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      Vorwort
    

    Hirnschädigungen durch Schlaganfall, Blutungen, Traumen, Tumoren, Entzündungen
                oder durch degenerative Prozesse führen neben motorischen und sensorischen
                Defiziten vor allem zu Störungen „höherer Hirnleistungen“, also kognitiver
                Funktionen. Die bekanntesten Störungsbilder in diesem Bereich sind
                neben demenziellen Erkrankungen die Sprach- und Sprechstörungen – die
                Aphasien und Dysarthrien. Ebenso schwerwiegend und belastend für die Patienten
                sind aber auch Störungen des Sehens und des Erkennens, Gedächtnisstörungen,
                Orientierungsschwierigkeiten, der plötzliche Verlust der Fähigkeiten zu
                lesen, zu schreiben oder zu rechnen, Unsicherheiten beim Ergreifen von Objekten
                und bei anderen visuomotorischen Koordinationsleistungen. Störungen des
                Handeln, Planens und Problemlösens, Persönlichkeitsveränderungen und viele
                andere Probleme mehr können ebenfalls belasten. In der Regel sind bei hirngeschädigten
                Patienten nicht alle kognitiven Leistungen gleichermaßen betroffen.
                Eine genaue Diagnostik der Ausfälle ist daher erforderlich. Diese bildet die
                Grundlage für eine neuropsychologische Behandlung, die gezielt die eingeschränkten
                Leistungen oder kompensatorische Fähigkeiten betrifft, um so die
                größtmögliche Funktionsrestitution und Selbstständigkeit der Patienten zu erreichen.

    Das vorliegende Buch gibt einen komprimierten Überblick über die durch
                Hirnschädigung bedingten Störungen kognitiver Funktionen. Jedes einzelne Kapitel
                bemüht sich, neben einer Darstellung der klinischen Symptomatik die jeweils
                aktuellen Erkenntnisse zu Diagnostik, Pathophysiologie, Anatomie, Prognose
                sowie Therapie aufzuzeigen. Das Buch ist speziell an den Bedürfnissen der
                in Klinik und Praxis tätigen Neuropsychologen und Neurologen ausgerichtet.
                Darüber hinaus wendet sich der Band aber auch an Interessierte anderer Fachrichtungen,
                insbesondere an Physiotherapeuten, Logopäden und Ergotherapeuten,
                d.h. an all jene Berufsgruppen, die bei der interdisziplinären Versorgung
                hirngeschädigter Patienten mitwirken.

    Unser Dank gilt allen Autoren für ihre sorgfältigen und aktuellen Beiträge
                    sowie den Mitarbeitern des Thieme-Verlages für ihre Unterstützung.

    Tübingen/München, im Januar 2014

    Hans-Otto Karnath

    Georg Goldenberg

    Wolfram Ziegler
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1 Klinische Neuropsychologie – kognitive Neurologie: Gegenstand und Methoden

    C.-W. Wallesch

    1.1 Definitionen

    Neuropsychologie „Die Neuropsychologie ist eine wissenschaftliche Disziplin, die sich mit den zentralnervösen Grundlagen des menschlichen Verhaltens und Empfindens beschäftigt. Die Forschungsmethoden der Neuropsychologie entstammen, wie es dem Gegenstand des Forschungsgebiets entspricht, zu etwa gleichen Teilen der klassischen Psychologie und den medizinischen Disziplinen der Neurologie, Neuroanatomie und Neurophysiologie. Alle neuropsychologischen Forschungsmethoden zielen dabei auf die Aufklärung der Zusammenhänge zwischen beobachtbarem Verhalten und dessen anatomischen, physiologischen und biochemischen zerebralen Grundlagen ab. (…) Die klinische Neuropsychologie verwendet die so gewonnenen Ergebnisse zusammen mit den Erkenntnissen und Methoden der allgemeinen und der klinischen Psychologie bei der Diagnostik von Patienten mit Hirnfunktionsstörungen und bei der neuropsychologisch fundierten Therapie dieser Störungen“ ( ▶ [524], S.1).

    Neurologie Sie ist die medizinische Wissenschaft und das medizinische Fachgebiet, das sich mit den Erkrankungen des Nervensystems befasst. Die Subspezialität, die sich mit deren Auswirkungen auf kognitive Funktionen befasst, hatte in der Vergangenheit eine Reihe von Bezeichnungen: klinische Hirnpathologie (bis ca. 1980), medizinische Neuropsychologie (bis ca.1995), Verhaltensneurologie (analog „behavioral neurology“, bis ca. 2005). In den letzten Jahren setzt sich allmählich die Bezeichnung „kognitive Neurologie“ durch. Die systematische Erforschung der zerebralen Grundlagen kognitiver Dysfunktionen hat in der Neurologie eine Tradition von ca. 150 Jahren. 

    1.2 Methodische Ansätze

    Der Gegenstand der klinischen Neuropsychologie und der kognitiven Neurologie ist also derselbe. Klinische Herangehensweise und klinische Methoden sind jedoch verschieden und komplementär. Dies wird im Folgenden am Beispiel der Diagnostik erläutert. Ziel ist jeweils, Symptome eines Patienten auf gestörte Hirnfunktionen zurückzuführen und von intakten Funktionen abzugrenzen. Dies gibt Hinweise auf die Lokalisation und Ausdehnung der Läsion, die Dynamik der Entwicklung und Prozesse der Reorganisation und Kompensation. 

    Neurologie Der diagnostische Ansatz der Neurologie ist qualitativ; Symptome kognitiver Defizite werden in Kontext zu weiteren neurologischen Symptomen gesetzt. Die zeitliche Dynamik gibt weitere Hinweise auf die zugrunde liegende Erkrankung. Für viele neurologische Erkrankungen wurden in den letzten Jahren diagnostische Kriterien entwickelt, die in Skalen und Scores zur Diagnosefindung und Schweregradbewertung umgesetzt wurden. Dadurch wurde die neurologische Diagnostik in weiten Bereichen standardisiert und international vergleichbar gemacht. Beispiele aus dem Bereich der kognitiven Neurologie sind die frontotemporalen Lobaratrophien oder die Demenz mit Lewy-Körpern.

    Neuropsychologie Der diagnostische Ansatz der klinisch tätigen Neuropsychologie ist hingegen quantitativ-psychometrisch. Die Anwendung psychometrischer Testverfahren setzt Kenntnisse in psychologischer Testtheorie, hypothesengeleiteter Diagnostik und breite Erfahrungen in den speziellen neuropsychologischen Untersuchungsverfahren voraus. Diese sind nach Kriterien der Testtheorie konstruiert (Objektivität, Validität, Reliabilität), sind an zum Teil sehr großen Stichproben normiert und erlauben daher eine zufallskritische Bewertung und Profil- sowie Verlaufsanalyse.

    Klinisch-neuropsychologische Diagnostik ist aufwendig. Der Aufwand lässt sich jedoch begrenzen, wenn gezielte klinische Fragen formuliert werden. Diese erlauben eine individuelle Testauswahl. 

    Die Beantwortung dieser Fragen erlaubt eine neuropsychologisch geplante und im Verlauf evaluierte Therapie, die seit 2011 auch als ambulante Leistung der gesetzlichen Krankenkassen anerkannt ist. Ziel der Therapie ist es, die aus einer Schädigung oder Erkrankung des Gehirns resultierenden kognitiven, emotionalen und motivationalen Störungen sowie die daraus folgenden psychosozialen Beeinträchtigungen und Aktivitätseinschränkungen zu heilen oder zu lindern. 

    Beide – klinische Neuropsychologie und kognitive Neurologie – sind Teil der kognitiven Neurowissenschaften. Wichtige Partnerfächer sind die biologische Psychologie, die kognitive Neurolinguistik und die Kognitionswissenschaften, zunehmende Bedeutung erlangen außerdem die Therapiewissenschaften. In den angewandten Methoden der Grundlagenforschung gibt es breite Überschneidungen: funktionelle und moderne strukturelle (z.B. Diffusion Tensor Imaging) Bildgebung, transkranielle und intrazerebrale Stimulationen, EEG-Analysen. Wegen der unterschiedlichen methodischen Ansätze arbeiten in der Forschung Neuropsychologen und kognitive Neurologen oft Hand in Hand.

  
  2 Zerebrale Sehstörungen

    J. Zihl

    2.1 Übersicht

    Je nach Ätiologie finden sich bei 20–40 % der Patienten mit erworbener Hirnschädigung Sehstörungen. Die Auftretenshäufigkeit variiert dabei allerdings beträchtlich ( ▶ Tab. 2.1 ). 

    
      Tab. 2.1 Auftretenshäufigkeit zerebraler Sehstörungen. Die Gesamtgruppe umfasst 1454 Patienten im Zeitraum von 1990 bis 2012. Mehrfachnennungen möglich.
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    Sehstörungen sollten valide und differenziert untersucht werden  ▶ [480], da sie eine erhebliche Behinderung in Beruf und Alltag verursachen und die Untersuchung sowie die Behandlung anderer Funktionen beeinträchtigen können ( ▶ [431],  ▶ [507]). 

    In  ▶ Tab. 2.2  (Quelle:  ▶ [608]) sind häufige zerebrale visuelle Symptome und die dazugehörigen Funktionsstörungen zusammengefasst. 

    
      Tab. 2.2 Häufige visuelle Symptome.
      
        
        
      
      
        
          	
            visuelles Symptom

          
          	
            zugrunde liegende Sehstörung

          
        

      
      
        
          	
            eingeengter Überblick; Übersehen von Gegenständen, Personen; Kollision mit Hindernissen

          
          	
            homonymer Gesichtsfeldausfall

          
        

        
          	
            Schwierigkeiten beim Auffinden des Zeilen- oder Wortanfangs; Übersehen von Ziffern am Anfang einer Zahl

          
          	
            linksseitiger (parazentraler) Gesichtsfeldausfall

          
        

        
          	
            Schwierigkeiten beim (Weiter-)Lesen; Übersehen von Wortenden bzw. von Ziffern am Ende einer Zahl

          
          	
            rechtsseitiger (parazentraler) Gesichtsfeldausfall

          
        

        
          	
            Übersehen von Buchstaben oder Ziffern innerhalb eines längeren Wortes oder einer längeren Zahl

          
          	
            linksseitiges oder rechtsseitiges parazentrales Skotom

          
        

        
          	
            Verschwommensehen in einem Halbfeld

          
          	
            homonyme zerebrale Hemiamblyopie

          
        

        
          	
            Unscharf- oder Verschwommensehen

          
          	
            Minderung des Visus; Störung des Kontrastsehens

          
        

        
          	
            erhöhte Blendungsempfindlichkeit

          
          	
            Störung der Helladaptation

          
        

        
          	
            Dunkelsehen; erhöhter Lichtbedarf

          
          	
            Störung der Dunkeladaptation

          
        

        
          	
            fehlende Farben in einem Halbfeld oder einem oberen Quadranten

          
          	
            Hemiachromatopsie; Quadrantenachromatopsie

          
        

        
          	
            (feine) Farbtöne sehen sich ähnlich

          
          	
            Dyschromatopsie

          
        

        
          	
            Farbtöne sehen alle ähnlich aus, erscheinen schmutzig oder grau

          
          	
            Achromatopsie

          
        

        
          	
            beeinträchtigtes visuelles Erkennen

          
          	
            primär: visuelle Agnosie

          
        

        
          	
            sekundär: Verlust von Sehfunktionen, die für das visuelle Erkennen wichtig sind

          
        

      
    

    Nach erworbener Hirnschädigung können auch sog. visuelle Positivsymptome auftreten. Dazu zählen: 

    
      	
        visuelle Illusionen (veränderte Wahrnehmung eines realen Reizes) 

      

      	
        visuelle Reizerscheinungen (visuelle Wahrnehmungen ohne externe optische Reize) 

      

    

    
      
        Merke

      

      
        Zerebrale Sehstörungen umfassen alle Störungen visueller Funktionen, die durch eine Schädigung des zentralen (d. h. postchiasmatischen) Anteils der Sehbahn, des primären Kortex (striärer Kortex, Brodmann-Region 17, V1) oder der sekundären visuellen Areale (visueller Assoziationskortex) verursacht sind.

      

    

    2.2 Anamnese 

    Der nachfolgende Anamnesebogen ist an die Version von Kerkhoff et al.  ▶ [332] angelehnt und soll eine Hilfe für die systematische Anamnese zerebral bedingter Sehstörungen sein. Die jeweils betroffenen Funktionsbereiche sind kursiv eingefügt.

    
      
        Anamnese

      

      
        Zerebral bedingte Sehstörungen

        
          	
            Sind Ihnen seit Ihrer Erkrankung (...) irgendwelche Veränderungen im Sehen aufgefallen? Wenn ja, welche?

          

          	
            Visus, Kontrastsehen: Haben Sie den Eindruck, dass Ihr Sehen nicht mehr so scharf oder klar ist wie früher? Sehen Sie verschwommen? 

          

          	
            Gesichtsfeld: Haben Sie Schwierigkeiten beim rechtzeitigen Bemerken und Ausweichen von Hindernissen oder Personen? Auf welcher Seite? Stoßen Sie öfters an? Auf welcher Seite? 

          

          	
            Parazentrales Gesichtsfeld: Ist Lesen für Sie schwieriger geworden? Fehlen manchmal Wörter? Finden Sie den Anfang oder das Ende einer Zeile oder eines Wortes nicht immer sicher? Fehlen bei längeren Zahlen manchmal Ziffern am Anfang oder am Ende? 

          

          	
            Helladaptation: Blendet Sie Licht stärker als früher?

          

          	
            Dunkeladaptation: Haben Sie den Eindruck, dass Ihnen alles (etwas) dunkler erscheint als früher? Brauchen Sie mehr Licht als früher, z. B. beim Lesen?

          

          	
            Farbsehen: Erscheinen Ihnen Farben verändert? Können Sie feine Farbtöne schlechter unterscheiden als früher?

          

          	
            Entfernungssehen (Stereopsis): Haben Sie Schwierigkeiten, Entfernungen richtig abzuschätzen, z.B. die Höhe der Stufen beim Treppensteigen oder die Entfernung eines Türgriffs?

          

          	
            Subjektive Geradeausrichtung: Weichen Sie (gelegentlich) links oder rechts ab, wenn Sie eigentlich geradeaus gehen wollen?

          

          	
            Prosopagnosie: Haben Sie (manchmal) Schwierigkeiten, Ihre Angehörigen, Freunde oder Bekannte am Gesicht zu erkennen? Kommt es (gelegentlich) zu Verwechslungen?

          

          	
            Visuelle Illusionen: Sehen Sie (manchmal) Gegenstände oder Gesichter verzerrt oder mehrfach?

          

          	
            Visuelle Reizerscheinungen: Haben Sie Lichtpunkte, farbige Muster, Linien, Sternchen oder Menschen, Tiere oder Szenen gesehen, die eigentlich gar nicht vorhanden waren? Hatten Sie den Eindruck, dass diese Eindrücke echt waren? Wie haben Sie darauf reagiert?

          

          	
            Haben Sie weitere Veränderungen festgestellt? Wenn ja, welche?

          

        

      

    

    2.3 Partielle zerebrale Blindheit (homonyme Gesichtsfeldstörungen)

    
      
        Definition

      

      
        Homonyme Gesichtsfeldstörungen

        Sie sind dadurch gekennzeichnet, dass Sehfunktionen in korrespondierenden (= homonymen) Bereichen beider Gesichtsfeldhälften beeinträchtigt oder ausgefallen sind.

      

    

    Die Ursache für das Auftreten homonymer Gesichtsfeldstörungen liegt in der uni- oder (teilweise) bilateralen Schädigung des postchiasmatischen Anteils des visuellen Systems (Tractus opticus, Sehstrahlung, striärer Kortex).

    2.3.1 Einteilung, Häufigkeit

    Homonyme Gesichtsfeldstörungen lassen sich nach verschiedenen Kriterien einteilen:

    
      	
        Seite des Ausfalls: unilateral links oder rechts; bilateral 

      

      	
        betroffener Gesichtsfeldbereich:

        
          	
            Hemianopsie: Halbseitenblindheit

          

          	
            Quadrantenanopsie: Viertelfeldausfall

          

          	
            Skotom: Insel von Blindheit (meist parazentral)

          

        

      

      	
        Qualität des Ausfalls:

        
          	
            Anopsie: Ausfall aller Sehfunktionen

          

          	
            Amblyopie: Störung der Lichtwahrnehmung sowie des Form- und Farbsehens

          

          	
            Achromatopsie: Ausfall des Farbsehens bei erhaltener Licht- und Formwahrnehmung 

          

        

      

      	
        Schweregrad (erhaltenes Restgesichtsfeld in Sehwinkelgrad) 

      

    

    Homonyme Gesichtsfeldeinbußen stellen mit etwa 60 % die größte Gruppe der zerebral verursachten Sehstörungen dar ( ▶ Tab. 2.1 ); unilaterale Störungen sind dabei wesentlich häufiger (ca. 90 %) als bilaterale Ausfälle ( ▶ Tab. 2.3 ).

    
      Tab. 2.3 Häufigkeiten homonymer Gesichtsfeldstörungen. Die Gesamtgruppe umfasste 1299 Patienten im Zeitraum von 1990 bis 2012.
      
        
        
        
      
      
        
          	
            Art der Störung

          
          	
            Anzahl (n)

          
          	
            Häufigkeit (%)

          
        

      
      
        
          	
            unilaterale Störungen

          
          	
            1162

          
          	
            89,5

          
        

        
          	
            Hemianopsien

          
          	
            594

          
          	
            58,2

          
        

        
          	
            Quadrantenanopsien

          
          	
            177

          
          	
            17,4

          
        

        
          	
            parazentrale Skotome

          
          	
            105

          
          	
            10,3

          
        

        
          	
            Hemiamblyopien

          
          	
            114

          
          	
            11,2

          
        

        
          	
            Hemiachromatopsien

          
          	
             30

          
          	
             3,9

          
        

        
          	
            bilaterale Störungen

          
          	
            137

          
          	
            10,5

          
        

        
          	
            Hemianopsien

          
          	
             58

          
          	
            44,6

          
        

        
          	
            Quadrantenanopsien

          
          	
             19

          
          	
            14,6

          
        

        
          	
            parazentrale Skotome

          
          	
             19

          
          	
            14,6

          
        

        
          	
            Hemiamblyopien

          
          	
             21

          
          	
            16,2

          
        

        
          	
            Zentralskotome

          
          	
             13

          
          	
            10,0

          
        

      
    

    In  ▶ Abb. 2.1 und  ▶ Abb. 2.2 sind die typischen homonymen Gesichtsfeldstörungen abgebildet. 

    Abb. 2.1 Einseitige homonyme Gesichtsfeldstörungen (schematisiertes binokuläres Gesichtsfeld) nach rechtsseitiger postchiasmatischer Schädigung. (Nach linksseitiger Schädigung wären entsprechend rechtsseitige Gesichtsfeldbereiche betroffen.) Der gestörte Bereich ist farbig (Anopsie) oder schraffiert (Amblyopie) dargestellt.

    
      Abb. 2.1a Hemianopsie.

      
        [image: Hemianopsie.]
      

    

    
      Abb. 2.1b Quadrantenanopsie oben. 

      
        [image: Quadrantenanopsie oben.]
      

    

    
      Abb. 2.1c Quadrantenanopsie unten.

      
        [image: Quadrantenanopsie unten.]
      

    

    
      Abb. 2.1d Parazentrales Skotom.

      
        [image: Parazentrales Skotom.]
      

    

    
      Abb. 2.1e Hemianopsie mit teilweisem Erhalt der Peripherie („temporaler Halbmond“).

      
        [image: Hemianopsie mit teilweisem Erhalt der Peripherie („temporaler Halbmond“).]
      

    

    
      Abb. 2.1f Hemiamblyopie

      
        [image: Hemiamblyopie]
      

    

    Abb. 2.2 Beidseitige homonyme Gesichtsfeldstörungen (schematisiertes binokuläres Gesichtsfeld). Der gestörte Bereich ist farbig (Anopsie) oder schraffiert (Amblyopie) dargestellt.

    
      Abb. 2.2a Bilaterale Hemianopsie („Röhrengesichtsfeld“).

      
        [image: Bilaterale Hemianopsie („Röhrengesichtsfeld“).]
      

    

    
      Abb. 2.2b Bilaterale obere Quadrantenanopsie („obere Hemianopsie“).

      
        [image: Bilaterale obere Quadrantenanopsie („obere Hemianopsie“).]
      

    

    
      Abb. 2.2c Bilaterale untere Quadrantenanopsie („untere Hemianopsie“).

      
        [image: Bilaterale untere Quadrantenanopsie („untere Hemianopsie“).]
      

    

    
      Abb. 2.2d Bilaterale parazentrale Skotome. 

      
        [image: Bilaterale parazentrale Skotome.]
      

    

    
      Abb. 2.2e (Absolutes) Zentralskotom.

      
        [image: (Absolutes) Zentralskotom.]
      

    

    
      Abb. 2.2f Bilaterale Hemiamblyopie.

      
        [image: Bilaterale Hemiamblyopie.]
      

    

    Die homonyme Hemiamblyopie ist durch eine verminderte Helligkeitssensitivität und ein beeinträchtigtes Farb- und Formensehen charakterisiert. Der selektive Verlust des Farbsehens in einem Halbfeld oder in einem der beiden oberen Quadranten wird als homonyme Hemiachromatopsie bzw. obere Quadrantenachromatopsie bezeichnet. 

    Die bilaterale Hemianopsie wird auch als Röhrengesichtsfeld bezeichnet; der Durchmesser kann im Extremfall nur wenige Sehwinkelgrad betragen. Patienten mit homonymem Zentralskotom weisen immer auch einen Verlust der fovealen Sehfunktionen auf.

    Etwa 3/4 der Patienten mit unilateralen homonymen Gesichtsfeldstörungen besitzen ein Restgesichtsfeld von weniger als 5 Grad. 

    2.3.2 Klinik

    2.3.2.1 Gestörte visuelle Exploration

    Homonyme Gesichtsfeldstörungen engen den Überblick ein und beeinträchtigen die visuelle Orientierung und Navigation; davon sind ca. 60 % der Patienten betroffen  ▶ [609]. Der reduzierte Überblick wirkt sich in der Regel als deutlich erhöhter Zeitbedarf bei der Exploration der Umgebung und dem Abtasten von Szenen aus. Bei unvollständiger Exploration der Betroffenen kann es zu einer Vernachlässigung von Reizen und als Folge zu Kollisionen mit Hindernissen (Gegenstände, Personen) kommen. Landmarken werden übersehen, was zu einer (sekundär bedingten) Beeinträchtigung der visuellen Orientierung (z. B. in Gebäuden oder in der Umgebung) führen kann. Diese Schwierigkeiten treten in der gewohnten Umgebung (z. B. in der eigenen Wohnung) seltener auf, weil die Patienten ihr Wissen über die räumliche Anordnung zur Steuerung ihrer Blickaktivitäten verwenden können  ▶ [195].

    2.3.2.2 Lesestörung

    Das parazentrale Gesichtsfeld spielt für die Textverarbeitung eine wesentliche Rolle; man geht davon aus, dass für normales Lesen (in der Leserichtung von links nach rechts) ein Gesichtsfeld von mindestens 5 Grad links und 8 Grad rechts von der Fovea erforderlich ist. Aufgrund der meist parafovealen Gesichtsfeldausfälle weisen ca. 75 % der Patienten eine hemianope Lesestörung auf  ▶ [609]. Diese Störung findet sich auch bei Hemiamblyopie, weil im betroffenen Bereich Formensehen nicht mehr möglich ist.

    2.3.2.3 Assoziierte Störungen

    In Abhängigkeit vom Ort bzw. Ausmaß der posterioren Hirnschädigung können Patienten mit homonymen Gesichtsfeldstörungen zusätzliche Sehstörungen (z. B. Kontrastsehen, Visus, Farbsehen, visuelle Orientierung, visuell-räumliche Störungen) sowie kognitive Funktionseinbußen (Aufmerksamkeitsstörungen, Gedächtnisstörungen) aufweisen. Bei Patienten mit einer linksseitigen posterioren Schädigung (Gyrus angularis) kann zusätzlich zur rechtsseitigen homonymen Hemianopsie eine (reine) Alexie, bei Patienten mit einer rechtsseitigen posterioren Schädigung zusätzlich zur linksseitigen homonymen Hemianopsie ein linksseitiger visueller Neglect (Kap.  ▶ 12) vorliegen.

    Eine nahezu regelhaft assoziierte Störung ist die Verschiebung der subjektiven visuellen Geradeausrichtung in Richtung des homonymen Gesichtsfeldausfalls. Sie zeigt sich typischerweise bereits in Linienhalbierungsaufgaben als Verlagerung der subjektiven Mitte und tritt nach links- oder rechtsseitiger posteriorer Schädigung auf. Die Größe des erhaltenen Restgesichtsfeldes beeinflusst das Ausmaß der Verschiebung nicht; sie stellt auch keine Spontananpassung an den Gesichtsfeldausfall dar  ▶ [497]. Die Verschiebung der subjektiven Mitte kann sich beispielsweise auf die Einhaltung der Geradeausrichtung beim Gehen oder bei der Steuerung des Fahrrads oder Autos, aber auch des Rollstuhls auswirken.

    2.3.2.4 Krankheitseinsicht

    Obwohl für die Patienten die Folgen einer homonymen Gesichtsfeldstörung direkt aus der Alltagserfahrung erlebbar sind, bringen nur etwa 30% der Fälle die oben genannten Schwierigkeiten mit der erlittenen Gesichtsfeldstörung in Zusammenhang. Ein weiteres Drittel der Betroffenen attribuiert die Probleme auf externe Faktoren (z. B. schlechtes Licht, fehlende optische Korrektur, ungewohnte oder veränderte Raumeinteilung, unfreundliche Menschen, eigenartige Zeitungstexte); der Rest verhält sich so, als hätte er keinerlei Sehproblem (Anton-Syndrom). Nach systematischer Anamnese und entsprechender Aufklärung (z. B. anhand von Alltagssituationen und der diagnostischen Ergebnisse) „erkennen“ die meisten Patienten jedoch den Gesichtsfeldverlust als Ursache ihrer Probleme im Alltag und vor allem beim Lesen. 

    Im Falle einer hochgradigen Gesichtsfeldeinschränkung sind Patienten trotz des vorhandenen zentralen Gesichtsfeldes (und einer meist reduzierten, aber doch ausreichenden Sehschärfe) manchmal überzeugt, nichts mehr sehen zu können (negatives Anton-Syndrom).

    2.3.2.5 Hemiamblyopie, Hemiachromatopsie

    Patienten mit einer Hemiamblyopie sehen die Welt auf der betroffenen Seite grau bzw. wie durch einen Nebel oder Schleier; bei Hemiachromatopsie erscheint die betroffene Seite wie in einem „Schwarzweißfernseher“ (die intakte Hälfte wie in einem „Farbfernseher“). In beiden Fällen ermöglicht der Vergleich der Seheindrücke zwischen den beiden Gesichtsfeldhälften die Feststellung der nach der Hirnschädigung eingetretenen Veränderung der Wahrnehmung.

    
      
        Fazit

      

      
        Die homonyme Hemianopsie stellt die häufigste Form postchiasmatischer Gesichtsfeldstörungen dar; das Restgesichtsfeld beträgt bei etwa 3/4 der Patienten nicht mehr als 5 Grad. Typische Folgen sind ein eingeschränkter Überblick sowie eine Beeinträchtigung des Lesens (hemianope Lesestörung). 

        Weitere Störungsformen sind die Hemiamblyopie (Verlust des Farb- und Formsehens bei reduzierter Lichtsensitivität) und die Hemiachromatopsie (selektiver Verlust des Farbsehens). Die Verschiebung der subjektiven Mitte in Richtung des Gesichtsfeldausfalls ist eine häufig assoziierte, aber eigenständige Störung.

      

    

    2.3.3 Diagnostik

    Die Bestimmung der Gesichtsfeldgrenzen erfolgt mithilfe der quantitativen dynamischen (kinetischen) und statischen Perimetrie  ▶ [493]. Die Grenzen für die Entdeckung von Form und Farbe werden ebenfalls mit der dynamischen Perimetrie mittels Farb- und Formreizen überprüft. 

    Die Konfrontationsperimetrie erlaubt eine grobe Bestimmung der Gesichtsfeldgrenzen mit Fingerbewegungen oder (besser) z. B. schwarzen Stiften, die in beiden Gesichtsfeldhälften langsam und gleichzeitig von der Peripherie in Richtung Zentrum so weit bewegt werden, bis sie zuverlässig entdeckt werden können. Die Verwendung von Farbmarken (z. B. roter Kreis) und Formmarken (z. B. Quadrat) erlaubt eine einfache Überprüfung der Ausdehnung der Farb- (Angabe der Farbe) und Formgesichtsfelder (Angabe der Form) im Seitenvergleich. Die genaue Kontrolle der Fixation ist auch für die Konfrontationsperimetrie unerlässlich. 

    Die visuelle Exploration kann mithilfe visueller Suchtests (z. B. Durchstreichtests; Kap.  ▶ 12) erfasst werden; für die Erfassung der Leseleistung bietet sich das laute Lesen eines standardisierten Textes ausreichender Länge an. 

    2.3.4 Pathophysiologie, Anatomie

    Homonyme Gesichtsfeldstörungen werden grundsätzlich durch eine Schädigung der postchiasmatischen Sehbahn einschließlich des striären Kortex verursacht. 

    Die typische Ätiologie sind Infarkte im Versorgungsgebiet der hinteren Hirnarterien; andere Ursachen sind hintere Mediateilinfarkte, okzipitale oder temporale Blutungen, traumatische Läsionen, Tumoren sowie (seltener) multiple Sklerose und fokale posteriore Atrophien. 

    
      	
        Das homonyme Zentralskotom ist typischerweise Folge einer chronischen zerebralen Hypoxie. 

      

      	
        Inkongruente monokuläre Gesichtsfeldgrenzen lassen auf eine Schädigung im vorderen Anteil der Sehbahn (Tractus opticus, Corpus geniculatum laterale, anteriorer Anteil der Sehstrahlung) schließen, während eine hohe Kongruenz auf eine Schädigung des posterioren Abschnitts der Sehstrahlung oder des striären Kortex hinweist. 

      

      	
        Untere Quadrantenanopsien resultieren in der Regel aus einer Schädigung des oberen (parietalen) Anteils der Sehstrahlung, obere Quadrantenanopsien aus einer Schädigung des unteren (temporalen) Abschnitts der Sehstrahlung  ▶ [278].

      

    

    2.3.5 Spontanverlauf, Therapie

    Bei einem Teil der Patienten finden sich bereits früh spontane Kompensationsstrategien. Etwa 40 % der Patienten mit unilateralem Gesichtsfeldausfall (n = 130) zeigen schon nach 2–3 Wochen durchaus effiziente Blickstrategien, die einen ausreichenden Überblick erlauben. Für das Lesen liegt der Anteil mit ca. 20 % hingegen deutlich niedriger. Die Analyse der (meist zerebrovaskulären) Läsionsmuster ergab, dass bei Patienten mit spontanen Kompensationsstrategien eine auf die Sehbahn bzw. den striären Kortex begrenzte Schädigung vorliegt  ▶ [609]. 

    Für die Behandlung von Patienten mit homonymen Gesichtsfeldstörungen bietet sich der Erwerb kompensatorischer Strategien an, um den verlorenen Gesichtsfeldbereich effizient zu ersetzen und so die Sehbehinderung weitgehend zu reduzieren ( ▶ [498],  ▶ [609]). Die Behandlung umfasst 3 Komponenten: 

    
      	
        Vergrößerung der (sakkadischen) Blickbewegungen zur Seite des Gesichtsfeldausfalls 

      

      	
        Lernen systematischer Blickstrategien zum Gewinn eines sicheren und raschen Überblicks auch über komplexe Szenen

      

      	
        Erwerb einer neuen Blickstrategie beim Lesen 

      

    

    Zur Verbesserung des Überblicks können visuelle Suchaufgaben verwendet werden; zum Wiedergewinnen einer effizienten Lesestrategie werden Wörter und Zahlen [bei Zahlen ist es eher die Größe und dadurch die Länge, nämlich die Anzahl der Ziffern] unterschiedlicher Länge und Ziffernanzahl kurzzeitig auf einem Monitor dargeboten. Beide Behandlungsverfahren sind softwarebasiert und erlauben die passgenaue Ausrichtung der jeweiligen Aufgabe an den individuellen Störungsgrad bzw. Behandlungsfortschritt. 

    Verlaufskontrollen 6 Wochen nach Ende der Behandlung ergaben eine stabile Verbesserung, d. h., die gelernten Kompensationsstrategien waren ausreichend automatisiert worden. Interessanterweise spielte das Alter keine wesentliche Rolle für den erfolgreichen Erwerb der Kompensationsstrategien. 

    
      
        Fazit

      

      
        Homonyme Gesichtsfeldstörungen bilden sich selten so weit zurück, dass die Patienten nicht mehr behindert sind. Als Behandlungsverfahren hat sich der systematische Erwerb okulomotorischer Kompensationsstrategien zum Gewinn eines raschen und möglichst vollständigen Überblicks sowie der Lesefähigkeit als effizient erwiesen.

      

    

    2.4 Vollständige zerebrale Blindheit

    
      
        Definition

      

      
        Vollständige zerebrale Blindheit

        Damit wird der völlige Verlust der Sehfähigkeit nach erworbener Hirnschädigung bezeichnet. Die Ursache liegt in der Schädigung beider Sehbahnen oder des striären Kortex beidseits.

      

    

    Bei der vollständigen zerebralen Blindheit ist Lichtwahrnehmung manchmal möglich, alle anderen Sehfunktionen sind jedoch erloschen. In etwa 1/3 der Fälle kommt es zur (meist teilweisen) Rückbildung der Blindheit. Foveale Sehfunktionen (Visus, Kontrastsehen, Formsehen) bleiben jedoch häufig so beeinträchtigt, dass die Sehbehinderung deutlich größer ist als im Falle einer partiellen zerebralen Blindheit. 

    2.4.1 Klinik

    Die vollständige zerebrale Blindheit ist durch den Verlust aller visuellen Eindrücke charakterisiert; die Betroffenen müssen deshalb vollständig auf andere Wahrnehmungsmodalitäten (Hören, Tasten) ausweichen. (Die Begriffe „kortikale Blindheit“ und „Rindenblindheit“ sollten vermieden werden, da es sich in nahezu allen Fällen um eine kombinierte subkortikale/kortikale Schädigung handelt.)

    Manchmal verhalten sich solche Patienten wie „Sehende“; sie beschreiben (nicht vorhandene) Objekte, Personen sowie Gegenden und lesen nach Aufforderung aus einer Zeitung vor. Trotz gegenteiliger Erfahrung haben sie keinerlei Einsicht in ihre Blindheit (visuelle Anosognosie oder positives Anton-Syndrom, Kap.  ▶ 17). Das Gegenteil ist der Fall, wenn Patienten in der Untersuchungssituation optische Reize eindeutig entdecken bzw. erkennen können, aber trotzdem überzeugt sind, völlig erblindet zu sein (negatives Anton-Syndrom). 

    2.4.2 Diagnostik

    Im Akutstadium können kontrastreiche Lichtquellen (Taschenlampe) bzw. farbige, großflächige optische Reize verwendet werden, die entweder langsam im Abstand von ca. 15–20 cm vor den Augen des Patienten hin und her bewegt oder an- und ausgeschaltet werden. Die Patienten sollen die An- bzw. Abwesenheit von Licht, den Ort, die Bewegung und Bewegungsrichtung der Lichtquelle (Zeigen) oder die Farbe bzw. Form des Reizes angeben. Dabei ist unbedingt darauf zu achten, dass keinerlei auditive (Geräusche) oder haptische (Luftzug bei Bewegung) Informationen über die An- oder Abwesenheit der verwendeten Reize produziert werden. 

    Die weitere Überprüfung möglicher visueller Restfunktionen erfolgt durch die Aufforderung, nach einem Gegenstand zu greifen, der vor dem Patienten auf einem Tisch liegt. Position, Form, Farbe und Größe des Gegenstandes sollten variiert werden; zur Überprüfung der Zuverlässigkeit der (positiven) Reaktionen sind Durchgänge ohne Gegenstände (sog. catch trials) zu empfehlen. Sobald Fixation und Aufmerksamkeit ausreichend gegeben sind, sollten das Gesichtsfeld (eventuell mittels Konfrontationsperimetrie), die Sehschärfe, die Farbwahrnehmung sowie die Objekt- und Gesichtswahrnehmung mit standardisierten Verfahren überprüft werden.

    2.4.3 Pathophysiologie, Anatomie

    Vollständige zerebrale Blindheit wird in der Regel durch einen Infarkt im Versorgungsgebiet beider hinterer Hirnarterien verursacht, der die Sehbahn oder den striären Kortex beidseits praktisch völlig zerstört. Vollständige zerebrale Blindheit kann auch

    
      	
        nach bilateralen traumatischen Läsionen (z. B. nach einem Schädel-Hirn-Trauma), 

      

      	
        chronischer zerebraler Hypoxie,

      

      	
        okzipitalen Vasospasmen (z. B. prä oder post partum),

      

      	
        Embolien nach herzchirurgischen Eingriffen, 

      

      	
        Ciclosporin-, (Tacrolimus-) und Heroinintoxikation,

      

      	
        bei hepatischer Enzephalopathie, 

      

      	
        schwerer Hypoglykämie und

      

      	
        Neuro-AIDS

      

    

    auftreten.

    2.4.4 Spontanverlauf, Prognose

    Im Gegensatz zur partiellen scheint sich die vollständige zerebrale Blindheit häufiger zurückzubilden; die Angaben reichen von einem bis zwei Dritteln der Fälle innerhalb von Stunden, Tagen oder wenigen Wochen. Allerdings bleiben in der Regel bilaterale (Röhrengesichtsfeld; bilaterale Hemiamblyopie) oder unilaterale homonyme Gesichtsfeldausfälle oder -störungen zurück. 

    2.4.4.1 Rückbildung

    Die Rückbildung folgt häufig einem bestimmten Muster: Auf die Lichtwahrnehmung folgen die (oft rudimentäre) Farbwahrnehmung und die Wahrnehmung von bewegten und später auch stationären Konturen. Die Formwahrnehmung kann so weit zurückkehren, dass auch Objekte und Gesichter wiedererkannt werden können; häufig bleiben Visus und Kontrastsensitivität allerdings reduziert  ▶ [609]. In Einzelfällen können eine zerebrale Farbstörung und/oder eine visuell-agnostische Störungen (Kap.  ▶ 3) persistieren. Als ungünstige prognostische Faktoren für eine spontane Rückbildung sind unter anderem Diabetes und Bluthochdruck bekannt. Die im Rahmen von Migräneattacken oder epileptischen Anfällen auftretende zerebrale Blindheit ist in der Regel transient.

    
      
        Fazit

      

      
        Vollständige zerebrale Blindheit wird durch eine bilaterale Schädigung der Sehbahn oder des striären Kortex verursacht. Sie bildet sich in etwa 30 % der Fälle teilweise, selten vollständig zurück. In Einzelfällen kann eine Verbesserung der Sehfunktionen durch systematisches Training erreicht werden.

      

    

    2.5 Minderung der Sehschärfe und der räumlichen Kontrastsensitivität

    
      
        Definition

      

      
        Sehschärfe, räumliche Kontrastsensitivität

        
          	
            Sehschärfe bezeichnet eine Kombination aus Auflösungsvermögen, Trennschärfe und Erkennen von Formen; die Lesesehschärfe stellt eine eigenständige Leistung dar. Die Sehschärfe kann nach unilateraler (selten) und bilateraler postchiasmatischer Schädigung reduziert sein. 

          

          	
            Räumliche Kontrastsensitivität (oft auch Kontrastsehen genannt) bezeichnet die Unterschiedsempfindlichkeit für Konturen unterschiedlicher Breite (sog. Ortsfrequenz) bei abnehmendem Hell-Dunkel-Kontrast. Die räumliche Kontrastsensitivität kann nach unilateraler und bilateraler postchiasmatischer Schädigung beeinträchtigt sein.

          

        

      

    

    2.5.1 Klinik

    Eine zerebral verursachte Minderung der Sehschärfe ist immer binokular. Der Grad der Einbuße reicht von einer leichten Minderung bis zum völligen Verlust, sodass selbst Fingerzählen nicht mehr möglich ist. In Fällen mit bilateraler okzipitaler Schädigung kann es bereits nach kurzer Belastung (z. B. nach einigen Minuten Lesen) zu einer Abnahme der Sehschärfe kommen (sog. zerebrale Asthenopie); dabei dürfte allerdings auch die verminderte Daueraufmerksamkeit eine Rolle spielen.

    Die räumliche Kontrastsensitivität kann nach uni- oder bilateraler Schädigung des zentralen Sehsystems reduziert sein und betrifft ebenfalls immer beide Augen. In Abhängigkeit vom Schweregrad der Störung berichten Patienten vor allem beim Lesen und Betrachten von Schwarzweißfotografien (z. B. Gesichter) über leichtes oder ausgeprägtes Verschwommensehen. Benachbarte Konturen verschmelzen ineinander, weil der räumliche Abstand und/oder der Hell-Dunkel-Unterschied zu gering sind. Manchmal dauert es einige Minuten, bis das Verschwommensehen auftritt. 

    2.5.2 Diagnostik

    Für die Bestimmung der Sehschärfe stehen normierte und standardisierte ophthalmologische Verfahren zur Verfügung  ▶ [279]. Es empfiehlt sich in jedem Fall, nicht nur die Sehschärfe für Einzelzeichen, sondern auch für Zahlen und Texte (z. B. mithilfe der Nieden-Tafeln) zu bestimmen. Bei hochgradig reduzierter Sehschärfe bieten sich einfache Formen an (z. B. Kreis vs. Quadrat oder Raute), die unterschieden werden sollen.

    Die räumliche Kontrastauflösung lässt sich mithilfe von Mustern bestimmen, deren räumliche Frequenz und Schwarzweißkontrast systematisch variiert werden  ▶ [579]. Als relativ einfaches Verfahren bieten sich Tafeln mit entsprechenden Streifenmustern (z. B. VISTECH) an. Die Kontrastsensitivität wird für jedes Auge getrennt und für beide Augen gemeinsam bestimmt. 

    Eine ophthalmologische Abklärung möglicher peripher bedingter Ursachen ist immer empfehlenswert.

    2.5.3 Pathophysiologie, Anatomie

    Einbußen der Sehschärfe resultieren aus einer Schädigung fovealer Fasern der postchiasmatischen Sehbahn bzw. des kortikalen Projektionsgebiets des fovealen Gesichtsfelds (im Falle eines relativen oder absoluten homonymen Zentralskotoms). Eine einseitige Schädigung der Sehbahn kann eine geringfügige Reduzierung der Sehschärfe, eine bilaterale Schädigung einen relativen oder völligen Visusverlust zur Folge haben. 

    Das Kontrastsehen kann nach uni- oder bilateraler postchiasmatischer Schädigung gestört sein. Typische Störungsmuster (z. B. Einbuße in einem bestimmten räumlichen Frequenzbereich) sind eher selten. 
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