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Zusammenfassung

        

          
Hintergrund: Albinismus ist in der Regel mit angeborener Sehbehinderung, Nystagmus und pathognomonisch mit einer atypischen Kreuzung der Nn. optici im Chiasmabereich verbunden. Im Chiasma kreuzen mehr Fasern zur Gegenseite als bei Normalpigmentierten. Patienten und Methoden: 17 Patienten mit okulokutanem Albinismus wurden klinisch, funktionell und orthoptisch standardisiert untersucht. Zudem wurden zur Erfassung der Morphologie Kernspinbilder des gesamten Gehirnes sowie in Dünnschnitten der Chiasmaregion gefertigt. Die anschließende funktionelle Kernspinuntersuchung wurde mit einer monokularen (R/L) Schachbrettmusterreizung durchgeführt. Morphologische und funktionelle Kernspinergebnisse wurden mit einer alterskorrelierten Gruppe von n = 16 normalpigmentierten und augengesunden Probanden verglichen. Ergebnisse: 65 % (n = 10) der Patienten zeigten Zeichen der Optikusdysplasie. Die Chiasmaregion weist eindeutige anatomische Unterschiede zwischen den Albinos und den Normalpigmentierten auf: kleinere Nn. optici, unterschiedliche Eintrittswinkel der Nn. optici in das Chiasma, unterschiedliche Breite und Höhe des Chiasmas sowie andere Austrittswinkel der Tractus optici. Die Chiasmen von Personen mit Albinismus ähneln eher einem „X”, die von Normalpigmentierten zeigen eher die Form zueinander gerichteter Klammern „)(”. Die fMRI bei monokularer Schachbrettmusterumkehr zeigte eine dominierende Aktivierung im kontralateralen Corpus geniculatum laterale und im kontralateralen visuellen Kortex. Schlussfolgerungen: Papillen- und Optikusanomalien sind bei Albinismus häufig. Das morphologische MRI zeigt, dass die anatomischen Auffälligkeiten nicht auf den Sehnervenkopf begrenzt sind, sondern sich ebenfalls im Verlauf des Sehnervens, in der Größe und Konfiguration des Chiasmas und in den Ein- und Austrittsstellen der Nervi und Tractus optici finden. Die funktionelle MRI ist zudem eine zuverlässige quantitative Methode zum Nachweis der atypischen chiasmalen Kreuzung und ihres Ausmaßes, die interindividuell stark schwanken kann.


      
        
Abstract

        

          
Background: There has been long-standing clinical and electrophysiological evidence that in patients with albinism the visual pathways cross atypically: most fibres from one eye cross to the contralateral visual cortex. Purpose of the study: to determine whether the size and configuration of the optic chiasm in human albinos is different from normally pigmented controls. Patients and methods: 17 patients (11 female, mean age 35.8 years) with oculocutaneous albinism underwent a standardised graded morphological and functional evaluation. Magnetic resonance images were reformatted to the region of the optic chiasm and analysed using observer-independent morphometry. In addition, fMRI of the visual cortex was performed during VEP analysis (1.5 Tesla Siemens Vision). Morphological and fMRT results were compared to an age-correlated group of n = 16 normally pigmented healthy volunteers with normal visual acuity and stereopsis. Results: 65 % of the patients (n = 10) showed signs of dysplasia of the optic nerve head. Statistical morphometry showed distinct differences in chiasmal morphology between albinos and normally pigmented probands (smaller optic nerves, different angles of optical entry into the chiasm and of the beginning of the Tractus optici leaving the chiasm, overall chiasmal width and height). Conclusions: Optic nerve head anomalies are frequent in albinism and influence visual outcome. Size and configuration of the optic chiasm in human albinos is distinctly different from normally pigmented control persons and reflects the atypical crossing of optic fibres.


      

Schlüsselwörter

Albinismus - fMRI - Chiasma - Kreuzung - Nervus opticus - Optikusdysplasie




Key words

Albinism - fMRI - optic chiasm - crossing - optic nerve - optic nerve dysplasia






Literatur


	
[bookmark: R118-1]1 
              Ashburner J, Friston K J. 
              Voxel-based morphometry - The methods. 
              Neuroimage. 
              2000; 
              11 
              805-821 
            





CrossrefPubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R118-2]2 
              Baker G E, Jeffery G. 
              Distribution of uncrossed axons along the course of the optic nerve and chiasm of rodents. 
              J Comp Neurol. 
              1989; 
              289 
              455-461 
            





PubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R118-3]3 
              Brodsky M C, Glasie C M, Creel D J. 
              Magnetic Resonance Imaging of the visual pathways in human albinos. 
              J Pediatr Ophthalmol Strabismus. 
              1993; 
              30 
              382-385 
            





PubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R118-4]4 
              Creel D J, Witkop C J, King R A. 
              Asymmetric visual evoked potentials in human albinos: evidence for visual system anomalies. 
              Invest Ophthalmol. 
              1974; 
              13 
              430-440 
            





PubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R118-5]5 
              Friston K J, Holmes A P, Worsley K J, Poline J B, Frith C D, Frackowiak R SJ. 
              Statistical parametric maps in functional imaging: A general linear approach. 
              Hum Brain Mapp. 
              1995; 
              2 
              189-210 
            





PubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R118-6]6 
              Guillery R W, Okoro A N, Witkop C J. 
              Abnormal visual pathways in the brain of a human albino. 
              Brain Research. 
              1975; 
              96 
              373-377 
            





CrossrefPubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R118-7]7 
              Horton J C. 
              Wilbrand's knee of the primate optic chiasm is an artefact of monocular enucleation. 
              Trans Am Ophthalmol Soc. 
              1997; 
              95 
              579-609 
            





PubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R118-8]8 
              Hubel D H, Wiesel T N. 
              Receptive fields and functional architectur of monkey striate cortex. 
              J Physiol (London). 
              1968; 
              195 
              215-243 
            





PubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R118-9]9 
              Ilia M, Jeffery G. 
              Retinal mitosis is regulated by dopa, a melanin precursor that may influence the time at which cells exit the cell cycle: analysis of patterns of cell production in pigmented and albino retinae. 
              J Comp Neurol. 
              1999; 
              405 
              394-405 
            





PubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R118-10]10 
              Jeffery G. 
              Architecture of the optic chiasm and the mechanisms that sculpt its development. 
              Physiol Rev. 
              2001; 
              81 
              1393-1414 
            





PubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R118-11]11 
              Jeffery G. 
              Distribution of uncrossed and crossed retinofugal axons in the cat optic nerve and their relationship to patterns of fasciculation. 
              Vis Neurosci. 
              1990; 
              5 
              99-104 
            





PubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R118-12]12 
              Käsmann-Kellner B, Ruprecht K W. 
              Albinismus: Klassifikation und klinisches Spektrum. 
              Z prakt Augenheilkd. 
              1999; 
              20 
              189-203 
            





PubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R118-13]13 
              Kriss A, Russell-Eggitt I. 
              Electrophysiological assessment of visual pathway function in infants. 
              Eye. 
              1992; 
              6 
              145-153 
            





PubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R118-14]14 
              Kriss A, Russell-Eggitt I, Taylor D. 
              Childhood albinism. Visual electrophysiological features. 
              Ophthalmic Paediatr Genet. 
              1990; 
              11 
              185-192 
            





CrossrefPubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R118-15]15 
              Morland A B, Baseler H A, Hoffmann M B, Sharpe L T, Wandell B A. 
              Abnormal retinotopic representations in human visual cortex revealed by fMRI. 
              Acta Psychol (Amst). 
              2001; 
              107 
              229-247 
            





CrossrefPubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R118-16]16 
              Morland A B, Hoffmann M B, Neveu M, Holder G E. 
              Abnormal visual projection in a human albino studied with functional magnetic resonance imaging and visual evoked potentials. 
              J Neurol Neurosurg Psychiatry. 
              2002; 
              72 
              523-526 
            





PubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R118-17]17 
              Mugler J P, Brookeman J R. 
              Three-dimensional magnetization-prepared rapid gradient-echo imaging (3D MP RAGE). 
              Magn Reson Med. 
              1990; 
              15 
              152-157 
            





PubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R118-18]18 
              Naito J. 
              Retinogeniculate projection fibers in the monkey optic chiasm: a demonstration of the fiber arrangement by means of wheat germ agglutinin conjugated to horseradish peroxidase. 
              J Comp Neurol. 
              1994; 
              346 
              559-571 
            





PubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R118-19]19 
              Parravano J G, Toledo A, Kucharczyk W. 
              Dimensions of the optic nerves, chiasm and tracts: MR quantitative comparison between patients with optic atrophy and normals. Journal of Computer assisted. 
              Tomography. 
              1993; 
              17 
              688-690 
            





PubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R118-20]20 
              Passmore L, Käsmann-Kellner B, Weber B HF. 
              Novel and recurrent mutations in the tyrosine gene and in the p gene in the German albino population. 
              Hum Genet. 
              1999; 
              195 
              200-210 
            





PubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R118-21]21 
              Schmitz B, Schaefer T, Krick C M, Reith W, Backens M, Käsmann-Kellner B. 
              Configuration of the Optic Chiasm in Humans with Albinism as Revealed by Magnetic Resonance Imaging. 
              Invest Ophthalmol Vis Sci. 
              2003; 
              44 
              16-21 
            





CrossrefPubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R118-22]22 
              Wagner A L, Murtagh F R, Hazlett K S, Arrington J A. 
              Measurement of the Normal Optic Chiasm on Coronal MR Images. 
              AJNR Am J Neuroradiol. 
              1997; 
              18 
              723-726 
            





PubMedGoogle Scholar





	
[bookmark: R118-23]23 
              Worsley K J, Marrett S, Neelin P, Vandal A C, Friston K J, Evans A C. 
              A unified statistical approach for determining significant signals in images of cerebral activation. 
              Hum Brain Mapp. 
              1996; 
              4 
              58-73 
            





CrossrefPubMedGoogle Scholar









[bookmark: SIG1]Dr. med. Barbara Käsmann-Kellner



Universitäts-Augenklinik




Kirrbergstraße 1




66421 Homburg/Saar























  >
  
  

    
  

  
    
      
        

      

    

    
      
        
        


      

    

  


  

  
  
    
      
      
    
    
      
        
        
      

    
  




  
  
    
      
      
    
    
      
        
        
      

    
  



  







    
    


















  






      

      

  
    Top of Page
  

  
    
      ©  Georg Thieme Verlag KG | 
      
      
        Imprint |
        Privacy policy statement |
      
      Smartphone Version
      

      
        Your Current IP Address: 44.199.198.16
      

    

    

  




      


  
    
  
  
  
    
    
      
        
        
        
        
      
      
      
      
    
  
  




    

    






    

    
      
        
      
    

    
    


    
      
      
      
    

  