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Das Visual-Snow-Syndrom

Christoph J. Schankin

Das Visual-Snow-Syndrom ist eine erst seit wenigen Jahren bekannte Erkrankung. Namensgebend ist

der Visual Snow, ein Rauschen, das meist das gesamte Gesichtsfeld betrifft und mit dem Flimmern

eines alten Rohrenfernsehers verglichen werden kann. Mit dem Visual-Snow-Syndrom gehen weitere

charakteristische visuelle Symptome einher. Migrane ist eine haufige Komorbiditat, die mdglicher-

weise zusatzlich eine Pradisposition zur Entwicklung eines Visual-Snow-Syndroms darstellt. Die

Erkrankung fiihrt oft zu einer grossen Einschrankung im Alltag, da die Beschwerden anhaltend sind

und bis jetzt noch keine nachweislich wirksame Therapie zur Verfiigung steht.
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unabhdngiges Krankheitsbild beschrieben (1). Die

Erkrankung manifestiert sich in einem Spektrum
mit unterschiedlicher Auspragung der Symptomatik
ohne weitere Subphénotypen. Schwere Formen sind ge-
kennzeichnet durch zusatzliche visuelle und nicht visu-
elle Symptome (2). In den meisten Féllen ist der Verlauf
chronisch, und die visuellen Beschwerden zeigen weder
eine Verschlechterung noch Fluktuationen (2, 3).
Mehrere Hypothesen Uber die zugrunde liegenden Me-
chanismen wurden, basierend auf bildgebenden Verfah-
ren, verdffentlicht, wobei die Pathophysiologie immer
noch nicht vollstandig geklart ist (4). Mogliche Therapie-
ansatze sind zurzeit Gegenstand intensiver Forschung.

E rstmals wurde 2014 das Visual-Snow-Syndrom als

Epidemiologie

Die Pravalenz des Visual-Snow-Syndroms wurde 2020 in
einer breit angelegten Studie von Kondziella et al. unter-
sucht. Die Angaben von 1015 Teilnehmenden aus Gross-
britannien erfullten in 3,7% der Félle die Kriterien fur das
Visual-Snow-Phdnomen und in 2,2% der Félle die Krite-
rien fur das Visual-Snow-Syndrom (5). Da es sich jedoch
um eine Onlineerhebung mit einem zuvor nicht vali-
dierten Fragebogen handelte, kdnnte die Pravalenz
maglicherweise Uberschatzt worden sein (6).

Das von Kondziella et al. erfasste Durchschnittsalter von
50,6 + 14 Jahren ist deutlich hdher als das in 2 Beobach-
tungsstudien ermittelte Alter von 29,5 + 10,3 und 30 +
10 Jahren (1, 2, 5). Dies kdnnte darauf hindeuten, dass
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sich tendenziell eher die Jingeren in Behandlung be-
finden und eine nicht vernachldssigbare Anzahl Betrof-
fener ein Leben lang an typischen Symptomen leidet,
ohne dass dies jemals diagnostiziert wurde.

Es gibt 2 Gruppen von Patienten: Bei der einen bestehen
die visuellen Erscheinungen, seit sie sich erinnern kon-
nen, bei der anderen kommt es eher im jlingeren Er-
wachsenenalter plotzlich zu dieser Sehstérung (2, 5). Die
Patienten beschreiben meist keinen klaren Ausloser (7).
In Einzelfdllen wird von Triggern, wie beispielsweise
Kopfschmerzen (oft Migrane), schlechter Schlafqualitat,
hormonellen Umstellungen oder Medikamenten/Dro-
gen beim Beginn oder bei einer Aggravation, berichtet
(1,7).

Atiologie

Die Atiologie des Visual-Snow-Syndroms ist noch unklar.
Die ophthalmologischen, neurologischen sowie radio-
logischen Routineuntersuchungen fallen mehrheitlich
unaufféllig aus (2, 4, 8).

In den ersten Fallbeschreibungen des Visual-Snow-Pha-
nomens wurde eine persistierende Migrdneaura als Ur-
sache der Symptome postuliert (9). Insgesamt scheint
die Migrdne jedoch eher ein Risikofaktor zur Entwick-
lung eines Visual-Snow-Syndroms darzustellen und
geht zusatzlich mit einer starkeren Auspragung der vi-
suellen Symptome einher (2, 10, 11). Andere Reizverar-
beitungsstorungen wie Tinnitus und chronische
Schmerzsyndrome sind ebenfalls hdufig bei Patienten,
die vom Visual-Snow-Syndrom betroffen sind (7).

In mehreren Studien wurde in den letzten Jahren nach
bildgebenden und elektrophysiologischen Korrelaten
des Visual-Snow-Syndroms gesucht.

Schankin et al. fanden bei Patienten mit Visual-
Snow-Syndrom einen Hypermetabolismus im rechten
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Gyrus lingualis (12), einer Region, die auch bei der Foto-
phobie im Rahmen der Migrdne involviert sein kdnnte
(13). MRI-Studien von Puledda et al. zeigten unter ande-
rem eine volumetrische Zunahme der Kortexdicke im
Bereich des priméren und sekundéren visuellen Kortex
(14). Dieselbe Arbeitsgruppe fand in einer fMRI-Studie
Hinweise auf Stérungen im Bereich thalamokortikaler
Interaktionen und von grésseren neuronalen Netzwer-
ken, die bei der Steuerung der Aufmerksamkeit im
Allgemeinen und insbesondere bei der Selektion rele-
vanter Reize (salience network) involviert sind (15). Bei
Studien mit visuell evozierten Potenzialen zeigte sich
eine verldngerte N145-Latenz als moglicher Hinweis auf
eine Stérung in den héheren visuellen Hirnarealen (16).
Zusatzlich wurde eine verminderte Habituation der
P100-Welle als Zeichen einer erhdhten kortikalen Erreg-
barkeit Gber dem priméren visuellen Kortex erfasst (17,
18). Eine kiirzlich publizierte Magnetenzephalogramm-
Studie fand zudem im Vergleich zu einer Kontrollgruppe
ein vermindertes Alpha-Gamma-Coupling Gber V1 als
Zeichen eines Ungleichgewichts zwischen exzitatori-
schen und inhibitorischen Prozessen (19).
Zusammengefasst wird derzeit pathophysiologisch von
einem Mechanismus ausgegangen, der zu einer Ent-
hemmung in den primdren und sekunddaren visuellen
Hirnarealen fuhrt. Als Ausldser wird eine Stdrung thala-
mokortikaler Feedbackmechanismen und/oder héherer
Systeme, die mit dem Filtern relevanter Reize und der
Steuerung der Aufmerksamkeit in Verbindung gebracht
werden, vermutet (4).

Symptome/Komorbiditédten

Das Visual-Snow-Phdnomen dussert sich als bewe-
gende, fortbestehende kleine Punkte im gesamten Ge-
sichtsfeld, die dem Rauschen eines analogen Fernsehers
dhneln (1). Am haufigsten erscheint das Rauschen
schwarz-weiss (Abbildung 1), kann sich jedoch auch als

Abbildung 2: Visual-Snow-Phdnomen in der Nacht/Nyktalopie (A), Fotophobie (B), Palinopsie (C) und Floaters (D).

(Quelle: Antonia Klein, Inselspital Bern)

Abbildung 1: Schwarz-weisses Visual-Snow-Phdnomen (links). (Quelle: Antonia Klein,
Inselspital Bern)

farbig, transparent oder blitzend dussern (2). Um die Kri-
terien eines Visual-Snow-Syndroms geméss ICHD-3 (in-
ternational classification of headache disorders) zu
erfullen, muss das Visual-Snow-Phdnomen im gesamten
Sehfeld und dauerhaft vorhanden sein, das heisst tags-
Uber und nachts sowie bei offenen und geschlossenen
Augen. Ausserdem missen mindestens 2 weitere visu-
elle Symptome vorliegen. Hierzu gehéren entoptische
Phanomene, Palinopsie, Fotophobie und Nyktalopie
(20).

Entoptische Phanomene (Abbildung 2) werden wahr-
scheinlich durch die vermehrte Wahrnehmung von
Strukturen des visuellen Apparats selbst hervorgerufen
(21). Floaters, auch bekannt als <mouche volantes, sind
das haufigste entoptische Phdnomen und treten als
graue Schatten mit dunklen Flecken oder Kntchen auf
(1,21). Das sogenannte Scheerer-Phdnomen wird beim
Blick auf einen hellen Hintergrund (z. B. den Himmel) als
weisse, graue oder schwarze Erscheinung beschrieben,

i 1";
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Tabelle:
Diagnostikkriterien des Visual-Snow-Syndroms gemass ICHD-3

A. Visual-Snow-Phdanomen: dynamische, kontinuierliche kleine Punkte im
gesamten Gesichtsfeld, persistierend wahrend mindestens 3 Monaten.
B. Mindestens 2 der folgenden visuellen Symptome:
i. Palinopsie: After Images und/oder Trailing
ii. Verstarkte entoptische Phanomene,
bestehend aus exzessiven Floaters, exzessivem Blau-Feld-Phdnomen,
Eigengrau und Fotopsie
iii. Fotophobie
iv. Nyktalopie
C. Die Symptome sind nicht vereinbar mit einer typischen Migréne mit visueller
Aura.
D. Keine andere Erkrankung/Storung erklart die Symptome besser.
Normaler ophthalmologischer Status und keine Einnahme von halluzinogenen
Drogen.

Quelle: modifiziert nach der International Headache Society (IHS), ICHD-3 Appendix, Visual Snow (33)

die am ehesten durch die Autovisualisierung von
Leukozyten in retinalen Kapillaren verursacht wird (22).
Zusatzlich werden farbige visuelle Sensationen bei
geschlossenen Augen (Eigengrau) sowie Lichtblitze
(Fotopsien) beschrieben (1).

Palinopsien, also Nachbilder oder «after images», sind
definiert als Bilder, die nach dem Wedfall des visuellen
Reizes persistieren (23). Dabei wird zwischen Trailing
von bewegten und Nachbildern von stationdren Objek-
ten unterschieden. Eine Abgrenzung der pathologi-
schen von den physiologischen Nachbildern, die nur
nach langem Starren auf Bilder mit hohem Kontrast auf-
treten, ist wichtig (24). Interessanterweise werden in der
Literatur strukturelle Ldsionen im Bereich der hinteren
Sehbahn, des okzipitalen, parietalen oder temporalen
Kortex, als mogliche Ausldser von Palinopsie genannt
(23). Am ehesten handelt es sich hierbei um ein Ent-
hemmungsphanomen (oder Release-Phdanomen) (23).

Zusétzlich erleben Visual-Snow-Syndrom-Patienten oft
eine eingeschrankte Sehfahigkeit in der Nacht (Nyktalo-
pie) und/oder eine vermehrte Lichtempfindlichkeit
(Fotophobie) (1). Die erlebte Fotophobie wurde in einer
Studie mit der Leiden-Visual-Sensitivity-Scale quantifi-
ziert und erreichte dhnliche Level wie wéahrend Migra-
neattacken bei Patienten mit chronischer Migrane (25).

Merkpunkte:

o Beschreiben Patienten ein Flimmern und weitere visuelle Symptome, stellt das
Visual-Snow-Syndrom eine wichtige Differenzialdiagnose dar.
Die Diagnose kann rein aufgrund der Symptombeschreibung gestellt werden.
Zum Ausschluss anderer neurologischer und ophthalmologischer Erkrankun-
gen sollten zumindest ein cMRI und eine ophthalmologische Mitbeurteilung
durchgefiihrt werden.

o Je nach Symptomprasentation und Dynamik sollten zusatzlich eine Lumbal-
punktion und/oder ein EEG erwogen werden.

o Eine etablierte Therapie existiert derzeit noch nicht.
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Abhdngig von den entsprechenden Studien leiden bis
zu 72% der Visual-Snow-Syndrom-Patienten an Migrane
(2), was einer deutlich erhdhten Pravalenz im Vergleich
zur Durchschnittspopulation entspricht (26). Dabei lei-
det etwa ein Viertel der Patienten an einer Migrane mit
Aura, aber auch Patienten ohne Migrdne sind vom
Visual-Snow-Syndrom betroffen (7, 10). Tinnitus stellt
mit einer Pravalenz von bis zu 75 Prozent bei Patienten
mit Visual-Snow-Syndrom ebenfalls eine hdufige Ko-
morbiditat dar (2). Weitere hdufige Komorbiditéten sind
affektive Erkrankungen wie Depressionen, Angst- und
Schlafstérungen (vorwiegend Insomnien) (7, 27). Dabei
ist unklar, ob es sich um einen gemeinsamen beguinsti-
genden Pathomechanismus oder um eine reaktive Ent-
wicklung der psychischen Erkrankungen im Rahmen
einer chronischen Grunderkrankung handelt. Zusatzli-
che Symptome, die sowohl im Rahmen des Visual-
Snow-Syndroms als auch der begleitenden affektiven
Stérungen beschrieben werden, sind Konzentrations-
stérungen bis zum sogenannten Brain-Fog und Derea-
lisation (1, 7).

Differenzialdiagnose/sekundares Visual-
Snow-Syndrom

Hallucinogen Persisting Perception Disorder (HPPD)
zahlt zu den wichtigsten Differenzialdiagnosen des
Visual-Snow-Syndroms und tritt nach einer Einnahme
von Halluzinogenen auf. Die chronischen oder wieder-
kehrenden Wahrnehmungsstérungen sind vergleichbar
mit den Erscheinungen, die wahrend einer Intoxikation
dieser Substanzen auftreten (28). HPPD kann den glei-
chen Phanotyp wie ein Visual-Snow-Syndrom aufwei-
sen (29), sodass sich die Frage stellt, ob die begriffliche
Trennung des sekunddren Visual-Snow-Syndroms sinn-
voll ist. Zu den héaufigsten Auslésern des Visual-
Snow-Syndrom-Phanotyps werden Ecstasy und Canna-
bis gezahlt (29).

In der Literatur finden sich Fallbeschreibungen, wie bei-
spielsweise Makulaatrophie oder zystische retinale
Degeneration, die Visual-Snow-dhnliche Symptome ver-
ursachten (7). Zusatzlich wurden inzwischen zahlreiche
Fallberichte Uber Patienten mit vermutlich sekunddrem
Visual-Snow-Syndrom oder Visual-Snow-Phdnomen im
Rahmen anderer neurologischer Grunderkrankungen
publiziert. Beispielweise werden Tumore, Hirninfarkte,
entztndliche und neurodegenerative Erkrankungen ge-
nannt, mit haufig temporaler und/oder okzipitaler Be-
tonung der entsprechenden Pathologie (7, 30, 32).

Diagnostik

2018 wurde das Visual-Snow-Syndrom, das Uber die
Manifestation einer persistierenden Migrdaneaura hin-
ausgeht, als eigenstédndige Krankheitsentitdt in den
ICHD3-Katalog aufgenommen (Tabelle) (33). Die Diagno-
sestellung beruht dabei auf anamnestischen Angaben.
Einen objektiven, klinisch etablierten Marker fur die Er-
krankung gibt es derzeit nicht.

Im klinischen Alltag ist deshalb primar der Ausschluss
von Mimics und einem sekundaren Visual-Snow-Syn-
drom als Folge einer anderen Hirnerkrankung relevant.
Wir empfehlen daher die Durchfihrung eines cMRI zur
Suche nach strukturellen Lasionen. Je nach Présentation
der Symptomatik (Verlauf und Begleitsymptome) sollte
zusatzlich eine ophthalmologische Untersuchung, ein



EEG und gegebenenfalls sogar eine Lumbalpunktion,
mit der Frage nach Hinweisen auf entziindliche Veran-
derungen, erwogen werden.

Therapie

Etablierte therapeutische Optionen bestehen derzeit
nicht. Insbesondere wurden bisher keine randomisier-
ten und kontrollierten Studien durchgefthrt. In
Einzelféllen sprachen Patienten auf anfallsunterdri-
ckende Substanzen (vor allem Lamotrigin), Antidepres-
siva, Benzodiazepine oder Vitamine an (34). Gleichzeitig
wurde aber auch von Féllen berichtet, bei denen die
Symptomatik unter selektiven Serotoninwiederaufnah-
mehemmern (SSRI) auftrat oder sich verstdrkte (34, 35).
Brillen mit Farbfiltern kdnnen dagegen eine Symptom-
linderung bringen (36).

Zurzeit laufen Studien zur Erforschung nicht pharmako-
logischer Therapieansatze, einerseits mit dem Fokus auf
Wahrnehmung und visueller Exploration, andererseits
mit neuromodulatorischen Ansdtzen wie der transkra-
niellen Elektrostimulation. Zukiinftig werden grossere
randomisierte und kontrollierte Studien notwendig
sein.

Zusammenfassung

Das Visual-Snow-Syndrom ist ein relativ junges Krank-
heitsbild, das mit charakteristischen visuellen und nicht
visuellen Symptomen einhergeht und die Betroffenen
im Alltag relevant beeintrachtigt. Zudem ist es mit affek-
tiven Erkrankungen sowie anderen Reizverarbeitungs-
storungen assoziiert. Als moglicher zugrunde liegender
Mechanismus wird eine Enthemmung in primdren und
sekunddren visuellen Arealen vermutet. Die Diagnose
wird, basierend auf anamnestischen Angaben, gestellt.
Im klinischen Alltag ist es wichtig, andere potenziell be-
handelbare neurologische und ophthalmologische
Grunderkrankungen auszuschliessen. Eine medikamen-
tése Therapie konnte bis jetzt noch nicht etabliert wer-
den. Derzeit werden nicht pharmakologische Ansatze
erforscht. [
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