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Die Arbeitsgruppe Uveitis der Schweizerischen Gesell-
schaft fiir Ophthalmologie und die Schweizerische Ar-
beitsgemeinschalft fiir padiatrische Rheumatologie haben
2008-2010 gemeinsame Empfehlungen fiir Screening-
Untersuchungen, Diagnose und Behandlung der Uveitiden
im Kindesalter ausgearbeitet. Die Publikation dieser Em-
pfehlungen hat zum Ziel, ein einheitliches, soweit mog-
lich Evidenz-basiertes Vorgehen und damit ein besseres
Outcome bei den betroffenen Kindern zu ermdglichen.

Einfiihrung

Die Uveitiden sind eine grosse, heterogene Gruppe von

Entziindungen der Uvea, der mittleren Schicht des

Auges, die die Iris, den Ziliarkorper und die Chorioidea

(Aderhaut) umfasst. Die Uveitiden sind potentiell ge-

fahrliche Entziindungen. Sie sind verantwortlich fiir

15-30% der Féille von Blindheit (Sehschirfe von weni-

ger als 20/200). Mit einer Inzidenz in allen Altersgruppen

von 15-17/100000/Jahr entspricht das ca. 1250 Neu-
erkrankungen pro Jahr in der Schweiz. Sie sind daher
keine seltenen Erkrankungen. Die Prdvalenz wird auf

25 bis 93/100000 Einwohner geschétzt. Fiinf bis 10%

der Fille von Uveitis betreffen Kinder, so dass man da-

von ausgehen muss, dass in der Schweiz jedes Jahr

65-120 Kinder unter 16 Jahren eine Uveitis entwickeln.

Nach anatomischer Lokalisation lassen sich die anteriore

(60% der Félle), die intermediédre und die posteriore Uvei-

tis unterscheiden, wobei auch der Befall mehrerer Ab-

schnitte moglich ist. Von Panuveitis spricht man, wenn
alle drei Segmente betroffen sind (7% der Félle). Die ak-
tuelle Klassifikation bezieht sich auf den Artikel der

Arbeitsgruppe SUN (Standardization of Uveitis Nomen-

clature) [1].

Mogliche Ursachen einer Uveitis sind:

— Infektiés (im Kindesalter am haufigsten Toxoplasmose
und Herpes).

— Im Rahmen einer rheumatischen Krankheit: juvenile
idiopathische Arthritis, HLA-B27-assoziierte Spon-
dylarthritis, Sarkoidose, M. Behcet.

— Idiopathisch (ungefdhr 30%).

— Sehr selten: posttraumatisch oder nach multiplen
intraokularen Eingriffen sowie die Pseudo-Uveitiden
(Lymphom, Retinoblastom).

Die Verteilung der Atiologien im Kindesalter ist stark
abhéngig vom Alter des betroffenen Kindes und seiner
ethnischen Abstammung (HLA-Antigene). Bei den diffe-
rentialdiagnostischen Uberlegungen im Rahmen der
priméren ophthalmologischen Abkldrungen miissen die

Lokalisation, das Erscheinungsbild und die Dauer des

Entziindungsprozesses mit einbezogen werden. Bei Kin-

dern mit nicht offensichtlicher Atiologie der Uveitis emp-

fehlen wir einen frithzeitigen Beizug der paddiatrischen

Rheumatologie im Hinblick auf eine multidisziplinédre

Betreuung.

Die Zusammenarbeit zwischen péidiatrischer Rheuma-

tologie und Ophthalmologie ist besonders wichtig in fol-

genden Situationen:

— Bei der Abkldarung beziiglich mdéglicher, der Uveitis zu-
grundeliegenden Systemerkrankungen.

— Bei Voruntersuchungen und Durchfiihrung von even-
tuellen systemischen Therapien der Uveitis.

- Zur Uberwachung der Therapie und Minimierung von
Nebenwirkungen von Medikamenten wie systemi-
schen Corticosteroiden, Immunsuppression und Bio-
logika wie TNF-Blockern.

Die péadiatrischen Rheumatologen sind die Partner der
Ophthalmologen bei der Behandlung der Uveitis im Kin-
des- und Jugendalter. Die juvenile Arthritis, im Gegen-
satz zur rheumatoiden Arthritis der Erwachsenen, ist
die hiufigste Ursache (30-40%) von kindlichen Uveitiden,
die zudem héufig unbemerkt verlaufen, weil sie asym-
ptomatisch sind.

Die juvenile idiopathische Arthritis

Die juvenile idiopathische Arthritis* (JIA) ist definiert
durch eine Arthritis mit Beginn vor dem 16. Geburts-
tag, von mindestens sechs Wochen Dauer und bei
Ausschluss anderer Ursachen (Infektionen, Trauma,
Tumor, Kollagenosen). Es handelt sich dabei um eine
heterogene Krankheitsgruppe, fiir die eine internatio-
nale Klassifikation in sieben verschiedene Subgruppen
mit Einschluss- und Ausschlusskriterien entwickelt
wurde [2].
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Die intraokulare Entziindung: Uveitis

Die Uveitis ist gekennzeichnet durch die Authebung der
Blut-Auge-Schranke, erkennbar am Auftauchen von Zel-
len und Proteinen im Kammerwasser und/oder im Glas-
korper. Die Untersuchung an der Spaltlampe (Biomikro-
skop) ermoglicht es, das Ausmass der Entziindung durch
semi-quantitative Messung von Zellzahl und Protein-
gehalt (Tyndall-Effekt) im Kammerwasser zu bestim-
men. Die internationale Arbeitsgruppe SUN hat im Jahr
2005 Kriterien festgesetzt, damit die Beobachtungen in
einheitlicher und damit vergleichbarer Form in einer
Skala von 0+ (normal) bis 4+ eingeteilt werden konnen
(Tab. 1 @ und 2 &) [1].

Die Symptome der Uveitis sind sehr unterschiedlich,
abhingig von der Atiologie, der Lokalisation der Ent-
ziindung und dem Schweregrad des Befalls. Da die

Tabelle 1
Gradeinteilung von Vorderkammerzellen nach der SUN-Arbeits-
gruppe*.

Grad Zellen pro Feld
0 <1

0,5+ 1-5

1+ 6-15

2+ 16-25

3+ 26-50

4+ >50

* SUN: Standardisierung der Uveitis-Nomenklatur [1]
Feld: 1 mm x 1 mm

Tabelle 2

Gradeinteilung des Tyndall-Effekts in der Voderkammer nach SUN*.
Grad Eiweissbeschreibung

0 Kein Tyndall

T+ Tyndall gerade sichtbar

2+ Tyndall gut sichtbar (Iris und Linsendetails klar)

3+ Tyndall ausgepragt (Iris und Linsendetails verschwommen)
4+ Massiver Tyndall (Fibrin oder plastisches Kammerwasser)

* SUN: Standardisierung der Uveitis-Nomenklatur [1]
Feld: 1 mm x 1 mm

Tabelle 3

Empfehlungen der American Academy of Pediatrics, Sections

of Rheumatology and Ophthalmology, bezlglich der Haufigkeit von
ophthalmologischen Screening-Untersuchungen bei Kindern mit
juveniler Arthritis (JIA) [5].

Alter bei ANA-Status Dauer Screening-
Diagnose JIA der JIA Haufigkeit
<6 Jahren pos <4 Jahren  3-monatlich
>6 Jahre pos <4 Jahren  6-monatlich
<6 Jahren neg <4 Jahren  6-monatlich
<6 Jahren pos 4-7 Jahre 6-monatlich
>6 Jahre pos >4 Jahre jahrlich
>6 Jahre neg >4 Jahre jahrlich
<6 Jahren pos >7 Jahre jahrlich
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kindlichen Uveitiden héufig schleichend beginnen und
die Symptome zusétzlich von Kindern wegen der noch
in Entwicklung begriffenen Wahrnehmungs- und Aus-
drucksfiahigkeit schwieriger gedussert werden kénnen,
ist die Uveitis bei Kindern in iiber 80% der Félle asym-
ptomatisch [3]. Insbesondere bei sehr kleinen Kindern
wird sie deshalb oft erst zu einem so spiten Zeitpunkt
diagnostiziert, dass bereits ein erheblicher Visusverlust
eingetreten ist.

Uveitis und juvenile idiopathische Arthritis

Das Risiko einer Uveitis ist sehr unterschiedlich fiir die
verschiedenen Untergruppen von JIA. Sie kommt prak-
tisch nicht vor bei der systemischen JIA und der Rheu-
mafaktor-positiven Polyarthritis (entspricht einer Friih-
form derrheumatoiden Arthritis des Erwachsenenalters).
Hingegen ist sie sehr hiufig bei der Oligoarthritis und
der Rheumafaktor-negativen Polyarthritis. Zusétzliche
Risikofaktoren sind ein frither Krankheitsheginn, das
Vorhandensein von antinukledren Antikorpern (ANA)
und weibliches Geschlecht. Die HLA-B27-assoziierte
Arthritis mit Enthesitis geht hdufig mit einer akuten
(Dauer <3 Monaten), symptomatischen vorderen Uveitis
einher, wihrend die anderen Subgruppen sich eher mit
einer chronischen (Dauer >3 Monate), lange Zeit asym-
ptomatisch verlaufenden vorderen Uveitis préiasentieren.
In den ersten zwei Jahren nach Krankheitsheginn tritt
die Uveitis am haufigsten auf, aber sie kann sich auch
erst Jahre bis Jahrzehnte spiter manifestieren [3, 41.

Empfehlungen zur Haufigkeit
der ophthalmologischen Screening-
Untersuchungen bei JIA

Abhédngig von Risikofaktoren fiir das Auftreten einer
Uveitis sollten die Screening-Untersuchungen mit unter-
schiedlicher Hiufigkeit durchgefiihrt werden (Tab. 3 &)
[4, 5]. Da die Uveitis schon vor der Manifestation der
Arthritis beginnen kann, sollte die erste ophthalmologi-
sche Kontrolle moglichst rasch, moglichst innerhalb
eines Monats nach Diagnosestellung der Arthritis, er-
folgen. Wenn einmal eine Uveitis diagnostiziert wurde,
richtet sich die Haufigkeit der ophthalmologischen Kon-
trollen nach dem Krankheitsverlauf. Dabei darf insbe-
sondere die Entwicklung eines Glaukoms oder einer
Amblyopie nicht verpasst werden.
Folgende falsche Annahmen sind immer noch weit ver-
breitet und beeintrachtigen das Behandlungsergebnis:
— «Der Patient merkt schon, wenn er eine Entziindung
hat.» Nein! Die Uveitis bei JIA ist normalerweise
asymptomatisch. Die Hauptsymptome der akuten
anterioren Uveitis, die dusserlich erkennbare Augen-
rotung sowie der Druckschmerz und die Photo-
phobie, fehlen in der Regel. Bei der JIA-assoziierten
Uveitis bleibt das Auge weiss. Nur die Synechien
und die damit verbundene Deformation der Pupille
sind in Mydriase sichtbar.
— «Eine Uveitis fiihrt nur selten zu Komplikationen.»
Nein! Unbehandelt fithrt die JIA-assoziierte Uveitis
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in >50% der Fille zu Komplikationen und nach eini-
gen Jahren des Verlaufs zu einer Erblindungsrate
von fast 50% [7, 8]. Die Kontrolle der okuldren Ent-
ziindung ist notig, um solche irreversiblen Folgen
von okuldren Komplikationen zu vermeiden.

— «Die Uveitis ist ruhig, solange die Arthritis ruhig
ist.» Nein! Arthritis und Uveitis verlaufen nicht
simultan. Ein Kind kann eine Arthritis ohne Uveitis
haben oder eine Uveitis ohne Arthritis. Allerdings
haben die meisten systemischen Medikamente eine
Wirkung sowohl gegen Schiibe von Arthritis als auch
gegen die Uveitis.

— «Immunsuppressiva sind viel zu aggressiv und ge-
fahrlich fiir Kinder.» Nein! Immunsuppressiva wer-
den schon lange bei Kindern eingesetzt und werden
von ihnen hédufig sogar besser vertragen als von Er-
wachsenen. Ausserdem kann nur durch eine rasche
und optimale Kontrolle der Uveitis erreicht werden,
dass das Kind das Erwachsenenalter mit einem Mini-
mum an irreversiblen Komplikationen erreicht.

Wann muss ein spezialisierter
Ophthalmologe beigezogen werden?

Wenn eine okuldre Entziindung festgestellt wurde, ist
es sehr zu empfehlen, den Rat eines auf Uveitis spezia-
lisierten Ophthalmologen einzuholen, insbesondere in
den folgenden Fillen:

— Wenn ein Kind ldnger als drei Monate oder mit mehr
als drei Tropfen Prednisolon-Acetat (oder Aquivalent)
pro Tag behandelt werden muss [4].

— Wenn Komplikationen festgestellt werden (Visusver-
lust, Synechien, Bandkeratopathie, Katarakt, Glas-
korpertritbungen, Makulatdem, Glaukom, Glaskor-
pertriibungen, traktive Membranen).

— Bei diagnostischen Unklarheiten.

— Bei ungeniigendem Ansprechen auf die Behandlung.

Die Behandlung kann dabei weiterhin durch den gewohn-

ten Ophthalmologen des Patienten durchgefiihrt wer-

den.

Zusammenfassung

Undiagnostiziert und unbehandelt kénnen Uveitiden im
Kindesalter schwerwiegende Folgen bis zur Erblindung
haben. In historischen Kohorten vor dem Gebrauch von
Kortikosteroiden oder Immunsuppressiva kam es bei
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iiber 50% zur Erblindung. Mit den neuen therapeuti-
schen Moglichkeiten konnte dieser Anteil auf unter 10%
gesenkt werden. Wir empfehlen dringend, regelmés-
sige Kontrollen durchzufithren und friithzeitig die Zu-
sammenarbeit mit auf Uveitis spezialisierten Ophthal-
mologen und pédiatrischen Rheumatologen zu suchen,
insbesondere im Hinblick auf den Beginn und die opti-
male Uberwachung einer immunsuppressiven Therapie.
Die Rolle der Praxis-Ophthalmologen ist essentiell fiir
die Screening-Untersuchungen, die Kontrollen und die
Weitergabe der klinischen Befunde. Um diesen Aus-
tausch zu vereinfachen, wurde von den genannten Ar-
beitsgruppen ein Formular entworfen. Dieses kann von
der Website der Arbeitsgruppe padiatrische Rheumato-
logie heruntergeladen werden (www.childrheum.ch).
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