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Diagnostik und Therapie der Rheumatischen Iridozyklitis
Vorbemerkung

Die rheumatische Uveitis ist eine haufige Begleiterscheinung der juvenilen
idiopathischen Arthritis (JIA). Es handelt sich um eine ernste Komplikation am Auge, die
unbehandelt zu Sehstdérungen bis hin zur Erblindung fuhren kann. Durch Friihdiagnose
und Frihtherapie ist jedoch meist ein gunstiger Verlauf ohne bleibende Folgeschaden
erreichbar. Voraussetzung flr eine erfolgreiche Diagnostik und Therapie ist eine gute

interdisziplinare Zusammenarbeit zwischen dem spezialisierten Augenarzt und dem

Kinder- und Jugendrheumatologen.

Definition

Unter Uveitis versteht man Entzindungen des Uvealtraktes, dazu gehoéren Iris,
Ziliarkoérper und Aderhaut. Bei der JIA sind haufig nur die Iris und der Ziliarkorper
betroffen, dann spricht man auch von einer Iridozyklitis. Je nachdem ob sich die
Entzindung in vorderen, mittleren oder hinteren Augenabschnitt abspielt, kann man
eine Uveitis anterior, intermedia und posterior unterscheiden. Sind alle Augenabschnitte
betroffen, spricht man von Panuveitis.

Man unterscheidet aul3erdem zwischen "akuter", ,rezidivierender® und "chronischer"
Uveitis . Die akute Uveitis beginnt pl6tzlich und dauert nur Tage bis wenige Wochen. Bei
der rezidivierenden Uveitis treten wiederholt Schiibe auf mit jedoch entztiindungsfreien
Intervallen von mindestens 3 Monaten. Die chronische Uveitis verlauft dauerhaft oder
auch mit Ruckfallen innerhalb von 3 Monaten nach Unterbrechung der Therapie.
Schlielich gibt es noch die Unterscheidung zwischen symptomatischer und
asymptomatischer Uveitis. Die symptomatische beginnt plétzlich mit R6tung, Schmerzen
und Lichtscheu. Es handelt sich meist um eine akute, zeitlich begrenzte Form, die
besonders bei der Enthesitis assoziierten JIA auftritt. Die asymptomatische Uveitis
macht keine Beschwerden und ist auch &uf3erlich nicht erkennbar. Sie tritt Gberwiegend

im Rahmen der JIA Oligoarthritis auf, verlauft oft rezidivierend oder chronisch, und kann

nur durch regelméfige Untersuchungen beim Augenarzt rechtzeitig erkannt und

behandelt werden.
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Haufigkeit der Uveitis bei juveniler idiopathischer Arthritis

Der Beginn liegt fast immer im Kleinkindalter. Meist handelt es sich um Madchen mit
Oligoarthritis (Tab.1). Etwa 20-50% dieser Kinder  sind betroffen.
Auf Deutschland bezogen bedeutet dies eine Pravalenz von 500 bis 1500 Kindern mit
chronischer Uveitis. Die Haufigkeit der meist akuten Uveitis bei Enthesitis-assoziierter
Arthritis liegt bei 5-10%.

Klinisches Bild

Die fur die akute Uveitis charakteristischen Leitsymptome konjunktivale Ro6tung,
Schmerz, Lichtscheu, Schleiersehen und Tranenfluss fliihren rasch zum Augenarzt.
Dabei tritt die Entziindung in der Regel einseitig auf, kann aber von Schub zu Schub
auch das andere Auge betreffen. Die im Kindesalter viel haufigere chronische Uveitis
verlauft dagegen symptomarm und wird deshalb ohne regelméRige
Spaltlampenuntersuchungen oft tUbersehen. Dies kann fatal sein, da die chronische
Uveitis unbehandelt zu bleibenden Schaden am Auge flihren kann. Diese beginnen in
der Regel mit einer Verklebung der Regenbogenhaut mit der dahinter liegenden
Augenlinse (,hintere Synechien®). Gelingt es nicht, den Entzindungsprozess zu
stoppen, so kénnen sich innerhalb der folgenden Jahre zusatzlich ein grauer Star
(Cataracta complicata) sowie Kalkeinlagerung in die Hornhaut (Bandkeratopathie),
schlieBlich auch ein gruner Star (Erh6éhung des Augeninnendruckes, Glaukom)
entwickeln. Bei heftigen Entzindungen ist auch der Glaskorper oder gar die Netzhaut
mitbeteiligt. Im Rahmen schlecht kontrollierbarer, chronisch-rezidivierender Verlaufe
kann der Ziliarkérper so geschadigt werden, dass Kammerwasser nur noch in
begrenztem Umfang produziert wird mit der Folge dass das Auge schrumpft und
erblindet (,Phthisis bulbi*).

Diagnosestellung und Differentialdiagnose

Die definitive Diagnose einer Uveitis wird durch den Augenarzt mit Hilfe der
Spaltlampenuntersuchung gestellt. Zusatzliche Untersuchungen wie Ophthalmoskopie,
Augendruckmessung, Visusbestimmung, Fluoreszein-Angiografie oder

elektrophysiologische Messungen erganzen die Grunddiagnostik
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bei speziellen Fragestellungen. Fir eine erfolgreiche Therapie ist eine frihzeitige
Diagnose wichtig. Die verschiedenen Formen der JIA haben ein unterschiedliches
Risiko fur das Auftreten einer Uveitis. Danach richten sich die Empfehlungen wie héaufig

ein Kind mit JIA dem Augenarzt vorgestellt werden sollte (Tab.1).

Neben der JIA kommen zahlreiche andere Ursachen als Grunderkrankung bei einer
Uveitis in Frage (Tab.2). Patienten mit systemischer JIA (SJIA) entwickeln praktisch nie
eine Uveitis: Bei Kindern mit vermeintlicher SJIA und Uveitis handelt es sich meist um
eine Fehldiagnose der Grundkrankheit; in Frage kommen stattdessen eine infantile

Sarkoidose bzw. ein Blau-Syndrom.

Therapie

Die Behandlung einer Uveitis anterior erfolgt in erster Linie lokal und wird augenarztlich
geleitet. Zum Einsatz kommen kortisonhaltige Augentropfen und —salben. Bei stéarkeren
Entziindungen wird die Pupille mit speziellen Augentropfen (Mydriatika) zusatzlich weit
gestellt, um Verklebungen zwischen Iris und Linse zu verhindern. Bei langerer
Anwendung Uber Monate oder gar Jahre kann die lokale Kortisontherapie zu
Linsentribung oder Augendruckerhfhung fuhren. Deshalb sollte eine systemische
Therapie mit Immunsuppressiva begonnen werden,

wenn die lokale Therapie nach etwa 4 — 6 Wochen nicht ausreicht, die Uveitis zur Ruhe
zu bringen, oder wenn nach Absetzen der Augentropfen die Entziindung rasch wieder
aufflackert. Dies gilt primar auch fir Entzindungen im mittleren oder hinteren
Augenabschnitt, da die Lokaltherapie dort keine ausreichende Wirkung erbringen kann.
Mittel der ersten Wabhl ist Methotrexat. Alternativ kommen andere Immunsuppressiva
wie Azathioprin, Cyclosporin A oder Mycophenolat in Frage. In den letzten Jahren hat
sich zunehmend auch der Einsatz von Biologika bewéhrt, wenn Methotrexat nicht
ausreichend wirkt. Gute Ergebnisse haben Adalimumab (HumiraR), Abatacept
(OrenciaR) oder Infliximab (RemicadeR) ergeben. Etanercept (EnbrelR) erwies sich
dagegen als weniger wirksam, teilweise kam es sogar zu Verschlechterung oder gar
neuem Auftreten eine Uveitis unter Etanercept.

Eine systemische Therapie mit Glukokortikoiden kann bei der Uveitis im Notfall
eingesetzt werden. Ein solcher Notfall besteht zum Beispiel, wenn frische Synechien
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aufgetreten sind oder wenn die Netzhaut beteiligt ist. Die Therapie sollte jedoch nur
kurzfristig, bevorzugt als intraventse Kortison-Stol3therapie, verabreicht werden. Eine
langerfristige systemische Kortisontherapie fuhrt zu erheblichen Nebenwirkungen, die

sich in Form von Katarakt oder Glaukom auch am Auge bemerkbar machen kénnen.

Bei frihzeitiger Diagnosestellung und konsequenter Therapie sind operative
MalRnahmen am Auge nur in Ausnahmefallen no6tig. Indikationen sind
Hornhautablagerungen, Linsen- oder Glaskoérpertriilbungen oder Netzhautschaden. Eine

Operation kann jedoch nur erfolgreich sein, wenn das Auge absolut entziindungsfrei ist.

Prognose

Bei vielen Patienten kommt die Uveitis noch im Kindesalter zum Stillstand, bei 20-30%
bleibt sie auch im Erwachsenenalter aktiv. Bei einigen Patienten wird sie deutlich
seltener oder verlauft milder, verschwindet aber nicht vollstandig. In 50-80% entwickeln
sich Folgeschaden, welche die Sehfahigkeit einschranken kdonnen. Selten kommt es
auch heute noch zur Erblindung eines betroffenen Auges. Wesentlich fur eine guinstige
Langzeitprognose ist eine frihzeitige Diagnosestellung, mdglichst noch bevor
Folgeschaden aufgetreten sind, sowie eine kompetente und konsequente Therapie. Wir
empfehlen bei Hochrisiko-Patienten mindestens 6-8-wdchentliche augenarztliche
Routinekontrollen, bei aktiver Uveitis individuell entsprechend den augenarztlichen
Empfehlungen (Tab.1). Da auch
wahrend der kontrollfreien Intervalle Entziindungen und Folgekomplikationen auftreten
kénnen, leiten wir Eltern von besonders gefahrdeten Kindern zu wdchentlichen
Eigenkontrollen an. Die Eltern sollen abends nach medikamenttser Weitstellung der
Pupillen diese mit Hilfe von Taschenlampe und Lupe inspizieren. Erkennen sie eine
Zipfelsynechie, muss gleich am né&chsten Tag augenéarztliche Hilfe in Anspruch
genommen werden.

Das Konzept von Frihdiagnose und Fruhtherapie ist auf die Kinder, die die chronische
Uveitis vor der Arthritis entwickeln, in aller Regel nicht anwendbar, da ohne eine klinisch
auffallige Gelenksymptomatik natirlich kein Verdacht geschopft und keine
augenarztliche Untersuchung angefordert wird. Abgesehen von diesen Ausnahmen
kann bei Kindern mit JIA durch regelmé&Rige augenérztliche Untersuchungen und
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frihzeitige Therapie bei Auftreten einer Uveitis die Langzeitprognose giinstig beeinflusst
werden. Der in den bisherigen Studien noch relativ hohe Prozentsatz von Folgeschaden
am Auge wird sich durch die verbesserte medikamenttse Therapie der letzten Jahre
hoffentlich reduzieren. Weitere Fortschritte in der Therapie sind zu erwarten, womit man

vielen Kindern mit  Uveitis in  Zukunft noch besser helfen kann..
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Tabelle 1
Iridozyklitis-Haufigkeit und JIA-Beginnform/-Kategorie; Haufigkeit der empfohlenen

Spaltlampenkontrollen durch den Augenarzt.

JIA-Kategorie | Uveitis-Haufigkeit | Prophylaktische Bemerkungen

(%) Spaltlampenkontrollen
RF-negative 5-10 Mindestens alle 6-8 Symptomarme Uveitis
Polyarthritis Woachen
RF-positive Sehr selten Y4 - Y2 -jahrlich IgM-RF = ,Schutzfaktor*
Polyarthritis gegen Uveitis-Manifestation
Systemische Sehr selten 12-wdchentlich Bei Uveitis infantile
Arthritis Sarkoidose und Blau-Syndrom

ausschlieRen

Oligoarthritis 15-40 (bei Beginn | Mindestens alle 6-8
im Kleinkindalter) | Wochen * In 70-90% ANA

» Symptomarme Uveitis

Psoriasis- 20 Mindestens alle 6-8
Arthritis (bei Beginn im Wochen * Bei Beginn Kleinkindalter
Kleinkindalter) (Kleinkindalter) ANA in 60-70%
* symptomarme Uveitis
Enthesitis-ass. | 10 12-wochentlich Roétung, Schmerz,
Arthritis Tranenfluss,

Lichtempfindlichkeit, h&aufig
HLA-B27-positiv
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Tabelle 2
Differentialdiagnosen der Uveitis im Kindesalter

« Juvenile idiopathsiche Arthritis (s. Text)

» Reaktive Arthritis einschlie3lich Reiter-Syndrom
+ Juvenile ankylosierende Spondylitis

* Infantile Sarkoidose

* Blau-Syndrom

* CINCA-Syndrom

* Morbus Behcet

* Morbus Crohn

* TINU-Syndrom

CINCA — Acronym fur Chronisch Infantil Neurologisch Cutan Arthritis;
TINU — Acronym fur Tubulo-Interstitielle Nephritis Uveitis
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