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Glaukom im Sauglings- und Kindesalter

Diagnostik und Therapie
(Pediatric glaucoma — diagnosis and therapy)

Wolf Lagréze
Universitatsaugenklinik Freiburg

Zusammenfassung: Das Glaukom ist im Kindesalter ver-
gleichsweise selten. Seine Ursachen sind vielféltig. Unterschie-
den wird das primare kongenitale Glaukom mit Anomalie des
Kammerwinkels von einer Vielzahl anderen Augenerkrankun-
gen des Kindesalters, welche eine Augeninnendruckerhéhung
nach sich ziehen kénnen. Wenn das Glaukom nicht rechtzeitig
erkannt und effektiv genug behandelt wird, ist die Konsequenz
ist haufig eine betrachtliche visuelle Morbiditat. Zur Augen-
innendrucksenkung stehen sowohl pharmakologische als
auch diverse chirurgische Verfahren zur Verfiihgung, denen
ihre begrenzte Wirkdauer gemeinsam ist. Wichtig ist in der
Behandlung des im Kindesalter auftretenden Glaukoms ferner
eine gute Refraktionsanpassung und ggf. Amblyopietherapie.
Diese Ubersicht beleuchtet die Ursachen, die Haufigkeit, das
diagnostische Vorgehen und die therapeutischen Optionen.
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Summary: Pediatric glaucoma is rare. It causes however are
mayfold. It may either arise from trabecular dysgenesis or va-
rious other ocular diseases in childhood, secondarily leading
to intraocular pressure elevation. Tremendous visual morbidi-
ty may result, if it is not detected in time or adequately trea-
ted. Intraocular pressure may be controlled by pharmacologic
agents or various surgical techniques, whose success rates
are usually less than desired. Concurrent refractive changes
and amblyopia need to be examined for and treated. This re-
view covers pediatric glaucoma with regard to classification,
epidemiology, diagnosis, and therapy.
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G laukome im S&uglings- und Kindesal-
ter sind eine heterogene Gruppe von
Erkrankungen, deren gemeinsame End-
strecke mit einer Augeninnendruckerhd-
hung, strukturellen Verdnderungen des
Auges und insbesondere des Sehner-
ven einhergeht. Darin unterscheiden sie
sich vom primaren Offenwinkelglaukom,
dessen Ursache multifaktoriell ist, und
bei dem eine fortschreitende Papillenex-
kavation auch bei normalem Augen-
innendruck beobachtet werden kann.
Ein erhdhter Augeninnendruck ist hier
nur ein Risikofaktor fiir die Progression
der Erkrankung, aber nicht die Ursache.
Das Glaukom ist im S&uglings- und Kin-
desalter vergleichsweise selten. Oft fiihrt
es aber zu dauerhafter Sehminderung,
dadie Fruhstadien manchmal Ubersehen
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und Therapien zu spat begonnen wer-
den und nicht immer den gewiinschten
Effekt haben. Die vorliegende Ubersicht
gibt zunachst einen Uberblick tber die
verschiedenen Glaukome im Kindesal-
ter, geht dann auf genetische und epi-
demiologische Aspekte ein, erldutert da-
nach die Diagnostik und beleuchtet zum
Schluss die therapeutischen Optionen.

Klassifikation

Die Glaukome im Kindesalter werden in
primare und sekundére Formen eingeteilt
(Tabelle 1). Ursache des priméaren kon-
genitalen Glaukoms ist eine embryonale
Entwicklungsstérung des Kammerwin-
kels. Unter den Ursachen der sekun-
déren Glaukome sind der Zustand nach

Lentektomie (Aphakieglaukom) und die
Vorderabschnittsdysgenesien am héu-
figsten. Seltener kénnen eine Uveitis,
Tumoren, Stoffwechselerkrankungen so-
wie bestimmte Bindegewebserkrankun-
gen mit einer Augeninnendruckerhéhung
vergesellschaftet sein.

Genetik und Haufigkeiten

Nach Schéatzungen der Weltgesund-
heitsorganisation (WHO) haben weltweit
300000 Kinder ein Glaukom, 200000
davon sind an der Erkrankung erblindet.
Die Angaben zur Inzidenz schwanken in
der Literatur betrachtlich. In den USA
wurde in einer populationsbezogenen
Studie eine Inzidenz bei unter 20-Jahri-
gen von 1:44000 gefunden [2]. Andere
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Studien berichten Gber hdhere Werte [9]
von bis zu 1:12500 in Kanada [22]. In
bestimmten Bevdlkerungsgruppen wie
z.B. den slowakischen Roma steigt die
Inzidenz auf 1:1250 [6]. Knaben sind
2,5-mal haufiger betroffen als Madchen.
Manche, aber nicht alle Glaukome sind
durch eine Mutation im Genlokus GLC3A
auf dem kurzen Arm des Chromosoms
2 bedingt. Betroffen ist das sogenannte
CYP1B1-Gen, das flr eine Cytochrom-
P450-Oxidase kodiert. Dieses Enzym
katalysiert die Umwandlung der Reti-
nol- zu Retinsdure und beeinflusst da-
mit die in der anterior-posterioren Achse
polarisierte Entwicklung des Augapfels
in der Embryonalzeit. Bei Mausmutan-

Tabelle 1: Klassifikation der Glaukome im
Kindesalter

primar kongenitales Glaukom
juveniles Glaukom
sekundar Vorderabschnittsdysgenesien

| Aniridie

| [rishypoplasie

W Ectropium uveae

m Axenfeld-Anomalie

| Rieger-Anomalie

W Peter-Anomalie

m Mikro-/Megalokornea

Andere Augenerkrankungen
B Aphakie

m PHPV

= ROP

| [ insenektopie

m Mikrospharophakie

m Mikrophthalmus

Phakomatosen
Entziindungen

Tumoren
Stoffwechselerkrankungen
Bindegewebserkrankungen

Sonstige
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ten ohne intaktes CYP1B1-Gen wurden
aplastische Kammerwinkelstrukturen
beschrieben [13].

Aphakieglaukom

Neben dem primér kongenitalen Glau-
kom sowie Glaukomen bei Vorderab-
schnittsdysgenesie ist in der Praxis das
Aphakieglaukom bei Kindern mit Zustand
nach Lentektomie relativ h&ufig. Die
Wahrscheinlichkeit hangt vom Operati-
onszeitpunkt ab. Findet die Lentektomie
innerhalb der ersten 8 Lebensmonate
statt, liegt die Rate bei 32 %, findet sie
spater statt, sinkt sie auf 4 % [8]. Die Pa-
thogenese dieses Glaukoms ist nach wie
vor unklar. Diskutiert werden einerseits
mit der Katarakt einhergehende konge-
nitale Kammerwinkelverédnderungen, an-
dererseits Kammerwinkelverdnderungen
durch verénderte Spannungsverhéltnis-
se nach Lentektomie. Ferner sind bisher
unbekannte Einflisse von Proteinen und
Zytokinen auf den Kammerwinkel denk-
bar. So hatten TGF -2, Interleukin-4 und
VEGF pathogene Eigenschaften auf kul-
tivierte Trabekelmaschenwerkzellen [16].
Diese Zytokine werden auch von Linsen-
epithelien freigesetzt. Zu dieser Hypo-
these passt die Beobachtung von A. J.
Tatham (berichtet auf der ESCRS 2010),
dass in seiner Kohorte von 90 Kindern,
bei denen allen jegliches Linsenmate-
rial inklusive peripherer Kapsel so weit
wie mdglich entfernt wurde, die Rate an
Aphakieglaukomen mit 1% in 5 Jahren
auBergewohnlich gering war. Méglicher-
weise spielt aber auch eine mechanische
Obstruktion des Kammerwinkels durch
den Glaskorper eine Rolle. Gestiitzt wird
dies durch die Beobachtung, dass der
Augeninnendruck bei Aphakieglaukom
in einigen Féllen durch eine ausgedehn-
te vordere Vitrektomie gesenkt werden
konnte.

Symptome

Die Symptome und klinischen Zeichen
hangen sehr vom Manifestationsalter ab
(Tabelle 2). Kinder unter 3 Jahren weisen
eine erhdhte Elastizitat und geringere Fes-
tigkeit des Kollagengerists in Kornea und
Sklera auf. Entsprechend kann sich in die-
sem Alter bei erhdhtem Augeninnendruck
ein Buphthalmus ausbilden. Jenseits des
3. Lebensjahres findet dies nicht mehr so
ausgepréagt statt. Kinder bis zum 3. Le-
bensjahr kdnnen ferner durch Epiphora,
Lichtscheu und Blepharospasmus auffal-
len. Klinisch findet sich ein vergroBerter
Hornhautdurchmesser mit Haab‘schen
Linien (Rissen in der Descemet-Memb-
ran), Hornhautédem sowie eine rasch
voranschreitende Myopisierung. Kinder
jenseits des 3. Lebensjahres fallen eher
durch einen Strabismus, einen reduzierten
Visus, eine zunehmende Papillenexkavati-
onund ebenfalls durch eine nicht altersge-
rechte Myopisierung auf. Selbstversténd-
lich gehort zur Diagnosestellung in beiden
Altersgruppen eine Tonometrie. Durch die
Einfihrung des i-Care Rebound-Tono-

Tabelle 2: Symptome der Glaukome im
Kindesalter

bis zirka zum 3. Lebensjahr
m Blepharospasmus

® Buphthalmus

m Descementeinrisse

® Druckerhohung

W Epiphora

® Hornhautédem

W | jchtscheu

m Myopisierung

ab zirka dem 3. Lebensjahr
® Druckerhohung

W Exkavation

m Myopisierung

W Strabismus

| Visusminderung
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meters (Icare Finland, Helsinki, Finnland)
ist es nun moglich, auch bei Sauglingen
und Kleinkindern ohne Vollnarkose oder
Sedierung eine einigermaBen zuverlassi-
ge Augeninnendruckmessung durchzu-
fuhren. Eine Untersuchung in einem eige-
nen Kollektiv augengesunder Kinder im
Alter von 3 Monaten bis 6 Jahren ergab,
dass die Mittelwerte in dieser Zeitspanne
von 10 mmHg auf 15 mmHg ansteigen.
Sie korrelieren nicht mit der Hornhautdi-
cke, so dass die bei Erwachsenen eta-
blierte Korrelation zwischen Hornhautdi-
cke und Messfehler nicht automatisch auf
Kinder zu Ubertragen ist. Bei Kindern mit
Glaukom findet sich in der Pachymetrie
fast immer eine erhdéhte Hornhautdicke.
In einzelnen Féllen haben wir bei Kindern
mit Glaukom unplausibel hohe i-Care-
Druckwerte gemessen.

Bei Verdacht auf ein Glaukom erfolgt
Ublicherweise eine Untersuchung in
Vollnarkose. Von den 3 Tonometern To-
nopen, Schiétz-Tonometer und Perkins-
Applanationstonometer korrelierten die
mit dem Tonopen erhobenen Werte am
genauesten mit einer anschlieBenden
intraokularen Druckmessung [12]. Die To-

BN V. Lagreze: Glaukom im S8uglings- und Kindesalter

nometrie sollte direkt zu Beginn der Nar-
kose erfolgen. Ferner missen in Narkose
eine Skiaskopie und eine Messung von
Bulbusléange, Hornhautdicke und Horn-
hautdurchmesser durchgefiihrt werden.
AnschlieBend erfolgen eine Untersu-
chung des vorderen Augenabschnittes
mit Gonioskopie sowie eine Fundusun-
tersuchung, im Idealfall mit fotografischer
Dokumentation des Sehnervenbefundes
durch das Operationsmikroskop.

Zur Messung des Hornhautdurchmes-
sers hat sich beim wachen Kind ein fo-
tografisches Verfahren bewahrt, bei dem
eine Portraitaufnahme aus zirka 2 Meter
Entfernung zusammen mit einem Zenti-
metermaB, das vor die Stirn des Kindes
gehalten wird, gemacht wird [11]. Mittels
géngiger Grafikprogramme kann an-
schlieBend am Computerbildschirm der
Hornhautdurchmesser direkt abgelesen
werden (Abbildung 1).

Medikamentdse Therapie
Das Glaukom im Kindesalter sollte pri-

mér chirurgisch behandelt werden. Ge-
gen eine medikamentése Drucksenkung
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spricht, dass sie meist unzureichend ist
und die Compliance nicht gewahrleistet
ist. So haben topische oder systemische
drucksenkende Medikamente eher er-
ganzenden Charakter und kénnen Zeit-
rdume hdéheren Augeninnendrucks Uber-
briicken. Die am haufigsten verwendeten
Substanzen sind Prostaglandinanaloga,
gefolgt von Karboanhydrasehemmern.
Betablocker sind meist unproblematisch,
allerdings bei Asthma und kardialen Er-
krankungen kontraindiziert. In jedem Fall
kontraindiziert sind a-2-adrenerge Sub-
stanzen, weil sie nach topischer Anwen-
dung so stark sedieren kdnnen, dass eine
einzige Gabe zum Koma fiihren kann.

Bisher gibt es nur eine Studie, in wel-
cher der lokale Karboanhydrasehem-
mer Brinzolamid mit dem Betablocker
Levobetaxolol bei Kindern randomisiert
und prospektiv verglichen wurde. Beide
Medikamente zeigten im Vergleich zum
Erwachsenen eine geringere Drucksen-
kung. Brinzolamid war mit 4,9 mmHg
Drucksenkung versus 3,4 mmHg etwas
wirksamer [23]. In einer kiirzlich durchge-
fuhrten, jedoch noch nicht publizierten,
randomisierten klinischen Studie, wurde
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Abbildung 1a: Portraitaufnahme aus zirka 2 Meter Entfernung mit
einem ZentimetermaB, das vor die Stirn des Kindes gehalten wird.
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Abbildung 1b: Mittels gangiger Grafikprogramme kann anschlieBend
am Computerbildschirm der Horhautdurchmesser direkt abgelesen
werden.
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bei Kindern mit Glaukom Latanoprost
mit Timolol verglichen (NCT00716859).
Hierbei zeigte sich, dass Latanoprost
dem Timolol nicht unterlegen ist: Lata-
noprost senkte den Druck im Mittel um
7,2 mmHg, Timolol um 5,7 mmHg.

Zugelassen ist bei Kindern nur Latano-
prost, andere Medikamente sind, wie so oft
in der Padiatrie, nur off-label einzusetzen.
Dass bei Kindern wenig solide klinische
Daten existieren, liegt daran, dass ran-
domisierte klinische Studien erst mit der
Anderung der 12. Novelle des Arzneimit-
telgesetzes 2004 moglich wurden. Seit
2006 sind pé&diatrische Studien aufgrund
einer gednderten européischen Gesetz-
gebung teilweise sogar vorgeschrieben.

Chirurgische Therapie

Das Spektrum chirurgischer Verfahren
zur Senkung des Augeninnendruckes
ist bei Sauglingen und Kindern vielfaltig.
Beim primér kongenitalen Glaukom sind
kammerwinkelchirurgische Verfahren als
erste Wahl etabliert. Hierbei kommt die
1962 von Burg und Allen erstbeschriebe-
ne Trabekulotomie zum Einsatz. Ein dhn-
liches Prinzip verfolgt die Goniotomie.
Beiden Verfahren ist die Er6ffnung des
Schlemm‘schen Kanals in die Vorder-
kammer gemein. Weitere Verfahren sind
die Mitomycin-C-assistierte Trabekulek-
tomie sowie die Implantation von Ventilen,
d.h. implantierbaren Drainagesystemen.
Zyklodestruktive Verfahren haben eher
erganzenden Charakter. In der Behand-
lung des Aphakieglaukoms gibt es kei-
nen Konsensus, welches Verfahren die
Methode der ersten Wahl ist.

Trabekulotomie

Die Erfolgsraten der Trabekulotomie wur-
den in mehreren retrospektiven Studien
gemessen. Da die Erfolgskriterien vari-
ieren, ist eine Vergleichbarkeit nicht im-
mer gegeben. Dietlein et al. fanden eine
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Erfolgsrate von 50 % nach 6 Jahren [3].
Wenn die Trabekulotomie mit einer Tra-
bekulektomie kombiniert wurde, waren
die Erfolge in den ersten 4 Jahren etwas
héher, nédherten sich dann jedoch der Ra-
te nicht kombinierter Trabekulotomien an.
Ahnliche Erfolgsraten von 70% 3 Jahre
nach Trabekulotomie wurden von Mandal
etal. [14]und Yalvac et al. [24] angegeben.
Meyer et al. [15] berichteten, dass im Mit-
tel 1,3 Trabekulotomien zum Erzielen des
Erfolgskriteriums notwendig waren. Bei
diesen Patienten lag die Erfolgsrate 4 Jah-
re nach Trabekulotomie bei 50 %. Die un-
mittelbare, mittlere Drucksenkung betrug
10 mmHg bei préoperativen 28 mmHg.
Dieselbe Arbeitsgruppe publizierte die
Daten einer Kohorte von 68 Patienten [1].
Mit 42 Augen war die Trabekulotomie die
am haufigsten durchgefiihrte Operation.
Hierbei betrug die Augeninnendrucksen-
kung im Mittel 15 mmHg. In dieser Studie
wurden nicht nur die Druckverldufe, son-
dern auch andere klinische Parameter be-
stimmt. Es zeigte sich, dass trotz der chir_
urgischen Intervention die sonografisch
gemessene Bulbuslange sehr schnell das
95 %-Konfidenzintervall verlieB. Die Re-
fraktion der betroffenen Kinder pendelte
sich konstant aufim Mittel -4,0 dpt ein. Ab
dem ersten Lebensjahr lagen die mittleren
Hornhautdurchmesser recht konstant bei
13,5 mm. Wichtigste Erkenntnis dieser
Studie ist, dass die mittlere Sehscharfe
ab dem Alter von zirka 3 Jahren nicht mehr
die Visusnorm erreicht und um das 9. Le-
bensjahr eine mittlere Sehschérfe von 0,2
aufweist. Zur Schonung der Bindehaut
unter dem Oberlid flr spatere Eingriffe
fihren wir den Eingriff primér im temporal
unteren Quadranten durch.

Trabekulektomie

Bei Kindern ist aufgrund der aktiven
Wundheilung der Einsatz von Mitomycin-
C Standard. Sidoti et al. geben nach 2
Jahren eine 60 %-ige Erfolgsrate an [21].

Bemerkenswert ist die hohe Endophthal-
mitisrate, die in manchen Studien mit bis
zu 5% angegeben wurde [7].

Drainageimplantate

Generell erfuhren die Drainageimplantate
in letzter Zeit, auch durch die Ergebnisse
der ,, Tube versus Trabeculectomy“-Stu-
die, eine Aufwertung [5]. Die Studienlage
bei Kindern ist dazu recht Uberschaubar.
Ou et al. fanden nach 4 Jahren ein 40%-ige
Erfolgsquote [18]. In einer kleinen, rando-
misierten Studie untersuchten Pakravan
et al. die Trabekulektomie im Vergleich
zu Drainageimplantaten und fanden in
beiden Gruppen &hnliche Erfolgsraten
mit etwas besseren Ergebnissen in der
Gruppe der Drainagesysteme [19].

Laserzyklofotokoagulation

Im Vergleich zum Erwachsenen ist die
Laserzyklofotokoagulation bei Kindern
weniger effektiv [20]. Kirwan et al. gaben
an, dass zur Senkung des Augeninnen-
druckes unter 17 mmHg die Erfolgsquo-
te 2 Jahre nach Zyklofotokoagulation
bei lediglich 15% liegt [10]. Wenn dieser
Eingriff mehrfach wiederholt wurde, stieg
die Erfolgsquote auf 50%. Aufgrund der
méaBigen Wirksamkeit dieses Verfahrens
und des Risikos, gerade in Kombination
mit abflussverbessernden Eingriffen das
Auge in eine Hypotonie zu fiihren, sollte
dieses Verfahren eher ergdnzenden Cha-
rakter haben, wenngleich seine Einfach-
heit und wenige Nebenwirkungen einen
Vorteil darstellen. Mit der Einflihrung der
endoskopischen Zyklofotokoagulation
verbanden sich zundchst neue therapeu-
tische Hoffnungen. Daten eigener Patien-
ten ergaben jedoch Erfolgsquoten von le-
diglich 15%, 1 Jahr nach Koagulation [17].

Neuere Operationstechniken

Feusier et al. berichteten, dass mittels
einer tiefen Sklerektomie in Kombination
mit einer Trabekulektomie ausreichende
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Augeninnendrucksenkungen bei Kindern
moglich seien [4]. Zukiinftige Untersuchun-
gen mussen zeigen, ob die neuen kam-
merwinkelchirurgischen Verfahren wie z. B.
die endoskopische Goniotomie oder die
Trabekulotomie mit dem Trabektom einen
ausreichenden Effekt bei Kindern haben.
Hierzu sollten erst weitere Studien an Er-
wachsenen abgewartet werden.

Fazit

Die Glaukome des S&uglings- und Kin-
desalters kdnnen zu einer betrachtlichen
visuellen Morbiditat fiihren. In einer um-
fassenden deutschen Studie erzielten
die Kinder im neunten Lebensjahr eine
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