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Zusammenfassung

v

Die angeborene und frithkindliche Katarakt
gehoren zu den hdufigsten organischen Ursachen
kindlicher Sehstérungen. Ca. eines von 3000
Kindern hat eine optisch signifikante Linsentrii-
bung und bedarf einer Operation. Bis zum 2. Le-
bensjahr wird eine Lentektomie mit anschlieRen-
der Kontaktlinsenversorgung und Bifokalbrille
durchgefiihrt. Ab dem 2. Lebensjahr kann eine
IOL implantiert werden. Dabei sind prophylakti-
sche Malinahmen gegen Nachstar notwendig.
Die Operation sollte so friih erfolgen, dass keine
Amblyopie resultiert. Eine zu friih terminierte
Operation geht jedoch mit dem erhéhten Risiko
eines Sekundarglaukoms einher. Daher wird bei
angeborener Katarakt heute empfohlen, eine ein-
seitige Katarakt bis zur 6. Lebenswoche, eine
beidseitige bis zur 10. Lebenswoche zu operieren.
Eine gut abgestimmte Zusammenarbeit von Oph-
thalmologen, Orthoptistinnen und Eltern ist Vo-
raussetzung fiir gute funktionelle Ergebnisse.
Diese Ubersichtsarbeit befasst sich mit den wich-
tigsten Fragen zum Operationszeitpunkt, OP-
Techniken, funktionellen Ergebnissen, Komplika-
tionen sowie zur visuellen Rehabilitation.

Abstract

v

Congenital and juvenile cataracts are one of the
leading causes of childhood blindness. About
one out of 3000 children has or develops optical-
ly significant lens opacities that need surgery ear-
ly in life. Up to the age of two years, the eyes re-
main aphacic and are corrected with contact
lenses and bifocal glasses following surgery. Be-
yond the age of two years, IOL implanation is
safe and sufficiently precise, but requires surgical
measures to prevent secondary cataract. In con-
genital cases, surgery should be performed early
enough to prevent amblyopia, but not too early in
order to reduce the likelihood of secondary glau-
coma. Hence, unilateral cataracts should be oper-
ated on in the sixth week of life, bilateral ones in
the tenth week. Optimal interaction between sur-
geons, orthoptists and parents are prerequisites
for good functional outcomes. This review covers
the most important aspects of the timing of sur-
gery, surgical techniques, visual outcomes, com-
plications and postsurgical visual rehabilitation.

Einleitung

v

Schatzungen zufolge sind weltweit 1,4 Millio-
nen Kinder blind oder bis zum 16. Lebensjahr
erblindet. Ursache ist in ca. 20% eine Katarakt,
welche damit weltweit die 1. Ursache vermeid-
barer Sehbehinderung darstellt [9, 26]. Dieser
Anteil ist in Europa geringer. In Deutschland
entfallen auf die Behandlung einer angeborenen
oder kindlichen Katarakt ca. 1000 Kataraktope-
rationen Erwachsener. Aufgrund der wesentlich
hoheren Lebenserwartung der jungen Patienten
sind die Konsequenzen fiir das Individuum al-
lerdings gravierender.

Da bei Kindern die Erkrankung und ihre Be-
handlung in die sensitive Phase der Sehent-
wicklung fallen, sind die Indikationsstellung
und Behandlungsspielrdume komplexer als in
der Kataraktchirurgie des dlteren Menschen.
Sie bieten mehr Raum fiir Fehlerquellen, da ver-
bindliche Richtlinien, richtungweisende Studi-
energebnisse sowie eine sichere Fritherkennung
weitestgehend fehlen. Dass die kindliche Kata-
rakt fiir die Betroffenen und Familien nicht nur
ein visuelles Problem darstellt, sondern auch
die Lebensqualitdt deutlich beeinflusst, zeigten
Chak et al. [4]. So wurde bei Kindern mit Kata-
rakt eine dhnlich starke krankheitsbedingte Ein-
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schrankung der Lebensqualitit nachgewiesen wie bei Kindern
mit Systemerkrankungen (z.B. rheumatoide Arthritis oder be-
stimmte onkologische Erkrankungen).

Waihrend die Visusprognose nach Operation einer einseitigen
Katarakt aufgrund der meist spateren Diagnosestellung und des
Wettstreits mit dem besseren Auge mdfig ist, zeigen die Augen
beidseitig Betroffener bei optimaler Behandlung oftmals befrie-
digende Visusergebnisse. Themenschwerpunkte dieser Uber-
sichtsarbeit sind die klinischen Erscheinungsformen, Ursachen,
Haufigkeiten, Indikationsstellung, OP-Techniken und die post-
operative Versorgung insbesondere im Hinblick auf die Amblyo-
pieprophylaxe, die Refraktionentwicklung und das nicht seltene
Sekunddrglaukom.

Haufigkeit

v

Ca. eines von 200 Kindern weist eine Linsentriibung auf [26].
Die Zahl optisch stérender Triibungen ist jedoch deutlich gerin-
ger. In Europa liegt laut Literatur die Haufigkeit der optisch rele-
vanten Katarakt im ersten Lebensjahr bei ca. 3/10000 Geburten.
Zwischen dem 2. und 15. Lebensjahr entwickelt noch einmal
1/10000 Kindern eine Tritbung [9, 12, 35]. Wenn man diese
Haufigkeiten mit den aktuellen Geburtenzahlen in Deutschland
verrechnet und berticksichtigt, dass zwei Drittel der Kinder eine
beidseitige Linsentriibung haben, wiirden in Deutschland theo-
retisch pro Jahr ca. 450 Lentektomien im Sduglingsalter durch-
gefiihrt. Diese Zahl entspricht in der Tat der, die wir im Rahmen
einer deutschlandweiten Umfrage im Jahr 2006 erhoben haben.
Hierbei wurden 433 Lentektomien angegeben [33]. Im selben
Jahr wurden 331 Intraokularlinsen-Implantationen (IOL-Im-
plantationen) bei Kindern durchgefiihrt.

Klinisches Erscheinungsbild

v

Die morphologische Auspragung der Linsentriibungen im Kin-
desalter ist vielfdltig und hdngt mit der Embryonalentwick-
lung der Linse zusammen. Fiir die Operationsindikation sind
die Relation von Pupillenweite, Ort und Ausdehnung der Trii-
bung bedeutsam. Am hdufigsten findet sich eine Triibung des
Linsenkerns. Diese Kernkatarakt ist oft beidseitig und kann
progredient sein. Ist die Triibung auf die Grenzzone zwischen
Kern und Rinde beschrdnkt, spricht man von einer lamelldren
Katarakt. Polstare manifestieren sich in der vorderen oder hin-
teren Rinde. Im letzteren Fall finden sich zusdtzlich manchmal
eine Triibung der Hinterkapsel und Reste der Art. hyaloidea
als Ausdruck einer mangelhaften Riickbildung des fetalen, vit-
realen GefaRBsystems. Da der optische Knotenpunkt des Auges
im Bereich der hinteren Rinde liegt, sind Triibungen dort be-
sonders storend. Linsentriibungen fallen bereits bei der Unter-
suchung des roten Fundusreflexes auf. Auf den Wert und die
Notwendigkeit dieser einfachen Untersuchung (Briickner-Test)
muss immer wieder hingewiesen werden, gerade im Rahmen
der U-Untersuchungen durch die pddiatrischen Kollegen [13].
Okulomotorische Begleitsymptome wie Nystagmus und Stra-
bismus geben Hinweise auf das Ausmal der visuellen Depri-
vation. Ein Nystagmus ist bei beidseitiger Katarakt Ausdruck
einer schweren beidseitigen visuellen Deprivation und ist mit
einer reduzierten Visusprognose assoziiert. Ein neu aufgetre-
tener Strabismus ist Hinweis auf eine Stérung des Binokular-
sehens bei ein- oder beidseitiger Katarakt.
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Ursachen

v

Bei einseitiger Katarakt ldsst sich nur selten eine Ursache eru-
ieren. Bei dlteren Kindern ist sie manchmal Folge anderer Au-
generkrankungen oder Therapien, wie z.B. Steroidgabe bei
Uveitis. Bei beidseitiger Katarakt lassen sich in ca. der Hailfte
der Fdlle Ursachen identifizieren. Diese umfassen genetische
Ursachen, Syndrome und Stoffwechselerkrankungen sowie sel-
tener intrauterine Infektionen. Die Liste der Ursachen ist lang
und kann in einschldgigen Publikationen eingesehen werden
[15, 21, 25]. © Tab.1 fasst die Wichtigsten zusammen. Ca. ein
Viertel der beidseitigen Katarakte sind erblich, hdufig autoso-
mal dominant, seltener autosomal rezessiv oder X-chromoso-

Tab. 1
Erblich

Ursachen der kindlichen Katarakte.

Autosomal dominant
Autosomal rezessiv
X-chromosomal
Roteln

Varizella
Toxoplasmose
Herpes Simplex

Intrauterine Infektion

Uveitis Pars planitis
Juvenile idiopatische Arthritis
Toxocara

Medikamente Steroide

Chlorpromazin
Galaktosdamie
Galaktokinasemangel
Hypokalzdmie
Hypoglykdamie
Diabetes
Mannosidose
Hyperferritindmie

Stoffwechselstorungen

Trauma Mechanisch
Laserkoagulation
Augenerkrankungen Mikroophthalmus
Aniridie
Retinitis pigmentosa
PHPV
ROP
Chromosomal Trisomie 13,18, 21

Turner-Syndrom

Cri du chat-Syndrom
Lowe-Syndrom
Alport-Syndrom
Hallermann-Streiff-Francois-Syndrom
Smith-Lemli-Opitz-Syndrom
Conradi-Syndrom
Weill-Marchesani-Syndrom
Stickler-Syndrom
Bardet-Bied|-Syndrom
Rubenstein-Taybi-Syndrom
Myotonie

COFS-Syndrom
Zellweger-Syndrom
Meckel-Gruber-Syndrom
Marinesco-Sjogren-Syndrom
Zeroid-Lipofuszinose
Cockayne-Syndrom
Rothmund-Thomson-Syndrom
Atopische Dermatitis
Inkontinentia pigmenti
Progeri

Ichthyose

Werner-Syndrom

Nierenerkrankungen

Skeletterkrankungen

Neurometabolisch

Hauterkrankungen



mal. Familienmitglieder sollten daher mituntersucht werden.
Bei autosomal dominanter Form besteht nicht selten ein die Vi-
susprognose einschrankender Mikrophthalmus. Inzwischen ist
eine zunehmende Zahl von zumeist die Linsenkrystalline be-
treffenden Gendefekten bekannt [25]. Aufgrund der hohen pha-
notypischen und genotypischen Varianz kann allerdings bis
heute keine Routine-Molekulardiagnostik angeboten werden.
Bei Verdacht auf eine Stoffwechselstérung oder syndromale Ur-
sache, wie z.B. ein Lowe-Syndrom, sollte ein Sdugling oder
Kleinkind dem Pddiater vorgestellt werden. Die oft zitierte Ga-
laktosdmie wird heutzutage als Ursache der sog. Oltropfchen-
Katarakt fast nicht mehr gesehen.

Operationsindikation und Ergebnisse

v

Eine Indikation zur Operation besteht dann, wenn der Fundus-
einblick oder das skiaskopische Bild relevant getriibt sind. Ein
weiterer Hinweis auf optisch relevante Deprivation ist ein neu
aufgetretener Strabismus. Die Entscheidung {iber den Zeitpunkt
der Operation ist das Ergebnis einer Nutzen-Risiko-Abwagung.
Ein spdt durchgefiihrter Eingriff geht mit einem erhdhten Am-
blyopierisiko einher. Das betrifft aufgrund des binokularen
Wettstreits insbesondere die einseitige Katarakt. Bei beidseiti-
ger Katarakt kann daher etwas linger gewartet werden. Im ei-
genen Krankengut korrelierte der Visus in einer Nachuntersu-
chung nach Abschluss des 3. Lebensjahrs signifikant mit dem
Alter bei Operation. Nach Lentektomie bei beidseitiger Katarakt
wurden Visuswerte von 0,8 und hoher nur dann erzielt, wenn
die Operation innerhalb der ersten 4 Lebensmonate erfolgte
[11]. Wird eine Operation bei angeborener Linsentriibung sehr
frith, insbesondere innerhalb des ersten Lebensmonats durchge-
fiihrt, steigt das Risiko des sekunddren Aphakieglaukoms be-
trachtlich an. Dieses Glaukom ist gefiirchtet, weil es therapeu-
tisch nur schwer zu kontrollieren ist und einen initialen Erfolg
zunichte machen kann. Ca. 17% aller aphaken Kinder sind da-
von betroffen [36]. Das mittlere OP-Alter betroffener Kinder
liegt bei 1,6 Monaten, das nicht Betroffener bei 2,4 Jahren [31].
Aufgrund der jetzigen Datenlage zur Amblyopie- und Glaukom-
pravalenz sollten Kinder mit einseitiger Katarakt bis zur 6. Le-
benswoche, beidseitig betroffene Kinder bis 10. Lebenswoche
operiert werden [22]. Im eigenen Krankengut erzielten wir im
Median bei Lentektomie im 1. Lebensjahr eine Sehscharfe von
0,32 bei beidseitiger und 0,18 bei einseitiger Katarakt, gemes-
sen frithestens nach Ende des 3. Lebensjahrs [11]. Dies deckt
sich weitestgehend mit den Ergebnissen anderer Autoren |6,
10, 28, 29], soll aber den Blick auf den Einzelfall nicht ver-
schleiern, der bei rechtzeitiger Operation und optimaler Nach-
sorge anndhernd normale Sehschdrfe erreichen kann [11]. Die
iiberragende Bedeutung der termingerechten Operation und
Qualitdt der postoperativen Betreuung und Compliance wurde
kiirzlich anhand einer Faktorenanalyse deutlich aufgezeigt [6].
Starkster pradiktiver Faktor fiir einen schlechten Visus war
eine geringe Okklusions-Compliance.

In der Interpretation von Studien zu funktionellen Ergebnissen
der kindlichen Kataraktchirurgie muss immer bedacht werden,
dass die Kohorten sehr heterogen sind, da selten bekannt ist,
ab wann die Katarakt bestand und zu welchem Zeitpunkt sie
wie dicht, d.h. wie amblyogen, war. An dieser Stelle sei darauf
hingewiesen, dass Augen mit zusdtzlichen Verdnderungen wie
beispielsweise Mikrophthalmus eine schlechtere Visusprogno-
se aufweisen [11].

Ubersicht

Lentektomie

v

In der kindlichen Kataraktchirurgie werden in Abhdngigkeit
vom Alter des Kindes 2 unterschiedliche chirurgische Strate-
gien verfolgt, welche in sich vielfdltig modifiziert werden kon-
nen. Nicht selten spielt die chirurgische Praigung und Erfahrung
des Operateurs hierbei eine Rolle. Vergleichende, systemati-
sche Untersuchungen zu den Vor- und Nachteilen bestimmter
Techniken gibt es nur wenige [1, 27]. Ublicherweise wird bei
Sduglingen und Kindern in den ersten beiden Lebensjahren
eine Lentektomie durchgefiihrt und das Auge aphak belassen.
Hierbei werden die Linse, die zentrale Vorder- und Hinterkap-
sel und der vordere Glaskorper in einem geschlossenen System
entfernt. Dieser Eingriff kann iiber einen sklerokornealen oder
kornealen Zugang durch die Vorderkammer oder iiber einen
skleralen Zugang durch die Pars plicata erfolgen.

Unserer Ansicht nach iiberwiegen die Vorteile des skleralen
Zugangs, da man die Linse und ihre Kapsel leichter in allen Me-
ridianen erreicht, Undichtigkeiten von Zugdngen am Limbus
sowie dsthetisch auffdllige Hauthautvernarbungen im Zugangs-
bereich vermeidet und insbesondere keine Astigmatismus in-
duzierenden Hornhautndhte bendtigt. Vorteile des vorderen
Zugangs sind, dass moglicherweise vitreoretinale Komplikatio-
nen seltener vorkommen, da anteriore vitreale Traktionen im
Bereich der Sklerotomien entfallen. Hierzu gibt es jedoch nur
wenig belastbare Daten, auch deswegen, weil eine Ablatio reti-
nae in diesem Krankengut erst recht spdt auftritt, im Mittel
nach 30 Jahren [40], und eine Kausalitdt dann schwer zu beur-
teilen ist. Altere Arbeiten geben eine Abldsungsrate von 1,5%
innerhalb von 6 Jahren nach Kataraktoperation an [7].

Haufig wird die Frage nach dem Erhalt der peripheren Linsenkap-
sel gestellt. In o.a. Umfrage aus dem Jahr 2006 gaben 94% der
Operateure an, diese zu erhalten. Auch wir bevorzugen dieses
Vorgehen, da eine sekunddre IOL-Implantation danach weniger
aufwendig ist und auf eine Einndhung verzichtet werden kann.
Jedoch kénnen hintere Synechien die Implantation erschweren.
Aus zuriickgebliebenen Linsenepithelien kann sich ein Sommer-
ringscher Nachstarring ausbilden, welcher nach sekunddrer IOL-
Implantation akut quellen und eine erganzende Vitrektomie nach
sich ziehen kann. Das Belassen der peripheren Kapsel gestaltet
die Operation technisch einfacher, da ein peripheres Eindellen
nicht notwendig ist. Zurzeit sammeln wir Daten im Rahmen ei-
ner monozentrischen Vergleichsstudie, in welcher der Kapselring
iber einen Zeitraum von 10 Jahren komplett entfernt wurde und
in einem anschlieBenden Zeitraum von 10 Jahren erhalten wurde.
Beziiglich des technischen Vorgehens werden prdoperativ die
Hornhautradien in Narkose zur postoperativen Kontaktlinsen-
anpassung gemessen. Intraoperativ legen wir nach limbaler Bin-
dehauterdéffnung 2 Sklerotomien an, je nach Alter des Kindes
2-2,5mm vom Limbus entfernt. Durch die eine Offnung wird
eine handgehaltene Kaniile in die Linse vorgeschoben und Rin-
gerlosung dauerinfundiert (© Abb.1). Uber die andere Skleroto-
mie wird ein 20-Gauge-Vitrektom in die Linse eingefiihrt und
diese dann abgesaugt. Erst danach werden die Kapselbldtter
auf ca. 7mm eroffnet und sorgfaltig darauf geachtet, dass keine
Linsenanteile in den Glaskorper sinken (© Abb.2). Zum Schluss
erfolgen die vordere Vitrektomie und anschlieBend der Wund-
verschluss mit Vircyl-Fiden. Bei assoziierten mesodermalen
Dysgenesien oder Mikrophthalmus kann die Lentektomie auf-
grund mangelnder Irisdilatation schwierig sein. Vor Abschluss
der Operation wird ein Steroid-Antibiotikum-Gemisch subkon-
junktival injiziert. Postoperativ geben wir lokale Steroide 5 x pro
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Sonderdruck fiir private Zwecke des Autors

Abb.1 Lentektomie, Frithphase: Zu sehen sind links die Infusionskantile
und rechts das Vitrektom.

Abb.2 Lentektomie,
Ende: Die Linse ist ent-
fernt, die Kapselblatter
sind er6ffnet und die
Bindehaut wieder ver-
schlossen.

Abb. 3

10L, Rhexis: Durch Zug nach zentral resultiert unter hochvisko-
sem Viskoelastikum eine nicht zu groRe, runde Vorderkapseleroffnung.
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Tag iiber eine Woche und danach {iber 2 Wochen ausschlei-
chend. Manche Autoren empfehlen zusdtzlich eine lokale Anti-
biotikatherapie [16] und wenige eine systemische Steroidgabe
[39]. Meist am Folgetag oder kurz darauf erfolgt die erste Kon-
taktlinsenanpassung.

Intraokularlinsen

v

Das kindliche Auge unterscheidet sich von dem des Erwachsen
in folgenden Eigenschaften: Es ist kleiner und ndhert sich beziig-
lich der Bulbusldnge innerhalb der ersten 5 Lebensjahre asymp-
totisch der Liange des erwachsenen Auges [11, 30]. Sein Gewebe
ist elastischer und weicher, was sich zum einen in einem ande-
ren Verhalten der Vorderkapsel wahrend der Rhexis ausdriickt,
zum anderen darin, dass die Linse so weich ist, dass keine Pha-
koemulsifikation notwendig ist.

Bereits 2002 implantierten 72% der amerikanischen Kollegen
hydrophobe, faltbare Acryllinsen [38], ein Trend, der sich weiter
fortsetzt und auch in Deutschland zu einem Standard geworden
ist. Seit einer vergleichenden Studie von Kiichle et al. [18], in
welcher faltbare IOL gegen starre PMMA-Linsen verglichen wur-
den, finden sich in der Datenbank PubMed bis zum Jahr 2007
insgesamt 15 Kklinische Studien, welche Kinder nach Implanta-
tion einer hydrophoben Faltlinse nachuntersucht haben. Insge-
samt wurden damit 642 Augen erfasst. Keine Publikation rdt
von hydrophoben Faltlinsen ab. Abgesehen von Glistening wur-
den keine Eintriibungen des Linsenmaterials beschrieben. Als
klarer Vorteil zeigte sich im Vergleich zu PMMA weniger post-
operative Entziindung und bei den Kindern, die keine primdre
Hinterkapseleréffnung erhielten, eine geringere Rate der Kapsel-
fibrose. Leider liegt die mittlere Nachbeobachtungszeit dieser
Studien bei lediglich 2,5 Jahren. Auch wir haben nach der Um-
stellung von PMMA-Linsen auf Faltlinsen vor einigen Jahren qua-
si ein Ausbleiben der postoperativen Fibrinrekation beobachtet.
Weiterer Vorteil ist der aufgrund des kleineren kornealen Tun-
nels geringere postoperative Astigmatismus. Allerdings legen
wir zur Sicherheit und aufgrund der hoheren Gewebselastizitdt
immer eine nicht zu feste 10-0-Nylonnaht auf den 3,2 mm brei-
ten Tunnel. Weiterer Unterschied zur Operation des Erwachse-
nen ist, dass die Rhexis der Vorderkapsel ungewollt nach aufSen
laufen kann, wenn der Druck in der Vorderkammer wdhrend der
Rhexis zu gering ist. Dem Auslaufen der Rhexis nach peripher
kann dadurch begegnet werden, indem man die Vorderkammer
durch eine einzige Parazentese mit einem hochviskdsen Visko-
elastikum fiillt, sodass sich die Linsenvorderfliche konkav wolbt.
Dann kann unter hohem Druck in der Vorderkammer mit einer
speziellen Pinzette, dhnlich einer Glaskdrperpinzette, die Vorder-
kapsel unter Zug nach zentral eréffnet werden und die Linse an-
schlielend abgesaugt werden (© Abb. 3).

Kindliche, pseudophake Augen entwickeln fast immer einen
Nachstar, wenn die Hinterkapsel und der vordere Glaskdrper
nicht entfernt werden. Hierzu existiert eine Vielzahl von Unter-
suchungen. In einer der umfangreicheren von Vasavada et al.
[37] wurden 103 Kinder 4 Jahre nach Implantation hydropho-
ber, faltbarer Acryllinsen nachuntersucht. Es zeigte sich, dass
innerhalb dieser Zeit 84% der Kinder eine signifikante Triibung
der Hinterkapsel entwickeln, wenn diese nicht er6ffnet wurde.
Wenn jedoch nur diese eréffnet, nicht aber der vordere Glaskor-
per entfernt wurde, lag die Nachstarrate immer noch bei 38%.
Daher ist die Entfernung beider Strukturen notwendig. Die
Techniken zur Nachstarprophylaxe im Rahmen einer primdren



[OL-Implantation unterscheiden sich in der Reihenfolge der
Schritte sowie in der Wahl des Zugangs. Meist wird eine der 3
folgenden Vorgehensweisen gewdihlt: 1. Uber einen kornealen
oder korneoskleralen Zugang wird eine hintere Kapsulorhexis
und anschlieBend eine vordere Vitrektomie mit nachfolgender
IOL-Implantation durchgefiihrt. 2. Uber einen ebenfalls vorde-
ren Zugang erfolgt zundchst die IOL-Implantation, um dann
durch leichte Luxation der Linse an ihr vorbei die hintere Kap-
sulorhexis und mit dem Vitrektom die vordere Vitrektomie
durchzufiihren. 3. Hier wird {iber einen vorderen Zugang die
IOL implantiert und anschlieend iiber einen Pars-plana-Zu-
gang eine hintere Kapsulorhexis und eine vordere Vitrektomie
durchgefiihrt. Der Vorteil der ersten und in der zuvor erwdhn-
ten Umfrage [33] am hdufigsten durchgefiihrten Technik ist,
dass man im Gegensatz zum vorderen und hinteren Zugang
bei 3. nur einen Zugang benotigt und die hintere Kapsulorhexis
mit vorderer Vitrektomie im Vergleich zu 2. unkomplizierter
ist. Allerdings besteht ein Risiko eines Glaskorperprolaps. Zu-
dem ist die Implantation der IOL in den hinten eréffneten Kap-
selsack schwieriger. Die zweite Alternative, d.h. erst die IOL bei
intakter Hinterkapsel zu implantieren und anschlieend an der
etwas luxierten Linse vorbei die hintere Kapsulorhexis und vor-
dere Vitrektomie durchzufiihren, ist bei unsicherem Sitz der IOL
riskant. Technik 3 vermeidet das Risiko des Glaskorperprolaps,
da bei intakter Hinterkapsel implantiert wird. Die anschlieBen-
de Hinterkapseler6ffnung mit vorderer Vitrektomie durch die
Pars plana ist gut zu kontrollieren. Das Risiko fiir vitreoretinale
Komplikationen ist hierbei gering. Alexandrakis et al. [2] beob-
achteten bei 74 Augen nach durchschnittlich 30 Monaten keine
retinalen Komplikationen. Wir bevorzugen nach IOL-Implanta-
tion einen separaten Pars-plana-Zugang und schneiden mit
dem 20-Gauge-Vitrektom die Hinterkapsel aus und entfernen
dabei den vorderen Glaskorper. Dies geschieht unter Tonisie-
rung des Auges durch einen in den Hornhauttunnel gelegten
Vorderkammerport (© Abb.4). Die postoperative Tropfenbe-
handlung entspricht im Wesentlichen der nach Lentektomie.

Hinsichtlich des Zeitpunkts, ab welchem IOL bei Kindern im-
plantiert werden sollen, besteht Unsicherheit. In der Literatur
zeigt sich in den letzten Jahren ein eindeutiger Trend zur frithen
Implantation, was sicherlich zum Teil auf technische Neuent-
wicklungen, wie faltbaren IOL, zuriickzufiihren ist. Es gibt je-
doch zu der Frage der Altersschwelle keine Leitlinien oder be-
lastbaren Studienergebnisse. In der Umfrage im Jahr 2006 [33]
lag der Mittelwert der Altersschwelle bei 3,2 Jahren, der Median
lag bei 2 Jahren. Die Vorteile der IOL-Implantation liegen auf der
Hand: Die Kontaktlinse ist entbehrlich, die Belastung fiir Kind
und Familie ist geringer. Dem steht entgegen, dass man eine
addquate Nachstarprophylaxe intraoperativ sicherstellen muss
und insbesondere die Refraktionsentwicklung des Auges iiber
die folgenden Jahre nicht prézise vorhersagen kann. Zur post-
operativen Refraktionsentwicklung gibt es viele Publikationen
[8, 24] und Tabellenwerke [30, 39], an denen man sich orientie-
ren kann, um die postoperative Myopisierung abzuschdtzen.
Problematisch ist dabei jedoch die interindividuelle Varianz der
Myopisierung [34], welche daher nicht verldsslich vorhergesagt
werden kann. Um zu grofRe Abweichungen zu vermeiden, emp-
fehlen wir daher, IOL erst ab dem Ende des 2. Lebensjahrs zu
verwenden, auch wenn dies technisch friither moglich ware. In
den USA wurden im Rahmen einer kleinen Pilotstudie 13 Kinder
bei Operation innerhalb des 1. Lebenshalbjahrs mit einer Kon-
taktlinse versorgt, 12 erhielten eine IOL. Nach 4 Jahren war die
Sehschdrfe in beiden Gruppen gleich, die Zahl der notwendigen
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Abb. 4

I0L, Nachstarprophylaxe: Die IOL ist bereits implantiert und der
korneale Tunnel verniht. Uber die Pars plana werden die Hinterkapsel und
der vordere Glaskorper unter Dauerinfusion in die Vorderkammer entfernt.

Reoperationen in der IOL-Gruppe jedoch hoher [23]. Diese Pilot-
studie wurde im Vorfeld der Infant Aphakia Treatment Study
(IATS) durchgefiihrt, welche ein vergleichbares Design bei hohe-
ren Fallzahlen aufweist. Das Ergebnis steht noch aus. Die in die-
ser Studie verwendeten OP-Techniken entsprechen den oben
empfohlenen.

Aufgrund der durch das Bulbuswachstum zu erwartenden post-
operativen Myopisierung sollte bis zum ca. 10. Lebensjahr in
der Auswahl der IOL-Brechkraft eine Hyperopisierung des zu
operienden Auges angestrebt werden - je kleiner das Kind, des-
to mehr. So betragt der mittlere ,,Myopic shift* bei Operation
im 2. Lebensjahr ca. 6 dpt, im 4. Lebensjahr ca. 4 dpt und im
8. Lebensjahr noch ca. 2 dpt [8]. Zu bedenken ist, dass die An-
gaben in der Literatur variieren und solche Angaben nur grobe
Richtwerte fiir die zu erwartende Refraktion sein kénnen. Ein-
seitige Katarakte sind hier problematischer als beidseitige.
Hierbei muss abgewogen werden, ob eine Anisometropie direkt
postoperativ zugunsten einer spdteren, relativen Isometropie
vorzuziehen ist. Dabei muss die Refraktion des Partnerauges
und ihre zu erwartende Entwicklung mitberiicksichtigt wer-
den. Einfacher ist die Auswahl bei beidseitiger Katarakt. Hierbei
kénnen beide Augen ohne Induktion einer Anisometropie hy-
peropisiert werden. Allerdings ist nicht sicher, ob sich beide
Augen gleichermaBen emmetropisieren. Zumeist wird man die
Biometrie prdoperativ in Vollnarkose durchfiihren miissen. Wir
verwenden die SRK/T-Formel. Im Vergleich schneiden die ver-
schiedenen, zur Verfiigung stehenden Formeln recht dhnlich
ab [3, 32], zeigen aber Schwdchen bei sehr kurzen Augen. Mog-
licherweise ist hier die Holladay-II-Formel tiberlegen [27].
Beziiglich der hdufig gestellten Frage, ob gelbe IOL bei Kindern
sinnvoll seien, gibt es in diesem Kollektiv noch weniger belast-
bare Studien als bei Erwachsenen. Ob Kinder von gelben IOL
aufgrund des Herausfilterns von blauem Licht profitieren, ist of-
fen. Wir implantieren ungefdrbte IOL. Jedoch scheinen gelbe IOL
die Farb- und Kontrastwahrnehmung auch bei Kindern nicht re-
levant zu beeintrachtigen. Unserer Auffassung nach sind bei
Kindern Multifokallinsen nicht sinnvoll, da eine amblyogene
Wirkung der kontrastreduzierten Foci nicht auszuschlieen ist
und die Kinder in jedem Fall eine Brille benétigen. Die Wahr-
scheinlichkeit, bei einem Kind einen brillenfreien, brauchbaren
Nah- und Fernvisus zu erzielen, ist in Anbetracht der postopera-
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tiven Refraktionsianderung denkbar gering. Vorderkammerlin-
sen oder irisfixierte Cliplinsen sind bei Kindern keine dauerhaf-
te Alternative, da diese mit einer erhdhten Rate chronischer
Komplikationen behaftet sind.

Besondere Vorsicht und ggf. Zuriickhaltung ist bei Katarakt im
Rahmen einer Uveitis geboten. Hier kann eine IOL zur Reakti-
vierung der Entziindung bzw. zur Verschlimmerung fiihren. In
2 kleineren Fallserien wurden Kinder mit juveniler rheuma-
toider Arthritis nach IOL-Implantation nachuntersucht. Die
Autoren kommen zu dem Schluss, dass in der Mehrzahl be-
friedigende Resultate unter der Bedingung zu erzielen sind,
dass die Uveitis gut kontrolliert und die Kinder perioperativ
systemisch und lokal immunsuppressiv behandelt werden [17,
20].

Das Spektrum der Komplikationen entspricht teilweise dem
der Eingriffe an Linse und Glaskérper Erwachsener. Aufgeklart
werden muss vor einer Operation einer kindlichen Katarakt
tiber: Endophthalmitis, intraokulare Blutungen, Sekundarglau-
kom, Myopie, Anisometropie, Verlust der Akkommodation mit
Notwendigkeit einer Bifokalbrille und Erhéhung des Risikos
einer Netzhautablosung. Fiir die Aufkldrung der Eltern sollte
man sich ausreichend Zeit nehmen und ggf. mehrere Gespra-
che vor der Operation fithren, damit sich der Erwartungshori-
zont den zuvor beschriebenen Mdglichkeiten angleicht.

Sekundarglaukom

v

Die Ursache dieses Glaukoms ist bisher unklar. Folgende Me-
chanismen werden diskutiert: Da angeborene Linsentriibungen
nicht selten mit weiteren Entwicklungsfehlbildungen assoziiert
sind, kénnten Anomalien des Kammerwinkels iiber eine Behin-
derung des Kammerwasserabflusses zu einer Drucksteigerung
fithren. Neben dieser angeborenen Anomalie des Kammerwin-
kels ist auch eine postoperative Verengung der Kammerwinkel-
struktur durch Nachlassen der Zonulaspannung und Anderun-
gen im Bereich des Ziliarkérpers und -sporns denkbar. Dariiber
hinaus ist nicht auszuschlieBen, dass auf molekularer Ebene
Entziindungsmediatoren oder freigesetzte Linsenkristalline die
Funktion des Trabekelwerks beeinflussen.

Michaelides et al. fanden in den 5 Jahren nach OP in 16% ein
Sekundarglaukom. Der Prozentsatz stieg auf knapp 50%, wenn
die OP innerhalb des 1. Lebensmonats erfolgte [31]. Risikofaktor
fiir dieses Glaukom sind neben dem Alter bei OP eine Er6ffnung
der Hinterkapsel [31], eine Kerntriibung der Linse sowie eine
positive Familienanamnese hinsichtlich eines Aphakieglaukoms
bei Verwandten ersten Grades [19]. Trivedi et al. fanden eine
generelle Glaukompravalenz von 17% bei Aphakie und 4% bei
Pseudophakie. Erfolgte eine OP vor dem Alter von 4,5 Monaten,
lagen die Haufigkeiten bei 19% und 24% [36]. Haargaard et al.
bestimmten das Glaukomrisiko innerhalb von 10 Jahren nach
Lentektomie. Bei den Kindern, die bis zum 8. Lebensmonat ope-
riert wurden, lag es nach einem Jahr bei 5% und stieg dann in-
nerhalb von 10 Jahren recht kontinuierlich auf 32% an. Bei OP
ab dem 9. Lebensmonat lag es im 1. Jahr bei 1% und stieg inner-
halb von 10 Jahren auf 4% [14]. Méglicherweise sinkt durch zu-
nehmend schonendere OP-Techniken zukiinftig die Glaukom-
prdvalenz.

Im Gegensatz zum primdren Offenwinkelglaukom ist die primdre
Therapie des kindlichen Aphakieglaukoms eine chirurgische.
Lokal applizierte, drucksenkende Medikamente dienen der zeit-
lichen Uberbriickung und Drucksenkung in Phasen hohen Drucks.
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Das Spektrum der chirurgischen Maoglichkeiten umfasst die
Trabekulektomie mit Antimetaboliten, Drainageimplantate und
zyklodestruktive Verfahren. Im eigenen Krankengut entsprachen
die Ergebnisse nach endoskopisch durchgefiihrter Laserzyklo-
destruktion des Ziliarkorpers nicht den anfanglich in diese Tech-
nik gesetzten Erwartungen. Generell ist dieses Glaukom schwer
zu kontrollieren, bedarf oft mehrerer Eingriffe und birgt die
Gefahr der Hypotonie.

Refraktion und Amblyopieprophylaxe

v

Ihre Qualitdt ist der entscheidende pradiktive Faktor fiir den
langfristig zu erzielenden Visus [5]. Im Mittel benétigt ein Kind
in unserer Klinik nach einer Lentektomie bei unkompliziertem
Verlauf bis zum 12. Lebensjahr ca. 40 Behandlungszeitstunden.
Hierbei stehen vor allem die postoperative Kontaktlinsen-Erst-
anpassung, Refraktion, Amblyopiebehandlung und Vorsorge be-
ziiglich Sekundarglaukom im Vordergrund. Entsprechend ist
eine enge Zusammenarbeit zwischen Orthoptistin und Augen-
arzt notwendig und wertvoll.

Nach Lentektomie passen wir formstabile, hochgasdurchldssige
Kontaktlinsen mit biasphdrischem oder asphdrischem Riickfla-
chendesign an. Der zentrale Riickflichenradius wird moéglichst
parallel zum flachen Hornhautmeridian des Kindes angepasst.
Das Riickflichendesign orientiert sich an der Hornhautform.
In der Regel wdhlen wir ein biasphdrisches Design, sehr flache
Hornhdute konnen mit einer Asphdre versorgt werden. Ob das
Riickflichendesign zur Form der Hornhaut passt, wird im Fluo-
reszeinbild mit einer ,Hand-Fluolupe* tiberpriift. Wichtig ist,
dass die Linsen sich bei den hohen Pluswerten und der damit
zusammenhdngenden hoheren Mittendicke gut auf dem Auge
zentrieren, ohne zu steil angepasst zu werden. In seltenen Fal-
len kénnen auch torische Linsen eingesetzt werden. Das Lin-
senmaterial sollte leicht und diinn sein, einen hohen DK-Wert
um 100 aufweisen und einen UV-Filter haben.

Die Hornhautradien werden zuvor in Narkose vor Beginn der
OP mit einem handgehaltenen Keratometer gemessen. Post-
operativ wird eine entsprechende Probelinse eingesetzt, {iber
welche dann skiaskopisch die korrekte Refraktion ermittelt
wird. Sduglinge werden auf einen Fokus in Armldnge korri-
giert. Wichtig ist eine engmaschige Kontrolle von Kontaktlin-
sensitz und Refraktion sowie ggf. Anderung der Passform oder
Linsenstdrke, da sich in die Refraktion aufgrund des Bulbus-
wachstums rasch dndert und weniger stark brechende Kon-
taktlinsen notwendig werden. Im 1. Jahr nach Lentektomie be-
ndtigen unsere Patienten ca. 10 Linsen, teilweise auch deshalb,
weil Linsen verloren gehen oder zerbrechen. Idealerweise soll-
ten die Linsen tdglich gewechselt werden, kénnen aber auf-
grund der verlingerten Tragezeit des Materials (z.B. Boston
FSC 200) auch bis zu einigen Tagen auf dem Auge belassen
werden. Die Eltern sollten bereits vor der OP dariiber aufge-
klart werden, was durch das tigliche Ein- und Aussetzen der
Linsen auf sie zukommt. Hier bestehen oft Angste und Zweifel,
welche offen angesprochen werden miissen und dann meist
auch auszurdumen sind. Sobald sich die Kinder weiter entfern-
ten Objekten zuwenden, muss zusdtzlich zu den Kontaktlinsen
eine Bifokalbrille getragen werden. Fiir das Fernteil wdhlen wir
-3 dpt und belassen das Nahteil plan. Spdter kann auch eine
Gleitsichtbrille verordnet werden. Nach OP einer einseitigen
Katarakt ist eine Okklusionstherapie immer erforderlich, nach
OP einer beidseitiger Katarakt dann, wenn ein Strabismus vor-



liegt und ein Auge bevorzugt wird. Die Okklusionsdauer liegt
meist bei einem hoheren Zeitaufwand als jene, die bei Schiel-
amblyopie gewdhlt werden.

Zusammenfassend ist die Behandlung der kindlichen Katarakt
nicht nur eine Herausforderung fiir die jungen Patienten, son-
dern auch fiir Eltern, Orthoptistinnen, Kinderdrzte und Augen-
drzte. Bei sachgerechter Durchfithrung kann sie zu guten Er-
gebnissen fiihren. Wiinschenswert wdren ein verbessertes
Kindersehscreening, neue klinische Studien zur Beantwortung
offener Fragen und die Formierung spezialisierter Zentren.
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