AWMEF online - Leitlinie Neonatologie / Erkennung einer Frithgeborenenretinopathie http://www.uni-duesseldorf.de/A WMF/Il/pneon-10.htm

1von8

N0

Arbeitsgemeinschaft der

L |
AWMF online AWYIMIF § Szt
I :

Fachgesellschaften

Leitlinien der Gesellschaft fiir Neonatologie und Pidiatrische Intensivmedizin

| AWMF-Leitlinien-Register | Nr. 024/010

Zitierbare Quelle:
Der Ophthalmologe 4-99, S. 257 - 263

Leitlinie: Augenirztliche Untersuchungen zur
Erkennung einer Friihgeborenenretinopathie

Die in dieser Leitlinie vorgeschlagenen diagnostischen und therapeutischen Mafinahmen sind
medizinisch notwendig und entsprechen dem allgemein anerkannten Stand der Wissenschaft.

Die Friihgeborenen-Retinopathie (Retinopathia praematurorum, RPM) ist Folge einer gestorten
retinalen GefiBentwicklung bedingt durch Frithgeburtlichkeit. Das klinische Bild der
Erkrankung ist gekennzeichnet durch eine akute Phase in den ersten Lebensmonaten, wéhrend
der es in einigen Fillen zu einer raschen Befundverschlechterung kommen kann. An die akute
Phase kann sich eine lebenslange Narbenphase anschlieBen. In der Mehrzahl der Fille bilden
sich die Netzhautveréanderungen der akuten Phase spontan zurtick. Fortgeschrittene Befunde
kénnen zu ausgeprigten Funktionsminderungen bis zur Erblindung fiihren. Mit der
Koagulationstherapie (Kryokoagulation, Laserkoagulation) in definierten Stadien der akuten
Phase steht heute eine Behandlungsmethode zur Verfiligung, die die Haufigkeit eines
ungiinstigen Ausgangs der Erkrankung zu reduzieren vermag [1-3].

Die sichere und rechtzeitige Diagnosestellung therapiebediirftiger RPM-Stadien ist die
Voraussetzung fiir eine erfolgreiche Koagulationstherapie. Nur ein sorgfiltiges Screening aller
Risikofrithgeborenen durch in dieser speziellen Diagnostik erfahrene Augenirzte ermdoglicht es,
therapiebediirftige RPM-Stadien zeitgerecht zu erkennen. Die rechtzeitige
Koagulationstherapie ist bisher der einzige durch prospektive Untersuchung gesicherte Weg,
die RPM-bedingte Erblindungsrate zu senken. Die vorliegende Leitlinie ersetzt die
gemeinsame Empfehlung von 1993 [4] mit dem Ziel, die Qualitét der augenérztlichen
Versorgung Frithgeborener zu verbessern.

A. Anforderungen an den augenirztlichen Untersucher
Der Augenarzt, der ein RPM-Screening durchfiihrt, muf3 sachkundig sein. Er muf insbesondere

Erfahrung haben in

e der Untersuchung von Friihgeborenen, Sauglingen und Kleinkindern
e der indirekten Ophthalmoskopie
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e der speziellen Diagnostik der RPM und deren Klassifikation (Tab. 1, Abb. 1)

B. Screening auf akute RPM
Ziel eines RPM-Screening ist, alle Frithgeborenen zu erfassen, deren Retinopathie eine
therapiebediirftige Ausprégung erreicht.

_ Kriterien zur Auswahl Frithgeborener zum RPM-Screening

Ein RPM-Screening ist indiziert bei allen
o Friihgeborenen mit einem Gestationsalter unter 32 Wochen (bei nicht sicher bekanntem
Gestationsalter 21500 g Geburtsgewicht) unabhéngig von einer zusétzlichen
Sauerstoffgabe [5, 6]
o Frithgeborenen zwischen 32 und 36 Wochen Gestationsalter, wenn postnatal mehr als 3
Tage Sauerstoff gegeben wurde [5, 6]

. Terminierung der augenirztlichen Untersuchungen

Erstuntersuchung:
Die erste augenirztliche Untersuchung sollte in der 6. postnatalen Woche (Lebenstag 36 - 42)
erfolgen, aber nicht vor einem postmenstruellen Alter von 31 Wochen.

Folgeuntersuchungen:

Die Terminierung von Folgeuntersuchungen richtet sich nach dem jeweiligen
— Augenhintergrundsbefund.

Kontrollen sollten erfolgen

a. wochentlich bei:

Vaskularisationsgrenze in Zone I oder zentraler Zone II ohne oder mit RPM
Vaskularisationsgrenze in Zone Il mit RPM Stadium 2 oder 3

Jeder RPM mit "plus disease"

Kiirzere Kontrollabstinde als eine Woche konnen bei rasch progredienter Retinopathie
und/oder sehr unreifer Netzhaut nétig sein

0 O O ©

b. zweiwdchentlich bei:
o Vaskularisationsgrenze in peripherer Zone Il ohne RPM oder mit RPM Stadium 1
o Vaskularisationsgrenze in Zone III ohne oder mit RPM

c. Langere Untersuchungsabsténde:
Die unter a. und b. genannten Untersuchungsabstdnde kénnen um eine Woche verlidngert
werden

o falls {iber mehrere Untersuchungstermine ein riicklaufiger Befund festgestellt wurde

o nach dem errechneten Geburtstermin

 AbschluB der Screening-Untersuchungen auf akute RPM

Das Screening auf akute RPM kann beendet werden, wenn
o die Netzhaut peripher zirkulér vollstindig vaskularisiert ist
o eine deutliche Regression der peripheren Netzhautverénderungen der akuten RPM zu
erkennen ist, aber erst nach dem errechneten Geburtstermin. Es ist zu beachten, daB3 eine
Befundregression durch eine passagere Vasokonstriktion (z.B. durch erhohte
Sauerstoffkonzentration im arteriellen Blut) vorgetduscht werden kann.

. Untersuchungsvorbereitungen

Die Befunderhebung bei RPM ist schwierig. Voraussetzungen fiir eine zuverldssige

Beurteilung der Erkrankung sind:
o vollstindige medikamentdse Pupillenerweiterung (Mydriasis) z. B. durch rechtzeitiges

13.12.01 09:43



AWMF online - Leitlinie Neonatologie / Erkennung einer Frithgeborenenretinopathie http://www.uni-duesseldorf.de/A WME/Il/pneon-10.htm

3von 8

Eintropfen von Tropicamid 0,5% und Phenylephrin 2%-Augentropfen in den
Bindehautsack. Zur Applikation der Augentropfen bei Frithgeborenen sind in der Regel
zwei Personen erforderlich. Auf mogliche systemische Nebenwirkungen der Mydriatika
ist zu achten, jedoch ist eine ausreichende Mydriasis Grundvoraussetzung fiir die
ophthalmologische Diagnostik.

Abdunkeln des Untersuchungsraumes.

Applikation von lokalanésthetischen Augentropfen in den Bindehautsack unmittelbar vor
Einsetzen eines Lidsperrers oder von Lidhaken.

Halten des Kindes und des Kopfes durch eine zweite Person (z. B. Pflegekraft,
Elternteil). Eine Untersuchung im geschlossenen Inkubator 148t in der Regel lediglich
eine orientierende Diagnostik zu und sollte daher nach Abwéagung der Risiken nur
ausnahmsweise erfolgen. Bei der Betreuung von Frithgeborenen auf der
neonatologischen Intensivstation sollte eine Krankenpflegekraft der Intensivstation
unmittelbar zur Verfligung stehen.

Augenspiegelung durch indirekte (monokulare oder binokulare) Ophthalmoskopie. Die
binokulare Ophthalmoskopie erlaubt dem Untersucher neben einer stereoskopischen
Beurteilung der Augenhintergrundsbefunde die Rotation und die Indentation des Bulbus
ohne weitere Hilfsperson.

5. Durchfiihrung der Untersuchung

Es empfiehlt sich, beim Screening einen gleichbleibenden Untersuchungs-gang einzuhalten.
o Beurteilung der vorderen Augenabschnitte: Pupillenweite, Tunica vasculosa lentis,

Rubeosis iridis, Iris-Linsen-Synechien, Katarakt, Glaskorpertriibungen. Rubeosis iridis
und erweiterte Gefile der Tunica vasculosa lentis konnen auf ein therapiebediirftiges
RPM-Stadium hinweisen.

Beurteilung der zentralen Netzhaut: Vaskularisationsgrenze, "plus disease", Verziehung
der Netzhautgefife (Winkel zwischen den temporalen Geféd3bogen), Amotio retinae.
Beurteilung der peripheren Netzhaut: Vaskularisationsgrenze, RPM-Auspriagung,
Ausdehnung, retinale und/oder vitreale Blutungen, Gefédf3schlangelung, Gefidf3dilatation,
Amotio retinae.

Einordnung und Dokumentation der erhobenen Befunde geméf der Internationalen
Klassifikation (Tab. 1, Abb. 1) [7-9]: Lokalisation (Zone), Ausdehnung (Uhrzeiten),
Stadium und sog. zusitzliche Befunde. Zu beachten ist, dafl die Zone I Erkrankung rasch
progredient verlaufen kann und nicht die in der Internationalen Klassifikation
beschriebenen Stadien durchlaufen muf3. Stadium 1 (Demarkationslinie) und Stadium 2
(Leiste) sind oft nicht ophthalmoskopisch erkennbar. Erstes Zeichen der Zone I
Retinopathie ist hdufig die Ausbildung pathologischer GefédBmuster an der
Vaskularisationsgrenze. Eine Fehleinschédtzung kann sich zudem durch eine
Verwechslung von Aderhaut- und Netzhautgefidf3en ergeben.

o Festlegung des weiteren Vorgehens durch

B Terminierung eines Kontrolltermins zur erneuten augenérztlichen Untersuchung

m Indikationsstellung und Terminierung einer Koagulationstherapie, ggf.
Veranlassung und/oder Organisation einer Konsiliaruntersuchung in einem
retinologischen Zentrum mit Angabe der Dringlichkeit

B Abschluf} des Screening

6. Indikationen zur Koagulationstherapie

Aufgrund der publizierten Behandlungsergebnisse und den Erfahrungen der Mitglieder der
Arbeitsgruppe ergeben sich derzeit folgende Indikationen zur Koagulationstherapie. Bei einer
Vaskularisationsgrenze

o in Zone III ist eine Therapie in der Regel nicht erforderlich.

o in Zone Il ist die Therapie indiziert bei Erreichen von Stadium 3+, wenn extraretinale

Proliferationen mittelschwerer Auspragung iiber mindestens 5 zusammenhéngende oder
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8 unzusammenhingende Stunden in Verbindung mit "plus disease" (GefdBerweiterung
und Tortuositas am hinteren Funduspol) vorliegen ("threshold disease"). Im Einzelfall
kann eine frithere Therapie angezeigt sein (z.B. bei rascher Progression, beginnender
Verziehung der Netzhaut).

o in Zone I ist die Therapie indiziert bei Ausbildung von ausgeprégten pathologischen
retinalen GefdBproliferationen und/oder bei "plus disease". Wegen der Seltenheit einer
Zone I Erkrankung, der Befundvariabilitdt und der schlechten Prognose erfordert die
Indikationsstellung zur Therapie in Zone I besondere Erfahrung.

Wird die Indikation zur Koagulationstherapie gestellt, sollte die Behandlung innerhalb weniger
Tage erfolgen. Aus diesem Grunde ist es sinnvoll, eine bevorstehende Operation bei
Befundprogression mit den betreuenden Neonatologen, Andsthesisten, dem Operateur und den
Eltern des Friihgeborenen friihzeitig abzustimmen. Als Koagulationsverfahren stehen die
Kryokoagulation und die Laserkoagulation zur Verfiigung.

C. Nachuntersuchungen bei ehemaligen Friihgeborenen

Bei Frithgeborenen treten anatomische und funktionelle Probleme der Augen hdufiger auf. Es
werden unabhéngig von den Narbenstadien einer RPM weitere Verdnderungen beobachtet:
Refraktionsanomalien, Strabismus, Amblyopie, Makulahypoplasie, Optikusatrophie, zerebrale
Sehstorungen.

Nachuntersuchungen der Augen sollten bei allen Frithgeborenen mit einem Gestationsalter
unter 32 Wochen (bei nicht sicher bekanntem Gestationsalter 21500 g Geburtsgewicht)
unabhiingig vom Vorliegen einer akuten RPM und bei Friihgeborenen zwischen 32 und 36
Wochen Gestationsalter mit RPM und / oder neurologischen Stérungen mindestens erfolgen:
halbjdhrlich im ersten und zweiten Lebensjahr

e jdhrlich ab dem dritten Lebensjahr

D. Anmerkungen

Es ist das Ziel der vorliegenden Leitlinie, die Qualitét der augenérztlichen Versorgung
Frithgeborener zu optimieren. Es gilt jedoch zu beachten, dal kein Screening
hundertprozentige Sicherheit liefern kann. Daher miissen zusétzliche Gesichtspunkte
berticksichtigt werden.

Die EinschluBkriterien basieren auf den Erfahrungen, die die Autoren zumeist in groflen
Perinatal-Zentren im deutschsprachigen Raum gesammelt haben. Diese stimmen mit Angaben
groBer Zentren in anderen westlichen Industrieldndern iiberein [10, 11]. In diesem Umfeld
wurde in den letzten Jahren eine Verschiebung des RPM-Risikos zu unreiferen Frithgeborenen
beobachtet. Es ist aber durchaus méglich, daf, abhéngig von der Zusammensetzung des
Patientengutes und dem Standard der neonatologischen Versorgung, auch reifere Friihgeborene
an einer behandlungsbediirftigen RPM erkranken. Wegen einer moglicherweise anders
gearteten medizinischen Versorgung ist eine Ubertragung der vorliegenden Leitlinie auf andere
Linder nicht ohne weiteres moglich. Hier miissen die Einschlufkriterien moglicherweise
erheblich erweitert werden.

Die Diagnostik der RPM erfordert Erfahrung mit diesem speziellen retinologischen
Krankheitsbild. Der Erfahrungsstand des einzelnen Untersuchers wie auch ein Abgleich mit
den Gegebenheiten der jeweiligen neonatologischen Abteilung konnen hiufigere
Untersuchungsintervalle als die in der vorliegenden Leitlinie angegebenen erforderlich machen.
Ein individuelles Vorgehen ist anzuraten.

Die Therapie der akuten RPM hat ihre spezifischen Probleme. Die Indikationsstellung ist
schwierig, da bei dem ganz iiberwiegenden Teil (ca. 90 %) der an einer RPM erkrankten Augen
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eine spontane Regression der akuten Verdnderungen zu beobachten ist. Bei Erreichen eines
therapiebediirftigen Stadiums (siche Abschnitt B6) ist bei spontanem Krankheitsverlauf mit
einem ungiinstigen Ausgang (d.h. funktioneller Erblindung) bei etwa der Hélfte der Augen zu
rechnen. Mit einer Koagulationstherapie kann die Prognose gebessert werden. Wird eine
Koagulationstherapie erst bei fortgeschrittener Befundauspriagung (z. B. Stadium 4)
durchgefiihrt, sind die Erfolgsraten eindeutig schlechter. Da bei dem dynamischen
Krankheitsgeschehen der akuten RPM ein Ubergang vom Stadium 3 zum Stadium 4 oder 5 in
kurzer Zeit moglich ist, ist die rechtzeitige Therapie fiir den Erfolg von grofiter Bedeutung.
Wenige Tage konnen iiber Erfolg oder Mif3erfolg der Koagulationstherapie entscheiden.

Die Kryokoagulation war bisher das Standardtherapieverfahren [1,2]. Sie wird zunehmend
durch die Laserkoagulation abgeldst [3]. Der Diodenlaser ist mit seiner Wellenlédnge im
Infrarot-Bereich (810 nm) insbesondere bei Vorliegen einer Tunica vasculosa lentis oder von
Glaskorperblutungen dem Argonlaser mit seiner Wellenldnge im sichtbaren Bereich (514 nm)
iiberlegen. Bei der Laserkoagulation einer RPM mit Vaskularisationsgrenze in Zone I sind die
Ergebnisse eindeutig besser als nach Kryokoagulation, weshalb bei einer Zone I-RPM die
Laserkoagulation der Kryotherapie vorzuziehen ist.

Fiir fortgeschrittene Stadien der RPM (Stadium 4 und 5) kann eine bestimmte
Indikationsrichtlinie hinsichtlich netzhautchirurgischer Eingriffe (z. B. Amotio-Operation,
Vitrektomie) derzeit nicht formuliert werden, da kontrollierte klinische Studien hierzu nicht
vorliegen. Dies schlieBt einen giinstigen Effekt eines solchen operativen Eingriffes jedoch nicht
aus. Die Durchfiihrung einer bulbuseindellenden Operation oder einer Vitrektomie, evtl. in
Kombination, sollte nach genauer Beurteilung des Einzelfalles erwogen werden. Die zu
erwartenden Ergebnisse sind jedoch erheblich schlechter als nach erfolgreicher
Koagulationstherapie im Stadium 3+.

E. Anhang

1. Glossar
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Reifealter, wird in vollen
Schwangerschaftswochen ab dem 1. Tag der
letzten Regelblutung angegeben (z.B. 28
Wochen + 5 Tage =28 SSW)

Gestationsalter

Lebensalter Postnatales Alter

Summe aus Gestationsalter und postnatalem
Alter (wird trotz des terminologischen
Postmenstruelles Alter Widerspruchs haufig mit dem Begriff
"postkonzeptionelles Alter" synonym
verwendet)

Unvollstdndige Netzhautvaskularisation ohne

Unreife Netzhaut Vorliegen einer RPM

Unvollstandige Netzhautvaskularisation mit
typischen Befunden an der
Vaskularisationsgrenze und / oder am hinteren
Funduspol. Die RPM, Stadium 1 unterscheidet
sich von der unreifen Netzhaut durch das
Vorliegen einer weilen oder weiflgrauen Linie
(Demarkations-linie) an der
Vaskularisationsgrenze. Stadieneinteilung der
RPM: siehe Tab. 1

Retinopathia
praematurorum (RPM)

Extraretinale Proliferationen mittelschwerer
Auspragung liber mindestens 5

"Threshold disease" zusammenhéngende oder 8
unzusammenhéngende Stunden in Verbindung
mit "plus disease" [7]

GefaBerweiterung und Tortuositas am hinteren

Plus disease Funduspol

Rubeosis iridis (vermehrt sichtbare Gefille der
Iris), Glaskorpertriibungen, retinale und/oder
vitreale Blutungen, méBige medikamentdse
Pupillenerweiterung

Zusitzliche Befunde

Entwicklungsbedingte Gefédllhaut auf der
Tunica vasculosa lentis vorderen Linsenkapsel (Membrana
epipupillaris)

2. RPM-Stadien- und Zoneneinteilung gemif Internationaler Klassifikation
Die Stadieneinteilung geméB Internationaler Klassifikation [7-9] ist in Tabelle 1, die
Zoneneinteilung in Abbildung 1 wiedergegeben.

3. Dokumentationsbogen
Ein Dokumentationsbogen fiir Befunde der akuten RPM ist in Abbildung 2 dargestellt.
Siehe gedruckte Veroffentlichung der Leitlinie in DER OPHTHALMOLOGE 4-1999
Seite 259
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4. Farbabbildungen typischer Befunde der akuten RPM
Die Abbildungen 3-12 zeigen typische Befunde bei verschiedenen Stadien der akuten
RPM. Siche gedruckte Verdffentlichung der Leitlinie in DER OPHTHALMOLOGE

4-1999 Seite 260 f

Tabelle 1: Stadieneinteilung gemiB Internationaler Klassifikation [7-9]

Stadium 1: | Demarkationslinie

| Stadium 2: | Prominente Leiste

] Prominente Leiste und extraretinale fibrovaskulére
Stadium 3: g 3
Proliferationen
) _ | Partielle Amotio retinae (a. ohne Makulabeteiligung, b. mit
Stadium 4: e
Makulabeteiligung)

Stadium 5: | Totale Amotio retinae

Abbildung 1: Zoneneinteilung gemif Internationaler Klassifikation (7)

" Uhrzeflen~——— __

12 1

Makula Papille

9

oD Orasemrata 0SS
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| Die "Leitlinien" der Wissenschaftlichen Medizinischen Fachgesellschaften sind
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