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Differentialdiagnostik der Uveitis
von

Armin ETTL *)

Differential Diagnosis of Uveitis

S y n o p s i s : After a short introduction to the aetiology and pathogenesis of intraocular inflammatory dis-
ease, a selective approach to diagnostic testing, based on careful history and clinical findings, is presented.

In addition new uveitic entities are mentionned briefly: AIDS and CMV retinitis, acute retinal nectosis syn-
drome connected to herpetic infections, white dot syndromes, diffuse unilateral subacute neuroretinitis, uveitis in
Lyme disease, EBV-infection, ocular amebiasis, uveitis in multiple sclerosis and others.

Finally a strategy for a diagnostic workup of patients with uveitis is presented.

1. Einleitung:

Die Diagnostik der Uveitis stellt ein besonderes Problem dar, einerseits aufgrund der Vielzahl
der zu Grunde liegenden Erkrankungen, die weit über das Fachgebiet Augenheilkunde hinausfüh-
ren, andererseits kann in vielen Fällen keine auslösende Ursache für die Uveitis gefunden werden.
Die vorliegende Arbeit soll helfen, zu einer systematischen und rationalen Vorgangsweise bei der
Diagnostik dieser Erkrankung beizutragen.

2. Ätiologie und Pathogenese:

Die Ursachen der Uveitis und deshalb auch die diagnostischen Tests sind äußerst vielfältig
(Tab. 1).

Das akute retinale Nekrosesyndrom wird mit Herpesvirus-Infektionen (HSV, VZV) in Ver-
bindung gebracht (SARKIES et al., 1986; DOFT et al., 1985; KELLY et al., 1990). Für das presu-
med ocular histoplasmosis sydrome (POHS), das in Gebieten, wo systematische Infektionen mit
Histoplasma capsulation endemisch sind (Mississippigebiet), häufiger vorkommt (GANLEY,
1984) als in Europa (BRAUNSTEIN et al., 1974), ist ein kausaler Zusammenhang mit dem Erre-
ger Histoplasma capsulatum zwar wahrscheinlich, jedoch nicht gesichert.

Vom POHS mit den typischen in der mittleren Fundusperipherie gelegenen weißlichen "Hi-
stoflecken", peripapillärer Aderhautatrophie und subretinalen neovaskulären Membranen im Ma-
culabereich bei klarem Glaskörper, sind die Endophthalmitis und die Chorioretinitis bei systemi-
scher Histoplasmose zu unterscheiden (SCHOLZ et al., 1984; MACHER et al., 1985).

Die Immunpathogenese der Uveitis beim Menschen ist noch weitgehend ungeklärt: Von den 4
Typen der Immunreaktion nach Coombs spielt möglicherweise die Typ IV-Reaktion (Aktivierung
zytotoxischer T-Lymphozyten) eine überragende Rolle (NUSSENBLATT et al., 1985). Ein Mo-
dell für die Typ IV- Reaktion im Auge ist die experimentelle allergische Uveitis (EAU), die man bei

*) Anschrift des Verfassers: Dr. A. Etti, Univ.-Klinik für Augenheilkunde, Anichstraße 35, A-6020 Innsbruck,
Österreich.
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Tab. 1: Ätiologie der Uveitis. (a = Uveitis anterior, p = Uveitis posterior, i = Uveitis intermedia, V = Vaskulitis,
R = Retinitis, C = Chorioiditis, Rc = Retinochorioiditis, Cr = Chorioretinitis, RPE = Retinale Pigment-
epitheliitis, S = Serologie, K = Kultur, A = Abstrich).

Atiologie

1. Mikrobiell:

a) viral

— Herpes simplex Virus (HSV)

- Varizella-Zoster-Virus (VZV): Zoster

- VZV: Varizellen

- Epstein-Barr-Virus (EBV)

— Zytomegalie-Virus (ZMV)

— Influenzaviren, Coxsackie-Viren

— human immunodeficiency virus (HIV)

— Masern-, Röteln-, Mumpsvirus

— "slow virus" — subakute sklerosie-
rende Panenzephalitis (SSPE)

b. Chlamydia spp., Mycoplasma

c. Bakterien

spezielle bakterielle Erreger:

— Borrelia burgdorferi

— Mycobakterium tuberculosis

— Treponema pallidum

— Gonococcus

— Mykobakterium avium, Nocardia

— Listeria, Leptospira, Bruceila

d. Pilze

— Candida, Aspergillus, Torulopsis,
Pneumocystis carinii, Kryptokokkus,
Coccidioides, Mucor, Sporotrichium

— Histoplasma capsulatum

— Tropische Mykosen (z.B. Blastomyces)

e. Protozoen:

— Toxoplasma gondii

— Giardìa lamblia

— Acanthamöba-Kezatitis

— Entamöba spp.

Lokalisation

a, p

a,p(R)

a, p

a, p, (C)

P(R)
a, p

P
a, p

P

a

a, P

a,p(C,R),V

a, p (C)

a, p (C)

a, p (C)

a, p

a, p (C, R)

a, p (C, R)

a, p (C)

a, p

(a), p (Rc)

a, p

P

P

Diagnostik

S (IgM, IgG), K, Polymerase-chain-
reaction (PCR)

S, K, PCR

S, K, PCR

S, K, PCR

S, K, PCR

S

HIV - ELISA

S

Liquorpunktion, Neurologie

S

S, K

SS, Liquor, Neurologie, Dermatologie

Tine-Test, Sputum, Thoraxröntgen

TPHA, FTA-Abs (wenn TPHA pos.)
Dermatologie

S, Dermatologie

S, HIV-Test

Anamnese (Zoonosen!), S

Anamnese (Abwehisctvwäche?)
HIV-Test

S, K

S, Histoplasmintest, Thoraxröntgen

S, Tropenanamnese

ELISA (Serum, Kammerwasser), KBR,
± Schädelröntgen

Stuhl ('Dünndarmbiopsie)

Hornhautabstrich (Calcofluorfärbung)

Stuhl, Ultraschall (Leber), Tropen-
anamnese
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Ätiologie

f. Helminthen:

— Toxocara canis, T. cati

— Cysticercus

— unbekannte Nematoden (Baylisas-
caris pmcyonis?)

— Onchozerca volvulus

2. Immunologische Systemerkrankungen:

a. Rheumafaktor(RF)-negative Arthritis:

— juvenile rheumatoide Arthritis

— Spondylarthritis ancylopoetica
(Morbus Bechterew)

— Psoriatische Arthritis

— Morbus Reiter

:>. chron. entzündl. Darmerkrankungen:

— Colitis ulcerosa, Morbus Crohn

— Morbus Whipple

c. Morbus Behcet:

d. Kollagenosen:

— System. Lupus erythematodes (SLE)

— Panarteriitis nodosa

— Polychondritis

3. Idiopathische Systemerkrankungen:

— Sarkoidose

— Wegener'sche Granulomatose

- Vogt-Koyanagi-Harada-(VKH)-
Syndrom

- Multiple Sklerose

— Kawasaki-Syndrom (oculomuco-
kutanes Lymphknotensyndrom)

Lokalisation

a<p(R , C)

a 'P

p (DUSN)

a, p

a

a

a

a

a, p, V

P,V

a, p, (R, V)

V

P.V

V

a, p, V

a, p

a, p, V

a + p(C)

a,p(C,R)

a

Diagnostik

Differentialblutbild (Eosinophilie)

S (ELISA), Intraoculare Probe (ELISA)

Stuhl, intraoculare Probe

Kontaktglasuntersuchung

Tropenanamnese, Spaltlampe, Haut-
biopsie, S (KBR, Immunfluoreszenztest)

RF, CRP, Röntgen, Rheumatologie

antinukläre Antikörper (ANA); C3, C4

HLA B27, Ileosakralröntgen,
S (Klebsiella)

HLA B27, B17; Röntgen (Hand, Fuß)

HLA B27, Harnstatus, Röntgen (meist
Knie, Sprunggelenk), S ( Yersinìa,
Salmonella, Shigella), Harnröhren-
abstrich ( Chlamydia, Ureaplasmd),
Dermatologie

Endoskopische Biopsie

Biopsie

HLA B5, Dermatologie, Neurologie

CRP, ANA ( 'Subtypen), RF (oft pos.)
C3, C4; Elektrophorese

DNA-Antikörper

Muskelbiopsie

Schirmertest, Serumkalzium,
Angiotensin converting-enzyme,
Gallium-scan, Thorax-Röntgen, Binde-
hautbiopsie, Internist, Dermatologe

Thoraxröntgen, Internist

HLA Bw22, B53, Dr 4; Lumbalpunk-
tion, Neurologie, Audiogratnm,
Dermatologie

HLA Dr 2 (?), Lumbaipunktion,
Neurologie, MRI

Pädiatrie, Cardiologie
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Ätiologie

4. Autoimmunologische Augen-
erkrankungen:

— phakogene Uveitis

— sympathische Ophthalmie

5. Idiopathische Augenerkrankungen:

— Fuchs'sche Heterochromiezyklitis

— Glaukomatozyklitische Krise
(Posner- Schlossmann- Syndrom)

— Pars planitis

- Zyklitis
- Senile Vitritis
— Irvin-Gass-Syndrom

— Birdshot Chorioretinopathie

— Serpiginöse/geographische
Chorioditis

— Akutes retinales Nekrosesyndrom
(ARN)

— Akute plakoide multifokale posteriore
Pigmentepitheliopathie (APMPPE)

— Akute retinale Pigmentepitheliitis
(ARPE)

— Multiple evanescent white dot
syndrome (MEWDS)

— Presumed ocular histoplasmosis
syndrome (POHS)

— Multifokale Retinochorioiditis
("Pseudo-POHS")

— Subretinale Fibrose u. Uveitis-
Syndrom

Lokalisation

a > p

a + p,(C)

a

a

i. V

i,V
i, V
a, i

P(C)

P(C)

p(R)

P (RPE)

P (RPE)

p

p

R, C

P

Diagnostik

Status post Cataract-Operation,
Cataracta hypermatura, Trauma

Anamnese (Trauma, Operation)

Heterochromie; feine diffuse Horn-
hautendothelpräzipitate; ± Cataract,
Glaukom

Glaukomanfälle, feine diffuse Horn-
hautendothelpräzipitate, HIA Bw 54

"Schneebank" im Parsplana-Bereich

"schneeballartige" Glaskörpertrübun-
gen, zelluläre Glaskörpertrübungen,
Anamnese, FAG

FAG, HLA A29

FAG

S (HSV, VZV, EBV), FAG

FAG, EOG

FAG, EOG, S (EBV)

FAG, ERG

HLA B27, Histoplasmintest (pos.),
S (Histoplasma), Thoraxröntgen, FAG

FAG

FAG, EOG, ERG
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der Ratte durch Injektion von retinalem S-Antigen (aus dem Bereich der Photorezeptoren)
erzeugen kann und mittels aktivierter T- Lymphozyten erkrankter Tiere auf andere Tiere übertra-
gen kann (ROZENSZAJN et al., 1986). Dieses Konzept könnte auf bestimmte Uveitisformen des
Menschen, wie sympathische Ophthalmie und phakogene Uveitis übertragen werden (NUSSEN-
BLATT et a l , 1989; CHAN et al., 1985). Antikörper gegen retinales S-Antigen bei chronischer
vorderer Uveitis sind wahrscheinlich eine Folge chronischer Gewebsschädigung (UUSITALO et
a l , 1991). Als Hinweis für eine zeilvermittelte Immunreaktion könnte auch eine Erhöhung der In-
terleukin-II-Rezeptoren im peripheren Blut bei bestimmten Uveitisformen gelten (PHILIPP,
1992). Beim Morbus Bechterew und eventuell bei der HLA-B-27-positiven Uveitis anterior wird
eine Kreuzallergie zwischen Klebsiella-Antigen und HLA-B-27 als Ursache der Erkrankung an-
genommen (HOLLAND et al., 1983). Bei Morbus Reiter bestehen Hinweise auf eine Kreuzaller-
gie zwischen enteropathogenen Yersina, Salmonella, Shigellaspp. oder venerisch übertragen Chla-
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mydìa oder Ureaplasma spp. undHLA-B-27 (NUSSENBLATT et al., 1989). Der Typ III-Reak-
tion (zirkulierende Immunkomplexe) wird eine Rolle bei der Pathogenese der okulären Vaskulitis
(z.B. bei Kollagenosen, Morbus Behcet) zugeschrieben (NUSSENBLATT et al., 1989). Der dia-
gnostische Wert der Bestimmung von zirkulierenden Immunkomplexen im peripheren Blut ist je-
doch fraglich (NUSSENBLATT et al., 1989). Bei der mikrobiell bedingten Uveitis ist neben der di-
rekten gewebsschädigenden Wirkung der Erreger auch eine allergische Reaktion auf Mikrobenan-
tigene wichtig (z.B. Typ IV-Reaktion auf Tuberkelbakterien).

Ein pathogenetischer Zusammenhang der Uveitis mit sogenannten "Herderkrankungen" er-
scheint aus heutiger Sicht zumindest sehr zweifelhaft.

3. Anamnese und Untersuchung:

Einen Eckpfeiler der Uveitisdiagnostik stellt die genaue Erhebung der Anamnese dar. Alter,
Geschlecht und demographische Daten des Patienten sollten besonders berücksichtigt werden
(Tab. 2) (NUSSENBLATT, et al., 1989). Dann folgt eine genaue Familien-, Sexual-, Allgemein-,
Medikamenten- und Augenanamnese (Tab. 3).

Tab. 2: Alter, Geschlecht, demographische Daten und Disposition zur Uveitis. (K = Kinder, J = Jugendliche, E =
Erwachsene ca. zwischen 20 - 50 Jahren, Ä = Patienten älter als 50 - 60, m = männlich, w = weiblich).

Uveitis

Toxocariasis

Juv. rheumatoide Arthritis

Kawasakisyndrom

Pars planitis

Mb. Eales

Mb. Bechterew

Mb. Behcet

Mb. Reiter

Heterochromiezyklitis

Posner-Schlossmannsyndrom

Sarkoidose

APMPPE, ARPE

MEWDS

POHS

Subretinales Fibrose-Syndrom

VKH-Syndrom

Birdshot- Chorioretinopathie

Serpiginose Chorioditis

Senile Vitritis

Multifokale Retinochorioiditis

("Pseudo-POHS")

Bevorzugte
Altersgruppe

K

K

K

K,J

J

E

E

E

E

E

E

E

E

E

E

E

E

À

>
>

Geschlecht

m, w

w > m

m, W

m, w

m, w

m> w

m> w

m > w

m, w

m, w

m, w

m, w

w > m

w > m

w

m, w

w > m

m, w

m, w

w > m

Demographische Daten

—

—

-

-

-

-

osti. Mittelmeerländer, Japan

-

-

—

Schwarze > Weiße

—

—

Mississippigebiet (USA)

Amerikanische Schwarze

Inder, Japaner

-

-

—

Europa, USA
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Tab. 3: Anamnese und Uveitis.

Anamnese

1. Familienanamnese:

Toxoplasmose der Mutter während der Schwanger-
schaft

2. Sozialanamnese:

Drogen

Haustiere

Tropenaufenthalt

3. Sexualanamnese:

4. Allgemeinanamnese:

Infektionskrankheit, Allgemeinsymptome

Arthralgie, Lumbago

Aphten (oral, genital)

Dyspnoe, Husten

Hautausschlag

Erythema nodosum

Diarrhöe

Urethritis

Zeckenbiß, Erythema migrans

Hypakusis, Vitiligo, Poliosis, neurol. Symptome

5. Medikamentenanamnese:

Chemotherapie, Immunsuppression

6. Augenanamnese:

Operation, Trauma

Hinweis auf

congenitale Toxoplasmose

AIDS

Toxoplasmose, Toxocariasis

Tropische Augenerkrankung

AIDS, venerische Erkrankung

mikrobiell bedingte Uveitis

rheumatische Erkrankung, Mb. Bechterew, Mb. Reiter

Mb. Behcet

TBC, Sarkoidose, Kollagenose

Morbus Behcet, Syphillis, Psoriasis, Virusinfekt, Kawa-
sakisyndrom

Mb. Behcet, Sarkoidose

Colitis ulcerosa, Mb. Crohn, Mb. Reiter

Mb. Reiter

Borreliose

VKH-Syndrom

opportunistische Infektion (z.B. Mykose)

mikrobielle Endophthalmitis, sympathische Ophthal-
mie, phakogene Uveitis

Bei der Augenuntersuchung sollte auf eine genaue Dokumentation der Entzündungsaktivität
geachtet werden, da dies die Grundlage der Verlaufsbeobachtung und der Therapiekontrolle dar-
stellt. Es gibt verschiedene Methoden der Graduierung der Vorderkammeraktivität (NUSSEN-
BLATT et al., 1989), wesentlich ist dabei die Angabe der Spaltbreite und Spalthöhe der Spaltlampe
(z.B. l x l mm), welche bei den folgenden Untersuchungen immer beibehalten werden sollte.

Die entzündliche Glaskörperaktivität kann mit Hilfe der indirekten Ophthalmoskopie als
Einblickstrübung beurteilt werden und nach dem Schema von Nussenblatt (NUSSENBLATT et
al., 1985) dokumentiert werden (Tab. 4).
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Tab. 4: Glaskörperaktivität (in Anlehnung an [52]).

Grad

4 +
3 +
2 +
1 +
0

Funduseinblick

Papille nicht sichtbar

Papille sehr unscharf sichtbar

Gefäße sehr unscharf sichtbar

Papille und Gefäße etwas unscharf

Papille, Gefäße und Nervenfaserzeichnung scharf sichtbar

4. Befund und Differentialdiagnostik:

Die ophthalmologische Untersuchung liefert bereits wichtige morphologische Kriterien zur
Differentialdiagnostik der Erkrankung und sollte neben der Anamnese die weitere Diagnostik in
die richtige Bahn lenken.

Bei der Uveitis anterior können zusätzliche lokale oder systemische Befunde die Diagnose er-
leichtern:

Eine granulomatöse Iritis ist biomikroskopisch meist an Irisknötchen und "speckigen" Horn-
hautendothelpräzipitaten im Arlt'schen Dreieck erkennbar und liefert Hinweise für eine spezi-
fisch-granulomatöse Entzündungsform (z.B. Sarkoidose, TBC, Lues). Hievon sind die manchmal
bei Heterochromiezyklitis vorkommenden Irisknötchen abzugrenzen.

Eine Keratitis weist auf eine virale oder mikrobielle Ursache oder, sofern sie randständig gele-
gen ist, auf eine Kollagenose hin (WATSON, 1974).

Eine Skleritis anterior mit oder ohne Uveitis findet man vor allem bei Kollagenosen, granulo-
matösen Entzündungen (Sarkoidose, TBC, Lues, Wegener'sche Granulomatöse), bei Colitis ulce-
rosa und Morbus Crohn, sowie bei Herpes zoster und Herpes simplex-Infektionen.

Feine, diffus verteilte Hornhautendothelpräzipitate weisen auf eine Fuchs'sche Heterochro-
miezyklitis, auf ein Posner-Schlossmann-Syndrom oder auf eine Herpes simplex-Infektion hin
(GRAMER, 1987).

Ein Hypopyon findet sich bevorzugt bei einer Reihe infektiöser und nicht-infektiöser Uveiti-
tiden (Tab. 5), es kann jedoch grundsätzlich bei fast jeder Iridozyklitis als Ausdruck eines schweren,
perakuten Verlaufs vorkommen.

Tab. 5: Hypopyon.

1. infektiöse Keratitis: viral (z.B. HSV, VZV), bakteriell, mykotisch

2. infektiöse Endophthalmitis: viral, bakteriell, mykotisch, parasitär

3. Infektion durch intraoculären Fremdkörper

4. "Toxic lens Syndrom"

5. nicht infektiös: Mb. Behcet, (Mb. Bechterew)

6. perakute Iridozyklitis jeder Ätiologie

7. Pseudohypopyon

Vom Hypopyon ist das Pseudohypopyon, das durch den Zerfall intraokulärer Tumoren (z.B.
Melanom, Retinoblastom, Leukämie, Lymphom) zustande kommt, abzugrenzen.

Oft ist der Augendruck bei der akuten Uveitis anterior erniedrigt, ein erhöhter intraoculärer
Druck kann auf folgende Erkrankungen hinweisen: Fuchs'sche Heterochromiezyklitis, Posner-
Schlossmann-Syndrom, Secundärglaucom, Cortisonglaucom oder Iridozyklitis bei Herpesvirusin-
fektionen (HSV, VZV) (GRAMER, 1987).
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Die Uveitis posterior kann nach ihrer Lokalisation und nach dem Verteilungsmuster eingeteilt
werden:

Eine fokale Uveitis (ein Herd oder wenige Herde) findet sich vor allem bei der Toxoplasmose,
kann jedoch auch bei TBC, bei septisch-metastatischer Uveitis und bei anderen Uveitisformen, wie
Morbus Behcet vorkommen.

Die multifokale Uveitis posterior mit punktförmigen oder nummulären Herden zeigt sich bei
einer Vielzahl von Erkrankungen (Tab. 6).

Tab. 6: Multifokale Uveitis posterior (in Klammer ist der bevorzugte Befall der Retina (R), der Chorioidea (C),
des Pigmentepithels (RPE) angegeben).

1. EBV-Infektion (C)
2. Systemische bakterielle oder mykotische Infektionen:

- Retinitis septica Roth (R) [7]

- multifolakale Chorioiditis bei Sepsis (C) [7]

- Borreliose (C, R)

- Lues (C), Tuberkulose (C), Listeriose

- Candidamykose

3. Sarkoidose (R, C)

4. Sympathische Ophthalmie (C)

5. VKH-Syndrom (C)

6. Birdshot-Chorioretinopathie (C)

7. Whit-dot-Syndrome (RPE)

8. Multiple Sklerose (C, R)

9. (selten) Toxoplasmose (R) [21]

10. POHS(C)

11. Multifokale Retinochorioiditis (R, C) [66]

Eine landkartenartige Begrenzung der Herde findet man vor allem bei Uveitisformen, bei de-
nen es zu retinalen Nekrosen kommt (akutes retinales Nekrosesyndrom, ZMV-Retinitis, Morbus
Behcet) und bei serpiginöser Chorioiditis. Eine diffuse Uveitis posterior kann man manchmal beim
VKH-Syndrom, bei Syphilis, bei der Borreliose (BIALASIEWICZ et al., 1989) und bei sympathi-
scher Ophthalmie sehen.

Fokale oder multifokale erhabene retinale oder chorioidale Herde als Hinweis auf eine granu-
lomatöse Entzündung, kommen bei spezifischen Entzündungsformen (Sarkoidose, TBC, Lues),
bei bestimmten Mykosen (beim POHS), bei Toxocariasis und manchmal Toxoplasmose, sowie als
Dalen'sche Knötchen bei der sympathischen Ophthalmie (NUSSENBLATT et al., 1989; CHAN et
al., 1986) vor.

Eine Retinovaskulitis kann als Arteriolitis mit Gefäßverschlüssen und Nekrosen (z. B. bei Kol-
lagenosen) oder als Periphlebitis (z. B. bei Morbus Behcet oder bei Sarkoidose) imponieren und auf
eine Vielzahl möglicher Ursachen hinweisen (Tab. 7).

In den letzten Jahren wurde öfter eine Neuroretinitis bei verschiedenen Infektionen beschrie-
ben: Virusinfekte (NUSSENBLATT et al., 1989), Lues (ARRUGA et al., 1985), Borreliose (BIA-
LASIEWICZ, 1990; BIALASIEWICZ et al., 1988). GASS beschrieb 1977/1978 erstmals die dif-
fuse, unilaterale, subakute Neuroretinitis (DUSN), die durch noch unbekannte Nematoden {Bayli-
sascarisprocyonis?) hervorgerufen werden soll (GASS et al., 1983; KAZOCOS et al., 1984).
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Tab. 7: Vaskulitis Retinae.

1. Infektiöse Ursachen:

— viral: HSV, VZV, ZMV, HIV, EBV

— bakteriell: TBC, Syphilis, Borreliose

— mykotisch: z.B. Candidose

— parasitär: Toxoplasmose, Toxocariose, Giardia lamblia

2. Immunologische Ursachen:

— Kollagenosen (z.B. SLE, Panarteriitis nodosa, Polymyositis, Riesenzellarteriitis, Polychondritis)

— chron.-entzündl. Darmerkrankungen (Colitis ulcerosa, Mb. Crohn, Mb. Whipple)

3. Idiopathisch:

— Systemische Vaskulitis: Sarkoidose, Wegner'sche Granulomatose, Kawasaki-Syndrom, Mb. Behcet

— Retinale Vaskulitis: Mb. Eales, akutes Retinanekrose-Syndrom, Pars planitis, Birdshot-Chorioretinopa-
thie, multifokale Retinochorioiditis [66]

NUSSENBLATT (NUSSENBLATT et al., 1989) hat eine Reihe ätiologisch unklarer und
morphologisch ähnlicher Krankheitsbilder, welche durch den Befall des hinteren Pols mit multi-
plen, weißlichen Läsionen bei meist jüngeren Erwachsenen gekennzeichnet sind, unter dem Na-
men "White dot syndromes" zusammengefaßt:

Multiple evanescent white dot syndrom (MEWDS), acute plakoide multifokale posteriore
Pigmentepitheliopathie (APMPPE), akute retinaie Pigmentepitheliitis (ARPE), multifokale Reti-
nochorioiditis (Pseudo-POHS), subretinale Fibrose- und Uveitis-Syndrom. Bei der multifokalen
Retinochorioiditis ("Pseudo-POHS"), bei der der Histoplasmintest negativ ausfällt und keine sys-
temische Infektion mit Histoplasma capsulatum vorliegt, kann es wie beim POHS zu subretinaler
Neovaskularisation der Macula kommen (NUSSENBLATT et al., 1989; SCHENCK et al., 1990).
Das subretinale Fibrose- und Uveitis-Syndrom, das bis jetzt nur bei jungen Frauen schwarzer Haut-
farbe beobachtet wurde, kann durch eine subretinale Fibrose im Maculabereich zu dauernder Vi-
suseinschränkung führen [50]. Die übrigen "White-dot-Syndrome" (MEWDS, APMPPE, AR-
PE), bei denen vor allem das retinale Pigmentepithel betroffen ist, führen nach einer anfänglichen,
plötzlichen Visuseinschränkung, meist zur fast völligen Wiederherstellung der Sehkraft. Elektro-
physiologische Untersuchungen (EOG, early-receptor-Potential im ERG) weisen auf eine Schädi-
gung des retinalen Pigmentepithels bei diesen Erkrankungen hin (NUSSENBLATT et al., 1989).

Eine Uveitis ist auch bei äußerlich reizfreiem Auge möglich: Als Beispiele sollen hier die Hete-
rochromiezyklitis, die juvenile rheumatoide Arthritis und die Uveitis intermedia (Pars planitis,
chronische Zyklitis, senile Vitritis) genannt werden (SMITH et al., 1986).

5. Folgen und Komplikationen der Uveitis:

Eine Uveitis anterior kann neben vorderen und hinteren Synechien, zu Irisatrophie (Herpes
simplex, Herpes zoster, Heterochromiezyklitis), Rubeosis iridis (z.B. Heterochromiezyklitis), Se-
kundärglaucom und Katarakt (häufig bei Heterochromiezyklitis), sowie Phthisis bulbi (vor allem
bei Rheumafaktor-negativen rheumatischen Erkrankungen) führen.

Eine Uveitis posterior kann zu retinalen Neovaskularisationen als Folge einer Vaskulitis (z. B.
Sarkoidose), subretinalen Neovaskularisationen (z.B. bei POHS), Netzhautblutungen (z.B.
ZMV-Retinitis), Papillitis, Opticusatrophie und Ablatio führen.
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Eine Ablatio bei Uveitis kommt 1. als exsudative Ablatio z.B. bei VKH-Syndrom, Borreliose
(BIALASIEWICZ et al., 1989) und Sclerouveitis posterior; 2. als Traktionsablatio bei Uveitis in-
termedia, Morbus Eales und Toxoplasmose und 3. als rhegmatogene Ablatio (bei jeder schweren
Retinitis möglich) vor. Das zystoide Maculaödem kann eine schwere Uveitis anterior, häufig eine
Uveitis intermedia und eine Uveitis posterior (vor allem jene Formen, bei denen es zur Vaskulitis
(Tab. 7) kommen kann), komplizieren. Deshalb wird empfohlen, bei jeder Uveitis auch eine Unter-
suchung mit der 78 dpt.-Linse durchzuführen.

6. Pseudouveitis:

Einige Augenerkrankungen können eine Uveitis vortäuschen: Zerfallende intraokuläre Tu-
moren (z.B. Retinoblastom, Lymphome, Leukämie, malignes Melanom, juveniles Xanthogranu-
lom der Iris bei Histiozytosis X), intraoculare Fremdkörper, Ablatio retinae, das Irvin-Gass-Syn-
drom (zystoides Maculaödem nach Cataract-Operation), sowie eine Ischämie des vorderen Au-
gensegments bei Karotisinsuffizienz (Schwartz-Syndrom) (AABERG, 1987) können mit einer
Uveitis anterior verwechselt werden.

Ein histiozytäres Lymphom der Retina (Retikulumzellsarkom) (VÖLCKER et a l , 1977;
NAUMANN et al., 1977; KIRMANI et al., 1987) oder eine Glaskörperamyloidose können eine
Uveitis posterior oder eine Vitritis vortäuschen. Bei unklaren, therapieresistenten Uveitisfällen
sollte deshalb eine Ultraschalluntersuchung des Bulbus und der Orbita durchgeführt werden, um
ein neoplastisches Geschehen auszuschließen.

7. Ophthalmologische Labordiagnostik:

Die Durchführung eines Fluoreszenzangiogramms (FAG) ist bei bestimmten Uveitisformen
sehr hilfreich, weil man damit Frühstadien von Vaskulitis, subretinalen Neovaskularisatiorien, zy-
stoidem Maculaödem und Papillitis besser erkennen kann (NUSSENBLATT et al., 1989). Weiters
können aktive Entzündungsherde von Narben unterschieden werden. Ein FAG ist somit bei Ver-
dacht auf folgende Erkrankungen indiziert: Uveitis mit retinaler Vaskulitis, Uveitis mit subretina-
len Neovaskularisationen (z.B. POHS), White-dot-Syndrom z.B. APMPPE), serpiginose Cho-
rioiditis, Birdshot-Retinochorioiditis, akutes retinales Nekrosesyndrom. Ein klassischer FAG-Be-
fund bei Uveitis ist zum Beispiel die frühe Hypofluoreszenz und späte Hyperfluoreszenz bei der
APMPPE. Bezüglich weiterer Einzelheiten wird auf die Lehrbücher der Fluoreszenzangiographie
und auf (NUSSENBLATT et al., 1989) verwiesen.

Elektrophysiologische Methoden wurden bereits erwähnt.
Bei schwerem Verlauf der Uveitis mit drohendem Visusverlust, Therapieresistenz und vor al-

lem bei Verdacht auf einen infektiösen oder malignen Prozeß, sollte eine intraoculare Probe ent-
nommen werden: Kammerwasser erhält man durch Vorderkammerpunktion, Glaskörper durch
Feinnadelaspirationsbiopsie oder diagnostische Vitrektomie (AABERG, 1987). Selten ist eine
chorioretinale Biopsie angezeigt (PEYMAN et al., 1981; NUSSENBLATT et al., 1989;
VÖLCKER et al., 1977; KIRMANI et al., 1987). Ein primäres Retikulumzellsarkom der Retina,
das eine Uveitis posterior vortäuschen kann, ist unter Umständen nur durch eine chorioretinale
Biopsie rechtzeitig zu erkennen (KIRMANI et al., 1987). Die Probe wird mittels Zytospin oder Fil-
tersystemen in die zellulären und flüssigen Bestandteile aufgetrennt und weiteren Untersuchungen
zugeführt (Serologie, kultureller Erregernachweis, Zytologie, Immunzytologie) (NUSSEN-
BLATT et al., 1989; BIGLAN et al., 1979). Mittels polymerase- chain -reaction (PCR) kann neu-
erdings Virusgenom in zellhaltigen intraoculären Proben nachgewiesen werden (CROUSE et al.,
1990).

Zur Beurteilung, ob eine manifeste Erkrankung vorliegt, ist weniger der momentane Antikör-
perspiegel im Serum ausschlaggebend, als der Titerverlauf: Beispielsweise ist ein Titeranstieg um
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mindestens 2 Verdünnungsstufen ein Hinweis auf eine akute Infektion. Es gibt jedoch Ausnahmen:
Bei der Toxoplasmose zum Beispiel, ist eine Reaktivierung intraoeulärer Herde ohne Erhöhung des
IgM-Spiegels im Serum oder ohne Titeranstieg möglich. Hier sollte zusätzlich eine Antikörperbe-
stimmung im Kammerwasser erfolgen (NUSSENBLATT et al., 1989). Daraus läßt sich der Anti-
körperkoeffizient C als Maß einer lokalen Antikörperproduktion berechnen:

spezifischer Antikörpertiter im Kammerwasser totaler Antikörperspiegel im Serum

spezifischer Antikörpertiter im Serum totaler Antikörperspiegel im Kammerwasser

Für die oculare Toxoplasmose gelten folgende Werte: C = 2 — 7: verdächtig, C > 7: okuläre
Toxoplasmose (NUSSENBLATT et a l , 1989). Ähnliche Berechnungen wurden auch bei Herpes-
viruserkrankungen oder bei Toxocariose (BIGLAN et al., 1979) durchgeführt. Bei Verdacht auf ei-
ne Grunderkrankung mit verminderter zellulärer Abwehr, zum Beispiel AIDS (PALESTINE et al.,
1984; HOLLAND et al., 1983), sollte nach Erregern opportunistischer Infektionen, die auch eine
Uveitis hervorrufen können, gesucht werden: ZMV (PALESTINE et al., 1984; HOLLAND et al.,
1983), HSV, VZV, Pneumocystis carinii (BIALASIEWICZ et al , 1989), Candida albicans, To-
xoplasma gondii (TABBARA et al., 1986), Mycobakterium avium intracellulare, Kryptokokkus
neoformans (BIALASIEWICZ et al., 1989), Listeria monocytogenes (BIALASIEWICZ et al.,
1989), Nocardia (BIALASIEWICZ et a l , 1989), Mycobakterium tuberculosis, Histoplasma cap-
sulatum (MACHER et al., 1985).

8. Schlußbemerkung:

Zusammenfassend kann folgender Weg bei der Differentialdiagnostik der Uveitis eingeschla-
gen werden:
1. Anamnese unter Berücksichtigung von Verlauf, Alter, Geschlecht und demographischen Daten

(Tab. 2, 3).
2. Die Augenuntersuchung mit genauer Beachtung der Lokalisation und morphologischer Beson-

derheiten wird die weitere Diagnostik in die richtige Bahn lenken (Tab. 5 - 7).
3. Anamnese und Befund führen nun zu einer Reihe von Differentialdiagnosen, welche je nach

Übereinstimmung gereiht werden sollten.
4. Die weitere Diagnostik (Laboruntersuchungen, bildgebende Verfahren, Konsiliaruntersuchun-

gen) sollte nun gezielt und selektiv (siehe Tab. 1) eingesetzt werden und bei Übereinstimmung
mit Anamnese und Befund zur Diagnose führen.

Bestimmte Zusatzuntersuchungen sollten bei allen Uveitisformen durchgeführt werden, an-
dere wiederum nur bei Verdacht auf bestimmte Erkrankungen. Ein Vorschlag für ein Diagnostik-
programm findet sich in Tab. 8. Ein undifferenziertes Vorgehen bei der Diagnostik ist nicht nur
kostspielig, belastend für den Patienten und arbeitsintensiv, sondern auch ineffizient, da der Arzt
durch irrelevante Informationen fehlgeleitet werden kann (NUSSENBLATT et al , 1989). Bedeu-
tet doch irgendein positiver Befund keineswegs eine kausale Verknüpfung mit der Augenerkran-
kung.

Die Differentialdiagnostik der Uveitis stellt somit eine besondere Herausforderung an den
Augenarzt dar, da sie einerseits ein umfangreiches Wissen der Allgemeinmedizin erfordert und an-
dererseits schwere Uveititiden schnellstmöglich einer adäquaten Therapie zugeführt werden soll-
ten.

Z u s a m m e n f a s s u n g : Nach einer kurzen Einführung über Ätiologie und Immunpathogenese der Uvei-
tis, werden anamnestische und morphologische Kriterien präsentiert, auf denen die weiterführende, gezielte Dia-
gnostik basieren sollte. Danach wird auf die entsprechende Labordiagnostik eingegangen.

Auch noch nicht lange bekannte Uveitisformen werden erwähnt: AIDS- und ZMV- Retinitis, akutes retinales
Nekrosesyndrom bei Herpesinfektion, White-dot-Syndrome, diffuse unilaterale subakute Neuroretinitis, Uveitis
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bei Lyme'scher Erkrankung, EBV-Infektion, oculare Amöbiasis, Uveitis bei multipler Sklerose und andere.
Zuletzt wird ein Diagnostikprogramm für Uveitispatienten vorgestellt.

Tab 8: Diagnostikprogramm bei Uveitis.

Symptome, Befund, Verdachtsdiagnose

1.

2.

3.

4.

5.

6.

7.

8.

9.

10.

11.

12.

13.

alle Uveitisformen

chronische oder therapieresistente oder
rezidivierende oder granulomatöse Uveitis
ant. oder positive Anamnese

Uveitis posterior oder Panuveitis

spezielle morphologische Befunde oder
anamnestische Hinweise

Kinder

Allgemeinsymptome oder Systemerkran-
kung, Infektionskrankheit

rheumatische Beschwerden oder Skleritis
oder pos. HLA B27

immunkompromittierte Patienten

Vaskulitis, Keratitis marginalis, Skleritis,
Kollagenose

Urethritis

Hautsymptome (Geschlechtskrankheit,
Mb. Reiter, Psoriasis, VKH-Syndrom,
Mb. Behcet, Sarkoidose, SLE)

neurologische Symptome (z.B. Mb. Behcet,
MS, Borreliose, VKH-Syndrom, SSPE)

BSG-Erhöhung oder Leukozytose

Diagnostik

BSG, Differentialblutbild, Routinelabor (Leber- und
Nierenfunktion, Elektrolyte), HLA ABC

TPHA (wenn TPHA pos.: FTA-Abs.), Tine-Test, Tho-
rax-Röntgen, ACE

Serologie (z.B. HSV, HZV, ZMV, HIV, EBV, Borre-
lien, TPHA, Toxoplasma), Tine-Test, Thorax-Röntgen

weiterführende Diagnostikje nach Befund oder Anamne-
se (z. B. bei Keratitis Herpesserologie usw.)

Uveitis anterior: ANA, Uveitis posterior: Toxoplasmose,
Toxocara - ELISA

Serologie, Tine-Test, Thorax-Röntgen, internistische
Untersuchung, ACE

RF, CRP, Gelenksröntgen (z.B. Sacroiliakalgelenke),
rheumatologische Untersuchung

HIV, Serologie (opportunistische Infektionen), Blutkul-
tur

Elektrophorese, ± Immunelektrophorese; C3, C4; ANA,
DNA-Antikörper; Thorax-Röntgen; internistische Un-
tersuchung

Harnstatus, Abstrich (incl. Chlamydien)

dermatologische Untersuchung

neurologische Untersuchung, ev. Lumbaipunktion

"Focussuche" (Kiefer-Panorama-Röntgen, Zahnarzt,
Nasennebenhöhlenröntgen, HNO-Arzt, Gynäkologe
bzw. Urologe, Internist), Antistreptolysin, + Serologie
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Anhang:

Abkürzungen:

ACE
ANA
APMPPE
ARPE
AST
C
Cr
C3, C4
CMO
CRP
DUSN
EAU
EBV
ELISA
EOG
ERG
FAG
FTA - ABS

Angiotensin converting enzyme
antinukleäre Antikörper
akute posteriore multifokale placoide Pigmentepitheliopathie
akute retinale Pigmentepitheliitis
Antistreptolysintiter
Chorioiditis
Chorioretinitis
Komplementfaktoren
cystoides Maculaödem
C-reaktives Protein
diffuse unilaterale subakute Neuroretinitis
experimentelle allergische Uveitis
Epstein - Barr- Virus
Enzyme-linked immuno sorbent assay
Elektrooculogramm
Elektroretinogramm
Fluoreszenzangiogramm
Fluoreszenz-Treponemen-Antikörper-Absorptions-Test
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HLA human leucocyte antigen
HIV human inumino deficiency virus
HSV Herpes simplex-Virus
IFT Immunfluoreszenztest
KBR Komplementbindungsreaktion
m männlich
MEWDS multiple evanescent white dote syndrom
MS multiple Sklerose
PCR polymerase chain reaction
POHS presumed ocular histoplasmosis syndrom
R Retinitis
Re Retinochorioiditis
RF Rheumafaktor
RPE retinales Pigmentepithel
SLE systemischer Lupus erythematodes
SSPE subakute sklerosierende Panenzephalitis
ARN akutes retinales Nekrosesyndrom
STD sexually transmitted disease
TPH A Treponema- pallidum - Hämagglutinations - Test
w weiblich
VKH Vogt-Koyanagi-Haradasyndrom
ZMV Zytomegalievirus
VZV VarizeUa-Zoster Virus
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