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Diagnose und Therapie der
Episkleritis und Skleritis

Zusammenfassung
Die Episkleritis ist eine benigne Erkrankung mit oftmals rezidivierendem, aber selbstlimi-
tierendem Verlauf, die meist junge Erwachsene betrifft. In weniger als einem Drittel der
Fälle ist eine assoziierte Systemerkrankung nachweisbar. Die Skleritis tritt hingegen be-
vorzugt in der 4. bis 6. Lebensdekade auf, kann zu schweren lokalen Komplikationen am
Auge führen und ist häufig eine Manifestation bei rheumatischen Grunderkrankungen.
Diffuse, noduläre und nekrotisierende Verlaufsformen müssen differenziert werden. Ne-
krotisierende und posteriore Skleritiden neigen häufig zu Komplikationen undweisen eine
schlechte Visusprognose auf. In denmeisten Fällen lassen bereits Anamnese und Spaltlam-
penuntersuchung eine Unterscheidung von Episkleritis und anteriorer Skleritis zu. Wäh-
rend Episkleritiden meist nur symptomatisch mit Tränenersatzmitteln, topischen Korti-
kosteroiden und evtl. mit systemischen nichtsteroidalen Antiphlogistika behandelt wer-
den, benötigen Skleritiden eine frühzeitige und aggressive entzündungshemmendeThera-
pie nach einem Stufenschema.

Schlüsselwörter
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Lernziele

Nach der Lektüre dieses Beitrags ...
4 sind Sie in der Lage, eine Episkleritis und Skleritis zu erkennen und die unterschiedli-

chen Skleritisformen zu differenzieren,
4 können Sie eine entsprechende diagnostische Abklärung in dieWege leiten,
4 haben Sie sich die Grundlagen der Therapie von Episkleritiden und Skleritiden

angeeignet,
4 kennen Sie die Bedeutung der interdisziplinären Zusammenarbeit im Management

der Skleritisabklärung und -therapie,
4 sind Ihnen die Grundkonzepte des Komplikationsmanagements bekannt.

Hintergrund

Episkleritiden und insbesondere Skleritiden sind im klinischen Alltag seltenere Krankheitsbilder.
Aufgrund des rezidivierenden Verlaufs und aufgrund der teilweise schweren Symptomatik bei
den Skleritiden ist der Leidensdruck für die Patienten oft enorm. Eine sichere Abgrenzung beider
Erkrankungen ist essenziell, da Episkleritiden in der Regel einen benignenVerlauf aufweisen, wäh-
rend Skleritiden zu schwerwiegenden Komplikationen führen können. In dieser Übersichtsarbeit
sollen Hilfestellungen zur Differenzierung der beiden Krankheitsbilder für die ophthalmologi-
sche Untersuchung gegeben werden und auch die Grundlagen zur interdisziplinären Diagnostik
von assoziierten Systemerkrankungen und zur antientzündlichen Therapie vermittelt werden.
Die publizierten Erfahrungen belegen eindeutig, dass eine frühzeitige Behandlung der Skleritis
nicht nur am Auge schwere Komplikationen abwenden kann, sondern auch schwere Verläufe in
anderen Organen verhindert. Insbesondere bei (okkulten) okklusiven Vaskulitiden kann somit
die Mortalitätsrate nachweislich gesenkt werden.

Anatomie, Pathophysiologie und Immunologie

Die Episklera liegt unterhalb der Konjunktiva und Tenonkapsel und besteht v. a. aus Fibroblasten,
locker angeordneten Kollagenbündeln und einem dichten episkleralen Gefäßnetz [1]. Die Sklera
besteht ebenfalls aus Fibroblasten und deutlich dickeren Kollagenbündeln [1]. Da die Sklera keine
eigenen Blutgefäße hat, wird sie durch die Choroidea und den tiefen episkleralen Gefäßplexus
versorgt. Die Entzündungsreaktionen in der Sklera werden durch Aktivierung des Komplement-
systems entweder durch Immunkomplexe initiiert oder auch direkt durch Mikroorganismen.
In der Folge können Sklerafibroblasten dann HLA-II-Moleküle und die Komplementfaktoren

Diagnosis and treatment of episcleritis and scleritis

Abstract
Episcleritis is a benign and self-limiting disease, often with a recurrent course, manifesting mainly
in young adults. In less than a third of patients, an associated systemic disease can be found. In
contrast, scleritis is observed mainly in patients between the 4th and 6th decade of life, may lead
to severe ocular complications, and is often associated with a systemic rheumatological disease.
Diffuse, nodular, and necrotizing forms of scleritis can be differentiated. Necrotizing and posteri-
or scleritis have a higher risk of complications and worse visual outcome. In most cases, medical
history and slit lamp examination allowdifferentiation of episcleritis and scleritis.Whereas episcle-
ritis is treated mainly symptomatically with artificial tears, topical corticosteroids, and potentially
with systemic nonsteroidal anti-inflammatory drugs, scleritis requires early and aggressive anti-
inflammatory treatment in a stepwise approach.

Keywords
Diagnosis · Treatment · Systemic disease · Complications · Prognosis

Eine sichere Abgrenzung von
Episkleritiden und Skleritiden ist
essenziell

Eine frühzeitige Behandlung der
Skleritis kann schwere Komplikati-
onen abwenden

Die Entzündungsreaktionen in der
Sklera werden durch Aktivierung
des Komplementsystems initiiert
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Abb. 18 BetroffeneStrukturenbei Episkleritis undSkleritis [1].aGesund,bEpiskleritis (erweiterteroberflächlicher
episkleraler Gefäßplexusmit episkleralemÖdem), c Skleritis (erweiterter tiefer Gefäßplexusmit skleralemÖdem)

C1, C2 und C4 exprimieren. Im entzündlichen Gewebe werden nachfolgend Immunkomplexe
abgelagert, und es infiltrieren daraufhin Makrophagen und T-Lymphozyten (v. a. T-Helferzellen).

In . Abb. 1a sind der konjunktivale sowie der oberflächliche und tiefe episklerale Gefäßplexus
dargestellt.Bei einerEpiskleritis (. Abb.1b)kommtes imRahmenderEntzündungzu einemÖdem
im Bereich der Episklera und einer Dilatation der radiär orientierten oberflächlichen episkleralen
Gefäße. Hingegen ist bei einer Skleritis (. Abb. 1c) der tiefe netzartige Gefäßplexus dilatiert. Das
stromale Gewebe der Sklera ist betroffen und entzündlich geschwollen, wobei die unmittelbar
aufliegende Episklera häufig auch mit beteiligt sein kann. Die entzündliche Skleraschwellung ist
an der Spaltlampe oft in Form einer Vorwölbung sowohl des tiefen als auch oberflächlichen
Gefäßplexus sichtbar.

Ursachen

Obwohl mehr als zwei Drittel der Episkleritiden idiopathisch sind, kann bei etwa 27% eine
assoziierte Systemerkrankung gefunden werden [1]. Mögliche Assoziationen stellen Konnekti-
vitiden oder Vaskulitiden, Infektionen (z. B. Varicella-Zoster-Virus), Rosazea und selten auch
eine Atopie dar [1, 2, 3]. Als mögliche Triggerfaktoren für das Auftreten von Episkleritisrezidiven
werden emotionaler Stress, menstruationsabhängige Faktoren, Allergenexposition (z. B. saisonale
Pollenexposition oder Nahrung) und erhöhte Harnsäurespiegel (Hyperurikämie) diskutiert [1].

Skleritidensindoft(bis zu50%)mit einer systemischenAutoimmunerkrankungassoziiert [4, 5].
TypischeBeispiele sind rheumatoideArthritis,GranulomatosemitPolyangiitis (sog.Wegener-Gra-
nulomatose oder Morbus Wegener), Polychondritis, chronisch entzündliche Darmerkrankungen,
der systemische Lupus erythematodes (SLE), eine Panarteriitis nodosa oder andere Vaskulitiden
[6, 7, 8, 9, 10]. Auch die Hyperurikämie (Gicht) als autoinflammatorische Erkrankung wurde als
mögliche Ursache einer Skleritis beschrieben, scheint aber bei den Episkleritiden relevanter zu
sein. Infektiös getriggerte Skleritiden, entweder als Folge einer direkten Erregerinvasion oder als
fehlgeleitete oder überschießende Immunantwort auf eine früher stattgefundene Infektion, sind
seltener (4–18 %) [1, 2, 3, 11]. Als mögliche Erreger kommen Herpes-Viren, Pseudomonas aerugi-
nosa, Akanthamöben, Mykobakterien, Treponemen undAspergillen infrage. Selten, aber teilweise
mit dramatischem Verlauf, sind chirurgisch induzierte Skleritiden („surgical induced necrotizing
scleritis“, SINS), bei denen in den ersten Wochen nach einer Augenoperation – initiiert durch
die in der Operationswunde freigesetzten Autoantigene – eine immunvermittelte Skleranekrose
einsetzt. Patienten mit einer systemischen Autoimmunerkrankung scheinen hierfür ein höheres
Risiko zu haben [12].

Von den Skleritiden differenzialdiagnostisch abzugrenzen sind sog. Masquerade-Syndrome,
die vom klinischen Bild eine Skleritis imitieren können, wie z. B. ein mukoepidermoides Karzi-
nom, ein Non-Hodgkin-Lymphom, ein nekrotisierendes Melanom oder ein multiples Myelom.

Bei einer Skleritis ist der tiefe netz-
artige Gefässplexus dilatiert und
das stromale Gewebe entzündlich
geschwollen

Skleritiden sind oft mit einer sys-
temischen Autoimmunerkrankung
assoziiert

Von den Skleritiden differenzialdi-
agnostisch abzugrenzen sind sog.
Masquerade-Syndrome
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Abb. 28 Phenylephrin-Test. a Episkleritis,b Skleritis

Auch degenerative Skleraveränderungen – wie z. B. senile Skleraplaques – dürfen nicht mit der
transparenten, ausgedünnten Sklera nach einer abgelaufenen Skleritis verwechselt werden.

Diagnostik

Ophthalmologische Diagnose

Einen großen Stellenwert in der Diagnose einer Episkleritis und Skleritis hat zweifelsohne eine
gründliche Anamnese. Die Frage nach der Schmerzcharakteristik ist zentral und oft bereits
richtungsweisend. Während Episkleritiden häufig für den Patienten durch den milden Schmerz
undTränenträufelnunangenehmsindundaucheinengewissenLeidensdruckverursachenkönnen,
sinddieSchmerzenbeiSkleritiden inderRegeldeutlich stärkerausgeprägt.DieSchmerzenstrahlen
unter Umständen bis in die Stirn oder Schläfe aus. Skleritiden weisen bei Palpation in der Regel
einen ausgeprägten Druckschmerz auf. Bei der Anamnese haben auch die Fragen nach bereits
vorbekannten Systemerkrankungen (s. unten), früheren Infektionen (z. B. Zoster ophthalmicus)
oder nach kürzlich durchgeführten Operationen (im Hinblick auf eine operationsinduzierte
Skleritis) einen hohen Stellenwert.

Als nächster Schritt empfiehlt sich eine gründliche Inspektion des Auges, idealerweise zuerst
makroskopisch (möglichst bei Tageslicht und nicht im meist abgedunkelten Untersuchungszim-
mer), und dann an der Spaltlampe.Während bei Episkleritiden dilatierte radiär und oberflächlich
verlaufende Gefäße in einem rötlichen Farbton das Bild prägen, ist bei anterioren Skleritiden ein
netzartiges Muster von tiefer liegenden Gefäßen zu beobachten, die eher eine bläulich-violette
Farbe aufweisen. An der Spaltlampe kann auch versucht werden, die Lage des Ödems zu beur-
teilen: Bei einer Episkleritis ist die Episklera ödematös geschwollen, bei einer anterioren Skleritis
betrifft die Schwellung primär die Sklera und begleitend ggf. auch die Episklera (. Abb. 1). No-
duli in der Episklera und Sklera müssen abgegrenzt werden. In der Spaltlampenuntersuchung
sollte auch nach nekrotischen (weißliche Areale mit umliegender Rötung) oder ausgedünnten
(gräulich oder bräunlich) Skleraarealen Ausschau gehalten werden. Es empfiehlt sich, hierfür alle
Skleraquadranten sorgfältig zu untersuchen, um z. B. nicht ein kleineres Nekroseareal unter dem
Oberlid zu übersehen. Bei Skleritiden sollte auch auf eine Mitbeteiligung der Hornhaut (z. B.
peripher ulzerative Keratitis), Uveitis, Sekundärglaukom oder Katarakt geachtet werden.

Skleritiden weisen bei Palpation
in der Regel einen ausgeprägten
Druckschmerz auf
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Abb. 38 T-Zeichen. Flüssigkeitseinlagerung in
der Tenonkapsel (episkleraler Raum; Pfeile) und
erweiterte Optikusnervenscheide

In der Differenzialdiagnose der Episkleritis und
Skleritis ist ein sog. Phenylephrin-Test enorm hilfreich
und richtungsweisend, bei dem ca. 20–30 min nach
Eintropfen von Phenylephrin 5 oder 10% bei Episkle-
ritiden die Augenrötung deutlich zurückgeht (durch
Konstriktion des oberflächlichen episkleralen Gefäß-
plexus; . Abb. 2a), während bei einer Skleritis kaum
eine Veränderung nach der Tropfengabe zu beobach-
ten ist (.Abb. 2b). NachApplikation vonPhenylephrin
kann der Schweregrad der Entzündung (Grad 0 bis 4)
entsprechend der Einteilung von Sen et al. [13] be-
schriebenwerden. Für Studien bietet sich auch das von
McCluskey et al. [14] vorgeschlagene Punktesystem an,
in das die Anzahl der entzündeten Quadranten, Vor-
handensein von Druckdolenz, Noduli, Skleranekrose,
Netzhautablösung, Beteiligung der Hornhaut, Vorder-

kammer- und Glaskörperreiz einfließen. Zur Beurteilung einer posterioren Skleritis ist die Fun-
doskopie essenziell. Typische Befunde sind Aderhautfalten und ggf. sklerale Noduli, Papillen-
und/oder ein Makulaödem.

Als bildgebende Verfahren sind bei der anterioren Skleritis im Einzelfall die Vorderabschnitt-
angiographie (Fluoreszein- und Indozyaningrünangiographie) und Ultraschallbiomikroskopie
(UBM) hilfreich [15]. Hiermit können Nekroseareale frühzeitig sicher identifiziert werden. Eine
Vorderabschnittaufnahme mittels optischer Kohärenztomographie (OCT) kann in der Differen-
zierung einer Episkleritis von einer Skleritis hilfreich sein [16, 17]. Bei der posterioren Skleritis
ist die B-Scan-Ultraschalluntersuchung ein wichtiges Untersuchungsinstrument, insbesondere
bei dichter Glaskörperinfiltration und Begleitablatio [18, 19, 20]. Das typische Bild mit Flüssig-
keitseinlagerung in der Tenonkapsel (episkleraler Raum) und erweiterter Optikusnervenscheide
(sog. T-Zeichen, . Abb. 3), teilweise zusammen mit einer serösen Netzhautabhebung, sind hier-
bei charakteristisch und nahezu pathognomonisch für eine posteriore Skleritis. Die Beurteilung
der Dicke des Sklera-Choroidea-Komplexes sollte immer im Seitenvergleich stattfinden. So lässt
sich eine Seitendifferenz am besten beurteilen. Mit der Ultraschalluntersuchung können auch
Masquerade-Syndrome ausgeschlossen werden, z. B. ein Aderhautmelanom mit seröser Netz-
hautablösung, das eine posteriore Skleritis imitieren kann. Eine MRT-Untersuchung kann bei
atypischen Befunden hilfreich sein, um beispielsweise eine intraorbitale Entzündung oder einen
intraokularen oder intraorbitalen Tumor auszuschließen. Eine Biopsie der Sklera ist in der Regel
nicht erforderlich und sollte absoluten Einzelfällen vorbehalten sein, da eine Biopsie immer auch
die Gefahr einer Nekroseinduktion (Perforationsgefahr) mit sich bringt. Bei atypischen Verläufen
bzw. fehlendem Ansprechen auf eine antientzündliche Therapie kann hingegen aber durch eine
Biopsie ein Masquerade-Syndrom [21] oder eine infektiöse Ursache ausgeschlossen werden. Eine
Biopsie sollte nur unter angemessener antiinflammatorischer Therapie durchgeführt werden.

Nachweis von assoziierten Systemerkrankungen

Insbesondere Skleritiden sind häufig mit einer systemischen Grunderkrankung (. Tab. 1) assozi-
iert, sodass sich eine gründliche Abklärung in enger interdisziplinärer Zusammenarbeit mit einem
Rheumatologen empfiehlt. In der Anamnese haben die Fragen nach Gelenksschmerzen (rheuma-
toide Arthritis, Spondylarthritis), Hautveränderungen (SLE), Haarverlust (SLE), respiratorischen
Symptomen (Granulomatose mit Polyangiitis, SLE, Tuberkulose), kardialen Problemen (Vasku-
litiden), gastrointestinalen Symptomen (SLE, Polyarteriitis nodosa, chronisch entzündlicheDarm-
erkrankungen, reaktive Arthritis), neurologischen Problemen (SLE, Vaskulitis, ZNS-Infektionen),
Schwellungen/Rötungen im Bereich der Ohren (Polychondritis) und nach oralen/urogenitalen
Aphten (Morbus Behçet) einen wichtigen Stellenwert. Ausgehend von der Anamnese, sollte bei
Skleritiden eine gezielte Labordiagnostik zum Ausschluss einer Systemerkrankung durchgeführt
werden (. Tab. 2). Hier empfehlen sich neben einer Basisdiagnostik (Differenzialblutbild, Leber-
und Nierenparameter), die Bestimmung von Rheumafaktor und von antizyklischen Citrullin-
Peptid-Antikörpern (Anti-CCP; rheumatoide Arthritis), antinukleären Antikörpern (ANA; SLE),

In der Differenzialdiagnose der
Episkleritis und Skleritis ist der Phe-
nylephrin-Test richtungsweisend

Zur Beurteilung einer posterioren
Skleritis ist die Fundoskopie
essenziell

Bei der posterioren Skleritis ist die
B-Scan-Ultraschalluntersuchung
ein wichtiges Untersuchungsinstru-
ment

Eine Biopsie sollte absoluten
Einzelfällen vorbehalten sein
und nur unter angemessener
antiinflammatorischer Therapie
durchgeführt werden

Ausgehend von der Anamnese,
sollte bei Skleritiden eine Labor-
diagnostik zum Ausschluss einer
Systemerkrankung durchgeführt
werden
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Tab. 1 Übersicht der häufigenmit Epi-
skleritis und Skleritis assoziierten Systemer-
krankungen

Rheumatoide Arthritis

Granulomatosemit Polyangiitis (sog. Mor-
bus Wegener)

Polychondritis

Panarteriitis nodosa

Systemischer Lupus erythematodes (SLE)

Chronisch entzündliche Darmerkrankungen
(Morbus Crohn, Colitis ulcerosa)

Sarkoidose

Infektionskrankheiten (z. B. Herpesviren,
Tuberkulose)

antineutrophilen zytoplasmatischen Antikörpern
(ANCA; Granulomatose mit Polyangiitis), ggf. HLA-
Typisierung(HLA-B27-assoziierte Spondylarthritiden
bzw.HLA-B51assoziierterMorbusBehçet)undggf. ein
Quantiferon-Test (γ-Interferon-release-Assay; Tuber-
kulose). Die Bestimmung von Angiotensin konvertie-
rendemEnzym (ACE), Lysozymund/oder Interleukin-
2-Rezeptor ist bei der Suche nach einer Sarkoidose
hilfreich. Anhand der vorhandenen Symptome, Ana-
mnese und Laborbefunde muss dann auch über die
Notwendigkeit weiterer Abklärungen entschieden
werden, und es müssen gezielt Konsilien bei weiteren
Fachkollegen eingeholt werden, z. B. in der Dermato-
logie bei Hautveränderungen mit Verdacht auf einen
SLE oder in der Hals-Nasen-Ohren-Heilkunde bei
Verdacht auf das Vorliegen einer Granulomatose mit
Polyangiitis. Auch kann dann gezielt eine Bildgebung für spezifische Fragestellungen durchgeführt
werden (Thoraxröntgenaufnahme, Computertomographie der Nasennebenhöhlen, Röntgen der
Wirbelsäule und des ileosakralen Übergangs).

Klinik

Episkleritis

Episkleritiden treten v. a. bei jungen Erwachsenen auf. Frauen sind 3-mal häufiger betroffen als
Männer, was mit der genetischen Prädisposition zu Autoimmunerkrankungen in Zusammenhang
stehen kann [1]. Rezidive treten oft über Jahre (1 Monat bis 38 Jahre) auf, die Rezidivhäufigkeit
scheint langfristig aber abzunehmen. In der Regel sind nicht beide Augen und nicht immer
dasselbe Areal am Auge betroffen. Die Patienten bemerken eine lokale Irritation, allenfalls ein
leichtesDruckgefühl und/oder Schmerzen ambetreffenden gerötetenAuge. Leichte Epiphora und/
oder Photophobie sind durchaus möglich. Während eine Episkleritis nur selten in eine Skleritis
übergeht, ist eine „Begleitepiskleritis“ bei Skleritiden recht häufig. Episkleritiden werden aufgrund
ihres klinischen Bildes eingeteilt in eine einfache und in eine noduläre Form (. Tab. 3). Bei der
einfachen Episkleritis (. Abb. 4a) kommt es zu einer diffusen Schwellung der involvierten Areale
(daher auch „diffuse Episkleritis“ genannt) und in der Regel zu einem spontanen Abklingen
der Symptomatik innerhalb von 5 bis 10 Tagen (maximal 2 Monate), daher die Bezeichnung
„Episkleritis fugax“. Die Wahrscheinlichkeit einer zugrunde liegenden Systemerkrankung scheint
beiPatientenmitsehrlangerSchubdauerhöherzusein[1].BeidernodulärenEpiskleritis(. Abb.4b)
besteht eine lokalisierte runde oder ovale Knotenbildung im Bereich der geschwollenen Episklera.
Die Bindehaut ist darüber verschieblich, die darunter liegende Sklera ist nicht mit betroffen.
Differenzialdiagnostisch muss die noduläre Episkleritis von konjunktivalen Phlyktänen und auch
von einer nodulären Skleritis abgegrenzt werden.

Skleritis

Skleritiden manifestieren sich meist in einem späteren Lebensalter als Episkleritiden, nämlich
mit einem Schwerpunkt in der 4. bis 6. Lebensdekade. Frauen sind häufiger betroffen als Männer.
Auch bei Skleritiden ist keine direkte hereditäre Komponente bekannt. Bei etwa 70%der Patienten
kommt es zu Rezidiven, in der Regel in einem Zeitraum von 3 bis 6 Jahren (1 Monat bis 30 Jahre).
Bis zu 40% der Skleritiden treten bilateral auf [1]. Die Patienten haben einen deutlich höheren
Leidensdruck als Episkleritispatienten, im Vordergrund stehen häufig Schmerzen. Die Schmerzen
haben teilweise einen „zerstörerischen“ und „penetrierenden“ Charakter mit Ausstrahlung in Stirn
und Schläfe, sprechen oft schlecht auf Analgetika an und wecken den Patienten nachts aus dem
Schlaf. Gelegentlich werden diese Schmerzen initial als Migräne, Sinusitis oder Zosterschmerz
fehlinterpretiert. Als Ursache der Schmerzen wird eine massive Reizung bis hin zur Destruktion
der sensorischen Nervenfasern in der Sklera angenommen. Auch Skleritiden ohne bzw. mit

Währendeine Episkleritis nur selten
in eine Skleritis übergeht, ist eine
Begleitepiskleritis bei Skleritiden
recht häufig

Im Vordergrund stehen häufig
Schmerzen
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Tab. 2 Empfohlene und je nachAnamnese fakultative Abklärungen bei Episkleritiden und Skleritiden

Untersuchung Systemerkrankung

Labor

Rheumafaktor, Anti-CCP Rheumatoide Arthritis

ANCA Granulomatose und Polyangiitis (sog. Morbus Wegener)

ANA Systemischer Lupus erythematodes

ACE, Lysozym, IL-2-Rezeptor Sarkoidose

HLA-B27a Spondylarthritiden

HLA-B51a Morbus Behçet

Quantiferon-Test Tuberkulose

Harnsäure Hyperurikämie

Bildgebung

Thoraxröntgenaufnahme

CT-Schädela

MRT-Schädela

Röntgenaufnahme der Wirbelsäulea

Konsilien

Rheumatologie

HNOa

Dermatologiea

Pneumologiea

Anti-CCP antizyklische Citrullin-Peptid-Antikörper, ANCA antineutrophile zytoplasmatische Antikörper, ANA anti-
nukleäre Antikörper,ACEAngiotensin konvertierendes Enzym, IL-2 Interleukin 2,HLA humanes Leukozytenantigen
aFakultative Abklärungen

Tab. 3 Klinische Einteilung von Episkleri-
tis und Skleritis

Episkleritis

Einfach/diffus

Nodulär

Skleritis

Anterior Diffus

Nodulär

Nekrotisierend Mit Entzün-
dung

Ohne Ent-
zündung
(„Sclero-
malacia
perforans“)

Posterior

nur wenig Schmerzen sind möglich, insbesondere bei
posterioren oder nichtinflammatorischen nekrotisie-
renden (sog. Scleromalacia perforans) Verlaufsformen.
Skleritidenwerdenanhandder anatomischenLokalisa-
tion in eine anteriore und posteriore Skleritis eingeteilt
(. Tab. 3).

Anteriore Skleritiden sind deutlich häufiger, gele-
gentlich ist zusätzlich eine posteriore Skleritis vorhan-
den, sodass immer auch eine entsprechende Unter-
suchung des hinteren Augenabschnitts notwendig ist.
Die anterioren Skleritiden werden in eine diffuse, no-
duläre und in eine nekrotisierende Skleritis eingeteilt
(. Tab. 3). Weniger als 10% der Skleritiden gehen im
Verlauf von einer Form in eine andere über [10]. Pati-
enten mit der nekrotisierenden Form sind in der Regel
älter und Patienten mit posteriorer Skleritis jünger als
Patienten mit diffuser oder nodulärer Skleritis [1]. Bei
der diffusen anterioren Skleritis (. Abb. 5a) ist die ge-

samte Sklera oder ein größeres Areal betroffen. Übergänge in eine noduläre und seltener auch in
eine nekrotisierende Form sind beschrieben worden [10]. Bei der nodulären Skleritis (. Abb. 5b)
bilden sich ein odermehrere sklerale Verdickungen, sog. Noduli. Diese sind häufig in der Lidspalte
gelegen und können nach Abklingen der Entzündung zur Ausdünnung der Sklera führen, durch
die dann die gräulich-bläulich schimmernde Choroidea sichtbar wird. Auch hier ist selten ein
Übergang in eine nekrotisierende Form möglich [10]. Die nekrotisierende Skleritis (. Abb. 5c)
ist die schwerste Form der anterioren Skleritiden, da sie zur Perforation und zum Augenver-
lust führen kann. Die Schmerzen sind typischerweise massiv. In der klinischen Untersuchung
finden sich weiße, nicht vaskularisierte Areale, in der Regel auch mit umschriebenem Verlust
des Bindehautepithels. Oft schimmert die Choroidea durch oder wölbt sich im Verlauf auch vor.

Die nekrotisierende Skleritis
kann zur Perforation und zum
Augenverlust führen
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Abb. 48 Episkleritis. a Einfach/diffus,b nodulär

Abb. 58 Anteriore Skleritis. aDiffus,b nodulär, c nekrotisierend,d Scleromalacia perforans

Nach Abklingen der Entzündung reepithelialisiert der Defekt oftmals. Schreitet die Entzündung
hingegen weiter fort oder kommt auch noch ein Sekundärglaukom oder ein Trauma hinzu, kann
eine spontane Perforation der Sklera mit teils infauster Prognose resultieren. Eine Sonderform
der nekrotisierenden Skleritis ist die Scleromalacia perforans, die eine schleichende Form der
Skleranekrose ohne auffällige entzündliche Komponente ist. Über Jahre kommt es zu einer lang-
sam fortschreitenden Ausdünnung der Sklera (. Abb. 5d). Als Ursache wird eine milde okklusive
Vaskulitis vermutet. Entgegen ihrem Namen ist das Risiko für eine Spontanperforation extrem
gering. Betroffen sind v. a. Patienten mit einer schweren rheumatoiden Arthritis.
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Abb. 68 Posteriore Skleritis. Fundoskopie
mit exsudativer Netzhautabhebung, Papillen-
schwellung und choroidalen Falten

Die posteriore Skleritis befällt die Lederhaut hinter
der Ora serrata (. Abb. 6). Benachbarte Strukturen wie
Choroidea, Retina und Sehnerv können mit betroffen
sein. Ein Drittel der Patienten weist eine beidseiti-
ge Augenbeteiligung auf [19]. Differenzialdiagnostisch
müssen choroidale oder orbitale Tumoren und ande-
re Entzündungserkrankungen abgegrenzt werden, wie
z. B. ein uveales Effusionssyndrom, eine Netzhautablö-
sung, ein Vogt-Koyanagi-Harada-Syndrom, eine Cho-
rioretinitis centralis serosa, eine Optikusneuritis, und
eine idiopathische intraorbitale Entzündung. Typische
Symptome sind Schmerzen, ein Visusabfall bei bis zu
90% der Patienten und evtl. auch eine Hyperopisie-
rung durch die begleitende Aderhautschwellung und
ggf. auch seröse Netzhautablösung. Möglich sind auch
subretinale Skleranoduli. Auch ein Papillen- und/oder
Makulaödem sind häufige Begleitbefunde bei der pos-
terioren Skleritis [22].

Therapie

Medikamentöse Therapie

Eine Episkleritis muss aufgrund des selbstlimitierenden Verlaufs nicht zwangsläufig therapiert
werden. Je nach Leidensdruck ist eine symptomatische Therapie sinnvoll. So haben z. B. kühlende
Umschläge oder gekühlte Tränenersatzmittel häufig eine linderndeWirkung.DerNutzen von topi-
schen nichtsteroidalen Antirheumatika (NSAR) ist ebenso wie jener aller übrigen Lokaltherapien
nicht durch prospektive randomisierte Studien belegt [23]. Topische Steroide sollten aufgrund der
medikamentösen Nebenwirkungen, des fehlenden oder limitierten Nutzens und des möglichen
Rebound-Effekts nach dem Absetzen nur befristet verwendet werden. Bei höherem Leidensdruck
und insbesondere bei nodulären Episkleritiden wird der Einsatz von systemischen NSAR über
einen längeren Zeitraum (ungefähr 6 Monate) mit ausschleichender Dosierung empfohlen [1].
Es hat sich gezeigt, dass bei fehlendem Ansprechen auf ein bestimmtes NSAR-Medikament der
Wechsel auf einen anderenNSAR-Wirkstoff oder COX-II-Hemmer gelegentlich den gewünschten
Effekt erzielt. Oft hilft auch die Therapie einer ggf. zugrunde liegenden Systemerkrankung, um
weitere Episkleritisrezidive abzuwenden.

Demgegenüber bedürfen Skleritiden einer angemessenen antiinflammatorischenTherapie, um
die Schmerzen zu lindern sowie die Gefahr von okulären Sekundärkomplikationen und von Kom-
plikationen durch assoziierte entzündliche Systemerkrankungen abzuwenden. In der Therapie
der nicht nekrotisierenden Skleritis empfiehlt sich ein stufenweises Vorgehen. Als erster Schritt
kann ein systemisches NSAR eingesetzt werden, das in ausreichender Dosierung bei bis zu der
Hälfte der Patienten bereits ausreichend ist [1]. Eine solche Therapie sollte für mindestens 1 Jahr
in ausschleichender Dosierung fortgesetzt werden. Im Einzelfall sind auch COX-II-Inhibitoren
eine sinnvolle Alternative. Topische Kortikosteroidmonotherapien sind unzureichend und sollten
nur als Begleitmedikation einer entzündungshemmenden Systemtherapie eingesetzt werden [24].
Wenn mit systemischen NSAR nicht innerhalb weniger Tage/Wochen ein ausreichender Effekt
erzielbar ist, sollten im nächsten Schritt systemische Kortikosteroide eingesetzt werden (z. B.
Prednison initial 1 mg/kg Körpergewicht (KG) mit einem langsamen Ausschleichschema und
anschließend einer niedrigen (≤0,1 mg kg KG) Erhaltungsdosis, ggf. zusätzlich Magenschutz und
Kalzium-/Vitamin-D-Substitution). Bei fehlendem Ansprechen, bei Hinweisen für einen hohen
oder längerfristigen Steroidbedarf, beim Auftreten von medikamentösen Nebenwirkungen oder
schwerer assoziierter Systemerkrankung sollte frühzeitig überlappendmit einer steroidsparenden
immunsuppressiven/-modulierenden Basistherapie begonnen werden. Hierzu können konventio-
nelle Immunsuppressiva wie Methotrexat, Azathioprin, Cyclosporin oder Mycophenolat-Mofetil
in enger Zusammenarbeit mit einem Rheumatologen und Hausarzt eingesetzt werden [25, 26,
27, 28]. Bei sehr aggressiven Verläufen (insbesondere nekrotisierende oder posteriore Skleritis,

Die posteriore Skleritis befällt die
Lederhaut hinter der Ora serrata

Je nach Leidensdruck ist bei
Episkleritideneine symptomatische
Therapie sinnvoll

Skleritiden benötigen eine ange-
messene antiinflammatorische
Therapie

Bei sehr aggressiven Verläufen
ist evtl. bereits initial ein „ag-
gressives“ und rasch wirksames
Therapieregime notwendig
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begleitet von schwerer Systemvaskulitis mit anderen Organbeteiligungen, ggf. mit hoher Leta-
lität) ist evtl. bereits initial ein „aggressives“ und rasch wirksames Therapieregime notwendig,
um einen Funktionsverlust des Auges oder anderer Organe abzuwenden. Hier können z. B. eine
hoch dosierte Kortikosteroidstoßtherapie (z. B. Methylprednisolon 20–30 mg/kg KG intravenös)
und dann immunmodulatorische Medikamente wie Cyclophosphamid oder Biologika (z. B. TNF-
Inhibitoren oder Rituximab) zumEinsatz kommen [29, 30, 31, 32]. Bei umschriebenen nichtinfek-
tiösen und nichtnekrotischen Skleritiden kann unterstützend auch die subkonjunktivale Injektion
von Triamcinolon durchgeführt werden. Zu den Risiken zählen die potenzielle Nekroseinduk-
tion und die Augendrucksteigerung bei Steroidrespondern. Bei einer infektiösen Ätiologie der
Skleritis sind eine dem verursachendenMikroorganismus entsprechende antimikrobielle oder vi-
rostatische (z. B. Tuberkulostatika bei Tuberkulose, antivirale Medikamente bei Herpes-Infektion,
antiparasitische Therapie bei Akanthamöben) und antientzündliche Therapie zu kombinieren.

Chirurgische Therapie

Eine chirurgische Intervention ist bei aktiven Episkleritiden nicht und bei Skleritiden sehr selten
indiziert. Bei anterioren nekrotisierenden Skleritiden mit drohender oder bereits stattgehabter
Perforation (z. B. der peripheren Hornhaut oder Sklera) kann mittels Amnionmembrantrans-
plantation eine Reepithelialisierung erreicht oder mit Transplantation von allogener Sklera oder
autologer Fascia lata eineDefektdeckung der perforierten Sklera erzielt werden [33]. In ausgewähl-
ten Einzelfällen kann auch eine Resektion nekrotischen Bindehaut- oder Skleragewebes sinnvoll
sein, um die Abheilung zu beschleunigen. Da die Gefahr einer nachfolgenden Bulbuseinschmel-
zung durch jegliches Operationstrauma jedoch groß ist, sollten grundsätzlich alle Eingriffe an
Skleritisaugen nur nach kritischer Indikationsstellung und unter additiver antiinflammatorischer
Medikation (z. B. Prednison 1 mg/kg KG, ausschleichend oder subkonjunktival Triamcinolonace-
tonid) durchgeführt werden, so auch bei elektiven Katarakt- oder Glaukomeingriffen.

Prognose

Okuläre Komplikationen und Prognose

Im Gegensatz zur Episkleritis, die in aller Regel auf das betroffene episklerale Gewebe beschränkt
bleibt, kommtesbeiSkleritidenhäufigzumEinbezugvonbenachbartenAugenstrukturen[2, 34, 35,
36]. InsbesonderebeinekrotisierendenSkleritidenkanninderangrenzendenKorneaeineperiphere
ulzerative Keratitis (PUK) entstehen, und es sind Sekundärkomplikationen wie eine Uveitis
(30–60 %), ein Sekundärglaukom (12–22 %), eine Katarakt und viele weitere Komplikationen
typisch [1, 37]. Bei posterioren Uveitiden sind auch eine seröse Netzhautabhebung und ein
Papillen- und/oder Makulaödem häufig [22]. Während eine diffuse anteriore Skleritis selten zu
einem Visusverlust führt (9 %), ist dies bei nodulären (26 %) oder nekrotisierenden Skleritiden
(50–74 %) und insbesondere bei posterioren Skleritiden (84%) deutlich häufiger [10].

Prognose der Systemerkrankungen

Eine Skleritis – insbesondere die nekrotisierende Verlaufsform – kann auf eine nicht bzw. un-
zureichend therapierte assoziierte systemische Autoimmunerkrankung mit schwerem Verlauf
hinweisen. Ungefähr 80% der Patienten mit nekrotisierender Skleritis haben eine zugrunde
liegende Systemerkrankung, davon versterben ca. 27% ohne ausreichende immunsuppressive
Therapie innerhalb von 5 Jahren. Beispielsweise liegt die 5-Jahres-Mortalität bei nekrotisierender
Skleritis aufgrund einer Granulomatose und Polyangiitis ohne Therapie bei bis zu 95%, bei einer
Polyarteriitis nodosa untherapiert bei bis zu 87% und bei einer unbehandelten nekrotisierenden
Skleritis im Rahmen einer rheumatoiden Arthritis bei bis zu 50% [1]. Verantwortlich für die-
se hohe Mortalität sind die Folgen der Systemerkrankung (v. a. aggressive Verlaufsformen von
okklusiven Vaskulitiden und Mikroangiopathien) in anderen Organsystemen (Myokardinfarkt,
Pleuritis, Nephritis, zerebrovaskuläre Insulte etc.). Neuere Immunsuppressiva (z. B. TNF-α-In-
hibitoren und Rituximab) sind vielversprechende Therapieoptionen, welche die Prognose der

Eingriffe an Skleritisaugen sollten
nur nach kritischer Indikationsstel-
lung und unter antiinflammato-
rischer Medikation durchgeführt
werden

Insbesondere bei nekrotisierenden
Skleritiden kann in der angrenzen-
den Kornea eine PUK entstehen

Ungefähr 80% der Patienten
mit nekrotisierender Skleritis
haben eine zugrunde liegende
Systemerkrankung
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Skleritis als auch der Systemerkrankung (Remission, Morbiditäts- und Mortalitätsreduktion) in
ansonsten therapieresistenten Fällen verbessern [38, 39].

Schlussfolgerung

Mit einer sorgfältigen Anamnese und ophthalmologischen Untersuchung lassen sich Episkle-
ritidenunddie unterschiedlichen Skleritisformenmeist gut voneinander abgrenzen. Episkleritiden
bedürfen oft keiner medikamentösen Behandlung. Das Erkennen und die frühzeitige Therapie
einer Skleritis sind essenziell, um sekundäre Komplikationen und einen Visusverlust sowie den
potenziell letalenVerlauf der assoziierten entzündlichen Systemerkrankung abzuwenden. Bei allen
Skleritispatienten sind auch Masquerade-Syndrome auszuschließen. Dem behandelnden Augen-
arzt kommt die verantwortungsvolle Aufgabe zu, die interdisziplinäre Diagnostik einzuleiten und
die Therapie zu planen. Neben NSAR und Kortikosteroiden sind konventionelle immunsuppres-
sive Medikamente und Biologika Erfolg versprechende Optionen bei therapieresistenten oder
aggressiv verlaufenden Skleritiden. Skleritiden mit schwerem Verlauf sollten in interdisziplinären
Schwerpunktzentren versorgt werden.

Internetadressen und weiterführende Literatur

Übersichtsarbeiten und Buchempfehlungen

4 Sainz de la Maza M, Tauber J, Foster CS (2012) The sclera. Springer
4 Watson R, Watson PG (2012) The sclera and systemic disorders, JP Medical Ltd
4 Wakefield D, Di Girolamo N, Thurau S et al (2013) Scleritis: immunopathogenesis and

molecular basis for therapy. Prog Retin Eye Res 35:44–62
4 Sainz de la Maza M, Molina N, Gonzalez-Gonzalez LA et al (2012) Scleritis therapy. Ophthal-

mology 119(1):51–58

Informationen zur Durchführung und zum Monitoring von immunsuppressiven
Therapien

4 Deutsche Gesellschaft für Rheumatologie: http://dgrh.de/therapieueberwachen.html
4 Schweizer Gesellschaft für Rheumatologie: http://www.rheuma-net.ch/Richtlinien

Fazit für die Praxis

4 Episkleritis und die anterioren Skleritisformen können bereits anhand von Anamnese
(Schmerzcharakteristik, Lokalisation), makroskopischem und Spaltlampenbefund (Betei-
ligung des oberflächlichen oder tiefen episkleralen Gefäßplexus, Farbe, Lokalisation des
Ödems) klar abgegrenzt werden.

4 Eine posteriore Skleritis kann mittels Fundoskopie (Aderhautfalten, ggf. sklerale Noduli,
Papillen- und/oder Makulaödem) und B-Scan-Ultraschall (T-Zeichen) diagnostiziert werden.

4 Episkleritiden haben selten, Skleritiden hingegen häufig eine assoziierte Systemerkrankung.
Diagnostik und Therapie sollten interdisziplinär erfolgen.

4 Episkleritiden kommenmeist allein mit einer symptomatischen Behandlung zur Abheilung.
4 Skleritiden werden nach einem Stufenschema aus systemischen NSAR, systemischen Kortiko-

steroiden und immunsuppressiven Medikamenten behandelt.
4 Eine nekrotisierende Skleritis kann ein Indikator für eine assoziierte entzündliche Systemer-

krankung mit einem schweren und potenziell letalen Verlauf sein, sodass eine systemische
immunmodulierende Therapie notwendig ist.

Der behandelnde Augenarzt hat
die Aufgabe, die interdisziplinäre
Diagnostik einzuleiten und die
Therapie zu planen
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? FolgendeAussage zur Ursache von Epi-
skleritiden oder Skleritiden ist korrekt:

◯ Episkleritiden sind häufiger als Skle-
ritiden mit einer systemischen Grunder-
krankung assoziiert.

◯ Die hereditäre Komponente spielt für
das Risiko für Episkleritiden eine große
Rolle.

◯ Nekrotisierende Skleritiden haben häu-
fig eine assoziierte systemischeGrunder-
krankung.

◯ Operationsinduzierte Skleritiden (SINS)
treten in der Regel erst mehrere Jahre
nach einer Operation auf.

◯ Anhandder Lokalisationder Skleritis (an-
terior oder posterior) kann die zugrunde
liegende Systemerkrankung eindeutig
identifiziert werden.

?Welche Untersuchung ist zum Erken-
nen einer Episkleritis in der Regel weg-
weisend?

◯ Schirmer-Test
◯ Gründliche Inspektion des Auges (ma-

kroskopisch und Spaltlampe)
◯ Bildgebung (Schädel-MRT)
◯ Nachweis des T-Zeichens in der Ultra-

schalluntersuchung
◯ Vorhandensein von Ischämiearealen in

der Vorderabschnittangiographie

?Was ist die wichtigste initiale Therapie
bei einer nekrotisierenden Skleritis?

◯ Stündliche Gabe von Kortikosteroidau-
gentropfen

◯ Subkonjunktivale Injektion von Triamci-
nolon

◯ Beginn einer Therapie mit Methotrexat
◯ Steroidstoßtherapie intravenös, ggf. Be-

ginn mit Cyclophosphamid oder einer
Biologikatherapie

◯ Steroidtherapie unter der Cushing-Dosis;
bei fehlender Besserung innerhalb von
3 Monaten Beginn mit einer immunsup-
pressiven Basistherapie

?Welches therapeutische Vorgehen ist
bei einer Episkleritis sinnvoll?

◯ Kühlende Umschläge, Tränenersatzmit-
tel, ggf. systemische NSAR

◯ Beginn einer systemischen Steroidthera-
pie

◯ Beginn einer immunsuppressiven Thera-
pie

◯ Subkonjunktivale Injektion von Steroi-
den

◯ Parabulbäre Injektion von Steroiden

?Welchen Stellenwert hat die chirurgi-
sche Intervention bei Skleritiden und
Episkleritiden?

◯ Um die Freisetzung von Antigenen zu
unterbinden, sollten Nekroseareale bei
einer Skleritis, wenn möglich, großflä-
chig operativ abgetragen werden.

◯ Jegliche chirurgische Intervention bei
Skleritiden sollte ausnahmslos unter ei-
ner ausreichenden antientzündlichen
Therapie erfolgen.

◯ Das Aufnähen einer Amnionmembran
ist bei nekrotisierenden Skleritiden in
den meisten Fällen ausreichend, um ein
Fortschreiten der Nekrose zu verhindern.

◯ Beim Ausdünnen der Sklera im Rahmen
einer nekrotisierenden Skleritis sollte in
der Regel so früh wiemöglich ein Sklera-
Patch aufgenähtwerden, um so das Fort-
schreiten zur Perforation abzuwenden.

◯ Bei einer Episkleritis mit häufigen Rezi-
diven ist eine großflächige Resektion der
Konjunktiva im betroffenen Areal eine
sinnvolle Therapieoption, um weitere
Rezidive abwenden zu können.

? Die Scleromalacia perforans . . .
◯ führt in der Regel innerhalb weniger

Wochen zur Perforation des Auges.
◯ hat als Ursache eine okklusive Vaskulitis

mit geringer entzündlicher Aktivität.
◯ hat als assoziierte Grunderkrankung

häufig eine Herpes-zoster-Infektion.
◯ ist eine Sonderform der nodulären Skle-

ritis.
◯ weist als typischen Begleitbefund Ader-

hautfalten auf.

? Sie haben bei einer Patientin den Ver-
dacht einer posterioren Skleritis. Wel-
che Befunde erwarten Sie?

◯ Retinitis
◯ Blutungen in allen Quadranten
◯ Myopisierung
◯ Aderhautfalten
◯ Chorioretinitis centralis serosa

? Der Phenylephrin-Test hilft in der Un-
terscheidung von ...

◯ Episkleritis und anteriorer Skleritis.
◯ nekrotisierender und nicht nekrotisie-

render Skleritis.
◯ anteriorer und posteriorer Skleritis.
◯ nodulärer und einfacher Episkleritis.
◯ diffuser und nodulärer Skleritis.

? Zu welchen Sekundärkomplikationen
kann es bei einer Skleritis kommen?

◯ Sekundärglaukom
◯ Konjunktivale intraepitheliale Neoplasie

(CIN)
◯ Keratokonus
◯ Akute retinale Nekrose
◯ Rhegmatogene Netzhautablösung
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? Sie haben bei einer jungen Patientin
den Verdacht auf Episkleritis. Welche
Befunde erwarten Sie?

◯ Seröse Netzhautablösung
◯ Starke Schmerzen
◯ Erhöhter Augendruck
◯ Ausdünnung der Skleramit Gefahr einer

Perforation
◯ Ausbleichen („weißesAuge“) nachAppli-

kation von Phenylephrin (Phenylephrin-
Test)
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