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Anpassung und Materialwahl von
protektiv, therapeutisch und visuell
rehabilitierend wirksamen Kontaktlinsen
bei Epidermolysis bullosa

Michael Baertschi * | Agnes Schwieger-Briel 2

Die Epidermolysis bullosa (EB) umfasst eine Gruppe
seltener angeborener Hauterkrankungen, die durch
eine erh6hte Hautfragilitat charakterisiert sind.

Je nach genetischem Defekt ist auch die Augen-
oberflache dieser Patienten betroffen, wodurch

es zu rezidivierenden schmerzhaften Hornhautver-
letzungen und Vernarbungen mit langfristiger
Einschrankung der Sehfahigkeit kommen kann.
Prophylaktisch werden v.a. benetzende und pfle-
gende Augentropfen/-salben eingesetzt. Beziiglich
der Verwendung von Kontaktlinsen besteht hin-
gegen aufgrund der bestehenden Hautfragilitat
bisher noch eine gewisse Unsicherheit. In diesem
Artikel soll anhand einer Fallbeschreibung aufge-
zeigt werden, wie protektive Schutzverbandslinsen
helfen kénnen, die Haufigkeit der Erosionen zu
reduzieren und damit die Lebensqualitat der
Betroffenen nachhaltig und effektiv zu verbessern.
Schliisselworter | Epidermolysis bullosa, Kornea-
erosionen, Schutzverbandslinsen, Pravention,
Protektion, Rehabilitation

Die Epidermolysis bullosa (EB) beschreibt eine Gruppe an-
geborener Dermatosen, die durch Blasen und Wunden der
Haut sowohl spontan als auch durch Bagatelltraumata charak-
terisiert sind. Der Erkrankung liegen Mutationen in Genen zu-
grunde, die Ankerproteine in der Epidermis und der dermo-
epidermalen Junktionszone kodieren." Die EB wird nach Lage
der Blasenbildung innerhalb der Epidermis und dem geneti-
schen Defekt in vier Untergruppen unterteilt: EB simplex, junk-
tionale EB (JEB), dystrophische EB (DEB) und Kindler Syn-
drom." Der Erbgang ist autosomal dominant oder rezessiv. Das
klinische Bild prasentiert sich sehr variabel. Bei einigen Betrof-
fenen sind die Wunden generalisiert iiber den ganzen Korper
verteilt, bei anderen liegen die Blasen nur an wenigen Lokalisa-
tionen vor. Neben der Haut konnen auch die Schleimhéiute der
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The term Epidermolysis bullosa (EB) describes a
group of rare genetic disorders presenting with
skin blistering and wounds. Depending on the
underlying genetic defect, the ocular surfaces

can be affected leading to recurrent and painful
corneal erosions, scarring, and reduced vision.

As an attempt to reduce the occurrence of these
erosions, moisturizing eye drops and creams are
being employed. However, contact lenses are only
hesitantly used as the skin fragility is thought to
be a contraindication. In this article, we present a
patient with EB where the use of protective lenses
helped to minimize superficial corneal lesions
and consequently increasing the patient’s quality
of life sustainably and effectivly.

Keywords | Epidermolysis bullosa, recurrent
erosions of the cornea, therapeutic contact lenses,
prevention, protection, rehabilitation
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Speiserdhre, der Luftwege, des Magen- und Darmtrakt oder der
Harnwege beteiligt sein, wodurch es zu weiteren Komplikatio-
nen kommt.” Die geschitzte Inzidenz fiir EB in Europa und den
USA liegt bei ca. 19: 1°000°000. EB ist weltweit verbreitet und
kommt bei allen Rassen vor.’

Augenbeteiligung bei Epidermolysis bullosa

Eine Augenbeteiligung ist bei der EB simplex in 12 % der Fille,
bei der junktionalen EB in 40 % der Félle sowie bei der EB dys-
trophica in sogar 51 % der Fille beschrieben.# Dabei leiden die
Betroffenen meist unter chronisch- rezidivierenden #uRerst
schmerzhaften Hornhauterosionen, stark schwankenden, tran-
sienten und auch permantenten Irregularititen der Hornhaut-
oberfléche, oberflachlichen oder tiefgehenden Vernarbungen,
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verbunden mit Sehstérungen, Epiphora und Lichtempfindlich-
keit.> Subjektive Symptome sind variabler Schmerz, Sehstérun-
gen oder -schwankungen, haufiger Tranenfluss und Blendung.
Objektive Symptome sind konjunktivale Hyperdmie, Blepharo-
spasmus, Epiphora, rezidivierende korneale Erosionen und La-
sionen, corneale Vaskularisationen, kleine bis gro3flachige cor-
neale Narbenbildung, sowie Adnexe mit rezidivierenden Blasen
und Wunden (Bild 1).

Zur einfachen Erhebung der subjektiven Symptomatik wie
Schmerzhé&ufigkeit, Schmerzintensitdt, Sehen und Tranenfluss
in der Eingangsanamnese kann man den kiirzlich neu entwi-
ckelten EB-Eye-Fragebogen anwenden (Bild 5), der der einfa-
chen unkomplizierten Erfassung objektiver Symptome dient.
Typischerweise werden im Rahmen der klinischen Behandlung
der rezidivierenden Hornhautldsionen bei EB vorwiegend be-
netzende und pflegende Augentropfen, -gele und -salben unter-
schiedlichster Konsistenz empfohlen, im akuten Fall einer
Korneaerosion werden topische Antibiotika eingesetzt. Schutz-
verbandslinsen (auch ,therapeutische Kontaktlinsen“ genannt)
zum Zwecke der Protektion, der Therapie und der visuellen Re-
habilitation kamen aus Respekt vor der erhohten Hautfragilitét
bisher nur selten zum Einsatz.%7

Schutzverbandslinsen

Schutzverbandslinsen werden im klinischen Alltag seit Jahr-
zenten fiir eine Vielzahl von Hornhauterkrankungen einge-
setzt.>'° Sie dienen dem Schutz der Hornhautoberfliche durch
Reduktion der mechanischen Belastung und des Austrocknens,
fordern die Epithelialisierung und die Stabilitat der Hornhaut
und dienen der visuellen Rehabilitation.” % 1%

Hierfiir eignen sich nach unserer Erfahrung insbesondere
hochst sauerstoffdurchlissige und austrocknungsresistente
Kontaktlinsenmaterialien aus der Gruppe der Silikon-Hydroge-
le am besten.” ® Besonders bei rezidivierenden Lisionen wih-
rend und nach der Schlafphase entwickeln die Schutzverbands-
linsen ihre protektive Wirkung am nachhaltigsten und effek-
tivsten.>”

Fallbeschreibung

Eine 9 Jahre alte Patientin prasentierte sich mit dem typischen
klinischen Bild einer schweren rezessiv dystrophen Epidermo-
lysis bullosa. Grund der Vorstellung waren rezidivierende
schmerzhafte Erosionen der Cornea (EB-Eye-Fragebogen
Schmerzhéufigkeit 7 von 10, Schmerzintensitét 4 von 10) und
eine deutliche Verminderung der Sehkraft v.a. auf dem linken
Auge (EB-Eye 8 von 10). Es wurde gelegentliche Epiphora an-
gegeben (EB-Eye 3 von 10).

Die klinische Untersuchung ergab eine chronische bulbére Hy-
peramie und teils vernarbte, teils verwundete, Adnexe. Die
Hornhéute beider Augen wiesen einen Mix aus klaren und ver-
narbten Zonen auf (Bild 2), wobei zusatzlich vor allem das lin-
ke Auge mit starken Vaskularisationen und Vernarbungen be-
troffen war. (Bild 1) Die Hornhautoberfldchen beidseitig waren
generalisiert irreguldr und wiesen eine Vielzahl von Fluores-
zein positiven Ldsionen, sowie mehrere benetzungsgestorte
Areale auf. (Bild 3)

Die Skiaskopie ergab eine altersgerechte leichte Hyperopie von
OD +0,75 (Vcc 0,25) und OS +1,25 dpt (Vce-Lichtwahrneh-
mung). Auf die Blendung bei der Skiaskopie reagierte sie abwei-
send, was auf ein erh6htes Maf an Photophobie schlief3en lie.

Prothetische Kontaktlinsen

A Bild 1 | Uberdeckende Vaskularisation und tiefe Vernarbung
der Cornea in Folge chronischer cornealer Lasionen

A Bild 2 | Hornhautlasionen und -irregularitaten

A Bild 3 | Fluoreszein positive und negative Vitalfarbung
der Cornea in Folge von Erosionen und lokalen Benetzungs-
stérungen
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Aufgrund der Befunde wurde auf 30-tigiges Dauertragen von
hochst sauerstoffdurchléssigen Silikon-Hydrogellinsen ent-
schieden. Somit konnten auch die stark verletzungsgefdrdeten
Augenlider besser vor hédufiger Berithrung geschont werden. Es
wurde primir eine nachhaltig protektive Wirkung der Ver-
bandslinsen zwecks Schmerzlinderung und Minderung der

Epithelldsionen angestrebt.

ANPASSPROZEDERE

Entworfen fiir DEBRA International und cure-eb

1. Anamnese und EB-Eye-Fragebogen (siehe Bild 5)
2. Freie Sehscharfe und korrigierte Sehscharfe mit
aktueller Brillenkorrektion

3. Subjektive Brillenglasbestimmung, Autorefrak-
tometer oder Skiaskopie (nur wenn Blendempfind-
lichkeit nicht zu stark)

4. Topographie oder Keratometer

5. Biomikroskopische Evaluation (wenn mdéglich
Fotodokumentation)

6. Fluoreszein Vital-Farbung der Hornhautoberfla-
che (wenn méglich Fotodokumentation)

7. Entscheidung zur Tragemodalitat (Tagestragen,
Verldngertes Tragen oder Dauertragen)

8. Entscheidung zum Kontaktlinsenmaterial in
Abhangigkeit der Tragemodalitat, des hohen Sau-
erstoffbedarfs, geringstmoglicher Dehydratation
(besonders wihrend des Dauertragens nachts) und
der zu erwartenden Ablagerungen (vor allem Protei-
ne, Lipide und Muzine)

9. Berechnung und Entscheidung zum Kontaktlin-
sen- typ gemaR technischer Verfligbarkeit (steile
Basiskurve, kleine Durchmesser und Korrektion)

10. Einsetzen der Probelinse mit unkonservierter

Kochsalzlosung

Nach 15-30 Minuten

11. Beurteilung des Spontankomforts, der Zen-
trierung, des Sitzes, der Beweglichkeit und des
Tranenaustausches (es gelten die gleichen
Anpassgrundsdtze wie bei jeder Anpassung)

12. Lernen der sicheren Kontaktlinsen Handha-
bung und der korrekten Hygiene (bei Tagestragen
mit unkonserviertem Wasserstoffperoxid System)
und Gabe von Augentropfen

13. Abgabe der schriftlichen Handhabungs- und
Hygieneinstruktion (Broschiire) mit 24/7 Notfall-
kontaktdaten

14. Planung der Nachfolgeuntersuchungen abhdn-
gig von der Tragemodalitat (meist nach 1 Woche, 1
Monat, 3 Monate (Abschluss der Anpassung), an-
schliefSend alle 6 Monate oder im Bedarfsfall)

15. Dokumentation des Fortschritts mittels Foto-
grafie und EB-Eyes-Fragebogen

16. Bei Bedarf Anpassung des Kontaktlinsentyps,
des Kontaktlinsenmaterials, der Parameter und
der Tragemodalitat
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A Bild 4 | Auge nach sechs Monaten Schutzverbandskontakt-
linse bei DEB

Die geringe Groe der Lidspalte, verbunden mit der hohen Ver-
letzungsanfilligkeit der Lidhaut, stellte sich wie schon in ande-
ren EB-Fillen als Hindernis beim Aufsetzen der 13,8 mm gro-
Ren Kontaktlinsen heraus. Das Beriihren der Lider fiihrt schon
bei der kleinsten Beriithrung zur Ablosung des Epithels mit of-
fensichtlichen Schmerzen fiir die junge Patientin. Nur duf3erst
geduldiges und einfithlsames Handhaben der Lider, konstantes
beruhigendes Sprechen mit der Patientin und sorgfaltigstes
Einfithren der Kontaktlinsen in die Lidspalte fiihrten schluss-
endlich zum Erfolg.

Bei der ersten Nachkontrolle nach rund zwanzig Minuten sa-
Ren beide Kontaktlinsen zentrisch, mit vermehrter Beweglich-
keit und guter Unterspiilung. Die Benetzung und der Trage-
komfort der Linsen waren nach wenigen Minuten gut und die
korrigierte Sehscharfe analog zur vorgangig refraktiv ermittel-
ten. Die Angehorigen wurden ausfiihrlich in der korrekten
Handhabung und Hygiene der Kontaktlinsen instruiert. Insbe-
sondere werden jeden Abend vor dem Schlafen und morgens
nach dem Erwachen Hyaluronat- und mineralienhaltige Au-
gentropfen grofziigig appliziert. Einerseits, um Reststoffe und
Mikroben von der Kontaktlinsenoberfléche bestmdglich zu ent-
fernen und ein aktives Aufschwimmen der Kontaktlinsen von
der Augenoberfliche zu ermoglichen, andererseits, um eine
verbesserte Versorgung des empfindlichen Hornhautepithels
mittels Hyaluronsaure und Mineralien wie Natrium und Kalium
zu gewéhrleisten.

Die Nachkontrolle am néchsten Morgen zeigte ein unveréndert
positives Bild mit gut beweglichen Kontaktlinsen in-situ, eine
gute Benetzung bei geringen 6ligen Ablagerungen auf Grund
der Verwendung hoch lipidhaltigen Cremes und reizfreien Bin-
de- und Hornhéuten. Die konjunktivale Hyperdmie hatte sich
bereits in diesem kurzen Zeitfenster um eine Stufe verringert,
die limbalen Gefiisse zeigten eine signifikant geringere Geféss-
weite und Blutfiillung. Die kornealen Narben und Vaskularisa-
tionen waren erwartungsgemal} unverandert.

Aufgrund des weit entfernten Wohnortes der Patientin wurde
mit den Angehorigen eine Kontaktadresse eines EB-erfahrenen
Arztes nahe ihrem Wohnort vereinbart. Zudem wurden prézise
Instruktionen zum Vorgehen in Notfillen und alle Informatio-
nen zu den verwendeten Kontaktlinsen in miindlicher und
schriftlicher Form abgegeben. Nach einer und nach vier Wo-
chen wurde telefonisch und mittels Fotografie via E-Malil, so-



wohl das Befinden wie auch der Aspekt beider Augen nachge-
priift. Die Ergebnisse waren ausnahmslos zufriedenstellend.
Die Kontaktlinsen wurden daraufhin alle rund drei Wochen
durch die Angehorigen selbststindig gewechselt. Der direkte
Kontakt wurde nach drei Monaten wiederholt. Die Nachkon-
trolle in unserer Praxis nach rund sechs Monaten ergab ein un-
verdndert positives Bild. Beide Kontaktlinsen waren eine Wo-
che zuvor gewechselt worden und nur gering 6lig verschmutzt.
Beide Linsen sal3en zentrisch mit sehr guter Beweglichkeit und
Unterspiilung. Lidrdnder und Bindehaut présentierten sich
beidseits reizfrei. Die vormalige chronische Hyperdmie war
beidseits vollstdandig verschwunden. Die Adnexe (Lider) wiesen
weiterhin beidseits offene und vernarbte Wunden auf,in Bild 4
supra-nasal zu beobachten. Die Hornhaut des rechten Auges
war zu 85 % narbenfrei, beide Hornhadute waren signifikant
klarer und lichtdurchléssiger geworden. Die Linsen werden auf-
grund der Ablagerungen maximal 25 Tage und 24 Néachte dau-
ergetragen und dabei jede Nacht und morgens mittels Augen-
tropfen in-situ grofRziigig gespiilt. Mittels Skiaskopie konnte auf
dem rechten Auge eine Korrektionsédnderung und, damit ver-
bunden, eine markante Sehschérfenverbesserung von Visus cc
0,25 auf 0,5 (log) erreicht werden. Am linken Auge stieg die
Sehschérfe von reiner Lichtwahrnehmung immerhin auf Wahr-
nehmung der Handbewegung an. Eine weiter steigende Seh-
schérfe auf diesem tief vernarbten Auge bleibt abzuwarten.
Bisher gab es keine Nebenwirkungen oder entziindliche Prozes-
se zu beobachten und auch die Schmerzen und Sehschwankun-
gen sind gemédll Erhebung mittels EB-Eye-Fragebogens fast
komplett verschwunden (Schmerzhiufigkeit 1 von 10,
Schmerzintensitét 0 von 10, Epiphora 0 von 10).
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A Bild 5 | EB-Eye-Fragebogen (entworfen fiir
DEBRA International und cure-eb).

,Der Fragebogen wurde entworfen, um die
aktuelle Schmerz- und Sehsituation besser zu
verstehen. Er dient auch zur Dokumentation des
weiteren Verlaufs bei Verwendung von Ver-
bandslinsen. Bitte tragen Sie lhren persénlichen
Eindruck in die unten aufgefiihrte Skala ein“.
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Empfohlene weiche und stabile
Kontaktlinsenmaterialien fiir
Epidermolysis Bullosa Patienten
(entworfen fiir DEBRA International und cure-eb)

Grundlegende Anforderungen an die Eigen-
schaften des zu verwendenden Kontaktlinsen-
materials:

» Hochstmogliche Sauerstoffpermeabilitat fur
Dauertragen (verlangertes oder konstantes
Tragen (EW 24h/7d/30d) bis zu 30 Tage und
29 Nachte. Ideal Dk/t > 100.
Geringstmogliche Anbindung von Proteinen,
Olen/Fetten und Muzinen um den Aufbau
des potentiell pathogen wirksamen ,Bio-
films“ auf der Kontaktlinsenoberflache zu
minimieren. Fordert die Erhaltung einer
guten Augengesundheit.

Anpassung nach ,,good-clinical-practice”
Grundsatzen und geringstmogliche Dehy-
dratation um einen nachhaltig optimalen
Tragekomfort und einen idealen Tranen-
austausch zu gewahrleisten.

Weiche Silikon-Hydrogel Kontaktlinsen Marken
mit behérdlicher Zulassung flir verldngertes
und Dauertragen, sowie teilweise zum thera-
peutischen Gebrauch:

* Air Optix “Night&Day” (ALCON, USA) spha-
risch, zwei verschiedene Basiskurven, kleiner
Gesamtdurchmesser fir kleinere Augen und
schmalere Lidspaltencffnungen, Monatslinse,
Dauertragen geeignet
Biofinity (COOPER Vision, UK) spharisch,
torisch und multifokal, Monatslinse, Dauer-
tragen geeignet
Acuvue Oasys (JOHNSON & JOHNSON,
USA), spharisch, torisch und multifokal,

2 verschiedene Basiskurven, Wochenlinse,
Dauertragen geeignet

Stabile héchst gasdurchldssige Kontaktlinsen-
marken flir Skleralkontaktlinsen, nur Tages-
tragen empfohlen auch wenn behérdlicher
Zulassung fiir verldngertes und Dauertragen
vorliegt:
Optimum Extreme/Infinite (CONTAMAC,
UK) spharisch, torisch und multifokal
XO/X02 (BOSTON, USA) spharisch, torisch
und multifokal
HDS 100 (PARAGON, USA) sphérisch, torisch
und multifokal
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Diskussion

In dieser Fallbeschreibung wird der Nutzen der Verwendung
von Schutzlinsen bei guter Vertraglichkeit trotz der Hautfragili-
tat bei der Diagnose einer Epidermolysis bullosa demonstriert.

Je nach Hornhautbeschaffenheit kommen bei der EB zwei ver-
schiedene Arten von Kontaktlinsen zur Anwendung. Ist die
Oberflache eher regelméRig und die Hauptindikation des Lin-
sentragens ist das Verhindern einer erneuten Erosion oder Lasi-
on der Hornhaut, so kénnen spezielle weiche Schutzverbands-
linsen aus vornehmlich silikonhydrogelhaltigem Material ver-
wendet werden. Diese lassen sich bei Bedarf im schiitzenden
Dauertragemodus ,,Extended“ oder ,,Constant Wear“ anwen-
den. Hierbei sind nebst einer sorgfaltigen, fachspezifischen
Kontaktlinsenanpassung und regelméfigen Nachkontrollen
und Optimierungen insbesondere eine den Fahigkeiten des Pa-
tienten und seiner Angehorigen angepasste, schonende Hand-
habung und Hygiene anzuwenden. Eine nachhaltige Complian-
ce des Patienten ist zwingend nétig. Dies mindert das Risiko
von kontaktlinsenassoziierten Komplikationen nachweislich.”®
Liegen bereits Vernarbungen vor, die zu UnregelmaRigkeiten
der Hornhautoberfliche fiihrten, konnen diese Patienten idea-
lerweise mit modernen stabilen, hochst sauerstoffdurchlissi-
gen Skleralkontaktlinsen versorgt werden. Solche Sklerallinsen
zeichnen sich durch ein konstantes, pracorneal liegendes Fliis-
sigkeitsreservoir aus und konnen damit Hornhautunebenhei-
ten optisch bis zu 90 % neutralisieren.® > Der Méglichkeit von
kontaktlinsenassoziierten Komplikationen ist auch bei stabilen
Sklerallinsen unbedingt Rechnung zu tragen. Deshalb ist es rat-
sam, alle Patienten anfangs engmaschig alle drei bis sechs Mo-
nate, spater maximal alle zwolf Monate zu kontrollieren und
sofern gegeben, mittels medizinisch verordneten topischen An-
tibiotika abzuschirmen. Zusétzlich oder alternativ zur Versor-
gung mit adidquaten Schutzverbandskontaktlinsen sind bei Epi-
dermolysis-Bullosa-Patienten auch Augentropfen aus Eigense-
rum, Hyaluronat oder Polycarboxymethylglucosesulfat eine gu-
te Wahl. Amnionmembrandeckung oder temporére Tarsorrha-
phien sind in duflerst seltenen Extremfallen notwendig.’

Das detaillierte Vorgehen bei der Anpassung von Kontaktlinsen bei
Patienten mit EB ist im Anpassprozedere genauer beschrieben.

Zusammenfassung

12 bis 51 % aller Patienten mit Epidermolysis bullosa leiden un-
ter einer Augenbeteiligung mit chronisch rezidivierenden Epi-
thelldsionen und -erosionen sowie Vernarbungen der Hornhaut
(Erosiones cornae). Die subjektiven Symptome umfassen Epi-
soden von mittlerem bis starken Schmerz, leichter bis starker
Photophobie und teilweise chronischer Epiphora. Besonders
betroffen sind Individuen mit einer konjunktionalen oder re-
zessiv dystrophen EB.

Eine Versorgung mittels protektiv agierender Kontaktlinsen
zum Schutz und Stabilisierung des cornealen Epithels kann in
diesen Fillen eine sehr gute Therapieoption darstellen. Ziel der
Linsenanwendung ist neben einem Schutz vor Traumatisierung
die Sehscharfenverbesserung durch das physikalisch-optische
Ausgleichen der cornealen Irregularititen.®® '
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