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Abstract

Introduction

Anterior segment dysgenesis (ASD) is a failure of normal development tissue of the
anterior segment of the eye. It clinical appearance varies caused by anterior segment
anomaly, thus management varies depends on clinical appearance.

Objective

To report management of pupilloplasty in patient with anterior segment dysgenesis.
Case Report

A twelve years old boy came with chief complaint blurred vision, whitish and
involuntary movement of both eyes since birth. Ophthalmology examination reveals
visual acuity on both eyes were hand movement, nystagmus, corneal opacity on both
eyes, corneal diameter was 10 mm on the right eye and 8 mm on the left eye, axial
length of the right eye was 17.79 mm and on the lefi eye was 19.11 mm. Pupilloplasty
was done on the right eye. One week after the operation visual acuity on the right eye
was close to face finger counting. Ultraosonography of the right eye showed old
ablatio retina. The patient was suggested to have secondary surgery.

Conclusion

Pupilloplasty are needed in order to produce the clear retinal image, except there is

another retinal abnormalities. Visual rehabilitation can be done post operatively to
help increase patient’s quality life.

I. Pendahuluan

Penurunan tajam penglihatan pada anak-anak dapat disebabkan oleh berbagai
kelainan segmen anterior maupun posterior bola mata. Dalam suatu penelitian yang
dilaporkan oleh Sitorus R.S pada tahun 2007 disebutkan bahwa penyebab kebutaan
dan penurunan tajam penglihatan pada anak-anak di Indonesia (khususnya di pulau
Jawa) diantaranya disebabkan oleh mikroftalmia, disgenesis segmen anterior dan
katarak sebesar 32.7%, kelainan herediter (distrofi retina) sebesar 31.9% dan kelainan

perkembangan lainnya sebesar 28.5% .'
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Disgenesis segmen anterior merupakan suatu gangguan perkembangan jaringan
pada segmen anterior bola mata yang mencakup kelainan pada kornea, iris dan lensa.
Gambaran klinisnya dapat sangat bervariasi, berupa kombinasi kelainan kongenital
yang mempengaruhi iris dan kornea seperti hipoplasia iris atau ektopia pupil,
kekeruhan kornea, penempelan iris dan kornea, gangguan perkembangan sudut irido-
kornea, perlekatan kornea dengan lensa atau perlekatan tepi pupil-iris. Kelainan
struktural tersebut dapat menyebabkan kekeruhan kornea, glaukoma dan katarak.*®

Penatalaksanaan disgenesis segmen anterior dapat bervariasi. Hal ini disebabkan
karena keadaan klinis yang berbeda pada masing-masing individu. Penatalaksanaan
dapat berupa operatif maupun non-operatif. Pada laporan kasus ini akan dibahas

mengenai tindakan pupilloplasty pada anak dengan disgenesis segmen anterior.

II. Laporan Kasus

Seorang anak laki-laki berusia 12 tahun datang diantar oleh kedua orangtuanya ke
unit pediatrik oftalmologi dengan keluhan utama penglihatan yang buram pada kedua
mata. Keluhan disertai dengan terdapatnya warna putih pada bagian hitam mata dan
mata bergerak tidak terkontrol yang diketahui sejak bayi. Riwayat trauma, mata
merah berulang, operasi sebelumnya serta alergi obat disangkal oleh pasien dan ibu
pasien.

Semasa awal kehamilan, ibu pasien pernah meminum jamu-jamuan peluruh
kehamilan. Riwayat demam, ruam-ruam di kulit, minum obat-obatan selain yang
diberikan oleh bidan selama kehamilan disangkal oleh ibu pasien. Riwayat kelainan
yang sama pada anggota keluarga tidak ada. Kedua orang tua pasien tidak memiliki
hubungan persaudaraan.

Penderita merupakan anak keenam dari enam bersaudara, lahir cukup bulan, berat
lahir 3200 gram, lahir spontan, langsung menangis dan ditolong oleh bidan. Imunisasi
dilakukan lengkap pada penderita dan riwayat tumbuh kembang dikatakan normal

oleh ibu penderita.



Status generalis didapatkan keadaan umum kompos mentis dengan tanda vital
dalam batas normal. Tidak didapatkan kelainan pada wajah, gigi geligi maupun kulit
di sekitar daerah umbilikal pasien.

Status oftalmologis didapatkan visus dasar mata kanan dan kiri hand movement
(HM). Gerak bola mata sulit dinilai. Didapatkan nistagmus pada kedua mata.
Pemeriksaan lampu celah mata kanan dan kiri menunjukan palpebra tenang,
konjungtiva bulbi tenang, sikatrik kornea dengan diameter horizontal kornea pada
mata kanan 10 mm dan pada mata kiri 8 mm, bilik mata depan dangkal didaerah
nasal tanpa flare dan sel, pupil lonjong dengan diameter 1 mm, pada iris tampak
adanya sinekia anterior di daerah nasal dan lensa tidak dapat dinilai. Pemeriksaan
segmen posterior mata kanan dan kiri tidak dapat dilakukan karena keadaan pupil
yang kecil.

Pemeriksaan ultrasonografi mata kanan menunjukkan segmen posterior dalam
batas normal dengan panjang aksial bola mata 19.07 mm. Mata kiri menunjukkan
segmen posterior dalam batas normal dengan panjang aksial bola mata 17.09 mm.

Penderita didiagnosis sebagai disgenesis segmen anterior ODS, mikrokornea
ODS, nistagmus dan mikroftalmia ODS. Penderita disarankan untuk dilakukan
pupilloplasty pada kedua mata dalam anestesi umum dengan informed consent
prognosis keterbatasan fungsi penglihatan pasca operasi. Kedua orang tua pasien
ingin operasi dilakukan pada satu mata (mata kanan) terlebih dahulu.

Hasil pemeriksaan laboratorium dan foto rontgen dada menunjukkan dalam batas
normal. Penderita kemudian dikonsulkan ke dokter spesialis anak dan dinyatakan
tidak terdapat kelainan kardiopulmonal. Penderita dikonsulkan ke dokter spesialis
anestesi dan mendapatkan persetujuan untuk tindakan operasi dalam anestesi umun
dengan ASA 1.

Lima hari kemudian dilakukan tindakan pupilloplasty mata kanan dalam anestesi
umum. Laporan operasinya adalah sebagai berikut :

1. Dilakukan a dan antiseptik pada mata kanan penderita



2. Dilakukan pengukuran diameter kornea horizontal mata kanan dengan
menggunakan kaliper yaitu 10 mm
3. Dilakukan insisi kornea di jam 12 dan dimasukkan viskoselastik ke dalam
COA dan ditemukan adanya sinekia anterior di jam 13 — 15 sehingga
dilakukan sinekiolisis dengan menggunakan spatel iris
4. Dilakukan pupilloplasty dengan menggunakan gunting vanas dan tampak
adanya subluksasi lensa >180 derajat.
5. Dilakukan penjahitan di daerah insisi sebanyak 1 buah jahitan
6. Dilakukan penyuntikan garamisin dan deksametason subkonjungtiva
7. Operasi selesai dilakukan, mata kanan penderita diberi salep dan ditutup
verban
Satu hari setelah tindakan operasi didapatkan tajam penglihatan mata kanan
1/300, tekanan bola mata palpasi normal, palpebra tenang, perdarahan subkonjuntiva,
sikatrik kornea, mikrokornea, jahitan 1 buah, bilik mata depan sedang dengan flare
dan sel +1/+1, pupil lonjong, tidak terdapat sinekia dan subluksasi lensa ke
superotemporal >180 derajat dengan iris pigment. Pemeriksaan segmen posterior
didapatkan adanya fundus refleks yang menurun dengan gambaran detil masih sulit
dinilai. Penderita diterapi dengan cefadroxil 2x250 mg, parasetamol 3x250 mg, tetes
mata ofloksasin 6 kali mata kanan, fluorometholon 8 kali mata kanan, homatropin 2%
3 kali mata kanan. Penderita dikonsulkan ke unit vitreoretina untuk penatalaksanaan
lebih lanjut subluksasi lensa pada mata kanan. Unit vitreoretina menyarankan untuk
dilakukan lensektomi pars plana pada mata kanan. Penderita diperbolehkan pulang
dan diminta untuk datang kontrol kembali ke unit oftalmologi pediatrik satu minggu

yang akan datang.



Gambar 1. Mata kanan 1 minggu setelah operasi dan mata kiri sebelum operasi

Satu minggu setelah operasi pasien datang ke unit pediatrik oftalmologi.
Pemeriksaan tajam penglihatan mata kanan close to face finger counting, tckanan
bola mata palpasi normal, palpebra tenang, perdarahan subkonjungtiva, sikatrik
kornea dengan mikrokornea dan jahitan 1 buah, bilik mata depan sedang dengan flare
dan sel -/-, pupil lonjong, tidak didapatkan sinekia, dan subluksasi lensa ke
superotemporal >180 derajat dengan iris pigmen di anterior lensa, dan adanya fibrosis
kapsul anterior lensa. Hasil pemeriksaan USG mata kanan tampak bayangan
echogenic, reflektivitas sedang tinggi dengan mobililitas rendah sedang, panjang
aksial bola mata 17.79 mm dan didapatkan kesan adanya suatu kekeruhan vitreous
yang disebabkan suspek ablatio retina dan mikroftalmia mata kanan. Hasil USG mata
kiri bayangan echogenic, reflektivitas rendah sedang dengan moblilitas rendah
sedang, panjang aksial bola mata 19.11 mm dan didapatkan kesan adanya suatu
kekeruhan vitreous yang disebabkan oleh suspek PHPV atau ablatio retina. Pasien
dikonsulkan kembali ke unit vitreoretina untuk penatalaksanaan selanjutnya. Hasil
pemeriksaan unit vitreoretina menyimpulkan adanya suatu ablatio retina yang sudah
lama dan menyarankan untuk dilakukan tindakan pars plana lensektomi + vitrektomi
pars plana + membran peeling + endolaser + tamponade silikon oil dalam narkose
umum pada mata kanan dengan informed consent prognosa ad malam. Kedua orang
tua pasien memutuskan untuk berunding terlebih dahulu mengenai rencana operasi

kedua pada mata kanan pasien.
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Gambar 2. USG mata kanan dan kiri pasca operasi

II1. Pembahasan

Disgenesis segmen anterior merupakan kegagalan perkembangan jaringan segmen
anterior bola mata. Hal ini menyebabkan terjadinya kelainan maturitas pada struktur
segmen anterior yang dapat berkaitan dengan peningkatan terjadinya glaukoma dan
kekeruhan kornea. Mutasi gen diduga memiliki peranan penting terhadap terjadinya
kelainan ini. Gen PITX2 dan FOXC1 memiliki kaitan dengan embriologi dari segmen
anterior bola mata. Gangguan perkembangan yang disebabkan kelainan gen PITX2
dan FOXC1 ini berupa berhentinya perkembangan gestasional yang lanjut sehingga
menyebabkan bertahannya endotel primitif, kegagalan iris perifer bermigrasi ke
posterior dan kegagalan kornea untuk berdiferensiasi secara sempurna. Asdbed

Disgenesis segmen anterior mencakup malformasi segmen anterior bola mata
diantaranya Axenfeld’s anomaly, Peters’ anomaly, Rieger’s anomaly dan Axenfeld-
Rieger Syndrome.s’8

Peters’ anomaly adalah suatu kelainan kongenital yang ditandai oleh adanya
kekeruhan kornea sentral disertai dengan adanya defek di daerah stroma kornea

posterior, membran descemet dan endotel kornea. Glaukoma dapat terjadi pada 50 —

70 % dari penderita ini. Peters’ anomaly dikasifikasi dalam 3 kelompok : **



1. Defek kornea posterior dengan lekoma

2. Defek kornea posterior dengan lekoma dan penempelan iris strand

3. Defek kornea posterior dengan lekoma, penempelan iris strand dan

keratolenticular contact atau katarak

Peters’ anomaly menggambarkan suatu kelainan morfologi yang kemungkinan
disebabkan oleh beberapa mekanisme patogen, termasuk didalamnya faktor genetik
maupun lingkungan.5

Penderita ini pada pemeriksaan lampu celah mata kanan dan kirinya ditemukan
adanya kekeruhan pada kornea, bilik mata depan yang dangkal di daerah nasal, pupil
kecil berbentuk lonjong dan sinekia anterior yang kemungkinan disebabkan oleh
gangguan perkembangan pada iris. Gambaran klinis ini lebih menunjukkan suatu
kelainan Peters’ anomaly, berupa kekeruhan kornea, penempelan iris ke posterior
kornea pada mata kiri dan disertai dengan katarak pada mata kanan.

Mikroftalmia merupakan keadaan bola mata yang lebih kecil dari normal.
Miroftalmia dapat disebabkan oleh gangguan pada tahap perkembangan yang
berbeda-beda. Mikroftalmia terbagi tiga yaitu murni, sederhana, dan kompleks.
Mikroftalmia murni atau nanoftalmus merupakan mata yang kecil namun memiliki
volume lensa normal sehingga memiliki sudut bilik mata depan yang dangkal dan
hipermetropia lebih dari 10 dioptri. Mikroftalmia sederhana merupakan mata yang
kecil namun ukuran yang lain normal sehingga mata ini memiliki panjang aksial bola
mata pendek dan hipermetropia moderat. Mikroftalmia kompleks menunjukkan mata
yang kecil dan deformitas baik pada mata atau sistemik. Deformitas okular antara lain
disgenesis segmen anterior, hyperplastic primary vitreous dan gangguan lain pada
lensa, vitreous dan retina. Mikroftalmia kompleks dapat terjadi unilateral atau
bilateral dengan tajam penglihatan bervariasi dari normal sampai NLp.>%*

Panjang aksial bola mata pada neonatus sekitar 16.6 — 16.8 mm. Pertumbuhan
panjang aksial bola mata dapat dibagi dalam tiga fase. Fase pertama merupakan
pertumbuhan cepat dalam pertumbuhan, terjadi pada 18 bulan pertama kehidupan

yaitu penambahan panjang aksial sekitar 4.3 mm. Fase kedua yaitu fase infantil (usia



2-5 tahun) sekitar 1.1 mm dan fase ketiga yaitu fase juvenile (5-13 tahun)
pertumbuhan panjang aksial bola mata berjalan lambat, hanya sekitar 1.3 mm."’

Pemeriksaan pada mata kanan penderita didapatkan panjang aksial bola mata
17.79 mm sedangkan mata kiri penderita didapatkan panjang aksial bola mata 19,11
mm. Panjang aksial bola mata menurut usia pada pasien ini seharusnya lebih panjang
atau sekitar sama dengan dewasa yaitu 23-24 mm.

Mikrokornea merupakan keadaan dengan diameter kornea kurang dari 9 mm pada
bayi baru lahir dan kurang dari 10 mm setelah usia 2 tahun. Diameter kornea
horizontal normal pada bayi adalah 9 — 10.5 mm dan dikatakan abnormal bila
diameter kornea kurang dari 9 mm atau lebih dari 11.0 mm. Pada satu tahun pertama
kehidupan, diameter kornea horizontal secara perlahan meningkat menjadi sekitar
11.0 — 12.0 mm. Mikrokornea kemungkinan disebabkan oleh berhentinya
pertumbuhan kornea. Hipotesis lain adalah pertumbuhan berlebihan pada tepi anterior
cawan optik sehingga hanya menyisakan sedikit ruang untuk pertumbuhan kornea.
Mikrokornea sering disertai kelainan okular atau sistemik yang berhubungan seperti
sindroma axenfeld-rieger, korektopia, nistagmus, dan katarak kongenital.4‘9‘1'

Pemeriksaan pada mata kanan penderita didapatkan diameter kornea 10 mm.
Sedangkan mata kiri penderita didapatkan diameter kornea 8 mm. Ukuran diameter
kornea menurut usia pada pasien ini seharusnya lebih dari 10 mm. Penderita ini
memiliki mikroftalmia kompleks karena memiliki panjang aksial bola mata lebih
pendek dari normal dengan adanya disgenesis segmen anterior.

Pemeriksaan ultrasound biomicroscopy (UBM) merupakan salah satu
pemeriksaan yang penting untuk dilakukan untuk melihat keadaan kelainan segmen
anterior bola mata. Kelainan disgenesis segmen anterior yang dapat dilihat dengan
UBM antara lain keadaan kornea meliputi kekeruhan dan ketebalannya, ada tidaknya
penempelan kornea dengan iris, kedalaman kamera okuli anterior, kelainan iris dan
lensa serta ada tidaknya penempelan kornea dengan lensa. 2
Penatalaksanaan disgenesis segmen anterior berbeda pada setiap kasus

berdasarkan pada gambaran klinis yang ditemukan. Kelainan refraksi harus dikoreksi



maksimal untuk mendapatkan tajam penglihatan terbaik. Apabila media refraksi
terhalang oleh adanya kekeruhan media (kekeruhan kornea atau katarak) dapat
dilakukan tindakan operatif. Kelainan lain seperti glaukoma dapat diterapi dengan
medikamentosa ataupun tindakan operatif, *>-°

Penatalaksanaan pada penderita ini meliputi dua hal yaitu operatif dan non
operatif. Penatalaksanaan operatif berupa tindakan pupilloplasty. Penatalaksanaan
non operatif adalah rehabilitasi visual setelah operasi di unit low vision.

Pupilloplasty adalah suatu tindakan untuk membuat pupil artificial dengan tujuan
untuk membebaskan aksis visual penderita agar dihasilkan suatu gambaran yang jelas
pada retina. Indikasi dilakukannya pupilloplasty antara lain terganggunya aksis visual
yang disebabkan oleh kekeruhan kornea atau adanya suatu deformitas pada pupil.

Pada penderita ini didapatkan gambaran pupil lonjong yang berukuran kecil (1
mm) sehingga penderita tidak mendapatkan aksis visual yang baik untuk fungsi
penglihatannya. Setelah dilakukan pupilloplasty diharapkan tajam penglihatan dapat
meningkat. Tajam penglihatan pada mata kanan penderita satu minggu pasca
pupilloplasty menjadi close to face finger counting dan setelah dilakukan
pemeriksaan USG didapatkan gambaran ablatio retina lama. Pada penderita ini tajam
penglihatan mata kanan lebih meningkat bila dibandingkan dengan sebelum
dilakukan pupilloplasty, namun tajam penglihatan penderita tidak meningkat secara
signifikan dan hal ini disebabkan oleh ablatio retina yang sudah lama terjadi.

Prognosis pada penderita ini quo ad vitam ad bonam karena tidak ada kelainan
yang mengancam kehidupan, sedangkan quo ad functionam pada mata kanan ad
malam karena terdapat ablatio retina yang sudah lama terjadi dan quo ad functionam
pada mata kiri dubia karena pada mata kiri belum dilakukan pupilloplasty dan

keadaan segmen posterior mata kiri masih belum dapat dinilai dengan pasti.
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