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Blindness Management for Retinitis Pigmentosa with Complicated Cataract

Abstract

Introduction: Retinitis pigmentosa is retinal degenerative disease which will affect
rod and cone photoreceptor. Genetic is main etiology for retinitis pigmentosa.
Cataract is the most common complication of retinitis pigmentosa. Complicated
cataract in retinitis pigmentosa will reduce visual acuity. Blindness is the worst
condition patient’s visual acuity in retinitis pigmentosa with complicated cataract.
Purpose: To report the management of blindness in patient who has retinitis
pigmentosa and complicated cataract

Case Report: A 32-year old male came to the Low Vision unit at Cicendo National
Eye hospital with chief complaint blurred vision in his right and left eye since eight
years ago. He was reffered from Soreang Hospital with diagnose retinitis
pigmentosa and senilis cataract in his right and left eye. Ophthalmologic
examination revealed that visual acuity for his right eye was 1/32 and left eye
was1/300. Intraocular pressure examination for right and left eye was normal.
Anterior segment examination was revealed that decrease light reflex in right and
left eye and lens opacification in right and left eye with grading NO2NC2.
Funduscopy examination was revealed bone spicuka in right and left eye.
Interferometry examination was revealed 0.6 in his right eye. Patient was
diagnosed with blindness et causa retinitis pigmentosa with complicated cataract
in his right and left eye. Patient was reffered to cataract and refractive surgery unit
for cataract surgery.

Conclusion: Diagnosis in visual impairment have to be considered from all of
aspect criteria. Complicated cataract in retinitis pigmentosa can get maximal
therapy to increase visual function before visual impairment condition.
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I. Pendahuluan

Retinitis pigmentosa merupakan penyakit degeneratif retina yang akan
mempengaruhi fotoreseptor sel batang dan kerucut yang disebabkan oleh genetik.
Penyakit ini merupakan tipe penyakit distrofi fundus herediter dengan perkiraan
prevalensi sebesar 1:4000 diseluruh dunia. Proses genetik yang terjadi pada
penyakit ini merupakan tipe penyakit yang diturunkan melalui pola autosomal
dominan, autosomal resesif, x-linked, digenik atau pola mitokondrial . Pola genetik
x-linked merupakan pola yang paling jarang terjadi, tetapi pola ini akan
menyebabkan bentuk retinitis pigmentosa yang paling berat. Pola ini dapat
menyebabkan hilangnya seluruh fungsi penglihatan pada perkiraan usia dekade

ketiga atau keempat.?3



Katarak merupakan bentuk komplikasi segmen anterior yang dapat terjadi
karena progresivitas penyakit retinitis pigmentosa. Kekeruhan lensa akan terjadi
pada pertengahan proses progresivitas retinitis pigmentosa. Jenis morfologi katarak
yang dapat terjadi pada pasien retinitis pigmentosa adalah katarak subkapsular
posterior, katarak polar anterior dan katarak nuklear. Tajam penglihatan pasien
dapat menurun sampai dibawah 6/18 pada pasien retinitis pigmentosa dengan
katarak. Hal ini akan menyebabkan pasien masuk pada kategori visual
impairment.>4>6

Progresivitas penyakit retinitis pigmentosa dapat menyebabkan tajam
penglihatan pasien sampai termasuk pada kategori kebutaan. Terdapat 30-50%
pasien retinitis pigmentosa yang mengalami kebutaan di Afrika. Kebutaan
merupakan kondisi tajam penglihatan kurang dari 3/60 atau lapang pandang kurang
dari 10° pada mata terbaik dengan koreksi penglihatan terbaik. Kebutaan ini akan
membuat seorang pasien mengalami penurunan kualitas hidup. Laporan kasus ini
bertujuan untuk membahas tatalaksana kebutaan pada pasien retinitis pigmentosa

dengan katarak komplikata.!"®

Il. Laporan Kasus

Seorang pasien laki-laki berusia 32 tahun datang ke unit low vision di Pusat Mata
Nasional (PMN) Rumah Sakit Mata Cicendo. Pasien dirujuk dari Rumah Sakit
Umum Daerah (RSUD) Soreang dengan diagnosis retinitis pigmentosa dan katarak
senilis pada mata kanan dan mata kiri. Pasien merasakan keluhan penglihatan gelap
pada saat melihat jauh dan melihat dekat. Keluhan ini tidak disertai dengan keluhan
sakit kepala atau penglihatan seperti tertutup asap.

Pasien merasa penglihatan mata kanan dan mata kiri buram sejak sepuluh tahun
yang lalu. Pasien merasakan keluhan penglihatan buram hanya saat malam hari atau
saat kondisi gelap pada awalnya. Keluhan penglihatan buram ini terasa semakin
lama semakin memburuk sehingga penglihatan pasien menjadi gelap pada mata
kanan dan mata Kiri sejak 5 tahun yang lalu. Keluhan ini tidak disertai dengan
adanya riwayat luka pada alat kelamin sebelumnya, riwayat trauma atau riwayat

penggunaan obat-obatan tertentu pada mata. Pasien tidak memiliki riwayat



penggunaan kacamata sebelumnya. Pasien belum pernah dilakukan operasi pada
mata. Pasien memiliki seorang kakak kandung perempuan yang memiliki keluhan
yang sama dengan pasien dan didiagnosis dengan retinitis pigmentosa dari rumah
sakit setempat.

Pasien pernah berobat ke PMN Rumah Sakit Mata Cicendo pada tahun 2012 ke
unit vitreoretina dan didiagnosis dengan retinitis pigmentosa pada mata kanan dan
mata Kiri. Tajam penglihatan jauh pada mata kanan 0.125 pinhole tetap dan pada
mata kiri 0.08 pinhole tetap. Tajam penglihatan dekat pasien tanpa bantuan masih
dapat mencapai 0.8M/15cm. Pasien diberi kacamata melihat jauh dengan ukuran S-
1.00 C-0.75 X 180 pada mata kanan dan S-1.00 C-0.75 x 65 pada mata kiri. Tajam
penglihatan jauh pasien maju sampai 0.2 pada Snellen chart dengan penggunaan
kacamata. Pasien setelah itu tidak kembali kontrol.

Pasien kembali kontrol ke unit vitreoretina PMN Rumah Sakit Mata Cicendo
pada tahun 2015 dan didiagnosis dengan diagnosis retinitis pigmentosa mata kanan
dan mata kiri dengan katarak senilis mata kanan dan mata kiri. Tajam penglihatan
jauh sudah mengalami penurunan pada mata kanan 0.08 pinhole tetap dan pada
mata kiri 0.05 pinhole tetap. Tajam penglihatan dekat pasien tanpa bantuan hanya
mampu mencapai 2.5M/25cm. Pasien diberi kacamata melihat jauh dengan ukuran
S-1.25 C-1.25 X 180 pada mata kanan dan S-1.00 C-1.00 x 65 pada mata kiri. Tajam
penglihatan jauh pasien maju sampai 0.2 pada mata kanan dan 0.16 pada mata kiri
pada Snellen chart dengan penggunaan kacamata. Pasien setelah itu tidak kembali
kontrol.

Pemeriksaan dilakukan di unit low vision pada 11 Februari 2021. Hasil
refraktometer pada mata kanan S +1.50 C-1.50 x 122 dan pada mata kiri S + 0.50
C-1.00 x 84. Hasil pemeriksaan tajam penglihatan jauh pasien menggunakan early
treatment diabetic retinopathy study (ETDRS) chart pada mata kanan 1/32 dengan
hasil pinhole tetap, sedangkan hasil pemeriksaan pada mata kiri 1/300. Koreksi
penglihatan jauh yang dilakukan pada mata kanan pasien tidak menambah
peningkatan pada tajam penglihatan jauh.

Pemeriksaan tajam penglihatan dekat pasien dilakukan dengan menggunakan

Bailey Lovie chart. Hasil pemeriksaan tajam penglihatan dekat pasien tanpa



tambahan alat bantu penglihatan adalah 6.3M/20cm. Tajam penglihatan dekat
dengan pemberian addisi lensa S + 3.00 D hanya memberikan penglihatan dekat
yang lebih terang pada 6.3 M/30 cm, tetapi tajam penglihatan dekat tidak
bertambah. Pasien diberikan alat bantu untuk membantu tajam penglihatan
dekatnya dengan stand magnifier +28.00 D. Pemeriksaan tajam penglihatan dekat
dengan menggunakan stand magnifier +28.00 D adalah 2.5M/20 cm.

Pemeriksaan sensitivitas kontras Hiding Heidi, amsler grid, penglihatan warna
dengan ishihara dan lapang pandang dengan Bernell dilakukan untuk menilai
kualitas penglihatan pasien. Hasil pemeriksaan sensitivitas kontras dengan Hiding
Heidi pada mata kanan pasien 25% pada jarak satu meter. Hasil pemeriksaan
penglihatan warna dengan menggunakan Ishihara pada mata kanan adalah
dermoplate. Pemerikssaan amsler grid pada mata kanan sulit dinilai karena pasien
sulit melihat gambaran secara keseluruhan. Pemeriksaan lapang pandang dengan
Bernell pada mata kanan ditemukan luas lapang pandang superior 10°, inferior 10°,
nasal 15°, dan temporal 15°.

Pemeriksaan oftalmologi dilakukan pada mata kanan dan mata Kiri. Posisi kedua
bola mata pasien orthotropia. Gerakan bola mata kanan dan mata Kiri pasien baik
ke segala arah. Tekanan bola mata kanan dan mata kiri didapatkan hasil 16 dengan
pemeriksaan Non Contact Tonometer (NCT). Pemeriksaan segmen anterior mata
kanan dan mata kiri dengan slit lamp ditemukan adanya kekeruhan pada lensa.

Pasien didiagnosis dengan kebutaan mata kanan dan Kiri et causa retinitis
pigmentosa dan katarak komplikata pada mata kanan dan kiri dengan last eye pada
mata kanan. Pasien diberikan stand magnifier +28.00 D untuk membantu pasien
membaca dekat dan disarankan untuk membaca pada media dengan ukuran buku
diperbesar. Rehabilitasi visual yang diberikan kepada pasien berupa konsultasi
dengan psikologi dan pemberian edukasi mengenai penggunaan tongkat, head
scanning, pemberian cahaya tambahan pada saat membaca dan pemasangan railing
pada kamar mandi.

Pasien kembali datang ke unit low vision pada tanggal 19 Februari 2021. Pasien

masih merasakan keluhan sulit melihat pada matanya dan menyatakan



keinginannya untuk dilakukan operasi katarak pada matanya. Pasien belum
menggunakan stand magnifier yang diberikan pada pertemuan sebelumnya.

Pemeriksaan dilakukan kembali di unit low vision pada mata kanan dan kirinya.
Hasil refraktometer pada mata kanan S -0.25 C-0.75 x 8 dan pada mata kiri S + 0.00
C-1.25 x 127. Hasil pemeriksaan tajam penglihatan jauh pasien menggunakan
ETDRS chart pada mata kanan 1/32 dengan hasil pinhole tetap, sedangkan hasil
pemeriksaan pada mata kiri 1/300. Koreksi penglihatan jauh pasien masih belum
menambah peningkatan pada tajam penglihatan jauh sama seperti hasil
pemeriksaan sebelumnya. Hasil pemeriksaan dan koreksi tajam penglihatan dekat
pasien masih sama seperti pemeriksaan tanggal 11 Februari 2021. Hasil
pemeriksaan sensitivitas kontras Hiding Heidi, amsler grid, penglihatan warna
dengan ishihara, lapang pandang dengan Bernell dan pemeriksaan oftalmologis
lain sama seperti hasil pemeriksaan tanggal 11 Februari 2021. Hasil pemeriksaan
interferometri pada mata kanan pasien 0,6. Pasien didiagnosis dengan kebutaan
mata kanan dan Kiri et causa retinitis pigmentosa dan katarak komplikata pada mata
kanan dan kiri dengan last eye pada mata kanan. Pasien dikonsulkan ke unit katarak
dan bedah refraktif untuk disarankan perencanaan operasi.

Pasien dilakukan pemeriksaan di unit katarak dan bedah refraktif pada tanggal
19 Februari 2021. Pemeriksaan oftalmologis mendapatkan tajam penglihatan mata
kanan 2/60 dengan pinhole 0.05 dan mata kiri 1/300. Posisi kedua bola mata
orthotropia. Gerakan bola mata kanan dan mata Kiri baik ke segala arah. Tekanan
bola mata kanan dan mata kiri didapatkan hasil sembilan dengan pemeriksaan NCT.
Hasil pemeriksaan segmen anterior mata kanan dan kiri terdapat penurunan refleks
cahaya pada mata kanan dan kiri. Pasien mengalami kekeruhan pada lensa mata
kanan dan kiri dengan grading NO2NC2 dan fibrosis kapsul posterior.

Hasil pemeriksaan funduskopi pada mata kanan pasien didapatkan hasil papil
bulat, batas tegas, terdapat bone spicuka, retina flat dan cup disk ratio 0.3. Hasil
pemeriksaan funduskopi pada mata kiri pasien didapatkan hasil papil bulat, batas
tegas, terdapat bone spicuka, retina flat, terdapat pigmented paravenous
chorioretinal atrophy (PPCRA) dan cup disk ratio 0.4. Pasien didiagnosis dengan

retinitis pigmentosa dengan katarak presenile immature dan fibrosis kapsul



posterior pada mata kanan dan Kkiri. Pasien direncanakan untuk operasi
phacoemulsification dengan pemasangan Intraocular Lens (I0L) pada mata kanan.
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Gambar 2.1 Hasil Pemeriksaan Foto Fundus pada 10 Maret 2021

Pasien dilakukan tindakan operasi phacoemulsification dengan pemasangan
IOL mata kanan pada 9 Maret 2021. Pasien dilakukan pemeriksaan kembali di unit
low vision pada 10 Maret 2021. Hasil refraktometer pada mata kanan S 0.00 C- 1.75
X 168 dan no target pada mata kiri. Hasil pemeriksaan tajam penglihatan jauh
pasien menggunakan ETDRS chart pada mata kanan 2/40 dengan hasil pinhole
tetap, sedangkan hasil pemeriksaan pada mata kiri 1/300. Hasil pemeriksaan tajam
penglihatan dekat dengan menggunakan Bailey Lovie chart tanpa tambahan
bantuan penglihatan adalah 6.3M/30cm. Hasil pemeriksaan sensitivitas kontras
dengan Hiding Heidi pada mata kanan pasien 25% pada jarak dua meter. Hasil
pemeriksaan penglihatan warna dengan menggunakan Ishihara pada mata kanan
adalah dermoplate. Pemeriksaan amsler grid pada mata kanan masih sulit dinilai
karena pasien sulit melihat gambaran secara keseluruhan. Pemeriksaan lapang
pandang dengan Bernell pada mata kanan ditemukan luas lapang pandang superior
10°, inferior 10°, nasal 15°, dan temporal 15°.

Pemeriksaan oftalmologi dilakukan pada mata kanan dan mata kiri. Posisi kedua
bola mata pasien orthotropia. Gerakan bola mata kanan dan mata kiri pasien baik
ke segala arah. Tekanan bola mata kanan didapatkan hasil 12 dan mata Kiri
didapatkan hasil 13 dengan pemeriksaan NCT. Pemeriksaan segmen anterior mata
kanan ditemukan terpasangnya IOL kapsul posterior dan mata kiri ditemukan
adanya kekeruhan pada lensa. Pasien dilakukan pemeriksaan penunjang tambahan



berupa foto fundus dan lapang pandang dengan Humphrey 10.2 mata kanan dan

mata Kiri.
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Gambar 2.2 Hasil Pemeriksaan Lapang Pandang Humphrey 10.2
pada 10 Maret 2021

Hasil pemeriksaan foto fundus mata kanan dan mata kiri pasien ditemukan
adanya bone spicule yang merupakan tanda khas dari penyakit retinitis pigmentosa.
Hasil pemeriksaan lapang pandang dengan pemeriksaan Humphrey 10.2 pun
memperlihatkan hasil bahwa pasien memiliki lapang pandang kesan tunnel vision
pada mata kanan dan kesan total blindness pada mata kiri. Pasien didiagnosis
dengan severe visual impairment mata kanan et causa retinitis pigmentosa mata
kanan dan kiri dengan pseudophakia mata kanan, katarak komplikata pada mata
kiri dan last eye pada mata kanan. Pasien direncanakan untuk kontrol ke unit low
vision satu minggu yang akan datang untuk pemeriksaan visus ulang dan

perencanaan pemberian alat bantu penglihatan pada pasien.

I11. Diskusi

Retinitis pigmentosa merupakan distrofi retina herediter yang paling sering



terjadi. Penyakit ini merupakan penyakit degeneratif retina yang akan
mempengaruhi fotoreseptor sel batang dan sel kerucut sehingga dapat
menyebabkan kebutaan permanen. Proses genetik yang terjadi pada penyakit ini
merupakan tipe penyakit yang diturunkan melalui pola autosomal dominan,
autosomal resesif, x-linked, digenik atau pola mitokondrial. Triad klasik yang
menjadi dasar diagnosis pada retinitis pigmentosa adalah pigmentasi retina

berbentuk bone spicule, atenuasi arteriolar dan waxy disc pallor.t2°

Gambar 3.1 Hasil Pemeriksaan Funduskopi Retinitis Pigmentosa
Dikutip dari : Hong Y, dkk.?

Gejala awal yang dirasakan oleh pasien adalah pasien akan merasakan sulit
melihat pada saat malam hari atau gelap yang dianggap normal oleh pasien.
Penurunan tajam penglihatan ini akan terus berprogress karena proses kematian sel
fotoreseptor dan proses komplikasi yang terjadi pada retinitis pigmentosa, seperti
katarak, cystoid macular edema (CME) dan epiretinal membrane.?3°

Katarak merupakan bentuk komplikasi segmen anterior yang dapat terjadi
karena progresivitas penyakit retinitis pigmentosa. Hal ini dapat terjadi karena
peningkatan sitokin pro inflamasi monocyte chemoattractant protein-1 di humor
akueous dan cairan vitreous pada retinitis pigmentosa. Jenis morfologi katarak yang
dapat terjadi pada pasien retinitis pigmentosa adalah katarak subkapsular posterior,
katarak polar anterior dan katarak nuklear. Tajam penglihatan pasien dapat
menurun sampai dibawah 6/18 pada pasien retinitis pigmentosa dengan katarak.
Hal ini akan menyebabkan pasien masuk pada kategori visual impairment.*>8

Pasien pada kasus ini memiliki tajam penglihatan jauh pada mata kanan 1/32



dan mata kiri 1/300. Tajam penglihatan jauh pada mata kanan pasien tidak
mengalami perbaikan saat dilakukan koreksi tajam penglihatan jauh. Pasien dapat
dikategorikan termasuk pada kondisi kebutaan mata kanan dan Kiri jika berdasarkan

klasifikasi visual impairment.

Tabel 3.1 Klasifikasi Visual Impairment berdasarkan Tajam Penglihatan pada Mata

Terbaik
Kategori Visus (Koreksi Terbaik)
1. Tajam Penglihatan Jauh
Mild visual impairment 6/12 — 6/18
Moderate visual impairment 6/18 — 6/60
Severe visual impairment 6/60 - 3/60
Blindness < 3/60

2. Tajam Penglihatan Dekat
Near Vision Impairment N6/ 0.8M dalam 40 cm
Dikutip dari : WHO.®

Diagnosis kebutaan mata kanan dan Kiri pada pasien masih belum dapat
ditetapkan. Katarak yang dimiliki pasien berperan dalam memperburuk fungsi
penglihatan pasien yang sebenarnya masih merupakan penyakit yang avoidable.
Katarak pada mata kanan pasien belum diberikan intervensi untuk perbaikan pada
fungsi penglihatan. Hal tersebut dapat dilihat dari hasil pemeriksaan interferometri
pada tanggal 19 Februari 2021 yang memperlihatkan peningkatan tajam
penglihatan mampu sampai 0.6. Penegakkan diagnosis pada pasien ini belum dapat
dikategorikan sebagai kasus visual impairment karena pasien belum mendapat
terapi maksimal pada penyakit yang dimilikinya.

Tujuan terapi rehabilitasi visual adalah untuk meningkatkan produktivitas yang
dapat dilakukan secara mandiri. Salah satu tahapan pada terapi rehabilitasi visual
adalah pemberian alat bantu yang dapat digunakan untuk melakukan suatu kegiatan
tertentu. Kegiatan yang akan dilakukan menjadi target yang ditetapkan dalam
pemberian alat bantu penglihatan. Kekuatan lensa pada alat bantu yang dibutuhkan
pasien dihitung dengan menggunakan rumus M = F/4,10-12

Pasien ini pada kondisi tidak sekolah, tidak memiliki pekerjaan atau tidak
mengikuti kursus tertentu dalam mengisi aktivitas sehari-harinya. Pasien pun tidak
memiliki hobi tertentu yang dapat menunjang aktivitas. Pasien hanya menginginkan

dapat membaca koran untuk mengisi waktu luangnya. Tajam penglihatan dekat
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dekat yang dimiliki pasien 6.3 M dalam jarak 20 cm. Ukuran huruf koran yang ingin
dapat dibaca oleh pasien memiliki ukuran 1.0 M, sehingga pasien harus memiliki
reserved acuity sebesar 0.8 M. Magnifikasi yang dibutuhkan pasien untuk dapat
membaca koran sebesar 7 kali.

Hasil perhitungan magnifikasi didapatkaan bahwa pasien membutuhkan lensa
dengan kekuatan +28.00 D. Lensa +28.00 D membutuhkan jarak baca sekitar
3.5cm. Pasien diberikan menggunakan stand magnifier untuk dapat menunjang
target membaca koran. Pasien masih merasa kurang nyaman menggunakan alat
bantu tersebut dan hanya mampu sampai pada target 2.8 M pada jarak 20 cm.

Pasien dikonsulkan ke unit katarak dan bedah refraktif untuk memastikan
diagnosis kategori visual impairment yang dimiliki pasien. Tatalaksana sementara
yang diberikan pada pasien ini merupakan rehabilitasi visual yang terdiri dari
pemberian alat bantu untuk melihat dan konseling untuk edukasi penglihatan yang
dimiliki pasien saat ini. Pasien tidak diberikan alat bantu untuk tajam penglihatan
jauh karena pasien tidak menunjukkan peningkatan pada saat dilakukan koreksi.
Pasien diberikan alat bantu untuk membaca dekat berupa stand magnifier +28.00 D
untuk dapat menunjang keinginannya membaca koran.

Hasil pemeriksaan tajam penglihatan jauh pasien dengan ETDRS chart di unit
low vision mengalami peningkatan sampai 2/40 setelah operasi katarak pada mata
kanan, meskipun hasil pemeriksaan lain masih belum terlihat perbedaan. Diagnosis
visual impairment pasien berubah menjadi severe visual impairment pada mata
kanan saat satu hari setelah tindakan operasi. Hal ini diharapkan terdapat
peningkatan kembali pada satu minggu setelah tindakan operasi dan penglihatan
pasien dapat lebih dimaksimalkan dengan alat bantu penglihatan. Prognosis pada
pasien berupa quo ad vitam ad bonam, quo ad functionam dubia ad malam dan quo
ad sanationam dubia ad malam. Hal ini dikarenakan retinitis pigmentosa
merupakan penyakit herediter terkait mutasi gen yang dapat menyebabkan
kebutaan irreversibel yang dimiliki oleh pasien.

IV. Simpulan
Katarak komplikata pada pasien retinitis pigmentosa dapat diberikan terapi
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maksimal yang diharapkan dapat meningkatkan fungsi penglihatan pasien sebelum
progresivitas retinitis pigmentosa mengakibatkan visual impairment. Penegakkan
diagnosis visual impairment merupakan diagnosis yang perlu diperhatikan
pemenuhan Kkriteria kategori yang termasuk kedalamnya. Keseluruhan terapi
maksimal yang dapat diterima oleh pasien perlu dilakukan untuk menunjang
diagnosis visual impairment. Ketepatan pada diagnosis visual impairment akan

menunjang ketepatan terapi rehabilitasi visual yang dapat diberikan pada pasien.
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