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Retinitis pigmentosa ist die hdufigst gesehene hereditire, retinale Dystrophie.

Sie kann in einer variablen Expression oder in verschiedenen Krankheitsstadien vorliegen und
wird autosomal-dominant, autosomal-rezessiv, x-chromosomal-rezessiv oder als simplex RP
vererbt.

Als systemische Erkrankungsform trat hier in 22 % der RP-Félle das Usher-Syndrom mit
congenitaler Taubheit auf.

Die tapetoretinale Degeneration nimmt ihren Ausgang von der Peripherie. Nachtblindheit und
gestortes Dammerungssehen sind oft wahrend der Kindheit die ersten Symptome.

Beim funduskopischen Bild findet man die klassische Trias mit arterioldrer Gefdssverengung,
retinaler, knochenbélkchenartiger Pigmentierung und wéchserner Papillenblisse.

Klinisch findet man ein eingeschranktes Gesichtsfeld, initial mit Ringskotom, oft ein abnormales
Elektroretinogramm und pathologisches Elektrookulogramm.

Bei einem erloschenen ERG wurden schlechtere Visuswerte als bei einem normalen ERG
gemessen. Da es sich um eine Summenantwort der gesamten Netzhaut handelt, ist die
Aussagekraft des ERG in Bezug auf Makulafunktion und zentralem Visus allerdings
eingeschrénkt.

Das prioperative GF korrelierte mit dem préoperativen Visus. Sehr wichtig fiir die RP-Patienten
ist das postoperativ unverdnderte GF, weil sich die retinale Ausgangslage durch die
Kataraktoperation nicht verschlechtert hat. — Ist es somit wirklich sinnvoll, die Operation
hinauszuschieben?

Bei der Betrachtung der RP-Formen féllt eine Assoziation zur Ausbildung einer Cataracta
complicata mit unterschiedlicher, prozentualer Hiufigkeit auf.

Bei nahezu 60 % aller RP-Patienten trat die typische Cataracta subcapsularis posterior auf.

Die Zeitspanne von der Erstmanifestation bis zur Operation betrug im Durchschnitt 28,1 Jahre.

In dieser Studie wurden 68 Patienten (114 Augen) im Alter von 50,7 +/- 14 Jahren an einer
Katarakt operiert. Die Patienten mit einer X-RP waren mit 31,6 Jahren erheblich jiinger als die
anderen Patienten.



Die Linsentriibungen verringern den von den RP-Patienten bendtigten, erhdhten Kontrastbedarf
mit der Folge einer fritheren und stiarkeren Visusminderung als bei netzhautgesunden Patienten.
Die Frage der Indikation einer Kataraktoperation stellt sich somit frither und dringlicher als bei
nicht RP-Patienten.

Die friiher angewandte intrakapsuldre Kataraktextraktion zur Entfernung einer Katarakt wurde
durch die Einfithrung der extrakapsuldre Kataraktextraktion und Phakoemulsifikation und durch
die Weiterentwicklung der Intraokularlinsenimplantate kontinuierlich verbessert.

Die Komplikationsrate ging drastisch zuriick und die Problematik der Langzeitvertraglichkeit von
IOL bei jungen Erwachsenen ist durch den hohen Fertigungsstandard auch nicht mehr gegeben.
Die hiufigsten Langzeitkomplikationen stellen die IOL-Dezentrierung und die erhohte
Nachstarrate dar.

Da die Patienten zum Operationszeitpunkt meist schon starke, konzentrische GF-Ein-
schrinkungen aufweisen, empfiehlt es sich, eine Hinterkammerlinse mit grossem
Optikdurchmesser zu verwenden, weil sich die Dezentrierung somit nicht auf den Visus auswirkt.
RP-spezifische Komplikationen treten weder intraoperativ noch postoperativ auf. Auch das
chirurgische Trauma hat keinen negativen Einfluss auf den klinischen Verlauf der RP.

Die heutigen kataraktchirurgischen Methoden sind erheblich sicherer geworden als vor 10 Jahren
und die Indikation zur Operation stellt sich somit bei immer jiingeren Patienten.

Ein weiteres diagnostisches Zeichen der RP-gehduft mittel- bis hohergradige Myopien- trat in
dieser Studie bei 24 Augen auf. Das Ziel der Kataraktoperation,eine Myopiereduktion, gelang mit
einer durchschnittlichen Verbesserung von 3,47 Dpt.

Betrachtet man alle RP-Patienten, so wirkte sich die Operation mit einer durchschnittlichen
Visusverbesserung von 0,15 bei allen Patienten positiv aus.

Der postoperative Visus und Visuserfolg stand mit dem Operationsalter in keinem
Zusammenhang.

Allerdings korrelierte der Erstmanifestationszeitpunkt, die Erkrankungsdauer und der praoperative
Visus mit dem postoperativen Visus.

Eine friihzeitige Kataraktoperation nach kiirzerem RP-Verlauf fiihrt zu einem giinstigeren
Ergebnis des postoperativen Visus. Der Operationszeitpunkt sollte nicht nach hinten
hinausgeschoben werden, weil dadurch auch keine bessere Visusverbesserung eintritt.

Die Visusvoraussage mittelts PAM sollte mit Skepsis betrachtet werden. Nur bei 4 von 17
Patienten wurde der postoperative Visus korrekt vorausgesagt. Tritt das versprochene Resultat
nicht ein, ist die Enttduschung beim Patienten und Arzt gross.

Der regeneratorische Nachstar bildete sich bei 49,2 % der Patienten nach mehr als 36 Monaten
aus.

Der Nachbeobachtungszeitraum war bei Nachstarpatienten viel grosser, so dass hier noch mit
einer Erhohung der Nachstarrate zu rechnen ist. Auch trat die typische PSC bei Patienten mit
Cataracta secundaria hdufiger auf als bei Patienten ohne Nachstar.

Der RP-Patient muss iiber die Ausbildungsmdglichkeit einer Cataracta secundaria aufgeklart
werden, weil er sonst eine mogliche postoperative Visusverschlechterung dem Krankheitsverlauf
seiner RP zuordnet und die Moglichkeit einer therapeutischen Intervention mittels Nd:YAG-
Laser-Kapsulotomie nicht bedenkt.

In dieser Studie wurden 63,3% der Augen einer Nd:Y AG-Laser-Kapsulotomie unterzogen.
Insgesamt sollte der Eingriff in Form einer Kataraktoperation frithzeitig durchgefiihrt werden,
weil sie keine negativen Auswirkungen auf die Progredienz der RP hat und dem Patienten die
Moglichkeit gibt, das verbliebene, zentrale Sehvermdgen moglichst lange zu nutzen.

Der Patient profitiert gerade im jiingeren Alter und eventueller noch bestehender Berufstétigkeit
von der verbesserten Sehschérfe.



