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ABSTRAK

Penyakit bawaan yang dikenal sebagai penyakit Hirschsprung didefinisikan oleh tidak adanya
sel ganglion di pleksus Meissner (submukosa) dan pleksus Auerbach (muscularis) dari rektum
terminal, yang meluas arah proksimal. Penyakit Hirschsprung memiliki prevalensi laki-laki 4:1
secara keseluruhan dan mempengaruhi 1 dari 5000 kelahiran hidup. Mutasi RET (rearranged
during Transfection), yang dapat terjadi pada salah satu dari 21 ekson gen yang biasanya terkait
dengan Sindrom Down, adalah penyebab Penyakit Hirschsprung. Menurut penelitian yang
dilakukan di RS Sardjito antara tahun 2013 dan 2016, hingga 45% bayi yang lahir dengan
sindrom Down memiliki masalah jantung bawaan, 11% mengalami gangguan pencernaan, dan
9% mengalami keduanya. Salah satu penyakit jantung bawaan pada yang dapat diderita ialah
stenosis pulmonal. Sebagian besar laporan kasus yang dapat diakses dari berbagai jurnal
membahas terkait anestesi pada orang dewasa. Laporan kasus ini merinci manajemen anestesi
dan pelaporan hemodinamik praanestesi, intraanestesi, dan pascaanastesi pada bayi berusia satu
bulan dengan Sindrom Down dengan stenosis paru sedang dan penyakit Hirschsprung yang
dijadwalkan menjalani kolostomi. Pasien diinduksi menggunakan Fentanyl, Midazolam, dan
Atracurium. Sevofluran digunakan sebagai agen maintenance. Kondisi hemodinamik pasien
praoperasi, intraoperasi, dan pascaoperasi relatif stabil. Selanjutnya pasien dirawat di dalam
PICU (Pediatric Intensive Care Unit) guna dilakukan evaluasi dan monitoring hemodinamik
selama 1 hari. Pasien lalu dirawat dibangsal dan pasien dipulangkan karena kondisi pasien
sudah stabil. Dalam manajemen pasien pediatri yang akan direncanakan operasi nonkardiak
secara elektif disertai dengan penyakit jantung bawaan, diperlukan evaluasi dan manajemen
perioperatif yang tepat guna meningkatkan luaran yang baik bagi pasien.

Kata Kunci: anastesi umum, hirschprung, pediatri, sindrom down, stenosis pulmonal

ABSTRACT
The inherited disease known as Hirschsprung's disease is defined by the absence of ganglion
cells in the Meissner plexus (submucosa) and Auerbach's plexus (muscularis) of the terminal

MK | Vol. 8 | No.1 | MARET 2025 |107


mailto:drmuhamadrizalhadipratama@gmail.com

Pratama, MRH: Manajemen Anestesi Pada Pasien Hirschsprung Disease dengan..

rectum, which extend proximally. Hirschsprung's disease has an overall male prevalence of 4:1
and affects 1 in 5000 live births. RET (Rearranged during Transfection) mutations, which can
occur in any of the 21 exons of the gene usually associated with Down's Syndrome, are the
cause of Hirschsprung's Disease. According to research conducted at Sardjito Hospital between
2013 and 2016, up to 45% of babies born with Down syndrome have congenital heart problems,
11% have digestive disorders, and 9% have both. One of the congenital heart diseases that can
be suffered is pulmonary stenosis. most of the case reports that can be accessed from various
journals discuss anesthetic therapy in adults. This case report details anesthetic management
and reporting of pre-anesthetic, intra-anesthetic, and post-anesthetic hemodynamics in a one-
month-old infant with Down's syndrome with moderate pulmonary stenosis and Hirschsprung's
disease who was scheduled to undergo a colostomy. The patient was induced using Fentanyl,
Midazolam, and Atracurium. Sevoflurane is used as a maintenance agent. The hemodynamic
conditions of preoperative, intraoperative, and postoperative patients were relatively stable.
Furthermore, the patient was treated in the PICU (Pediatric Intensive Care Unit) to evaluate
and monitor hemodynamics for 1 day. The patient was then treated in the ward and the patient
was sent home because the patient's condition was stable. In the management of pediatric
patients who are planning elective non-cardiac surgery accompanied by congenital heart
disease, appropriate evaluation and perioperative management are needed to improve patient
outcomes.

Keywords: down syndrome, general anesthesia, hirschprung, pediatric, stenosis pulmonal

PENDAHULUAN

Down syndrome (DS) merupakan
penyebab umum dari berbagai cacat lahir,
salah satunya adalah Penyakit Jantung
Bawaan (PJB) dan penyakit kongenital
lainnya.! Pasien DS dan PJB membutuhkan
penanganan dan pemeriksaan khusus yang
lebih detail sebelum operasi. Menelusuri
riwayat kesehatan melalui anamnesis dan
rekam medis yang komprehensif juga
sangat penting. Dokter spesialis jantung
anak secara rutin akan melakukan
ekokardiografi untuk memeriksa kelainan
anatomi jantung.? Menurut penelitian yang
dilakukan di RS Sardjito antara tahun 2013
dan 2016, hingga 45% bayi yang lahir
dengan DS memiliki masalah jantung
bawaan, 11% mengalami gangguan

pencernaan, dan 9% mengalami keduanya.

Salah satu penyakit jantung bawaan yang
dapat diderita pasien dengan DS ialah
stenosis pulmonal.

Stenosis  pulmonal  merupakan
sebuah kondisi dengan morbiditas tinggi
terutama pada pasien anak. Stenosis
pulmonal dapat terdeteksi secara klinis pada
beberapa tahapan kehidupan.* Obstruksi
yang lebih berat, maka akan menunjukkan
kelainan valvular lebih dini. Sebagian besar
menunjukkan gejala asimtomatik, dan
beberapa menunjukkan gejala simtomatik
pada stenosis pulmonal berat.** Tindakan
pembedahan menjadi sebuah tantangan
karena dalam proses pembedahan termasuk
manajemen anestesi dapat menentukan
luaran/outcome dari kondisi pasien.® Ahli
anestesi perlu melakukan pemeriksaan pra

operasi untuk menentukan metode anestesi
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yang tepat dan penatalaksanaan pasca
operasi. Hal ini sangat penting karena anak
dengan PJK memerlukan pemantauan
khusus terhadap hemodinamik pasien agar
tidak terjadi henti jantung. Laporan kasus
ini ditulis dengan maksud berbagi dengan
profesional anestesi apabila suatu saat nanti
bertemu dengan pasien pediatri yang akan
direncanakan operasi non-kardiovaskular
tetapi juga memiliki penyakit jantung
bawaan.
KASUS
A. Profil pasien

Pasien laki-laki usia 1 bulan dengan
berat badan 3,2 kg dan panjang badan 52 cm
datang rujukan dari rumah sakit daerah,
pasien dirujuk karena tidak dapat buang air
besar sejak 4 hari yang lalu. Pasien datang

dengan kondisi perut distended. Riwayat

persalinan menunjukkan pasien tidak
langsung menangis, mengalami asfiksia,

dan malas menyusu.

B. Pendekatan diagnosis

Pasien dikonsultasikan ke spesialis
bedah anak dan disarankan menjelani
pemeriksaan Colon in Loop (CIL), hasil
tertera pada gambar 1. Pada pemeriksaan
CIL ditemukan daerah transisi setinggi
sacral 1-3 ke retrosigmoid, kesan
pemeriksaan menunjukkan regio
Hirschprung rectum (segmen pendek). Atas
dasar hal anamnesis, pemeriksaan fisik
diagnostik dan pemeriksaan penunjang
tersebut, spesialis bedah anak mendiagnosis
seorang  pasien  dengan  penyakit
Hirschsprung.

Gambar 1 Hasil Pemeriksaan Colon in Loop (CIL) lying position.

Berdasarkan Gambar 1 didapatkan
hasil bacaan CIL saat dengan kontras

diinterpretasikan oleh spesialis radiologi
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sebagai berikut: Tampak daerah transisional
setinggi sakral 1 sampai 3 dengan

rectosigmoid index 0,25 dan tampak bagian
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sigmoid lebih besar daripada daerah rectum.
Kesimpulan dari gambaran dan keterangan
klinis yang diberikan ialah menyokong
Hirschprung Disease di regio rectum (Short
segment).

Pada pemeriksaan dokter spesialis
anamnesis  dan

anestesi  melakukan

pemeriksaan  fisik  diagnostik. Pada
pemeriksaan fisik didapatkan murmur pada
intercostalspace (ICS) 2 sinistra. Atas dasar
hal tersebut, dokter spesialis anastesi
melakukan konsultasi dengan dokter
spesialis pediatri konsultan kardiologi dan
selanjutnya diagendakan untuk melakukan
pemeriksaan echocardiography dan
melakukan  pemeriksaan  laboratorium
praoperasi  (Tabel 1). Pemeriksaan

echocardiography menunjukkan stenosis

P R Ll

pulmonal sedang (PG 37 mmHg) dengan
ejeksi fraksi sebesar 68% (Gambar 2).
Setelah dilakukan pemeriksaan
laboratorium praoperasi dan pemeriksaan
penunjang lainnya, anestesiologis
mengategorikan pasien sebagai Physical
Status American Society of
Anesthesiologists Classification (PS-ASA)
3. Pasien diklasifikasikan ke dalam ASA 3
karena pasien memiliki keterbatasan atau
keterbatasan dalam menjalankan fungsi
tubuh dan memiliki penyakit yang parah.
Pasien direncanakan operasi dengan
didahului  puasa  dengan  kepastian
mendapatkan support/back-up perawatan
Pediatric Intensive Care Unit (PICU) pasca

operasi.
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Gambar 2 Hasil pemeriksaan echocardiography.

Berdasarkan Gambar 2 didapatkan
hasil bacaan echocardiography yang
diinterpretasikan oleh spesialis pediatri
konsultan kardiologi sebagai berikut: Situs:
solitus, Atrioventricular-ventriculoarterial

(AV-VA)

Concordance, Drainase V.

Pulmo: Normal, Ruang Jantung: Normal,
Katup Mitral: Mitral Regurgitation (MR)
Trivial, Aorta: Normal, Trikuspid: Tricuspid
Regurgitatiom (TR) ringan pressure
gradient (PG) 25 mmHg), Pulmonal:
Pulmonic Stenosis (PS) sedang (PG 37
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mmHg), Patent Ductus Arteriosus (PDA) (- Kesimpulan yang didapatkan ialah

), Septum atrium dan ventrikel: intak, Arkus pulmonal stenosis sedang dan tricuspid
aorta: Normal, FEjeksi fraksi: 68,4%. regurgitasi ringan.

Tabel 1 Pemeriksaan laboratorium praoperasi

Jenis Pemeriksaan Hasil Nilai Normal Satuan
Hemoglobin 15,2 (Tinggi) 9.0-14.0 g/dL
Laju Endap Darah - 0-15 mm/jam
Leukosit 10,3 6.0-17.5 103uL
Eosinofil 2 0-3 %
Basofil 0 0-1 %
Stab 0 0-1 %
Segmen 38 0-1 %
Limfosit 49 0-1 %
Monosit 6 4-7 %
Hematokrit 42,0 (Tinggi) 28.0-42.0 %
Trombosit 446 150-450 10°/uL
APTT* 30,2 <7 detik dari kontrol Detik
APPT Kontrol 27,3 -
PPT* 11,1 <2 detik dari kontrol Detik
PPT Kontrol 10,5 -
ALT* 35 9-43 U/L
AST* 32 10-35 U/L
Albumin 3,4 3.4-4.8 g/dL
Glukosa 68 <200 mg/dL
Natrium 135,7 135-155 mmol/L
Kalium 4,92 3.5-5.0 mmol/L
Klorida 107,8 90-110 mmol/L
Kreatinin Serum 0,6 (Tinggi) <0.42 mg/dL
BUN* 7 6-20 mg/dL

*APPT : Activated Partial Thromboplastin Time

PPT : Partial Thromboplastin Time

ALT : Alanine Transaminase
AST : Aspartate Aminotransferase
BUN : Blood Urea Nitrogen

Berdasarkan Tabel 1, didapatkan
bahwa nilai hemoglobin dan hematokrit
pada pasien tinggi. Hal ini menunjukkan
bahwa telah terjadinya kompensasi yang
dapat disebabkan karena adanya penyakit

jantung bawaan pada pasien.

C. Tata Laksana
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Pasien direncanakan untuk tindakan
kolostomi. Akses intravena telah terpasang
saat di ruangan, sehingga selanjutnya pasien
dilakukan induksi anestesi dengan fotal
intravenous anesthesia (TIVA)
menggunakan  Fentanyl (10  mcg),
Midazolam (0,1 mg), dan Atracurium (1,5

mg) sedangkan untuk anestesi rumatan,
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digunakan Sevoflurane. Selama operasi,

pasien dimonitor menggunakan
electrocardiography (ECG) lead
monitoring, spirometri, dan

sphygmomanometer. Hasil observasi tanda
vital pasien praoperasi, intraoperasi, dan
pascaoperasi dapat kita lihat pada gambar 3.
Operasi dilakukan selama 1 jam guna

memotong kolon sepanjang 25 cm dan

berjalan tanpa kendala. Selanjutnya pasien
dilakukan monitoring selama 1 jam di ruang
recovery room, dilanjutkan perawatan
diruang PICU guna dilakukan observasi
pasca operasi. Selanjutnya pasien dipindah
ke ruang rawat inap dan dipulangkan
setelah menunjukkan perbaikan kondisi

klinis.

GRAFIK PEMANTAUAN TANDA VITAL
PRAOPERASI, INTRAOPERASI, DAN
DIRUANG PERAWATAN
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Gambar 3 Grafik monitoring tanda vital praoperasi, intraoperasi, pascaoperasi dan di ruang
perawatan.

Berdasarkan Gambar 3, didapatkan
bahwa tanda vital pasien selama preoperasi,
intraoperasi, dan pascaoperasi relatif stabil.
Tanda vital pasien selama praoperasi,
intraoperasi dan pascaoperasi rerata nadi
144, laju nafas 49, suhu 36,6 derajat celcius,
dan SpO: 98,3% sedangkan tanda vital

pasien selama praoperasi, intraoperasi dan

pascaoperasi rerata nadi 142, laju nafas 50,

suhu 36,6 derajat Celsius, dan SpO; 98,6%.

PEMBAHASAN

Pasien dalam laporan kasus ini
adalah pasien dengan penyakit Hirshsprung
disertai DS dan stenosis pulmonal
(DS)

merupakan penyebab umum dari berbagai

moderate.  Down  Syndrome

kelainan bawaan, salah satunya PJB dan
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penyakit kongenital lainnya, dalam hal ini
contohnya ialah stenosis pulmonal dan
Hirscprung  disease.”3%1%11  Sebelum
melakukan prosedur operasi pada pasien
dengan DS dengan penyakit jantung
kongenital, ahli anestesi harus benar-benar
mengenal anatomi jantung dan patofisiologi
anak. Sering kali, ahli jantung anak atau
dokter anak memberikan informasi klinis
yang berharga untuk membantu ahli
anestesi memahami lesi yang kompleks.'?
Pasien ini dikategorikan sebagai
ASA 1II karena kelainan jantung bawaan
stabil yang tidak diobati berdasarkan status
klasifikasi ASA. Anak yang menjalani
operasi non-jantung saat menderita
penyakit jantung lebih mungkin meninggal
dan menderita morbiditas. Studi telah
mengaitkan sejumlah variabel, termasuk
kompleksitas penyakit, status fisiologis,
jenis operasi, dan usia muda, dengan risiko
masalah perioperatif yang lebih besar pada
pasien pediatri dengan penyakit jantung
bawaan.!3
Anamnesis harus fokus pada anestesi
sebelumnya dan kondisi klinis anak saat ini.
Rekam medis pasien berguna untuk
mengumpulkan  informasi ~ mengenai
kateterisasi jantung sebelumnya, hasil
laboratorium, pemeriksaan
elektrokardiografi dan  ekokardiografi.
Penyakit sistemik tambahan dan anomali
nonkardiak  harus  dipahami  secara

menyeluruh, dan penekanan khusus
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diberikan pada pemeriksaan jalan napas.
Dokumentasi tanda-tanda vital pra-operasi,
termasuk saturasi oksihemoglobin udara
ruangan (SpOz) sangat penting untuk
digunakan sebagai garis dasar
intraoperative.'*

Kunjungan praoperasi ditujukan
untuk memberikan pengenalan kondisi
pasien bagi seorang  anestesiologis.
Evaluasi kondisi pasien menjadi peran yang
utama, sehingga ~mampu  membuat
perencanaan prosedur anestesi. Hal ini
penting dilakukan terutama pada pasien
pediatri, terlebih yang mengalami down
syndrome dengan kecenderungan memiliki
Penyakit Jantung Bawaan (PJB).!>

Pada pasien dengan stenosis
pulmonal manajemen anestesi dilakukan
bertujuan untuk menjaga hemodinamik dari
Right Ventricle (RV) preload, Left Ventricle
(LV) afterload, dan kontraktilitas dari RV.
Preload harus dijaga stabilitasnya untuk
mengoptimalkan kontraktilitas miokard,
sementara itu preload yang berlebihan
dapat memicu gagal jantung kanan. Pada
kondisi henti jantung, pasien akan lebih
sulit untuk diresusitasi karena kompresi
jantung tidak akan efektif untuk mendorong
aliran darah melewati katup stenosis
pulmonal.'6

Pada anak sehat yang menjalani
operasi elektif, premedikasi umumnya

digunakan untuk mencapai ansiolisis dan

analgesia. Premedikasi juga diberikan
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untuk memblokir refleks saluran napas
yang tidak diinginkan, mengurangi sekresi
saluran napas, dan mengurangi volume
lambung. Keuntungan potensial dari sedasi
praoperasi pada anak dengan PJB meliputi
pemisahan yang mudah dari orang tua, lebih
sedikit tangisan, penurunan konsumsi
oksigen, dan penurunan kadar anestesi
intraoperatif.!”

Pilihan agen anestesi untuk anak
dengan PJB tergantung pada durasi, jenis
operasi, pilihan ahli anestesi, dan status
kardiovaskular pasien. Pilihan teknik
induksi anestesi tergantung pada usia anak,
kesiapan psikologis, status kardiovaskular
dan mempertimbangkan jalur intravena
(IV) yang dapat dipasang dengan mudah.
Efek kardiovaskular yang diketahui dari
agen anestesi juga harus
dipertimbangkan.!”!®  Induksi  masker
dengan Sevofluran sering dipilih ketika
akses IV sulit. Bila perlu, penggunaan
oksigen konsentrasi tinggi dimungkinkan
dengan penggunaan anestesi volatil.!”

Halotan maupun Isofluran dapat
menurunkan  tekanan = darah  arteri.
Penurunan tekanan darah terutama terkait
dengan halotan disebabkan oleh penurunan
curah jantung. Resistensi vaskular sistemik
sebagian besar tetap tidak berubah.
Sebaliknya, penurunan tekanan darah
dengan  Isofluran  disebabkan  oleh

penurunan resistensi vaskular sistemik,

sedangkan curah jantung tetap normal.

Sevofluran dikaitkan dengan bradikardia
atau disritmia yang lebih sedikit daripada
halotan.?

Efek penurunan curah jantung pada
Sevofluran lebih rendah daripada Halotan.
Halotan dapat menyebabkan penurunan
detak jantung dan cardiac index yang lebih
besar pada semua konsentrasi, daripada
sevofluran. Selain itu, pada pasien pediatri
dengan stenosis pulmonal berat, halotan
dapat menyebabkan penurunan aliran darah
pulmonal dan membahayakan oksigenasi.
Anestesi halotan juga dapat menghasilkan
penurunan yang signifikan pada curah
jantung, detak jantung, dan tekanan darah.?

Penggunaan obat opioid pada anak
dengan PJB umumnya dikaitkan dengan
kestabilan hemodinamik yang sangat baik.
Pemberian dosis tinggi narkotika dapat
digunakan pada pasien pediatri yang
menjalani prosedur bedah besar, didukung
oleh pengawasan dan penggunaan ventilasi
baik pasca operasi. Penggunaan Fentanyl
(25-75 mcg/kg) dan Sufentanil (5-20
mcg/kg) dapat diaplikasikan pada bayi dan
anak dengan PJB. Kedua agen
menghasilkan perubahan hemodinamik
paru dan sistemik yang minimal. Pada
pasien pediatri yang akan menjalani
prosedur pembedahan singkat,
Remifentanil dapat digunakan. 2

Narkotika dosis rendah  dapat

digunakan untuk menambah konsentrasi

anestesi volatil yang berkurang pada
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pediatri yang menjalani prosedur yang
kurang  ekstensif. Penggunaan  obat
pelumpuh otot dapat dikombinasikan
bersama penggunaan narkotika dosis
rendah dengan penggunaan teknik balanced
anesthesia. Pada pasien anak yang tidak
kooperatif, dapat diberikan induksi
menggunakan Ketamin (4-8 mg/kg).
Penggunaan Ketamin dapat
mempertahankan kontraktilitas dan
Systemic  Vascular  Resistance (SVR)
dikarenakan efek simpatomimetiknya.
Selain itu, penggunaan Ketamin dengan
dosis 1-2 mg/kg IV, tidak meningkatkan
Pulmonary Vein Resistance pada pasien
anak dengan PJB.?

Pemilihan agen penghambat
neuromuskuler spesifik pada anak dengan
PJB biasanya dibuat berdasarkan prediksi
efek kardiovaskular obat, serta durasi
kerjanya. Pancuronium adalah pilihan
populer  karena efek  vagolitiknya
mendukung laju nadi dan CO,, terutama
pada anak-anak yang menerima opioid
dosis  tinggi. Jika takikardia tidak
diinginkan, (atau untuk prosedur yang lebih
pendek), Mivacurium, Rapacuronium,
Atracurium, Vecuronium, atau Rocuronium
dapat digunakan, dengan efek minimal pada
fungsi hemodinamik.'3

Pengamatan pasien terus menerus
harus dilakukan. Catatan berbasis waktu
harus berisi tanda vital seperti detak

jantung, laju pernapasan, tekanan darah,
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dan saturasi oksigen setidaknya sekali
setiap lima menit. Hampir semua anak yang
menerima sedasi dalam harus menjalani
kapnografi karena meningkatnya risiko

napas/ventilasi.  #

gangguan  jalan
Pencatatan tanda vital awal selama
perawatan pasca sedasi harus dilakukan
setidaknya setiap lima menit. Interval
perekaman dapat dinaikkan menjadi 10
hingga 15 menit saat anak mulai bangun."
Pada perawatan pascaoperasi, anak dengan
PJB akan di monitoring didalam Pediatric
Intensive Care Unit (PICU). Setelah berada
di PICU, pemberian opioid dan anti emetic
dapat diberikan. Apabila pasien sudah
dipastikan stabil, pasien dapat dipindahkan

ke bangsal pediatri.?’

KESIMPULAN

Penanganan pasien pediatri yang
dilakukan operasi pembedahan dengan
disertai stenosis pulmonal merupakan
tantangan bagi anesthesiologist.
Komplikasi seperti atrial fibrilasi dan gagal
jantung dapat meningkatkan terjadinya
angka kesakitan dan angka kematian
perioperative. Penilaian  praoperasi,
intraoperasi, pascaoperasi, pemahaman
terkait fisiologi dan farmakologi obat
anestesi yang adekuat dapat meningkatkan
outcome yang baik bagi pasien dan dapat
mencegah efek samping buruk yang akan

terjadi.
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