Bula Hemoragik dengan Komplikasi Perforasi
Gaster Sebhagai Manifestasi Klinis Purpura
Henoch-Schonlein yang Tidak Biasa pada
Anak

Budi Setiabudiawan, Reni Ghrahani, Gartika Sapartini, Nur Melani Sari, Herry Garna
Departemen Ilmu Kesehatan Anak, Fakultas Kedokteran Universitas Padjadjaran/RS Dr. Hasan Sadikin,
Bandung

Purpura Henoch-Schonlein (PHS) merupakan vaskulitis pada pembuluh darah kecil tersering terjadi pada
anak. Penyakit ini ditandai dengan purpura palpable nontrombositopenia disertai salah satu gejala nyeri perut,
artritis atau atralgia, glomerulonefritis, dan hasil biopsi jaringan berupa gambaran vaskulitis leukositoklastik.
Bula hemoragik disertai edema jaringan subkutan merupakan gambaran yang tidak umum pada PHS dan
sering terlewatkan. Manifestasi klinis vesikobulosa PHS sering ditemukan pada pasien dewasa, 16%—-60%
kasus, sedangkan pada anak kurang dari 2% kasus. Walaupun PHS secara tipikal merupakan penyakit se/f-
limiting, tetapi komplikasi serius dapat terjadi. Perforasi gaster sangat jarang dilaporkan sebagai komplikasi
PHS. Kami melaporkan 2 kasus PHS dengan manifestasi kulit yang berat, yaitu timbulnya bula hemoragik
disertai dengan perforasi gaster. Pada kedua kasus dilakukan tindakan operatif dengan keluaran yang berbeda,
pada kasus pertama pasien dipulangkan dalam kondisi baik pascaoperasi setelah dilakukan laparatomi
eksplorasi, walaupun masih menderita nefritis. Sedangkan pasien kedua meninggal setelah tindakan
diagnostic peritoneal lavage disebabkan sepsis berat. Simpulan, bula hemoragik dapat dipertimbangkan
sebagai prediktor komplikasi perforasi gaster pada PHS yang akan meningkatkan kewaspadaan dalam tata
laksana PHS. Sari Pediatri 2011;13(4):257-64.
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Eduard Henoch pada tahun 1874 menemukan
hubungannya dengan gejala gastrointestinal dan sistem
genitourinary.* Purpura Henoch-Schonlein dengan
manifestasi kulit vesikobulosa sering ditemukan pada
kasus dewasa mencapai 16%—60% kasus, sedangkan
pada anak hanya <2%.> Manifestasi saluran cerna
serta ginjal menjadi salah satu penyebab keluhan
penting dan komplikasi jangka panjang pada PHS.
Komplikasi saluran cerna seperti perdarahan masif,
perforasi usus, dan intususepsi intestinal juga telah
dilaporkan. Sangat jarang yang melaporkan kejadian
perforasi gaster sebagai komplikasi pada PHS. Kami
melaporkan 2 kasus perforasi gaster pada kasus PHS
di Ruang Perawatan Departemen Ilmu Kesehatan Anak
RSHS bandung, Desember 2010-Mei 2011.

Kasus 1

Seorang anak laki-laki 11 tahun datang dengan keluhan
timbul bula simetris di kedua ekstremitas dan menjalar
hingga kedua bokong, terasa nyeri tetapi tidak terasa
gatal, diawali dengan bercak-bercak kemerahan sejak 2
minggu sebelumnya. Pada saat pemeriksaan awal anak
tampak sakit berat disertai hipertensi dengan tekanan
darah 120/90 mmHg dan status gizi baik. Pada
ekstremitas inferior terdapat edema subkutan dan pada
pemeriksaan kulit tampak lesi kulit multipel distribusi
regional pada aurikula sinistra dan dekstra, dari kaki
hingga bokong dengan bentuk petekia, purpura,
krusta hingga bula hemoragik dengan tanda Nikolsky
negatif. Pada pemeriksaan laboratorium darah awal
menunjukkan anemia, neutrofilia, kenaikan LED
(50/110 mm per ¥2 jam), albumin 3,2 g/dL, ureum 24
mg/dL, kreatinin 0,56 mg/dL, Na/K 138/4,2 mEq/L.
Pada pemeriksaan urinalisis didapatkan proteinuria
(+++), mikroskopis hematuria, tidak didapatkan kast/
silinder. Hasil biopsi kulit menunjukkan gambaran
leukositoklastik ringan. Pasien didiagnosis sebagai
nefritis PHS +dermatitis atopi, tidak didapatkan fokus
infeksi dan direncanakan pengobatan untuk nefritis
berat dengan pemberian puls siklofosfamid disertai
mercaptoethane sulfonate Na (MESNA) dan puls
metilprednisolon berdasarkan regimen Oxford dan
menghentikan kortikosteroid oral (metilpredisolon 2
mg/kgBB/hari). Satu hari kemudian pasien mengalami
muntah, nyeri perut, dan cairan kehitaman dari
nasogastric tube (NGT). Pasien dilakukan foto polos
abdomen dan dikonsulkan ke Bagian Bedah Anak.
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Kesan foto terdapat peritonitis difusa ec perforasi
gaster pada pasien nefritis PHS +dermatitis atopi. Pasien
kemudian dilakukan laparatomi eksplorasi. Hasil
pemeriksaan laboratorium preoperasi menunjukkan
leukositosis, neutrofilia, ureum 41 mg/dL, kreatinin
0,73 mg/dL, laju filtrasi glomerulus (GFR) 97/
mL/1,73 m? urinalisis proteinuria (+++), hematuria
mikroskopis. Preoperasi diberikan kombinasi antibiotik
sefotaksim, gentamisin, dan metronidazol. Laporan
durante operasi laparatomi eksplorasi dan biopsi
ditemukan pneumoperitoneum, cairan peritoneum
bercampur gastric juice sebanyak 100 mL perforasi di
daerah anterior gaster daerah antrum berdiameter 2
cm dengan tepi nekrotik. Post operation day (POD)
selama 3 hari pasien dirawat di ruang intensif dan
mengalami acute kidney injury (AKI) ditandai dengan
anuria serta peningkatan kreatinin. Selain mengalami
AKI pasien juga mengalami komplikasi pascaoperasi,
yaitu sepsis, hipoalbumin, dan wound debicent. Pada
hari perawatan ke-23 dengan mempertimbangan gejala
vaskulitis yang mengalami perburukan klinis ditandai
dengan fungsi ginjal yang semakin memburuk, pasien
kemudian diberikan kembali metilprednisolon oral
dosis 2 mg/kgBB/hari. Setelah 5 hari pemberian
steroid pasien dipindahkan ke ruang perawatan dengan
kondisi klinis baik, ditandai dengan tanda klinis stabil,
penurunan kadar kreatinin dan ureum, bengkak pada
kedua tungkai yang berkurang, dan peningkatan
diuresis. Pasien dipulangkan pada hari perawatan hari
ke-38 dengan kondisi klinis baik, walaupun masih
didapatkan tanda-tanda nefritis.

Kasus 2

Seorang anak laki-laki usia 10 tahun dengan keluhan
utama kemerahan yang menimbul pada permukaan
tangan dan kaki sejak 4 hari sebelum dirawat yang
meluas ke paha dan seluruh badan disertai bengkak di
pergelangan tangan dengan nyeri bila menggenggam,
nyeri perut, nyeri ulu hati, dan muntah. Pada
pemeriksaan laboratorium tidak ditemukan hematuria
maupun darah samar dalam feses. Kemudian di-
tegakkan diagnosis PHS dan diberikan terapi prednison
1 mg/kgBB/hari dengan tersangka fokus infeksi otitis
media akut aurikula sinistra. Pada hari perawatan
ke-2 timbul bula pada daerah siku kanan. Pada hari
perawatan ke-14 kembali mengeluh nyeri perut yang
semakin bertambah hebat, tidak disertai melena. Maka
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dilakukan perubahan terapi dengan memberikan puls
metilprednisolon 30 mg/kgBB/hari. Hari perawatan
ke-16 terjadi nyeri perut hebat dan dilakukan foto
polos abdomen, pada pemeriksaan fisis tampak
abdomen tegang, terdapat nyeri tekan abdomen tanpa
disertai nyeri lepas. Pasien dikonsulkan ke Bagian
Bedah Anak dengan kesan perforasi gaster. Pasien
mengalami syok septik, diberikan resusitasi cairan
dan vasopresor, serta kombinasi antibiotik sefotaksim,
metronidazol, dan gentamisin. Oleh karena kondisi
klinis pasien tidak stabil dan tidak memungkinkan
untuk dilakukan laparotomi eksplorasi dalam narkose
umum, kemudian dilakukan diagnostic peritoneal lavage
untuk mengurangi tekanan intraabdominal. Durante
operasi ditemukan pneumoperitoneum dan gastric
juice. Pasien kemudian dirawat di ruang intensif anak
dan meninggal beberapa jam setelah dilakukan operasi
karena sepsis berat.

Pembahasan

Purpura Henoch-Schonlein juga dikenal dengan
purpura anafilaktoid, adalah suatu vaskulitis pada
pembuluh darah kecil yang sering ditemukan dengan
komplikasi kulit dan sistemik.* Etiologi PHS sampai
sekarang belum diketahui dengan pasti, tetapi terbukti
terdapat pula hubungan infeksi virus, obat-obatan,
pemberian vaksinasi, dan obat-obatan dengan penyakit
PHS. .4

Gejala awal berupa serangan akut dengan beberapa
manifestasi sekaligus, atau tersembunyi dan muncul
satu per satu dalam periode minggu atau bulan.
Setelah timbul ruam, gejala lain timbul dalam rerata
4 hari (1-19 hari).* Ruam pada umumnya berupa

verikel berisi darah serupa petekia hingga ekimosis
yang terdistribusi simetris pada ekstremitas bawah
maupun daerah yang seringkali banyak mengalami
penekanan, misalnya bokong. Bula hemoragik disertai
edema jaringan subkutan merupakan gambaran yang
tidak umum pada PHS dan sering terlewatkan, karena
hanya terjadi <2% kasus anak.’

Gejala gastrointestinal dapat terjadi sebelum
manifestasi kelainan kulit sebagai tanda patognomonis
PHS pada 25,3% kasus.' Interval antara 2 gejala
klinis tersebut sekitar 4,8 hari dan paling lama 28
hari. Manifestasi klinis gastrointestinal meliputi
gejala nyeri kolik abdomen yang terlokalisir pada
daerah epigastrik, periumbilikalis, bertambah berat
dengan diberikan makanan (bowel angina) dan sering
diduga suatu akut abdomen ditandai dengan nyeri
tekan, tegang, schingga menyebabkan operasi yang
tidak diperlukan."® Gejala lain diantaranya muntah,
perdarahan saluran cerna, dan diare. Pemberian
steroid memperbaiki gejala pada tahap awal, tetapi
tidak mencegah nyeri perut berulang. Steroid akan
mengurangi edema dinding usus dan kemudian gejala
menghilang.® Perdarahan dapat terjadi tanpa terjadinya
nyeri perut. Perdarahan pada umumnya ringan,
tetapi dapat berlangsung hebat sehingga memerlukan
endoskopi ataupun terapi pembedahan. Etiologi dan
patologi manifestasi kelainan pada saluran cerna PHS
masih belum dijelaskan dengan baik, tetapi PHS
diperkirakan menyebabkan inflamasi pada pembuluh
darah kecil sistemik, terjadi edema perivaskular dan
kemudian perdarahan. Keterlibatan saluran cerna
terutama usus halus menyebabkan hematoma pada
dinding usus, menyebabkan risiko terjadinya perforasi,
obstruksi subakut, intususepsi, atau perdarahan ke
dalam lumen.”

Kasus 1

Kasus 2

Gambar 1. Manifetasi kulit pada purpura Henoch-Schonlein

Sumber: Parajuli®®
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Komplikasi PHS pada saluran gastrointestinal
bervariasi 3,9%-22,4%."' Intususepsi merupakan
komplikasi yang paling sering memerlukan pembedah-
an, terjadi pada 0,7—13,6% pasien. Komplikasi tersebut
jarang terjadi pada anak usia kurang dari 3 tahun
dan dewasa. Gejala klinis menunjukkan obstruksi
intestinal, kadang-kadang teraba masa abdomen.
Lokasi terjadinya insusepsi adalah pada ileo-ileal
(51%), ileo-kolon (39%), dan jarang pada jejuno-
jenunal (7%). Predominasi keterlibatan usus halus
pada PHS disebabkan proses patologis perdarahan
intramural dan edema pada daerah usus, sedangkan
pada intususepsi idiopatik terjadi pada 80%-90% di
ileokolon. Hal tersebut disebabkan karena hiperplasia
jaringan limfoid pada ileum distal terjadi pada anak
usia <2 tahun, oleh karena itu penemuan intususepsi
pada anak usia lebih dari 2 tahun patut mencurigai
PHS sebagai etiologinya.®

Perforasi pada umumnya terjadi di daerah ileum
disertai dengan intususepsi,®” terutama pemberian
steroid, dan terjadi pada minggu kedua pengobatan.
Salah satu kelompok peneliti mengemukakan bahwa
pemberian steroid dapat merupakan predisposisi
perforasi dan dapat menghilangkan gejala inflamasi,
terjadi perbaikan klinis sementara sebelum pada
pemeriksaan abdomen mengalami perburukan.
Komplikasi PHS lainnya pada saluran cerna meliputi
obstruksi dan pembentukan striktur pada duodenum
dan ileum, manifestasi lambat yang kemungkinan
disebabkan oleh iskemik.'” Selain itu dijumpai pula
gejala protein loosing enteropathy, cholecystisis acalculous
acute yang ditandai penebalan dinding kandung
empedu, hidrops kandung empedu. Sembilan

persen PHS juga dapat menunjukkan gejala nyeri
pada kuadran atas kanan, hepatomegali, mual yang
berhubungan dengan peningkatan enzim hati, ileitis
terminalis, pembengkakan skrotum bilateral akut,
hematom pada dinding abdomen, dan pankreatitis
akut.'""  Penemuan-penemuan ini mengalami
perbaikan setelah pemberian kortikosteroid selama 3—7
hari. Pemberian inhibitor sekresi asam lambung juga
bermanfaat pada keterlibatan saluran cerna. Pemberian
kortikosteroid sedari awal direkomendasikan untuk
mencegah untuk komplikasi gastrointestinal,' tetapi
walaupun telah diberikan steroid, risiko komplikasi
pada saluran cerna masih tetap ada.

Manifestasi renal berupa nefritis purpura Henoch-
Schonlein (NPHS) pada umumnya terjadi 1-3
bulan pertama setelah timbul ruam. Jauhola dkk.'¢
menemukan bahwa nefritis dapat terjadi lebih awal
(rerata 14 hari). Sebuah tinjauan sistematik terhadap
1.133 kasus PHS menerangkan manifestasi klinis
NPHS terjadi pada 34% kasus (rentang 15-62%).
Gejala hematuria dan atau proteinuria ditemukan
pada 79% kasus dan 21% menderita sindrom nefrotik
atau nefritik. Proteinuria masif saat ozmser merupakan
penanda penyakit yang progresif. Hasil penelitian
Garcia dkk'” menemukan 14% subjek menderita
hipertensi. Fungsi ginjal pada sebagian besar anak
NPHS masih dalam batas normal. Manifestasi gagal
ginjal terminal (GGT) dapat terjadi pada 0-3%
penderita NPHS.'¢18

Beberapa faktor risiko dihubungkan dengan
terjadinya NPHS, yaitu (1) usia saat onser >8 tahun, (2)
nyeri abdomen, dan (3) PHS yang kambuh. Akumulasi
dua dan tiga faktor risiko meningkatkan risiko nefritis

Gambar 2. Gambar 3.
Foto polos abdomen pada
kasus 1 pada kasus 2
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Foto polos abdomen

Gambar 4.
Biopsi kulit pada kasus 1
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menjadi 63% dan 87%. Kambuh terjadi pada 17%
(rentang 3-35%) kasus PHS dan umumnya terjadi
kurang dari 4 bulan setelah onser. Kekambuhan lebih
sering terjadi pada pasien dengan nefritis dan usia >8
tahun saat onset.'®

Diagnosis PHS ditegakkan berdasarkan kriteria
yang dikeluarkan oleh American College of Rheumatology
(ACR) tahun 1990, yaitu minimal ditemukan 2
gejala dari kriteria berikut, 1.Onser umur <20 tahun,
2. purpura yang menimbul (tanpa trombositopenia),
3. nyeri abdomen, 4. histopatologi (sensitivitas
87,1% dan spesifisitas 87,7%). Menurut kriteria
EULAR/PRINTO/PRES 2008, apabila purpura tanpa
trombositopenia dengan predominan di ekstremitas
inferior disertai dengan, 1. nyeri abdomen, 2. artritis
atau atralgia, 3. histopatologi, dan 4. keterlibatan ginjal
(sensitivitas 100% dan spesifisitas 87%)."

Diagnosis NPHS ditegakkan apabila ditemukan
perubahan sedimen urin sewaktu, baik berupa
hematuria, proteinuria, sindrom nefritik atau sindrom
nefrotik, juga penurunan laju filtrasi glomerulus (LFG)
atau hipertensi pada kasus PHS."”

Kedua kasus kami diagnosis PHS sesuai dengan
kriteria EULAR/PRINTO 2008 maupun ACR
tahun1990. Pada kasus pertama diagnosis PHS
ditegakkan berdasarkan adanya purpura simetris yang
berkembang menjadi bula hemoragik, disertai dengan
nefritis (NPHS) yang ditandai proteinuria, hematuria
mikroskopis, tanpa disertai keluhan gastrointestinal.*
Pada kasus ke-2 terdapat ruam berupa purpura yang
teraba dan disertai nyeri perut. Berdasarkan hasil
fisis dan pemeriksaan urin, tidak terdapat hipertensi,
hematuria atau proteinuria, maka pada kasus ke-2
belum terbukti keterlibatan ginjal.

Pemeriksaan awal yang dapat dilakukan adalah
pemeriksaan darah lengkap, faktor pembekuan
darah, elektrolit, serta pemeriksaan fungsi ginjal
berupa ureum maupun kreatinin dan urinalisis.
Pada pemeriksaan penunjang dapat ditemukan
anemia, leukositosis, peningkatan kadar laju
endap darah, maupun abnormalitas fungsi ginjal.
Hematuria, proteinuria, dan adanya kast/silinder yang
berhubungan dengan derajat kerusakan ginjal dapat
ditemukan pada urinalisis. Pemeriksaan serologis
yang spesifik untuk PHS sampai sekarang belum
ditemukan yaitu kadar IgA, serta kadar komplemen
C3 dan C4. Pada kasus ke-2 didapatkan anemia,
leukositosis, peningkatan kadar laju endap darah.
Abnormalitas pemeriksaan urin yang menunjukkan
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keterlibatan ginjal didapatkan pada kasus 1, sehingga
pendekatan pengobatan lebih agresif untuk mencegah
kelainan ginjal yang persisten.

Disamping itu, seharusnya mengingat keluhan
nyeri perut sebagai manifestasi kelainan gastro-
intestinal, banyak penulis yang berpendapat bahwa
ultrasonografi (USG) merupakan pemeriksaan
abdomen awal dan dapat mendeteksi komplikasi yang
memerlukan tindakan bedah. Ultrasonografi dapat
mendeteksi penebalan dinding usus yang asimetris,
pelebaran, hipomotilitas, sama halnya dengan adanya
koleksi cairan intraabdomen dan intususepsi. Evolusi
gejala penyakit juga dapat diikuti secara noninvasif,
sedangkan pemeriksaan endoskopi ditandai dengan
lesi mukosa yang dapat terjadi di manapun sepanjang
saluran cerna. Mukosa berwarna kemerahan, petekia
yang berbentuk seperti cincin, dan erosi perdarahan
diindikasikan pada kasus hematemesis, melena, dan
nyeri epigastrium.?’ Laporan beberapa peneliti dari
Taiwan memperlihatkan lesi mukosa terlihat pada
6 dari 9 kasus gastrointestinal." Penemuan yang
paling sering adalah duodenitis erosive haemorrhagic.
Gambaran tersebut dianggap sebagai gambaran
tipikal PHS walaupun bukan tanda patognomonik,
sedangkan peneliti lain menemukan gaszritis erosive
haemorrhagic dengan bercak eritem pada 20%
kasus.? Biopsi usus merupakan teknik diagnostik
yang dapat dipercaya, pengambilan spesimen dari
lesi awal yang paling menunjukkan gambaran positif
adalah leucocylastik vasculitis (LCV). Biopsi usus 64%
menunjukkan deposit IgA pada 64% kasus PHS apabila
dibandingkan dengan 10% penyakit gastrointestinal
lainnya. Komplemen C3 juga ditemukan pada dinding
pembuluh darah. Vaskulitis dapat juga ditemukan pada
pembuluh darah submukosa usus, walaupun biopsi
pada daerah ini meningkatkan kemungkinan terjadinya
perforasi. Penemuan pada biopsi superfisial bervariasi
mulai dari peradangan nonspesifik inflamasi, edema,
perdarahan, dan pelebaran pembuluh darah yang
umumnya disebabkan vaskulitis yang menginduksi
iskemia mukosa. Pada salah satu penelitian LCV
ditemukan pada lesi ulserasi yang disertai dengan
penonjolan seperti hematoma."*

Kasus pertama berbeda dengan kasus ke-2,
yaitu pada awal penyakit tidak ditemukan gejala
gastrointestinal, sedangkan gejala akut abdomen
baru timbul pada saat perawatan. Hal tersebut
mendukung bahwa pada PHS gejalanya mungkin
tidak terjadi simultan. Seharusnya tindakan yang
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ideal adalah melakukan endoskopi pada kasus PHS
dengan atau tanpa gejala abdomen, karena pemberian
steroid memiliki masking effect. Dengan demikian,
kelainan pada gastrointestinal berupa erosi atau
bintik-bintik perdarahan akan terdeteksi dari awal
sehingga meningkatkan kewaspadaan dan pendekatan
terapi akan berbeda. Selain itu, pada pemeriksaan
endoskopi dapat dilakukan biopsi dan pewarnaan
terthadap Helicobacter pylori. Pada kasus ini tidak
dilakukan biopsi, pewarnaan dan biakan Helicobacter
pylori, sehingga tidak dapat disimpulkan apakah
terdapat keterlibatan H. pylori dalam manifestasi
saluran gastrointestinal pada kedua kasus.

Mortalitas PHS dengan perforasi gaster akan
semakin meningkat, terlebih lagi komplikasi ini
sangat jarang. Perforasi gaster terjadi apakah murni
merupakan manifestasi gastrointestinal PHS ataukah
pemberian steroid yang dapat menjadi pencetus pada
kedua kasus ini sulit untuk dibuktikan. Dalam satu
penelitian dijelaskan bahwa pemberian steroid dosis
tinggi (>20 mg/hari) selama 2 minggu menjadi faktor
predisposisi terjadinya perforasi. Kedua kasus ini saat
terjadinya perforasi berada dalam pengobatan steroid
memasuki minggu ke-2. Selain itu, biopsi gaster hanya
didapatkan pada kasus pertama tidak menunjukkan
gambaran patognomonis PHS, tetapi hanya berupa
gambaran inflamasi nonspesifik. Pada kasus pertama,
setelah hari perawatan ke-23 gambaran vaskulitis
memburuk, kemudian setelah diberikan kortikosteroid
kembali gambaran vaskulitis membaik secara klinis dan
tidak menunjukkan gejala gastrointestinal. Hal tersebut
yang kemudian menjadi petunjuk bahwa perforasi
gaster yang terjadi merupakan perjalanan penyakit
PHS. Ranitidin dan anti histamin 2 blocker lainnya
efektif pada kasus dengan keterlibatan gastrointestinal
dibandingkan dengan kontrol tetapi karena belum
menjadi protokol tata laksana PHS pada kedua kasus
tidak diberikan sedari awal.

Pemeriksaan histopatologi merupakan pemeriksa-
an penting pada NPHS karena dihubungkan dengan
terapi. Indikasi pemeriksaan histopatologi pada
kasus NPHS adalah, (1) hematuria, hipertensi,
oligouria, dan gagal ginjal, (2) sindrom nefrotik yang
menetap (>15 hari), dan (3) proteinuria persisten.'”
Pada kasus NPHS (kasus 1) seharusnya dilakukan
biopsi ginjal sehubungan dengan terdapat hematuria
dan hipertensi pada awal pemeriksaan. Namun
dikarenakan keterbatasan alat, tindakan tersebut tidak

dapat dilakukan di RS Dr. Hasan Sadikin.
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Tata laksana pasien PHS terdiri atas tata laksana
yang bersifat umum dan khusus. Tata laksana umum
PHS bersifat suportif karena sekitar 94% penderita
dapat mengalami perbaikan spontan, perhatian utama
ditujukan untuk hidrasi yang adekuat, keseimbangan
elektrolit, status nutrisi, dan mengurangi rasa nyeri.*
Tata laksana yang bersifat khusus di antaranya adalah
pada PHS dengan manifestasi ginjal dan gastro-
intestinal bertujuan untuk mengurangi proteinuria
progresivitas kerusakan ginjal dan mengurangi gejala.
Walaupun sampai sekarang tidak terdapat konsensus
mengenai indikasi penggunaan kortikosteroid pada
PHS, banyak pengalaman yang belum dibuktikan
menyatakan bahwa nyeri perut merupakan alasan
paling sering kortikosteroid diberikan. Efikasi
kortikosteroid untuk mencegah komplikasi berat
atau relaps masih bersifat kontroversial. Terdapat dua
randomized controlled trial (RCT) dengan hasil yang
berbeda. Dengan menggunakan nilai median untuk
durasi nyeri perut, Huber dkk** tidak menemukan
perbedaan diantara kelompok terapi dan kelompok
kontrol. Sebaliknya Ronkainen dkk? menemukan
pengurangan durasi sakit rata-rata 1,2 hari pada
kelompok yang diberikan steroid. Dampak pada
keterlibatan sistem hepatobilier memberikan perbaikan
gejala klinis. Pengaruh pemberian kortikosteroid pada
insidensi intervensi bedah PHS, diketahui bahwa
Huber dkk* menyatakan penurunan risiko intususepsi,
tetapi tidak cukup signifikan, sedangkan pada dua
kelompok penelitian retrospektif lainnya bersama-sama
mendukung pada efek positif pemberian steroid pada
intususepsi. Pengaruh kortikosteroid pada tahap awal
secara signifikan mengurangi risiko penyakit ginjal
persisten.*

Beberapa penulis memberikan terapi yang lebih
agresif pada kasus NPHS berat. Kasus NPHS berat
menurut Altugan dkk?** apabila ditemukan proteinuria
nefrotik (>40 mg/m?*/hari) dan apabila terdapat
gambaran histopatologi stadium III sesuai dengan
klasifikasi /nternational Statistic of Kidney Diseases
in Children (ISKDC). Terapi yang diberikan adalah
terapi intensif, mencakup metilprednisolon intravena
dosis tinggi secara puls, obat-obatan imunosupresif
(siklofosfamid, azatioprin, siklosporin), terapi
fibrinolisis (urokinase, heparin atau warfarin) atau
antitrombosit (dipiridamol), plasmafaresis maupun
kombinasi. Niaudet dan Habib* mengusulkan
pemberian puls metilprednisolon sebaiknya diberikan
sedini mungkin sebelum terbentuk jaringan fibrosa
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pada parenkim ginjal. Kasus pertama dikategorikan
sebagai nefritis berat, sehingga diberikan terapi intensif
puls metilprednisolon dosis tinggi s dikombinasi
dengan imunosupresif siklofosfamid berdasarkan
protokol Oxford. Kasus ke-2 diberikan prednison 1
mg/kgBB/hari, membuktikan pemberian steroid tidak
cukup efektif dalam mencegah timbulnya komplikasi
berat dan tindakan bedah.

Prognosis buruk berdasarkan kriteria PHS terjadi
pada usia lebih dari 8 tahun, relaps sering, kadar
kreatinin yang tinggi pada saat onset, proteinuria >1
gram/hari, hematuria dan anemia saat didiagnosis,
hipertensi, glomerulonefritis membranoproliferatif,
demam, purpura di atas pinggang, purpura yang
menetap, peningkatan LED, peningkatan IgA
dengan IgM yang berkurang pada saat diagnosis,
dan kadar faktor XIII rendah.?” Pada kasus pertama
terdapat beberapa faktor menjadi GGT, yaitu gagal
ginjal saat serangan, hipertensi, dan jenis kelamin
laki-laki. Prognosis pada pasien ini quo ad vitam ad
malam karena selama perawatan terdapat komplikasi
yang mengancam nyawa, juga komplikasi PHS yang
berat yaitu komplikasi pada ginjal dan perforasi
gaster yang mortalitasnya dapat mencapai 80%,
selain itu fungsi ginjal berisiko tinggi menjadi gagal
ginjal terminal.

Perforasi gaster dan nefritis PHS merupakan
komplikasi PHS yang perlu mendapat perhatian.
Walaupun sebagian besar gejala gastrointestinal dan
komplikasinya bersifat se/f-limited dan dapat ditangani
secara konservatif dengan angka keberhasilan yang
cukup tinggi, tetapi kemungkinan komplikasi berat
dan perlunya operasi patut dipertimbangkan. Selain
itu, pemberian steroid 2—3 minggu merupakan risiko
terjadinya perforasi gaster, sehingga untuk mengurangi
efek sampingnya diberikan ranitidin dan obat-obat
lain untuk mengurangi produksi asam lambung perlu
dipertimbangkan. Disimpulkan bahwa manifestasi
kulit yang berat seperti bula hemoragik sebagai
prediktor komplikasi perforasi gaster pada PHS yang
akan meningkatkan kewaspadaan dalam tata laksana

PHS.
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