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PENDAHULUAN

Pemahaman terhadap kardiomiopati sangatlah penting, yang mana ini merupakan kausa
umum gagal jantung pada anak-anak dan indikasi paling umum dilakukannya transplantasi
jantung pada anak-anak dengan usia lebih dari satu tahun. Kardiomiopati primer merupakan
kasus yang jarang. Daerah Asia sendiri laporan insiden terjadinya kardiomiopati primer pada
usia pediatri sangatlah jarang, yang mana penelitian lanjutan dibutuhkan pada populasi di
daerah Asia. Dilated Cardiomyopathy (DCMP) merupakan tipe paling banyak dari
kardiomiopati diseluruh dunia dan memiliki banyak etiologi. Pada 30% sampai dengan 40%
pasien, DCMP diturunkan secara genetic. Selebihnya penyakit inflamasi seperti miokarditis
atau agen toksik antara lain oabt-obatan dan alcohol dapat menyebabkan DCMP. Pada seluruh
kasus DCMP, 20% sampai 48% memiliki Riwayat penyakit keluarga.*

Di Amerika sendiri, epidemiologi DCMP menunjukkan insiden pertahun pada anak-
anak dengan usia kurang dari 18 tahun sebesar 0.57 kasus per 100.000 orang/tahun. Ras, jenis
kelamin, usia dan factor lingkungan serta genetic memeiliki pengaruh terhadap perkembangan
dan luaran penyakit. Anak-anak dengan rasa Afrika-Amerika memiliki insiden lebih tinggi dan
luaran yang lebih buruk dibandingkan anak-anak kulit putih di Amerika. Insiden DCMP juga
diperkirakan meningkat pada pasien yang terinfeksi dengan HIV-1 yang merupakan grup
paling cepat memiliki perkembangan penyakit yang didapat. 2

Tingginya insiden stroke iskemik pada pasien dengan gagal jantung telah banyak
dipaparkan. Sesuai yang telah dideskripsikan pada “Virchow Triad” yaitu abnormalitas aliran
darah, abnormalitas dinding vascular dan perubahan patologis pada komponen darah dapat
berujung pada peningkatan resiko trombogenesis. Pasien dengan DCMP telah dilaporkan
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memiliki keabnormalitas pada fungsi platelet yang berkontribusi terhadap kondisi
hiperkoagulabilitas.®

McCrindle et al dari Universitas Toronto, melaporkan data pada suatu RS di Kanada di
tahun 2006 tentang trombosis kardiak pada pasien dengan kardiomiopati yang melibatkan 66
pasien yang mana empat pasien ditemukan dengan presentasi klinis trombus intrakardiak dan
empat subjek lainnya ditemukan adanya perkembangan trombus selama follow-up studi pada
jangka waktu kurang dari 18 bulan sejak presentasi kardiomiopati pertama. McCrindle et al
menyimpulkan bahwa resiko thrombosis pada pasien dengan DCMP sangat signifikan dan
tidak terprediksi. Sebuah studi retrospektif yang dilakukan oleh Ahmet irdem et al di
Universitas Gaziantep Turki yang membahas tentang trombus intrakardiak pada pasien anak-
anak dengan kardiomiopati sejak Juni 2004 sampai dengan Desember 2011, lima pasien
ditemukan dengan presentasi awal trombus intrakardiak. Studi ini juga meneliti hubungan
antara fraksi ejeksi ventrikel Kiri dan pembentukan trombus intrakardiak yang mana pasien
dibagi menjadi dua grup berdasarkan fraksi ejeksi (EF >30% dan EF <30%). Secara
mengejutkan didapatkan hasil bahwa tidak ada hubungan secara stastistik antara fraksi ejeksi
dan pembentukan trombus pada kedua grup (p=0.910) yang dapat disimpulkan bahwa inisiasi
antikoagulan direkomendasikan dapat dilakukan tanpa memperhitungkan fraksi ejeksi pasien.*

Pada laporan kasus kali ini akan dibahas pasien anak laki-laki berusia 12 tahun dengan
DCMP yang memiliki presentasi klinis awal trombus pada apex LV dan berkomplikasi menjadi
stroke non hemoragik.

KASUS

Pasien laki-laki, 12 tahun, initial MAND, merupakan rujukan Puskesmas Kuta I, datang
ke triase anak RSUP IGNG Prof Ngoerah dengan keluhan sesak nafas, yang dirasakan hilang
timbul sejak 1 minggu SMRS dan memberat 1 hari SMRS, terutama saat bermain dan
berolahraga, namun sesak membaik dengan istirahat. Riwayat paroxysmal nocturnal dyspnea
(PND), orthopneu, kaki bengkak disangkal. Dikatakan bahwa pasien memiliki riwayat
hipertensi sejak tahun 2020 yang diketahui saat akan vaksin COVID-19, saat itu tekanan darah
pasien mencapai 180 mmHg, namun tidak pernah minum obat. Riwayat diabetes, stroke,
gangguan ginjal, hepar sebelumnya disangkal. Riwayat penyakit keluarga juga disangkal.
Pasien tidak memiliki kebiasaan merokok ataupun konsumsi alkohol.

Dari pemeriksaan fisik didapatkan kondisi umum kesan sakit sedang, status gizi cukup,
kesadaran kompos mentis (Glasgow Coma Scale/GCS E4V5M6) tekanan darah saat di triase
150/100 mmHg, denyut nadi 150 kali permenit regular, laju respirasi 42-46 kali per menit dan
temperature axilla 36.7 derajat Celcius. Saturasi oksigen 99% menggunakan sungkup 8 Ipm di
keempat ekstrimitas. Pada pemeriksaan mata tidak didapatkan anemis, ikterus, maupun refek
pupil isokor. Dari pemeriksaan leher didapatkan hasil pengukuran jugular venous pressure
(JVP) = 5 cmH20. Pemeriksaan thorax, didapatkan kesan gerakan pernapasan simetris saat
inspirasi dan ekspirasi. Dari pemeriksaan jantung, saat inspeksi iktus kordis tampak normal.
Perkusi batas jantung didapatkan batas atas setinggi intercostal 2, batas bawah setinggi
intercostal 5, batas kanan pada area 1 jari parasternal line desktra, dan batas kiri pada area 1
jari midclavicular line sinistra. Auskultasi pada jantung didapatkan S1S2 normal, regular,
murmur tidak terdengar pada dinding dada. Pada pemeriksaan paru-paru didapatkan suara
vesikular pada kedua lapang paru, ditemukan adanya ronkhi pada kedua basal paru tanpa
wheezing. Dari pemeriksaan abdomen tidak adanya distensi, bising usus normal. Pada
ekstremitas didapatkan akral hangat dan tidak ada edema pada keempat ekstremitas.

Pemeriksaan elektrokardiografi (EKG) dengan hasil irama sinus, heart rate 150x/menit, LAD,
gelombang P 0.04s, interval PR 0.08s, kompleks QRS normal, R/S di V1< 1, RV5 + SV2 >35
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mm dengan gambaran strain di V6 , tidak tampak perubahan pada segmen ST-T. Kesimpulan
EKG adalah irama sinus takikardia, 150 kali/menit dengan gambaran LVH.
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Pasien dilakukan pemeriksaan transtorakal ekokardiografi (TTE) pertama pada tanggal
27 Desember 2023 di RS IGNG Prof Ngoerah, didapatkan hasil dilatasi seluruh ruang jantung
dengan penurunan fraksi ejeksi (LVEF30.9%), hipertrofi konsentrik ventrikel Kiri, gangguan
fungsi diastolik ventrikel kiri gr 111 dan adanya trombus pada apeks ventrikel kiri dengan
ukruan 1.8x1.3 cm. Pemeriksaan TTE ini menyimpulkan pasien dengan Decrease LV systolic
function ec susp cardiomyopathy dd systemic, mild AR, mild MR, mild TR, thrombus at apex
LV, LV concentric hypertrophy, pulmonary edema dan direkomendasikan untuk dilakukan
hospitalisasi pada pediatric high care unit, pemberian antikoagulan intravena dan oral berupa
heparin drip 10 Unit/kg/jam dan asetosal 80 mg OD serta terapi gagal jantung yaitu furosemide
drip 0.1-1mg/kgBW/min, captopril 12.5mg TID, spironolakton 25mg BID, milrinone
0.3mcg/kgBW/min.

Pemeriksaan darah lengkap menunjukkan hasil anemia ringan (HGB 10.0 g/dL) dan
leukositosis dengan predominan neutrophil (WBC 19.74x10%/uL, NE# 18.56 x10%uL). Pada
pemeriksaan kimia darah tampak peningkatan BUN dengan kreatinin masih normal (BUN 17.7
mg/dL), hipokalemia dan hiponatremia (K 3.09 mmol/L, Na 134 mmol/L), peningkatan ringan
SGOT (35 U/L) dan Analisa gas darah menunjukkan alkalosis respiratorik (pH 7.52, pCO, 22
mmHg, HCO3 18 mmHg). Pada pemeriksaan roentgen thorax AP dengan kesan kardiomegali
(CTR 65%) dan pneumonia. Pasien kemudian ditegakkan diagnosis dengan Gagal jantung
sedang ec decreased LV systolic function ec suspek kardiomiopati dd sistemik + Edema paru +
Trombus at apex LV, mild AR, mild MR, mild TR + Hipertensi emergency + Gizi baik, severe
stunted.

Pada tanggal 3 Januari 2024, pasien dilakukan pemeriksaan TTE kedua evaluasi post
pemberian antikoagulan satu minggu, dengan hasil masih didapatkan trombus dengan ukuran
2.4x1.1cm dan peningkatan ringan fraksi ejeksi ventrikel kiri (LVEF34.6%). Antikoagulan
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heparin dan asetosal masih diberikan dengan dilakukan pemantauan faal hemostasis yang
dilakukan tiap 24 jam.
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Gambar 2. Perbandingan TTE pertama (A) dan kedua (B) (post evaluasi antikoagulan satu minggu). Masih
didapatkan adanya trombus di apex LV dengan peningkatan ringan LVEFdibandingkan TTE pertama

Pada hari rawat ke-11, pasien mengalami penurunan kesadaran mendadak dengan GCS
E3V3M2 disertai klinis kelemahan separuh tubuh kanan dan kelumpuhan N.V1I sentral. Pasien
dipindahrawatkan ke pediatric intensive care unit dan segera dilakukan CT-scan kepala tanpa
kontras dengan kesan Acute tromboembolic cerebral infract pada centrum semiovale Kiri,
corona radiata kiri, lobus parietal kiri, temporal kiri, nucleus lentiformis kiri (sesuai teritory
MCA kanan: M1, M2, M3, M4, M5, M6) dan insular lobe kiri sesuai ASPECT SCORE 2
dengan transformasi hemorrhagic lobus frontal kiri, Acute tromboembolic cerebral infract pada
lobus occipital kanan kiri sesuai teritory PCA dengan pc-ASPECT 8 dan Hiperpneumatisasi
mastoid air cell bilateral. Pasien dilakukan DSA cerebrii dan trombektomi cito pada tanggal 12
Januari 2024, didapatkan hasil adanya trombus pada Middle Cerebral Artery (MCA).
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Gambar 3. Trombus yang teraspirasi saat trombektomi

Kondisi Klinis pasien setelah dilakukannya trombektomi mulai membaik dengan masih
adanya kelemahan pada sisi kanan tubuh. Pada tanggal 16 Januari 2024, pasien dilakukan
pemeriksaan TTE ketiga evaluasi trombus dan fungsi sistolik, dengan hasil tidak didapatkan
trombus pada apeks ventrikel kiri dengan peningkatan ringan fraksi ejeksi ventrikel Kiri
(LVEF34.6 & 37.2%). Antiplatelet asetosal masih diberikan dengan dilakukan pemantauan
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tanda perdarahan dan transformasi hemoragik. Pada hari rawat ke-28, pasien diperbolehkan
pulang dengan masih adanya sekuele kelemahan tubuh kanan. Obat gagal jantung,
antihipertensi dan antiplatelet masih diberikan sampai pasien pulang.

DR. D 23074573 RSUP SANGLAH TIS 0.5 4:24:15 AM
Adult Echo

75 mm/s

Gambar 4. Evaluasi TTE ketiga. Tidak ditemukan trombus pada apex LV

PEMBAHASAN

Beragamnya komplikasi dan isu kesehatan dapat terjadi pada pasien dengan
kardiomiopati yang datang dengan presentasi Klinis terbentuknya trombus dan kejadian
tromboemboli. Walaupun kasus ini merupakan kasus yang jarang namun fenomena ini
merupakan hal yang fatal dan secara signifikan mempengaruhi prognosis pasien oleh karena
dampaknya yang besar terhadap status kesehatan pasien secara umum dan kseseluruhan
intervensi yang mengikuti seperti agen faramkologis, imaging dan prosedur medis. Pasien
biasanya dirawat pada critical care unit agar dapat dipantau secara ketat.*

Pada kasus ini didapatkan pasien dengan DCMP yang memiliki presentasi klinis awal
adanya thrombus pada apex LV dan dengan kejadian tromboemboli. Pasien dilakukan
perawatan pada pediatric intensive care unit.

Klasifikasi dan Insiden Kardiomiopati pada Pediatrik

Beberapa klasifikasi kardiomiopati telah dipaparkan. Klasifikasi dari World Health
Organization yang dipublikasikan pada tahun 1980 menggolongkan kardiomiopati
berdasarkan fenotipe saja dan mencakup tiga kategori: Dilatasi, hipertrofi dan restriktif.>

Pada kardiomiopati hipertrofi (HCM), terdapat hipertrofi chamber ventrikel yang
berlebihan dengan ukuran kavitas chamber yang lebih kecil dari biasanya. Kemampuan
kontraktilitas ventrikel meningkat namun pengisian ventrikel secara sekunder terganggu karena
gangguan relaksasi. Pada kardiomipati dilatasi (DCMP) terjadi penurunan fungsi kontraksi
pada ventrikel karena pelebaran chamber ventikel. Fibroelastosis endocardial (kondisi yang
sering ditemukan pada bayi) dan kardiomiopati sekunder oleh karena penggunaan obat
doxorubicin (pada anak-anak dengan kondisi maligna yang menerima kemoterapi) memiliki
gejala dan tanda klinis yang berkorelasi dengan DCMP. Kardiomiopati restriktif (RCM)
dikarakteristikkan dengan penurunan fungsi pengisian ventrikel selama fase diastolic (sering
terlihat pada kondisi inflitratif). Fungsi kontraksi ventrikel biasanya dapat diprediksi dan
pelebaran kedua atrium bisa menjadi salah satu tanda klinis.®
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Studi berbasis populasi di Amerika, Finlandia dan Australia mengestimasikan insiden
kardiomiopati primer pada anak-anak terjadi 1 kasus per 100.000 anak <20 tahun per tahun.
Estimasi terendah di Finlandia adalah 0.7 kasus per 100.000 anak per tahun. Estimasi tertinggi
di Australia mencatat 1.24 kasus per 100.000 anak per tahun tetapi laporannya hanya mencakup
anak dengan usia >10 tahun, yang mana merupakan periode kardiomiopati yang paling banyak
didiagnosis. Insiden paling banyak terjadi pada jenis kelamin laki-laki dan anak dengan suku
Aboriginal-Australian. °

Prevalensi kasus DCMP terlihat pada seluruh usia, ras dan etnis. Pada anak-anak,
insiden DCMP berkisar 0.57 per 100.000 populasi dan biasanya lebih banyak ditemukan pada
laki-laki dibandingkan perempuan dengan insiden 0.66 per 100.000 populasi dan 0.47 per
100.000 populasi. Arola et al melaporkan insiden DCMP terjadi pada 0.34 anak-anak per
100.000 per tahun dengan 66% kasus dengan kausa idiopatik. Penyakit ini secara tidak sengaja
ditemukan dan sangat kurang terdiagnosis. Jumlah kasus DCMP ini lebih banyak terjadi pada
anak-anak dengan usia kurang dari satu tahun.®

Pada kasus, pasien merupakan anak laki-laki dengan usia 12 tahun yang terdiagnossi
dengan DCMP, yang mana sesuai dengan literatur bahwa DCMP lebih banyak terjadi pada
anak dengan jensi kelamin laki-laki.

Dilated Cardiomyopathy (DCMP)
Peran Echocardiography pada diagnosis DCMP

Kunci penilaian ekokardiografi meliputi dimensi akhir diastolik ventrikel Kiri
(LVEDD), dimensi akhir sistolik ventrikel kiri (LVESD), volume akhir diastolic ventrikel kiri,
ketebalan dinding posterior ventrikel kiri dan ketebalan dinding septal yang secara keseluruhan
dituangkan dalam z-score yang telah disesuaikan dengan ukuran pasien. Semakin tinggi
LVEDD atau volume akhir diastolic LV yang dikombinasikan dengan variable fungsional LV
yang rendah mengindikasikan fenotipe dilatasi dan hipokinetik. Rasio ketebalan terhadap
dimensi dapat mebantu untuk mebedakan DCMP idiopatik dan miokarditis dan merefleksikan
perubahan pada pasien dengan kardiomiopati oleh karena antrasiklin. Fungsi sistolik paling
umum dinilai dengan ekokardiografi sebagai shortening fraction (normal, 28%-38%) dan
fraksi ejeksi (normal, >55%). Seluruh nilai dibawah normal diklasifikasikan sebagai
hipokinetik dan jika dikombinasikan dengan dilatasi chamber dapat dikategorikan sebagai
fenotipe hipokinetik dilatasi. Perhitungan strain (global, longitudinal dan radial) merupakan
indicator lebih senditif untuk menilai disfungsi sistolik. Adanya abnormalitas yang persistent
ditemukan pada pasien dengan DCMP dengan reverse remodelling dan fraksi ejeksi yang
membaik seiring dengan pengobatan. Morfologi dan fisiologi ventrikel kanan yang normal,
berbeda dengan ventrikel kiri, namun penilaiannya sangat penting untuk mendiagnosis dan
mengklasifikasikan kardiomiopati dan dapat memperlihatkan keterlibatan biventricular.
Pencitraan meliputi morfologi ventrikel kanan, terutama gangguan pergerakan dinding
ventrikel, ukuran dan fungsi sangat penting untuk menilai adanya kardiomiopati jenis
arrhythmogenic RV. Penilaian ventrikel kanan lainnya yang tidak kalah penting seperti
dimensi outflow tract RV, fractional area of change (FAC), tricuspid annular plane systolic
excursion (TAPSE) dan juga strain RV.>

Pada DCMP, dapat diidentifikasi adanya dilatasi biventrikuler sebagai hasil dari
peningkatan dimensi akhir diastolik ventrikel kiri (L\VEDD), dimensi akhir sistolik ventrikel
kiri (LVESD), pembesaran atrium yang berhubungan dengan pembesaran ventrikel, penurunan
kontraktilitas ventrikel kiri dan adanya thrombus di apeks. Adanya penurunan fraksi ejeksi
seiring dengan dilatasi ventrikel kiri dengan penipisan dinding ventrikel.

Pahl et al. meninjau factor resiko terjadinya sudden cardiac death (SCD) pada DCMP
dari registry kardiomiopati pediatri di Amerika dan menemukan insiden 5-tahun adalah 3%.
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Usia yang lebih muda saat penegakan diagnosis (<14.3 tahun), dilatasi sistolik ventrikel Kiri
(LVEDS z-score >2.6) dan penipisan dinding posterior diidentifikasis ebagai prediktor SCD.’

Terapi pada DCMP

Guidelines AHA terbaru telah merumuskan empat sistem staging untuk melakukan
intervensi terapi pada populasi dewasa dengan gagal jantung. Pada stage A, pasien masih dalam
resiko mengalami gagal jantung tetapi tidak memiliki penyakit structural jantung atau gejala
gagal jantung. Stage B (pasien asimptomatis) dikarakterisktikkan dengan adanya penyakit
structural jantung namun tanpa gejala dan tanda gagal jantung. Pada stage C (simptomatis)
ditandai dengan adanya penyakit kardiomiopati dengan saat ini atau sebelumnya terdapat gejala
gagal jantung. Pasien dengan gagal jantung refrakter yang membutuhkan penanganan khusus
masuk dalam stage D.2

Tujuan manajemen pengobatan pada DCMP adalah mengurangi gejala gagal jantung
dan menghentikan progresifitas dari penyakit. Walaupun terapi medikamentosa masih
dipertahankan dalam mengobati pasien, namun bukan merupakan suatu terapi definitif. Tujuan
pengobatan lainnya adalah untuk meningkatkan kualitas hidup pasien dengan DCMP
simptomatis.®

Selama 3 dekade belakangan, berbagai studi pada dewasa dengan gagal jantung dengan
penurunan LVEF menemukan bahwa beberapa medikamentosa dapat menurunkan angka
hospitalisasi dan mortalitas. Golongan obat ini antara lain angiotensin-converting enzyme
inhibitors (ACE-i), beta bloker, mineralocorticoid receptor antagonists (MRA), angiotensin
receptor/neprilysin inhibitors (ARNI), ivabradine dan yang paling terbaru adalah sodium-
glucose cotransporter 2 inhibitors (SGLT2-i). 8

Adanya kondisi gagal jantung mengindikasikan penggunaan diuretik. Vasodilator
seperti nitrogliserin dan nesiritide bisa digunakan. Medikamentosa yang paling aman yang
dapat digunakan pada usia pediatrik dengan efek samping yang lebih sedikit adalah carvedilol,
suatu betablocker dengan aksi tambahan sebagai vasodilator. Pada kasus dengan hipotensi,
support medikamentosa menggunakan inotropic diperlukan. Agen yang digunakan adalah
dopamine dan dobutamine, suatu agen simpatomimetik yang diadministrasikan secara
intravena, secara sementara memulihkan kondisi gagal jantung akut dan memperbaiki fungsi
jantung. Penggunaan agen inotropic ini secara betrlebihan harus diperhatikan karena dapat
memicu kondisi artitmia dan iritabilitas miokard. Milriniron lebih disukai pada populasi
pediatrik. Sesuai studi pada pasien dengan eksitasi dan kontraksi miokard yang buruk bersama
dengan aritmia simptomatik, amiodaron dapat digunakan, yang merupakan agen antiaritmia
kelas I11 yang memperluas potensi aksi.®

Beberapa nutrisi yang memiliki manfaat pada gangguan kardiovaskular, yang dapat
memulihkan disfungsi miokard meliputi L-arginine, propionyl-L-carnitine dan co-enzyme
Q10. Human growth hormone rekombinan memiliki hasil dalam perbaikan LVEF ketika
diadministrasikan secara subkutan atau terapi konvensional pada anak dengan DCMP. Begitu
juga Human growth hormone berhubungan dengan peningkatan pertumbuhan somatic. Terapi
resinkronisasi kardiak digunakan pada grup usia pediatri dengan adanya gagal jantung
advanced dan gangguan keterlambatan konduksi. Transplantasi kardiak masih merupakan
andalan dan dicadangkan pada kasus lanjut dan ekstrim. Prediktor luaran pada anak-anak telah
dikaitkan dengan beberapa faktor namun perjalanan penyakitnya masih beum dapat diprediksi.
Pada kondisi tanpa adanya donor jantung, atau pasien yang masih menunggu tranplantasi
jantung atau pada kasus ektrim ventricular-assist devices (LVAD) menunjukkan suatu
perbaikan dalam kualitas hidup pasien DCMP. Terdapat beberapa komplikasi post transplantasi
yang dapat terjadi pada anak, meliputi disfungsi ginjal lanjut dengan progresifitas dialisis atau
tranplantasi renal. Infeksi juga merupakan hal yang sering terjadi selama periode post-transplan

d -} https://doi.org/10.572349/husada.v1il.363 219

E-ISSN 3032-7407


https://doi.org/10.572349/husada.v1i1.363

Seroja Husada (oo, 1 213-224

Jurnal Kesehatan Masyarakat

dengan infeksi bakteripaling umum terjadi pada satu bulan awal pasca transplantasi dan dapat
berakhir kematian.®

Walaupun berdasarkan evidence based, algoritma goal-directed medical therapy yang
dikembangkan olen AHA/ACC dan European Society of Cardiology (ESC) belum ada
evidence pada grup pediatrik. Hal lain yaitu menerapkan goal-directed medical therapy yang
dikembangkan pada populasi dewasa ke populasi pediatrik dengan DCMP yang menggunakan
ACE-i dan beta bloker tidak menunjukkan perbaikan dalam kesintasan-bebas transplantasi.
Batasan lain dalam meneliti terapi pada populasi pediatrik dengan gangguan jantung adalah
inadekuatnya power statistic yang berhubungan dengan kecilnya sample size, heterogenisitas
fenotipe, peride observasi yang terbatas dan variasi usia terhadap farmakokinetik dan
farmakodinamik.®

Pada kasus, saat awal terdiagnosis pasien langsung mendapatkan terapi gagal jantung
sesuai goal-directed medical therapy menggunakan ACE-i, beta bloker, diuretic dan MRA.

HFrEF Management
ARNI* (or ACE/ARB)
beta-blocker*
! ! ' ! !
For patients with eGFR For patients meeting For patients with For persistently For patients wtih
230 mL/min/1.78 m® eGFR criteria (eGFR persistent volume symptomatic Black resting HR =70,
or creatine =2.5 mg/dL =30 mL/min/1.73 m? for overload, patients despite on maximally
inmales or =2.0 mg/dL |<«—| dapaglifiozin and eGFR |<—| NYHA Class |I-IV [+ ARNl/beta-blocker/ [+ tolerated beta-
in females or =20 mL/min/1.73 m? aldosterone antagonist/ blocker dose in
K* <5.0 mEq/L, tor empaglifiozin) SGLT2 inhibitor, sinus rhythm,
NYHA Class II-IV NYHA Class II-IV NYHA Class Ill-IV NYHA Class II-1ll

| | | , !

Aldosterone Diuretic Hydralazine i
antagonist™ E:;en‘l + isosorbide Ivabradine
dinitrate

Figure 2. The most recent revision of American College of Cardiology/AHA treatment algorithms for treating adults with HF and
reduced left ventricular ejection fraction.

Gambar 5. Revisi paling terbaru algoritma terapi pada pasien populasi dewasa dengan gagal jantung dan
penurunan LVEF berdasarkan ACC/AHA (2019)8

Patofisiologi Trombus pada DCMP

Paradigma yang telah disetujui sebelumnya berdasarkan trias Virchow’s mengenai
trombogenesis, menjadi landasan pathogenesis thrombus ventrikel Kiri yang merupakan hasil
interaksi tiga faktor: (1) Stasis yang didasari oleh adanya penurunan fungsi kontraksi ventrikel
(2) injuri pada endokard dan (3) inflamasi atau hiperkoagulabilitas. Kontribusi dari tiap faktor
terhadap pembentukan thrombus tergantung pada kausa disfungsi miokard dan durasinya.
Factor stasis yang disebabkan oleh penurunan fungsi ventrikel secara global, kunci pada
parogenensis thrombus pada DCMP. Secara umum, thrombus pada ventrikel kiri cenderung
terbentuk di segmen dengan disfungsi miokard dan fraksi ejeksi yang rendah. Fraksi ejeksi
ventrikel kiri yang rendah dan adanya skar (yang diindikasikan dengan adanya dan meluasnya
delayed gadolinium enhancement pada pemeriksaan CMR) merupakan factor resiko
terbentuknya thrombus pada DCMP.®
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Inflamasi, hiperkoagulabilitas dan keterlibatan endokard oleh karena proses spesifik
dari suatu penyakit (contohnya amioloidosis, miokarditis eosinofilik) merupakan patofisiologi
penting pada DCMP yang meningkatkan resiko terbentuknya thrombus di ventrikel kiri.*%*3

Pada kasus, pasien saat presentasi awal dengan kondisi hipokinetik dan akinetic pada
segmen apical serta penurunan LVEF 30% sehingga menrupakan suatu predisposisi
terbentuknya thrombus.

Strateqgi Terapi Trombus pada DCMP

Seperti dijelaskan oleh beberapa studi, temuan thrombus ventrikel Kiri pada pasien
dengan DCMP lebih jarang dibandingkan pasien dengan kardiomiopati iskemia, sehingga
sedikit data yang merekam terjadinya thrombus pada ventrikel kiri dan kejadian tromboemboli
pada pasien DCMP atau pasien yang sedang menjalani pengobatan lalu ditemukan adanya
thrombus pada ventrikel Kiri. Pada studi analisis retrospektif dari 159 pasien dengan thrombus
ventrikel kiri, hanya 21.5% memiliki kausa non-iskemik.!* Sebagian besar pasien diterapi
menggunakan oral antikoagulan (OAC), baik antagonis vitamin K (VKA) atau direct oral
anticoagulant (DOAC) dan 67% juga diterapi dengan antiplatelet. Total 62.3% yang menerima
terapi tersebut mengalami regresi thrombus dalam rerata 103 hari.
Kekambuhan thrombus atau peningkatan ukuran thrombus terjadi pada pasien dengan
kepatuhan berobat yang buruk dan pasien dengan kondisi protrombosis seperti kanker aktif,
penyakit inflamasi atau hematologi atau pada pasien dengan gagal ginjal kronis. Penting untuk
diingat bahwa kesuksesan terapi thrombus pada ventrikel Kiri dihubungkan dengan perbaikan
kesintasan dan lebih rendahnya major adverse cardiac events (MACEs). Pasien dengan
pemberian antikoagulan > 3bulan dengan LVEF >35% memiliki MACEs yang lebih rendah.
Pernyataan terbaru dari guidelines AHA pada DCMP menyatakan bahwa terapui dengan VKA
diindikasi pada pasien dengan thrombus kardiak oleh karena amioloidosis walaupun durasi
terapi yang belum ditentukan. American College of Chest Physicians guidelines pada tahun
2012 menyatakan bahwa terapi antitrombosis dan pencegahan thrombus disarankan setidaknya
3 bulan menggunakan terapi OAC pada pasien dengan thrombus intrakardiak dengan DCMP
(Grade 2C).»> Konsensus ini berdasarkan registry retrospektif, studi oberservasi prospektif
untuk mengamati antikoagulan (VKA atau DOAC) pada pasien dengan thrombus ventrikel kiri
yang dihospitalisasi dengan seting DCMP setidaknya 3 hingga 6 bulan, dan diskontinuisasi
terapi dilakukan pada pasien dengan LVEF yang membaik (menjadi >35%) dengan asumsi
telah terjadi resolusi thrombus atau bila terjadi perdarahan major.26-8

Ketika antikoagulan dihentikan secara tidak tepat, hal ini memberikan lingkungan yang
sesuai atau predisposisi terbentuknya thrombus kembali walaupun sepanjang pengamatan
melalui imaging terjadi resolusi thrombus, tetap tidak dapat ditentukan kemungkinan fungsi
sistolik ventrikel Kiri yang tidak membaik pada pasien yang sudah dengan guideline-directed
therapies, pada pasien dengan persisten akinesis atau diskinesis apical dan pada pasien dengan
proinflamasi atau kondisi hiperkoagulabilitas seperti malignansi atau gagal ginjal,
mengasumsikan pasien dengan kondisi-kondisi tersebut mampu mentoleransi OAC.
Pengaturan ini mungkin merupakan kasus yang sangat penting dalam pengambilan keputusan
bersama yang mana risiko antikoagulan (dan peningkatan pil burden ditambah pemantauan
antikoagulan tambahan dan interaksi obat-obat dan obat-makanan dalam kasus warfarin)
diseimbangkan oleh pasien dan tenaga kesehatan profesional dengan kemungkinan (meskipun
secara teoritis) penurunan risiko stroke.®

Pada kasus, pasien masih tetap menerima antiplatelet sebagai terapi anti thrombus
dengan belum dilaporkan adanya tanda dan gejala perdarahan mayor.
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Tabel 1. Faktor yang Dinilai pada Pasien dengan Thrombus LV yang Mensupport
Berlanjutnya atau Dihentikannya Terapi OAC *°

Faktor yang Mendukung Keberlanjutan OAC

Anteroapical MI dengan persistent akinesis

Thrombus mobile/menonjol

Adanya atau dicurigai terjadinya event kardioemboli

Tidak tergolong resiko tinggi perdarahan

Kondisi proinflamasi atau hiperkoagulabilitas

Thrombus LV rekuren

Faktor Cenderung Dihentikannya OAC

Resiko perdarahan tinggi

Terapi dengan antiplatelet secara bersamaan

Perbaikan LVVEF atau akinesis fokal

Thrombus mural yang persistent, apabila sudah terkalsifikasi walaupun dengan terapi OAC

Pemulihan Miokard pada DCMP

Perbaikan komplet dari DCM pada anak-anak sangat jarang. Studi oleh registry
kardiomiopati pediatri di Amerika menyebutkan bahwa 22% dari anak-anak dengan DCMP,
mengalami perbaikan komplet dalam fungsi jantung dalam 2 tahun sejak didiagnosis.
Perbaikan normal biasanya terjadi pada anak-anak dengan usia <10 tahun yang mengalami
dilatasi ventrikel ringan.?! Pada pasien yang mengalami perbaikan normal dalam struktur dan
fungsi kardiak, 9% akhirnya menjalani prosedur transplantasi jantung atau meninggal dalam
waktu 2 tahun, yang mengindikasikan kekambuhan gagal jantung.?*

Terapi mekanikal dengan LVAD yang dikombinasikan dengan medikamentosa dapat
memulihkan kondisi gagal jantung. Namun walaupun perubahan yang bermanfaat dalam segi
fungsi dan bentuk miokard sekunder oleh karena mekanikal, pemulihan pasien dengan LVAD
belum banyak dilaporkan.

Pada kasus, saat pemulihan keluar dari rumah sakit, pasien masih dengan kondisi LVEF
yang <35% dan kondisi struktur miokard dengan dilatasi.

SIMPULAN

Pasien dengan DCMP telah dilaporkan memiliki keabnormalitas pada fungsi platelet
dan penurunan LVEF yang berkontribusi terhadap kondisi hiperkoagulabilitas dan kondisi
stasis yang telah dipaparkan sebagai predisposisi terbentuknya thrombus intrakardiak. Pada
kasus telah dipaparkan pasien dengan DCMP yang memiliki presentasi klinis awal adanya
thrombus pada apex LV dan dengan kejadian tromboemboli. Pasien dilakukan perawatan pada
pediatric intensive care unit dengan mendapatkan terapi antikoagulan dan gagal jantung.
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