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[Case Report]
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LAPORAN KASUS
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ABSTRAK

Tetralogy of Fallot (ToF) merupakan penyakit jantung bawaan sianotik yang menyebabkan hipoksemia
kronis dan dapat memicu polisitemia sekunder sebagai respons kompensasi. Kondisi ini meningkatkan viskositas
darah dan risiko komplikasi trombotik. Kami melaporkan seorang perempuan berusia 28 tahun dengan keluhan
nyeri ulu hati, mual, muntah, dan demam, disertai sianosis sentral, clubbing finger, dan murmur sistolik.
Pemeriksaan laboratorium menunjukkan Hb 19,2 g/dL dan hematokrit 66,6% dengan eritrositosis dan
trombositopenia, sementara ekokardiografi mengkonfirmasi ToF dengan hipertensi arteri pulmonal. Pasien
mendapatkan terapi medikamentosa, plebotomi selektif, koreksi elektrolit, serta monitoring ketat, dan
menunjukkan perbaikan Klinis bertahap. Polisitemia sekunder pada ToF perlu dikenali sejak dini karena
berpotensi meninmbulkan komplikasi serius. Tatalaksana komprehensif dan pemantauan hematologi berperan
penting dalam mengoptimalkan luaran pasien.

Kata Kunci: Tetralogy of Fallot, Polisitemia Sekunder, Hipoksemia, Eritrositosis

ABSTRACT

Tetralogy of Fallot (ToF) is a cyanotic congenital heart disease that leads to chronic hypoxemia and
may trigger secondary polycythemia as a compensatory response, increasing blood viscosity and thrombotic risk.
We report a 28-year-old woman presenting with epigastric pain, nausea, vomiting, and fever, accompanied by
central cyanosis, digital clubbing, and a systolic murmur. Laboratory tests showed hemoglobin 19,2 g/dL and
hematocrit 66,6% with erythrocytosisand thrombocytopenia, while echocardiography confirmed ToF with
pulmonary artery hypertension. The patient received medical therapy, selective phlebotomy, electrolyte
correction, and close monitoring, resulting in gradual clinical improvement. Secondary polycythemia in ToF
should be recognized early due to its potential complications, and comprehensive management with hematologic
surveillance is essential to optimize clinical outcomes.

Keywords: Tetralogy of Fallot, Secondary Polycythemia, Hypoxemia, Erythrocytosis

PENDAHULUAN mortalitas pada anak dan dewasa muda. Tetralogi

Penyakit jantung bawaan merupakan  Fallot (TOF) adalah bentuk paling sering dari

kelainan struktural jantung yang terjadi akibat penyakit jantung bawaan sianotik dan mencakup

gangguan proses embriogenesis dan menjadi sekitar 5-1 0% dari seluruh kasus penyakit

salah satu penyebab utama morbiditas serta | . . .
jantung bawaan. Secara anatomi, TOF ditandai
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oleh empat kelainan utama, yaitu defek septum

ventrikel  (VSD), stenosis pulmonal atau

obstruksi  aliran  keluar ventrikel kanan,
overriding aorta, dan hipertrofi ventrikel kanan.
Keempat kelainan ini menyebabkan terjadinya
pirau kanan ke Kiri sehingga darah yang tidak
teroksigenasi dengan baik masuk ke sirkulasi
sistemik dan menimbulkan sianosis.

Pada pasien dengan TOF yang tidak
menjalani koreksi bedah, hipoksemia kronik akan
memicu peningkatan produksi eritropoietin oleh
ginjal sebagai respons adaptif tubuh  untuk
meningkatkan kapasitas pengangkutan oksigen.
Proses ini menyebabkan terjadinya eritrositosis
atau polisitemia sekunder. Meskipun pada tahap
awal Dbersifat

menguntungkan, peningkatan

jumlah eritrosit berlebihan  akan

yang
meningkatkan viskositas darah, memperlambat
aliran darah, dan menurunkan perfusi jaringan.
Keadaan ini dapat memicu berbagai komplikasi
serius  seperti  nyeri

kepala, gangguan

penglihatan, trombosis, perdarahan, serta
kejadian serebrovaskular seperti stroke.
Seiring meningkatnya angka harapan

hidup pasien dengan penyakit jantung bawaan,
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semakin banyak kasus TOF yang bertahan hingga
usia dewasa tanpa koreksi bedah yang memadai.
Kondisi ini menjadikan komplikasi jangka
panjang seperti hipertensi arteri pulmonal dan
polisitemia sekunder sebagai masalah klinis yang
semakin sering dijumpai. Oleh karena itu,
laporan kasus ini disusun untuk menggambarkan
klinis, serta

manifestasi temuan diagnostik,

penatalaksanaan polisitemia sekunder pada
pasien dewasa dengan Tetralogi Fallot, sekaligus
menyoroti pentingnya pendekatan multidisiplin

dalam tata laksana kasus.

LAPORAN KASUS

Seorang perempuan berusia 28 tahun
datang ke Instalasi Gawat Darurat RSUD Dr.
Harjono, Kabupaten Ponorogo, dengan keluhan
utama nyeri ulu hati yang dirasakan sejak tiga
hari sebelum masuk rumah sakit. Nyeri ulu hati
tersebut disertai dengan keluhan mual dan
muntah sekitar tiga kali sehari serta demam yang
dirasakan sejak tiga hari terakhir. Pasien juga
mengeluhkan sesak napas ringan, namun tidak
disertai nyeri dada atau palpitasi. Buang air kecil
dan buang air besar dalam batas normal, baik dari

segi warna, jumlah, maupun konsistensinya.
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Dari riwayat penyakit dahulu, pasien
mengaku memiliki riwayat penyakit jantung
namun

bawaan sejak kecil, tidak pernah

menjalani tindakan koreksi bedah. Riwayat

hipertensi, diabetes melitus, penyakit paru,
penyakit ginjal, serta alergi disangkal. Riwayat
penyakit serupa dalam keluarga juga tidak
ditemukan.

Pada pemeriksaan fisik didapatkan
keadaan umum lemah dengan kesadaran compos
mentis. Tekanan darah 136/92 mmHg, denyut
nadi 78 kali per menit, frekuensi napas 22 kali

per menit, suhu tubuh 37,2°C, dan saturasi
oksigen 96% dengan bantuan oksigen nasal 3

liter per menit. Pemeriksaan kepala menunjukkan

sianosis sentral dan clubbing finger. Pada

auskultasi jantung terdengar bunyi jantung
pertama dan kedua tunggal disertai murmur

sistolik pada sela iga II-IV parasternal.

Pemeriksaan paru menunjukkan suara napas

vesikuler tanpa ronki maupun wheezing.

Ekstremitas teraba dingin dengan capillary refill
time lebih dari dua detik. Pemeriksaan
laboratorium menunjukkan kadar hemoglobin

yang meningkat hingga 19,2 g/dL, jumlah
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eritrosit 9,39 juta/pIL, dan hematokrit 66,6%,
yang konsisten dengan gambaran polisitemia.
Trombosit menunjukkan nilai rendah berkisar
antara 107-143 ribu/pyL selama perawatan.

Pemeriksaan  kimia darah  menunjukkan
hiperurisemia dan hiperkalemia.

Pemeriksaan elektrokardiografi
menunjukkan irama sinus normal dengan deviasi
aksis ke kanan, pembesaran atrium Kiri, serta
inversi gelombang T yang mengarah pada
kemungkinan gangguan miokard. Pemeriksaan
ekokardiografi memperlihatkan situs solitus
dengan AV concordance dan VA discordance,
adanya VSD malalignment dengan overriding
aorta, stenosis pulmonal infundibular, hipertrofi
ventrikel kanan, dilatasi atrium dan ventrikel
kanan, serta fungsi sistolik ventrikel kiri yang
masih baik. Selain itu, didapatkan tanda-tanda

hipertensi  arteri pulmonal. Foto toraks

menunjukkan kardiomegali dengan

cardiothoracic ratio sebesar 59%.

Selama perawatan, pasien mengalami

keluhan  neurologis  berupa  kelemahan

ekstremitas kanan, dan hasil konsultasi neurologi
iskemik.

mengarah pada diagnosis stroke
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Berdasarkan seluruh  temuan klinis dan

penunjang, pasien ditegakkan diagnosis Tetralogi
Fallot dengan komplikasi polisitemia vera
sekunder, hipertensi arteri pulmonal, dispepsia,

hiperurisemia, serta stroke

trombositopenia,

iskemik.

e
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Gambar 1. Gambar EKG

Pemeriksaan  status lokalis  regio
suprapubik terdapat benjolan (+) ukuran 1 5 cm x
15cmx 10 cm, nyeri (+), pus (+), teraba keras ,
fluktuari (-), eritema (+), terbatas tegas.

Pada pemeriksaan penunjang
laboratorium didapatkan abnormalitas Hb 9,2
(L), eritrosit 3,04 (L), leukosit 20,41 (H),
hematokrit 29,2 (L), ureum 21 4,50, creatinine
5,86 (H), kalium 5,6 (H).

Pada pemeriksaan USG pasien ini
didiagnosis  Vesicolithiasis. ~ Tampak lesi
heteroechoic, batas tidak tegas, tapi irreguler,
internal moving echo (+) ukuran +/- 3,7 x 4,8
subcutan

cm  di regio supapublic kesan
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membentuk tract fistel hingga perivesica,

hidronefrosis berat bilateral, unirary bladder
slutge.

Hasil pemeriksaan foto thorax AP/PA
didapatkan cor ukuran membesar, pulmo tampak
infiltrat di paru kanan, trachea tampak di tengah
sinus  phrenicocostalis kanan kiri tajam
hemidiafragma kanan kiri tampak baik tulang
tulang tampak baik, soft tissue tak tampak
kelainan,

kesimpulan penumonia,

cardiomegaly.

Gambar 2. Foto Thorax

Selama perawatan, pasien mengalami

keluhan  neurologis  berupa  kelemahan

ekstremitas kanan, dan hasil konsultasi neurologi
iskemik.

mengarah pada diagnosis stroke

Berdasarkan seluruh  temuan klinis dan

penunjang, pasien ditegakkan diagnosis Tetralogi
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Fallot dengan komplikasi polisitemia vera
sekunder, hipertensi arteri pulmonal, dispepsia,
serta stroke

hiperurisemia, trombositopenia,

iskemik.

HASIL DAN PEMBAHASAN

Tetralogi Fallot merupakan penyakit
jantung bawaan sianotik yang ditandai oleh
obstruksi aliran keluar ventrikel kanan dan pirau
kanan ke kiri melalui defek septum ventrikel.
Keadaan ini menyebabkan darah yang miskin
oksigen masuk ke sirkulasi sistemik sehingga
menimbulkan hipoksemia kronik. Hipoksemia
yang berlangsung lama akan merangsang ginjal
untuk meningkatkan produksi eritropoietin, yang
selanjutnya menstimulasi sumsum tulang untuk
memproduksi lebih banyak eritrosit. Proses inilah
yang mendasari terjadinya polisitemia sekunder
pada pasien dengan TOF.

Pada kasus ini, pasien menunjukkan

kadar hemoglobin dan hematokrit yang sangat

tinggi, yang mencerminkan respons

kompensatorik tubuh terhadap hipoksemia
kronik. Namun, peningkatan viskositas darah
akibat polisitemia justru memperburuk perfusi

jaringan dan meningkatkan risiko terjadinya
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komplikasi tromboemboli. Hal ini tercermin
pada pasien yang mengalami stroke iskemik
selama masa perawatan.

arteri

Hipertensi pulmonal

yang
ditemukan pada pasien ini juga merupakan
komplikasi jangka panjang dari TOF yang tidak
dikoreksi. Peningkatan tekanan pada sirkulasi
pulmonal akan semakin memperberat beban
ventrikel kanan dan memperparah derajat pirau
kanan ke Kkiri,

sehingga  memperburuk

hipoksemia dan polisitemia. Keadaan ini
menciptakan suatu lingkaran setan patofisiologis
yang sulit diputus tanpa intervensi definitif.
Penatalaksanaan polisitemia sekunder pada
pasien dengan penyakit jantung bawaan sianotik
berfokus pada pengendalian penyakit dasar serta
pencegahan komplikasi. Plebotomi diindikasikan
pada pasien dengan gejala hiperviskositas atau
kadar hematokrit lebih dari 65%, seperti pada

kasus ini. Tindakan ini bertujuan untuk

menurunkan viskositas darah dan memperbaiki
perfusi jaringan. Selain itu, terapi farmakologis
seperti aspirin dosis rendah diberikan untuk
risiko sementara

mengurangi trombosis,

sildenafil digunakan untuk mengendalikan
hipertensi arteri pulmonal. Terapi suportif lain
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seperti pemberian oksigen, cairan intravena, serta
obat-obatan simtomatik juga berperan penting

dalam stabilisasi kondisi pasien.

Kasus ini menunjukkan bahwa pasien
dewasa dengan TOF vyang tidak dikoreksi
memiliki risiko tinggi mengalami komplikasi
serius seperti polisitemia sekunder, hipertensi
arteri pulmonal, dan stroke. Oleh karena itu,
pendekatan multidisiplin yang melibatkan dokter
penyakit dalam, kardiolog, dan neurolog sangat
diperlukan untuk memberikan tata laksana yang

optimal.

KESIMPULAN DAN SARAN

Polisitemia vera sekunder merupakan
komplikasi yang sering terjadi pada pasien
dengan Tetralogi Fallot yang tidak dikoreksi,
sebagai respons adaptif terhadap hipoksemia
kronik. Meskipun awalnya bersifat
kompensatorik, peningkatan kadar hematokrit
yang berlebihan justru meningkatkan viskositas
darah dan risiko komplikasi tromboemboli,
termasuk  stroke.  Laporan  kasus  ini
menggambarkan pentingnya pengenalan dini,
ketat, serta

pemantauan penatalaksanaan

komprehensif terhadap pasien dewasa dengan
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TOF dan polisitemia sekunder. Tindakan
plebotomi, terapi farmakologis yang tepat, serta
pengendalian penyakit dasar merupakan pilar
utama dalam tata laksana kasus ini. Deteksi dan
intervensi yang tepat waktu diharapkan dapat
menurunkan angka morbiditas dan meningkatkan

kualitas hidup pasien dengan penyakit jantung

bawaan sianotik.
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