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PENDAHULUAN

Koartasio aorta adalah suatu penyakit jantung bawaan berupa penyempitan pada arkus
aorta distal atau pangkal aorta desendens torakalis, diatas duktus arteriosus (pre-ductal), didepan
duktus arteriosus (juxta ductal) atau dibawah duktus arteriosus (post ductal). Pada neonatus sering
disertai hipoplasi segmen isthmus atau arkus aorta bagian distal, akibat aliran yang kurang melalui
arkus selama masa janin. Pada anak yang lebih besar ditemukan kolateral antara aorta bagian
proksimal koartasio aorta dengan bagian distal koartasio aorta.™?

Koartasio aorta dapat merupakan suatu kelainan tunggal atau disertai abnormalitas
kardiovaskular lainnya, seperti bicuspid aortic valve (BAV), aneurisme intrakranial, hipoplasia arkus
aorta, defek septum ventrikel (DSV), duktus arteriosus persisten (DAP) dan kelaianan katup jantung.*

Terdapat variasi yang luas pada koartasio aorta terutama mengenai anatomi, patofisiologi,
manifestasi klinis, pilihan terapi, dan angka keluarannya. Patofisiologi koartasio aorta bervariasi,
bergantung derajat stenosis dan juga berhubungan dengan adanya kelainan penyerta lain.
Manifestasi klinis juga beragam mulai dari gagal jantung pada bayi baru lahir maupun hipertensi
asimptomatik atau murmur yang tidak menimbulkan gejala pada anak yang lebih besar. Pilihan
terapi meliputi terapi bedah dan intervensi transkateter.” Koartasio aorta yang tidak dikoreksi
berhubungan dengan kematian pada usia muda yang disebabkan komplikasi hipertensi. Saat ini

memungkinkan untuk melakukan koreksi koartasio aorta pada saat awal bayi.

EPIDEMIOLOGI

Koartasio aorta merupakan 2-7% dari penyakit jantung bawaan dengan insidensi 0,3-0,4 tiap
1000 kelahiran hidup. Perjalanan alamiah koartasio aorta yang tidak dilakukan intervensi adalah
dapat bertahan hingga berusia 31 tahun. Kematian disebabkan oleh gagal jantung, ruptur aorta,
endokarditis infektif,dan perdarahan intrakranial >’ Koartasio aorta lebih sering terjadi pada laki-laki

>89 Koarktasio aorta juga sering

dengan rasio yang bervariasi mulai 1.27:1 hingga 1.74:1.
berhubungan dengan kelainan jantung lainnya, dan berhubungan dengan beberapa sindrom
kompleks seperti sindrom Shone, sindrom Turner, sindrom Digeorge, sindrom hipoplasia jantung kiri
(HPLS), dan pada sindrom Kabuki.?

Sebagian besar kasus sporadis dan keterlibatan genetik hanya ditemukan pada 10-15% vyaitu

pada sindrom Turner (45,X), sindrom phenilketonuria maternal, dan sindrom Kabuki. 3

Tabel 1. Prevalensi lesi jantung yang berhubungan dengan Koartasio aorta

Katup aorta bikuspid 50 %




Defek Septum Ventrikel 30 %

Hipoplasia arkus aorta 30 %
Stenosis aorta 15%
Abnormalitas katup mitral 10%
Kelainan Jantung Kongenital Bawaan 6 %

Berry aneurysm in the circle of Willis 5%

Anomali Ekstrakardiak 28%
Anomali Kromosom 40%

Dikutip dari: Beekman’

Koartasio aorta pertama kali ditemukan oleh Johann Freidrich Meckel pada tahun 1750
sebagai “daerah konstriksi” pada aorta desenden namun terdapat pula pendapat yang mengatakan
bahwa penemu koartasio aorta adalah Morgagni pada tahun 1790, selanjutnya pada tahun 1791

Craigie mempublikasikan Koartasio aorta pada Journal de Chirurgie. °

EMBRIOLOGI DAN MORFOGENESIS

Gangguan perkembangan arkus aorta pada masa pembentukanan jantung yang meliputi
gangguan pada sistem arkus brachial embrionik. Terdapat 3 gangguan utama pada proses
embriogenesis yang menerangkan abnormalitas arkus aorta. Pertama embriogenesis yang abnormal
pada pembuluh darah arkus aorta, kedua perkembangan abnormal dari duktus arteriosus dan yang
ketiga adanya perubahan rasio aliran antara pulmonal dan sistemik. Koartasio aorta merupakan

1011 pada situasi normal dengan arkus di sisi

perkembangan abnormal arkus brachial ke-4 dan ke-6.
kiri, arkus branchial ke-4 menjadi arkus aorta definitif."? Arkus branchial keenam cabang sebelah kiri
ujung distal akan menjadi duktus arteriosus sementara cabang kanan mengalami regresi kemudian
berhubungan dengan aorta dorsalis berbeda dengan arteri subklavia kiri yang terbentuk dari arteri
segmental yang ke-7. Proses ini seharusnya berlangsung melalui migrasi ke arah cephal melalui
differensiasi pertumbuhan sebelum dianggap posisi proksimal terhadap isthmus aorta. Pada proses
migrasi tersebut melewati banyak struktur, ketidakteraturan proses ini yang kemudian diperkirakan
menjadi hal penting pada koartasio aorta. Hipotesis yang menunjukkan keterlibatan duktus
arteriosus adalah berdasarkan terdapat duktal sling di sekeliling istmus aorta pada koartasio aorta
yang dibuktikan pertama kali oleh Wielenga dan Dankmeijer. Pendapat ke-3 mengenai aliran pada
sirkulasi fetus yang mempengaruhi embriogenesis khususnya pengurangan aliran darah selama
periode fetus yang melewati aorta ascenden merupakan penyebab dari Koartasio aorta. Hipotesis ini

didukung oleh kelainan lain yang ditemukan pada koartasio aorta dengan lesi obstruksi jantung kiri

lainnya.
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ETIOLOGI

Sperti pada penyakti jantung bawaan yang lain, etiologi koartasio aorta adalah
multifaktorial, walaupun genetik berperan pada sindrom tertentu® tetapi diduga etiologi koartasio
aorta berhubungan dengan dua teori yaitu teori jaringan duktus (ductal tissue theory) dan reduced

flow theory.”

Teori jaringan duktal (Ductal tissue theory)

Jaringan yang berasal dari duktus arteriosus menginvasi aorta desenden hanya distal dari
istmus aorta. Ketika duktus arterious menyempit, maka koartatio terjadi. Hal yang mendukung teori
ini adalah bahwa koarktasio neontus terjadi hanya setelah penutupan duktus (tipe infantil), dan
biasanya memiliki gejala yang lebih berat. Obstruksi terlihat sebagai sebuah lekukan (posterior shelf)
pada sisi postero-lateral aorta descenden pada lokasi yang berlawanan dengan perlekatan duktus
arteriosus. Namun teori ini gagal menerangkan kejadian koarktasio aorta pada beberapa tempat

lainnya.



Teori Reduced-flow

Pada konsep ini, defek terbentuk sekunder terhadap gangguan hemodinamik yaitu aliran
yang berkurang pada lokasi yang terkena. Pada fetus yang normal, ventrikel kiri mengkontraksikan
30% dari kombinasi output ventrikel namun istmus aorta yaitu proksimal aorta descenden antara
LSCA (Left Subclavian artery) dan PDA, hanya menerima 10% menyebabkan diameter yang lebih
kecil daripada aorta descenden. Jika kemudian aliran ventrikel kiri berkurang, maka penyempitan
lebih lanjut dari istmus kembali terjadi. Teori ini menerangkan hubungannya dengan tipe obstruksi
ventrikel kiri lainnya.

Penelitian oleh Fishman dkk. mendukung teori ini, model biri-biri dari sindrom hipoplastik
ventrikel kiri (HPLS) dan stenosis aorta kongenital dilakukan dengan mempengaruhi pre dan after
load dari ventrikel kiri. Preload yang normal menghasilkan dari pertumbuhan ventrikel kiri namun
mengikat aorta ascenden menyebabkan katup aorta stenosis hipoplasia dan sangat tebal
menyebabkan ventrikel kiri mengecil. Akhir-akhir ini Loscalzo memperlihatkan hubungan antara
limfedema dan koarktasio aorta pada sindrom Turner, ketika terjadi obstruksi limfatik jugular pada
fetus menekan dan mengurangi aliran ke aorta ascenden, menyebabkan beberapa lesi obstruksi

ventrikel kiri meliputi Koartasio aorta, katup aorta bikuspid, dan HLHS.?

PATOFISIOLOGI

Efek hemodinamik koartasio aorta bervariasi tergantung derajat obstruksi, lesi jantung dan
mekanisme kompensasi. Koartasio aorta menyebabkan kenaikan afterload pada ventrikel kiri,
menyebabkan tekanan dinding yang meningkat, hipertrofi ventrikel kiri kompensata, disfungsi
ventrikel kiri dan pembentukan arteri kolateral.*

Pada fetus, gangguan hemodinamik yang terjadi ringan dikarenakan hanya 10% dari cardiac
output yang melewati istmus. Namun setelah lahir, akibat penutupan duktus menyebabkan
obstruksi aorta hingga terjadi pengurangan output ventrikel kiri, peningkatan tekanan pada diastolik
akhir dari ventrikel kiri, dilatasi miokard, gejala dari gagal jantung. Pada obstruksi berat akan terjadi
disfungsi miokard, pengurangan stroke volume dan terjadi syok kardiogenik. Mekanisme kompensasi
untuk membantu dan memperkuat kontraksi jantung diaktivasi meliputi mekanisme Frank Starling,
sistem renin angiotensin, dan aktivasi sistem simpatis. Namun mekanisme ini mungkin tidak efektif
pada miokard neonatus yang masih imatur, dikarenakan berkurangnya reseptor saraf B adrenergik
dan komplians ventrikel kiri yang lebih rendah dibandingkan miokard dewasa.

Pada bayi dan anak yang lebih tua dengan adanya obstruksi yang kronis dan berkelanjutan,

maka mekanisme lainnya turut diaktivasi yaitu hipertrofi ventrikel kiri. Beberapa abnormalitas



vaskular yang terjadi pada ventrikel kiri dengan Koartasio aorta dengan pembuluh darah proksimal
dan distal dari obstruksi. Neonatus dan anak dengan Koartasio aorta juga terjadi pengurangan
distensibilitas dan peningkatan reaktivitas terhadap norepinephrin pada pembuluh darah proksimal
dari letak obstruksi. Aktivitas renin plasma meningkat dan reflek baroreseptor diatur pada tekanan
darah yang lebih tinggi. Kondisi ini akan menetap cukup lama setelah dilakukan repair operasi dan
berkontribusi pada hipertensi sistemik, dan kematian disebabkan penyakit koroner dan

serebrovaskular.’

MANIFESTASI KLINIS
Manifestasi klinis dari koartasio aorta sangat bervariasi tergantung dari derajat obstruksi,
dan lesi lain yang berhubungan. Koartasio aorta dapat menunjukkan gejala dan tanda pada awal

kehidupan sementara pada kasus yang lebih ringan tidak bergejala hingga dewasa. *

Neonatus dan Bayi

Gejala koartasio aorta pada neonatus dan bayi meliputi pulsasi femoral yang lemah, dan
perbedaan tekanan darah ekstremitas atas dan bawah, Crossland dkk. memperlihatkan bahwa
perbedaan tekanan darah > 20 mmHg memiliki sensitivitas sekitar 92%. Salah satu diagnosis banding
syok pada periode neonatus salah satunya koartasio aorta. Sering kali terjadi bayi dibawah usia 6
bulan dengan koartasio aorta dan gagal jantung, diagnosis sepsis atau penyakit paru-paru.>’

Gagal jantung biasanya

A

terjadi dalam usia 3 bulan,
namun dapat terjadi dalam

minggu pertama kehidupan °




Gambar 2. Diagram Sirkulasi fetus A.Vena cava superior (panah biru) diarahkan melalui katup
trikuspid ke arteri pulmonalis dan melalui duktus arteriosus untuk segmen inferior tubuh (panah
merah) yang mengandung darah yang teroksigenasi melalui plasenta yang diarahkan melaui
foramen ovale ke ventrikel kiri aorta ascenden, dan segmen atas tubuh denan aliran kecil yang
melalui ismus antara arteri subclavia dan ductus arteriosus B. Koartasio aorta in utero tidak
mempengaruhi pola aliran darah C. Setelah lahir terdapat penurunan arteri pulmonal dengan
meningkatkan aliran pulmonal (panah biru dan aliran menuju akus arta ke aorta desenden (panah
merah) D. Pada saat duktus arteriosus berkontraksi, penyempitan diperkuat. (panah merah putus-
putus

Dikutip dari : Rosenthal ’

Pada saat terdapat kecurigaan terdapat Koartasio aorta disertai hipoplasia arkus aortik dan
neonatus berisiko tinggi terhadap penutupan duktus maka pemberian infus prostaglandin
direkomendasikan untuk tetap menjaga patensi duktus. Setelah dilakukan ekokardiografi untuk
mengkonfimasi adanya hipoplasia arkus dan lokasi koarktasio, prostaglandin tetap diberikan hingga
dilakukan repair melalui operasi. Namun jika kecurigaan kurang kuat, maka bayi hanya diobservasi
ketat tanpa pemberian prostaglandin. Jika terdapat gambaran ekokardiografi yang menunjang, maka
duktus dibiarkan menutup spontan, atau alternatifnya adanya dilakukan ekokardiografi serial dan
monitoring tekanan darah serta pulsasi pada keempat ekstremitas. Bayi tanpa koarktasio
diperbolehkan pulang setelah penutupan duktus dan dianjurkan untuk dievaluasi kembali pada

minggu ke 4-6 dan akhirnya pada usia 6 bulan

Anak dan Remaja

Walaupun anak yang lebih besar dan remaja dapat menunjukan gejala klasik koartasio aorta.
Ing dkk memperlihatkan bahwa hanya 4% anak lebih dari 1 tahun yang didiagnosis dengan pasti
Koartasio aorta sebelum dilakukan rujukan ke ahli jantung, walaupun memiliki pulsasi femoral yang
abnormal atau hipertensi ekstremitas atas, pada sebagian besar kasus.

Tabel 2. Manifestasi Klinis KOARTASIO AORTA

[] Fetus
- disporposi ventrikel




- disporposi pembuluh darah besar

- berhubungan dengan penyakit jantung kongenital
- penebalan nuchal

- abnormalitas kromosom (sindrom Turner)

[] Neonatus

- lemah, gagal jantung

- sistolik/murmur kontinyu menyebar ke punggung
- pulsasi arteri femoral hilang atau lemah

- hipertensi pada ekstremitas atas

[J Anak

- gagal jantung

- sistolik/murmur kontinyu menyebar ke punggung
- pulsasi arteri femoral hilang atau lemah

- hipertensi pada ekstremitas atas

- kardiomiopati

[] Anak, remaja, dan dewasa

- murmur sistolik/kontinyu yang menyebar ke punggung (murmur kolateral sekitar skapula/jarang)
- pulsasi arteri femoral hilang atau lemah

- hipertensi pada ekstremitas atas

- mudah lelah, klaudikasio

- serangan jantung (hipertrofi ventrikel kiri dan aritmia)
- retinopati hipertensi

- endokarditis endokarditis

Dikutip dari: Rosenthal’

PEMERIKSAAN DASAR

Sekarang ini diagnosis klinis (adanya murmur, hipertensi ekstremitas atas atau berkurangnya
pulsasi femoral) secara cepat dikonfirmasi melalui pemeriksaan non invasif dengan ekokardiografi
dan MRI, sehingga secara cepat dapat dilakukan intervensi’ Pemeriksaan dasar melalui pemeriksaan
fisik, elektrokardiogram, rontgen toraks, dan pemeriksaan lanjutan meliputi ekokardiografi, sadapan

jantung, dan MRI.

Pemeriksaan Fisik
Bayi dan anak

Gejala meliputi takipnea, dengan retraksi intercostal, bila terdapat kardiakoutput yang
rendah, akan menunjukkan skin mottling, capillary refill time yang memanjang dan sianosis perifer.
Sianosis sentral hanya berhubungan dengan lesi jantung yang sianosis. Adanya pulsasi femoralis
pada hari 1 atau ke dua tidak dapat menyingkirkan adanya k,oartasio aorta, karena duktus arteriosus
yang belum menutup. Jika bayi memiliki kardiak ouput yang sangat rendah dan tidak terdapat
pulsasi, resusitasi dapat mengembalikan pulsasi pada tangan kanan, prekordium biasanya aktif,
kecuali otot jantung telah terdepresi. Pada bayi dengan kardiogenik syok, murmur bisa saja tidak

didapatkan, sekunder dikarenakan kardiak ouput dan aliran yang minimal melewati terjadinya



koarktasio aorta. Bunyi murmur sistolik ejeksi yang lembut yang menyebar hingga punggung dapat
terdengar ketika dimulainya pemberian infus prostaglandin. Selain itu didapatkan pula tanda dari
gagal jantung dan perfusi yang buruk dapat terlihat yang sering kali merupakan alasan dirujuk ke

ahli jantung.’

Anak dengan usia lebih tua dan remaja

Pemeriksaan fisik pada pasien dengan usia yang lebih tua berdasarkan berkurangnya atau
terlambatnya aliran pulsasi arteri femoral dibandingkan dengan pulsasi daerah lengan. Pulsasi arteri
femoralis secara normal lebih awal dengan radialis dengan karakteristik yang sama, bentuk dan
volumenya. Pemeriksaan fisik yang lebih terpercaya adalah pengukuran tekanan darah pada
keempat tungkai. Tanda yang lainnya adalah tekanan vena jugularis dan ukuran hepar yang normal.
Sering juga ditemukan tanda tidak langsung dari hipertrofi ventrikel kiri yaitu daerah apek yang
bergeser. Pada pemeriksaan aukultasi bunyi jantung ke-satu dan ke-2 biasanya normal, namun dapat
disertai dengan suara jantung ke-4 dari daerah apek jika ventrikel kiri tidak compliance. Murmur dari
Koartasio aorta didengar paling baik pada daerah fossa infraclavikular kiri yang menyebar ke
pungung di daerah scapula kiri. Bersifat kontinyu, puncak pada sistol dan berlanjut hinggu diastol,
murmur kontinyu ini disebabkan oleh arteri kolateral yang besar, yang dapat menyediakan aliran

darah yang cukup ke segmen bawah tubuh, hingga pulsasi femoralis tetap ada.

Foto Rontgen Toraks

Koarktasio aorta sering didiagnosis melalui rontgen toraks. Pada bayi dan anak rontgen
toraks biasanya tampak normal. 2 tanda patognomonis dari rontgen toraks adalah lekukan pada iga
(rib notching) dan gambaran tanda 3 pada aorta descenden proksimal.

Rib notching disebabkan karena aliran kolateral arteri interkostal posterior yang berdilatasi
dan berliku-liku menyebabkan penekanan ekstrinsik pada iga. Biasanya hal ini terjadi pada batas
bawah iga ke-3 hingga iga ke-8. Hal ini secara bervariasi terjadi pada 75% dewasa namun jarang
terjadi, pada anak biasanya pada usia lebih dari 5 tahun.

Lekukan dari tanda “3” atas menggambarkan arteri subklavia kiri atau aorta tepat proksimal
dari segmen yang menyempit, sedangkan lekukan yang kedua menggambarkan dilatasi post stenotik

aorta distal terhadap koartasio.



Gambar 3. Gambaran Radiologis Koartasio aorta

Dikutip dari 3

Elektrokardiogram

Sebagian besar Koartasio aorta akan menunjukkan dominasi ventrikel kanan yang normal
pada bayi, dengan deviasi aksis kanan yang ekstrim, kemudian terjadi hipertrofi ventrikel kiri,
terdapat dominasi ventrikel kiri dan strain pada beberapa bayi, hal ini disebabkan oleh
subendokardial iskemia. Selain itu dikarenakan Koartasio aorta sering disertai gejala lainnya maka
abnormalitas pada gambaran EKG dapat menunjukkan hipertrofi ventrikel kanan, kiri, keduanya,
atau bahkan normal. Pada beberapa kesempatan pemanjang QT interval menunjukkan efek

sekunder hipokalsemia pada sindrom di George. °
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Gambar 4. EKG pada neonates dengan koartasio aorta.
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Pada neonates dengan koartasio aortarctation aorta severe, pada EKG akan menunjukkan hipertrofi
ventrikel kanan, karena ventrikel kanan yang secara dominan memompa darah menuju ke aorta
desending. Terlihat gelombang gR dari kompleks QRS pada V1.

Penigkatan tekanan sistemik pada aorta bagian proksimal akan menyebabkan overload pada
ventrikel kiri, yang akan menimbulkan gambaran hipertrofi ventrikel kiri yang ditandai dengan

gelombang R yang tinggi dan gelombang S yang dalam pada V1.

Ekokardiogram

Ekokardiografi memberikan informasi mengenai lokasi, struktur dan luasnya Koartasio aorta,
fungsi dan hipertrofi ventrikel kiri, hubungannya dengan abnormalitas jantung, diameter pembuluh
darah aorta dan supraaortic. Pada ekokardiogram 2 dimensi akan terlihat arkus aorta terlihat pada
pandangan suprasternal, terdapat penyempitan segmen distal arteri subclavia kiri, menyebabkan
shelf di dinding posterior arkus serta hipoplastik arkus aorta distal’. Pada ekokardiogram berwarna
dan Doppler menunjukkan gambaran khas: aliran turbulensi sistolik dan diastolik di aorta desendens

seperti gigi gergaji (seesaw). °
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Gambar 5. Ekokardiografi pada pandangan supra stenal , evaluasi doppler menunjukkan peak
systolic gradient 67 mmHg pada tempat koartasio aorta, aliran antegrade diastolic yang rendah, dan

disertai hipoplasi aorta descendens di bagian abdominal.

11



Gambar 6. Turbulensi pada aorta desending, ditempat koartasio aorta

MRI (Magnetic Resonance Imaging)

Walaupun ekokardiografi merupakan modalitas yang lebih superior untuk mendiagnosis
kelainan jantung kongenital pada bayi dan anak, MRI terbatas untuk anak yang lebih kecil karena
perlunya sedasi dan anestesi. Teknik terbaru yang memadukan dengan fase velocity mapping dapat
digunakan untuk melengkapi alat diagnostik meliputi kelaian morfologi dan informasi fisiologi
Koartasio aorta. MRI juga merupakan alat yang sempurna untuk pemeriksaan post operatif, tidak
saja dapat menemukan patologi utama dan aliran kolateral, namun juga dapat memeriksa patologi

sekunder, contohnya cangan aorta untuk dilatasi bila terdapat katup aorta bikuspid.’

Kesimpulan

Koartasio aorta adalah salah satu penyakit jantung bawaan yang dapat menyebabkan
hipertensi sekunder bila tidak terdeteksi dan tidak dilakukan terapi. Koartasio aorta dapat terdeteksi
dengan terdengarnya murmur atau adanya hipertensi pada pemeriksaan rutin. Tidak terdapatnya
pulsasi a. femoralis dan perbedaan tekanan darah ekstremitas atas dan bawah > 20 mm Hg
merupakan tanda adanya koartasio aorta
Diagnosa pasti dilakukan dengan pemeriksaan ekokardiografi, kateterisasi jantung dan MRI. Pada
pemeriksaan ekokardiografi 2 dimensi pandangan suprasternal menunjukkan penyempitan didaerah
aorta dan adanya suprasternal notch. Pemeriksaan Doppler akan menunjukkan peningkatan flow

velocities didaerah koartasio aorta.
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