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ABSTRAK

Profil Klinis Hirschsprung pada Anak di RSUP Dr. Mohammad Hoesin Palembang Tahun
2019-2022

(Nazwa Zahwaliva Dibya, 11 Desember 2023, 65 halaman)
Fakultas Kedokteran Universitas Sriwijaya

Latar Belakang: Penyakit Hirschsprung merupakan penyakit dengan gangguan Xeonat saraf Xeonate
yang di tandai dengan tidak ditemukan sel ganglion pada pleksus mienterik dan submukosa usus distal.
HSCR merupakan penyakit bawaan lahir dan dianggap sebagai salah satu diagnosis yang paling sulit
dalam Bedah Pediatrik. Selain itu, Down Syndrome merupakan kelainan yang paling umum terkait
dengan HSCR. HSCR merupakan kondisi bawaan yang kompleks yang memiliki dampak jangka
Xeonate terhadap kualitas hidup penderita. Tujuan dari penilitian ini untuk mengetahui bagaimana profil
klinis Hirschsprung pada anak di RSUP Dr. Mohammad Hoesin Palembang pada tahun 2019-2022.

Metode: Jenis dari penelitian ini adalah penelitian deskriptif observasional menggunakan data sekunder
dari rekam medis pasien anak yang mengalami Hirschsprung di RSUP Dr. Mohammad Hoesin
Palembang 2019-2022 dengan pendekatan cross sectional lalu data yang didapat dianalisis secara
univariat.

Hasil: Pada penelitian ini, dari 177 pasien, 100 pasien (565,5%) dari kelompok usia Xeonates, 31 pasien
(17,5%) bayi, 22 pasien (12,4%) batita, 19 pasien (10,7%) anak, 5 pasien (5,8%) remaja. 134 pasien
(75,7%) merupakan laki-laki sedangkan 43 pasien (24,3%) merupakan perempuan. Tipe Hirschsprung
short-segment 172 kasus (97,2%), long-segment 3 kasus (1,7%), Total Colonic Aganglionosis 2 kasus
(1,1%). Keluhan utama perut kembung 113 keluhan (63,8%), konstipasi 39 keluhan (22%), tidak bisa
BAB 14 keluhan (7,9%), muntah hijau 7 keluhan (4%), meconium delayed dan BAB menyemprot 2
keluhan (1,1%). Jenis tatalaksana operasi Teknik Soave 52 prosedur (29,4%), Operasi Teknik Swenson
42 prosedur (23,7%), Rectal washing 48 prosedur (27,1%), Colostomy 31 prosedur (17,5%), operasi
Teknik Duhamel 3 prosedur (1,7%), kimura procedure 1 prosedur (0,6%). 177 pasien (100%)
menyangkal memiliki riwayat penyakit yang sama. 8 pasien merupakan pasien down syndrome (4,5%)
dan 6 pasien (3,4%) mengalami komplikasi berupa Hirschsprung-Associated Enterocolitis.

Kesimpulan: Pada penelitian ini, dari 177 pasien kelompok usia terbanyak adalah xeonates dengan
total sebanyak 100 pasien (52,4%). Tipe terbanyak adalah Short-segment dengan total 172 kasus
(97,2%). Keluhan utama terbanyak adalah Perut kembung dengan total 113 keluhan (63,8%). Jenis
tatalaksana terbanyak adalah Operasi Teknik Soave dengan total 52 prosedur (29,4%). 177 pasien
(100%) menyangkal memiliki riwayat penyakit yang sama. 8 pasien merupakan pasien down syndrome
(4,5%) dan 6 pasien (3,4%) mengalami komplikasi berupa Hirschsprung-Associated Enterocolitis.

Kata Kunci: Profil Klinis Hirschsprung (HSCR), Hirschsprung-Associated Enterocoliti (HAEC).



ABSTRACT

Clinical Profile of Hirschsprung's Disease in Children at Dr. Mohammad Hoesin Hospital Palembang
from 2019-2022

(Nazwa Zahwaliva Dibya, December 11st 2023, 65 pages)
Faculty of Medicine, Sriwijaya University

Background: Hirschsprung's Disease is a condition characterized by a disorder of the enteric nervous
system, marked by the absence of ganglion cells in the myenteric and submucosal plexuses of the distal
intestine. HSCR is a congenital disease and is considered one of the most challenging diagnoses in
Pediatric Surgery. Additionally, Down Syndrome is the most common disorder associated with HSCR.
HSCR is a complex congenital condition that has long-term implications for the quality of life of
affected individuals. The aim of this research is to determine the clinical profile of Hirschsprung's
Disease in children at Dr. Mohammad Hoesin Hospital Palembang from 2019 to 2022.

Methods: This research is a descriptive observational research using secondary data from the medical
records of pediatric patients with Hirschsprung's Disease at Dr. Mohammad Hoesin Hospital Palembang
from 2019 to 2022, employing a cross-sectional approach. The obtained data were analyzed using
univariate analysis.

Results: In this study, out of 177 patients, 100 patients (56.5%) were neonates, 31 patients (17.5%)
were infants, 22 patients (12.4%) were toddlers, 19 patients (10.7%) were children, and 5 patients
(2.8%) were adolescents. Of the total, 134 patients (75.7%) were male, while 43 patients (24.3%) were
female. Hirschsprung's short-segment type was observed in 172 cases (97.2%), long-segment in 3 cases
(1.7%), and Total Colonic Aganglionosis in 2 cases (1.1%). The main complaints were abdominal
distension in 113 cases (63.8%), constipation in 39 cases (22%), inability to defecate in 14 cases (7.9%),
green vomiting in 7 cases (4%), delayed meconium passage and diarrhea in 2 cases (1.1%). The most
common surgical interventions were the Soave technique in 52 procedures (29.4%), the Swenson
technique in 42 procedures (23.7%), Rectal washing in 48 procedures (27.1%), Colostomy in 31
procedures (17.5%), the Duhamel technique in 3 procedures (1.7%), and the Kimura procedure in 1
procedure (0.6%). All 177 patients (100%) denied having a history of the same illness. Eight patients
had Down Syndrome (4.5%), and 6 patients (3.4%) experienced complications in the form of
Hirschsprung-Associated Enterocolitis.

Conclusion: In this study, out of 177 patients, the majority belonged to the neonatal age group, totaling
100 patients (56.5%). The most common type was short-segment, with a total of 172 cases (97.2%).
The most prevalent complaint was abdominal distension, totaling 113 cases (63.8%). The most common
treatment approach was the Soave technique, with a total of 52 procedures (29.4%). All 177 patients
(100%) denied having a history of the same illness. Eight patients had Down Syndrome (4.5%), and 6
patients (3.4%) experienced complications in the form of Hirschsprung-Associated Enterocolitis.

Keywords: Hirschsprung's Disease (HSCR), Hirschsprung-Associated Enterocolitis (HAEC)
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Penyakit Hirschsprung merupakan penyakit dengan gangguan sistem saraf enterik yang di tandai
dengan tidak ditemukan sel ganglion pada pleksus mienterik dan submukosa usus distal. HSCR
merupakan penyakit bawaan lahir dan dianggap sebagai salah satu diagnosis yang paling sulit
dalam Bedah Pediatrik. Selain itu, Down Syndrome merupakan kelainan yang paling umum terkait
dengan HSCR. HSCR merupakan kondisi bawaan yang kompleks yang memiliki dampak jangka
panjang terhadap kualitas hidup penderita. Tujuan dari penilitian ini untuk mengetahui bagaimana
profil klinis Hirschsprung pada anak di RSUP Dr. Mohammad Hoesin Palembang pada tahun
2019-2022. Jenis dari penelitian ini adalah penelitian deskriptif observasional menggunakan data
sekunder dari rekam medis pasien anak yang mengalami Hirschsprung di RSUP Dr. Mohammad
Hoesin Palembang 2019-2022 dengan pendekatan cross sectional lalu data yang didapat dianalisis
secara univariat. Pada penelitian ini, dari 177 pasien, 100 pasien (565,5%) dari kelompok usia
neonatus, 31 pasien (17,5%) bayi, 22 pasien (12,4%) batita, 19 pasien (10,7%) anak, 5 pasien
(5,8%) remaja. 134 pasien (75,7%) merupakan laki-laki sedangkan 43 pasien (24,3%) merupakan
perempuan. Tipe Hirschsprung short-segment 172 kasus (97,2%), long-segment 3 kasus (1,7%),
Total Colonic Aganglionosis 2 kasus (1,1%). Keluhan utama perut kembung 113 keluhan (63,8%),
konstipasi 39 keluhan (22%), tidak bisa BAB 14 keluhan (7,9%), muntah hijau 7 keluhan (4%),
meconium delayed dan BAB menyemprot 2 keluhan (1,1%). Jenis tatalaksana operasi Teknik
Soave 52 prosedur (29,4%), Operasi Teknik Swenson 42 prosedur (23,7%), Rectal washing 48
prosedur (27,1%), Colostomy 31 prosedur (17,5%), operasi Teknik Duhamel 3 prosedur (1,7%),
kimura procedure 1 prosedur (0,6%). 177 pasien (100%) menyangkal memiliki riwayat penyakit
yang sama. 8 pasien merupakan pasien down syndrome (4,5%) dan 6 pasien (3,4%) mengalami
komplikasi berupa Hirschsprung-Associated Enterocolitis.

Kata Kunci : Profil Klinis Hirschsprung (HSCR), Hirschsprung-Associated Enterocoliti (HAEC)
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SUMMARY

CLINICAL PROFILE OF HIRSCHSPRUNG'S DISEASE IN CHILDREN AT DR. MOHAMMAD
HOESIN HOSPITAL PALEMBANG FROM 2019 TO 2022

A scientific paper in the form of a thesis on December 11, 2023
Nazwa Zahwaliva Dibya: Supervised by dr. Shalita Dastamuar Sp.B.SubspPed(K) and dr. Ziske
Maritska, M.Si, Med

Medical Education Program, Faculty of Medicine, Sriwijaya University, 65 Pages, 10 Tables, 6
Attachments

Hirschsprung's Disease is a condition characterized by a disorder of the enteric nervous system, marked
by the absence of ganglion cells in the myenteric and submucosal plexuses of the distal intestine. HSCR
is a congenital disease and is considered one of the most challenging diagnoses in Pediatric Surgery.
Additionally, Down Syndrome is the most common disorder associated with HSCR. HSCR is a complex
congenital condition that has long-term implications for the quality of life of patients. The aim of this
research is to determine the clinical profile of Hirschsprung's Disease in children at Dr. Mohammad
Hoesin Hospital Palembang from 2019 to 2022. The research is a descriptive observational study using
secondary data from the medical records of pediatric patients with Hirschsprung's Disease at Dr.
Mohammad Hoesin Hospital Palembang from 2019 to 2022, employing a cross-sectional approach, and
the obtained data were analyzed using univariate analysis. In this study, out of 177 patients, 100 patients
(56.5%) were neonates, 31 patients (17.5%) were infants, 22 patients (12.4%) were toddlers, 19 patients
(10.7%) were children, and 5 patients (2.8%) were adolescents. Of the total, 134 patients (75.7%) were
male, while 43 patients (24.3%) were female. Hirschsprung's short-segment type was observed in 172
cases (97.2%), long-segment in 3 cases (1.7%), and Total Colonic Aganglionosis in 2 cases (1.1%). The
main complaints were abdominal distension in 113 cases (63.8%), constipation in 39 cases (22%),
inability to defecate in 14 cases (7.9%), green vomiting in 7 cases (4%), delayed meconium passage,
and explosive bowel movements in 2 cases (1.1%). The most common surgical interventions were the
Soave technique in 52 procedures (29.4%), the Swenson technique in 42 procedures (23.7%), Rectal
washing in 48 procedures (27.1%), Colostomy in 31 procedures (17.5%), the Duhamel technique in 3
procedures (1.7%), and the Kimura procedure in 1 procedure (0.6%). All 177 patients (100%) denied
having a history of the same illness. Eight patients had Down Syndrome (4.5%), and 6 patients (3.4%)
experienced complications in the form of Hirschsprung-Associated Enterocolitis.

Keywords: Clinical Profile of Hirschsprung's Disease (HSCR), Hirschsprung-Associated Enterocolitis
(HAEC)
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1.1

BAB 1
PENDAHULUAN

Latar Belakang

Hirschsprung s disease merupakan gangguan sistem saraf enterik yang di
tandai dengan tidak ditemukan sel ganglion pada pleksus mienterik dan
submukosa usus distal akibatnya, refleks defekasi atau kontraksi usus yang
seharusnya mendorong makanan melalui saluran pencernaan tidak terjadi
sehingga, sigmoid mengalami penyempitan.! Hal ini mengakibatkan feses
menumpuk di daerah proksimal dari sigmoid, kondisi inilah yang dapat
menyebabkan megakolon, yaitu pembesaran atau perluasan kolon. !

HSCR merupakan penyakit bawaan lahir. Selain itu, Down Syndrome
merupakan kelainan yang paling umum terkait dengan HSCR.!! Pasien HSCR
biasanya ditemukan dengan tanda berupa perut yang terlihat membesar, muntah-
muntah, konstipasi, pertumbuhan yang terhambat serta keterlambatan atau
bahkan tidak terjadi pengeluaran mekonium dalam 24-48 jam setelah lahir.?
Pengobatan HSCR biasanya dilakukan dengan cara pembedahan. Apabila
ditangani dengan tepat, sebagian besar pasien dengan HSCR bisa hidup dengan
normal pasca tindakan bedah dilakukan. '-#

Angka kejadian penyakit HSCR bervariasi di seluruh dunia. Namun, pada
kejadian umum penyakit HSCR diperkirakan 1 dari 4.440 hingga 7.000 kelahiran
hidup. Dalam sebuah studi genetika, didapatkan bahwa penyakit Hirschsprung
lebih beresiko terjadi pada laki-laki dibandingkan dengan wanita dengan rasio
4:13

Sedangkan, untuk jumlah kasus HSCR di Indonesia belum diketahui secara
pasti, tetapi diperkirakan berkisar satu dari 5.000 kelahiran hidup. Dengan
populasi Indonesia sebanyak 220 juta dan tingkat kelahiran sebesar 35 permil,

diprediksi bahwa setiap tahun akan lahir sekitar 1.540 bayi dengan HSCR.



1.2

1.3

Menurut Kartono, sekitar 40 hingga 60 pasien HSCR dirujuk setiap tahun ke RS
Cipto Mangunkusumo di Jakarta.®

HSCR merupakan kondisi bawaan yang kompleks yang memiliki dampak jangka
panjang terhadap kualitas hidup penderita, dan dianggap sebagai salah satu diagnosis
yang paling sulit dalam Bedah Pediatrik. Hal ini disebabkan oleh variasi dan kesulitan
dalam menafsirkan temuan klinis, histologis, dan radiologis yang relevan.’

Oleh karena itu, studi ini dilakukan dengan tujuan untuk menentukan profil klinis
penyakit Hirschsprung di RSUP Dr. Mohammad Hoesin di kota Palembang. Dengan
harapan mampu meningkatkan kualitas hidup pasien HSCR, memahami karakteristik
HSCR lebih mendalam, memungkinankan pengelolaan dan penanganan yang lebih baik,
memberikan data awal untuk penelitian yang lebih lanjut, dan berpotensi mencegah

peningkatan angka kejadian di masa depan.
Rumusan Masalah
Bagaimana profil klinis Hirschsprung pada anak di RSUP Dr. Mohammad Hoesin

Palembang pada tahun 2019-2022?

Tujuan Penelitian

1.3.1 Tujuan Umum

Tujuan dari penilitian ini untuk mengetahui bagaimana profil klinis Hirschsprung

pada anak di RSUP Dr. Mohammad Hoesin Palembang pada tahun 2019-2022.

1.3.2 Tujuan Khusus

1. Mengetahui distribusi frekuensi usia pasien penyakit Hirschsprung pada anak di
RSUP Dr. Mohammad Hoesin tahun 2019-2022

2. Mengetahui distribusi jenis kelamin pasien penyakit Hirschsprung pada anak di
RSUP Dr. Mohammad Hoesin tahun 2019-2022

3. Mengidentifikasi keluhan utama pasien penyakit Hirschsprung pada anak di RSUP
Dr. Mohammad Hoesin tahun 2019-2022

4. Mengidentifikasi tipe pasien penyakit Hirschsprung pada anak di RSUP Dr.
Mohammad Hoesin tahun 2019-2022

5. Mengidentifikasi angka kejadian down syndrome pasien penyakit Hirschsprung pada
anak di RSUP Dr. Mohammad Hoesin tahun 2019-2022

6. Mengidentifikasi jenis tatalaksana yang digunakan pasien penyakit Hirschsprung

pada anak di RSUP Dr. Mohammad Hoesin tahun 2019-2022



7. Mengidentifikasi riwayat keluarga pasien penyakit Hirschsprung pada anak di RSUP
Dr. Mohammad Hoesin tahun 2019-2022

8. Mengetahui distribusi frekuensi kejadian HAEC pasien penyakit Hirschsprung pada
anak di RSUP Dr. Mohammad Hoesin tahun 2019-2022

1.4 Manfaat Penelitian
1.4.1 Manfaat Teoritis
Dari hasil penelitian angka kejadian ini dapat membantu memahami profil klinis
pasien penyakit Hirschsprung pada anak di RSUP Dr. Mohammad Hoesin tahun 2019-
2022.
1.4.2 Manfaat Praktis
Diharapkan informasi ini berperan penting untuk mengidentifikasi faktor risiko
dan pola distribusi penyakit dalam populasi. Dengan demikian, studi ini mampu
meningkatkan kualitas hidup pasien HSCR, memungkinankan penanganan yang lebih
baik, lebih tepat waktu, memberikan data awal untuk penelitian yang lebih lanjut atau
menjadi rujukan bagi penelitian lanjutan dan berpotensi mencegah peningkatan angka

kejadian di masa depan.
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