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ABSTRAK

INSIDENSI DAN DISTRIBUSI PASIEN PENYAKIT HIRSCHSPRUNG 
BERDASARKAN PROFIL SOSIODEMOGRAFI DAN PROFIL KLINIS DI RSUP DR. 

MOH. HOESIN PALEMBANG (Periode Januari 2009 - Desember 2011)
(Adilla Mega Sari, 52 halaman, 2013)

Fakultas Kedokteran Universitas Sriwijaya

Latar Belakang: Penyakit Hirschsprung atau megakolon aganglionik kongenital 
merupakan salah satu penyebab utama obstruksi usus pada bayi. Gejala klinis 
Penyakit Hirschsprung muncul pada masa neonatus dan seringkah pasien datang 
sudah dengan komplikasi. Penyakit Hirschsprung hanya dapat ditatalaksana 
dengan tindakan operasi, baik sementara maupun definitif. Ketepatan diagnosis 
dan tatalaksana akan sangat membantu dalam menentukan prognosis yang baik 
bagi pasien, ditunjang dengan data insidensi dan gejala-gejala menonjol yang 

ditemukan pada penyakit ini. Penelitian ini bertujuan untuk 
mendeskripsikan insidensi dan distribusi pasien Penyakit Hirschsprung 
berdasarkan profil klinis dan profil sosiodemografis di RSUP dr. Moh. Hoesin 
Palembang periode Januari 2009 - Desember 2011.
Metode: Survei Deskriptif dengan mengambil data sekunder dari status rekam 
medik pasien Penyakit Hirschsprung di Rumah Sakit dr. Muhammad Hoesin 
Palembang periode Januari 2009 - Desember 2011.
Hasil: Didapatkan 171 sampel yang didiagnosis Penyakit Hirschsprung dan 95 
sampel valid yang memenuhi kriteria inklusi pada penelitian ini. Insidensi pasien 
Penyakit hirschsprung di RSUP dr. Moh. Hoesin Palembang adalah 1,79% dalam 
satu tahun. Kejadian Penyakit Hirschsprung pada laki-laki sebanyak 64 kasus 
(67,4%) dan perempuan 31 kasus (32,6%). Kasus terbanyak teijadi pada 
kelompok usia 0-28 hari (34,7%). Gejala klinis yang ditemukan ialah distensi 
abdomen (89,5%), adanya riwayat mekonium terhambat (36,8%), konstipasi 
(34,7%), dan muntah (23,2%). Hasil pemeriksaan penunjang (Colon in Loop) 
menunjukkan beberapa tipe Penyakit Hirschsprung yaitu tipe segmen sangat 
pendek (16%), classical segment atau tipe segmen pendek (65,3%), dan tipe 
segmen panjang (18,7%) dari 75 sampel. Didapatkan 24,2% kompliksai 
Septikemia sebelum tindakan operasi serta komplikasi setelah tindakan kolostomi 
berupa prolapsus usus sebanyak tiga kasus.
Kesimpulan: Insidensi Penyakit Hirschsprung di RSUP dr. Moh. Hoesin 
Palembang adalah 1,79%. Kasus paling banyak terjadi pada laki-laki 
dibandingkan pada perempuan dan banyak pada kelompok usia neonatus. Distensi 
abdomen adalah gejala yang paling sering ditemukan. Komplikasi Prc-Opcrasi 
paiing sering adalah septikemia. Tipe Penyakit Hirschsprung yang paling banyak 
adaiah tipe segmen pendek.

sering

Kata kunci: Penyakit Hirschsprung, Insidensi, Profil, RSUP dr. Moh. Hoesin, 
Palembang
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ABSTRACT

INCIDENCE AND DISTRIBUTION OF HIRSCHSPRUNG’S DISEASE’ PATIENT BASED 
ON SOCIODEMOGRAFIC AND CLINICAL PROFILES IN RSUP DR. MOH. HOESIN 

PALEMBANG (January 2009 - December 2011)
(Adilla Mega Sari, 52 pages, 2013)

Medical Faculty of Sriwijaya Universily

Backgrounds: Hirschsprung diseasc or congcnital aganglionic megacolon is one 
of the main cause of intestinal obstruction in infants. Clinical symptoms of 
Hirschsprung's disease commonly appears in the neonates and patients often come 
with complication. Hirschsprung's disease can only be trcaled by operative, cither 
temporary or definitive. The accuracy of diagnosis and treatmcnt will be very 
helpful in determining a good prognosis for patients, supported with the data of 
incidencc and the most frequently symptoms in Hirschsprung’s diseasc. this study 
aimed to describe the incidence and distribution of the Hirschsprung's disease 
patients based on clinical profile and sociodemografic profile in RSUP dr. Moh. 
Hoesin Palembang in period january 2009 - December 2011.
Methods: Descriptive Survey with sccondary data from medical records of 
Hirchsprung’s disease patients in RSUP dr. Moh. Hoesin Palembang, period 
January 2009 - December 2011.
Rcsults: Thcre are 171 samples that was diagnose as Hirschsprung’s disease and 
only 95 valid samples that meet the criteria for inclusion in this study. The 
incidence of Hirschsprung’s disease at RSUP dr. Moh. Hoesin Palembang is 
1,79% in one year period. The proportion are 64 cases (67,4%) happened in male 
and 31 cases (32,6%) happened in female. Most cases occured in age group 0-28 
days old (34,7%). The clinical manifestalion was abdominal distension (89,5%), 
histoiy of late meconium passage (36.8%), constipation (34,7%), and vomiting 
(23,2%). The supporting cxaminaticn (Colon in Loop) showcd severai tynes of 
Hirschsprung’s disease, very shorl segment type (16%), ciassical or short segment 
type (65,3%), and long segment type (18,7%) from total 75 samples. the most 
complication that happened before operation was septikemia (24,2%) and after 
coloslomy was intestine prolaps.
Conclusion: The incidence of Hirschsprung’s disease in RSUP dr. Moh. Hoesin 
was 1,79%. Most cases occured in male than women, and it mo.sfly happened in 
neonatal age group. Abdominal distension is the most frequently found symplom. 
The most often Pre-Operative complication was septikemia. l'he most 
type of Hirschsprung’s diseasc was ciassical or shon segment type.

Kcy words: Hirschsprung’s disease, Incidence, Profile, RSUP dr. Moh. Hoesin. 
Palembang

numerous
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BABI

PENDAHULUAN

1.1 Latar Belakang
Penyakit Hirschsprung atau megakolon aganglionik kongenital, merupakan 

suatu gangguan bawaan pada motilitas usus, mulai dari spingter ani intema ke 

arah proksimal. Broasca dkk (2010) menyatakan penyakit ini tergolong sebagai 

penyebab utama obstruksi usus pada bayi dan anak. Tidak adanya sel ganglion 

pada penyakit Hirschsprung, berhubungan dengan kondisi perkembangan sistem 

saraf pencernaan.

Pembentukan ganglion saraf di usus oleh sistem saraf pencernaan 

dipengaruhi oleh interaksi lingkungan mikro di saluran cerna yang mengatur 

ketahanan, proliferasi, migrasi dan diferensiasi dari sel-sel neuron tersebut 

(Gaillard dkk, 1982; Tosney KW dkk, 1986; Clavel dkk, 1988; Langer JC dkk, 

1994 dikutip oleh Gunnarsdottir A dan Wester T, 2011). Beberapa penelitian 

terakhir menunjukkan hubungan antara penyakit Hirschsprung dengan sejumlah 

abnormalitas kromosom dan sindrom (Parisi MA dan Kapur RP, 2000; 

Martucciello G dkk, 2000; Fitze G dkk, 2005; Flori E dkk, 2005 dalam tulisan 

Bakari AA dkk, 2011; Ngan ESW, 2011; Luzon-Toro B dkk, 2012; So M-T , 
2010 dan 2011)

Penggolongan penyakit Hirschsprung didasarkan pada segmen 

aganglionik, dengan spingter ani intema sebagai batas inferior. Very Short
usus

Segment, Classical segment atau short segment jika segmen aganglionik tidak 

melewati sigmoid proksimal, long segment jika segmen aganglionik mencapai 

fleksura splenikus atau kolon transversal, dan total colonic aganglionisis jika 

segmen aganglionik mencapai seluruh kolon dan sedikit ileum terminal (Puri P, 

2000). Pada 80-85% kasus, segmen aganglionik tidak melebihi dari bagian rektum 

dan kolon sigmoid (Okamoto E dan Ueda T, 1967 dikutip oleh Gunnarsdottir A 

dan Wester T, 2011). Sedangkan bentuk yang paling jarang dari penyakit 

Hirschsprung ialah total intestinal aganglionik, dengan segmen aganglionik

1
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berada di usus dua belas jari atau duodenum hingga rektum (Sharif K dkk, 2003 

yang dikutip oleh Broasca dkk, 2010).
Insidens dari penyakit Hirschsprung belum diketahui dengan pasti, 

diperkirakan satu anak lahir dengan megakolon pada setiap 5000 kelahiran. Dan 

penyakit ini lebih sering terjadi pada laki-laki daripada perempuan, dengan 

perbandingan 3:1 hingga 4:1. Sekitar 90% dari pasien yang terdiagnosis penyakit 

Hirschsprung merupakan bayi yang baru lahir, dengan rentang usia 0-1 bulan 

(Dasgupta R dan Langer JC, 2004 dikutip oleh Gunnarsdottir A dan Wester T, 

2011; dan penelitian Suita S dkk, 2005 dalam tulisan Bakari AA dkk, 2011). 

Sedangkan data di Indonesia berdasarkan penelitian Kartono (1993), tercatat 

sebanyak 20-40 pasien dengan penyakit Hirschsprung dirujuk setiap tahunnya ke 

RSUPN Cipto Mangunkusumo Jakarta. Pada penelitian Irwan B (2003) di Medan, 

tercatat 45 orang pasien didiagnosis Penyakit Hirschsprung pada usia 0-1 bulan, 

24 orang pada usia 1-12 bulan, 22 orang pada usia 1-9 tahun, dan 5 orang pada 

usia 10-14 tahun.

Dalam 70-90% kasus, gejala klinis muncul di hari pertama setelah kelahiran. 

Gejala awal yang dapat muncul berupa distensi abdomen, pengeluaran mekonium 

terhambat, dan dapat muntah berwarna hijau setelah diberi ASI. Gejala pada anak 

yang lebih besar dapat berupa distensi abdomen dan konstipasi kronik, yang mulai 

muncul sejak dari awal periode menyusui (Guo W dkk, 2006; de Loijin F dkk, 
2007 dikutip oleh Bagdzevicius R dkk, 2011).

Penyakit Hirschsprung harus segera didiagnosis saat periode neonatal, 

karena tanpa diagnosis dan tatalaksana yang tepat, penyakit ini dapat berkembang 

menjadi beberapa komplikasi yang berbahaya. Seperti yang disebutkan pada 

penelitian Dasgupta R dan Langer JC (2004) yang dikutip oleh Gunnarsdottir A 

dan Wester T (2011), sekitar 10% pasien penyakit Hirschsprung datang dengan 

komplikasi enterokolitis atau megakolon toksik, disertai demam, distensi 

abdomen, nyeri abdomen, dan pada beberapa kasus yang berat teijadi septikemia 

(Fraser GC dan Eilkinson A W, 1967). Selain itu juga dapat terjadi prolaps rektum, 

oklusi usus, Irritable Bowel Syndrome, dan peritonitis. Kondisi seperti ini dapat 
mengancam jiwa pasien (Broasca dkk, 2010).

namun
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Satu-satunya terapi yang dapat dilakukan pada penyakit Hirschsprung 

adalah melalui operasi. Tingkat mortalitas pada pasien yang tidak ditatalaksana 

dengan baik pada masa kanak-kanak sebanyak 80%. Sedangkan tingkat mortalitas 

pada anak yang telah menjalani operasi adalah lebih rendah dan sebagian besar 

anak dapat menjalani hidupnya dengan normal setelah operasi. Ketepatan 

diagnosis dan tatalaksana akan sangat membantu dalam menentukan prognosis 

yang baik bagi pasien, ditunjang dengan data insidensi dan gejala-gejala menonjol 

yang sering ditemukan pada penyakit ini. Namun, belum adanya data insidensi 

dan distribusi pasien penderita Hirschsprung berdasarkan profil sosiodemografi 

dan profil klinis di RSUP dr. Moh. Hoesin Palembang membuat peneliti merasa 

perlu untuk mengumpulkan dan mengetahui data tersebut. Melalui data insidensi 

penyakit Hirschsprung dan distribusinya berdasarkan profil sosiodemografi dan 

profil klinis di RSUP Moh. Hoesin Palembang diharapkan dapat membantu dalam 

meningkatkan kemampuan diagnosis dan tatalaksana yang dilakukan.

1.2 Rumusan Masalah

Berdasarkan uraian di latar belakang, didapatkan beberapa masalah yang 

akan dibahas, yaitu :

a. Bagaimana gambaran insidensi pasien yang terdiagnosis Penyakit 
Hirschsprung di RSUP dr. Moh. Hoesin Palembang?

b. Bagaimana distribusi pasien penderita Penyakit Hirschsprung berdasarkan 

profil sosiodemografi, diantaranya usia dan jenis kelamin?

c. Bagaimana distribusi pasien penderita Penyakit Hirschsprung berdasarkan 

profil klinis, yaitu gejala klinis, hasil pemeriksaan penunjang atau letak 

besar yang terkena, dan komplikasi yang terjadi sebelum maupun setelah 

tindakan operasi?

usus
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1.3 Tujuan Penelitian 

1.3.1 Tujuan Umum
Untuk mengetahui insidensi dan pola distribusi pasien yang terdiagnosis 

Penyakit Hirschsprung berdasarkan profil sosiodemografi dan profil klinis di 

RSUP dr. Moh. Hoesin Palembang.

f
1.3.2 Tujuan Khusus

a. Mengidentifikasi insidensi pasien yang terdiagnosis Penyakit Hirschsprung.

b. Mengidentifikasi pola distribusi pasien Penyakit Hirschsprung berdasarkan 

profil sosiodemografi, diantaranya usia dan jenis kelamin.

c. Mengukur pola distribusi pasien berdasarkan profil klinis, yaitu gejala klinis 

yang dialami, hasil pemeriksaan penunjang atau letak usus besar yang 

terkena, dan komplikasi yang terjadi sebelum maupun setelah tindakan 

operasi.

1.4 Manfaat Penelitian 

1.4.1 Manfaat Secara Teoritis
a. Dapat menambah wawasan ilmu pengetahuan mengenai Penyakit 

Hirschsprung bagi mahasiswa dan jajaran ilmiah lainnya.

b. Dapat menjadi salah satu landasan maupun referensi dalam penelitian 

selanjutnya.

1.4.2 Manfaat Secara Praktis

a. Dengan mengetahui insidensi dan pola distribusi pasien Penyakit 

Hirschsprung berdasarkan profil sosiodemografi dan klinis maka diharapkan 

dapat memberikan informasi tambahan dalam penegakan diagnosis dan 

penatalaksanaannya di kemudian hari.

b. Dapat memberikan informasi dan pengetahuan bagi masyarakat untuk lebih 

mengenal tanda dan gejala yang menonjol dari Penyakit Hirschsprung, 

sehingga dapat segera ditatalaksana dan mencegah komplikasi lebih lanjut.
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