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KATA PENGANTAR

Puji syukur ke hadirat Allah SWT karena berkat kuasa dan rahmat-Nya
kami dapat menyelesaikan pembuatan buku Diagnosis dan Tatalaksana
Kegawatdaruratan Kulit pada Neonatus, Bayi dan Anak.

Tujuan pembuatan buku ini adalah untuk menambah pengetahuan dan
pemahaman mengenai diagnosis kegawatdaruratan kulit pada pasien neonatus, bayi
dan anak serta penatalaksanannya. Ucapan terima kasih kami sampaikan kepada
semua pihak yang telah membantu dalam pembuatan buku referensi ini.

Besar harapan kami bahwa buku referensi ini dapat memberikan kontribusi
besar dalam memajukan Bagian Dermatologi Venereologi dan Estetika Fakultas
Kedokteran di seluruh Indonesia.

Penulis menyadari bahwa buku referensi ini masih belum sempurna. Kami

mengharapkan kritik dan saran demi perbaikan buku ini selanjutnya.

Semarang,......... 2023
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PENDAHULUAN

Latar Belakang

Kegawatdaruratan dalam bidang ilmu kedokteran didefinisikan sebagai setiap
kondisi mendesak yang dirasakan oleh pasien, yang memerlukan evaluasi, perawatan
medis atau bedah segera, atau kejadian serius yang tidak terduga yang dapat
menyebabkan banyak cedera dan membutuhkan tindakan segera.'

Sekitar 30% kunjungan rawat jalan ke bagian anak merupakan kasus
dermatologis dan 30% kunjungan ke bagian kulit berasal dari kelompok usia anak.
Kegawatdaruratan kulit tidak jarang terjadi pada neonatus, bayi dan anak. Kondisi
tersebut dapat berupa kelainan kulit primer atau kelainan sistemik primer dengan
manifestasi di kulit. Kelainan kulit diperkirakan mewakili 4-6% dari semua kunjungan
Instalasi Gawat Darurat (IGD) anak. Hanya sebanyak 30% dari kunjungan tersebut
merupakan kondisi kegawatdaruratan / true emergency.'

Sebagian besar penyakit kulit dapat ditangani pada fasilitas rawat jalan. Kondisi
kegawatdaruratan kulit memerlukan intervensi segera dan agresif. Diagnosis dini,
rawat inap, pengawasan, dan perawatan intensif juga diperlukan pada kondisi tersebut.
Tatalaksana multidisiplin dilakukan untuk meminimalkan morbiditas dan mortalitas.
Unit perawatan intensif dan tim yang bekerja sama dengan baik seperti dokter kulit,
dokter anak dan perawat yang terampil diperlukan untuk pengelolaan pasien. Beberapa
kelainan sistemik dengan potensi fatal memiliki manifestasi kulit awal yang dapat
membantu dalam diagnosis dari penyakit yang mendasarinya. Penyakit tertentu dengan
kelainan utama di kulit juga dapat berakibat fatal.>->

Akibat dari berbagai kelainan kulit, terutama kelainan kulit dengan distribusi
generalisata, dapat mengakibatakan perubahan anatomi dan fisiologi kulit. Hal tersebut
menyebabkan kegagalan fungsi kulit dan mengakibatkan komplikasi hingga
kegawatdaruratan kulit. Beberapa kondisi umum terjadi pada orang dewasa dan anak-

anak, dan sebagian kasus terjadi pada kelompok usia tertentu.'



Kegawatdaruratan kulit terbagi dalam beberapa kelompok berdasarkan etiologi
yaitu genodermatosis, infeksi, reaksi alergi, dan kelainan vaskular. Sebanyak 50% dari
kasus kegawatdaruratan kulit pada anak disebabkan oleh infeksi. Kegawatdaruratan
kulit yang muncul pada periode neonatus dan bayi juga memerlukan perawatan
segera.>

Banyak faktor yang mempengaruhi mortalitas dan morbiditas terkait dengan
kegawatdaruratan kulit termasuk usia, derajat keparahan dan kesiapan untuk
menghadapinya. Penatalaksanaan yang cepat dan tepat disertai pengawasan sepanjang
waktu menghasilkan penurunan tingkat kematian yang signifikan. Pengetahuan terkait
etiopatogenesis kondisi ini dan komplikasinya sangat penting untuk pengelolaan yang
efektif. !¢

Buku referensi ini akan membahas mengenai etiologi, diagnosis dan tatalaksana
kegawatdaruratan kulit pada neonatus, bayi dan anak. Pemahaman tentang berbagai hal
tersebut sangat penting untuk dapat melakukan diagnosis dini dengan tepat sehingga
dapat mengurangi tingkat morbiditas dan mortalitas pada kasus kegawatdaruratan kulit

neonatus, bayi dan anak.



TINJAUAN PUSTAKA

Definisi Kegawatdaruratan Kulit

Kegawatdaruratan kulit adalah kondisi dimana kelainan kulit yang berkembang
secara progresif dan berpotensi mengancam jiwa sehingga memerlukan tatalaksana
yang cepat. Kegawatdaruratan kulit terdiri dari penyakit dengan perubahan parah pada
struktur dan fungsi kulit, dengan beberapa di antaranya menyebabkan gagal kulit akut.”®
Kegagalan kulit akut terjadi ketika kulit dan jaringan di bawahnya mati karena
hipoperfusi bersamaan dengan penyakit kritis akibat ketidakstabilan hemodinamik dan

sistem organ.’

Kegawatdaruratan Kulit pada Neonatus

Kegawatdaruratan kulit pada neonatus terjadi pada usia 4 minggu (28 hari)
pertama kehidupan ekstra uterin. Kondisi tersebut dapat berhubungan dengan
perbadingan rasio permukaan tubuh terhadap berat badan, fungsi ginjal dan kekebalan
tubuh yang belum matang, risiko infeksi intrauterin dan trans-epidermal water loss
(TEWL). Hal tersebut menyebabkan meningkatnya risiko dehidrasi parah hingga
infeksi primer atau sekunder. Genodermatosis, gangguan metabolisme, dan tumor
vaskular merupakan penyebab penting kegawatdaruratan kulit pada kelompok usia

ini.4’7’10

Kegawatdaruratan Kulit pada Bayi
Kegawatdaruratan kulit yang terjadi pada kelompok usia 0-11 bulan.!
Kegawatdaruratan yang terjadi biasanya diakibatkan oleh penyakit kulit yang diderita

sebelumnya dan infeksi.'



Kegawatdaruratan Kulit pada Anak

Kegawatdaruratan kulit yang terjadi pada kelompok usia 12 bulan-18 tahun.!°
Infeksi merupakan kegawatdaruratan kulit yang sangat umum terjadi pada kelompok
usia ini. Hal ini disebabkan karena paparan yang lebih banyak terhadap semua jenis
infeksi saat bermain atau melakukan kegiatan di sekolah. Reaksi obat juga sering
terjadi pada kelompok usia ini. Obat antiepilepsi seperti fenitoin atau fenobarbital,
antibiotik seperti sulfonamid, ampisilin atau obat antituberkulosis merupakan
penyebab tersering reaksi obat. Obat-obat tersebut merupakan golongan obat yang

paling sering diresepkan untuk anak-anak.'!°

Epidemiologi Kegawatdaruratan Kulit

Kasus kegawatdaruratan kulit terdapat sekitar 8-10% dari total kasus
kegawatdaruratan di suatu Rumah Sakit dengan 10,2% diantaranya merupakan
kelompok usia neonatus, bayi dan anak. Jumlah terbanyak di kelompok usia anak
sebanyak 40% dari total kasus. Jenis kelamin laki-laki lebih banyak dibandingan
perempuan dengan ratio 2:1. Etiologi kegawatdaruratan terbanyak yaitu kelainan kulit
bawaan (37,5%) dan infeksi kulit (40%). Kelainan kulit bawaan yang banyak
ditemukan ialah iktiosis dan epidermolisis bulosa. Sedangkan infeksi kulit yang paling

sering disebabkan oleh virus.>!!

Klasifikasi Kegawatdaruratan Kulit

Kegawatdaruratan kulit secara klinis diklasifikasikan menjadi dua kelompok:
kegawatdaruratan  kulit primer dan kegawatdaruratan  kulit  sekunder.
Kegawatdaruratan kulit primer yaitu kondisi dimana keterlibatan kulit adalah penyebab
utama kematian atau merupakan manifestasi utama, dan kegawatdaruratan kulit
sekunder, manifestasi kulit adalah indikator keterlibatan sistemik parah yang akan
terjadi atau yang mendasarinya.'**

Kegawatdaruratan kulit primer diantaranya, urtikaria, angioedema dan reaksi

anafilaktik, kelainan kulit dengan bula (epidermolisis bulosa), sindroma stevens-



johnson (SSJ), nekrolisis epidermal toksik (NET), SSJ-NET overlap, drug reaction
with eosinophilia and systemic symptoms (DRESS)), penyakit kongenital (bayi
collodion, iktiosis Harlequin, epidermolisis bulosa), tumor vaskular (hemangioma
infantil, fenomena Kasabach-Merritt), dan infeksi (bakteri, virus, fungal).
Kegawatdaruratan kulit sekunder diantaranya, purpura fulminans, penyakit kawasaki,

dan sklerema neonatorum.'*’

Tabel 1. Klasifikasi Kegawatdaruratan Kulit
A. Kegawatdaruratan kulit primer

- Urtikaria, angioedema, reaksi anafilaktik

Kelainan kulit dengan bula
- Epidermolisis bulosa

- SSJ

- SSJ-NET overlap

-NET

- DRESS

Penyakit kongenital

- Bayi collodion

- Iktiosis Harlequin

- Eritroderma

- Epidermolisis Bulosa
Tumor vaskular

- Hemangioma infantil

- fenomena Kasabach-Merritt




Infeksi

Bakteri

- Staphylococcal scalded skin syndrome (SSSS)
- Necrotizing fasciitis

Virus

- Varisela neonatal

- Herpes neonatal

Fungal

- Kandidiasis pada bayi baru lahir

B. Kegawatdaruratan kulit sekunder

- Purpura fulminans
- Penyakit kawasaki

- Sklerema neonatorum

Dikutip dengan modifikasi dari kepustakaan no.4

Kegawatdaruratan Kulit Primer
Urtikaria, angioedema, reaksi anafilaktik

Urtikaria, angioedema dan reaksi anafilaktik adalah pola reaksi hipersensitifitas
tipe cepat yang dimediasi IgE (hipersensitivitas tipe I). Urtikaria seringkali disebabkan
oleh infeksi, seringkali virus, sedangkan pada remaja makanan dan obat-obatan
memainkan peran yang lebih signifikan. Makanan dan produk susu merupakan
penyebab yang lebih sering pada anak yang lebih muda, berbeda dengan kacang-
kacangan, makanan laut, beri, dan biji-bijian pada anak yang lebih tua. Infeksi
streptokokus, mikoplasma dan histoplasmosis dan coccidiomycosis di daerah endemik
juga diketahui dapat menjadi pemicu urtikaria. Sekitar 10% urtikaria berhubungan
dengan obat-obatan. Obat-obatan yang dapat menyebabkan urtikaria adalah golongan
penisilin, sulfonamid, aspirin, anti inflamasi non steroid, dan media kontras. Obat-
obatan yang terkait dengan angioedema adalah aspirin, anti inflamasi non steroid dan

obat penghambat Angiotensin Converting Enzyme (ACE inhibitor).!> 14



Sebagian besar angioedema adalah idiopatik, tetapi obat-obatan, alergen, dan
agen fisik telah terlibat. Meskipun angioedema dapat terjadi dengan sendirinya pada
pasien dengan edema angioneurotik herediter atau sebagai reaksi hipersensitivitas,
50% pasien dengan angioedema juga menunjukkan urtikaria dan 10% bayi dan anak-
anak dengan urtikaria menunjukkan setidaknya angioedema ringan. Angioedema
mungkin merupakan komponen dari reaksi anafilaktik. >4

Reaksi anafilaktik paling sering terjadi setelah konsumsi makanan, terutama
kacang tanah, kacang polong, gandum, ikan, dan kerang, atau sebagai respons terhadap
obat-obatan atau racun serangga. Susu sapi adalah pemicu potensial lainnya, terutama
selama dekade pertama. hidup. Reaksi anafilaktik terhadap lateks dan kacang sangat
menyusahkan karena ada di mana-mana di lingkungan. Memiliki asma serta alergi
makanan yang dimediasi IgE meningkatkan risiko pengembangan reaksi anafilaktik
yang diinduksi makanan. Insiden di anak-anak dan remaja adalah 10,5 episode per
100.000 orang-tahun, dan sebagian besar anak memiliki riwayat atopi. Risiko puncak

reaksi anafilaktik selama masa kanak-kanak dan menurun sesudahnya.!?"'4

Diagnosis Urtikaria, angioedema, reaksi anafilaktik

Urtikaria ditandai dengan papul eritematosa, plakat eritematosa berbentuk
anular disertai pruritus, edema, dengan halo eritematosa atau bintil yang berlangsung
kurang dari 24 jam. Angioedema melibatkan struktur subkutan yang lebih dalam.
Reaksi yang mengancam jiwa dikaitkan dengan angioedema terutama ketika membran
mukosa pernapasan terlibat yang mengarah ke edema laring.” Urtikaria dapat
terlokalisasi pada satu area kecil atau dapat meluas. Ekstensi subkutan dapat
menyebabkan bintil raksasa (angioedema). Pembengkakan ekstremitas distal dengan
akrosianosis mungkin merupakan gambaran yang menonjol dari reaksi urtikaria pada
bayi dan anak. Benjolan tersebut jarang bertahan >12-24 jam. Pemeriksaan penunjang
yang mendukung diagnosis yaitu adanya eosinofilia dan peningkatan kadar IgE.
Pemeriksaan tes tempel (patch test), tes tusuk kulit (prick test), dan tes provokasi juga

dapat dilakukan untuk mengetahui pemicu terjadinya kondisi tersebut.!>"'4



Gambar 1. Urtikaria pada anak (Dikutip sesuai dengan kepustakaan no.12)

Angioedema (juga disebut wurtikaria raksasa atau edema Quincke)
menggambarkan bintil raksasa dan pembengkakan menyebar pada kelopak mata,
tangan, kaki, alat kelamin, bibir, lidah, jalan napas, dan saluran pencernaan. '>-'4

Reaksi anafilaktik adalah reaksi hipersensitivitas segera yang mengancam jiwa
terhadap pemberian antigen yang sebelumnya menghasilkan sensitisasi spesifik. Hal
ini ditandai dalam beberapa menit sampai 1 jam setelah injeksi atau konsumsi antigen
oleh pruritus pada telapak tangan, telapak kaki, dan kulit kepala, urtikaria, dan/atau
angioedema dengan tanda-tanda sistemik (kelemahan, dispnea, hipotensi, dan kolaps
sirkulasi). Keterlibatan mukosa saluran napas menyebabkan gangguan pernapasan
akut, sedangkan pembengkakan mukosa gastrointestinal dapat menyebabkan sakit

perut, muntah, atau diare. >4



"

Gambar 2. Angioedema pada anak (Dikutip sesuai dengan kepustakaan no.15)

Tatalaksana Urtikaria, angioedema, reaksi anafilaktik

Pengobatan urtikaria yang efektif tergantung pada identifikasi faktor
etiologi dan eliminasi bila memungkinkan. Pengobatan simtomatik biasanya diberikan
antihistamin. Pada beberapa pasien, pemberian penghambat H1 non-sedasi, seperti
setirizin dan loratadin cukup untuk memberikan perbaikan klinis. Bagi pasien anak,
pemberian antihistamin non-sedasi di pagi hari dan antihistamin sedasi di malam hari
memberikan kontrol yang optimal.'*!3

Manajemen lini pertama angioedema adalah menghindari faktor pemicu
apabila telah diidentifikasi. Tatalaksana farmakologis dapat diberikan,antihistamin
dititrasi hingga 4 kali dosis standar. Pasien dengan keluhan yang refrakter, antihistamin
seperti hidroksizin atau imunomodulator (omalizumab atau siklosporin) telah
digunakan pada populasi anak.'>!*

Pengobatan utama reaksi anafilaktik akut adalah pemberian epinefrin
1:1.000 (0,01 mg/kg, maksimal 0,5 mg) secara intramuskular di anterolateral paha,
yang dapat diulang setiap 5 hingga 15 menit sesuai kebutuhan. Tidak ada

kontraindikasi absolut terhadap pemberian epinefrin, dan keterlambatan pemberian



dikaitkan dengan perkembangan menjadi reaksi anafilaktik berat dan potensi kematian.
Proteksi jalan napas dan dukungan kardiovaskular dengan cairan intravena (IV) juga
harus digunakan dalam penatalaksanaan akut. Selain terapi yang disebutkan

sebelumnya, agonis B-adrenergik, seperti albuterol, dapat digunakan.'>!4

Epidermolisis Bulosa

Epidermolisis bulosa (EB) merupakan penyakit bulosa kronik yang diturunkan
secara genetik autosom (dominan atau resesif), dapat timbul spontan atau akibat trauma
ringan. Seperti diketahui pada kulit bayi lebih mudah terjadi lepuh (bula). Pada EB
kejadian trauma ringan, misalnya di jalan lahir sudah cukup menimbulkan bula.
Kelainan kulit dengan bula herediter seperti epidermolisis bulosa (EB) dapat

mengancam jiwa dalam beberapa kasus terkait seberapa luas keterlibatan tubuh.*!6

Tabel 2. Klasifikasi Epidermolisis Bulosa Herediter

EB simpleks (EBS) Penurunan Genetik
EBS lokalisata (Weber Cockayne) Dominan autosom
EBS generalisata (Kobner) Dominan autosom
EBS herpetiformis (Dowling-Meara) Dominan autosom
EB junctional (JEB)

JEB Herlitz Resesif autosom
JEB non-Herlitz Resesif autosom
JEB inversa Resesif autosom
EB Distrofik (DEB)

DEB Dominan Dominan autosom
DEB Resesif-generalisata Resesif autosom
DEB Resesif-lokalisata Resesif autosom
Sindrom Kindler Resesif autosom

Dikutip dengan modifikasi dari kepustakaan no.16

Berdasarkan letak bula, epidermolisis bulosa dibagi menjadi tiga jenis: EB
simpleks (EBS), EB junctional (JEB) dan EB Distrofik (DEB). Beberapa subtipe EB

yang paling berbahaya hingga dapat menyebabkan kematian pada periode neonatal
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adalah EBS-Dowling-Meara (EBS-DM), JEB Herlitz (JEB-H) dan DEB resesif
(RDEB).*'""

Diagnosis Epidermolisis Bulosa

Kasus EBS-DM yang berat, lepuh yang luas dapat muncul secara spontan
terutama di lingkungan yang panas. Bula tampak lebih hemoragik daripada jenis EBS
lainnya dengan tangan dan kaki sebagai tempat predileksi. Keterlibatan laring juga
dapat terjadi dan mengakibatkan tangisan lemah dari neonatus. Neonatus ini lebih
rentan terhadap infeksi berulang dan septikemia yang disebabkan oleh S. aureus dan
P. aeruginosa. Kematian pada periode neonatal sering terjadi pada kasus ini.*

JEB-H ditandai dengan erosi kulit dan mukosa umum. Lepuh dan erosi
besar dan luas terlihat pada atau segera setelah lahir. Keterlibatan punggung dan
bokong sering terjadi pada kasus yang berat. Keterlibatan epitel pernapasan dapat
menyebabkan stridor yang bisa berakibat fatal. Sedangkan pada kasus RDEB, lepuh
dimulai saat lahir dan dapat meluas. Keterlibatan ekstrakutan termasuk saluran
pencernaan, saluran genitourinari dan mukosa okular sering terjadi. Kelainan kuku
yang bervariasi sering terjadi pada JEB-H dan RDEB. Sepsis adalah penyebab
kematian neonatal pada varian EB yang tersebut.*

Pemeriksaan baku emas pada EB adalah dengan mikroskop elektron
transmisi. Pemeriksaan mikroskop elektron memerlukan waktu yang lama dan tenaga
yang ahli. Pemeriksaan histopatologis dengan biopsi kulit juga dapat dilakukan untuk
membedakan dengan penyakit bula yang lainnya. Biopsi juga dapat menentukan
subtipe EB. Biopsi idealnya dilakukan di tepi lesi yang baru saja terbentuk.
pemeriksaan histopatologis untuk melihat letak bula terhadap stratum basal. Letak bula
dapat diperjelas dengan pemeriksaan imunohistokimia yang mempertihatkan letak

bula terhadap taut dermo-epidermal (lamina lusida, lamina densa, dan lamina basal),
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serta kerusakan pada struktur hemidesmosom (termasuk tonofilament, anchoring

4,16

fibrils), plectin, dan kolagen.

Gambar 3. Epidermolisis Bulosa
Junctional (Dikutip sesuai dengan

kepustakaan no.18)

Tatalaksana Epidermolisis Bulosa

Tidak ada terapi khusus untuk EB. Neonatus harus dirawat di unit perawatan
intensif neonatal khusus EB. Penghangat dan inkubator harus dihindari kecuali bayi
baru lahir memiliki berat badan lahir rendah. Tujuan utama perawatan adalah
menghindari trauma dan mengurangi gesekan untuk meminimalkan pembentukan
lepuh baru, hindari penggunaan perekat, mempertahankan suhu lingkungan yang lebih
dingin, mempercepat penyembuhan luka, mencegah sepsis, dan suplementasi nutrisi
yang adekuat. Selain itu, koreksi ketidakseimbangan cairan dan elektrolit, pengobatan
sepsis dan pemberian kalori yang cukup untuk memenuhi kebutuhan metabolisme

tambahan sangat penting pada kasus yang parah, >*!6:1°

Sindroma Stevens-Johnson, SSJ-NET Overlap, dan Nekrolisi Epidermal Toksik
Sindroma Stevens-Johnson kondisi yang dimediasi kompleks imun pada kulit
yang terkait dengan obat-obatan, infeksi, dan kondisi lain-lain tertentu. Nekrolisis

Epidermal Toksik sebagai bentuk yang paling berat, dengan pelepasan epidermal lebih
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besar dari 30% dan mortalitas 15-40%, sedangkan pada SSJ, pelepasan epidermis
kurang dari 10% luas permukaan tubuh. Pelepasan epidermal antara 10%-30% disebut
SSJ-TEN. Kejadian SSJ lebih sering terlihat pada anak daripada NET. Keterlibatan
mukosa yang luas lebih khas pada SSJ daripada NET. Insiden kondisi ini adalah 1-3
per juta orang per tahun, meskipun pada pasien dengan infeksi HIV insidennya adalah
1 per 1000 orang per tahun. Sindrom Stevens-Johnson jauh lebih jarang disebabkan
oleh pengobatan pada pasien anak dibandingkan pada orang dewasa. Infeksi
Mycoplasma adalah pemicu infeksi yang paling sering dari SSJ pada anak. Neoplasia,
kelainan autoimun, infeksi virus herpes simpleks dan vaksinasi juga dapat menjadi
penyebab terjadinya SSJ/NET. Obat yang dapat memicu reaksi tersebut adalah
karbamazepin, trimetoprim/sulfametoksazol, fenobarbital, fenitoin, amoksisilin,
lamotrigin, ibuprofen, parasetamol dan penisilin, karena obat-obatan tersebut paling

sering diresepkan pada kelompok usia anak.!-!%2

Diagnosis SSJ, SSJ-NET Overlap, dan NET

Sekitar 1-3 minggu setelah konsumsi obat, timbul gejala prodormal pada
SSJ / NET. Gejala prodromal nonspesifik muncul selama 1-7 hari seperti sakit kepala,
malaise, demam, dan gejala saluran pernapasan atas, malaise, mialgia, arthralgia, mual
dan muntah, diikuti dengan keterlibatan kulit dan mukosa. Biasanya melibatkan
setidaknya dua mukosa. Gejala umum termasuk konjungtivitis purulen, erosi, bisul dan
kerak yang mempengaruhi mulut, hidung, faring, saluran pernapasan dan pencernaan.
Tiga hari kemudian, lesi kulit muncul di batang tubuh menyebar ke ekstremitas atas
dan wajah. Kulit berubah menjadi merah kehitaman kemudian apabila terlepas
(epidermal detachment) meninggalkan bekas kemerahan.Keterlibatan organ dalam
seperti ginjal, saluran pencernaan atau hati dapat terjadi. Pemulihan bisa lambat,

dengan episode akut berlangsung 4-6 minggu. '8
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Gambar 4. Sindroma Stevens-Johnson pada anak
(Dikutip sesuai dengan kepustakaan no.12)

Pemeriksaan fisik ditemukan makula, papul, plakat eritema dan bula kendur
yang mudah pecah. Lesi kulit ditemukan di badan kemudian menyebar ke wajah dan
ekstrimitas. Selain itu dapat disertai keterlibatan mukosa mulut (90%), okular, dan
genital. Pemeriksaan nikolsky menunjukkan hasil positif. Pemeriksaan darah dapat

menunjukkan hasil leukositosis (60%), eosinofilia (20%), anemia (15%), peningkatan

SGPT, atau leukopenia (10%).!%1°

Tabel 3. Gambaran klinis SSJ, NET dan SSJ-NET Overlap

SSJ SSJ-NET Overlap NET
Morfologi lesi Lesi target, makula Lesi target, makula Lesitarget, makula dan
merah kehitaman, bula  merah kehitaman, bula  plakat merah
kehitaman, pelepasan
epidermis
Distribusi lesi Diskret, terutama pada Diskret, konfluen Lesi kulit luas dan
badan dan wajah konfluen
Luas Keterlibatan <10 % 10-30% >30%
kulit
Histopatologi Menyerupai dermatitis Menyerupai Dominasi nekrolisis
dermatitis, nekrolisis
Lesi mukosa Menonjol Menonjol Lebih sedikit
dibanding SSJ
Keterlibatan Sering Selalu ada Selalu ada
sistemik

Dikutip sesuai dengan aslinya dari kepustakaan no.12
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sesuai dengan kepustakaan no.20)

Tatalaksana SSJ, SSJ-NET Overlap dan NET

Penyakit SSJ dan NET adalah gangguan yang mengancam jiwa, dan pasien
harus dirawat di rumah sakit. Jika memungkinkan, semua obat yang diberikan dalam
waktu 2 bulan sebelum timbulnya erupsi harus dihentikan dan penyebab infeksi harus
dicari dan diobati. Keterlibatan orofaringeal yang parah seringkali memerlukan obat
kumur yang sering dan penggunaan anestesi topikal secara lokal. Ketika terdapat
keterlibatan mata, diperlukan konsultasi oftalmologi.*!*!?

Pasien harus menerima cairan intravena dan diet cair atau nutrisi parenteral
bila diperlukan. Kebutuhan energi pada kasus SSJ dan NET anak meningkat sebesar
30%. Obat kumur dapat mengurangi rasa sakit pada luka di bagian mulut. Jika
kerusakan pada epidermis sangat luas, pasien harus dirawat di unit perawatan intensif
atau unit luka bakar untuk memberikan perhatian khusus pada kebutuhan cairan,
keseimbangan elektrolit, nutrisi parenteral dan menghindari infeksi sekunder. Area
kulit yang utuh harus tetap kering. Luka terbuka harus dibersihkan setiap hari. Area
yang terlepas harus ditutup dengan pembalut lembab yang tidak melekat (seperti kasa
yang diresapi petrolatum) sampai terjadi re-epitelisasi. Area periorifisial dapat diobati
dengan salep antibiotik seperti mupirosin. +!%!°

Respon terhadap perawatan suportif saja sudah sangat baik pada sebagian

besar anak. Pemberian obat sistemik sebagai pengobatan masih kontroversial, dan
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hanya ada sedikit data berbasis bukti yang mendukung penggunaannya, terutama pada
pasien anak. Pemberian kortikosteroid sistemik intravena jangka pendek dengan dosis
setara prednisone 1-4 mg/kgBB/hari untuk SSJ, 3-4 mg/kgBB/hari untuk SSJ-NET
overlap, dan 4-6 mg.kgBB/hari untuk NET dianjurkan jika dimulai dalam 2-3 hari
pertama dari reaksi yang diinduksi obat. Imunoglobulin intravena (IVIG) juga dapat
digunakan sebagai alternatif pengobatan SSJ dan khususnya NET. Pada studi awal,
beberapa anak dengan SSJ atau NET menunjukkan durasi demam yang lebih pendek
dan penurunan perkembangan lepuh baru jika imunoglobulin intravena diberikan 1-2

g/kgBB/hari selama 3 harj. 4122021

Drug Reaction with Eosinophilia and Systemic Symptoms (DRESS)

Reaksi DRESS juga disebut sindrom hipersensitivitas obat (SHO)
merupakan reaksi obat eksantema yang berhubungan dengan demam dan keterlibatan
organ dalam. Reaksi DRESS dapat menyebabkan kematian pada 10% pasien.
Kematian paling sering terjadi akibat hepatitis fulminan dengan nekrosis hati.
Manifestasi klinis sindrom DRESS biasanya mulai 1- 6 minggu setelah konsumsi obat
yang dicurigai sebagai pemicu reaksi. Beberapa pasien yang menunjukkan erupsi
eksantematosa ini awalnya mengalami perubahan yang menunjukkan SSJ/NET, namun
kurangnya keterlibatan mukosa pada DRESS dapat menjadikan pembeda antara
keduanya. Obat penyebab umum termasuk antikonvulsan seperti karbamazepin,

fenobarbital, fenitoin dan lamotrigin, serta sulfonamid.*!?

Diagnosis DRESS

Drug Reaction with Eosinophilia and Systemic Symptoms (DRESS) adalah
reaksi obat yang parah yang disertai dengan ruam, demam, limfadenopati, dan
keterlibatan organ dalam. Ruam biasanya berbentuk morbili difus yang dapat
berkembang menjadi lepuh dan eritroderma. Tanda Nikolsky tidak ditemukan. Demam
dan malaise sering muncul pertama kali, dan dapat terlihat berhubungan dengan

limfadenopati servikal dan faringitis. Erupsi kulit terjadi pada sekitar 75% pasien.
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Sering dimulai pada wajah dengan edema, terutama periorbital, kemudian eritema dan

pruritus. Eritema kemudian menyebar ke arah kaudal.*!>%*

Gambar 6. Ruam akut pada Sindrom DRESS (Dikutip sesuai dengan kepustakaan
no.22)

Kelainan hematologi, seperti leukositosis, eosinofilia, limfositosis atipikal,
trombositopenia dan agranulositosis umumnya terjadi pada DRESS. Di antara organ
dalam, hati (hepatitis) pada 50-80% pasien, ginjal (nefritis dengan hematuria atau gagal
ginjal akut) pada 11-28% pasien. Beberapa pasien, kerusakan hati dapat berkembang
menjadi nekrosis hati yang meluas hingga menyebabkan gagal hati fulminan dan
kematian. Keterlibatan organ dalam lainnya yaitu paru-paru (pneumonitis) terlibat pada
2,6-5% pasien, otot (miositis), gastrointestinal (kolitis), jantung (miokarditis), pankreas
(pankreatitis), otak (ensefalitis), tiroid (tiroiditis) dan keterlibatan konjungtiva
(konjungtivitis). Manifestasi klinis serupa antara anak-anak dan orang dewasa, dengan
pengecualian keterlibatan paru (tidak termasuk asma), yang lebih sering terjadi pada
orang dewasa, dan keterlibatan gastrointestinal, yang lebih sering terjadi pada anak-

anak. Kriteria diagnosis DRESS dapat dilihat pada tabel 2.%!223
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Tabel 4. Kriteria Registry of Severe Cutaneous Drug Reaction (RegiSCAR)

Kriteria inklusi RegiSCAR untuk sindrom DRESS (Tiga dari empat Kkriteria

berbintang diperlukan untuk menegakkan diagnosis)

Rawat Inap

Reaksi diduga terkait obat

Ruam akut*

Demam >38 C*

Limfadenopati di setidaknya dua tempat*

Keterlibatan minimal satu organ dalam*

Kelainan hitung darah (limfopenia ataulimfositosis*, eosinofilia*, trombositopenia*)
Dikutip sesuai aslinya dari kepustakaan no.23

Tatalaksana DRESS

Langkah pertama dan terpenting dalam pengobatan DRESS adalah
penarikan obat penyebab, karena prognosis yang lebih baik dikaitkan dengan
penghentian obat lebih awal. Pengobatan pada kondisi ringan, terutama bersifat
suportif dan simtomatik, terdiri dari steroid topikal, antipitetik, antihistamin anti-H1
sistemik, dan emolien untuk ruam dan gatal. Pasien dengan dermatitis eksfoliatif,
dukungan cairan, elektrolit, dan nutrisi yang cepat dan tepat merupakan hal yang sangat
penting.!>%

Apabila ada keterlibatan organ, seperti hati (transaminase >5 kali batas
atas normal), ginjal, paru-paru atau jantung, pemberian kortikosteroid (prednison, 1
mg/kg/hari per hari) direkomendasikan. Pengurangan harus memakan waktu tiga
sampai enam bulan karena pengurangan cepat dapat dikaitkan dengan kekambuhan
DRESS.Terapi steroid sistemik disarankan untuk mengobati kasus penyakit sedang
hingga berat dengan mempertimbangkan peningkatan gejala yang dramatis dan
kekambuhan DRESS yang sering terkait dengan pengurangan prednison cepat.
Mekanisme yang diusulkan dimana kortikosteroid menguntungkan pasien adalah
penghambatan IL-5, yang menarik eosinofil, yang bertanggung jawab untuk kerusakan
organ dalam oleh akumulasi sindrom DRESS.!%%}

Siklosporin dapat dianggap sebagai terapi lini kedua untuk pasien dengan
keterlibatan organ yang parah yang tidak menanggapi kortikosteroid sistemik dan

untuk pasien yang dikontraindikasikan dengan kortikosteroid. Kasus yang parah dan
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resisten terhadap kortikosteroid, obat imunosupresan yang lebih kuat termasuk
siklosporin, azatioprin, rituximab, infliximab dan mikofenolat telah digunakan,
terkadang bersamaan dengan pengobatan tambahan dengan IVIG. Terapi IVIG
diberikan dengan dosis 1-2 gr/kg. Pengobatan sindrom DRESS harus dimulai segera

setelah diagnosis.!>%

Bayi Collodion
Iktiosis pada bayi baru lahir sering muncul sebagai bayi collodion.
Kelainan ini biasanya diturunkan secara autosomal resesif. Bayi collodion sering

terjadi pada bayi prematur dengan tingkat morbiditas dan mortalitas yang tinggi.?**°

Diagnosis Bayi Collodion

Gambar 7. Bayi Collodion (Dikutip sesuzi
dengan kepustakaan no.24)

Bayi collodion dilapisi membran bening kekuningan yang tebal. Lapisan
tersebut dapat mengganggu pernapasan dan proses mengisap. Selain itu, membran
keras juga dapat menyebabkan ektropion, eklabium dan hipoplasia tulang rawan
hidung dan telinga. ketika membran terlepas, bayi dapat mengalami ketidakstabilan
suhu dan cairan-elektrolit. Ketika membran terlepas 2-3 minggu kemudian, bayi

mungkin mengalami kesulitan dalam pengaturan suhu dan peningkatan risiko terhadap
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infeksi. Setelah penyembuhan beberapa bayi akan tampak normal namun, 60%-70%
dari bayi collodion ini akan berkembang menjadi salah satu bentuk iktiosis di kemudian

hari 24,25

Tatalaksana Bayi Collodion

Tatalaksana bayi collodion bersifat suportif. Bayi collodion membutuhkan
rawat inap dan inkubasi saat lahir. Perawatan suportif sangat penting dalam
pengelolaan bayi collodion. Pasien tersebut paling baik dikelola dalam inkubator yang
dilembabkan. Pencegahan ketidakstabilan suhu, sepsis, dan ketidakseimbangan cairan
dan elektrolit penting untuk diperhatikan. Terapi antibiotik sistemik harus dimulai jika
infeksi terdeteksi, tetapi tidak diberikan untuk profilaksis. Deskuamasi lebig baik
dibantu oleh penerapan emolien, daripada debridemen manual. Penggunaan agen
keratolitik juga harus dihindari. Retinoid topikal (tazaroten, tretinoin, dan adapalen)
telah menunjukkan manfaat dalam mengurangi skuama, memperbaiki kontraktur

digital pada neonatus, dan membalikkan ektropion pada iktiosis kongenital. 2+

Iktiosis Harlequin (1H)

Iktiosis Harlequin adalah bentuk iktiosis kongenital yang sangat langka
dan parah ditandai dengan penebalan stratum korneum yang terpisah oleh celah segera
setelah lahir. Kondisi ini terkait dengan kelahiran prematur dan memiliki prognosis
yang buruk. Iktiosis Harlequin diturunkan secaran autosomal resesif. Kebanyakan
kasus terdapat mutasi pada gen ABCA12. Gen ABCA12 memberikan instruksi untuk
membuat protein yang berperan dalam pengangkutan lipid di epidermis. Sebagian
besar bayi lahir mati atau meninggal selama periode neonatal (biasanya selama
beberapa jam atau hari pertama kehidupan). Kematian biasanya terkait dengan
prematuritas, infeksi paru (terkait dengan hipoventilasi karena kekakuan toraks), nutrisi
yang buruk, kehilangan cairan berlebihan, pengaturan suhu yang buruk, atau sepsis

akibat infeksi kulit.>*%%3
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Diagnosis Iktiosis Harlequin

Gambaran klinis pasien IH yaitu stratum korneum menebal berbentuk
seperti lempengan berlian berwarna abu-abu atau kuning yang tebal muncul saat lahir
dipisahkan oleh fisura yang dalam berwarna kemerahan. Kelaianan kulit tersebut
ditemukan diseluruh tubuh. Selain itu ditemukan ektropion (keluar dari kelopak mata),
eklabium (kelainan bentuk mulut seperti ikan), distorsi telinga, dan terkadang
mikrosefali. Kekakuan kulit mengganggu gerakan, proses mengisap dan pernapasan.
Fisura yang dalam pada kulit dapat menyebabkan infeksi dan sepsis. Diagnosis prenatal
IH dilakukan dengan pemeriksaan ultrasonografi berdasarkan penemuan
arthrogryposis distal. Selain itu, juga dapat dilakukan secara definitif dengan analisis

molekuler. 24

Gambar 8. Iktiosis Harlequin (Dikutip sesuai dengan kepustakaan no.24)

Tatalaksana Iktiosis Harlequin

Pasien dengan IH dianjurkan mendapatkan perawatan di NICU (Neonatal
Intensive Care Unit). Tatalaksana yang dapat dilakukan bersifat suportif, seperti
pemberian emolien, menyediakan nutrisi yang cukup (diperlukan nasogastric tube

(NGT) karena gangguan mengisap), mengelola suhu tubuh, memantau keseimbangan
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cairan dan elektrolit, dan mencegah infeksi pada periode perinatal. Perawatan intensif
mencakup tim ahli multidisiplin yang terdiri dari tenaga perawat, spesialis rehabilitasi
medik, ortopedi, bedah plastik, mata, telinga hidung tenggorokan (THT), kulit,
neonatologi, dan ahli genetika. Tingkat morbiditas yang tinggi terkait dengan penyakit
dan peningkatan risiko gagal napas, intubasi langsung diperlukan dalam beberapa
kasus. Nekrosis pada jari merupakan komplikasi umum dari IH. Intervensi bedah
direkomendasikan dalam kondisi tersebut. Penggunaan antibiotik topikal diberikan
sampai luka pasca operasi sembuh total. Salep mata juga perlu diberikan pada tepi
kelopak mata. 2>’

Prosedur bedah dapat memperbaiki ektropion. Retinoid sistemik seperti
isotretinoin dan asitretin dapat meningkatkan kelangsungan hidup. Dosis yang
digunakan untuk pemberia isotretinoin atau asitretin sistemik adalah 0.5 - 1 mg/kg/hari.
Pengobatan sistemik harus dipertimbangkan dan ditambahkan ke terapi topikal jika
terapi topikal tidak memberikan perbaikan yang cukup, penyakit yang berat dan
pemberianya memberikan dampak yang signifikan terhadap kualitas hidup. Retinoid
topikal (tazaroten, tretinoin, dan adapalen) telah menunjukkan manfaat dalam
mengurangi skuama, memperbaiki kontraktur digital pada neonatus, dan membalikkan
ektropion pada iktiosis kongenital. Kelainan kulit pada IH permanen dengan kualitas
hidup yang buruk. 2>

Liarozol oral, agen penghambat metabolisme asam retinoat, dapat menjadi
alternatif untuk asitretin oral. Sebuah penelitian pada pasien iktiosis diterapi dengan
liarozol oral dengan dosis 75 mg — 150 mg per hari selama 12 minggu dapat

mengurangi kemerahan dan skuama.?®?

Eritroderma Neonatal

Eritroderma atau dermatitis eksfoliatif generalisata didefinisikan sebagai
kelainan inflamasi dengan eritema yang mengenai lebih dari 90% luas permukaan
tubuh dapat ditemukan limfadenopati generalisata serta kulit yang melepuh atau

bersisik. Eritroderma neonatal adalah kondisi langka dan berpotensi mengancam jiwa
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terlepas dari etiologi yang mendasarinya. Sebanyak 32% kasus eritroderma neonatal
disebabkan oleh penyakit bawaan. Penyebab eritroderma neonatal termasuk iktiosis,
psoriasis eritroderma kongenital, mastositosis kulit difus, penyakit graft versus host,
penyakit leiner, sindrom Netherton dan pitiriasis rubra pilaris eritrodermik

kongenital.>*

Diagnosis Eritroderma Neonatal

Gambaran klinis eritroderma neonatal ditandai dengan eritema dan skuama
generalisata yang disebabkan dari perluasan penyakit yang mendasarinya. Selain dari
gambaran klinis, riwayat keluarga dengan eritroderma dan atopi, kematian saudara
kandung, dan riwayat pernikahan sedarah juga perlu ditelusuri.>*3°

Keluhan lain yang dapat ditemukan pada pasien eritroderma neonatal yaitu
gatal, alopesia parah, kelainan kuku, gangguan pertumbuhan, limfadenopati, dan
hepatosplenomegali. Infeksi sistemik yang parah terjadi pada hampir semua kasus.
Kultur bakteri dari apusan kulit dari tempat yang berbeda atau darah diindikasikan jika
dicurigai terdapat infeksi bakteri sekunder atau septikemia. Komplikasi eritroderma

neonatal meliputi hipotermia, dehidrasi hipernatremia, hipoalbuminaemia, septikemia,

dan gagal jantung.>*

Gambar 9. Eritroderma ontal (Diktip sesuai epstakan n0.30)
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Tatalaksana Eritroderma Neonatal

Tatalaksana eritroderma neonatal meliputi keseimbangan cairan dan
elektrolit, koreksi asupan kalori dan protein, serta pencegahan dan pengobatan infeksi.
Eritroderma memerlukan kortikosteroid sistemik jangka pendek setara prednison 1-2
mg/kgBB/hari. Terapi spesifik dimulai setelah diagnosis penyakit yang mendasari
ditegakkan. Pengobatan penyakit yang mendasari seperti antibiotik, antijamur, dan
antiparasit pada penyakit infeksi.. Kasus yang diinduksi oleh obat juga memerlukan
penarikan obat yang dicurigai. Iktiosis mungkin memerlukan retinoid oral. Penggantian
cairan yang cukup harus dipantau dengan hati-hati menggunakan parameter klinis dan
laboratorium. Suplementasi protein dan kalori pada neonatus dengan eritroderma harus
memenuhi tuntutan keadaan hipermetabolik dan kebutuhan pertumbuhan dan
perkembangan normal. Kolonisasi kulit yang luas dan/atau infeksi terutama oleh
Staphylococcus aureus sering terjadi pada neonatus dengan eritroderma. Antibiotik
harus dipilih berdasarkan hasil kultur dan sensitivitas. Antibiotik pada neonatus
biasanya diberikan secara parenteral. Aplikasi topikal emolien seperti petrolatum atau

parafin membantu dalam pemeliharaan fungsi barrier stratum korneum. >+

Hemangioma Infantil (HI)

Hemangioma infantil terjadi pada 5% bayi, hingga menjadikannya tumor
jinak pada bayi yang paling umum. Sebagian besar hemangioma infantil tidak
memerlukan pengobatan, dan bukan merupakan keadaan darurat. Hemangioma infantil
akan menjadi kondisi darurat apabila mempengaruhi struktur vital yaitu apabila risiko
menjadi jaringan parut permanen dan cacat (misalnya, HI pada wajah), HI pada hati
atau jalan napas, dan HI dengan potensi gangguan fungsional (misalnya, HI
periorbital), ulserasi (yang dapat menyebabkan rasa sakit atau jaringan parut), dan HI

kelainan vaskular arkus intrakranial atau aorta.>-*!-32
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Gambar 10. Hemangioma Infantil risiko tinggi (Dikutip sesuai dengan kepustakaan
no.32)

Diagnosis Hemangioma Infantil

Hemangioma infantil tidak ditemukan saat lahir, biasanya muncul di usia
1-2 minggu setelah kelahiran, berkembang dengan cepat di usial-3 bulan pertama usia,
selesai berkembang pada usia 5 bulan, dan kemudian secara spontan dan perlahan
berinvolusi ke dalam jaringan adiposa dan fibrosa sampai sekitar usia 4 tahun tetapi
terkadang sampai usia 10 tahun. Jenis dari hemangioma dibedakan menjadi bentuk
(fokal, multifokal, segmental, indeterminate) dan tipe (superfisial, dalam, kombinasi,
retikular/abortif/perkembangan minimal). Lesi superfisial tampak makula eritematosa
yang terang, papul, maupun plak muncul pada usia 1-4 minggu. Lesi dalam berwarna
ungu, biru, maupun sewarna kulit muncul pada usia 2-3 bulan.2!-*!-3

Pemeriksaan penunjang yang dapat dilakukan dermoskopi, radiologi
dengan ultrasonografi doppler, magnetic resonance imaging (MRI), dan computed
tomography (CT) scan. Pemeriksaan MRI dan CT-scan dilakukan pada lesi yang
ekstensif (dicurigai terkait pembuluh darah besar) atau bila direncanakan terapi reseksi
operasi pada tahap proliferasi, tes darah bila hemangioma terkait sindrom PHACE
(anomali fossa posterior , hemangioma, lesi arterial, kelainan jantung /koarktasio aorta,

anomali mata) atau terdapat kecurigaan hemangioma hepar maka pemeriksaan darah
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yang berhubungan dengan penyakit endokrin harus dilakukan contoh pemeriksaan
hormon tiroid maupun hormon pertumbuhan. Pemeriksaan histopatologi memberikan
gambaran berupa lobular architecture dengan sel endotel yang tampak bulat (plump)

dan gambaran proliferasi endotel yang signifikan pada fase proliferasi.’!-?

Gambar 11. Hemangioma infantil (Dikutip sesuai dengan
kepustakaan no.3)

Tatalaksana Hemangioma Infantil

Pengobatan lini pertama untuk HI risiko tinggi ialah propranolol dosis 2-3
mg/kgBB/hari dosis terbagi 2 kali sehari selama 6-12 bulan. Propranolol dapat
mengurangi ukuran, ketebalan, dan warna kemerahan pada lesi. Tatalaksana HI
superfisial kecil dapat diberikan timolol maleat topikal 1-2 tetes 2 kali sehari 6-9 bulan
sampai 12 bulan tergantung ukuran lesi. Terapi kortikosteroid sistemik dapat
dipertimbangkan pada pasien HI di mana propranolol dikontraindikasikan atau tidak
efektif. Prednisolon oral atau prednison dengan dosis 2-5 mg/kg/hari terbagi menjadi 3
dosis harian untuk 4-12 minggu diikuti dengan penurunan dosis bertahap dan hingga
9-12 bulan. Perawatan laser termasuk PDL (pulsed dye laser) atau reseksi bedah tidak

direkomendasikan sebagai pengobatan lini pertama untuk proliferasi HI.*
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Fenomena Kasabach-Merritt

Fenomena Kasabach-Merritt (KMP) adalah kondisi yang berpotensi
mengancam jiwa yang ditandai sindrom klinis koagulopati trombositopenik yang
berhubungan dengan tumor vaskular. Hal ini biasanya terlihat pada bayi kurang dari 3
bulan. Sekitar 80% kasus mengembangkan fenomena ini dalam tahun pertama

kehidupan dengan kematian yang dilaporkan 10%—37% bahkan setelah pengobatan.*33

Diagnosis Fenomena Kasabach-Merritt

Fenomena Kasabach-Merritt ditandai oleh peningkatan volume tumor
yang tiba-tiba dan cepat, perubahan menjadi warna ungu tua dan munculnya ekimosis.
Lokasi sering terjadi pada badan, leher dan bagian proksimal anggota badan. Tumor
membesar dengan cepat dapat menekan struktur vital dan trombositopenia dapat
menyebabkan perdarahan akut di berbagai organ dalam (DIC). Setiap tumor vaskular
yang tumbuh cepat dengan atau tanpa ekimosis pada bayi harus dievaluasi untuk
kemungkinan terjadinya KMP kulit dan viseral. Pemeriksaan laboratorium
menujukkan koagulopati konsumtif (protrombin yang berkepanjangan dan waktu
tromboplastin parsial teraktivasi, penurunan fibrinogen, dan peningkatan kadar D-
dimer) dan trombositopenia bersama dengan perjalanan klinis tumor mengkonfirmasi
diagnosis KMP. Lesi vaskular destruktif pada pemeriksaan magnetic resonance

imaging (MRI) menunjukkan diagnosis KMP viseral. 3

Gambar 12. Fenomena Kasabach-Merritt pada regio
gluteus (Dikutip sesuai dengan kepustakaan no.33)
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Gambar 13. Fenomena Kasabach-Merritt (Dikutip sesuai dengan
kepustakaan no.31)

Tatalaksana Fenomena Kasabach-Merritt

Terapi kombinasi diperlukan karena tidak ada modalitas pengobatan
tunggal yang efektif secara universal. Inisiasi awal terapi kortikosteroid oral dengan
prednisolon 2-5 mg/kg/hari efektif dalam meningkatkan jumlah trombosit dan
mengurangi ukuran tumor. Prednisolon tidak efektif jika koagulopati sangat parah.
Vinkristin dengan dosis 1-1,5 mg/m2/minggu sebagai infus intravena lambat selama 7
minggu juga efektif dan dapat digunakan sebagai pengobatan lini pertama. Eksisi
bedah dengan transfusi trombosit sebelumnya direkomendasikan untuk tumor yang
berbatas tegas, kecil, dan superfisial. Embolisasi adalah pengobatan yang sangat
penting karena dapat mengembalikan fungsi koagulopati yang cepat dan permanen.
Transfusi trombosit diindikasikan sebelum prosedur pembedahan termasuk embolisasi
untuk mencapai hemostasis atau ketika ada perdarahan hebat. Terapi suportif dengan
plasma beku segar (fiesh frozen plasma) dan cryoprecipitate mungkin berguna. 43!

Terapi radiasi telah banyak digunakan untuk pengobatan KMP namun
adanya risiko keganasan sekunder menyebabkan terapi radiasi hanya dapat digunakan
dalam situasi yang mengancam jiwa atau di mana beberapa modalitas aman lainnya

telah gagal. Terapi kompresi juga dapat digunakan sebagai terapi tambahan. Terapi
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kompresi biasanya digunakan pada ekstremitas. Mekanisme kerjanya melalui
penurunan aliran pada ekstremitas yang terkena sehingga dapat membantu mencegah

terjadinya gagal jantung. +!

Staphylococcal Scalded Skin Syndrome (SSSS)

Staphylococcal scalded skin syndrome merupakan penyakit infeksi yang
mengancam nyawa, menyebabkan pengelupasan pada permukaan kulit yang
disebabkan oleh toksin eksfoliatif atau oleh bakteri Staphylococcus aureus. Penyakit
SSSS paling banyak mengenai neonatus dan anak-anak di bawah usia 5 tahun dan
jarang pada orang dewasa imunokompromais. Sumber utama toksin S. aureus yang
paling umum adalah konjungtiva, hidung, tenggorokan, dan kulit perianal. Tali pusat
juga merupakan sumber toksin pada bayi baru lahir, dan untuk semua pasien, luka atau
tempat pembedahan juga dapat menjadi sumber toksin. Insiden yang lebih tinggi pada
anak-anak mungkin disebabkan oleh pembersihan toksin ginjal yang kurang efisien dan

sistem imunologis yang belum sempurna.?!-**

Diagnosis Staphylococcal Scalded Skin Syndrome (SSSS)

Staphylococcal scalded skin syndrome pada anak-anak biasanya
menunjukkan gejala prodromal iritabilitas, malaise, dan demam diikuti dengan eritema
dan pembentukan bula yang rapuh dengan epidermal nekrolisis yang biasanya dimulai
pada bagian tengah wajah, leher, aksila, dan selangkangan. Kulit yang terkelupas
tersebut menjadi sumber kehilangan cairan, dehidrasi, dan disregulasi suhu dan juga
berfungsi sebagai sumber potensial infeksi sekunder. Lesi kulit berupa ruam berwarna
merah-oranye, pucat, makula eksantema, disertai dengan konjungtivitis, otitis media,
infeksi nasofaringeal atau infeksi kulit piogenik akibat tali pusat (karbunkel). Tanda
Nikolsky menunjukkan hasil positif. Ruam kulit disertai dengan nyeri tekan pada kulit
menyebabkan anak menolak untuk digendong atau berbaring. Makula eksantema
secara bertahap berubah menjadi lepuh dalam waktu 1-2 hari, dan pada daerah seperti

lipat paha, ketiak, hidung, dan telinga, secara khusus berbentuk bula besar lembut yang
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merupakan lapisan epidermis yang berkerut dan tampak seperti kertas tisu. Setelah 24
jam, bula tersebut pecah meninggalkan krusta berkilat, lembab, dan memiliki

permukaan berwarna merah. Kelainan yang terjadi di kulit membaik dengan pemberian

21,34

antibiotik dan sembuh sempurna dalam 5-6 hari.
- -

i
Gambar 14. Staphylococcal scalded skin syndrome (Dikutip sesuai dengan
kepustakaan no.35)

Lesi kulit pada SSSS biasanya steril. Kultur harus dilakukan pada semua
kemungkinan tempat infeksi seperti daerah konjungtiva, nasofaring, perioral, dan
perianal, dan pada neonatus, tunggul umbilikal. Kultur darah biasanya tidak membantu
dalam diagnosis SSSS karena biasanya negatif. Komplikasi yang dapat timbul yaitu

gangguan cairan dan elektrolit, sepsis, pneumonia, miokarditis, dan glomerulonefritis.
21,34
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Tatalaksana Staphylococcal Scalded Skin Syndrome (SSSS)

Pasien dengan penyakit ringan, tidak mengalami gejala sistemik yang
signifikan atau nyeri yang signifikan, antibiotik oral mungkin cukup untuk mengobati
SSSS. Sebagian besar pasien memerlukan antibiotik intravena seperti flukloksasilin
intravena 50-100 mg/kg/hari. Klindamisin (20-40 mg/kg/hari) dapat digunakan
sebagai obat antitoksin karena kemampuannya menekan sintesis toksin bakteri.
Apabila terdapat/dicurigai ada methycillin resistent Staphylococcus aureus (MRSA)
pada infeksi berat diberikan vankomisin 1-2 gram/hari dalam dosis terbagi, intravena,
selama 7 hari. 213437

Terapi tambahan yang diberikan yaitu emolien, resusitasi cairan dan elektrolit
mempercepat perbaikan. Penggunaan antibiotik topikal (mupirosin / asam fusidat) juga
dapat digunakan. Pembalut yang tidak melekat harus diterapkan pada kulit dan area
kulit yang mengelupas untuk mempercepat penyembuhan dan memperbaiki

termoregulasi.?!-*¢37

Necrotizing Fasciitis

Necrotizing fasciitis (NF) pada anak adalah infeksi yang jarang namun parah
dan mengancam jiwa. prevalensi diperkirakan 0,8 per juta pasien tahun. Necrotizing
fasciitis (NF) adalah kondisi infeksi parah yang terkait dengan morbiditas dan
mortalitas yang signifikan. Patogenesisnya ditandai dengan invasi bakteri ke jaringan
subkutan, penyebaran infeksi horizontal yang cepat di sepanjang bidang fasia dalam,
dan pelepasan toksin bakteri, yang mengakibatkan iskemia jaringan danpencairan
nekrosis, serta penyakit sistemik fulminan. Gangguan ini paling sering terjadi pada
individu dengan cedera kulit, pembedahan, varisela, malnutrisi, atau penyakit kronis.

Necrotizing fasciitis jarang terjadi pada anak-anak 3%

Diagnosis Necrotizing Fasciitis
Necrotizing fasciitis biasanya muncul pada ekstremitas, dan ditandai

dengan nyeri tekan, edema, dan eritema. Perubahan ini dengan cepat berkembang

31



melalui beberapa tahapan berurutan, termasuk ekimosis, bula, nekrosis gangren, dan
dengan infeksi yang dalam dan ekstensif, anestesi kulit di atasnya. Peradangan meluas
jauh di sepanjang bidang fasia, menyoroti pentingnya diagnosis cepat dan eksplorasi
bedah. 3¢

Temuan laboratorium meliputi leukositosis, peningkatan kadar kreatin kinase
serum, dan bakteremia. Komplikasi yang paling serius dari NF adalah sindrom syok
toksik streptokokus yang ditandai dengan hipotensi, gangguan ginjal, koagulopati,
kelainan hati, gangguan pernapasan, dan erupsi kulit eritematosa difus. Petunjuk klinis
yang menyarankan NF atas selulitis termasuk nyeri hebat, perkembangan cepat, bula,
nekrosis, dan kurangnya respon cepat terhadap terapi antibiotik. Studi pencitraan
mungkin berguna dalam mengkonfirmasikan diagnosis, terutama jika ada gas jaringan
lunak, meskipun ini bukan temuan yang konsisten. Konfirmasi infeksi dapat dilakukan
dengan pengecatan Gram dan biakan cairan lepuh, pelepasan lesi atau jaringan, biakan

darah, dan analisis reaksi berantai polimerase (PCR) untuk eksotoksin B pirogenik

38-39

pada spesimen biopsi jaringan.

Gambar 25. Necrotizing Fasciitis pada leher
(Dikutip sesuai dengan kepustakaan n0.40)

Tatalaksana Necrotizing Fascitis
Perawatan bedah agresif dini (kurang dari 24 jam) sebagai salah satu faktor

kunci untuk mengurangi kematian dilakukan di sebagian besar kasus. Intervensi bedah

32



termasuk debridemen radikal jaringan nekrotik pada awal dengan kemungkinan
amputasi untuk lesi di anggota tubuh yang berat. Debridemen bedah dari semua lesi
nekrotik yang terlibat dalam infeksi yang mendasarinya sangat penting untuk mencapai
keberhasilan terapi. *!

Terapi luka tekanan negatif digunakan dalam beberapa kasus yang dianalisis.
Meskipun bukan pengobatan lini pertama NF, antibiotik adalah terapi tambahan yang
penting. Terapi antimikroba spektrum luas direkomendasikan sambil menunggu data
kultur. Antibiotik harus dilanjutkan sampai akhir debridemen bedah telah selesai,
pasien tidak demam selama 48 hingga 72 jam, dan pasien telah stabil secara klinis.41

Tabel 5. Infectious Diseases Society of America 2014 Pedoman Manajemen Antimikroba untuk Pasien
dengan Infeksi Nekrotik Jaringan Lunak

Tipe Infeksi Antimikroba Dosis Pilihan antimikroba
pilihan pertama untuk alergi penisilin
Infeksi Campuran Piperacillin- 60-75 mg/kg/6 jam IV, Klindamisin atau
tazobactam plus 10-13 mg/kg/8 jam IV metronidazol dengan
vankomisin aminoglikosida atau
florokuinolon
Meropenem 20 mg/kg/8 jam IV
Cefotaksim plus 50 mg/kg/6 jam IV;
metronidazol atau 7,5 mg/kg/6jam IV;
klindamisin 10-13 mg/kg/8 jam IV
Streptococcus Penisilin plus 60.000-100.000 unit/kg/6  Vankomisin, linezolid,
klindamisin jam IV; quinupristin/dalfopristin,
10-13mg/kg/8 jam IV daptomisin
Staphylococcus Nafcilin 50 mg/kg/6 jam IV
aureus Oxacilin 50 mg/kg/6 jam IV
Cefazolin 33 mg/kg/8 jam IV
Vankomisin 15 mg/kg/6 jam IV
Klindamisin 10-13mg/kg/8jam IV

Clostridium spp

Klindamisin plus
penisilin

10-13mg/kg/8jam IV;
60.000-
100.000unit/kg/6jam IV

Dikutip sesuai aslinya dari kepustakaan no. 41

Varisela Neonatal
Varisela adalah infeksi primer yang sangat menular yang disebabkan
oleh varicella-zoster virus (VZV). Infeksi primer (VZV) neonatal sangat menular dan

berisiko tinggi dengan tingkat kematian 20-31%. Virus varisela sangat menular dan
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menyebar melalui droplet antara orang atau melalui kontak langsung dengan cairan
vesikel, dan melalui ibu yang terinfeksi VZV. Transmisi ibu ke anak dapat melalui
transplasenta, kontaminasi langsung saat proses persalinan (lesi kulit atau darah),
kontaminasi setelah kelahiran (droplet atau kontak langsung dengan cairan vesikel).
Varisela neonatal terjadi pada 28 hari pertama kehidupan. Neonatus prematur dengan
usia gestasi <28 minggu atau dengan berat badan lahir di bawah 1000 gram lebih

berisiko menderita varisela berat selama 6 minggu pertama setelah lahir.*>*

Diagnosis Varisela Neonatal

Diagnosis ditegakkan berdasarkan gambaran klinis. Varisela neonatal
umumnya bermanifestasi dalam 2 hingga 12 hari setelah kelahiran. Masa inkubasi
berkisar 10 hingga 23 hari, rata-rata 14 hari. Infeksi primer varisela jarang dijumpai
gejala prodormal, hanya didapatkan demam dan malaise ringan bersamaan dengan
munculnya lesi di kulit. Setelah 24-28 jam, timbul lesi awal kulit berupa makula kecil
eritematosa atau papul yang kemudian menjadi vesikular. Lesi awalnya timbul di kulit
kepala, wajah, badan, dan selanjutnya menyebar ke ekstremitas. Lesi baru akan terus
berkembang hingga 3-4 hari, kemudian sebagian besar lesi akan menjadi krusta pada
hari ke-6. Lesi varisela akan mengalami penyembuhan dengan hipopigmentasi dan
jaringan parut, terutama di lokasi awal timbulnya lesi. 4>

Pemeriksaan penunjang dapat dilakukan apabila didapatkan keraguan
diagnosis klinis. Pemeriksaan 7zanck telah terbukti menjadi metode diagnostik yang
dapat diandalkan, dengan sensitivitas 76,9% dan spesifisitas 100% namun, tidak dapat
membedakan lesi varisela dan infeksi virus herpes. Hasil pemeriksaan 7zanck
menunjukkan gambaran sel raksasa berinti banyak (multinucleated giant cells) dan
sel—sel epitelial yang terdiri dari badan inklusi asidofilik intranuklear membedakan
lesi—lesi yang dihasilkan oleh VZV dari seluruh erupsi vesikular lainnya (misalnya
karena variola dan virus poxs lain, serta oleh virus coxsackie), kecuali yang dihasilkan
oleh virus herpes. Polymerase Chain Reaction (PCR) dianggap sebagai alat diagnostik
terbaik dengan sensitivitas 97-100%. Metode DFA (direct fluorescent antibody
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staining) memiliki sensitivitas dan spesifisitas sangat baik, meskipun kinerjanya lebih
rendah daripada PCR. Kultur virus dapat digunakan untuk mendiagnosis varisela pada
ibu dan bayi, namun hasilnya membutuhkan waktu hingga seminggu. satu bulan
pertama kehidupan, komplikasi terbanyak adalah superinfeksi bakteri dari lesi kulit

dan keterlibatan saluran pernapasan bawah atau sistem saraf pusat yang sering terjadi

4244

di usia 1 bulan pertama kehidupan.

-.{ _‘ . #‘-‘ -
Gambar 3. Varisela neonatal (Dikutip sesuai
dengan kepustakaan no.45)

Tatalaksana Varisela Neonatal

Varisela umumnya dapat sembuh sendiri. Kompres dingin, losion
kalamin dan antihistamin oral dapat meredakan gatal. Krim dan lotion yang
mengandung glukokortikoid dan salep oklusif tidak boleh digunakan. Antipiretik
mungkin diperlukan, tetapi salisilat harus dihindari karena hubungannya dengan
sindrom Reye. Asiklovir direkomendasikan untuk varisela perinatal, terutama yang
memiliki komplikasi dan diharapkan dapat mengurangi tingkat keparahan dan durasi
ruam pada neonatus. Antivirus lebih baik diberikan dalam 48-72 jam pertama. Dosis

asiklovir yang diberikan pada neonatus imunokompeten sebesar 10 mg/kg/8 jam IV
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atau 500 mg/m? setiap 8 jam selama 10 hari. Dosis 20 mg/kg/8jam IV memberikan
hasil yang lebih baik pada pasien dengan infeksi yang telah menyebar serta infeksi
intrakranial. Tidak ada terapi yang direkomendasikan apabila onset munculnya ruam

pada ibu lebih dari 7 hari sebelum kelahiran.*3%4°

Herpes Neonatal

Infeksi HSV (herpes simplex virus) neonatal adalah penyakit yang
berpotensi serius yang bermanifestasi dalam 4-6 minggu pertama kehidupan.
Berdasarkan masa inkubasi, onset jarang terjadi sebelum usia 1 minggu. Penularan
terjadi secara perinatal selama perjalanan melalui jalan lahir pada 85% bayi yang
terinfeksi. Risiko penularan lebih besar dari 50% pada wanita dengan infeksi genital
primer episode pertama pada saat melahirkan dibandingkan dari ibu dengan infeksi
berulang yang memiliki risiko penularan 2%-3%.%%

Penularan dari ibu ke anak juga dapat terjadi pada wanita tanpa gejala tanpa
riwayat herpes genital yang dilaporkan, serta mereka yang memiliki riwayat herpes
genital yang menerima terapi supresif antivirus.Infeksi HSV neonatal ditularkan dari
ibu selama salah satu dari tiga interval waktu yang berbeda, intrauterin (5%),
peripartum (85%) dan postpartum (10%). Manifestasi klinis infeksi HSV neonatal pada
kulit, mata dan/atau mulut (45% kasus), infeksi diseminata (25% kasus) dan penyakit
sistem saraf pusat (SSP) dengan atau tanpa lesi di kulit, mata dan mulut (30% kasus).

Infeksi HSV diseminata memiliki tingkat kematian yang tinggi. %

Diagnosis Herpes Neonatal

Vesikel kulit muncul sejak lahir atau segera setelah lahir adalah gambaran
klinis yang paling umum dari infeksi HSV neonatal. Infeksi HSV lokal (kulit
kepala,wajah), vesikel berkelompok atau generalisata disertai lemah, demam,
gangguan pernapasan, dan/atau kejang. Infeksi HSV diseminata, vesikel mungkin tidak
muncul selama perjalanan penyakit di lebih dari 20% kasus. Demam dan lesu sering

terjadi pada infeksi diseminata dan SSP. Koagulasi intravaskular diseminata, hepatitis
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dan pneumonia menunjukkan adanya penyakit diseminata. Keterlibatan SSP dalam
bentuk ensefalitis, yang muncul sebagai kejang, juga terlihat pada 60-75% neonatus
pada infeksi diseminata. +*°

Diagnosis biasanya dengan mengamati gejala klinis yang khas. Pemeriksaan
Tzanck dari dasar vesikel utuh tidak lagi umum dilakukan. Sitologi dan histopatologi
identik dengan yang terlihat pada infeksi HSV. Diagnosis dapat juga ditegakkan
dengan PCR yang memiliki sensitivitas 75%-100% dan spesifisitas berkisar antara dan

71%-100%.%%

Jambar 17 . Hees neonatal (Dikutip sesuai denga-.n kepustakaan n0.46)
Tatalaksana Herpes Neonatal

Beberapa infeksi HSV tidak memerlukan pengobatan khusus. Menjaga lesi
tetap bersih dan kering sampai infeksi sembuh perlu dilakukan. Pengobatan diperlukan
untuk infeksi yang lama dan bergejala berat. Terapi yang dapat diberikan pada herpes
neonatal adalah asiklovir 20 mg/kg/8jam IV selama 14-21 hari. Apabila infeksi

ditemukan pada SSP diperlukan terapi supresif dengan asiklovir selama 6 bulan.**’

Kandidiasis pada Bayi Baru Lahir

Kandidiasis pada bayi baru lahir terjadi dalam dua bentuk, kandidiasis kulit
kongenital (CCC) dan kandidiasis neonatal. Kandidiasis kulit kongenital apabila
infeksi didapatkan di dalam rahim dan kandidiasis neonatal selama perjalanan melalui

jalan lahir yang terinfeksi. Kandidiasis kulit kongenital biasanya terlihat dalam 6 hari
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pertama kehidupan dan kandidiasis terlihat setelah minggu pertama kehidupan. 7

Kandidiasis kongenital biasanya terdapat benda asing (yaitu IUD atau jahitan serviks)
di dalam uterus. Kandidiasis kongenital berkaitan dengan terjadinya kelahiran
prematur. Riwayat kandidiasis vulvovaginalis maternal sering terjadi pada bayi dengan
kandidiasis kongenital. Kongenital kandidiasis memiliki prognosis baik pada bayi
cukup bulan tanpa faktor risiko, tetapi dapat menyebabkan infeksi sistemik yang serius

pada neonatus prematur, terutama bayi dengan berat badan lahir sangat rendah. */

Diagnosis Kandidiasis pada Bayi Baru Lahir
Kandidiasis kulit kongenital muncul dengan makula eritematosa, papula,
dan pustula multipel yang tersebar luas dan kadang bula. Manifestasi klinis pada bayi
cukup bulan, bentuk kandidiasis ini sering terbatas pada kulit dan sembuh dalam 1-2
minggu. Lokasi yang paling umum adalah punggung, permukaan ekstensor
ekstremitas, dan lipatan kulit, dan bagian area popok. Pustul pada telapak tangan dan
telapak kaki merupakan gejala klinis yang umum. Oral thrush jarang terjadi pada
keadaan ini, tetapi perubahan kuku (perubahan warna kuning, penebalan, paronikia)
dapat terjadi. #*48
Kandidiasis neonatal memiliki beberapa presentasi klinis, yaitu lokal
(kandidiasis oral dan dermatitis popok), infeksi sistemik yang terkait dengan prosedur
invasif dan perangkat yang terinfeksi, dan 'dermatitis jamur invasif' yang terlihat pada

bayi dengan berat badan lahir sangat rendah. Dermatitis jamur invasif akan tampak

erosi dan krusta yang luas. ** Pemeriksaan penunjang dengan kalium hidroksida
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(KOH) langsung menunjukkan adanya pseudohifa dan yeast. Kultur kebanyakan

menghasilkan Candida albicans dan jarang spesies lain, 4434

Gambar 18. Kandidiasis Kutaneus Kongenital (Dikutip sesuai dengan
kepustakaan n0.48)

Kandidiasis sistemik terjadi terutama pada bayi dengan berat lahir sangat
rendah dan biasanya terlihat antara minggu ke-2 dan ke-6 kehidupan. Gambaran umum
termasuk apnea, hiperglikemia, ketidakstabilan suhu, kelesuan, hipotensi, dan
peningkatan kebutuhan pernapasan. Permukaan kulit mungkin terlibat atau tidak.
Pasien dapat mengalami septikemia kandida, meningitis, infeksi saluran kemih, atau
penyakit diseminata. Pemeriksaan penunjang menunjukkan spora pada pemeriksaan
mikroskopis sampel urin. Diagnosis ditegakkan dengan pemeriksaan kultur Kandida

dari darah, urin, cairan serebrospinal, atau tempat lain yang biasanya steril. 434

39



r—

= 3 E— .
Gambar 19. Dermatitis jamur invasif (Dikutip sesuai dengan kepustakaan
n0.48)

Tatalaksana Kandidiasis pada Bayi Baru Lahir

Amfoterisin B intravena adalah obat lini pertama yang diberikan dengan
dosis awal 1 mg/kg/hari intravena selama beberapa hari dinaikkan secara bertahap
sampai maksimum 5-7.5mg/kg/hari. Flukonazol 6 mg/kg/hari secara intravena juga
dapat digunakan jika neonatus mengalami intoleransi terhadap amfoterisin B.
Antijamur sistemik spektrum luas yang lebih baru seperti vorikonazol (4 mg/kg/hari),
capsofungin (25 mg/m2/hari, infus 1 jam) dan micafungin (2 mg/kg/hari) telah
digunakan dalam kombinasi dengan atau mengikuti terapi amfoterisin B awal pada

neonatus yang sakit kritis dengan kandidiasis sistemik. +*’

Kegawatdaruratan Kulit Sekunder
Purpura fulminans (PF)

Purpura fulminans (PF) adalah sindrom akut yang ditandai dengan nekrosis
kulit yang progresif dan cepat dan koagulasi intravaskular diseminata (DIC). Defisiensi
protein C herediter (bawaan) yang bermanifestasi saat lahir disebabkan oleh mutasi
homozigot atau senyawa heterozigot pada gen PROC (protein C) yang mengakibatkan
defisiensi protein C absolut. Kondisi ini diwariskan sebagai kelainan resesif autosomal.
Purpura fulminans menular akut pada neonatus umumnya disebabkan oleh septikemia

streptokokus grup B. Selain itu dapat juga disebabkan sepsis karena Escherichia coli,
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Enterobacter, Pseudomonas aeroginosa, dan Staphylococcus. Pasca infeksi varisela

atau scarlet fever juga dapat mengakibatkan PF. %

Diagnosis Purpura Fulminans

Purpura fulminans karena defisiensi Protein C homozigot bermanifestasi
dari 2 jam hingga 2 minggu setelah lahir. Keadaan trombosis yang mengancam nyawa
melibatkan kulit, sistem saraf pusat, mata dan ginjal. Manifestasi klinis ditandai dengan
timbulnya purpura luas yang tiba-tiba yang umumnya melibatkan ekstremitas,
meskipun bagian tubuh mana pun dapat terpengaruh. Segera lesi membesar dan
vesikulasi membentuk bula hemoragik. Selanjutnya kulit mengalami nekrosis yang
mengakibatkan pembentukan eskar hitam. Tepi lesi berbatas tegas, eritematosa dan
indurasi. Manifestasi kulit berujung pada DIC dengan perdarahan internal yang terkait.
Infeksi PF akut, lesi karakteristik terjadi pada neonatus dengan tanda-tanda septikemia

yang terkait. +%°

Gambar 204. .Purpura fulminans pada paha dan tungkai pasien
dengan
sepsis Pseudomonas aeroginosa (Dikutip sesuai dengan kepustakaan
n0.50)
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Diagnosis ditegakkan dengan pemeriksaan estimasi aktivitas Protein C dapat
digunakan untuk mendiagnosis defisiensi Protein C herediter. Aktivitas Protein C
dalam bentuk homozigot, secara nyata menurun hingga <0,02 IU/ml (Batas normal
bawah, 0,67-0,72 IU/ml). Tingkat di atas 0,03-0,05 IU/ml cukup untuk memperbaiki
gejala PF. Peningkatan kadar D-dimer, fibrinogen rendah, peningkatan produk
degradasi fibrinogen (FDP), jumlah trombosit yang rendah, dan fragmen protrombin
1.2 mengindikasikan DIC. Parameter ini bersama dengan respon klinis berguna dalam
memantau dan mengoptimalkan terapi Protein C. Investigasi yang relevan seperti yang
ditunjukkan oleh gambaran klinis harus dilakukan untuk mengetahui keterlibatan
sistem saraf pusat, ginjal dan mata. Kultur darah harus dilakukan untuk
mengidentifikasi organisme penyebab septikemia pada purpura fulminans menular

akut, %

Tatalaksana Purpura Fulminans

Terlepas dari penyebab yang mendasarinya, PF neonatal harus didiagnosis
dan diobati dengan cepat dan agresif. Tingkat kematian hampir 100% pada PF neonatal
herediter yang tidak diobati, sedangkan PF menular akut dikaitkan dengan 50%

kematian. 4

Tabel 6. Terapi Purpura Fulminans Neonatal (defisiensi Protein C Kongenital) (Dikutip sesuai
dengan kepustakaan No.4

Obat Dosis Durasi
Plasma derived 60-80 ml/kg/6jam IV bolus lambat Sampai ditemukan resolusi penuh dari
protein C concentrate  (tidak melebihi 0,2 ml/menit pada lesi kulit dan koagulopati

anak <10 kg

Sampai ditemukan resolusi penuh dari

Fresh Frozen Plasma  20-30 ml/kg/6 jam IV lesi kulit dan koagulopati

20 pg/kg/jam IV 96 jam (sepsis)
Activated human 10 jam (defisiensi protein C)
protein C

Diberikan perlahan bersamaan Jangka panjang
Warfarin dengan konsentrat Protein C dan
dititrasi menjadi 0,3mg / kg
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Penyakit Kawasaki (KD)

Penyakit Kawasaki adalah vaskulitis sistemik terutama mempengaruhi
anak-anak muda dengan 80% kasus terjadi pada anak-anak usia 6 bulan hingga 5 tahun.
Penyakit ini jarang terjadi pada bayi di bawah 3 bulan (1,7% dari total kasus). Penyakit
Kawasaki adalah penyebab paling umum dari penyakit jantung yang didapat pada
anak-anak di negara maju. Penyakit Kawasaki dapat menyerang semua pembuluh
darah dalam tubuh, terutama arteri berukuran sedang seperti arteri koroner. Kematian
akibat penyakit Kawasaki terjadi antara 2 -12 minggu setelah timbulnya penyakit, dan

biasanya sekunder akibat aneurisma koroner dan komplikasinya.*>!-2

Diagnosis Penyakit Kawasaki
Kriteria diagnosis penyakit Kawasaki ditandai dengan gejala utama adalah

demam tinggi yang berkepanjangan (lebih dari sama dengan 5 hari) dengan 4 dari 5
gejala:
1. Bilateral, noneksudatif injeksi konjungtiva
2. Perubahan mukosa oral (bibir merah dan kering, faring eritema, dan atau lidah
strawberry)
3. Kemerahan dan pembengkakan pada telapak tangan dan kaki dan atau deskuamiasi
jari kaki dan tangan)
4. Ruam morbiliformis, skarlatiformism atau targetoid
5. Limfadenopati serviks, diameter lebih dari sama dengan 1,5 cm

Penyakit Kawasaki pada neonatal ditandai dengan presentasi atipikal dan
keterlibatan arteri koroner yang cepat dan berat. Presentasi atipikal meliputi ruam kulit,
perubahan ekstremitas, rendahnya insiden konjungtivitis, dan protein C-reaktif yang
rendah. Penyakit Kawasaki mengacu pada anak-anak dengan demam berkepanjangan
dan kurang dari 4 fitur penyakit lain yang memiliki 2 profil laboratorium yang
kompatibel dengan penyakit Kawasaki yaitu: 1. Albumin < 3,0 g/dL, 2. Anemia, 3.
Peningkatan alanin aminotransferase, 4. Jumlah trombosit >450.000 / mm? setelah hari

ke-7 sakit, 5. Sel darah putih (WBC) >15.000/mm?, 6. Urinalisis dengan > 10 WBC/
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lapangan pandang besar dan pemeriksaan EKG yang mendukung diagnosis penyakit

Kawasaki. 4152

Gambar 21. Penyakit Kawasaki (Dikutip sesuai dengan kepustakaan No.52)

Tatalaksana Penyakit Kawasaki

Pengobatan utama penyakit Kawasaki adalah imunoglobulin intravena
(IVIg) bersama dengan aspirin dosis tinggi. Manfaat IVIg dalam mencegah dilatasi
arteri koroner terlihat ketika diberikan dalam 10 hari pertama penyakit. Dosis yang
biasa adalah IVIg 2g/kg setiap 10-12 jam sebagai dosis tunggal dan aspirin 80-100
mg/kg/hari dalam setiap 6 jam sampai demam mereda (sekitar hari ke-14), kemudian
3-5 mg/kg/hari sampai demam hilang total. peradangan (biasanya 6-8 minggu). Aspirin
dapat dihentikan apabila pemeriksaan EKG normal 2-3 minggu dan 6-8 minggu normal

dan ketika fase akut selesai. *°!>2

Sklerema Neonatorum

Sklerema neonatorum dianggap sebagai stadium akhir penyakit sistemik
yang parah. Sklerema adalah kondisi yang tidak umum dan mengancam jiwa, biasanya
pada bayi baru lahir, dengan tingkat fatalitas kasus berkisar antara 50 hingga 100%.
Hipotermia, malnutrisi berat, syok septik, amonia serum, dan kadar protein C-reaktif
dianggap sebagai prediktor kematian. Penyakit ini bermanifestasi selama 1-2 minggu
pertama kehidupan pada bayi cukup bulan dan bayi prematur yang sangat lemah.
Sklerema neonatorum adalah pengerasan kulit dan jaringan subkutan seperti lilin yang

menyebar, cepat menyebar, yang terjadi pada bayi prematur atau lemah selama
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beberapa minggu pertama kehidupan. Gangguan tersebut, biasanya berhubungan
dengan kondisi dasar yang serius seperti sepsis atau infeksi lain, penyakit jantung
bawaan, gangguan pernapasan, diare, atau dehidrasi, ditandai dengan indurasi kayu
non-pitting difus pada jaringan yang terlibat. Prognosis sklerema neonatorum buruk,
dan kematian terjadi pada 50-75% bayi yang terkena. Pada bayi yang bertahan hidup,

temuan kutaneus menghilang tanpa gejala sisa. 4>1->2

Diagnosis Sklerema Neonatorum

Gejala klinis menunjukkan pengerasan kulit yang tiba-tiba menyebar yang
awalnya melibatkan kaki bagian bawah dan kemudian menyebar ke paha, bokong,
batang tubuh, dan pipi. Telapak tangan, telapak kaki dan alat kelamin biasanya tidak
terlinat. Kulitnya dingin, halus, keras dan terikat. Neonatus dengan diare dan sepsis
yang disertai dengan hipotermia, protein serum yang lebih rendah, dan prealbumin
cenderung mengalami sklerema. Bayi dengan sklerema neonatorum memiliki suara
erangan aneh, yang seringkali sangat lemah dan tidak pernah menangis seperti anak-
anak lain. Anggota badan menjadi tidak dapat bergerak, dan wajah memiliki ekspresi
seperti topeng. Bayi menjadi lesu, sulit untuk mengisap ASI. Bayi kemudian
menunjukkan tanda-tanda klinis syok, dan dalam persentase kasus meninggal yang
tinggi. Diagnosis terutama didasarkan pada gambaran klinis yang khas. Histologi dari
biopsi kulit menunjukkan penebalan trabekula yang mendukung jaringan adiposa
subkutan dan infiltrasi inflamasi limfosit, histiosit, dan sel raksasa berinti banyak.
Kelainan laboratorium mungkin termasuk gangguan elektrolit, hipoglikemia dan

azotemia, #3353
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Gambar 225. Sklerema neonatorum (Dikutip sesuai dengan
kepustakaan No.54)

Tatalaksana Sklerema Neonatorum

Terapi suportif seperti pemeliharaan suhu tubuh, koreksi gangguan cairan
dan elektrolit, dan suplementasi nutrisi terkadang dapat mengurangi kematian. Baru-
baru ini, terapi steroid dan transfusi pertukaran (ET) telah secara signifikan
meningkatkan prognosis sklerema neonatorum. Penelitian pada kelompok neonatus
menerima hidrokortison 50 mg intramuskular diikuti oleh 25 mg setiap 8 jam selama 5
hari namun, tidak ada perbedaan yang signifikan antara neonatus yang diobati dengan

atau tanpa steroid.>>>
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Tabel 7. Ringkasan 5 Penyakit Kegawatdaruratan Kulit pada Anak

No. Kegawatdaruratan Tanda dan Gejala Tatalaksana
Kulit
1 Urtikaria Urtikaria: papul eritematosa, plakat eritematosa Hindari faktor pencetus
Angioedema berbentuk anular disertai pruritus, edema, dengan L. . . . .
. . . . . Urtikaria: antihistamin H1 non-sedasi, seperti
Reaksi anafilaktik halo eritematosa atau bintil yang berlangsung . .
kurang dari 24 jam setirizin dan loratadin
Angioedema: melibatkan struktur subkutan yang Angioedema: antihistamin dititrasi hingga 4 kali
lebih dalam dosis  standar, refrakter: hidroksizin atau
imunomodulator (omalizumab atau siklosporin)
Reaksi  anafilaktik:  urtikaria,  dan/atau . . . .
angiocdema  dengan  tanda-tanda  sistemik Reaksi anfilaktik: epinefrin 1:1.000 (0,01 mg/kg,
(kelemahan, dispnca, hipotensi, dan kolaps maksimal 0,5 mg) secara intramuskular di
sirkulasi) anterolateral
2 SSJ, SSJ-NET 1-3 minggu setelah konsumsi obat> Gejala Kortikosteroid sistemik intravena jangka pendek

overlap, NET

prodromal 1-7 hari: sakit kepala, malaise, demam,
dan gejala saluran pernapasan atas, malaise,
mialgia, arthralgia, mual dan muntah, diikuti
dengan keterlibatan kulit dan mukosa (minimal 2
mukosa)

Tiga hari kemudian, lesi kulit muncul di batang
tubuh menyebar ke ekstremitas atas dan wajah.
Kulit berubah menjadi merah kehitaman kemudian
apabila  terlepas  (epidermal  detachment)
meninggalkan bekas kemerahan. Keterlibatan

dianjurkan jika dimulai dalam 2-3 hari pertama dari
reaksi yang diinduksi obat.dengan dosis setara
prednison:

1-4 mg/kgBB/hari untuk SSJ
3-4 mg/kgBB/hari untuk SSJ-NET overlap
4-6 mg.kgBB/hari untuk NET

- Cairan intravena dan diet cair atau nutrisi parenteral
bila diperlukan.
- Obat kumur dapat mengurangi rasa sakit pada luka
di bagian mulut.
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organ dalam seperti ginjal, saluran pencernaan
atau hati dapat terjadi

Episode akut berlangsung 4-6 minggu

Pemeriksaan fisik: makula, papul, plakat eritema
dan bula kendur yang mudah pecah. dapat disertai
keterlibatan mukosa mulut (90%), okular, dan
genital, tanda nikolsky (+)

- Antibiotik topikal (asam fusidat/mupirosin) untuk
lesi erosi

- Jika kerusakan pada epidermis sangat luas, pasien
harus dirawat di unit perawatan intensif

Pemeriksaan darah: leukositosis atau
leukopenia, eosinofilia, anemia, peningkatan
SGPT

3 DRESS 1- 6 minggu setelah konsumsi obat Hentikan obat penyebab
-Ruam akut (morbiliformis, lepuh, hingga Kondisi ringan: suportif dan simtomatik, (steroid
eritroderma) menyebar secara kraniokaudal, topikal, antipitetik, antihistamin anti-H1 sistemik,
keterlibatan mukosa << dan emolien untuk ruam dan gatal)
-Demam >38°C o ) o
_Limfadenopati (minimal 2 tempat) Kondisi befat dengetn keterlibatan organ dalam: Lln%
Keterlibatan organ dalam (minimal 1 organ), ke-1: Korﬂkosterond setara prednison 1 mg/kg/hari

g 2

-Kelainan  hitung darah (limfopenia atau per hari
limfositosis, eosinofilia, trombositopenia) Lini ke-2: Siklosporin

4 Hemangioma Kegawatdaruratan apabila HI pada wajah, HI pada Lini ke-1: propranolol dosis 2-3 mg/kgBB/hari

hati atau jalan napas, HI periorbital, HI dengan
ulserasi, dan HI kelainan vaskular arkus
intrakranial atau aorta

usia 1-2 minggu muncul
usia 1-3 bulan berkembang cepat

dosis terbagi 2 kali sehari selama 6-12 bulan

HI superfisial kecil: timolol maleat topikal 1-2
tetes 2 kali sehari 6-9 bulan sampai 12 bulan
tergantung ukuran lesi.

Pasien dengan kontraindikasi propranolol:
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usia 5 bulan berhenti berkembang
usia 4-10 tahun involusi

Pemeriksaan fisik: makula eritematosa yang
terang, papul, maupun plak (lesi superfisial), ungu,
biru, maupun sewarna kulit (lesi profunda)

Kortikosteroid setara prednison dengan dosis 2-5
mg/kg/hari terbagi menjadi 3 dosis harian untuk 4-
12 minggu, penurunan dosis bertahap 9-12 bulan

5

Staphylococcal
Scalded Skin
Syndrome

Gejala prodromal (iritabilitas, malaise, dan
demam diikuti dengan eritema, bula yang rapuh
dengan epidermal nekrolisis yang biasanya
dimulai pada bagian tengah wajah, leher, aksila,
dan selangkangan)

Pemeriksaan fisik: Ruam berwarna merah-
oranye, pucat, makula eksantema, disertai dengan
konjungtivitis, otitis media, infeksi nasofaringeal,
nyeri tekan (+)

Flukloksasilin intravena 50—100 mg/kg/hari, atau
Klindamisin 20-40 mg/kg/hari

Methycillin Staphylococcus
(MRSA): vankomisin 1-2 gram/hari dalam dosis

resistent aureus

terbagi, intravena, selama 7 hari

Terapi tambahan: emolien, resusitasi cairan dan
elektrolit, antibiotik topikal (mupirosin / asam
fusidat) lesi erosi
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BAB III
KESIMPULAN

Kegawatdaruratan dermatologi pada neonatus, bayi dan anak sulit dideteksi dan
didiagnosis secara akurat. Kesalahan diagnosis dapat mengakibatkan keterlambatan
pengobatan sehingga mengakibatkan morbiditas dan mortalitas yang tinggi. Diagnosis
dini dan tatalaksana yang tepat juga sangat penting untuk menghindari komplikasi.

Kegawatdaruratan dermatologi pada neonatus, bayi dan anak memiliki kondisi
beragam. Tatalaksana multidispilin meliputi kerja sama dari berbagai berbagai tenaga
ahli perlu dilakukan untuk mendapatkan hasil yang baik. Perbaikan keadaan umum,
perawatan kulit dan luka, pemantauan keseimbangan cairan dan elektrolit, nutrisi dan
pencegahan infeksi sekunder serta deteksi komplikasi sistemik penting untuk
diperhatikan dalam tatalaksana kegawatdaruratan dermatologi pada neonatus, bayi dan
anak.

Ketersediaan obat yang efektif dan fasilitas pemantauan, serta kesadaran akan
keadaan gawat darurat dan perlunya perawatan segera dapat menurukan tingkat
mortalitas pada kegawatdaruratan dermatologi pada neonatus, bayi dan anak.
Pengetahuan tentang manifestasi klinis, metode diagnostik cepat, pemeriksaan
penunjang, tatalaksana yang sesuai dan pemantauan perkembangan penyakit
membantu dalam menangani kegawatdaruratan dermatologi pada neonatus, bayi dan
anak.

Sebagian besar pasien dengan keluhan dermatologi pada neonatus, bayi dan
anak yang datang ke instalasi gawat darurat bukan merupakan kasus kegawatan.
Namun, keadaan darurat dermatologis neonatus, bayi dan anak tidak boleh diremehkan.
Sebanyak 30% dari kunjungan tersebut merupakan kondisi true emergency. Usia,
derajat keparahan dan kesiapan untuk menangani kondisi kegawatdaruratan merupakan
faktor yang mempengaruhi mortalitas dan morbiditas terkait dengan kegawatdaruratan
kulit. Penatalaksanaan yang cepat dan tepat disertai pengawasan sepanjang waktu

menghasilkan penurunan tingkat kematian yang signifikan. Pengetahuan terkait
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etiologi dan komplikasi dari kegawatdaruratan kulit pada neonatus, bayi dan anak

sangat penting untuk pengelolaan yang efektif.
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