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								    				     ATRESIA  ATRESIA BILIER



DEFINISI  Atresia bilier (biliary atresia) atresia) adalah suatu penghambatan penghambatan di dalam pipa/saluran-salura pipa/saluran-saluran n yang membaw membawa a cairan cairan empe empedu du ( bile) bile) dari dari lie lierr menu menu!u !u "e "ant "antun ung g empe empedu du ( gallbladder )# gallbladder )# Ini Ini merupa"an "$ndisi congenital % yang berarti berarti ter!adi ter!adi saat "elahiran "elahiran KLASIFIKASI &Atresia (sebagian atau t$tal) du"tus bilier "$munis% segmen pr$"simal paten# 'a# bliterasi du"tus hepati"us "$munis (du"tus bilier "$munis% du"tus sisti"us% dan "andung empedu semuanyan$rmal)# 'b# bliterasi du"tus bilier "$munis% du"tus hepati"us "$munis% du"tus sisti"us# andung empedu n$rmal# *#Semua sistem du"tus bilier e"strahepati" mengalami $bliterasi% sampai "e hilus#



 Tipe I dan II merupa"an !enis atresia bilier yang dapat di$perasi (c$rrectable)% sedang"an tipe III adalah bentu" yang tida" dapat di$perasi (n$n-c$rrectable)# Sayangnya dari semua "asus atresia bilier% hanya &+, yang terg$l$ng tipe I dan I



EPIDEMIOLOGI  Atresia billiaris lebih banya" ter!adi pada perempuan# $ndisi ini !arang ter!adi% prealensinya &  &.#+++ "elahiran# Insidensi lebih banya" ter!adi pada ana"-ana" asia dan ana" "ulit hitam# i 0S% se"itar *++ bayi yang lahir setiap tahunnya dengan "$ndisi atresia billiaris# Bentu" !aninembri$ yang ditandai dengan "$lestasis awal% muncul dalam ' minggu pertama "ehidupan% dan menyumbang &+-*., dari semua "asus



ETIOLOGI Eti$l$gi atresia bilier masih belum di"etahui dengan pasti# Sebagian ahli menyata"an bahwa 1a"t$r geneti" i"ut berperan% yang di"ait"an dengan adanya "elainan "r$m$s$m tris$mi&2% &3 dan '&4 serta terdapatnya an$mali $rgan pada *+, "asus atresia bilier# 5amun% sebagian besar  penulis berpendapat bahwa atresia bilier adalah a"ibat pr$ses in1lamasi yang merusa" du"tus bilier% bisa "arena in1e"si atau is"emi Beberapa ana"% terutama mere"a dengan bentu" !anin atresia bilier% sering"ali memili"i cacat lahir lainnya di !antung% limpa% atau usus# Sebuah 1a"ta penting adalah bahwa atresia bilier bu"an merupa"an penya"it "eturunan# asus dari atresia bilier pernah ter!adi pada bayi "embar identi"% dimana hanya & ana" yang menderita penya"it tersebut# Atresia bilier "emung"inan besar disebab"an $leh sebuah peristiwa yang ter!adi selama hidup !anin atau se"itar saat "elahiran# emung"inan yang 6memicu6 dapat menca"up satu atau "$mbinasi dari 1a"t$r-1a"t$r predisp$sisi beri"ut •



in1e"si irus atau ba"teri



•



masalah dengan sistem "e"ebalan tubuh



•



"$mp$nen yang abn$rmal empedu



 •



"esalahan dalam pengembangan saluran hati dan empedu



•



hepat$celluler dys1uncti$n



PATOFISIOLOGI  Atresia bilier ter!adi "arena pr$ses in1lamasi ber"epan!angan yang menyebab"an "erusa"an pr$gresi1 pada du"tus bilier e"strahepati" sehingga menyebab"an hambatan aliran empedu% dan tida" adanya atau "ecilnya lumen pada sebagian atau "eseluruhan tra"tus bilier  e"strahepati" !uga menyebab"an $bstru"si aliran empedu# bstru"si saluran bilier e"strahepati" a"an menimbul"an hiperbilirubinemia ter"$n!ugasi yang disertai bilirubinuria# bstru"si saluran bilier e"strahepati" dapat t$tal maupun parsial# bstru"si t$tal dapat disertai tin!a yang al"$h$li"# 7enyebab tersering $bstru"si bilier e"strahepati" adalah  sumbatan batu empedu pada u!ung bawah ductus "$led$"us% "arsin$ma "aput pancreas% "arsin$ma ampula ateri% stri"tura pasca peradangan atau $perasi# bstru"si pada saluran empedu e"strahepati" menyebab"an $bstru"si aliran n$rmal empedu dari hati "e "ant$ng empedu dan usus# A"hirnya terbentu" sumbatan dan menyebab"an cairan empedu bali" "e hati ini a"an menyebab"an peradangan% edema% degenerasi hati# an apabila asam empedu tertumpu" dapat merusa" hati#Bah"an hati men!adi 1ibr$sis dan cirrh$sis# emudian ter!adi pembesaran hati yang mene"an ena p$rtal sehingga mengalami hipertensi p$rtal yang a"an menga"ibat"an gagal hati# 8i"a cairan empedu tersebar "e dalam darah dan "ulit% a"an menyebab"an rasa gatal# Bilirubin yang tertahan dalam hati !uga a"an di"eluar"an "e dalam aliran darah% yang dapat mewarnai "ulit dan bagian putih mata sehingga berwarna "uning .



egerasi secara gradual pada hati menyebab"an !$undice% i"teri" dan hepat$megaly#arena tida" ada aliran empedu dari hati "e dalam usus% lema" dan itamin larut lema" tida" dapat diabs$rbsi% "e"urangan itamin larut lema" yaitu itamin A% %E% dan gagal tumbuh# 9itamin A% % E%  larut dalam lema" sehingga memerlu"an lema" agar dapat diserap $leh tubuh# elebihan itamin-itamin tersebut a"an disimpan dalam hati dan lema" didalam tubuh% "emudian diguna"an saat diperlu"an# Tetapi meng"$nsumsi berlebihan itamin yang larut



 dalam lema" dapat membuat anda "eracunan sehingga menyebab"an e1e" samping seperti mual% muntah% dan masalah hati dan !antung# 7at$1isi$l$gi dari Atresia biliaris masih sulit dimengerti% penelitian tera"hir di"ata"an "elainan "$ngenital dari sistim biliris# :asalah $nt$genesis hepat$bilier dicurigai dengan bentu" atresia bilier yang berhubungan dengan "elainan "$ngenital yang lain# ;alaupun yang banya" pada tipe ne$natal dengan tanda "has in1lamasi yang pr$gresi1% dengan dugaan in1e"si atau t$"si" agen yang menyebab"an $bliterasi du"tus biliaris# 7ada tipe III  yang sering ter!adi adalah 1ibr$sis yang menyebab"an $bliterasi yang "$mplit sebagian sistim biliaris e"stra hepatal# u"tus biliaris intra hepatal yang menu!u p$rta hepatis biasanya pada minggu pertama "ehidupan tampa" paten tetapi mung"in dapat ter!adi "erusa"an yang pr$gresi1#Adanya t$"sin didalam saluran empedu menyebab"an "erusa"an saluran empedu e


 MANIFESTASI KLINIK



Bayi dengan atresia bilier biasanya muncul sehat "eti"a mere"a lahir# >e!ala penya"it ini biasanya muncul dalam dua minggu pertama setelah hidup# >e!ala-ge!ala termasu" •



I"terus% "e"uningan pada "ulit dan mata "arena ting"at bilirubin yang sangat tinggi (pigmen empedu) dalam aliran darah#



8aundice disebab"an $leh hati yang belum dewasa adalah umum pada bayi baru lahir# Ini biasanya hilang dalam minggu pertama sampai &+ hari dari "ehidupan# Se$rang bayi dengan atresia bilier biasanya tampa" n$rmal saat lahir% tapi i"terus ber"embang pada dua atau tiga minggu setelah lahir  •



0rin gelap yang disebab"an $leh penumpu"an bilirubin (pr$du" pemecahan dari hem$gl$bin) dalam darah# Bilirubin "emudian disaring $leh gin!al dan dibuang dalam urin#



•



Tin!a berwarna pucat% "arena tida" ada empedu atau pewarnaan bilirubin yang masu" "e dalam usus untu" mewarnai 1eses# 8uga% perut dapat men!adi beng"a" a"ibat pembesaran hati#



•



7enurunan berat badan% ber"embang "eti"a ting"at i"terus mening"at



•



degenerasi secara gradual pada lier menyebab"an !aundice% i"terus% dan hepat$megali% Saluran intestine tida" bisa menyerap lema" dan lema" yang larut dalam air sehingga menyebab"an "$ndisi malnutrisi% de1isiensi lema" larut dalam air serta gagal tumbuh



7ada saat usia bayi mencapai '-* bulan% a"an timbul ge!ala beri"ut •



>angguan pertumbuhan yang menga"ibat"an gagal tumbuh dan malnutrisi#



•



>atal-gatal



 •



Rewel



o



splen$megali menun!u""an sir$sis yang pr$gresi1 dengan hipertensi p$rtal / Te"anan darah tinggi pada ena p$rta (pembuluh darah yang mengang"ut darah dari lambung% usus dan limpa "e hati)#



DIAGNOSIS  Anamnesa % selain mendapat"an tanda "lasi" seperti riwayat "uning% 1eses a"h$li"% urin berwarna gelap% perlu diperhati"an pula untu" mencari "emung"inan eti$l$gi dengan menanya"an riwayat in1e"si ibu pada saat hamil/melahir"an% berat badan lahir rendah dan resi"$ hepatitis irus (trans1usi darah% $perasi) % serta paparan terhadap $bat-$batan t$"sin# 7emeri"saan 1isi"% pertumbuhan bayi dinilai dengan mengu"ur berat badan dan ling"ar "epala % sedang"an i"terus dicari pada "ulit dan s"lera# 8i"a pada pemeri"saan 1isi" abd$men didapat"an hepat$splen$megali ataupun asites ma"a "eadaan ini a"an memperburu" pr$gn$sa # 7emeri"saan penun!ang rutin% darah tepi leng"ap% gambaran darah tepi% urin rutin% tin!a * p$rsi dan bi$"imia darah# Secara "asar dapat dibeda"an gambaran lab$rat$rium "$lestasis e"strahepatis dan "$lestasis intrahepatic 7E:ERISAA5 7E5058A5> Belum ada satu pun pemeri"saan penun!ang yang dapat sepenuhnya diandal"an untu" membeda"an antara "$lestasis intrahepati" dan e"strahepati"# Secara garis besar% pemeri"saan dapat dibagi men!adi * "el$mp$"% yaitu pemeri"saan  &) Lab$rat$rium rutin dan "husus untu" menentu"an eti$l$gi dan mengetahui 1ungsi hati (darah%urin% tin!a) ') 7encitraan% untu" menentu"an patensi saluran empedu dan menilai paren"im hati *) Bi$psi hati% terutama bila pemeri"saan lain belum dapat menun!ang diagn$sis atresia bilier#



1) Pemeriksaan laboratorium  a) 7emeri"saan rutin  7ada setiap "asus "$lestasis harus dila"u"an pemeri"saan "adar "$mp$nen bilirubin untu" membeda"annya dari hiperbilirubinemia 1isi$l$gis# Selain itu dila"u"an pemeri"saan darah tepi



 leng"ap% u!i 1ungsi hati% dan gamma->T# adar bilirubin dire" ? @ mg/dl tida" sesuaidengan $bstru"si t$tal# 7ening"atan "adar S>T/S>7T  &+ "ali dengan pcning"atan gamma->T ? . "ali% lebih mengarah "e suatu "elainan hepat$seluler# Sebali"nya% pening"atan S>T ? ."ali dengan pening"atan gamma->T  . "ali% lebih mengarah "e "$lestasis e"strahepati"# :enurut itCgerald% "adar gamma->T yang rendah tida" menying"ir"an "emung"inan atresia bilier# $mbinasi pening"atan gamma->T% bilirubin serum t$tal atau bilirubin dire"% dan al"ali1$s1atase mempunyai spesi1isitas D'%D, dalam menentu"an atresia bilier# -



7emeri"saan urine  pemeri"saan ur$bilin$gen penting artinya pada pasien yang



mengalami i"terus# Tetapi ur$bilin dalam urine negati1# al ini menun!u""an adanya bendungan saluran empedu t$tal# -



7emeri"saan 1eces  warna tin!a pucat "arena yang memberi warna pada tin!a / sterc$bilin



dalam tin!a ber"urang "arena adanya sumbatan# -



ungsi hati  bilirubin% amin$tran1erase dan 1a"t$r pembe"uan  pr$t$mbin time% partial



thr$mb$plastin time# b) 7emeri"saan "husus 7emeri"saan aspirasi du$denum (AT) merupa"an upaya diagn$sti" yang cu"up sensiti1% tetapi penulis lain menyata"an bahwa pemeri"saan ini tida" lebih bai" dari pemeri"saan isualisasi tin!a# 7awlaws"a menyata"an bahwa "arena "adar bilirubin dalam empedu hanya&+,% sedang"an "adar asam empedu di dalam empedu adalah F+,% ma"a tida" adanya asam empedu di dalam cairan du$denum dapat menentu"an adanya atresia bilier# ) Pen!itraan  a) 7emeri"saan ultras$n$gra1i  The$ni mengemu"a"an bahwa a"urasi diagn$stic 0S> 22, dan dapat diting"at"an bilapemeri"saan dila"u"an dalam * 1ase% yaitu pada "eadaan puasa% saat minum dan sesudah minum#Bila pada saat atau sesudah minum "andung empedu ber"$ntra"si% ma"a atresia bilier "emung"inan besar (D+,) dapat dising"ir"an# ilatasi abn$rmal du"tus bilier% tida" ditemu"annya "andung empedu% dan mening"atnya e"$genitas hati% sangat mendu"ung diagn$sisatresia bilier# 5amun demi"ian% adanya "andung empedu tida" menying"ir"an "emung"inan atresia bilier% yaitu atresia bilier tipe I / distal#  b) Sintigra1i hati 7emeri"saan sintigra1i sistem hepat$bilier dengan is$t$p Technetium DDm mempunyai a"urasi diagn$sti" sebesar D3%@,# Sebelum pemeri"saan dila"u"an% "epada pasien diberi"an 1en$barbital . mg/"gBB/hari per $ral% dibagi dalam ' d$sis selama . hari# 7ada "$lestasisintrahepati" pengambilan is$t$p $leh hepat$sit berlangsung lambat tetapi e"s"resinya



 "e usus n$rmal% sedang"an pada atresia bilier pr$ses pengambilan is$t$p n$rmal tetapi e"s"resinya "eusus lambat atau tida" ter!adi sama se"ali# i lain piha"% pada "$lestasis intrahepati" yang berat!uga tida" a"an ditemu"an e"s"resi is$t$p "e du$denum# 0ntu" mening"at"an sensitiitas danspesi1isitas pemeri"saan sintigra1i% dila"u"an penghitungan inde"s hepati" (penyebaran is$t$p dihati dan !antung)% pada menit "e-&+# Inde"s hepati"  . dapat menying"ir"an "emung"inanatresia bilier% sedang"an inde"s hepati" ? @%* merupa"an petun!u" "uat adanya atresia bilier#Te"ni" sintigra1i dapat digabung dengan pemeri"saan AT% dengan a"urasi diagn$sis sebesar D3%@,# T$rrisi mengemu"a"an bahwa dalam mendetc"si atresia bilier% yang terbai" adalahmenggabung"an basil pemeri"saan 0S> dan sintigra1i# c) Lier Scan Scan pada lier dengan mengguna"an met$de IA (epat$biliary Imin$deacetic Acid)# ida mela"u"an pem$tretan pada !alur dari empedu dalam tubuh% sehingga dapat menun!u"an bilamana ada bl$"ade pada aliran empedu#  d) 7emeri"saan "$langi$gra1i  7emeri"saan ER=7 (End$sc$pic Retr$grade =h$langi$ 7ancreatic$graphy)# :erupa"an upaya diagn$sti" dini yang berguna untu" membeda"an antara atresia bilier dengan "$lestasisintrahepati"# Bila diagn$sis atresia bilier masih meragu"an% dapat dila"u"an pemeri"saan "$langi$gra1i durante $perasi$nam# Sampai saat ini pemeri"saan "$langi$gra1i dianggap sebagai ba"u emas untu" membeda"an "$lestasis intrahepati" dengan atresia bilier# ") #io$si %ati  >ambaran hist$pat$l$gi" hati adalah alat diagn$sti" yang paling dapat diandal"an# itangan se$rang ahli pat$l$gi yang berpengalaman% a"urasi diagn$sti"nya mencapai D.,%sehingga  dapat membantu pengambilan "eputusan untu" mela"u"an laparat$mi e"spl$rasi% danbah"an berperan untu" penentuan $perasi asai# eberhasilan aliran empedu pasca $perasi asai di F tu"an $leh diameter du"tus bilier yang paten di daerah hilus hati# Bila diameter du"tus&++ '++ u atau &.+ @++ u ma"a aliran empedu dapat ter!adi# esmet dan hya mengan!ur"an agar   dila"u"an 1r$Cen secti$n pada saat laparat$mi e"spl$rasi% untu" menentu"an apa"ah p$rt$enter$st$mi dapat di"er!a"an# >ambaran hist$pat$l$gi" hati yang mengarah "e atresia bilier mengharus"an interensi bedah secara dini# Gang men!adi pertanyaan adalah wa"tu yang paling $ptimal untu" mela"u"an bi$psi hati# arus disadari% ter!adinya pr$li1erasi du"tuler (gambaran hist$pat$l$gi" yang meny$"$ng diagn$sis atresia bilier tetapi tida" pat$gn$m$ni") memerlu"an wa"tu# leh "arena itu tida" dian!ur"an untu" mela"u"an bi$psi pada usia ? F minggu



 PENALAKSANAAN &# Terapi medi"ament$sa a# :emperbai"i aliran bahan-bahan yang dihasil"an $leh hati terutama asam empedu (asamlit$"$lat)% dengan memberi"an  •



en$barbital . mg/"gBB/hari dibagi ' d$sis% per $ral#



•



en$barbital a"an merangsang enCimglu"ur$nil trans1erase (untu" mengubah bilirubin indire" men!adi bilirubin dire")4 enCimsit$"r$m 7-@.+ (untu" $"sigenisasi t$"sin)% enCim 5aH H AT7ase (mengindu"si aliranempedu)# $lestiramin & gram/"gBB/hari dibagi F d$sis atau sesuai !adwal pemberian susu# $lestiraminmem$t$ng si"lus enter$hepati" asam empedu se"under 



b# :elindungi hati dari Cat t$"si"% dengan memberi"an  Asam urs$de$"si"$lat% *&+ mg/"gBB/hari% dibagi * d$sis% per $ral# Asam urs$de$"si"$latmempunyai daya i"at "$mpetiti1 terhadap asam lit$"$lat yang hepat$t$"si"# '# Terapi nutrisi Terapi yang bertu!uan untu" memung"in"an ana" tumbuh dan ber"embang se$ptimal mung"in% yaitu  a# 7emberian ma"anan yang mengandung medium chain triglycerides (:=T) untu" mengatasi malabs$rpsi lema" dan mempercepat metab$lisme# isamping itu% metab$lisme yang dipercepat a"an secara e1isien segera di"$nersi men!adi energy untu" secepatnya dipa"ai $leh $rgan dan $t$t% "etimbang diguna"an sebagai lema" dalam tubuh# :a"anan yang mengandung :=T antara lain seperti lema" mentega% minya" "elapa% dan lainnya# b#7enatala"sanaan de1isiensi itamin yang larut dalam lema"# Seperti itamin A% % E%  *# Terapi bedah a# asai 7r$sedur 



7r$sedur yang terbai" adalah mengganti saluran empedu yang mengalir"an empedu "eusus# Tetapi pr$sedur ini hanya mung"in dila"u"an pada .-&+, penderita# 0ntu" mel$mpati atresia bilier dan langsung menghubung"an hati dengan usus halus% dila"u"an pembedahan yang



 disebut pr$sedur asai# Biasanya pembedahan ini hanya merupa"an peng$batan sementara dan pada a"hirnya perlu dila"u"an pencang"$"an hati# b# 7encang"$"an atau Transplantasi ati



Transplantasi hati memili"i ting"at "eberhasilan yang tinggi untu" atresia bilier dan "emampuan hidup setelah $perasi mening"at secara dramatis dalam beberapa tahun tera"hir# arena hati adalah $rgan satu-satunya yang bisa bergenerasi secara alami tanpa perlu $bat dan 1ungsinya a"an "embali n$rmal dalam wa"tu ' bulan# Ana"-ana" dengan atresia bilier se"arang dapat hidup hingga dewasa% beberapa bah"an telah mempunyai ana"# ema!uan dalam $perasi transplantasi telah !uga mening"at"an "emung"ianan untu" dila"u"annya transplantasi pada ana"-ana" dengan atresia bilier#



KOMPLIKASI $mpli"asi yang dapat ter!adi pada atresia biliaris adalah &# bstru"si pada saluran empedu e"strahepati" menyebab"an $bstru"si aliran n$rmal empedu "eluar hati dan "ant$ng empedu dan usus# A"hirnya terbentu" sumbatan dan menyebab"an empedu bali" "e hati ini a"an menyebab"an peradangan% edema% degenerasi hati# Bah"an hati men!adi 1ibr$sis dan cirrh$sis# an hipertensi p$rtal sehingga a"an menga"ibat"an gagal hati# '# 7r$gresi1 ser$sis hepatis tr!adi !i"a aliran hanya dapat dibu"a sebagian $leh pr$sedur  pembedahan% permasalahan dengan pendarahan dan penngumpalan# *# egerasi secara gradual pada hati menyebab"an !$undice%



i"teri"



dan



hepat$megaly# @# arena tida" ada empedu dalam usus% lema" dan itamin larut lema" tida" dapat diabs$rbsi% "e"urangan itamin larut lema" dan gagal tumbuh# .# ipertensi p$rtal F# 7endarahan yang mengancam nyawa dari pembesaran ena yang lemah



di



es$1aguc dan perut% dapat menyebab"an 9arises Es$phagus# 2# Asites merupa"an a"umulasi cairan dalam "apasitas abd$men yang disebab"an penurunan pr$du"si albumin dalam pr$tein plasma# 3# $mpli"asi 7asca Bedah ya"ni "$langitis menai"J# Tanda-tanda "$langitis menai" adalah  badan panas% tampa" iteri"% perut membuncit% leu"$sit$sis% anemia% pening"atan LE% >T dan >7T% serta bilirubin darah# $langitis menai" dibagi '$langitis menai" dini (early ascending ch$langitis)# al ini bias bera"ibat 1atal bila ter!adi#$langitis menai" lambat (late ch$langitis)# al ini tida" bersi1at 1atal% tetapi



 hamper selalu ter!adi pada pasca $perasi#=ara mencegah "$langitis menai" adalah dengan m$di1i"asi "imura pada te"hni" $perasi asai



P&ONOSIS eberhasilan p$rt$enter$st$mi ditentu"an $leh usia ana" saat di$perasi% gambaran hist$l$gi" p$rta hepatis% "e!adian penyulit "$langitis% dan pengalaman ahli bedahnya sendiri# Bila $perasi dila"u"an pada usia ? 3 minggu ma"a ang"a "eberhasilannya 2&%3F,% sedang"an bila $perasi dila"u"an pada usia  3 minggu ma"a ang"a "eberhasilannya hanya *@%@*,# Sedang"an bila $perasi tida" dila"u"an% ma"a ang"a "eberhasilan hidup * tahun hanya &+, dan meninggal rata-rata pada usia &' bulan# Ana" termuda yang mengalami $perasi asai berusia 2F !am# 8adi% 1a"t$r-1a"t$r yang mempengaruhi "egagalan $perasi adalah usia saat dila"u"an $perasi  F+ hari% adanya gambaran sir$sis pada sediaan hist$l$gi" hati% tida" adanya du"tus bilier  e"strahepati" yang paten% dan bila ter!adi penyulit hipertensi p$rtal
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