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Abstrak

Pendahuluan: Transposisi arteri besar (TGA) adalah kelainan jantung bawaan pada anak yang terjadi akibat
ketidaksesuaian pertukaran sistem arterioventrikular, yang menyebabkan sianosis pada bayi baru lahir. Tulisan
ini melaporkan kasus TGA yang didiagnosis melalui ultrasonografi prenatal dan kemudian menjalani prosedur
balloon atrial septastomy (BAS) setelah lahir.

Kasus: Seorang ibu berusia 33 tahun hamil dengan janin yang dicurigai TGA berdasarkan hasil ekokardiografi
janin melalui visualisasi outflow tract paralel dan transposisi arteri pulmonalis di tengah antara aorta dan vena
cava superior pada potongan RVOT, yang awalnya didiagnosis pada usia kehamilan 34 minggu. Perencanaan
persalinan dan perawatan pascakelahiran dipersiapkan melalui kolaborasi multidisiplin antara divisi fetomaternal,
perinatologi, kardiologi anak, dan ahli bedah kardiotoraks. Setelah bayi lahir, segera dilakukan ekokardiografi
yang menunjukkan TGA dan defek septum atrium (ASD) kecil, selanjutnya bayi baru lahir segera menjalani
prosedur BAS oleh kardiologi pediatrik.

Kesimpulan: Diagnosis prenatal ultrasonografi TGA memungkinkan perencanaan persalinan, perawatan
perinatologi dan prosedur BSA sebelum tindakan bedah.

Kata kunci : TGA, ccTGA, ASD, Transposisi Arteri Besar.

A case report of Transposition of Great Arteries (TGA):
Prenatal Diagnosis

Abstract

Introduction: Transposition of the Great Arteries (TGA) is a pediatric congenital heart defect that occurs in
incompatibility of the arterioventricular exchange system, which results in cyanosis in a newborn baby. We
reported a case of TGA that was diagnosed by prenatal ultrasonography and then underwent a balloon atrial
septostomy (BAS) procedure after birth.

Case Report: A 33-year-old mother pregnant with a fetus suspected of TGA based on the results of prenatal fetal
echocardiography through visualization of a parallel outflow tract and transposition of the pulmonary artery in
the middle between the aorta and superior vena cava at RVOT level, which initially diagnosed at 34 weeks of
gestational age. Birth planning and perinatal care were prepared through multidisciplinary collaboration between
the fetomaternal division, perinatology, pediatric cardiology, and cardiothoracic surgeon. After the baby was
born, an echocardiography was immediately performed, showing TGA and small ASD, and then the newborn had
BAS procedure by pediatric cardiology.

Conclusion: A prenatal diagnosis of TGA through ultrasonography provides a better outcome that allows for
labor planning, perinatology care, and BAS procedures before surgery.

Key word : TGA, ccTGA, ASD, Transposition of Great Arteries.
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Pendahuluan

Kelainan jantung bawaan menjadi penyebab
tingginya morbiditas dan kematian pada masa
neonatal yaitu sekitar 4-10/1000 kelahiran
hidup.! Salah satu kelainan jantung bawaan
yang umum terjadi adalah Transposition of
the Great Arteries (TGA). Transposition
of the Great Arteries (TGA) merupakan
salah satu kelainan jantung kongenital yang
kompleks dan merupakan kelainan jantung
bawaan sianotik yang paling umum terjadi
(2-5). Transposition of the Great Arteries
(TGA) menyumbang 5% hingga 7% penyakit
jantung bawaan. Secara umum, TGA tidak
bersifat genetik dan diduga tidak terdapat
hubungan dengan sindrom atau kelainan
pada kromosom. Kelainan ini didominasi
oleh pasien laki-laki dengan prevalensi dua
kali lebih banyak pada laki-laki dibandingkan
pada perempuan.’ Jika tidak terdapat lesi
jantung tambahan yang signifikan disebut
sebagai TGA dengan Intact Ventricular
Septum (TGA IVS) atau disebut juga TGA
sederhana. Lesi yang dikategorikan sebagai
TGA kompleks, jika TGA disertai kelainan
jantung termasuk VSD (yang terjadi pada
45% kasus), obstruksi LVOT (25%), dan
koarktasio aorta (5%).*

Transposition of the Great Arteries
(TGA) adalah kelainan jantung bawaan pada
anak yang timbul akibat ketidaksesuaian
embriologis antara aorta dan truncus
pulmonalis. Transposition of the Great
Arteries (TGA) terjadi ketidaksesuaian
pertukaran sistem arterioventrikular dan
konkordansi atrioventrikular. Pada kondisi
normal, aorta keluar dari ventrikel kiri, pada
kelainan ini aorta keluar dari ventrikel kanan
(RV) kemudian berjalan di anterior arteri
pulmonalis, sedangkan arteri pulmonalis
keluar dari ventrikel kiri (LV) kemudian
berjalan di posterior aorta. Kelainan ini
menyebabkan perubahan dalam sirkulasi
darah, yaitu darah yang teroksigenasi
mengalir ke paru-paru dan darah yang

tidak teroksigenasi mengalir ke sirkulasi
sistemik.>¢

Etiologi pasti hingga saat ini masih belum
diketahui, namun diduga multifaktorial.
Terdapat dua teori utama mengenai
mekanisme embriologi perkembangan TGA
yaitu, pertama karena septum aortopulmoner
gagal membentuk spiral setinggi
infundibulum  sehingga  menyebabkan
perkembangan septum dan TGA secara linier.
Kedua, disebabkan oleh resorpsi abnormal
atau keterbelakangan konus subpulmonal,
dengan konus subaortik yang menetap.’

Diagnosis padamasaantenatal sulituntuk
dideteksi. Pemeriksaan USG sering luput
mendiagnosis TGA, namun bila diagnosis
TGA ditegakkan sejak masa prenatal akan
memperbaiki luaran bayi melalui persiapan
kelahiran dan manajemen perinatal yang baik.
Diagnosis Penyakit Jantung Bawaan (PJB)
telah berkembang dengan mengevaluasi
outflow tract dalam tampilan 4-chamber view
dengan menggunakan ultrasonografi fetal
ekokardiografi. Namun, kasus TGA masih
menjadi kelainan yang sulit terdiagnosis saat
masih prenatal. Berbanding terbalik dengan
diagnosis postnatal, diagnosis postnatal lebih
mudah ditegakkan. Dimulai dari anamnesis
kemudian ke pemeriksaan fisik, dapat
menunjukkan tanda dan gejala kelainan ini
biasanya muncul pada periodel neonatal (28
hari pascakelahiran).?

JikaTGAterdeteksiatau bahkan dicurigai
dari hasil pemeriksaan anomali obstetrik,
sebaiknya keluarga terutama orangtua harus
dijelaskansecaraholistik komprehensifterkait
kelainan ini. Pemeriksaan USG fetomaternal
bertujuan untuk penatalaksanaan prenatal
dan persiapan perinatal lebih lanjut. Banyak
bentuk penyakit jantung bawaan berhubungan
dengan kelainan ekstrakardiak. Setelah
diagnosis dan konseling awal, penilaian
kardiologi janin lebih lanjut akan diperlukan
pada akhir kehamilan dengan pertimbangan
untuk mencari hal-hal yang berisiko tinggi di
kemudian hari.*
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Laporan kasus ini bertujuan memperoleh
pemahaman tentang USG kelainan jantung
janin dan berbagi pengalaman dalam
persiapan prenatal dan perinatal kasus TGA.
Pasien telah memberikan persetujuan tertulis
untuk mendapatkan izin mempublikasikan
kasus kelainan bayinya.

Laporan Kasus

Perempuan berusia 33 tahun sedang hamil
anak kelima dengan riwayat pemeriksaan
kehamilan rutin dan tidak pernah memakai
kontrasepsi, riwayat penyakit dahulu
disangkal. Persalinan anak sebelumnya selalu
lahir secara spontan pervaginam dengan berat
bayi lahir normal.

Hasil pemeriksaan fisik pasien secara
umum keadaan baik, tanda vital normal. Hasil
Ultrasonografi didapatkan gravid tunggal
hidup intrauterin sesuai umur kehamilan
34 minggu 2 hari, dengan presentasi kepala
punggung kiri. Plasenta letak fundus,
maturasi grade 2. Perkiraan berat bayi sebesar
2440 gram, amniotic fluid index sebesar 11,1
cm. Pada pemeriksaan fetal ekokardiografi,
didapatkan kelainan pada outflow tract
ventrikel dengan gambaran parallel outflow

Gambar 1

tract aorta dan arteri pulmonal. Aorta tampak
keluar dari ventrikel kanan, dan arteri
pulmonal dari ventrikel kiri. Pada potongan
RVOT didapatkan posisi arteri pulmonal
yang berada di tengah di antara aorta dan
superior vena cava. Kesan suatu TGA.
Kemudian pasien menjalani persalinan
secara seksio saesarea dengan tubektomi
bilateral pada umur kehamilan 39 minggu
dengan luaran bayi laki-laki berat bayi
lahir 3395 gram dan panjang badan 48 cm,
APGAR score saat lahir 7/9, agak sianotik.
Keadaan umum bayi kesan aktif, detak
jantung 145 kali/menit, Pernapasan 44 kali/
menit, suhu 37,2 C, skala nyeri 0 NIPS.
Skrining saturasi oksigen arteri preduktal
sebesar 58% dan postduktal sebesar 56%.
Pemeriksaan paru didapatkan bunyi napas
bronkovesikuler, ronkhi dan wheezing tidak
ada. Pemeriksaan jantung didapatkan bunyi
jantung I/Il normal reguler, bising jantung
ejeksi sistolik. Perawatan perinatologi
dengan maintenans saturasi oksigen 60%.
Kemudian bayi dilakukan ekokardiografi
oleh kardiologi anak didapatkan hasil atrial
situs solitus, AV-VA concordance, dilated RA-
RV, not IAS intact, IAS bulging to LA, small
ASD 1,6 mm, IVS Intact, no VSD's seen,

A. Gambar Skematis TGA B. Pemeriksaan Fetal Ekokardiografi Tampak

Aliran Paralel dari Kedua Ventrikel (LV dan RV), Tanpa Gambaran
Crisscross. C. Potongan RVOT, tampak Arteri Pulmonalis (AP) Berada di
Tengah di antara Aorta (Ao) dan Superior Vena Cava (SVC).
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Gambar 2 A. Gambaran Ekokardiografi sebelum Pemasangan BAS. B. Gambaran
Ekokardiografi setelah Pemasangan BAS.

PFO 1,9 mm, no PDA seen, no Pericardial
effusion. Kesimpulan dari ekokardiografi
tersebut ialah tampak Transposition of Great
Arteries (TGA) dan defek septum atrial
kecil. Selanjutnya bayi dikonsulkan oleh
spesialis neonatologi ke divisi kardiologi
anak dan bedah thoraks dan kardiovaskuler
untuk rencana pemasangan Balloon Atrial
Septostomy dan penanganan selanjutnya.

Diskusi

Kasus ini  menunjukkan  penggunaan
ekokardiografi ultrasonografi janin untuk
mendiagnosis Transposisi Arteri  Besar
(TGA) selama perawatan prenatal. Menurut
International Society of Ultrasound in
Obstetrics and Gynecology dan American
Institute  of Ultrasound in Medicine
(ISUOG), pemeriksaan USG jantung janin
secara signifikan dapat meningkatkan akurasi
deteksi PJB, dari sensitivitas 30 % hingga
kisaran 69% - 83%.(7) Pada TGA, gambaran
USG jantung janin masa prenatal ditandai
dengan ketidaksesuaian ventrikuloarterial
(VA), kesesuaian atrioventrikular (AV), dan
hubungan paralel TGA. Diagnosis TGA
pada janin didasarkan pada identifikasi
percabangan pembuluh darah besar (arteri
pulmonalis), yang muncul dari ventrikel kiri
(LV), dan dibantu oleh perjalanan TGA yang

paralel. Namun, cabang arteri pulmonalis
pada gambaran saluran keluar LV sulit untuk
divisualisasikan.’

Adapun ciri-ciri morfologi utama TGA:

1. Atrium terhubung ke tiap-tiap
ventrikel (kesesuaian AV) dengan
ketidaksesuaian arteri dalam
hubungannya dengan  ventrikel
(ketidaksesuaian VA).

2. Septum interventrikular  tidak

menunjukkan kelengkungan normal.

3. TGA berada dalam susunan paralel,
dan katup aorta terletak di anterior
dan di sebelah kanan katup pulmonal
(dextro-TGA).!o!

Jenis TGA terdapat 4 macam yaitu:

* D-TGA, yaitu katup aorta terletak
di depan dan di sebelah kanan katup
pulmonal

* Levo-TGA, yaitu katup aorta terletak
di sebelah kiri katup pulmonal

* TGA sederhana, yaitu tidak ada
kelainan jantung lain

« TGA kompleks, dimana arteri
yang mengalami transposisi,
berdampingan dengan kelainan

jantung lainnya.®
TGA sederhana lebih sering terjadi
dibandingkan TGA kompleks.®* Anomali
jantung terkait yang lebih sering terjadi
adalah defek septum ventrikel, defek septum
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atrium dan obstruksi outflow LV atau RV.
Jika septum menyimpang ke posterior dan ke
kiri, dicurigai adanya stenosis subpulmonal.
Sebaliknya, ketika saluran keluar septum
menyilang ke anterior dan ke kanan, stenosis
sub aorta dapat terjadi dengan kontinuitas
fibrosa antara katup pulmonal dan mitral.
Obstruksi outflow LV (LVOT) lebih sering
terjadi pada pasien TGA dengan defek septum
ventrikel (VSD).%%#

Padakasusini,saatUSGprenatal dicurigai
TGA sederhana, namun dikonfirmasi dengan
diagnosis pasca kelahiran oleh spesialis
jantung anak, dengan hasil TGA dan defek
septum atrial kecil.

Kelainan jantung TGA merupakan
salah satu penyakit jantung bawaan yang
sering kurang terdiagnosis saat masih dalam
kandungan. Kemampuan deteksi rata-rata
dilaporkan kurang dari 50%.* Adanya
murmur pada kasus ini menjadi landasan
diagnosis TGA bersama ASD selain hasil dari
ekokardiografi. Atrial Septal Defect (ASD)
yang terdiagnosis sangat kecil sehingga tidak
terdiagnosis saat fetal ekokardiografi.

Hasil pemeriksaan saturasi oksigen yang
rendah dan keadaan sianotik terjadi karena
terjadi sirkulasi paralel, yaitu aliran paralel
besar dari vena cava- atrium kanan- ventrikel
kanan-aorta ke seluruh tubuh- kembali ke
vena cava. Aliran ini membawa darah yang
minim oksigen ke seluruh tubuh. Sementara
aliran paralel kecil: dari atrium kiri- ventrikel
kiri- arteri pulmonalis — paru-paru — kembali
ke atrium kiri.> Aliran ini membawa darah
yang kaya oksigen, yang berakibat sebagian
besar tubuh bayi akan mendapat aliran
oksigen yang minim.

Dengan demikian, kedua sirkulasi
sistemik serta paru tersebut terpisah dan
kehidupan  hanya dapat berlangsung
apabila ada “komunikasi” antara 2 sirkulasi
ini.>*2 Prosedur BSA dilakukan untuk
menghubungkan  kedua  sirkulasi ini.
Untuk tujuan yang sama, perinatologi
mempertahankan saturasi oksigen 60% agar
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duktus arteriosus tidak tertutup.

Bayidengan TGA memerlukan perawatan
setelah lahir, umumnya direkomendasikan
agar persalinan dilakukan pada/dekat pusat
kardiologi pediatrik dan bedah jantung anak
tersier. Mayoritas ibu hamil dengan kasus ini
dapat melahirkan secara normal.* Pada kasus
ini bayi dilahirkan secara sesar. Persalinan
sesar terencana dapat diindikasikan jika
didapatkan ciri-ciri ibu atau janin yang
berisiko tinggi teridentifikasi.®!° Penelitian
Stoll et al, mengatakan jika kehamilan
dengan TGA dapat ditoleransi dengan baik,
persalinan sesar hanya merupakan persalinan
pilihan, sesuai kehendak pasien untuk
mencegah terjadinya hal-hal yang tidak
diinginkan.'?

Simpulan, diagnosis prenatal ultra-
sonografi TGA memungkinkan perencanaan
persalinan, perawatan perinatologi, dan
prosedur BSA sebelum tindakan bedah.
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