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Hadirin yang saya muliakan 

Penyakit tidak menular (PTM) merupakan penyakit kronis yang tidak ditularkan dari 

manusia ke manusia. Beberapa penyakit yang digolongkan sebagai PTM di antaranya 

adalah penyakit jantung, stroke, kanker, diabetes, dan Penyakit Paru Obstruktif Kronis 

(PPOK) (Kemenkes RI, 2013). Pencegahan PTM merupakan salah satu program prioritas 

pemerintah Indonesia. Diantara PTM tersebut, penyakit jantung mempunyai prevalensi 

yang cukup tinggi, yaitu 2-3.5 % pada kelompok usia 65-74 tahun (Kemenkes RI, 2013). 

Hingga saat ini penyakit jantung merupakan penyebab kematian dan kesakitan nomor satu 

di dunia. Lebih dari 17 juta orang meninggal disebabkan karena penyakit jantung pada 

tahun 2008. Lebih dari 3 juta kematian ini terjadi sebelum usia 60 tahun (WHO, 2011). 

Penyakit jantung dapat dikategorikan dalam penyakit jantung dapatan dan penyakit 

jantung bawaan.  Penyakit jantung dapatan merupakan penyakit  jantung  yang  terjadi 

karena paparan faktor lingkungan dan gaya hidup yang terjadi setelah lahir, misalnya 

penyakit jantung koroner, penyakit jantung katup, dan gagal jantung. Penyakit jantung 

bawaan merupakan penyakit jantung yang terjadi akibat abnormalitas perkembangan 

jantung saat masih dalam janin dan berlanjut hingga setelah lahir. 

Penyakit jantung bawaan (PJB) merupakan defek kongenital atau bawaan yang 

menjadi salah satu penyebab kematian utama pada tahun pertama kehidupan (Bernier et 

al., 2010). PJB disebabkan karena abnormalitas perkembangan jantung pada saat 

embriogenesis serta sebagian diketahui disebabkan karena defek genetik (Pierpont et al., 

2007). Terdapat tiga PJB yang paling sering ditemukan yaitu Ventrikel Septal Defect 

(VSD)  sebesar  30,9%,  Atrial Septal Defect (ASD) sebesar 9,8%,  dan  Patent Ductus 

Arteriosus (PDA) sebesar 9,7% dari keseluruhan PJB (Bernier et al., 2010). Di negara 

maju, ketiga PJB tersebut telah terdeteksi sejak janin dan masa kanak- kanak, sehingga 

penanganan secara tuntas dapat dilakukan yaitu berupa tindakan operatif atau intervensi 

non operatif untuk menutup defek. 

Insidensi PJB meningkat seiring dengan peningkatan umur. Angka insidensi PJB 

saat kelahiran adalah 3,3 per 1000 kelahiran. Setelah 1 bulan dipantau angka insidensi ini 

meningkat menjadi 5,2 per 1000 dan angka insidensi ini meningkat saat evaluasi 6 bulan 

menjadi 7,3 per 1000. Dan saat evaluasi terakhir yakni pada 60-71 bulan kemudian, angka 

insidensi meningkat menjadi 9,1 per 1000 kelahiran. Adanya peningkatan angka kejadian 

ini disebabkan proses diagnosis yang pada beberapa kasus tidak mudah, sehingga 

penemuan kasus terjadi lebih lambat. Hasil ini menunjukkan bahwa saat akan melihat 

angka prevalensi, sangat penting untuk mengetahui usia dari pasien (Hoffman and 

Christianson, 1978). Atrial Septal Defect merupakan suatu kelainan jantung bawaan yang 

ditandai dengan adanya lubang pada septum interatrial sehingga terjadi shunt antara atrium 

kanan dengan atrium kiri (Geva et al., 2014). Sebagian besar anak yang lahir dengan 

kelainan ASD memiliki gejala yang minimal, bahkan asimtomatik, sehingga banyak yang 

tidak terdiagnosis hingga dewasa. Hal ini menyebabkan ASD menjadi penyakit jantung 

kongenital terbanyak yang dijumpai pada usia dewasa (Baumgartner et al., 2021). 

Penyakit  Jantung  Bawaan  yang  belum  dikoreksi akan  menyebabkan sirkulasi 

berlebih pada paru-paru dan  peningkatan beban volume jantung kanan. Peningkatan 

tekanan dan resistensi pembuluh darah paru-paru akibat perubahan histopatologi arteri
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pulmonal menyebabkan terjadinya Pulmonary Arterial Hypertension (PAH) yang lama 

kelamaan dapat mengubah arah shunt   dari kiri kekanan menjadi dari kanan ke kiri, yang 

disebut Sindrom Eisenmenger. Hal ini dapat mengakibatkan penurunan kapasitas 

fungsional, sianosis, aritmia, stroke, serta kematian pada usia dewasa (Gelernter-Yaniv and 

Lorber, 2007; Salehian et al., 2005). Insidensi PAH pada pasien ASD dewasa adalah 15- 

19%, dan secara perjalanan alamiah akan terjadi pada usia dekade 5 apabila tidak dilakukan 

penutupan defek. Sementara itu, prevalensi Sindrom Eisenmenger pada pasien dengan PJB 

bervariasi antara 2-6% menurut beberapa registri yang telah ada sebelumnya (Duffels et 

al., 2007; Engelfriet et al., 2007; Gabriels et al., 2014; Geva et al., 2014). Penemuan kasus 

yang terlambat ini menimbulkan masalah kesehatan yaitu tingginya biaya yang harus 

dikeluarkan untuk pengobatan dan penurunan kualitas hidup dan produktivitas dari pasien. 

Dalam kesempatan kali ini, izinkanlah saya memaparkan tentang PAH sebagai 

komplikasi penyakit jantung bawaan beserta upaya tatalaksana komprehensif mulai dari 

prevensi, promosi, kurasi, sampai dengan rehabilitasi.
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Apakah Pulmonary Hypertension (PH)? 
 

 

Hadirin yang terhormat, 

Pulmonary Hypertension (PH) merupakan suatu peningkatan tekanan dalam sirkulasi 

pulmonal yang disebabkan oleh proses remodeling dan inflamasi vaskuler pulmonal. Tahun 

2018 World Symposium on Pulmonary Hypertension (WSPH) melakukan perbaruan setiap 

5 tahun tentang klasifikasi, diagnosis dan tata laksana PH (Sarah et al., 

2021). Sesuai pedoman European Society of Cardiology (ESC)/ European Respiratory 

Society (ERS) tahun 2015, Pulmonary Hypertension adalah peningkatan mPAP >25 mmHg 

saat istirahat. Kovacs et al melakukan systematic review dan meta-analysis pada 1187 

sukarelawan sehat dari 47 studi di 13 negara yang dilakukan kateterisasi jantung kanan dan 

menunjukkan bahwa tekanan arteri rata2 arteri pulmonal adalah 14,0 ± 3,3 mmHg saat 

istirahat, pasien dengan mPAP 21-24 mmHg disebutkan memiliki risiko yang tinggi dengan 

luaran yang buruk jika tidak dievaluasi sehingga terdapat evaluasi terhadap batas Pulmonary 

Hypertension (Kovacs et al., 2009). Sesuai 6th WSPH 2018, Pulmonary Hypertension adalah 

peningkatan mPAP >20 mmHg saat istirahat dari pengukuran langsung dengan kateterisasi 

jantung kanan (Simonneau et al., 2019) dan definisi baru ini dicantumkan dalam ESC/ERS 

Guidelines on Diagnosis and Management of Pulmonary Hypertension 2022 (Humbert et 

al., 2022). 

Pulmonary Hypertension diklasifikasikan berdasarkan parameter hemodinamik yang 

dinilai dengan Pulmonary Artery Wedge Pressure (PAWP) dan Pulmonary Vascular 

Resistance (PVR) yang didapatkan dari kateterisasi jantung kanan. Berdasarkan parameter 

hemodinamik, klasifikasi PH terbagi menjadi 4 yaitu: PH prekapiler, postkapiler dan 

kombinasi PH pre dan post kapiler serta PH latihan (Humbert et al., 2022). 

Pulmonary Hypertension juga diklasifikasikan menjadi 5 golongan menurut 

ERS/ESC Guidelines On Diagnosis and Management of Pulmonary Hypertension 2022 

berdasarkan dengan etiologinya. Hipertensi Paru grup I atau yang disebut dengan Pulmonary 

Arterial Hypertension (PAH), grup 2 adalah Hipertensi karena masalah di jantung kiri, grup 

3 adalah Hipertensi Paru akibat Penyakit Paru, grup 4 adalah PH karena Penyakit Obstruktif 

Paru dan grup 5 Merupakan PH dengan mekanisme yang belum diketahui. Berdasarkan 

klasifikasi tersebut, PH grup I yang disebut juga dengan Pulmonary Arterial Hypertension 

(PAH) mencakup berbagai macam penyakit, dikarenakan group penyakit tersebut 

mempunyai gambaran histopatologi yang kurang lebih sama. Salah satu penyakit yang 

dikaitkan dengan PAH adalah penyakit jantung bawaan (Humbert et al., 2022). 
 

 

Bagaimana prevalensi PAH di Indonesia? 

Hadirin sekalian yang kami muliakan, 

Sampai saat ini di Indonesia belum mempunyai data prevalensi maupun insidensi PH 

maupun PAH yang terlaporkan dengan baik. Prevalensi dan insidensi PAH terbanyak di 

Indonesia adalah akibat PJB pada dewasa. Insidensi PAH dengan usia rerata saat terdiagnosis 

yaitu 50-65 tahun. Sebagian besar pasien PAH berjenis kelamin perempuan yaitu 60-80% 

(Perhimpunan Dokter Spesialis Kardiovaskular Indonesia, 2021). Registri COngenital 

HeARt Disease in adult and Pulmonary Hypertension (COHARD-PH) adalah registri PH-

PJB pertama di Indonesia. Registri tersebut telah mendata 1012 pasien sejak Juli
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2012 hingga Juli 2019, dengan mayoritas pasien adalah wanita dewasa muda (18-40 th), 

dengan mayoritas PJB adalah ASD sekundum (73,4%). Sebagian besar pasien (77,1%) telah 

berkembang menjadi PH dan kemudian menjadi sindrom Eisenmenger pada 18,7% pasien. 

Berdasarkan hasil kateterisasi jantung kanan, 66,9% pasien tersebut telah berkembang 

menjadi PAH (Dinarti et al., 2020b). 

Secara patofisiologi, PH adalah penyakit yang ditandai dengan vasokonstriksi dan 

hipertrofi sel otot polos vaskular di arteri pulmonalis, yang mengakibatkan berkurangnya 

area vaskular dan area perfusi total. Curah jantung dipertahankan dengan hipertrofi dan 

dilatasi ventrikel kanan, serta peningkatan tekanan arteri pulmonal. Hipertrofi dan dilatasi 

jantung kanan kemudian menyebabkan gagal jantung kanan dan akhirnya kematian 

(Humbert et al., 2022). 

Pulmonary Arterial Hypertension (PAH), mempunyai gejala yang tidak spesifik 

karena terkait disfungsi ventrikel kanan yang berkembang menjadi vaskulopati pulmonal 

yang progresif. Oleh karena itu, terapi spesifik PAH saat ini terutama bertujuan untuk 

melebarkan arteri pulmonalis, mengurangi proliferasi otot polos dan hipertrofi di pembuluh 

arteri pulmonalis. Tiga jalur utama yang terlibat dalam proses ini adalah jalur prostasiklin, 

jalur endotelin, dan jalur oksida nitrat, masing-masing ditarget secara berurutan 

menggunakan inhibitor prostanoid, endothelin receptor antagonists (ERA), dan PDE-5 

(Humbert et al., 2022). 

Pulmonary Arterial Hypertension dengan PJB berkembang sebagai konsekuensi dari 

shunt sistemik ke pulmonal, intrakardiak atau ekstrakardiak yang menyebabkan kelebihan 

volume dan/atau tekanan sirkulasi pulmonal  serta remodeling vaskular pulmonal yang 

berlangsung terus menerus. Pada awal proses ini, remodeling vaskular pulmonal dapat 

distabilkan atau diperbaiki jika lesi shunt ditutup, baik melalui intervensi bedah atau 

perkutan. Jika shunt tidak ditangani, perubahan vaskular pulmonal yang merugikan ini dapat 

menjadi ireversibel. Pulmonary Arterial Hypertension dengan PJB biasanya berkembang 

dan dapat menyebabkan peningkatan resistensi arteri pulmonalis yang melebihi resistensi 

sistemik dan menghasilkan shunt pulmonal ke-sistemik (kanan-ke-kiri) dengan hipoksemia 

dan sianosis sentral (sindrom Eisenmenger) (Goldstein and Krasuski, 2022). 

Proses patologis yang mendasari perkembangan PAH-PJB mirip dengan yang 

diamati pada bentuk lain dari PAH. Kelebihan volume dan tekanan persisten dari sistem 

vaskular paru menyebabkan  peningkatan  tegangan  geser dan  kerusakan  endotel  arteri. 

Kerusakan endotel berhubungan dengan degenerasi matriks ekstraseluler dan pelepasan 

mediator vasoaktif, seperti faktor pertumbuhan fibroblast (FGF), angiopoietin-1, dan TGF- 

ß. Ketika proses patologis ini berlangsung, faktor pertumbuhan ini menginduksi hipertrofi 

dan proliferasi otot polos. Disfungsi endotel juga menyebabkan agregrasi dan aktivasi 

trombosit, pelepasan sitokin dan aktivasi kaskade inflamasi lokal, serta ketidak seimbangan 

mediator vasoaktif yang mendukung vasokonstriksi. Pulmonary Arterial Hypertension yang 

berlangsung lama selanjutnya akan menyebabkan fibrosis arteri pulmonalis yang 

mengakibatkan penurunan diameter arteri pulmonalis dan peningkatan lebih lanjut tekanan 

arteri pulmonalis dan PVR dari waktu ke waktu (Brida et al., 2020).
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Diagnosis Pulmonary Arterial Hypertension 

Hadirin sekalian yang kami muliakan, 

Diagnosis PAH terkait PJB dimulai dengan anamnesis, pemeriksaan fisik, 

pemeriksaan penunjang seperti rekam jantung, rontgen thorax, maupun ekokardiografi. 

Ekokardiografi transtorakal merupakan pemeriksaan penunjang non invasif pilihan ketika 

dugaan adanya suatu PH. Pemeriksaan ekokardiografi pada PH terutama digunakan untuk 

menilai disfungsi dan overload ventrikel kanan. Selain itu, pemeriksaan ekokardiografi juga 

memberikan informasi mengenai morfologi ventrikel kanan dan kiri, ada tidak nya defek 

pada inter atrium, inter ventrikel maupun gangguan katup jantung. Oleh karena itu, dari 

ekokardiografi dapat dibedakan penyebab PH yaitu oleh karena problem gagal jantung kiri, 

penyakit paru, penyakit paru obstruktif dan lain2 penyakit meskipun masih diperlukan 

tambahan pemeriksaan penunjang lain utuk memastikan diagnosis penyakit2 tersebut. Untuk 

mendiagnosis PH, tidak cukup dengan ekokardiografi tetapi tetap diperlukan pemeriksaan 

lanjutan yaitu kateterisasi jantung kanan (Galderisi et al., 2017; Lang et al., 2015). 

Evaluasi ekokardiografi komprehensif diperlukan jika dicurigai adanya suatu PH. 

Pada mulanya dilakukan dengan mengukur Pulmonary Arteri Systolic Pressure (PASP) dan 

tanda kecurigaan PH lainnya. Studi yang dilakukan Augustine et al menunjukkan korelasi 

yang baik di seluruh populasi pasien tetapi nilai presisi sedang dari nilai PASP absolut yang 

dihitung dari tricuspid regurgitant velocity (TRV), sehingga ketika mendiagnosis pasien 

dengan dugaan PH, informasi yang diperoleh dari ekokardiografi hanya dapat menilai 

kemungkinan atau probabilitas PH dan bukan merupakan diagnosis definitif (Augustine et 

al., 2018). 

Probabilitas PH dibagi menjadi 3 kategori. Probabilitas tinggi apabila TRV ≥ 3.4m/s, 

sedang bila 2,9-3,4m/s  dan rendah apabila TRV ≤ 2,8 m/s (Humbert et al., 2022). Nilai 

sensitivitas dan spesifisitas ekokardiografi untuk mendiagnosis PH adalah 83% (95% CI 73 

-90) dan 72% (95% CI 53-85; n-12) (Janda et al., 2011). 

Kateterisasi jantung kanan memainkan peran utama dalam mengidentifikasi 

gangguan PH dan diperlukan untuk mendiagnosis PAH secara definitif yang dikaitkan 

dengan komplikasi yang rendah. Kateterisasi jantung kanan dapat digunakan untuk 

mengukur parameter hemodinamik, melakukan uji vasoreaktivitas sirkulasi pulmonal dan 

menilai respons terhadap terapi serta memberikan nilai prognostik, sehingga memandu 

pengambilan keputusan klinis dan intervensi terapeutik (Rosenkranz et al., 2016). 
 

 

Pulmonary Arterial Hypertension akibat Penyakit Jantung Bawaan 

Hadirin yang saya muliakan, 

Sejak tahun 2012, telah dilakukan suatu Registri Penyakit Jantung Bawaan dan PH 

pada pasien usia dewasa yang kami beri nama Registry COHARD PH oleh Tim Cohard PH 

terdiri dari Lucia Kris Dinarti, Dyah Wulan Anggrahini dan Anggoro Budi Hartopo di 

Fakultas Kedokteran UGM dan RSUP Dr. Sardjito Yogyakarta. Hingga November 2023 ini, 

telah terdaftar 2171 orang pasien dewasa yang menderita PJB. Mayoritas PJB adalah ASD 

diikuti Ventricel Septal Defect (VSD) dan Patent Ductus Arteriosus (PDA) dan serta PH 

Primer (6%), 70% diantaranya sudah mengalami PAH ringan hingga berat bahkan Sindrom 

Eisenmenger pada usia yang relatif muda (COHARD PH team, data belum dipublikasikan).



9  

Dari registry tersebut menunjukkan bahwa mayoritas adalah perempuan (76%) dan 72% nya 

adalah datang pada usia mampu hamil (72%). Tim Cohard PH juga mengumpulkan data 

kehamilan dengan penyakit jantung di RSUP Dr Sardjito Yogyakarta dimana dalam 5 tahun 

terakhir ternyata PJB menyumbang 53% dari seluruh penyakit jantung pada kehamilan. Data 

ini menyokong fakta bahwa saat ini penyakit jantung berperan sebagai penyebab kesakitan 

dan kematian ibu hamil. Data di RSUP Dr Sardjito tersebut menunjukkan bahwa ibu hamil 

dengan PJB mayoritas adalah ASD yang sebagian besar sudah mengalami PH. 

Penelitian yang dilakukan oleh Hartopo et al 2019 dalam kurun waktu 5 th (2012- 

2017) pada ibu hamil dengan PJB menunjukkan bahwa angka kematian ibu sebesar 10,7% 

dan ternyata beratnya derajat PH dan fungsi ventrikel kanan yang menurun berhubungan 

dengan kematian ibu hamil dengan PJB yang belum/tidak dikoreksi (Hartopo et al., 2019). 

Penyakit Jantung Bawaan yang tidak dikoreksi dapat menyebabkan over sirkulasi 

pada paru-paru. Peningkatan tekanan dan resistensi pembuluh darah paru-paru akibat 

perubahan histopatologi arteri pulmonal menyebabkan terjadinya PAH yang dapat mengubah 

arah aliran shunt dari kanan ke kiri, yang disebut Sindrom Eisenmenger, yang dapat 

mengakibatkan penurunan kapasitas fungsional, sianosis, aritmia, stroke, serta kematian pada 

usia dewasa (Gelernter-Yaniv and Lorber, 2007; Salehian et al., 2005). Insidens PAH pada 

pasien ASD dewasa adalah 15-19%, dan secara perjalanan alamiah akan terjadi pada usia 

dekade 5 apabila tidak dilakukan penutupan defek. PAH menyebabkan kelainan pada 

pembuluh darah paru-paru di berbagai lapisan, mulai lapisan dalam, tengah dan luar. Pada 

beberapa kasus yang berat, dapat terjadi obstruksi pada pembuluh darah paru dan bersifat 

irreversibel (Krisdinarti et al., 2016). 
 

 

Diperlukan deteksi dini PJB sebagai upaya pencegahan komplikasi PH di 

Indonesia 

Hadirin sekalian, 

Salah satu penyebab tingginya prevalensi PAH pada penderita PJB adalah tidak 

adanya sistem deteksi dini di Indonesia yang diterapkan pada anak-anak sehingga sebagian 

besar anak dengan keluhan ringan, tidak terdiagnosis dengan tepat. Sampai saat ini, deteksi 

dini kesehatan pada anak-anak tidak secara spesifik mendeteksi kelainan bawaan pada 

jantung. Di negara maju, Jepang misalnya, deteksi dini untuk PJB telah dilakukan secara 

berjenjang mulai dari masa janin, bayi, anak-anak dan usia sekolah. Dengan melakukan 

metode deteksi dini berjenjang tersebut, PJB dapat diketahui sejak dini sebelum muncul 

manifestasi klinis yang lebih berat, sehingga dapat dilakukan tindakan penutupan. Di negara 

Jepang, keberhasilan deteksi dini berjenjang tersebut menurunkan secara drastis angka 

kejadian PJB pada usia dewasa (Sumitomo et al., 2018). Skrining PJB pada neonatus dan 

anak sekolah juga sudah dilakukan di beberapa negara seperti Thailand, Taiwan, Shanghai, 

China, Nigeria  dan India  dengan metode yang berbeda beda seperti auskultasi, EKG dan 

juga echocardiografi (Cholkraisuwat et al., 2013; Hu et al., 2017; Kumari et al., 2013; 

Otaigbe and Tabansi, 2014; Yu et al., 2009). 

Mulai tahun 2015, adalah awal mula tim Cohard PH UGM melakukan 

skrining/deteksi dini penyakit jantung bawaan pada 200 anak SD kelas 4 di kota Yogyakarta 

dengan metode elektrokardiografi 12 sadapan. Pelaksanaan di lapangan menunjukkan bahwa
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skrining dengan metode elektrokardiografi 12 sadapan ini dapat diterima oleh anak-anak dan 

orang tua siswa serta merupakan metode yang mudah untuk dilakukan. Pada tahun 2018 dan 

2019, setelah melalui beberapa koordinasi dengan Pemerintah Daerah DIY dan Dinas terkait 

(dinas kesehatan dan dinas pendidikan), tim penelitian kami melakukan skrining sebanyak 

6116 anak SD kelas 1 dengan metode elektrokardiografi 12 sadapan yang terintegrasi dengan 

program skrining tahunan dinas kesehatan / puskesmas setempat. Pelaksanaan skrining 

tersebut melibatkan satu wilayah kotamadya (Yogyakarta) dan empat kabupaten (Bantul, 

Sleman, Kulonprogo dan Gunungkidul) di Daerah Istimewa Yogyakarta. Selama 

pelaksanaan di lapangan, tim Cohard PH bekerja sama dengan Dinas Kesehatan, Puji Syukur 

berjalan dengan baik, diterima anak SD kelas 1 dan dapat terintegrasi dengan program 

skrining rutin Dinas Kesehatan/Puskesmas. Skrining PJB pada anak sekolah dengan metode 

EKG 12 sandapan tersebut dapat mendeteksi PJB pada anak yang tidak bergejala (Dinarti et 

al., 2023; Murni et al., 2023) 

Banyaknya penderita PJB pada usia dewasa di Yogyakarta pada khususnya dan 

Indonesia pada umumnya menunjukkan kurangnya deteksi dini/skrining atau diagnosis pada 

saat awal masa kanak-kanak bahkan pada bayi. Saat ini deteksi PJB kritis pada bayi baru 

lahir dengan menggunakan metode pulse oxymetry sudah mulai dilaksanakan dan sudah 

diadopsi oleh Kementrian Kesehatan menjadi program Nasional (Murni et al., 2022). 

Penderita PJB yang baru ditemukan pada usia dewasa umumnya sudah menunjukkan 

gejala dan tanda komplikasi yang tersering adalah PAH, gagal jantung dan sindrom 

Eisenmenger. Penderita PJB yang mengalami komplikasi ini mempunyai angka kesakitan 

dan angka kematian yang tinggi, dan karena sebagian besar terjadi pada usia dewasa muda 

yang merupakan usia produktif, maka kualitas hidup dan produktivitas akan menurun. Selain 

itu, beban pemerintah untuk menyediakan obat-obatan juga tinggi mengingat obat-obatan 

untuk komplikasi akibat PJB ini sangatlah mahal dan jangka lama. Padahal, penemuan kasus 

secara dini melalui skrining/deteksi dini dapat mengkoreksi PJB sampai tuntas dan tidak 

memerlukan pengobatan jangka lama yang mahal. 

Untuk mengurangi angka prevalensi PJB pada usia dewasa, maka tindakan preventif 

berupa penemuan awal penderita PJB sejak masa kanak-kanak perlu dilakukan melalui 

program skrining/deteksi dini yang sederhana, aplikatif (dapat diterima oleh anak-anak, 

keluarga dan masyarakat), dan efektif. Pada masa kanak-kanak belum muncul adanya gejala 

dan tanda yang khas, namun dengan metode pemeriksaan jantung yang sederhana namun 

teliti, PJB dapat dideteksi dan ditindak lanjuti dengan penanganan secara korektif sehingga 

tidak menimbulkan komplikasi di masa dewasa. Sampai saat ini, skrining/deteksi dini PJB 

belum  menjadi  program  deteksi  dini  rutin  pada  masa kanak-kanak  yang  dilakukan  di 

Indonesia karena belum adanya metode yang sederhana, aplikatif dan efektif. 

Pada tahun 2021 setelah melalui studi pendahuluan tentang deteksi dini PJB pada 

anak sekolah, usulan dan diskusi panjang dengan pemangku kebijakan di Propinsi DIY, 

dikeluarkanlah Peraturan Gubernur  DIY no 103 tahun 2021 Tentang Rencana Aksi 

Daerah Gerakan Masyarakat Hidup Sehat BAB III Pasal 6 ayat 4 tentang Peningkatan 

Pencegahan Penyakit dan deteksi dini penyakit butir e. mendorong penemuan faktor risiko 

Penyakit Jantung Bawaan pada anak yang kemudian diuraikan dalam Rencana Aksi Daerah 

dimana mulai tahun 2021 secara bertahap akan dilakukan Skrining PJB pada anak yang 

diintegrasikan dengan Kegiatan penjaringan kesehatan pada anak sekolah yang sudah rutin
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dilakukan setiap tahun. Demikian juga Skrining PJB Kritis juga sudah diinisiasi dan sudah 

menjadi program Nasional oleh Kementrian Kesehatan (Murni et al, 2022) 
 

 

Tata laksana PAH akibat PJB dan Rehabilitasi Jantung 

Hadirin yang terhormat, 

Terapi untuk pasien PAH telah berkembang secara progresif dalam dekade terakhir 

dan terbukti efektif. Farmakoterapi umumnya digunakan dalam pengelolaan penyakit 

jantung bawaan PH, dan studi hemodinamik yang menunjukkan peningkatan resistensi arteri 

pulmonalis biasanya dilakukan sebelum inisiasi. Terapi memerlukan diagnosis morfologi 

dan fungsional yang tepat. 

Tujuan terapi adalah untuk meningkatkan hemodinamik dan kualitas hidup. Terapi 

dapat dipertimbangkan dalam konteks paradigma pengobatan spesifik yautu   mengobati 

setelah perbaikan (treat and repair), mengobati untuk menutup (treat to repair), yang berarti 

menurunkan PVR untuk memfasilitasi perbaikan yang aman, mengobati setelah perbaikan 

(treat after closure), meningkatkan kualitas hidup pada pasien dengan ES, atau lebih lanjut 

menurunkan tekanan arteri pulmonalis dan PVR pada pasien dengan penyakit pembuluh 

darah PH dan sirkulasi Fontan untuk meningkatkan aliran arteri pulmonalis ke depan (Jone 

et al., 2023). 

Untuk terapi PAH yang ditargetkan, ada 3 kelas obat yang tersedia: (1) penghambat 

fosfodiesterase-5, (2) antagonis reseptor endotel (ERA), dan (3) prostasiklin. 
 

(1) Phosphodiesterase type-5 inhibitors (PDE-5 Inhibitor) 
 

Inhibisi dari enzim phosphodiesterase type 5 yang dapat mendegradasi cyclic guanosine 

monophosphate (cGMP) menyebabkan vasodilatasi melalui jalur NO/cGMP. Selain 

vasodilator, agen PDE-5i juga memiliki efek antiproliferatif. Sildenafil adalah sediaan 

oral aktif yang bersifat poten dan selektif dari PDE-5i. Dari penelitian RCT besar 

sebelumnya adalah Sildenafil Use in Pulmonary Arterial Hypertension (SUPER) 1 yang 

membandingkan antara plasebo dan sildenafil (20, 40, atau 80 mg) oral 3 kali sehari 

untuk 12 minggu dan SUPER 2 yang merupakan penelitian SUPER 1 hingga dosis 

sildenafil menjadi 80 mg tiga kali sehari selama tiga tahun, sildenafil terbukti 

meningkatkan kapasitas latihan serta perbaikan gejala dan hemodinamik pada pasien 

PAH (Iversen, 2010; Singh, 2006). Dosis sildenafil untuk PAH yang direkomendasikan 

adalah 20 mg tiga kali sehari. Efek samping yang sering muncul terutama terkait 

vasodilatasi, antara lain nyeri kepala, flushing, dan epistaksis. Obat2 golongan ini adalah 

Sildenafil dan Tadalafil (Humbert et al., 2022). 
 

(2) Endothelin receptor antagonists (ERA) 
 

Endotelin-1 dapat berefek sebagai vasokonstriktor dan mitogenik melalui ikatan dengan 

reseptor endotelin tipe A dan B pada sel otot polos vaskular paru. Penghambatan baik 

selektif pada reseptor endotelin tipe A atau non selektif pada tipe dan B memiliki 

efektivitas yang sama pada pasien PAH (Humbert et al., 2022). Ambrisentan adalah 

salah satu ERA yang berikatan selektif dengan reseptor endotelin tipe A. Suatu studi 

pendahuluan dan dua randomized control trial (RCT) besar telah menunjukkan respon 

yang baik terhadap gejala, kapasitas latihan, hemodinamik, dan hingga perbaikan klinis
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pada pasien dengan PAH-I dan PAH terkait CTD dan infeksi HIV. Bosentan dapat 

berikatan pada kedua tipe reseptor endotelin. Penelitian sebelumnya mengenai efek 

terapi untuk PAH (idiopatik, CTD dan sindrom Eisenmenger) menunjukkan perbaikan 

pada kemampuan latihan, kapasitas fungsional, variabel hemodinamik, ekokardiografi 

dan doppler, serta waktu hingga perburukan klinis pada pasien dengan PAH. Macitentan 

juga memiliki efek dual-ERA (berikatan dengan reseptor endotelin tipe A dan B) yang 

dilaporkan lebih jarang menyebabkan efek samping dan memiliki kemanjuran yang baik 

(Humbert et al., 2022). 
 

(3) Prostasiklin dan antagonis reseptor prostasiklin 
 

Prostasiklin diproduksi oleh endotel dan merupakan vasodilator yang poten. Senyawa 

ini juga merupakan inhibitor agregasi platelet yang poten selain memiliki efek 

sitoprotektif dan anti-proliferatif. Beraprost merupakan analog prostasiklin pertama 

yang tersedia secara oral. Penelitian RCT menunjukkan peningkatan kapasitas latihan 

meskipun tanpa perbaikan hemodinamik maupun keuntungan jangka panjang. Efek 

samping paling umum yaitu nyeri kepala, flushing, nyeri rahang, dan diare. Beraprost 

tersedia di Indonesia dalam bentuk natrium beraprost dengan sediaan tablet 20 mcg 

dengan dosis 60-180 mcg/hari, terbagi 3 kali per hari (Barst et al., 2003). Iloprost 

merupakan analog prostasiklin yang tersedia dalam bentuk intravena, oral, dan inhalasi. 

Sebuah RCT dari iloprost inhalasi menunjukkan hasil yang baik pada pasien dengan 

PAH dan CTEPH dengan dosis 6-9 kali pemberian sehari, 2.5-5 g/inhalasi, median 30 

g/hari. Iloprost di Indonesia tersedia dalam sediaan cairan inhalasi 10 g/ml (per ampul 

2 ml) (Olschewski et al., 2002). Iloprost dilaporkan dapat memperbaiki kapasitas 

Latihan dan perbaikan gejala, PVR dan gejala klinis dibandingkan dengan kelompok 

kontrol. Obat lain yang masuk dalam golongan ini adalah Epoprostenol Iv, Treprostinil 

oral, Selexipag oral, dan Riociguat (Humbert et al., 2022). 

Pada penelitian yang melibatkan 44 pasien dengan ASD yang belum dikoreksi yang sudah 

mengalami PH, ternyata terjadi peningkatan kadar Endothelin 1 yang merupakan 

vasokonstriktor yang kuat yang berkorelasi dengan makin beratnya derajat PH, sedangkan 

pada pasien dengn PH ringan dan sedang Nitric Oxide maupun Prostacyclin mengalami 

peningkatan terlebih dahulu tetapi kemudian mengalami penurun pada PH derajat berat. Hal 

ini kemungkinan merupakan respon fisiologis dari arteri pulmonal sebagai respon terhadap 

peningkatan aliran akibat adanya defek tersebut tetapi kemudian terjadi penurunan ekspresi 

manakala sudah terjadi penyakit vaskuler paru (Dinarti et al., 2020a). 

Saat ini di dunia terdapat 15 obat yang dapat dipakai untuk terapi PAH. Namun, 

hanya 4 obat dari golongan di atas yang tersedia di Indonesia itupun belum semuanya masuk 

dalam Formularium Nasional sehingga tidak semua obat dapat diberikan untuk pasien- 

pasien PAH yang mayoritas adalah peserta asuransi Jaminan Kesehatan Nasional (JKN). 

Salah satu obat PAH yang saat ini tersedia untuk pasien JKN adalah Sildenafil 20 mg. 

Masuknya obat ini dalam Formularium Nasional setelah melalui proses panjang selama 7 th 

dimulai dari penelitian dan kajian melalui Health Technology Assessment (HTA) yang 

menunjukkan keunggulan obat ini dibanding obat lain (Lilyasari et al., 2019). Pemberian 

obat sildenafil pada pasien PAH karena PJB telah diteliti dan menunjukkan peningkatan 

kualitas hidup dalam uji coba selama 12 minggu (Hidayati et al., 2020). Obat lain yang sudah
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tersedia di Indonesia tetapi belum masuk dalam jajaran obat untuk pasien JKN adalah obat 

dari Golongan ERA yaitu Macicentan. Dalam ESC /ERS Guidelines PH obat ini masuk 

dalam klas rekomendasi IA, artinya obat yang secara penelitian mempunyai efektifitas yang 

besar dengan efek samping yang minimal. Diperlukan usaha yang besar dan meyakinkan 

terhadap pemangku kepentingan (Pemerintah Pusat, BPJS) agar obat ini dapat dimasukkan 

sebagai obat target untuk PAH untuk pasien dengan jaminan JKN dan asuransi yang lain. 

Rehabilitasi jantung merupakan bagian yang tidak kalah penting dalam tata laksana 

pasien dengan PAH. Pada sebuah studi uji klinis pada 20 subyek dengan PAH karena PJB 

menunjukkan bahwa penambahan latihan fisik kombinasi di RS dan di rumah yang 

tersupervisi selama 12 minggu meningkatkan kapasitas latihan dan kualitas hidup pasien 

(Rakhmawati et al., 2019). 
 

 

Kedokteran Presisi dan Penelitian Genetik pada PAH 

Hadirin yang saya muliakan, 

Kementrian kesehatan melalui HK.01.07/MENKES/1141/2022 mengenai 

“penyelenggaraan biomedical genome-based science initiative for precision medicines dan 

pengembangan pelayanan kesehatan berbasis genomika untuk penyakit tertentu” telah 

menetapkan RSUP Dr. Sardjito Yogyakarta sebagai Hub di bidang penyakit langka termasuk 

PAH. Kedokteran Presisi merupakan sebuah strategi yang memfokuskan perbedaan individu 

pada level molekuler, profiling panomics. Peran genetic dan epigenetic pada PAH menjadi 

fokus penelitian ini. Beberapa micro RNA seperti miRNA -29, miRNA -124, miRNA -140 

dan miRNA-204 diduga mempunyai hubungan dengan kejadian PH (Santos-Ferreira et al., 

2020). Beberapa hasil penelitian melaporkan bahwa circRNAs dapat mengatur ekspresi gen 

dengan menekan aktivitas microRNA (miRNA sponges), memodulasi parental gene, 

mengatur proses splicing gen, serta dapat ditranslasikan untuk menghasilkan protein (Chen, 

2016; Sharma et al., 2021). Bukti terbaru melaporkan adanya interaksi yang kompleks antar 

beragam jenis RNA, termasuk protein‐coding messenger RNAs dan non‐coding RNAs. 

Adanya aksis pengaturan circRNA-miRNA-mRNA tersebut dikaitkan dengan patogenesis 

berbagai penyakit, termasuk PAH (Du et al., 2017; Hansen et al., 2013; Tay et al., 2014). 

Penelitian genetic pada 97 pasien ASD populasi Asia Tenggara dari registry Cohard 

PH Cohard PH teridentifikasi 3 varian NKX2-5: NM_004387.4:c.63A>G at exon 1, 

NM_004387.4: c.413G>A, dan NM_004387.4:c.561G>C pada exon 2. Varian pertama 

umum ditemukan (85,6%) dan benigna, sedang 2 varian lainnya heterogen pada lokus yang 

sama. Varian ini jarang (3,1%) dan novel. Hal yang menarik adalah bahwa varian ini 

ditemukan pada ASD familial dengan spectrum aritmia dan PH berat (Rozqie et al., 2022). 
 

 

Peran awam melalui Yayasan Hipertensi Paru Indonesia 

Hadirin yang kami muliakan, 

Mulai tahun 2012 para penderita PAH dengan berbagai causa seperti PJB, Systemic 

Lupus Erytematosus (SLE), Scleroderma dll dari berbagai kota di Indonesia tergerak untuk 

membuat perkumpulan beserta keluarganya. Sehingga pada tahun 2014 dibentuklah dan 

diresmikan Yayasan Hipertensi paru Indonesia (YHPI). Kegiatan dari YHPI ini sangat 

beragam mulai dari gathering antar pasien dan keluarga, saling berbagi cerita, pengalaman
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dalam menghadapi penyakit hipertensi paru dan berbagai upaya yang telah dilakukan, 

diantaranya audiensi ke Pemerintah Pusat (dalam hal ini Kementrian Kesehatan) untuk 

mendorong pengadaan obat PAH di Indonesia  dan masuk kedalam terapi / obat yang 

tertanggung oleh BPJS. Kemudian kegiatan yang lain adalah mengajak dokter2 di seluruh 

Indonesia untuk peduli dengan Hipertensi Paru, mengadakan webinar awam, kulwap, dan 

secara sangat aktif membantu meningkatkan wawasan dan kesadaran masyarakat   akan 

penyakit ini agar jangan datang ke dokter dalam kondisi sudah mengalami komplikasi dan 

juga mengumpulkan donasi untuk berbagai kegiatan YHPI seperti penyebaran banner, poster 

dan sebagainya di banyak rumah sakit di Indonesia, serta kemudahan akses obat dengan 

bekerja sama dengan penyedia obat PH, agar obat PH yang tidak tertanggung oleh BPJS 

dapat didapatkan dengan harga yang terjangkau. 
 

 

Hadirin sekalian, 

Masih banyak hal yang harus kita lakukan dalam menangani PH. Deteksi dini PJB 

sebagai penyebab terbanyak PAH memerlukan keterlibatan banyak pihak. Peningkatan 

awareness tentang penyakit ini oleh tenaga kesehatan bahkan oleh spesialis Jantung masih 

harus terus ditingkatkan. Peran dari YPHI yang merupakan kumpulan dari penderita PH 

sangat besar dalam kontribusinya untuk meningkatkan awareness masyarakat, pasien dan 

keluarganya juga pengadaan obat-obat PH dengan harga yang terjangkau. Adanya Kelompok 

Kerja Pulmonary Hypertension Dari Perhimpunan Dokter Spesialis Kardiovaskuler 

Indonesia (PERKI) yang belum terlalu lama dibentuk dengan berbagai programnya juga 

meningkatkan awareness tentang penyakit ini juga pengembangan ilmu tentang PH. Peran 

skrining PJB dimulai saat kelahiran, anak usia sekolah, remaja, calon pengantin maupun ibu 

hamil harus dimulai dari sekarang. DIY sebagai inisiator program skrining PJB ini 

selayaknya di eskalasikan menjadi program Nasional sehingga komplikasi PH dapat 

diminimalkan. Ketersediaan obat PAH yang masih sangat terbatas baik macam maupun 

jumlahnya perlu menjadi perhatian Pemerintah Pusat agar rasa keadilan dalam penanganan 

penyakit ini dapat terpenuhi. Penelitian tentang PH akan terus ditingkatkan termasuk 

diantaranya peran genetic dalam kejadian PH akan terus dilakukan. 
 

 

Akhir kata saya ingin mengucapkan terima kasih yang tak terhingga atas peran dari bapak 

ibu sekalian yang memungkinkan saya sampai pada tahapan ini. 
 

 

Hadirin yang saya muliakan, 

Perkenankanlah  pada  akhir  pidato  pengukuhan  ini  saya memanjatkan puji syukur 

ke hadirat Yang Maha Kuasa atas limpahan karunia-Nya sehingga saya diamanahi jabatan 

terhormat sebagai Guru Besar. Mohon doa restunya agar jabatan ini menjadi penyemangat 

saya untuk terus berkarya dan mengabdi serta memberikan keberkahan bagi kami, institusi, 

dan masyarakat luas. 

Atas jabatan Guru Besar ini, saya mengucapkan  banyak terima kasih kepada seluruh 

pihak yang telah membantu pencapaian ini. Penghargaan dan terima kasih saya sampaikan 

kepada Pemerintah Republik Indonesia, dalam hal ini Menteri Pendidikan, Kebudayaan, 

Riset, dan Teknologi atas kepercayaan yang diberikan kepada saya dengan amanah jabatan
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Guru Besar dalam bidang Kardiologi dan Kedokteran Vaskuler di Fakultas Kedokteran, 

Kesehatan Masyarakat, dan Keperawatan, Universitas Gadjah Mada. 

Ucapan terima kasih juga saya sampaikan kepada Rektor UGM, Prof. dr. Ova Emilia, 

M.Med.Ed.,  Ph.D.,  Sp.OG  (K),  Ketua  dan  Sekretaris   Senat  Akademik,  serta  seluruh 

anggota  Senat Akademik Universitas Gadjah Mada yang telah memberikan saya 

kesempatan untuk menjadi Guru Besar. 

Ucapan terima kasih setulusnya saya ucapkan kepada Ketua Senat FK-KMK UGM, 

Prof. dr. Tri Wibawa, Ph.D., Sp.MK(K), sekretaris Senat FK-KMK Dr. dr. Satiti Retno 

Pudjiati, Sp.KK (K), Komisi II  beserta seluruh anggota Senat FK-KMK UGM yang telah 

memberikan saya kesempatan dan persetujuan untuk menjadi Guru Besar. 

Ucapan terima kasih juga saya sampaikan kepada Dekan FK- KMK UGM, Prof. dr. 

Yodi Mahendradhata, M.Sc., Ph.D., FRSPH beserta para Wakil Dekan FK-KMK UGM, dr. 

Ahmad Hamim Sadewa, Ph.D., Prof. Dr. dr. Hera Nirwati, M.Kes., Sp.MK., Dr. dr. Lina 

Choridah, Sp.Rad(K), dan Dr. dr. Sudadi, Sp.An., KNA, KAR, yang selalu memberikan 

dukungan kepada saya sehingga saya dapat sampai ditahap ini. 

Terima kasih saya haturkan yang sebesar-besarnya kepada guru2 saya Prof. Dr. dr. 

Bambang Budi Siswanto, Sp.JP(K), FISHR FAsCC, FAPSC dan Prof. Dr. dr. Djanggan 

Sargowo, Sp.PD,SPJP(K) FIHA yang telah berkenan memberikan rekomendasi usulan Guru 

Besar saya. 

Terima kasih saya haturkan kepada Direktur Utama RSUP Dr.Sardjito, dr. Eniarti, 

M.Sc., Sp.KJ., M.M.R. dan direktur - direktur utama sebelumnya, yaitu: dr Sri Endarini 

MPH, Prof. dr. Budi Mulyono, Sp.PK-K., M.M., dr. Mochammad Syafak Hanung, Sp.A., 

MPH, Dr. dr. Darwinto, S.H., Sp.B(K) Onk.,dr. Rukmono Siswishanto, Sp.OG(K)., M.Kes., 

MPH, dan serta jajaran direksi  atas kesempatan dan dukungan untuk melakukan pelayanan 

dan penelitian di RSUP Dr. Sardjito. 

Ungkapan   terima   kasih   disertai   penghargaan   yang   setinggi- tingginya   saya 

sampaikan kepada guru-guru saya di SD Kanisius Notoyudan, Yogyakarta; SMP S t e l l a 

D u c e   I   Y o g y a k a r t a ;  SMANegeri 1 Teladan, Yogyakarta;  serta  kepada  seluruh 

dosen  saya  diFakultas   Kedokteran   UGM yang telah membimbing selama pendidikan 

dokter. 

Ungkapan terima kasih kami haturkan kepada almarhum Prof H.A.H. Asdie 

SpPD KEMD selaku Kepala Departemen Ilmu Penyakit Dalam FK UGM beserta seluruh 

staf yang telah membimbing kami selama Pendidikan Spesialis Penyakit dalam di FK 

UGM. 

Ungkapan terima kasih yang sebesar besarnya kami haturkan kepada 

almarhum dr. Otte J Rachman SpJP(K) selaku Kepala Departemen Kardiologi dan 

Kedokteran Vaskuler Universitas Indonesia dan Ketua program Studi dr . Hadi Purnomo 

SpJP(K), dr. Sunarya Surianata SpJP(K) selaku Sekretaris Program Studi, beserta 

seluruh staf yang memberi kesempatan saya belajar menjadi Spesialis Jantung dan 

Pembuluh Darah. 

Ucapan terima kasih yang sebesar besarnya kami haturkan kepada Prof. Dr. 

dr. Amiliana M Soesanto SpJP(K) beserta guru guru saya di divisi non invasive 

Departemen Kardiologi FK UI, dr. Arieska Ann Sunarta SpJP(K), dr. Irawan Sugeng
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SpJP) K, Prof. dr. Hamed Oemar SpJP(K), Dr. dr. Lies Dina Liastuti SpJP(K), dr. Ario 

Suryo Kuncoro SpJP(K) atas kesempatan yang diberikan kepada saya untuk menjadi 

Konsultan di bidang Echokardiografi. 

Ucapan  terima  kasih  kepada  Prof. dr. Mohammad Juffrie,  Ph.D.,  Sp.A(K) 

selaku Kaprodi S3 beserta jajarannya yang memberi kesempatan kepada saya untuk 

mengambil studi S3 di FK-KMK UGM. 

Ucapan terima kasih kami haturkan kepada Ketua Kolegium Ilmu Penyakit 

Dalam yang telah memberikan kepada saya Sertifikat Kompetensi Dokter Spesialis 

Penyakit Dalam Subspesialis Kardiovaskular. 

Terima kasih yang tak terhingga juga saya ucapkan kepada para pembimbing tesis 

spesialis Penyakit Dalam FK-KMK UGM alm dr. Suhandiman Kartodarsono SpPD KKV 

SpJP(K),pembimbing tesis spesialis Kardiologi dan Kedokteran Vaskuler FK UI Dr. dr. 

Fadilah Supari SpJP(K) dan Prof Dr. dr. Abdus Samik Wahab SpA(K) SpJP(K) dan Prof Dr. 

dr. Budi Yuli Setianto SpPD-KKV SpJP(K) selaku Promotor dan co Promotor Pendidikan 

S3 di FK-KMK UGM. 

Terima kasih dan penghargaan yang setinggi tingginya saya ucapkan kepada Prof. dr. 

Sofia Mubarika Haryana, M.Med.Sc., Ph.D. dan Prof. dr. Hari Kusnanto Josef S.U, Dr PH 

yang  telah  berkenan tanpa lelah melakukan review atas pidato Pengukuhan Guru Besar 

saya. 

Ungkapan terima kasih yang sebesar besarnya kepada Kepala Departemen 

Kardiologi dan Kedokteran Vaskuler Prof. Dr. dr Budi Yuli Setianto SpPD KKV 

SpJP(K),   Kepala   Departemen   sebelumnya   yaitu   Prof .   dr.   Bambang   Irawan 

Martohusodo SpPD KKV SpJP(K) dan  Dr. dr. Hariadi Hariawan SpPD KKV SpJP(K) 
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