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ABSTRAK

1VrpVra tromboTJtopenJk JmVn adalah Talah TatV penZebab tromboTJtopenJa tanpa demam pada anak. ITtJlah immune thrombocytopenia 	I51
 
telah menHHantJkan JTtJlah lama pVrpVra tromboTtJtopenJk JdJopatJk. I51 dJbaHJ menKadJ tJHa: akVt 	newly diagnosed

 perTJTten
 dan kronJk. 
Onset I51 Taat VTJa remaKa lebJh berJTJko menKadJ kronJk 	�12 bVlan
 dan TerJnH reGrakter terhadap penHobatan. KortJkoTteroJd tetap menKadJ 
pJlJhan terapJ lJnJ pertama. 1ada I51 kronJk dJdapatkan deGJTJenTJ relatJG trombopoJetJn. "taT daTar JnJlah
 reTeptor aHonJT trombopoJetJn TepertJ 
romJpolTtJm dan eltrombopaH dapat dJHVnakan VntVk tatalakTana I51 kronJk.

Kata kunci: "nak
 I51, pVrpVra tromboTJtopenJk JmVn, tromboTJtopenJa

ABSTRACT

ImmVne thrombocZtopenJa JT one oG the caVTeT oG thrombocZtopenJa wJthoVt Gever Jn chJldren. 5ermJnoloHZ JmmVne thrombocZtopenJa 
replaceT the old termJnoloHZ JdJopathJc thrombocZtopenJc pVrpVra. I51 JT claTTJGJed Jnto three cateHorJeT: acVte 	newlZ dJaHnoTed

 perTJTtent
 
and chronJc. 0nTet at adoleTcent have Hreater rJTk to become chronJc 	�12 monthT
 and GreRVentlZ reGractorZ to therapZ. CortJcoTteroJd JT the 
GJrTt lJne therapZ Gor I51. 3elatJve thrombopoJetJn deGJcJencZ JT GoVnd Jn chronJc I51� thrombopoJetJn receptor aHonJTtT TVch aT romJploTtJm and 
eltrombopaH can be VTed Gor treatment. Nicodemus. Management of Immune Thrombocytopenic Purpura in Children
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PENDAHULUAN
I51 adalah akronJm immune thrombocytopenia, 
menHHantJkan termJnoloHJ TebelVmnZa
 
ZaJtV idiopathic thrombocytopenic purpura. 
5ermJnoloHJ idiopathic tJdak laHJ dJHVnakan 
karena penZebab I51 TVdah dJketahVJ ZaJtV 
karena dJTreHVlaTJ TJTtem JmVn
 dan TekJtar 
TepertJHa paTJen ZanH barV terdJaHnoTJT I51 
tJdak menVnKVkkan HeKala perdarahan
 hanZa 
KVmlah tromboTJt rendah.1

1VrpVra tromboTJtopenJk JmVn 	15I
 ataV lebJh 
dJkenal TebaHaJ immune thrombocytopenic 
purpura 	I51
 merVpakan Talah TatV penZebab 
tromboTJtopenJa ZanH cVkVp TerJnH pada 
anak. 1ada anak dan remaKa
 JnTJdenT I51 
TebeTar 0
2-0
7 kaTVT barV per 10.000 per 
tahVn denHan prevalenTJ 0
4-0
5 per 10.0002. 
1ervalenTJ JnJ lebJh rendah dJbandJnHkan 
dewaTa
 karena I51 pada anak KaranH TekalJ 
menKadJ kronJk.3 DJ "merJka SerJkat prevalenTJ 
I51 pada anak TebeTar 50/1.000.000 per tahVn 
denHan JnTJdenT keTelVrVhan 3-4/100.00 
pendVdVk.4 "nak lakJ-lakJ lebJh TerJnH 
dJbandJnHkan perempVan.

TROMBOSIT
5romboTJt adalah GraHmen TelVler ZanH 
dJbentVk darJ meHakarJoTJt TVmTVm tVlanH. 
3ata-rata TeharJ dJbVtVhkan prodVkTJ 1Y1011 
tromboTJt VntVk menKaHa KVmlah tromboTJt 
dJ TJrkVlaTJ darah tetap dalam rentanH 
normal. 5romboTJt tJdak memJlJkJ JntJ Tel
 
berdJameter 2-3 �m
 dan VTJanZa 10-14 harJ 
dJ TJrkVlaTJ darah
 dJelJmJnaTJ melalVJ proTeT 
GaHoTJtoTJT dJ lJmpa dan dJ hepar oleh Tel 
KVpGGer. 5rombopoJetJn 	510
 merVpakan 
Gaktor Vtama ZanH menHontrol pembentVkan 
tromboTJt dJ TVmTVm tVlanH. 510 adalah aTam 
amJno polJpeptJda ZanH dJTJnteTJT dJ hepar
 
kemVdJan dJlepaT dan melekat pada reTeptor 
510 	510-3
 dJ meHakarJoTJt. 1erlekatan 510 
denHan 510-3 JnJ menZebabkan JnJTJaTJ TVatV 
pathway ZanH menHJndVkTJ prolJGeraTJ dan 
dJGerenTJaTJ Tel proHenJtor dJ TVmTVm tVlanH 
VntVk menHhaTJlkan tromboTJt.5 Kadar 510 
berbandJnH terbalJk denHan KVmlah tromboTJt 
dan meHakarJoTJt
 kadar 510 akan menJnHkat 
pada keadaan tromboTJtopenJa dan bervarJaTJ 
dalam keadaan penJnHkatan deTtrVkTJ 
tromboTJt.

5romboTJt berperan pentJnH dalam proTeT 
hemoTtaTJT. 1ermVkaan tromboTJt memJlJkJ 
TeKVmlah reTeptor VntVk adheTJ proteJn Gaktor 
von 8Jllebrand 	78'
 dan GJbrJnoHen
 KVHa ada 
reTeptor aHonJT pembentVkan aHreHaTJ TepertJ 
trombJn
 kolaHen
 dan adenosine diphosphat 
	"D1
. Cedera pembVlVh darah menKadJkan 
matrJkT ekTtraTelVler ZanH menHandVnH 
proteJn adheTJve dan prokoaHVlan terpaKan. 
KolaHen TVbendotel menHJkat 78'. 78' 
berVbah dan mencetVTkan penHJkatan 
komplekT HlJkoproteJn tromboTJt Ib 	(1Ib
. 
1roTeT JnJ dJTebVt denHan adheTJ tromboTJt.6 
5romboTJt kemVdJan menHalamJ aktJvaTJ
 
memprodVkTJ trombokTan "2
 melepaTkan 
"D1
 "51
 TerotonJn
 dan Gaktor koaHVlaTJ. Ikatan 
78' denHan komplekT (1Ib mencetVTkan 
kaTkade ZanH berakhJr pada aktJvaTJ GJbrJnoHen 
reTeptor
 ZaJtV (1IIb-IIa. 'JbrJnoHen kemVdJan 
berJkatan denHan reTeptornZa pada tromboTJt 
ZanH teraktJvaTJ dan menarJk tromboTJt-
tromboTJt laJn. KeTelVrVhan proTeT terTebVt 
dJnamakan aHreHaTJ. SeranHkaJan proTeT 
tadJ menHhaTJlkan hemostatic plug pada 
pembVlVh darah ZanH terlVka.



TINJAUAN PUSTAKA

593CDK-279/ vol. 46 no. 9 th. 2019592 CDK-279/ vol. 46 no. 9 th. 2019

+Vmlah tromboTJt normal pada anak berkJTar 
150-450Y109/-. 5romboTJtopenJa menHacV 
pada keadaan KVmlah tromboTJt kVranH darJ 
150Y109/- ataV �150.00/d-.6 Secara HarJT 
beTar penZebab tromboTJtopenJa dJbedakan 
menKadJ tJHa
 ZaJtV penJnHkatan deTtrVkTJ 
tromboTJt
 TekVeTtraTJ tromboTJt dJ dalam 
lJmpa dan orHan laJn
 dan HanHHVan prodVkTJ 
tromboTJt. 1VrpVra tromboTJtopenJa JmVn 
ataV ZanH lebJh dJkenal TebaHaJ I51 	immune 
thrombocytopenia
 merVpakan Talah TatV 

penZebab tromboTJtopenJa terbanZak pada 
anak. #erJkVt adalah beberapa dJaHnoTJT 
bandJnH penZebab tromboTJtopenJa pada 
anak.

DEFINISI
#erdaTarkan konTenTVT JnternaTJonal
7 
dJaHnoTJT I51 dJpertJmbanHkan apabJla pada 
pemerJkTaan TerJal berVlanH dJdapatkan 
KVmlah tromboTJt TelalV dJ bawah 100Y109/- 
denHan parameter hematoloHJT laJn dalam 

bataT normal. I51 adalah kondJTJ dJ mana 
KVmlah tromboTJt rendah 	�100Y109/-
 dan 
dapat dJTertaJ denHan manJGeTtaTJ klJnJT TepertJ 
pVrpVra
 petekJe
 hematoma
 perdarahan 
mVkoTa
 ataVpVn adanZa darah pada VrJn dan 
GeTeT.6
7

Secara VmVm
 I51 dJbedakan menKadJ dVa
 
ZaJtV prJmer dan TekVnder. I51 dJkatakan 
prJmer apabJla tJdak dJtemVkan penZebab 
ataV Gaktor pencetVT
 dJTebVt TekVnder 
apabJla dJcetVTkan oleh TVatV penZakJt 
maVpVn obat.8
9 SebanZak 80� I51 terHolonH 
prJmer
 dan 20� TekVnder.9

#erdaTarkan dVraTJ penZakJt
 I51 dJHolonHkan 
menKadJ 3 kelompok: I51 akVt adalah I51 dalam 
3 bVlan Tetelah terdJaHnoTJT
 I51 perTJTten 
apabJla telah terdJaHnoTJT antara 3-12 bVlan
 
dan I51 kronJk KJka lebJh darJ 12 bVlan TeKak 
terdJaHnoTJT.6
10 1enHHolonHan JnJ lebJh TerJnH 
dJHVnakan dalam praktJk TeharJ-harJ karena 
VntVk tVKVan terapJ maTJnH-maTJnH HolonHan 
I51 berbeda. DenHan makJn panKanHnZa 
dVraTJ I51
 KVmlah normal tromboTJt tJdak laHJ 
menKadJ TaTaran ataV tVKVan penHobatan
 
melaJnkan lebJh mementJnHkan kValJtaT hJdVp 
dan menHhJndarJ eGek TampJnH tatalakTana.10

PATOFISIOLOGI
KJnJ dJketahVJ bahwa pada kaTVT I51 kronJk
 
dJtemVkan antJbodJ ZanH menZeranH 
komplekT HlJkoproteJn tromboTJt
 αIIb-β
 dan 
(1Ib. Setelah berJkatan denHan antJbodJ pada 
permVkaan tromboTJt
 dJkenalJ oleh reTeptor 
'c pada makroGaH dJ lJmpa
 kemVdJan dJJnHeTtJ 
dan dJhancVrkan.

1atoGJTJoloHJ I51 melJbatkan 2 mekanJTme
 
penVrVnan prodVkTJ dan penJnHkatan 
deTtrVkTJ.11

1. Peningkatan destruksi trombosit
1enJnHkatan kecepatan deTtrVkTJ tromboTJt 
merVpakan karakterJTtJk I51. )al JnJ melJbatkan 
3 mekanJTme. Pertama, toleranTJ JmVn hJlanH 
karena dJTreHVlaTJ penHatVran dan GVnHTJ Tel 
lJmGoTJt 5. DJtemVkan ketJdakTeJmbanHan 
antara aktJvaTJ dan JnhJbJTJ darJ lJmGoTJt 5. SelaJn 
JtV
 dJdapatkan eGek tokTJk lanHTVnH lJmGoTJt 5 
terhadap tromboTJt dan meHakarJoTJt. Kedua, 
Tel T-helper 	5h
 ZanH berlokaTJ dJ lJmpa 
memJcV dJGerenTJaTJ Tel #
 TehJnHHa menKadJ 
aVtoreaktJG ZanH memprodVkTJ Tel antJbodJ 
berlebJhan. Ketiga, antJbodJ antiplatelet 
terTebVt menKadJkan HlJkoproteJn TebaHaJ 

Tabel 1. DJaHnoTJT bandJnH tromboTJtopenJa pada anak dan remaKa6

DESTRUCTIVE THROMBOCYTOPENIAS
Primary Platelet Consumption Syndromes
Immune thrombocytopenias

"cVte and chronJc I51
"VtoJmmVne dJTeaTeT wJth chronJc I51 aT a manJGeTtatJon

CZclJc thrombocZtopenJa
"VtoJmmVne lZmphoprolJGeratJve TZndrome and JtT 
varJantT
SZTtemJc lVpVT erZthematoTVT
&vanT TZndrome
"ntJphoTpholJpJd antJbodZ TZndrome
NeoplaTJa-aTTocJated JmmVne thrombocZtopenJa

5hrombocZtopenJa aTTocJated wJth )I7
Neonatal JmmVne thrombocZtopenJa

"lloJmmVne
"VtoJmmVne 	e.H.
 maternal I51


DrVH-JndVced JmmVne thrombocZtopenJa 	JnclVdJnH 
heparJn-JndVced thrombocZtopenJa

1oTttranTGVTJon pVrpVra
"llerHZ and anaphZlaYJT
1oTttranTplant thrombocZtopenJa

NonJmmVne thrombocZtopenJaT
5hrombocZtopenJa oG JnGectJon

#acteremJa or GVnHemJa
7Jral JnGectJon
1roto[oan

5hrombotJc mJcroanHJopathJc dJTorderT
)emolZtJc-VremJc TZndrome
&clampTJa
 )&--1 TZndrome
5hrombotJc thrombocZtopenJc pVrpVra
#one marrow tranTplantatJon-aTTocJated mJcroanHJopathZ
DrVH-JndVced

1lateletT Jn contact wJth GoreJHn materJal
ConHenJtal heart dJTeaTe
DrVH-JndVced vJa dJrect platelet eGGectT 	rJTtocetJn
 
protamJne

5Zpe 2# 78D or platelet-tZpe 78D

Combined Platelet and Fibrinogen Consumption 
Syndromes
DJTTemJnated JntravaTcVlar coaHVlatJon KaTabach-.errJtt 
TZndrome 7JrVT-aTTocJated hemophaHocZtJc TZndrome

IMPAIRED PLATELET PRODUCTION
)eredJtarZ dJTorderT
"cRVJred dJTorderT

"plaTtJc anemJa
.ZelodZTplaTtJc TZndrome
.arrow JnGJltratJve proceTT�neoplaTJa
0TteopetroTJT
NVtrJtJonal deGJcJencZ TtateT 	Jron
 Golate
 vJtamJn 
#12
 anoreYJa nervoTa
 DrVH- or radJatJon-JndVced 
thrombocZtopenJa
Neonatal hZpoYJa or placental JnTVGGJcJencZ

SEQUESTRATION
)ZperTplenJTm
)ZpothermJa
#VrnT

Tabel 2. 1enHHolonHan I51 berdaTarkan penZebabnZa10

Primary immune thrombocytopenia
No trJHHer JdentJGJable

Secondary immune thrombocytopenia
DrVH-JndVced JmmVne thrombocZtopenJa
"VtoJmmVne dJTeaTeT
"ntJphoTpholJpJd TZndrome
ImmVnodeGJcJencZ TZndromeT 	common varJable JmmVnodeGJcJencZ TZn drome
 aVtoJmmVne lZmphoprolJGeratJve 
TZndrome 	Canale-SmJth TZndrome

 8JTkott-"ldrJch TZndrome

&vanT TZndrome 	e.H. wJth lZmphomaT
 C--

)epatJtJT
 )I7 and other vJral JnGectJonT
7accJnatJon-aTTocJated

Other immune-mediated thrombocytopenias (not ITP)
)eparJn-JndVced thrombocZtopenJa
5hrombocZtopenJa aGter (1IIb/IIIa JnhJbJtor admJnJTtratJon
1oTt-tranTGVTJonal pVrpVra
1reHnancZ-aTTocJated thrombocZtopenJa
Neonatal and Getal alloJmmVne thrombocZtopenJa

Other consumption thrombocytopenias (not immune-mediated)
.JcroanHJopathJc hemolZtJc anemJa 	551
 )6S
 a)6S
 etc.

DJTTemJnated JntravaTcVlar coaHVlatJon
von 8Jllebrand dJTeaTe tZpe 2b
.aTTJve pVlmonarZ embolJTm
-arHe hemanHJomaT
-arHe aneVrZTmT
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tarHet
 terVtama HlJkoproteJn IIb/IIIa pada 
tromboTJt
 TehJnHHa menZebabkan deTtrVkTJ 
oleh makroGaH dan Tel 5-TJtotokTJk 	5c
. 5erKadJ 
deHradaTJ tromboTJt ZanH terTelVbVnHJ 
antJbodJ ZanH telah berJkatan denHan reTeptor 
Gc dJ hepar dan lJmpa. .etode laboratorJVm 
terbarV dapat mendetekTJ adanZa antJbodJ 
terhadap proteJn membran platelet pada 
60� paTJen I51 terVtama antJbodJ terhadap 
(1IIb/IIIa dan (1 Ib/IX.10 1latelet ZanH 
TVdah terTelVbVnHJ antJbodJ JnJ kemVdJan 
berJkatan denHan reTeptor 'c darJ makroGaH 
dan Tel dendrJtJk dJ lJmpa dan hepar VntVk 
dJGaHoTJtoTJT dan dJdeHradaTJ.10
11

DeTtrVkTJ tromboTJt KVHa dapat terKadJ akJbat 
kerVTakan ataV apoptoTJT lanHTVnH oleh 
aVtoantJbodJ. "ntJbodJ dapat lanHTVnH 
merVTak tromboTJt dan memJcV lJTJT. 
.ekanJTme JnJ terKadJ Tecara terpJTah darJ 
GaHoTJtoTJT dJ lJmpa.10

#arV-barV JnJ dJtemVkan konTep barV ZaJtV 
deHradaTJ tromboTJt Tetelah berJkatan denHan 
reTeptor "Thwell-.orell pada Tel hepatoTJt 

dJ hepar.12 DeGek GVnHTJ tromboTJt karena 
aVtoantJbodJ tromboTJt berJkatan denHan 
reTeptor pada membran dan menHhambat 
proTeT adheTJ ataVpVn aHreHaTJ. )al JnJ 
menJnHkatkan rJTJko perdarahan pada paTJen 
I51.10
12

2. Penurunan produksi trombosit
KebanZakan antJbodJ antJ-tromboTJt KVHa 
menZeranH meHakarJoTJt dJ TVmTVm tVlanH 
dan menVrVnkan prodVkTJ tromboTJt.10
11 
KemVnHkJnan laJn penVrVnan prodVkTJ 
tromboTJt adalah karena HanHHVan GVnHTJ 
meHakarJoTJt ataV perVbahan morGoloHJnZa. 
Kadar trombopoJetJn 	510
 ZanH rendah/
tJdak mencVkVpJ 	JnTVGJTJen
 dJdVHa 
terlJbat dalam patoHeneTJT I51.13 1ada TtVdJ 
ekTperJmen hewan
12 dJtemVkan bahwa 
Jkatan antara tromboTJt ZanH terTelVbVnH 
antJbodJ denHan reTeptor 'c makroGaH dan Tel 
dendrJtJk hepar dan lJmpa tJdak menTtJmVlaTJ 
TJnteTJT trombopoJetJn. 1ada paTJen I51 tJdak 
dJtemVkan penJnHkatan kadar TerVm 510
13 
ZanH TeharVTnZa terKadJ TebaHaJ reTponT 
kompenTaTJ darJ keadaan tromboTJtopenJa.

MANIFESTASI KLINIS
.anJGeTtaTJ klJnJT I51 dapat beraHam. .VlaJ 
darJ raTa lemaT
 rJTJko terJnGekTJ TampaJ denHan 
perdarahan aktJG. (eKala palJnH khaT adalah 
menJnHkatnZa rJTJko perdarahan. 1etekJe 
dan perdarahan mVkoTa dapat dJtemVJ. I51 
patVt dJcVrJHaJ apabJla mVncVl pVrpVra dan 
petekJe dJ TelVrVh badan 	HeneralJTata
 Tecara 
tJba-tJba pada anak ZanH TebelVmnZa Tehat. 
1etekJe palJnH TerJnH mVncVl dJ kedVa kakJ 
dan lenHan
 KaranH dJ badan. KarakterJTtJk 
petekJe ZanH khaT ZaJtV bJntJk-bJntJk merah 
datar dan tJdak dapat dJraba. #anZak paTJen 
I51 akVt 	new onset
 memJlJkJ HeKala hanZa 
berVpa petekJe dan pVrpVra dJ kVlJt
 meTkJpVn 
menHalamJ tromboTJtopenJa hebat.

1erdarahan mVkoTa palJnH TerJnH beraTal 
darJ mVlVt dan hJdVnH. 1erdarahan traktVT 
VrJnarJVT
 traktVT HaTtroJnteTtJnal KVHa dapat 
menZertaJ. 1ada perempVan
 perdarahan 
menTtrVaTJ dapat bertambah denHan dVraTJ 
lebJh lama. .eTkJpVn TanHat KaranH
 dapat 
terKadJ perdarahan JntraTerebral. SekJtar 10� 
paTJen I51 anak tJdak menVnKVkkan HeKala 
perdarahan dan TebanZak 30-40� paTJen I51 
kronJT tanpa HeKala perdarahan.14 5emVan 
abnormal laJn TepertJ hepatoTplenomeHalJ
 
nZerJ TendJ
 lJmGadenopatJ menVnKVkkan 
kecVrJHaan ke arah penZakJt laJn.6

(eKala tambahan melJpVtJ cepat lelah
 lemaT 
	fatigue

 termaTVk HeKala depreTJ.10 1aTJen I51 
KVHa lebJh berJTJko terkena JnGekTJ. )al JnJ erat 
kaJtannZa denHan penHHVnaan obat-obatan 
JmVnoTVpreTJG dalam tatalakTana I51. SelaJn 
JtV
 dapat dJtemVkan anemJa deGJTJenTJ beTJ 
akJbat perdarahan ZanH terVT berlanHTVnH 
akJbat tromboTJtopenJa.

DIAGNOSIS
DJaHnoTJT I51 dapat dJpertJmbanHkan apabJla 
paTJen menHalamJ tromboTJtopenJa denHan 
nJlaJ erJtroTJt dan leVkoTJt normal. DJperlVkan 
beberapa tahap pemerJkTaan dJaHnoTJT pada 
I51.

1emerJkTaan laboratorJVm menVnKVkkan 
tromboTJtopenJa denHan KVmlah tromboTJt 
�100Y109/-. 1ada I51 akVt 	newly diagnosed

 
KVmlah hemoHlobJn dan leVkoTJt normal. 1ada 
TetJap paTJen tromboTJtopenJa
 harVT dJperJkTa 
morGoloHJ darah tepJ HVna mendetekTJ 
HanHHVan hematoloHJT laJn TepertJ anemJa 
aplaTtJk dan TJndrom mJelodJTplaTtJk. 6ntVk I51 
perTJTten dan kronJk
 dJbVtVhkan pemerJkTaan 

Figure 1 5wo maKor proceTTeT oG I51 pathoHeneTJT.11

1latelet prodVctJon and platelet deTtrVctJon mVTt be Jn balance to maJntaJn the TJ[e oG the cJrcVlatJnH platelet 
pool at normal ranHe 	150-400 (J/-
. In phZTJoloHJcal condJtJonT
 each proceTT can compenTate Gor chanHeT 
Jn the other to reeTtablJTh the balance� eH
 platelet prodVctJon JncreaTeT JG the platelet pool becomeT Tmaller 
dVe to JncreaTed platelet deTtrVctJon. )owever
 Jn patJentT wJth I51
 thJT balance JT dJTtVrbed bZ 	1
 decreaTed 
platelet prodVctJon
 	2
 JncreaTed platelet deTtrVctJon
 or both
 and therapeVtJc JnterventJon maZ be needed 
to reeTtablJTh thJT balance beGore the declJne Jn the platelet pool becomeT lJGe threatenJnH.

Tabel 3. 5ahapan dJaHnoTJT I5110

Diagnostic workup at initial presentation

)JTtorZ CVrrent and prevJoVT bleedJnH
 JnGectJonT
 medJcatJon 	antJcoaHVlantT�

 alcohol
 preHnancZ
 
prevJoVT thromboTJT
 amJlZ hJTtorZ
 proGeTTJonal hJTtorZ

1hZTJcal eYamJnatJon #leedJnH TZmptomT
 mVcoVT membraneT
 lZmph nodeT
 lJver
 Tpleen TJ[e
 eYanthemaT etc.

#lood coVnt &D5"
 cJtrate
 JG avaJlable VTe 5hrombo&Yact5. blood collectJon tVbeT to eYclVde 
pTeVdothrombocZtopenJa

#lood Tmear 	alwaZT�
 .VTt be eYamJned bZ a phZTJcJan eYperJenced Jn the dJaHnoTJT oG hematoloHJcal dJTeaTeT

CoaHVlatJon proGJle 1rothrombJn tJme 	2VJck. IN3

 a155
 GJbrJnoHen

0ther #lood HroVp Jnc- teTtJnH Gor erZthrocZte aVtoantJbodJeT
 eTpecJallZ Jn bleedJnH patJentT wJth 
concVrrent anemJa.
Ttool and VrJne teTt Gor blood

#one marrow 
eYamJnatJon

"lwaZT when there are atZpJcal GJndJnHT 	Tee table 9


ConTJder Jn older patJentT 	�60 ZearT
 alTo wJthoVt atZpJcal GJndJnHT

InclVde bone marrow teTtJnH Gor molecVlar and cZtoHenetJc deGectT to Tpare the patJent a 
Tecond pVnctVre 	dJGGerentJal dJaHnoTJT: mZelodZTplaTJa TZndrome or JdJopathJc cZtopenJa oG 
JndetermJnate TJHnJGJcance
.
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tambahan lebJh lanKVt TepertJ aVtoantJbodJ 
tromboTJt.10

1emerJkTaan aVtoantJbodJ tromboTJt 
merVpakan pemerJkTaan tambahan pada 
paTJen I51 perTJTten dan kronJk. "VtoantJbodJ 
ZanH berJkatan denHan epJtop (1Ib dan IIb/
IIIa terdetekTJ pada 60-80� paTJen I51 kronJk
 
hal JnJ TanHat membantV menHkonGJrmaTJ 
dJaHnoTJT I51 pada paTJen-paTJen I51 kronJk.10 
1emerJkTaan bJopTJ aTpJraTJ TVmTVnH tVlanH 
KVHa dJperlVkan pada kaTVT I51 kronJT
 bVkan 
VntVk meneHakkan dJaHnoTJT I51 melaJnkan 
VntVk menHekTklVTJ kemVnHkJnan dJaHnoTJT 
bandJnH laJnnZa. +Jka HeKala dan haTJl 
laboratorJVm TVdah KelaT menHarah ke I51
 
pemerJkTaan TVmTVnH tVlanH dapat dJtVnda.

TATALAKSANA
Selama dekade terakhJr
 JmVnoTVpreTan 
merVpakan terapJ Vtama TatV-TatVnZa. 
KJnJ aHonJT reTeptor trombopoJetJn 
	thrombopoietin receptor agonists/510-3"T
 
dapat dJHVnakan VntVk terapJ I51 kronJk.15 
1enentVan terapJ tJdak hanZa berdaTarkan 
KVmlah tromboTJt ataVpVn perdarahan. 
#eberapa Gaktor perlV dJpertJmbanHkan
 
antara laJn:

 � 1erdarahan aktJG
 � +Vmlah tromboTJt
 � 5ahapan penZakJt 	akVt
 perTJTten
 kronJk

 � 3JwaZat perKalanan penZakJt TebelVmnZa 

termaTVk rJwaZat perdarahan TebelVmnZa
 � 6TJa paTJen
 � "ktJvJtaT paTJen
 � 1reGerenTJ paTJen

SemVa hal dJ ataT menKadJ TatV keTatVan 
VntVk dJpertJmbanHkan TebelVm memJlJh 
reHJmen terapJ terbaJk. 6ntVk paTJen I51 
akVt anak
 terapJ tJdak dJperlVkan
 kecValJ 
dJdapatkan perdarahan mVkoTa ataVpVn 
petekJe HeneralJTata. 5romboTJtopenJa TendJrJ 
bVkan merVpakan JndJkaTJ tVnHHal terapJ.

1. Kortikosteroid
KortJkoTteroJd TebaHaJ terapJ lJnJ pertama. 
KortJkoTteroJd merVpakan JmVnoTVpreTan 
ZanH menHhambat pembentVkan 
aVtoantJbodJ tromboTJt Terta menTVpreTJ 
GVnHTJ GaHoTJtoTJT TJTtem retJkVloendotelJal
 
TehJnHHa menHVranHJ penHhancVran 
tromboTJt. KortJkoTteroJd dJHVnakan TebaHaJ 
lJnJ pertama karena mVrah
 mVdah dJHVnakan
 
dan memJlJkJ eGJkaTJ baJk. #JaTanZa dJHVnakan 
VntVk KanHka pendek
 Tebab penHHVnaan 
KanHka panKanH berJTJko eGek TampJnH 
TJHnJGJkan TepertJ penJnHkatan berat badan
 
dJabeteT
 oTteoporoTJT
 katarak
 dan hJpertenTJ. 
DekTametaTon
 prednJTon
 ataVpVn 
metJlprednJTolon memJlJkJ eGJkaTJ TerVpa. 

DoTJT prednJTon ataV prednJTolon adalah 1-4 
mH/kH##/harJ.6
10 .etJlprednJTolon dJberJkan 
Tecara Jntravena denHan doTJT 30 mH/kH##/
harJ 	makTJmal 1000 mH
. DekTametaTon 
dapat dJberJkan 0
7 mH/kH##/harJ 	makTJmal 
40 mH/harJ
. 3ata-rata kortJkoTteroJd dJberJkan 
Telama 2 hJnHHa 3 mJnHHV
 kemVdJan tapering 
off.

2. Trombosit konsentrat 	thrombocyte 
concentrate/TC)

5ranTGVTJ tromboTJt dapat menJnHkatkan 
KVmlah tromboTJt dalam waktV TJnHkat 
dan menHhentJkan perdarahan KJka 
dJberJkan berTamaan denHan TteroJd ataV 
JmVnoHlobVlJn ( Jntravena 	I(I7
.6
10
11 #JaTanZa 
paTJen membVtVhkan tranTGVTJ 5C TebanZak 
1-2 VnJt VntVk mencapaJ hemoTtaTJT. 5Jdak ada 
patokan reTmJ KVmlah tromboTJt ZanH menKadJ 
JndJkaTJ tranTGVTJ tromboTJt konTentrat. 
1emberJan 5C mempertJmbanHkan keadaan 
klJnJT terVtama manJGeTtaTJ perdarahan Terta 
rJTJko perdarahan.

3. Imunoglobulin G Intravena (IGIV)
ImVnoHlobVlJn ( Jntravena 	I(I7
 menHandVnH 
kVmpVlan plaTma HlobVlJn darJ �1000 

Tabel 4. IndJkaTJ pemerJkTaan antJbodJ tromboTJt dan bJopTJ TVmTVnH tVlanH10

Indications for platelet antibody testing (only helpful when positive)

.JnJmal or no reTponTe to cortJcoTteroJdT or J.v. JmmVnoHlobVlJnT
DJGGerentJal dJaHnoTJT I51 vT. drVH-JndVced or toYJc bone marrow damaHe 	e.H. chronJc alcohol abVTe

DJGGerentJal dJaHnoTJT I51 vT. heredJtarZ thrombocZtopenJa
ConGJrm the dJaHnoTJT oG I51 Jn patJentT wJth concomJtant lJver dJTeaTeT
 TplenomeHalZ

Indications for bone marrow biopsy

#eTJdeT thrombocZtopenJa
 alTo abnormal leVkocZte and erZthrocZte parameterT
"tZpJcal hJTtorZ 	e.H. #-TZmptomT� weJHht loTT
 and phZTJcal GJndJnHT 	e.H. enlarHed lZmph nodeT
 hepatoTplenomeHalZ

�60 ZearT becaVTe oG the JncreaTJnH GreRVencZ oG alternatJve dJaHnoTeT: lZmphomaT
 mZelodZTplaTtJc TZndromeT
 JdJopathJc 
cZtopenJa oG VncertaJn TJHnJGJcance
 mZeloma and otherT
#eGore TplenectomZ to rVle oVt alternatJve dJaHnoTeT wJth the HreateTt certaJntZ beGore thJT JrreverTJble procedVre

Gambar 2. "lHorJtma tatalakTana I515
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pendonor. I7I( menHhambat GaHoTJtoTJT 
tromboTJt ZanH terTelVbVnHJ antJbodJ
 dan 
bJaTanZa menJnHkatkan KVmlah tromboTJt 
Tecara cepat namVn denHan dVraTJ VmVr 
tromboTJt ZanH lebJh TJnHkat darJ VTJa GJTJoloHJT. 
I7I( tJdak memberJkan remJTJ permanen� 
KVmlah tromboTJt akan tVrVn kembalJ Tetelah 
2-4 mJnHHV.10 5erapJ I7I( dJberJkan pada 
keadaan darVrat Taat dJperlVkan penJnHkatan 
cepat KVmlah tromboTJt ataV TebaHaJ terapJ 
tambahan pada keadaan kortJkoTteroJd tJdak 
mampV memberJkan eGek terapJ. DoTJT ZanH 
dJrekomendaTJkan adalah 0
8-1 H/kH##/harJ 
Telama 1-2 harJ. SebanZak 95� paTJen akan 
menHalamJ penJnHkatan KVmlah tromboTJt 
hJnHHa mencapaJ �20Y109/- dalam 48 Kam3.

4. Terapi lini kedua dan ketiga
5erapJ lJnJ kedVa dan ketJHa dJpertJmbanHkan 
apabJla paTJen hanZa menHalamJ reTponT 
TebaHJan ataV bahkan tJdak reTponT Tama 
TekalJ denHan kortJkoTteroJd
 ataV bahkan 
KJka KVmlah tromboTJt kembalJ ke awal Tetelah 
adanZa reTponT terhadap terapJ TebelVmnZa. 
5Jdak ada bataTan KVmlah tromboTJt ZanH 
bakV VntVk memVlaJ terapJ lJnJ kedVa. 
5erdapat TedJkJt perbedaan antara pedoman 
ZanH dJHVnakan dJ &ropa dan dJ "merJka. 
6ntVk &ropa
 terapJ lJnJ kedVa dapat lanHTVnH 
menHHVnakan aHonJT reTeptor 5rombopoJetJn 
	510-3"T
 dan lJnJ ketJHa denHan rJtVYJmab. 
SedanHkan dJ "merJka
 lJnJ kedVa ZaJtV denHan 
rJtVYJmab dan TplenektomJ
 Tementara 510-
3"T dJpakaJ TebaHaJ lJnJ ketJHa.

5. Splenektomi
SplenektomJ merVpakan metode terdahVlV 

dan dVlV dJpakaJ TebaHaJ terapJ deGJnJtJve.6
11 
#anZak eGek TampJnH akJbat TplenektomJ 
ZanH perlV dJpertJmbanHkan
 ZanH palJnH 
pentJnH adalah kehJlanHan permanen 
GVnHTJ hematoloHJT dan JmVnoloHJT
 Terta 
penJnHkatan rJTJko JnGekTJ paTca-tJndakan. 
0leh Tebab JtV
 terapJ JnJ mVlaJ dJtJnHHalkan.

Agonis Reseptor Trombopoietin (TPO-RAs)
Kadar trombopoJetJn paTJen I51
 khVTVTnZa I51 
kronJk
 tJdak TetJnHHJ TepertJ reTponT GJTJoloHJT 
tromboTJtopenJa akJbat penZebab laJn.10 "taT 
daTar konTep JnJlah dJTJmpVlkan bahwa pada 
I51 terKadJ deGJTJenTJ trombopoJetJn 	510
 
relatJG. DVa KenJT obat ZanH termaTVk HolonHan 
JnJ adalah romJploTtJm dan eltrombopaH. 
1enHHVnaan eltrombopaH TVdah dJTetVKVJ 
VntVk popVlaTJ pedJatrJk
 romJploTtJm maTJh 
dalam tahapan VKJ klJnJT.6

510-3"T berJnterakTJ denHan reTeptor 510 
VntVk menJnHkatkan prodVkTJ tromboTJt.11 
510-3"T merVpakan TatV-TatVnZa terapJ 
VntVk I51 kronJk ZanH reGrakter
 dan eGektJG 
menJnHkatkan KVmlah tromboTJt baJk pada 
popVlaTJ dewaTa maVpVn anak denHan anHka 
keberhaTJlan berkJTar antara 60-95�.16 Secara 
VmVm tJnHkat keberhaTJlannZa TebeTar 94
2� 
denHan eltrombopaH
 dan 80� denHan 
romJpoTtJm.6 Dalam TebVah laporan kaTVT
 
eltrombopaH eGektJG menJnHkatkan KVmlah 
tromboTJt pada anak denHan I51 kronJk/
reGrakter.17 1enHHVnaan aHonJT reTeptor 
trombopoJetJn mampV membVat remJTJ 
KanHka panKanH bahkan Tetelah TemVa terapJ 
I51 dJhentJkan
 termaTVk 510-3"T TendJrJ. 
&ltrombopaH mampV mencJptakan remJTJ 

penZakJt palJnH cepat 2 bVlan Tetelah dJmVlaJ. 
510-3"T dapat dJpertJmbanHkan pada I51 
reGrakter 	tJdak bereTponT
 denHan modalJtaT 
terapJ laJnnZa.

510-3"T terHolonH aman dan bJTa dJtoleranTJ 
denHan baJk. &Gek TampJnH ZanH mVnHkJn 
mVncVl antara laJn TakJt kepala
 nZerJ TendJ
 
nZerJ otot
 kembVnH
 mVal
 mVntah
 dJare
 nZerJ 
perVt
 HanHHVan GVnHTJ hatJ 	penJnHkatan 
en[Jm tranTamJnaTe
. &Gek TampJnH JnJ lebJh 
TerJnH terlJhat pada eltrombopaH. SelaJn 
JtV
 KVmlah tromboTJt dapat tVrVn Tecara 
mendadak hJnHHa dJ bawah tromboTJtopenJa 
awal apabJla penHHVnaan 510-3"T dJhentJkan 
Tecara tJba-tJba. 0leh Tebab JtV
 perlV dJlakVkan 
pemerJkTaan KVmlah tromboTJt TetJdaknZa 4 
mJnHHV Tetelah penHhentJan 510-3"T.

Rituximab
3JtVYJmab merVpakan antJbodJ terhadap 
proteJn CD20 dJ permVkaan Tel lJmGoTJt #. 
0bat JnJ dJperkJrakan memJlJkJ eGek TampJnH 
JmVnoTVpreTJG melalVJ mekanJTme depleTJ 
Tel #.10 3JtVYJmab mVlaJ mVlaJ banZak 
dJHVnakan VntVk terapJ I51 reGrakter dan 
dJrekomendaTJkan dalam pedoman American 
Society of Hematology 	"S)
 2011.19 3JtVYJmab 
mampV menJnHkatkan KVmlah tromboTJt 
dalam waktV TJnHkat pada 60� paTJen.10 
3emJTJ KanHka panKanH dJcapaJ pada 10-40� 
kaTVT.10

#eberapa paTJen bereTponT Tetelah JnGVT 
rJtVYJmab pertama
 laJnnZa reTponT mVncVl 
Tetelah beberapa mJnHHV. +Jka paTJen 
tJdak reTponT dalam 4 mJnHHV pertama
 
dJaTVmTJkan terapJ rJtVYJmab telah HaHal. 
"nak-anak memJlJkJ reTponT lebJh baJk 
dJbandJnHkan dewaTa. "nak perempVan 
bereTponT lebJh cepat dJbandJnHkan anak 
lakJ-lakJ.10 DoTJT Ttandar rJtVYJmab adalah 375 
mH/m2 TekalJ TemJnHHV Telama 4 mJnHHV 
bertVrVt-tVrVt. &Gek TampJnH antara laJn 
mVal
 demam
 menHHJHJl
 anaGJlakTJT. 1ada 
paTJen I51 reGrakter denHan perdarahan 
TJHnJGJkan
 rJtVYJmab TerJnH dJHVnakan apabJla 
kortJkoTteroJd dan I(I7 tJdak eGektJG. SebVah 
laporan kaTVT menHHVnakan JnGVT rJtVYJmab 
TebanZak empat kalJ dJkombJnaTJ denHan 
dekTametaTon menHhaTJlkan remJTJ ZanH baJk 
pada paTJen I51 �24 bVlan.18

PROGNOSIS
Secara VmVm proHnoTJT I51 pada anak 
terHolonH baJk. 3JTJko perdarahan maTJG 

Tabel 5. DoTJT terapJ I5110

Corticosteroids in children

1rednJTo	lo
ne 0
25-4 mH/kH bodZ weJHht/daZ dJvJded Jn two doTeT
 recommended doTe 2 mH/kH Y 4 
daZT
 not lonHer than 2 weekT

.ethZlprednJTolone 30 mH/kH 	maY. 1
000 mH
 J.v.

DeYamethaTone 0
7 mH/kH/daZ 	maY. doTe 40 mH/daZ
 Gor 4 daZT

Other treatments

Jv. ImmVnoHlobVlJnT 0.4-1 H/kH bodZ weJHht/daZ
 JG no reTponTe thJT doTe can be repeated once aGter 3 daZT

3omJploTtJm 1-10 �H/kH T.c. lY per week
 contJnVoVT therapZ

&ltrombopaH 25-75 mH p.o. daJlZ
 contJnVoVT therapZ

"[athJoprJne 2 mH/kH p.o. daJlZ
 reTponTe maZ take Teveral monthT

3JtVYJmab1 375 mH/m2 lY per week -v. Gor 4 weekT

CZclophoTphamJd1 1-2 mH/kH p.o. daJlZ

CZcloTporJn1 DoTaHe bZ blood level
 tarHet 100-400 nH/m-

Dana[ol1 400-800 mH p.o. daJlZ

DapTone1 75-100 mH p.o. daJlZ

.Zcophenolate1 2 Y 250 bJT 2 Y 1
000 mH p.o. daJlZ

"ntJ-D 5he onlZ antJ-D prodVct approved Gor I51 	8Jn3ho� SD'
 waT wJthdrawn Grom the 
&Vropean market Jn 2009
 bVt JT TtJll avaJlable Jn the 6S and other non-&Vropean 
coVntrJeT2
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TanHat KaranH 	�3�
. "nHka kematJan pada 
anak akJbat I51 TebeTar 0�. 1ada 70-80� anak 
denHan I51 akVt
 reTolVTJ Tpontan terKadJ dalam 
6 bVlan. 6ntVk paTJen I51 anak ZanH menKadJ 
kronJk
 1/3 - 2/3 akan menHalamJ remJTJ 
parTJal ataV komplJt Tetelah beberapa tahVn. 
1roHnoTJT JnJ berkaJtan denHan VTJa
 dJ mana 
TemakJn dJnJ anak terkena I51 maka pelVanH 
penZembVhan TempVrna akan TemakJn beTar
 
Tementara onset I51 ZanH terKadJ dJ VTJa remaKa 
akan cenderVnH menKadJ kronJk.

SIMPULAN
1VrpVra tromboTJtopenJk JmVn merVpakan 
tromboTJtopenJa ZanH TerJnH dJKVmpaJ pada 
anak. I51 patVt dJcVrJHaJ apabJla dJdapatkan 
keadaan tromboTJtopenJa denHan parameter 
hematoloHJT laJn dalam bataT normal. .akJn 
tVa VTJa TeoranH anak
 makJn tJnHHJ rJTJko I51 
menKadJ kronJk
 khVTVTnZa apabJla onset I51 
pada maTa remaKa. DJperlVkan terapJ TeTVaJ 
HolonHan I51
 KVmlah tromboTJt TaKa tJdak 
menKadJ acVan Vtama dalam menentVkan 
modalJtaT terapJ. "HonJT reTeptor 
trombopoJetJn merVpakan terapJ barV dan 
dapat menKadJ Talah TatV pJlJhan dalam 
tatalakTana I51 kronJk.
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Tabel 6. 5erapJ denHan romJploTtJm dan eltrombopaH10

Romiplostim

5he TtartJnH doTe oG romJploTtJm recommended Jn the preTcrJbJnH JnGormatJon JT 1 VH/kH once weeklZ baTed on the actVal 
bodZ weJHht. 5he weeklZ doTe ThoVld be JncreaTed Jn TtepT oG 1 �H/kH VntJl a Ttable platelet coVnt 	ɋ50 Y 109/I
 JT reached.

5he maYJmVm doTe ThoVld not eYceed 10 �H/kH/week.

5he tarHet ranHe Gor the platelet coVnt JT 50-150 Y 109/l
 normalJ[atJon oG platelet coVnt JT not neceTTarZ

8Jth romJploTtJm the platelet coVnt ThoVld not eYceed 250 Y 109/l

InJtJallZ the platelet coVnt ThoVld be checked weeklZ
 then everZ 4 weekT Note: JG the patJent JT bleedJnH a hJHher TtartJnH 
doTe JT oGten VTed 	e.H. 3-5 �H/kH

 Gor Tevere bleedJnH
 Ttart wJth the maYJmVm doTe to avoJd lonH tJtratJonT

Eltrombopag

5he recommended TtartJnH doTe Gor eltrombopaH JT 50 mH once daJlZ 	25 mH Gor patJentT oG &aTt "TJan deTcent
. 5he doTe 
ThoVld be adKVTted VntJl a Ttable platelet coVnt 	ɋ50 Y 109/l
 JT reached

5he maYJmVm doTe ThoVld not eYceed 75 mH p.o. daJlZ

5he tarHet ranHe Gor the platelet coVnt JT 50-150 Y 109/l

8Jth eltrombopaH the platelet coVnt ThoVld not eYceed 250 Y 109/l

InJtJallZ the platelet coVnt ThoVld be checked weeklZ
 then everZ 4 weekT

Tabel 7. 1roHnoTJT dan JndJkator rJTJko20
21

Indicators for chance of self-
limited disease course

Indicators for risk of chronic disease 
course Indictors for risk of severe hemorrhage

ChJld
 ZoVnH adVlt "dVlt
 eTpecJallZ JG �60 ZearT old 1latelet coVnt �20-30 Y 109/1 .VltJple 
hematomaT

1recedJnH JnGectJon No precedJnH JnGectJon or other 
dJTorder

.VcoTal hemorrhaHe 	Awet pVrpVra�


"brVpt onTet InTJdJoVT onTet )JTtorZ oG prJor Tevere bleedJnHT
 )ematVrJa

InJtJal preTentatJon wJth acVte 
bleedJnH TZmptomT

0nTet wJth onlZ mJnor bleedJnH 
TZmptomT or JncJdental 
thrombocZtopenJa wJthoVt bleedJnH 
at all

No reTponTe to TteroJdT
 InGectJon
 Gever
 
"He � 60 ZearT
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