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ABSTRAK

Latar Belakang: Saat ini Penyakit Kawasaki (PK) telah menyingkirkan penyakit demam rheuma sebagai penyebab tersering
penyakit jantung didapat pada anak di Amerika, Jepang, Inggris dan negara berkembang. Manifestasi kulit dan mukosa PK
mempunyai kemiripan dengan beberapa penyakit kulit lain yang terkadang membuat orang tua membawa anaknya ke dokter
kulit. Tujuan: Mengenali dan memahami PK terutama manifestasi kulit dan mukosa yang mungkin terjadi, sehingga diagnosis
dini dapat ditegakkan dan terapi yang tepat dapat segera diberikan. Telaah kepustakaan: Manifestasi kulit dan mukosa pada
PK dapat terjadi pada semua fase. Pada fase akut dapat berupa infeksi konjungtiva bilateral tanpa eksudat, perubahan rongga
mulut, perubahan pada ektremitas, eksantema polimorfik, dan limfadenopati servikal (= 1,5 cm). Deskuamasi dimulai dari ujung
jari tangan dan jari kaki khas terjadi pada fase subakut. Pengelupasan kulit berulang (11% kasus) berhubungan dengan koloni
stafilokokus dan dapat terjadi untuk beberapa tahun. Terapi pada kulit dan mukosa hanya bersifat simtomatik. Kesimpulan:
Diagnosis PK ditegakkan berdasar gambaran klinis, dalam hal ini manifestasi pada kulit dan mukosa merupakan gejala yang
bersifat diagnostik. PK bersifat akut dan beberapa penyakit kulit lain memberikan gambaran mirip PK, oleh sebab itu pengenalan
dini tentang tanda dan gejala PK dibutuhkan agar diagnosis dapat segera ditegakkan dan terapi yang tepat dapat segera diberikan
sehingga komplikasi paling ditakutkan terhadap jantung yang bersifat progresif dan menetap dapat ditekan.

Kata kunci: manifestasi kulit, manifestasi mukosa, penyakit Kawasaki

ABSTRACT

Background: Recently, Kawasaki Disease (KD) is the leading caused of acquired heart disease in children in America, Japan,
England and developing country. The skin and mucosal manifestation of KD has similarity with other skin diseases that drives
parents to dermatologist. Purpose: Knowing and understanding KD especially the manifestation on the skin and mucosal, so
that diagnosis can be established and prompt treatment can be given. Review: Skin and mucosal manifestation are found in all
phases of KD. On acute phase, there are bilateral nonexudative conjunctival injection, changes in the oropharynx, extremity,
polymorphous exanthem, and cervical lymphadenopathy (= 1.5 cm). Desquamation at the tip of the fingers and toes characteristically
can be seen on subacute phase. Recurrent skin peeling (11% cases) especially in those with staphylococcal colonization may occur
for several years. Theraphy of the mucocutaneous manifestation of KD is entirely symptomatic. Conclusion: The diagnosis
of KD can be established by clinical features whereas skin and mucosal manifestations are diagnostic sign for KD. KD is an
acute disease with some other skin diseases sharing similar features like KD. Therefor early reconization is vital to establish
early diagnosis and prompt treatment can be provided immediately to reduce the most biggest complication of progressive and
permanent heart disease.
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PENDAHULUAN infeksi konjungtiva, limfadenopati servikal dan
bersifat swasirna.!* PK pertama kali ditemukan
oleh Dr. Tomisaku Kawasaki tahun 1967 di
Jepang.’~” Dahulu dikenal sebagai mucocutaneus
lymph node syndrome.*1 Saat ini telah diketahui bahwa
PK mempunyai distribusi luas, dapat menyerang

Penyakit Kawasaki (PK) adalah sindroma
mukokutan-kelenjar getah bening dengan demam
akut disertai vaskulitis multisistem, terutama
menyerang anak di bawah 5 tahun. Penyakit ini
biasanya terdiri dari gejala demam, eksantema,

Pengarang Utama 2 SKP. Pengarang Pembantu 1 SKP
(SK PB IDI No. 318/PB/A.7/06/1990)
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semua ras"> dan mulai banyak dilaporkan kejadian
pada dewasa.!!

Angka kematian yang dilaporkan sangat
rendah (0,1%), tetapi yang lebih ditakutkan adalah
komplikasi terhadap jantung yang bersifat progresif
dan menetap. Meskipun dikatakan bersifat swasirna,
namun jika tidak diobati, 20-40% kasus akan terjadi
perubahan perkembangan arteri koroner dengan
derajat keparahan mulai dari dilatasi atau aneurisma
arteri koroner asimtomatis sampai aneurisma besar
dengan trombosis, infark miokard, dan kematian
mendadak.!>!2 Di Amerika, Jepang, Inggris dan
negara berkembang, PK telah menyingkirkan penyakit
demam rheuma sebagai penyebab tersering penyakit
jantung didapat pada anak,>'? sehingga diagnosis dini
serta penatalaksaan yang tepat diperlukan agar risiko
terjadinya komplikasi dapat ditekan.

Kelima kriteria prinsip PK didapatkan pada kulit
dan mukosa, yang mana gambaran tersebut mirip
dengan beberapa penyakit kulit lainnya. Adanya
kelainan kulit yang muncul mungkin akan membawa
pasien ke dokter kulit, sehingga penting bagi ahli
dermatologi untuk mengetahui dan memahami
tentang penyakit ini. Tujuan dari makalah ini adalah
untuk memahami PK terutama manifestasi pada
kulit dan mukosa yang mungkin terjadi sehingga
diagnosis dini dapat ditegakkan dan terapi yang tepat
dapat segera diberikan sehingga komplikasi terhadap
jantung dapat ditekan.
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PK telah ditemukan hampir di seluruh dunia,
namun lebih banyak dijumpai pada orang Asia
terutama Jepang dan Korea dengan angka kejadian
mencapai 50-100 kasus/thn/100.000 balita.! Secara
keseluruhan, kejadian ini dilaporkan dengan insiden
bervariasi antara 3.4-100/100.000.* Di Indonesia, PK
masih jarang dilaporkan, sekitar lebih dari 100 kasus
terutama sekitar Jabotabek? dan 19 kasus pernah
dilaporkan di Surabaya.'® Kasus yang ditemukan ini
diduga hanya sebagian kecil dari kasus sebenarnya
namun tidak terdeteksi.

Beberapa laporan menunjukkan bahwa PK
lebih sering dijumpai pada status ekonomi tinggi.>®
Lebih sering tejadi pada anak laki-laki daripada
perempuan’? dan angka kejadian pada saudara
sekandung meningkat 8-9% (sekitar 10 X lipat lebih
tinggi dari populasi umum).>*!# Delapan puluh persen
pasien PK adalah anak di bawah 4 tahun. Jarang pada
bayi < 3 bulan tetapi pernah dilaporkan pasien umur
20 hari'® maupun 12 hari.!® Waktu kejadian tersering

dilaporkan pada saat musim dingin dan musim
semi.”*® Angka kekambuhan antara 1-3%, dengan
insidensi tertinggi muncul 2 tahun setelah serangan
yang pertama dan lebih sering pada pasien dengan
usia lebih muda dan mempunyai lesi koroner.’

Meskipun gambaran klinis dan epidemiologi
mengarah pada kasus infeksi, etiologi PK sampai
saat ini masih belum diketahui pasti. Masih belum
dapat dibuktikan dengan jelas apakah termasuk dalam
infeksi bakteri, virus, atau klamidia.>>”° Diduga, PK
dipacu oleh gangguan sistem imun yang didahului
oleh suatu proses infeksi.> Meningkatnya insidensi
penyakit ini pada para imigran Jepang mendukung
adanya pengaruh genetik sebagai etiologi PK,? tetapi
tidak ada human leukocyte antigen phenotype (HLA)
yang dapat diidentifikasi.'?

Kemiripan antara PK, Toxic Shock Syndrome
(TSS) dan scarlet fever memberikan dugaan bahwa
superantigen juga mempunyai peranan dalam etiologi
PK. Abe dan kawan-kawan,'” dan Leung dan kawan-
kawan menduga bahwa TSS toksin tipe 1 (TSST-1),
Streptococcus Pyogenic Exotoxin (SPE) B dan C adalah
superantigen penyebab PK. Namun hal ini masih
menjadi kontroversi.

Gambaran klinis PK tidak bersifat patognomonik.
Manifestasi klinis tergantung pada fase penyakitnya.
Fase PK dibagi menjadi 3: pertama adalah fase akut
(10 hari pertama). Pada fase ini didapatkan demam
tinggi (>38° C dan bisa mencapai 41° C), bersifat
remiten, tanpa disertai gejala prodormal seperti
batuk, bersin dan pilek. Bila tidak diobati, dapat
berlangsung sampai 1-2 minggu bahkan 3—4 minggu.
Semakin lama periode panas berlangsung, semakin
besar kemungkinan terjadi aneurisma arteri koroner.
Setelah 2-5 hari demam, gejala lain pada kulit dan
mukosa akan muncul yaitu infeksi konjungtiva,
perubahan pada rongga mulut, perubahan pada
ekstremitas, eksantema polimorfik, dan limfadenopati
servikal.2?

Fase kedua adalah fase subakut (hari 11-25),
pada fase ini eksantema, demam dan limfadenopati
menghilang, serta mulai terjadi perubahan
kardiovaskular yang nyata. Dapat terjadi dilatasi/
aneurisma arteri koroner, efusi perikardium, gagal
jantung dan infark miokard, dan trombositosis dapat
mencapai =1.000.000/mm?>. Fase ketiga adalah fase
konvalesen (6-8 minggu dari awitan). Pada fase ini
laju endap darah dan hitung trombosit mencapai
nilai normal kembali. Anak menunjukkan perbaikan
secara klinis tetapi kelainan jantung dapat terus
berlangsung.
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Temuan lain yang mungkin dijumpai antara
lain piuria steril (pada 60% kasus), gangguan fungsi
hepar (40%), arthritis sendi besar (30%), meningitis
aseptik (25%), nyeri perut dengan diare (20%), hidrops
kandung empedu dengan ikterus (10%). Hampir
semua anak dengan PK menunjukkan gejala iritabel,
rewel dan emosi yang labil.'™*

Child usually younger than five years
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Gambar 1. Manifestasi Klinis Penyakit Kawasaki
(Dikutip sesuai aslinya dari kepustakaan no. 18)

Manifestasi kulit dan mukosa pada PK bisa
didapatkan pada semua fase. Pada fase akut didapatkan
S kriteria/gejala pada kulit dan mukosa yang bersifat
diagnostik. Pertama adalah infeksi konjungtiva
bilateral tanpa eksudat (dijumpai pada > 90% kasus).>
Konjungtivitis bilateral ini akan berkurang dalam 1-2
minggu tetapi dapat berlangsung sampai beberapa
minggu. Kedua, perubahan pada rongga mulut yang
khas dan didapatkan hampir pada semua kasus PK,
yaitu berupa bibir merah terang (cherry red), kering
dan sering pecah-pecah dan berdarah. Sekitar separuh
kasus dijumpai lidah merah (strawberry tongue) dengan
papil-papil menonjol. Eritema difus pada rongga
mulut dan faring juga sering dijumpai pada PK.
Ketiga adalah perubahan pada tangan dan kaki yang
khas berupa eritema pada telapak tangan dan telapak
kaki dan atau edema indurasi pada tangan dan kaki
(Gambar 2). Pada kebanyakan kasus, eritema dan
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bengkak akan berkurang setelah panas turun.
Keempat, eksantema kulit dengan berbagai bentuk
(polimorf). Sekitar 5 hari setelah awitan penyakit,
lebih dari 90% pasien akan berkembang menjadi
eksantema polimorfik berwarna kemerahan.
Distribusinya bervariasi pada wajah, badan,
ekstremitas maupun generalisata. Bentuk paling sering
adalah eritema menyerupai urtikaria menyeluruh
dengan plak iregular.!® Bentuk kedua yang sering
tampak adalah makulopapular morbiliformis
(Gambar 3). Meskipun jarang, namun pernah
dilaporkan adanya eksantema berupa eritroderma
skarlatiniformis ataupun lesi iris (target lesi)."!
Bercak awal mungkin sulit dibedakan dengan
eksantema virus akut atau erupsi obat.!” Eksantema
pada badan ini dapat hilang di satu tempat kemudian
muncul lagi di tempat lain. Erupsi seperti psoriasis,
biasanya dengan gambaran pustular psoriasis
juga pernah dilaporkan pada fase akut atau fase
konvalesen.? Lesi jarang berbentuk vesikel, bulosa
atau purpura. Eritema, indurasi, dan ulserasi pada
tempat vaksinasi Bacillus Calmette-Guerin (BCG) juga
bisa terjadi pada perjalanan PK.!* Temuan penting
lainnya pada pemeriksaan kulit adalah erupsi area
lipatan, terutama di daerah pelipatan paha, hal ini
meningkatkan kecurigaan klinisi untuk penyakit
Kawasaki. Eritema dan deskuamasi daerah perianal
ditemukan pada 67% pasien PK. Kriteria yang terakhir
adalah pembesaran kelanjar getah bening servikal
unilateral. Servikal adenopati terjadi pada 50-70%
pasien PK. Besarnya rata-rata 1.5-5 cm dan selalu
berbentuk massa keras, tidak berfluktuasi dan kurang
nyeri, terkadang dapat bilateral namun limfadenopati
generalisata bukan merupakan gambaran PK.3

Manifestasi kulit pada fase sub akut berupa
deskuamasi yang dimulai dari ujung jari tangan dan
jari kaki adalah khas. Sekitar 10-15 hari setelah awitan
penyakit, didapatkan fisura antara kuku dan ujung jari,
kemudian terjadi deskuamasi yang meluas meliputi
telapak tangan sampai pergelangan. Deskuamasi tipis
dan generalisata terutama pada kulit yang sebelumnya
berwarna merah.!® Deskuamasi juga bisa didapatkan
pada daerah perineal seperti halnya pada tangan dan
kaki.! (Gambar 4)

Manifestasi kulit pada fase konvalesen atau sekitar
1-2 bulan setelah awitan sakit dapat berupa Beau’s
line> namun gambaran ini tidak spesifik untuk PK.?!
Karena kelainan sistemik yang parah dan panas tinggi
yang berkepanjangan, maka tidak heran sebagian
anak mengalami kerontokan rambut yang mungkin
muncul 6-12 minggu setelah fase akut.'
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Gambar 2. A.Eritema dan edema pada tangan B. Eritema dan edema pada kaki. Tampak plak eritem keunguan,

diskrit dan simetris diameter 0,5-2 cm dan terdapat target lesi di kaki.
(Dikutip sesuai aslinya dari kepustakaan no. 22 dan 23)

Gambar 3. Eksantema polimorf pada PK.

(Dikutip sesuai aslinya dari kepustakaan no. 4 dan 24)

Gambar 4. Deskuamasi jari-jari tangan (A) dan daerah perineal (B,C).

(Dikutip sesuai aslinya dari kepustakaan no. 23)

Komplikasi pada kulit dijumpai pada beberapa
anak (11% kasus) dengan mengalami pengelupasan
kulit berulang yang dapat terjadi untuk beberapa
tahun. Muncul lebih sering pada mereka yang tanpa
kelainan jantung dan berhubungan dengan tingginya
koloni Staphylococcus.?

Tidak ada pemeriksaan penunjang yang
patognomonik untuk PK. Hasil laboratorium
konsisten dengan proses inflamasi akut. Pemeriksaan
elektrokardiografi (EKG) harus dilakukan saat
diagnosis ditegakkan. Ekokardiografi (ECQ) juga
harus dilakukan pada semua pasien dengan diagnosis
PK atau kecurigaan PK. Tujuan utamanya untuk
mendeteksi kelainan arteri koroner dan gangguan
fungsi jantung yang lain. Jika tidak ditemukan
kelainan pada saat pertama kali, maka ECG diulang

setelah 2 minggu, kemudian diulang lagi 6 minggu
setelah awitan. Jika hasilnya normal dan laju endap
darah sudah normal maka ECG tidak perlu diulang.®
Foto rontgen dada tidak banyak memberi informasi
kecuali kardiomegali.

Pemeriksaan biopsi kulit jarang dilakukan.
Secara histopatologi menunjukkan gambaran
yang tidak spesifik meliputi edema papila dermis,
edema interseluler fokal lapisan sel basal dan
infiltrasi perivaskular ringan dari limfosit dan sel
mononuklear.! Gambaran vaskulitis pada kulit bukan
merupakan gambaran yang menonjol pada PK.! Pada
lesi pustular, pustul steril terletak di intraepidermal
subkorneal disertai neutrofil dan tidak berhubungan
dengan duktus ekrin.? Dari otopsi pernah didapatkan
gambaran mirip poliarteritis nodosa.
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Diagnosis PK dibuat berdasarkan kriteria klinis
dan setelah menyingkirkan penyakit lain terutama
sepsis karena belum ada pemeriksaan penunjang
yang dapat memastikan diagnosis."*1° Diagnosis PK
merupakan tantangan tersendiri dan sering terjadi
salah diagnosis yang dilakukan oleh dokter.

Pada tahun 1990, American Heart Association
(AHA)” memberikan petunjuk diagnosis yang telah
diterima secara luas, yaitu: adanya demam remiten,
(> 39° C bisa mencapai 41° C) dan berlangsung
S hari atau lebih, tidak respon dengan obat panas
dan antibiotika ditambah dengan paling tidak 4 dari
S kriteria prinsip yaitu: infeksi konjungtiva bilateral
(tanpa eksudat), perubahan pada bibir dan rongga
mulut, perubahan pada ekstremitas, eritema polimorf
(dapat mengenai wajah, badan, ekstremitas, daerah
perineum), dan limfadenopati servikal unilateral
(diameter > 1,5 cm). Pasien dengan panas = 5 hari
disertai < 4 Kkriteria prinsip di atas dapat didiagnosis
sebagai PK bila dari gambaran ECG 2 dimensi ataupun
angiografi koroner didapatkan lesi arteri koroner atau
biasa disebut sebagai kasus inkomplit atau atipikal.

Pada kasus dengan gambaran klinis yang
jelas, diagnosis PK dapat dibuat sebelum hari ke-5
panas.”!” Pada beberapa kasus gejala klinis penyakit
ini muncul secara bertahap, sehingga dengan
berjalannya waktu kasus inkomplit dapat berubah
menjadi kasus komplit.'® Meningkatnya kejadian
atipikal PK ditengarai sering pada umur lebih muda.
Diagnosis PK juga perlu dipertimbangkan pada
bayi dengan panas berkepanjangan tanpa diketahui
sebabnya.?

Diagnosis banding berdasar manifestasi kulit dan
mukosa antara lain: bibir: S7S atau eritema multiforme
dan S§4; kulit: eritema multiforme, erupsi obat, S4,
scarlet fever, dan TSS’; kelenjar getah bening: infeksi
bakteri atau tuberkulosa; mata: konjungtivitis; lidah:
scarlet fever; inguinal: S4 dan infeksi streptokokus; jari-
jari: scarlet fever (deskuamasi). Perlu dipertimbangkan
pula pada bibir: keilitis; kulit: viral exanthem (roseola,
rubela) dan Hipersensitivitas terhadap dilantin; mata:
leptospirosis, serta inguinal: kandidiasis.'®

Salah satu penyebab tersulit dalam diagnosis
penyakit ini adalah gambaran klinisnya dapat
muncul secara bertahap dan gambaran yang sering
teridentifikasi adalah deskuamasi, yang pada penyakit
ini munculnya terlambat di mana komplikasi pada
jantung mungkin telah terjadi.*

Semua pasien PK harus menjalani rawat inap
dengan tirah baring. Tidak ada terapi spesifik untuk
PK. Tujuan terapi adalah mengurangi inflamasi
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pada arteri koroner dan miokardium serta mencegah
trombosis. Hingga saat ini, terapi pilihan pada fase
akut adalah imunoglobulin secara intravena (IVIG)
dosis tinggi (2 g/kgBB) dikombinasi dengan asam
asetil salisilat (asetosal) peroral yang dikatakan aman
dan efektif dalam mengurangi angka kejadian lesi
arteri koroner."> Penggunaan steroid pada PK masih
dibatasi, sebelum tahun 1977 para dokter di Jepang
menggunakan prednison dosis tinggi untuk PK yang
tampaknya efektif untuk mengurangi demam dan gejala
lainnya namun ternyata angka kejadian aneurisma
koroner secara bermakna lebih tinggi dibanding pada
pasien yang diberi antibiotik saja atau asetosal. Fulton
mengatakan bahwa pemberian prednisolone sebelum
terapi IVIG ternyata tidak memengaruhi kejadian lesi
arteri koroner.?® Pemilihan regimen selain tergantung
dari derajat keparahan dari tiap-tiap kasus juga melihat
kondisi ekonomi pasien.!

Terapi untuk manifestasi mukokutan secara
keseluruhan hanyalah simtomatik, meliputi
pemberian emolien untuk kulit yang mengelupas
dan antihistamin untuk gatal.'®

PEMBAHASAN

PK adalah sindroma mukokutan-kelenjar
getah bening dengan panas akut disertai vaskulitis
multisistem, yang terutama menyerang balita dan
anak di bawah 5 tahun. Meskipun angka kematian
yang dilaporkan sangat rendah (0,1%) dan bersifat
swasirna, namun jika tidak diobati 20-40% kasus akan
terjadi komplikasi terhadap jantung yang bersifat
progresif dan menetap.

Manifestasi kulit selalu menyertai perjalanan PK
dari fase akut, sub akut, dan konvalesen. Pada fase akut,
terdapat beberapa penyakit yang harus kita waspadai
karena mempunyai gambaran kulit dan mukosa yang
mirip dengan PK antara lain §7S, eritema multiforme,
S4, erupsi obat, scarlet fever, dan TSS. Berbeda dengan
S7S, PK memberikan gambaran mata merah tanpa
eksudat yang mirip dengan konjungtivitis. Pada
bibir tidak didapatkan erosi yang luas disertai krusta
hemoragik yang merupakan gambaran khas S7S
melainkan bibir merah terang (cherry red), kering dan
pecah-pecah serta separuh kasus didapatkan gambaran
lidah strawberi seperti pada scarlet fever. Berbeda
dengan S4, pada PK tidak didapatkan krusta pada
daerah perioral. Bentuk eksantema tersering setelah
urtikaria adalah bentuk morbiliformis, bercak awal
mungkin sulit dibedakan dengan eksantema virus
ataupun erupsi obat. Bentukan iris atau gambaran
mirip lesi target juga harus dibedakan dengan
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eritema multiforme. Jika bercak menunjukkan
bentuk eritrodermi skarlatiniformis, perlu berhati-
hati dengan diagnosa banding scarlet fever atau TSS.
Meskipun jarang namun gambaran mirip psoriasis
pustulosa juga pernah dilaporkan. Bentuk vesikel,
bula atau purpura jarang ditemukan. Erupsi daerah
inguinal dijumpai pada 67% kasus PK yang mungkin
gambarannya mirip dengan kandidiasis namun tidak
disertai satelit papul/pustul. Limfadenopati yang
terjadi mungkin sulit dibedakan dengan limfadenopati
karena infeksi bakteri atau tuberkulosa. Pada PK
limfadenopati servikal unilateral besarnya rata-rata
1,5-5 cm dan selalu berbentuk massa keras, tidak
berfluktuasi dan kurang nyeri, terkadang dapat
bilateral namun limfadenopati generalisata bukan
merupakan gambaran PK. Pada fase sub akut atau
sekitar 10-15 awitan terjadi deskuamasi yang dimulai
dari ujung-ujung jari tangan dan kaki yang meluas
ke telapak tangan sampai pergelangan yang mirip
dengan scarlet fever.

Diagnosis PK merupakan tantangan tersendiri
dan sering terjadi salah diagnosis. Hal ini disebabkan
karena belum ada pemeriksaan penunjang yang dapat
memastikan diagnosis sehingga diagnosis dibuat
berdasar gejala klinis. Manifestasi pada kulit dan
mukosa merupakan tanda dan gejala yang bersifat
diagnostik. Oleh sebab itu, pengenalan tanda dan gejala
pada PK dibutuhkan agar dapat melakukan diagnosis
dini dan memberikan terapi yang tepat sehingga
komplikasi terhadap jantung dapat ditekan.
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