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ABSTRAK

Hemofilia A adalah kelainan perdarahan yang disebabkan oleh kekurangan atau tidak adanya faktor
koagulasi VIII, yang ditandai dengan perdarahan spontan; perdarahan setelah trauma atau operasi;
perdarahan pada sendi atau otot; dan perdarahan jaringan lunak. Kami melaporkan kasus seorang laki-
laki berusia 22 tahun datang ke unit gawat darurat dengan keluhan utama perdarahan serta
pembengkakan di paha kiri. Pasien memiliki riwayat hemofilia A sedang dan pernah menerima terapi
penggantian faktor V111, namun putus berobat dan tidak menerima terapi faktor V111 selama satu tahun
sebelum masuk rumah sakit. Perdarahan berhasil diatasi setelah pemberian 1500 IU konsentrat faktor
VIl rekombinan secara intravena. Kasus ini menunjukkan pentingnya terapi penggantian faktor sebagai
profilaksis jangka panjang pada pasien hemofilia A.

Katakunci : defisiensi faktor V111, hemofilia A, konsentrat faktor V111, perdarahan spontan

ABSTRACT

Hemophilia Aisa bleedingdisorder caused by a deficiency or absence of coagulation factor VIII, which
is characterized by spontaneous bleeding; bleeding after trauma or surgery; bleeding in joints or
muscles; and softtissue bleeding. We reporta 22-year-old man who came to the emergency department
with a chief complaint of bleeding and swelling in his left thigh. The patient had a history of moderate
hemophilia A and had previously received factor VIII replacement therapy, but was lost to follow-up
and had notreceived factor VIl therapy for one year prior to admission. The bleeding was successfully
controlled after the intravenous administration of 1500 1U of recombinant factor VIII concentrate. This
case demonstrates the importance of factor replacement therapy as long-term prophylaxis in patients
with hemophilia A.

Keywords  :hemophilia A, factor VIII deficiency, spontaneous bleeding, factor VIII concentrate
PENDAHULUAN

Hemofilia A adalah kelainan perdarahan yang disebabkan oleh defisiensi atau ketiadaan
faktor koagulasi VIII, yang ditandai dengan perdarahan spontan; perdarahan setelah trauma
atau operasi; perdarahan ke dalam sendi atau otot; dan perdarahan jaringan lunak (Konkle et
al., 2017; Srivastava et al., 2020). Hemofilia A terutama bermanifestasi pada pria karena pola
pewarisan resesif terkait-X, sementara perempuan dengan Hemofilia A yang signifikan secara
Klinis lebih jarang ditemukan (Srivastava et al., 2020). Penyakit ini dapat diklasifikasikan
menjadi ringan, sedang, dan berat berdasarkan aktivitas pembekuan faktor VIII beserta
manifestasi perdarahan (White et al., 2001). Kasus ringan mencakup 55% kasus hemofilia A
yang tidak diobati. Frekuensi episode perdarahan yang memerlukan pengobatan bervariasi, dari
sekali setahun hingga sekali setiap 10 tahun. Kasus sedang mencakup 15% dari total dengan
frekuensi perdarahan yang bervariasi antara satu episode per bulan hingga satu episode per
tahun. Kasus berat mencakup 35% dari kasus hemofilia A, dengan frekuensi perdarahan yang
tinggi sehingga memerlukan pengobatan 2-5 kali per bulan. Usia tipikal saat diagnosis untuk
hemofilia A berat adalah di bawah 2 tahun (Berntorp & Shapiro, 2012; Konkle et al., 2017;
Srivastava et al., 2020).

Lokasi perdarahan paling umum (70-80%) pada hemofilia adalah perdarahan di dalam
sendi (hemartrosis). Sendi engsel seperti pergelangan kaki, lutut dan siku lebih rentan daripada
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sendi multiaksial (bahu, pergelangan tangan, pinggul). Perdarahan otot (iliopsoas, betis, dan
lengan bawah), merupakan 10-20% kasus. Perdarahan serius juga dapat melibatkan selaput
lendir mulut, hidung, dan saluran genitourinaria. Lokasi perdarahan mayor lainnya merupakan
5-10% kasus. Perdarahan yang mengancam jiwa lebih jarang terjadi dan dapat meliputi lokasi
intrakranial, leher/tenggorokan, dan gastrointestinal. Perdarahan sistem saraf pusat adalah yang
paling jarang (Aronstam etal., 1979). Diagnosis hemofilia A harus dipertimbangkan padapasien
dengan keluhan mudah memar, riwayat perdarahan spontan tanpa penyebab yang jelas
(terutama perdarahan yang melibatkan sendi, otot, atau jaringan lunak), dan perdarahan
berlebihan setelah trauma atau operasi (Clausen et al., 2014).

Diagnosis hemofilia A melibatkan tes skrining awal, seperti waktu protrombin (PT), waktu
tromboplastin parsial teraktivasi (APTT), dan tes fungsi trombosit. Individu dengan hemofilia
A akan menunjukkan waktu protrombin (PT) yang normal, waktu tromboplastin parsial
teraktivasi (APTT) yang memanjang, dan jumlah trombosit yang normal. Namun, hasil tes
skrining yang normal tidak menyingkirkan kemungkinan adanya kelainan perdarahan (Clinical
and Laboratory Standards Institute, 2008). Diagnosis definitif, Klasifikasi tingkat keparahan,
dan pemantauan pengobatan hemofilia A bergantung pada pengukuran kadar aktivitas faktor
VIII. Terdapat berbagai uji faktor VIII, yang termasuk metode kromogenik dan fluorogenik.
Uji pembekuan one-stage adalah yang paling umum digunakan (Gomez et al., 2013; Kitchen et
al., 2015; Kitchen et al., 2016). World Hemophilia Federation merekomendasikan penggunaan
uji one-stage dan kromogenik/fluorogenik pada pasien yang dicurigai menderita hemofilia A.
Aktivitas faktor VIII normal berkisar antara 50% hingga 150%, sedangkan kadar di bawah
30%-35% didapat pada kasus hemofilia (Srivastava et al., 2020).

LAPORAN KASUS

Seorang pria berusia 22 tahun datang ke unit gawat darurat pada Desember 2024, dengan
keluhan utama perdarahan dari paha kiri. Perdarahan telah berlangsung selama satu minggu
sebelum masuk rumah sakit, sehingga mengharuskan pasien untuk mengganti kasa kecil lebih
dari 20 kali per hari. Pasien juga melaporkan adanya pembengkakan yang membesar secara
bertahap di paha kiri selama dua tahun terakhir. Pasien menyangkal adanya riwayat trauma pada
paha. Pasien memiliki riwayat Hemofilia A sedang, didiagnosis pada tahun 2013, dan telah
menerima pengobatan faktor VIII sejak Desember 2016. Sebelum menerima pengobatan faktor
VIII, pasien mengeluhkan epistaksis (mimisan), perdarahan gusi, dan munculnya memar
berwarna merah kehitaman yang bertahan sekitar seminggu. Pasien mengaku tidak kontrol dan
tidak menerima pengobatan faktor VIII selama setahun terakhir.

Riwayat keluarga mengungkapkan bahwa saudara laki-laki pasien mengalami gejala
serupa tetapi tidak pernah didiagnosis secara resmi. Saudaranya meninggal pada usia 14 tahun
karena perdarahan setelah mengalami luka tusuk di tangan. Riwayat sosial menunjukkan
bahwa pasien tidak bekerja dan tinggal di rumah karena imobilisasi akibat hematoma di paha.
Pada pemeriksaan fisik, pasien tampak mengalami distres sedang dan sepenuhnya sadar serta
terorientasi, dengan skor Glasgow Coma Scale 15 (E4AM6V5). Penilaian tanda-tanda vital
menunjukkan: suhu 36,7°C, saturasi oksigen 100%, laju pernapasan 20 kali per menit, denyut
jantung 102 bpm, dan tekanan darah 110/70 mmHg. Kedua konjungtiva pucat, serta. Terdapat
hematoma di regio femoral kiri yang disertai luka terbuka yang aktif berdarah.

Hasil laboratorium yang dilakukan pada tahun 2016 menunjukkan kadar Faktor VIII
sebesar 4,1%, yang mengindikasikan hemofilia sedang. Hitung darah lengkap serial dilakukan
selama pasien dirawat di rumah sakit. Pada hari rawat pertama didapatkan:, hemoglobin 8,2
g/dL, hematokrit 27,3%, dan MCH 22,5 pg. Pasien diobati dengan suntikan 500 IU Faktor VIII,
500 miligram asam traneksamat yang diberikan tiga kali sehari, dan 2 miligram vitamin K sekali
sehari. Pada hari perawatan ke-dua, perdarahan dari luka paha Kiri terus berlanjut. Hitung darah
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lengkap menunjukkan Hemoglobin 7,0 g/dL, Hematokrit 23,3%, dan MCH 22,9 pg. Pasien
kemudian diberi pengobatan tambahan yang yaitu 2 unit packed red blood cells (PRC), transfusi
fresh frozen plasma (FFP), serta 500 IU Faktor VIII setiap 8 jam. Rejimen asam traneksamat
dan vitamin K dilanjutkan.

~ Gambar 1. Hematoma di Regio Femoral Kiri

Pada hari perawatan ke-tiga, perdarahan telah teratasi dan hasil laboratorium menunjukkan
hemoglobin 8,7 g/dL dan hematokrit 27,5%. Rejimen faktor VIII dengan injeksi asam
traneksamat dan vitamin K dilanjutkan selama pasien dirawat. Pada hari perawatan ke-empat,
kadar hemoglobin hemoglobin telah membaik menjadi 9,4 g/dL dan hematokrit 29,5% dengan
MCH 24,8 pg. Kadar elektrolit (natrium, kalium, klorida) berada dalam batas normal selama
periode pemantauan. Pasien kemudian dipulangkan dan dijadwalkan untuk kontrol rutin serta
profilaksis.

PEMBAHASAN

Kami menyajikan sebuah kasus seorang pria dengan hemofilia A sedang yang datang
dengan perdarahan spontan dan hematoma yang membesar secara bertahap di paha kiri setelah
putus kontrol. Tujuan pengobatan untuk individu dengan hemofilia A meliputi: mencegah
perdarahan dan kerusakan sendi; segera mengobati episode perdarahan dengan terapi fisik
lanjutan dan rehabilitasi individual; memberikan perawatan darurat bila diperlukan; mengelola
nyeri dan komplikasi muskuloskeletal; mengatasi komorbiditas; menawarkan penilaian dan
dukungan psikososial secara teratur; serta mendidik pasien dan keluarga tentang pengobatan
dan perawatan mandiri (Colvin et al., 2008; Dunkley etal., 2018). Terapi pengganti faktor dapat
diberikan dengan beberapa cara. Terapi episodik, atau on- demand, diberikan selama episode
perdarahan aktif. Rejimen profilaksis melibatkan penggantian faktor secara terus-menerus.
Profilaksis primer adalah pengobatan teratur dan berkelanjutan yang dimulai sebelum usia tiga
tahun, dan sebelum perdarahan sendi besar kedua yang signifikan. Profilaksis sekunder juga
teratur dan berkelanjutan, tetapi dimulai setelah dua atau lebih perdarahan sendi besar telah
terjadi, biasanya pada atau setelah usia tiga tahun, dan sebelum timbulnya penyakit sendi.
Profilaksis tersier adalah pengobatan teratur dan berkelanjutan yang dimulai setelah penyakit
sendi telah berkembang, sering kali dimulai pada masa dewasa (Blanchette et al., 2014).
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Inisiasi profilaksis mengikuti berbagai protokol. Dua metode utama adalah escalating-
frequency prophylaxis serta profilaksis dosis tinggi, yang dibedakan oleh frekuensi pemberian
konsentrat faktor pembekuan (Fischer et al., 2016). Profilaksis escalating-frequency melibatkan
peningkatan bertahap dalam frekuensi infus. Pendekatan ini memungkinkan anak- anak serta
keluarganya untuk menyesuaikan diri dengan kebutuhan profilaksis secara progresif (Feldman
et al., 2018; Nijdam et al., 2015). Profilaksis dosis tinggi harus dimulai tanpa penundaan pada
kasus hemofilia berat atau sedang dengan riwayat perdarahan yang mengancam jiwa pada masa
kanak-kanak (Srivastava et al., 2020). Profilaksis dosis tinggi melibatkan pemberian 25-40 U
faktor VIl per kilogram berat badan setiap dua hari. Pendekatan dosis menengah terdiri dari
15-25 1U faktor VIII per kilogram tiga kali seminggu. Profilaksis dosis rendah menggunakan
10-15 1U faktor VIII per kilogram setiap dua hingga tiga hari (Nilsson et al., 1992).

Tujuan utama pengobatan episode perdarahan akut adalah peningkatan kadar faktor VIII.
Selain penggantian faktor, tatalaksana tambahan untuk perdarahan akut meliputi perlindungan
ekstremitas (misalnya, pembidaian), pembebanan yang dioptimalkan (keseimbangan antara
istiranat dan mobilisasi dini), aplikasi es, kompresi, dan elevasi (Srivastava et al., 2020;
Stephensen et al., 2018). Setiap unit faktor VIII yang diberikan per kilogram berat badan
menyebabkan peningkatan aktivitas faktor VIII sebesar 2%. Oleh karena itu, dosis faktor VIII
(unit/kg) ditentukan dengan mengalikan peningkatan faktor VIII yang diinginkan (sebagai
persentase dari normal) dengan 0,5 (Srivastava et al., 2020).

Strategi dosis faktor VIII bervariasi berdasarkan tingkat keparahan perdarahan. Dengan
asumsi kadar faktor VIII awal 0%, perdarahan ringan, seperti hemartrosis awal, perdarahan otot
ringan, atau perdarahan mulut, dikelola dengan dosis intravena 10-20 unit/kg untuk mencapai
target aktivitas faktor VIII pasca-infus sebesar 20-40% dari normal. Dosis ini biasanya diulang
setiap 12-24 jam (8-24 jam untuk anak di bawah 6 tahun) selama 1-3 hari, atau sampai
perdarahan berhenti. Pada perdarahan sedang, termasuk perdarahan otot sedang, perdarahan
rongga mulut, hemartrosis, dan trauma yang diketahui, memerlukan target puncak aktivitas
faktor VIII yang lebih tinggi yaitu 30-60%. Ini dicapai dengan dosis intravena 15-30 unit/kg,
diulang setiap 12-24 jam (8-24 jam untuk anak di bawah 6) selama minimal tiga hari, dan
dilanjutkan sampai perdarahan teratasi. Untuk episode perdarahan mayor, seperti perdarahan
gastrointestinal yang signifikan; perdarahan intrakranial, intra-abdominal, atau intratoraks;
keterlibatan sistem saraf pusat; perdarahan di ruang retrofaring/retroperitoneal atau selubung
iliopsoas; fraktur; atau trauma kepala, dosis intravena awal 30-50 unit/kg diberikan untuk
mencapai target puncak aktivitas faktor VIII 60-100% dari normal. Dosis selanjutnya diberikan
setiap 8-24 jam (6-12 jam untuk anak di bawah 6) sampai kontrol perdarahan tercapai (U.S.
National Library of Medicine, 2025).

KESIMPULAN

Kasus seorang pria berusia 22 tahun dengan hemofilia A sedang yang datang dengan
perdarahan spontan serta hematoma yang membesar secara bertahap di paha Kiri setelah putus
kontrol ini menunjukkan pentingnya terapi pengganti faktor profilaksis jangka panjang pada
pasien dengan hemofilia A. Resolusi perdarahan dicapai setelah pemberian intravena 1500 IU
konsentrat faktor VIII rekombinan, di samping tindakan suportif termasuk transfusi sel darah
merah pekat dan fresh frozen plasma. Pasien ini menunjukkan pentingnya akan kepatuhan
terhadap pengobatan dan pemantauan rutin dalam mengelola hemofilia. Meskipun pasien telah
didiagnosis dan diobati sebelumnya, terputusnya terapi faktor VIII mengakibatkan perdarahan
dan pembentukan hematoma yang signifikan. Kasus ini menunjukkan pentingnya pengobatan
profilaksis yang konsisten untuk mencegah komplikasi perdarahan dan meningkatkan kualitas
hidup individu dengan hemofilia A.
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