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Hemophiliaadalahkelainanperdarahanatau
gangguarpembekuandarahyangbersifat
herediter dan paling banyakdijumpal

oleh karenaitu

sampaisaatini penanganamtau tatalaksananya
lalah seumurhidup






Perdarahamnsendi




Perdarahan sendi
(hemarthrosis)

! 2
Kerusakan sendi
(arthropathy)




. INDONESIAN

O HEMOPHILIA
SOCIETY
Himpunan
Masyarakat Hemofilia
Indonesia

Aibedakanmenjadi
W S Y 2 LJKléfisighdifaktbr VY
W S Y 2 LIJKdfisiehdifaktor IXY

Hemo

nhilia Adan B diturunkan secaraX-linked

recessivgwanita sebagajpembawasifat)
AGejaladapattimbul sejakpasienbisamerangkak
(hemofilia berat)
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x Mempunyail anak lelakihemofilia dan saudara
lelaki hemofilia atau riwayathemofilia dari
keluarganya
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Father with bAothar carder
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Angka Kejadian iﬁs

Hemdafilia A

A +85% - 1 :5.000¢ 10.000 lelaki

A 1:10,000kelahiran bayi lelaki
Hemdafilia B

A +15%- 1:23.000c 30.000lelaki

A 1: 50,000kelahiran bayi lelaki

sekitar 70% mempunyairiwayat keluarga
denganmasalahperdarahan
kuranglebih 30%karenamutasi genetik
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Angkakejadian Hemofilia |E5
di Indonesia

Indonesia,denganpopulasisekitar 265juta orang, ber-
dasarkanperhitunganstatistik internasionaldiperkirakan
akanmempunyaisekitar 20-25 juta penyandanghemofilia
Namunsaatini baru tercatat sekitar 2092penyandang
nemofilia

dentifikasi masihsulit karenapenduduktersebardi ber-
pagaipulau denganfasilitaskesehatanyangkebanyakan
masihsangatterbatas

Pemetaandan distribusi penyandanghemofilia masih
terbatas padarumahsakitpropinsi




’ Number of patients registered in IHS
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Hemestasis iﬁs

Hemostasis primer:

1. Perdaraharberhenti setelahterbentuk sumbattrombosit

2. Kelainantrombosit (jumlah/fungsi) akanmenyebabkan
masaperdarahanmemanjang(prolonged bleeding)

Hemostasisekunder

1. Aktivasisistemkoagulasidenganhasilakhir terbentuknya
fibrin untuk memperkuatsumbattrombosit

2. Kelainankoagulasimenyebabkanperdarahanterlambat

(delayed bleeding)



® FIGURE 19-12 VASCULAR PHASE  Vascular spasm

The Vascular and
Platelet Phases of '
Hemostasis .

Release of chemicals Blood

Platelet
adhesion

— e ——————

Cut edge of
Interstitial fluid vessel wall PLATELET PHASE




COMMON PATHWAY

Factor X
Prothrammbinase \ Platelet

EXTRINSIC
PATHWAY
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tetting Factors
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INTRINSIC
FPATHWAY

THE COAGULATION PHASE

www.irvingcrowley.com




VW

p

/- Vessel injury
F

Subendothelial

ollagen

Platelet
adhesion

PG} <~------ +|Epi
NO----------- »ADP
ADPases------ NI XA
Platelet
aggregates
~—

~

Tissue factor

TISSUG faCtOT """""" pathway
Vila inhibitor
IXa
Xa _
Villa _.- Thrombomodulin
* /’/
e Protein C and S
; .
Thrombin| «-------- «----- Antithrombin II

‘_/Qi’t/)rinogen Heparin

Fibrin
/

Transglutaminases

Hemostatic plugl

Fibrinolysis—— Antiplasmin—> Recanalization

Cell migration PAI

and proliferation

)

Healing

Colman et al. Hemostasis and thrombosis, basic principles and clinical prd¢gck.Z006.



Contact

activation Extrinsic
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PROSES PEMBEKUAN NORMAL :

1. Pembuluh darah
2. Trombosit
3. Faktor pembekuan

Normal Clotting Process

&

HEMOFILIA :
Defisiensi faktor VIHI/IX

N g

Pembekuan abnormal

Clotting in Hemophilia @
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nisiomia
£ Cappight 'Warld Federstns of Hemep=ila



\ Diagnosihemofilia

X Diagnosigdapatditegakkandi rumahsakitatau pusat
pengobatanyangmempunyaifasilitaslaboratorium
memadal minimaldapatmemeriksaPTdanaPTT
dantersedianyareagenskhusus(factors deficient plasma)

X Pelatihanpemeriksaankadarfactor VIII/IXtelah cukup
banyakdilakukandenganbantuan konsultanlaboratorium
patologi klinik namundukunganRS mininkarenareagens
mahal sehinggabelum semuaRSdapat melakukannya

X Sampaisaatini hanyalaboratorium klinik RSCM yang
dapat mengerjakanpemeriksaanadanyainhibitor
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n riwayat perdarahanabnormalpadaanaklelaki
n jJumlah trombosit normal

n blasanyamasaperdarahannormal

n masaprotrombin normal

n masatromboplastin parsialmemanjang

n kadarfaktor antihemofilia rendah



Hemophilia
Klasifikasi
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Derajat
(hemophilia A atau B)

Kadar faktor
% aktifitas  (IU/ml)

Episode perdarahan

Berat

<1 % (<0,01)

Perdarahan spontan ,
(sendi, otot )

Sedang

1% -5% (0,01 -0,05)

Perdarahan spontan
sesekali .

Perdarahan karena trauma
atau operasi biasa

Ringan

5% -40% (0,05 -0,40)

Perdarahan masif setelah
trauma berat atau operasi

* Hemophilia Aatau B

WFH, 2005




Degrees of Severity

Kadar faktor EDISOde ::g:o':':lln or IX activity
perdarahan 50 ~130%
Perdarahan .
Berat 1% Spontan :a-ct:(; ;m or IX activity
Perdarahan karene
Sedang 1-5% trauma Moderate
. ) . FACROr VIIT oF IX Betivity
ringan/operasi 1-5%
ringan
Perdaraharkarena
o c Sev
Ringan 5-40% operasi Fa?o'i'\?m or 1X setviy
< 1%
besar/trauma
berat P—

€ Coppeight World Federanon of Memophiba



Perdcataharnpadahemofilia

perdarahanotot atau jaringanlunak
perdarahansends
perdarahanalat/organ dalam
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. Perc
. Perc
. Perc
4. Perc
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6. Perd

Perdaraharberisiko tinggi

ara
ara
ala
ara

padahemofilia

nanSSPi(trakranial/spinal)
nanaringanlunak di daerahleher
narsalurancerna

nanakibat ruptur organintraabdomen

romkompartemenakut
arahandi dalany sekitarmata

Hoots WK. Emergency care issues in hemophilia. WFH, 2007



Pembengkakaneher: EMERGENCY

Memar & perdarahanjaringan )
-Potensisumbatansalurannapas

lunak:
-Jarangnyeri hebat,
-Takadaggnfungsi
-Takperlu faktor

koagulasi
Perdarahanotot lenganatas bawah

-hati-hati sindrom kompartemen

Perdarahanliopsoas
-tak dapat meluruskan
tungkal fleksisendi

panggul

Perdarahanotot gluteus
-nyeri

-bengkak
-gangguammobilitas

Perdarahanotot pahd betis

-nyeri

-gangguarmobilitas

-hati-hati : sindrom
kompartemen

Wulff , Zappa, Womack. Emergency care for patients with hemop/fled32010



Perdataharsendli(hemartrosis

Advancednhemarthrosis
-bengkak nyeri
-palpasi: lebih hangat
drpd daerahsekitarnya
-senditidak dapat di-
gerakkan

Gunakanalat bantu/
crutches

Early onsethemarthrosis
-sensasawal/aura
-bengkak nyeri
-gerakansenditerbatas

Jaritangan& kakijuga
dapat mengalami
hemartrosis

Waulff , Zappa, Womack. Emergency care for patients with hemoplled32010



Hemofilia

Perdarahan

Cegah
komplikasi &
mortalitas




C = Compression

| = Ice E = Elevation




R T o A

Tatalaksanahemofilia

RICE

Terapisulih (replacement therapy)
Obatanti-fibrinolitik

Fisioterapi

Terapioperatif (invasive)
Pengobatannhibitor




Terani Desinitif:

entrat faktor VI

Ondemand

Profilaksis




