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Hemophiliaadalahkelainanperdarahanatau
gangguanpembekuandarahyang bersifat

herediter danpaling banyakdijumpai

oleh karenaitu

sampaisaatini penangananatau tatalaksananya
ialahseumurhidup





Perdarahansendi



Perdarahan sendi
(hemarthrosis)

Kerusakan sendi
(arthropathy)



ÅDibedakanmenjadi:

ω IŜƳƻǇƘƛƭƛŀ ! Υ  defisiensifaktor VIII

ω IŜƳƻǇƘƛƭƛŀ . Υ  defisiensifaktor IX

Hemophilia A danB diturunkan secaraX-linked

recessive (wanita sebagaipembawasifat)

ÅGejaladapat timbul sejakpasienbisamerangkak

(hemofilia berat)



Kriteria Obligate Carrier
όΨpembawasifatΩύ

Seorang perempuan dinyatakan obligate carrier 
ŀǇŀōƛƭŀ ƳŜƳŜƴǳƘƛ ƪǊƛǘŜǊƛŀ җ м Υ

×Ayahnyapenyandanghemofilia

×Mempunyai җ2 anak lelaki hemofilia

×Mempunyai 1 anak lelaki hemofilia dan saudara 
lelaki hemofilia atau riwayat hemofilia dari 
keluarganya









Angka Kejadian

× Hemofilia A 
Á± 85% 1 : 5.000 ς10.000  lelaki
Á1 : 10,000 kelahiranbayi lelaki

× Hemofilia B 
Á± 15%  1 : 23.000 ς30.000 lelaki
Á1 : 50,000 kelahiranbayi lelaki

× sekitar70% mempunyairiwayat keluarga
denganmasalahperdarahan

× kuranglebih 30%karenamutasi genetik



AngkakejadianHemofilia
di Indonesia

× Indonesia, denganpopulasisekitar265 juta orang, ber-
dasarkanperhitunganstatistik internasionaldiperkirakan
akanmempunyaisekitar20-25 juta penyandanghemofilia

×Namunsaatini baru tercatat sekitar2092penyandang
hemofilia

×Identifikasimasihsulit karenapenduduktersebardi ber-
bagaipulaudenganfasilitaskesehatanyang kebanyakan
masihsangatterbatas

×Pemetaandandistribusipenyandanghemofilia masih
terbataspadarumahsakitpropinsi
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Hemostasis

Hemostasis primer:
1. Perdarahanberhenti setelahterbentuk sumbattrombosit

2. Kelainantrombosit (jumlah/ fungsi) akanmenyebabkan

masaperdarahanmemanjang(prolonged bleeding)

Hemostasis sekunder:
1.   Aktivasisistemkoagulasidenganhasilakhir terbentuknya

fibrin untuk memperkuatsumbattrombosit

2.  Kelainankoagulasimenyebabkanperdarahanterlambat

(delayed bleeding)
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Vessel injury
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Colman et al. Hemostasis and thrombosis, basic principles and clinical practice. 5th ed. 2006. 





PROSES PEMBEKUAN NORMAL :

1. Pembuluh darah

2. Trombosit

3. Faktor pembekuan

HEMOFILIA :

Defisiensi faktor VIII/IX

Pembekuan abnormal 



Diagnosis hemofilia

×Diagnosis dapatditegakkandi rumahsakitatau pusat
pengobatanyang mempunyaifasilitaslaboratorium
memadai, minimal dapatmemeriksaPT danaPTT,   
dantersedianyareagenskhusus(factors deficient plasma)

×Pelatihanpemeriksaankadarfactor VIII/IX telah cukup
banyakdilakukandenganbantuankonsultanlaboratorium
patologi klinik namundukunganRS minim karenareagens
mahalsehinggabelum semuaRS dapatmelakukannya

×Sampaisaatini hanyalaboratorium klinik RSCM yang   
dapatmengerjakanpemeriksaanadanyainhibitor



Diagnosis

nriwayat perdarahanabnormal padaanaklelaki

n jumlah trombosit normal

nbiasanyamasa perdarahannormal 

nmasaprotrombin normal 

nmasatromboplastin parsialmemanjang

nkadarfaktor antihemofilia rendah



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

WFH, 2005* Hemophilia A atau B



Derajat Kadar faktor Episode 
perdarahan

Berat 1%
Perdarahan

spontan

Sedang 1-5%
Perdarahan karena

trauma 
ringan/operasi 

ringan

Ringan 5-40%
Perdarahankarena 

operasi 
besar/trauma 

berat



Perdarahanpadahemofilia

×perdarahanotot atau jaringanlunak

×perdarahansendi

×perdarahanalat/organ dalam



8%

25%

44%

15%

5%

lain-lain 3%



Perdarahanberisikotinggi
padahemofilia

1. PerdarahanSSP (intrakranial/spinal)

2. Perdarahanjaringanlunakdi daerahleher

3. Perdarahansalurancerna

4. Perdarahanakibat ruptur organ intraabdomen

5. Sindromkompartemenakut

6. Perdarahandi dalam/sekitarmata
Hoots WK. Emergency care issues in hemophilia. WFH, 2007



Perdarahanotot

Wulff , Zappa, Womack. Emergency care for patients with hemophilia.3rd ed. 2010
.

Memar & perdarahanjaringan
lunak :
-Jarangnyeri hebat, 
-Takadaggnfungsi
-Takperlu faktor
koagulasi

Perdarahaniliopsoas
-tak dapatmeluruskan
tungkai/ fleksi sendi
panggul

Perdarahanotot paha/ betis
-nyeri
-gangguanmobilitas
-hati-hati : sindrom

kompartemen

Pembengkakanleher :  EMERGENCY !!
-Potensisumbatansalurannapas

Perdarahanotot lenganatas/ bawah
-hati-hati sindrom kompartemen

Perdarahanotot gluteus 
-nyeri
-bengkak
-gangguanmobilitas



Perdarahansendi(hemartrosis)

Wulff , Zappa, Womack. Emergency care for patients with hemophilia.3rd ed. 2010
.

Advanced hemarthrosis
-bengkak, nyeri
-palpasi: lebih hangat
drpd daerahsekitarnya
-senditidak dapat di-
gerakkan

Early onset hemarthrosis
-sensasiawal/aura
-bengkak, nyeri
-gerakansenditerbatas

Gunakanalat bantu/
crutches

Jaritangan& kaki juga
dapat mengalami
hemartrosis



Diagnosis 

Tata laksana

Cegah 
komplikasi & 
mortalitas

Hemofilia Perdarahan



R-I-C-E

R = Rest

E = Elevation

C = Compression

I = Ice



Tatalaksanahemofilia

1. R I C E

2. Terapisulih (replacement therapy)

3. Obatanti-fibrinolitik

4. Fisioterapi

5. Terapioperatif (invasive)

6. Pengobataninhibitor 



On-demand

Profilaksis

Terapi Definitif: 

Pemberian konsentrat faktor VIII


