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Abstract

Acquired Hemophilia A is extremely rare in children. It is about 1:1,000,000 cases per year. Although it is rare, it can cause fatal
condition to death. A boy, 3 years old, had a complaint of bruising on the face and extremities, the swelling often occur
spontaneously, with no history of coagulation abnormality in family. Nonpharmacological management to patient was education
about the patient’s condition and the kind of activities that should be limited. While the pharmacological management was
transfusion of fresh frozen plasma, cryoprecipitate transfusion, and tranexamic acid injection, which were given for 6 days and
responds well. Acquired hemophilia A must obtain adequate management immediately, both of nonpharmacologic and
pharmacologic. [J Agromed Unila 2014; 1(3):253-256]
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Abstrak

Kasus hemofilia A didapat sangat jarang terjadi pada anak-anak yaitu sekitar 1:1.000.000 kasus per tahun. Meskipun jarang namun
berpotensi menyebabkan keadaan fatal hingga kematian. Seorang anak laki-laki, usia 3 tahun, memiliki keluhan lebam pada muka
dan ekstremitas serta sering terjadi bengkak pada sendi secara spontan dengan riwayat perdarahan sukar berhenti pada keluarga
disangkal. Tatalaksana pada pasien ini secara nonfarmakologi berupa edukasi keadaan pasien dan aktivitas apa saja yang harus
dibatasi. Sedangkan tatalaksana farmakologisnya meliputi transfusi fresh frozen plasma, transfusi kriopresipitat, dan asam
traneksamat. Tatalaksana diberikan selama 6 hari dan berespon baik. Bila ditemukan kasus hemofilia A, dapat segera berikan
tatalaksana, baik secara nonfarmakologis maupun farmakologis yang disesuaikan dengan sarana dan prasarana pelayanan medis
setempat. [J Agromed Unila 2014; 1(3):253-256]
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Pendahuluan

Hemofilia A  didapat (acquired tangan, dan kaki disertai nyeri dan bengkak.

hemophilia A) merupakan kasus autoimun yang
jarang terjadi. Umumnya kelainan faal koagulasi
ini bersifat herediter dan diturunkan secara X-
linked recessive sehingga hanya bermanifestasi
pada laki-laki, sedangkan wanita hanya menjadi
karier atau pembawa sifat penyakit ini."?

Kasus hemofilia A didapat disebabkan
adanya autoantibodi yang menghambat aktivitas
koagulasi faktor VIII. Insidensinya lebih sering
terjadi pada orang lanjut usia dan sangat jarang
pada anak-anak (1:1.000.000 kasus per tahun)."?

Meskipun sangat jarang namun dilihat
dari keadaan klinisnya, berpotensi tinggi
mengalami  keadaan serius, fatal serta
membutuhkan terapi seumur hidup.1

Kasus

Pasien anak laki-laki, berumur 3 tahun 9
bulan, berat badan 13 Kg, datang dari UGD
dengan keluhan memar pada bagian muka,

Keluhan ini muncul sejak 1 hari sebelum masuk
rumah sakit setelah jatuh di tanah dengan posisi
tertelungkup, tidak pingsan, tidak sakit kepala
maupun muntah proyektil.

Riwayat gusi berdarah diakui hilang
timbul dan riwayat bengkak kemerahan dan
hangat pada sendi diakui sejak usia 1 tahun,
riwayat keadaan seperti ini pada keluarga tidak
ada. Riwayat batuk dan pilek sebelum keluhan
pertama kali disangkal.

Pada pemeriksaan fisik diperoleh
keadaan umum sakit sedang, kesadaran kompos
mentis, nadi 108 x/menit, frekuensi napas 22
x/menit, suhu 36,6 °C, mata terdapat
subconjungtiva hemorrhage (-/+), muka tampak
hematom di regio zygomaticus (-/+), dan
ekstremitas tampak hematom di area olecranon
dan patella (-/+).

Pemeriksaan laboratorium meliputi
hemoglobin 10,6 gr/dl, hematokrit 32%, leukosit
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9400/ ul, trombosit 250.000/ul, masa
pembekuan (clotthing time, CT) 10 menit, masa
perdarahan (bleeding time, BT) 3 menit, masa
tromboplastin parsial (partial tromboplastin
time, PPT) 10,9 detik, dan masa tromboplastin

parsial teraktivasi (activated partial
thromboplastin time, aPTT) 139,5 detik dan
faktor VIl 5%. Berdasarkan anamnesis,

pemeriksaan fisik, dan pemeriksaan penunjang
didapatkan diagnosis pada pasien ini adalah
hemofilia A didapat (ICD X, D68.311).

Pada pasien ini diberikan tatalaksana
nonfarmakologi berupa edukasi keadaan pasien
dan aktivitas apa saja yang harus dibatasi.
Sedangkan tatalaksana farmakologisnya meliputi
transfusi fresh frozen plasma (FFP) 2x100 cc,
transfusi kriopresipitat 2x100 cc, dan asam
traneksamat 3x125 mg.

Pembahasan

Diagnosis pasien ini adalah hemofilia A
didapat (ICD X, D68.311). Hal ini didasarkan atas
anamnesis, pemeriksaan fisik, dan pemeriksaan
penunjang.

Berdasarkan anamnesis dan
pemeriksaan fisik ditemukan perdarahan di
bawah kulit berupa hematom di regio
zygomaticus, ekstremitas inferior sinistra, dan
ekstremitas superior sinistra, juga ditemukan
perdarahan subkonjungtiva sinistra. Terdapat
pula riwayat lutut, sikut, pinggul, bahu, otot
lengan, dan kaki tiba-tiba terasa nyeri, bengkak
dan terasa hangat sejak pasien berusia 1 tahun.

Gejala perdarahan yang timbul pada
hemofilia A didapat berbeda dengan hemophilia
A yang bersifat herediter, dimana hemarthrosis
menjadi gejala klinisi utama. Sedangkan pada
sebagian besar pasien hemofilia A didapat
memperlihatkan adanya perdarahan pada kulit,
otot atau jaringan lunak dan membran mukosa
(epistaksis, perdarahan gastrointestinal, dan
urologi), perdarahan retroperitoneal atau
perdarahan post partum.i"5 Hal ini dapat dlihat
dari gejala yang dialami pasien.

Pada kasus didapatkan riwayat adanya
perdarahan abnormal seperti pada pasien ini
dalam keluarganya disangkal. Hal ini kurang
sesuai dengan kriteria hemofilia pada umumnya
yang salah satunya bahwa pada penderita
hemofilia sering didapatkan riwayat perdarahan
abnormal pada keluarganya.’®

Hemofilia  bersifat herediter dan
diturunkan secara X-linked recessive, Oleh
karena itu, semua anak perempuan dari laki-laki
yang menderita hemofilia adalah carier

penyakit, dan anak laki-laki tidak terkena. Anak
laki-laki dari perempuan yang carier memiliki
kemungkinan 50% untuk menderita penyakit
hemofilia. Dapat terjadi wanita homozigot
dengan hemofilia (ayah hemofilia, ibu carier),
tetapi keadaan ini sangat jarang terjadi. Kira-kira
33% pasien tidak memiliki riwayat keluarga dan
mungkin akibat mutasi spontan.2

Pemeriksaan laboratorium pada kasus
ini  ditemukan  hemoglobin 10,6 gr/dl,
hematokrit 32%, leukosit 9400/ul, trombosit
250.000/ul, CT 10 menit, BT 3 menit, PPT 10,9
detik, dan aPTT 139,5 detik dan faktor VIII 5%.
Pada kasus hemofilia A didapat memang
seringkali ditemukan adanya keluhan gangguan
perdarahan dalam kehidupan keseharian pasien,
tidak adanya riwayat perdarahan yang sama
pada keluarga dan jika dilihat dari hasil
laboratorium bahwa hasil pemeriksaan darah
rutin normal. Namun aPTT memanjang serta
konsentrasi faktor VIII berkurang.>”’

Penanganan penderita hemofili segera
dilakukan sejak diagnosis ditegakkan, berupa
terapi secara umum dan khusus. Secara umum
tujuannya untuk meningkatkan kualitas hidup
penderita hemofili agar dapat menjalani
kehidupan seperti orang normal dengan
batasan-batasan tertentu. Terapi umum ini
dapat dilakukan dengan konseling, edukasi, dan
memanfaatkan semua standar terapi medik
yang ideal pada penderita  termasuk
mempersiapkan pengetahuan yang dimiliki
penderita. Penderita dan keluarga harus
diberikan pengetahuan praktis tentang penyakit
hemofilia,  faktor  pencetus perdarahan,
komplikasi yang akan timbul dan cara
pencegahannya.g'11

Pada pasien ini diberikan FFP sebanyak
100 ml untuk mengoreksi defisiensi faktor
koagulasi. Kelompok kerja ASA pada tahun 2001
merekomendasikan bahwa pemberian FFP
dilakukan untuk neutralisasi segera setelah
terapi dengan warfarin; untuk koreksi defisiensi
faktor koagulasi bila konsentrat yang spesifik
tidak tersedia; untuk koreksi perdarahan
mikrovaskular dengan adanya peningkatan PT
dan aPTT 1,5 kali nilai normal; untuk koreksi
perdarahan mikrovaskular sekunder karena
kekurangan faktor koagulasi pada pasien yang
mendapat transfusi lebih dari satu volume darah
dan jika PT dan aPTT tidak dapat dipantau
secara serial.”

FFP  sebaiknya diberikan dengan
perhitungan dosis untuk mencapai jumlah
minimum 30% konsentrasi faktor koagulasi
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dalam plasma (biasanya dicapai dengan
pemberian FFP sebesar 10-15 ml/kg), kecuali
untuk neutralisasi hemostasis setelah terapi
dengan warfarin maka dosis sebesar 5-8 mg/Kg
sudah cukup.2

Pengobatan kriopresipitat pada
penderita hemofilia disesuaikan dengan berat
ringannya perdarahan. Pada perdarahan ringan
bila kadar faktor VIl mencapai 30% sudah cukup
untuk menghentikan perdarahan. Perdarahan
sedang memerlukan kadar faktor VIIl 50% dan
pada perdarahan berat memerlukan faktor VIII
100%. Jumlah kriopresipitat yang dibutuhkan
dapat dihitung dengan ketentuan bahwa 1
UFVIII/kgBB akan menaikkan kadar faktor VIl
2%. Sedangkan untuk faktor XI, 1p/kgBB akan
menaikkan kadar faktor IX 1%. Rata-rata pada
keadaan normal 1p/ml adalah sama dengan
100%."

Selain itu diberikan asam traneksamat
yang merupakan obat antifibrinolitik yang
menghambat pemutusan benang fibrin. Asam
traneksamat digunakan untuk profilaksis dan
pengobatan pendarahan vyang disebabkan
fibrinolisis yang berlebihan dan angiodema
hereditas.”

Mekanisme kerja asam traneksamat
yaitu kompetitif menghambat aktivasi
plasminogen sehingga mengurangi konversi
plasminogen menjadi plasmin (fibrinolisin),
enzim yang mendegradasi gumpalan fibrinogen
dan protein plasmaa lainnya termasuk faktor
prokoagulan V dan VIII. Oleh karena itu, dapat
mengatasi perdarahan berat akibat fibrinolisis
yang berlebihan. Pada kasus ini diberikan asam

traneksamat dengan dosis 2x125mg
(10kg/kgBB/pemberian) dengan tujuan
. 2,13
menghentikan perdarahan.
Terapi anti perdarahan yang

direkomendasikan untuk pasien hemofilia A
didapat dan gejala perdarahan berat, akan
tetapi tidak semua jenis  perdarahan
membutuhkan intervensi.'**®

Setelah diberikan tatalaksana ini dan
dievaluasi selama 6 hari, daerah hematom
pasien tidak bertambah serta hematom dan
perdarahan subkonjungtival membaik.

Lini pertama tatalaksana perdarahan
pada hemofilia A didapat berupa agen by
passing. Ada dua jenis tatalaksana yang tersedia
yaitu recombinant activated factor VII (rFVIla)
dan activated prothrombin complex
consentrate.”"® Kedua agen by passing memiliki
efek hampir sama (93%) dalam mengontrol
perdarahan.16‘20

Namun pada kasus ini, tidak digunakan
lini 1 pada tatalaksana perdarahan pada
hemofilia A didapat karena keterbatasan pada
aspek ekonomi dan ketersediaan obat tersebut
di Lampung.

Pada pasien ini respon terapi selama 6
hari masih cukup baik pada kondisi perdarahan
derajat sedang, memberikan hasil perbaikan di
mana hematom yang terjadi tidak meluas pada
daerah trauma. Hal ini dapat memperlihatkan
efek pemberian transfusi FFP dan kriopresipitat,
serta pemberian asam traneksamat dapat
diberikan sebagai terapi sementara bila
ketersedian agen by pass tidak ada atau tak
tercapai secara ekonomi.

Selain untuk mengatasi fase akut saat
terjadi perdarahan, hal lain yang harus dilakukan
adalah  secepat mungkin  mulai terapi
imunosupresi setelah diagnosis untuk
mengeradikasi autoantibody."‘s'21 Pilihan terapi
termasuk pemberian secara tunggal
kortikosteroid atau kombinasi dengan obat
sitotoksik  seperti siklofosfamid, azatiopin,
siklosporin, immunoglobulin intravena, dan
induksi toleransi imun.*®

Simpulan

Hemofilia A didapat merupakan kasus
yang jarang terjadi pada anak. Bila ditemukan
kasus segera berikan tatalaksana baik secara
nonfarmakologis maupun farmakologis yang
disesuaikan dengan sarana dan prasarana
pelayanan medis setempat.
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