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Management of oral cavity bleeding in haemophilia patients
Tatalaksana perdarahan rongga mulut pada pasien hemofilia
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ABSTRACT

Haemostasis disordersare classified ascoagulation factor deficiency, plateletdisorders, vascular disorders and fibrinolytic de-
fects.Haemophilia belongs to the first group ofthese diseases which are inherited recessively linked to the X-chromosomne.
Haemophilia is clinically characterised by seriousand prolonged bleeding. Bleeding ofthe oral mucosais oftenan incidental
finding in children with haemophilia. A 1-year-old boy with complaints ofpersistent bleeding of the gums dueto trauna by
impact of a plastic water bottle since £9 days was reported. The management ofthe case was routine blood tests, PT,aPTT
and coagulation factor concentrations, debridementand hecting vulnus under general anaesthesia, joint care with the paedia-
tric department of the HOM division, and administration of factor VIl injection. It wasconcluded thathaemophilia is a seri-
ous congenital bleeding disorder that requires early diagnosis. Anamnesis, clinical examination, supporting examination, and
management must be prompt and appropriate to preventfurther complications.
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ABSTRAK

Gangguan hemostasis diklasifikasikan sebagai defisiensi faktor koagulasi,gangguan trombosit, gangguan vaskular,dan defek
fibrinolitik. Hemofilia termasuk dalam kelompok pertama penyakit iniyang diturunkan secara resesif terkait kromosom-X.
Hemofilia secaraklinis ditandai dengan perdarahan serius dan berkepanjangan. Perdarahan pada mukosa rongga mulut se-
ring menjadi temuan insidental pada anak penderitahemofilia. Dilaporkan anak laki-laki usia 1 tahun dengankeluhan perda-
rahan yang terus-menerus pada gusi karena trauma oleh benturan botol air plastik sejak 9 hari. Tata laksana kasus yaitu dila-
kukan pemeriksaan darah rutin, PT,aPTT dan konsentrasi faktor koagulasi, debridemen dan hectingvulnus dalamanestesi
umum, rawat bersama dengan departemen pediatrik divisi HOM, sertapemberian injeksi faktor V11I. Disimpulkan bahwa he-
mofilia adalah kelainan perdarahan kongenital serius yang membutuhkan diagnosis dini. Anamnesis, pemeriksaan klinis, pe-

meriksaan penunjang, dantata laksana harus cepatdan tepat untuk mencegah komplikasiyang lebih lanjut.
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PENDAHULUAN

Gangguan hemostasis diklasifikasikan sebagai def
siensifaktor koagulasi, gangguan trombosit, gangguan
vaskular, dan defek fibrinolitik. Hemofilia termasuk da-
lam kelompok pertama penyakit ini, yang secara klinis
ditandai dengan waktu pembekuanyang lama dan per-
darahan yang berlebih pada mukosa, jaringan lunak,
otot, dan sendiyang menahan beban; perdarahan sendi
atau hemartrosis dapat menyebabkan artropati. Hal ini
berkait dengan mortalitas dan morbiditas, dan banyak
berdampakpada kesehatan secara keseluruhan.Pada he-
mofilia, beberapa faktor pembekuan abnormal, dalam
jumlah atau struktur. Akibatnya, kaskade koagulasida-
pat terganggu, mengakibatkan peningkatan waktu per-
darahan yang signifikan, dibuktikan terutama dengan
perpanjangan aPTT.1?

Hemofilia adalah gangguan perdarahan serius yang
paling umum, yang diturunkan secara resesif terkait
kromosom-X, yang disebabkan oleh tidak adanya atau
berkurangnya aktivitas faktor V111 (hemofilia A) atau
faktor IX (hemofilia B). Dimasalalu,penderita hemofi
lia cenderung meninggal pada usia muda, tetapi dengan
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perkembangan pengobatan yang aman dan efektif, pen-
deritanya saat ini memiliki harapan untuk hidup.3*
Hemofilia muncul 1 dari 5.000-30.000 kelahiran.
Survei globaltahunan Federasi Hemofilia Dunia, me-
nunjukkan bahwa jumlah laki-laki dengan hemofilia di
seluruh dunia adalah 1.125.000, mayoritas tidak ter-
diagnosis, termasuk sekitar 418.000 laki-laki dengan
hemofilia berat. Penyakit ini telah disubklasifikasikan
menjadi tiga subtype, yaitu A mewakili 80-90% dari
totalkasus (atau 1:5000 kelahiran), perempuan adalah
pembawa, hanya laki-laki yang terkena, dantidak ter-
jadi penularan darilaki-laki ke laki-laki; B (Christmas
disease),yang jauh lebih jarang (1:30.000 kelahiran);
danC (Rosenthal syndrom), juga sangat jarang. Selain
itu, jenis keempat hemofilia diusulkan oleh Owren pa-
datahun1947. Owren Disease atau parahemofilia di-
sebabkan oleh defisiensifaktor V, dengan insiden 1 ka-
sus per 1 juta anak. Hemophilia A dan B secaraklinis ti-
dak dapat dibedakan,dan disebabkan oleh mekanisme
defisiensi faktor koagulasi V111 (atau faktor antinemo-
mofilik) dan IX (atau komponen tromboplastin plas-
ma); C subtipe hasil daridefisiensi faktor XI. Tidak ada
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preferensirasatau geografis tertentu untuk penyakit ini.
Meskipun diturunkan dari orang tua ke anak,ganggu-
antersebut tidak menunjukkan riwayat yang familiar;
sekitar %5 kasus disebabkan oleh mutasi spontan atau
sporadik. Prognosis penderita anak tergantung pada de-
rajat ketidakmampuan mereka, adanya antiboditerha-
dap faktor VI, dan adanya hepatitis.*®

Hemofilia diklasifikasikan lebih lanjut berdasarkan
kadar F V111 atau F IX plasma.Kategoriringan jika ka-
darnya 5-40 1U/dL atau 5- <40% dari normal. Katego-
risedang jika kadarnya1-5 IU/dL atau 1-5% dari nor-
mal. Perdarahan spontan sesekali; perdarahan berke-
panjangandengan trauma ringan atau operasi. Katego-
ri berat jika kadarnya <1 1U/dL atau <1% dari normal.
Pendarahan spontan pada sendi atau otot.**®

Pada anak penderita hemofilia, rongga mulut yang
memiliki kaya vaskularisasi sering menunjukkan per-
darahan yang episodik. Area perdarahan yang paling
umum adalah frenulum labialis dan lingualis, setelah
trauma atau akibat tindakan. Perdarahan spontan gingi-
va juga sering terjadi karena rangsangan kecil seperti
menyikat gigi, abrasimakananatau infeksi. Padarong-
ga mulut terdapat sejumlah kapiler yang besar di dekat
permukaan sehingga kecenderungan perdarahan lebih
tinggi, terutama padaanak karenameningkatnya aktivi-
tas fisik yang tidak terkontrol. Penatalaksanaan perda-
rahan pada pasien hemofilia merupakan tantangan ter-
besar bagi ahli bedah mulut karena memerlukan ker-
jasama yang erat dengan ahli hematologi dalam pena-
nganan hemofilia yang komprehensif.*

Tujuan darilaporan iniadalah untuk mengetahuita-
talaksana perdarahan rongga mulut pada anak disertai
hemofilia yang menjadi temuan insidental.

KASUS

Anak laki-laki usia 1 tahun diantar orang tuanya ke
UGD dengan keluhan perdarahanpadagusikarenater-
luka oleh benturan botol air plastik sejak £9hari sebe-
lum masuk rumah sakit. Riwayat sebelumnya pasien
dirawatdiUGD RS lain karena kondisi anak yang le-
mas dan pucat,pasien dilakukan tindakantransfusida-
rah, transfusi plasma, obat injeksi yang tidak diketa-
hui namanya sertadirawat inap selama 2 hari. Pasien ke-
mudian dipulangkan, namun karena perdarahan pada gu-
sitidak berhenti,orang tua membawa ke klinik dokter-
gigi swasta dan langsung diarahkan ke UGD (Gbr.1).

Pemeriksaan tanda-tanda vital dalam batas normal
Konjungtiva anemis dan ada laserasiregio frenulum la-
bialis, terdapat blood clot regio gigi52-61 disertairem-
besan darah. Pemeriksaan darah rutin, leukosit 15,1x
10%/uL, eritrosit 3,95x10%/uL, Hb 10,6 g/dL, hematokrit
32%, platelet 315x108/uL, waktu pembekuan 15 ment,
waktu perdarahan 3 menit. Diagnosis semen-tara yaitu
vulnus laceratum ar frenulum labialis maxilla.
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Gambar 1 Foto ekstraoral dan intraoral pre operasi

PENATALAKSANAAN

Tatalaksanayang dilakukan yaitu pemasanganinfus
ringer laktat 32 tpm(mikrodrips),debridemen danhec-
ting vulnus dalam anestesi umum, pemberian obatam-
pisilin injeksi 200 mg, parasetamoldrips 125 mg. Pasi-
endirawatinap selama satu harisetelahitu pasien dipu-
langkan karena tidak ada perdarahanaktiflagi (Gbr.2).

{ IS\
Gambar 3A Foto ekstraoral dan B intraoral pascaoperasi

Tiga hari setelah operasi, orang tua pasien kembali
ke UGD dengan keluhan darah kembali merembes pa-
da area operasi. Pasien sering memasukkan tangannya
ke mulut serta menggigit pinggiran buku dan baju £1
harisebelumnya. Riwayat keluarga yaitu sepupu laki-
laki dariibu pasien sering mengeluhkan mimisan dan
memar pada badan.

Pada pemeriksaantanda-tandavital dalam batas nor-
mal, terdapat hematoma pada medial pedis dextra. Dua
jahitan terlepas pada daerah operasi disertai perdarah-
an aktif. Pemeriksaan darah lengkap, leukosit 11,1x
10%/uL, eritrosit 3,80x10¢/uL, Hb 9,6 g/dL, hematoktit
29,8%, platelet 364x10%/uL, waktu pembekuan 15 me-
nit, waktu perdarahan 3 menit, PT 15,6 detik, aPTT
67,2 detik, INR 1,32. Diagnosis sementara yaitu bleed-
ing disorder susp hemofilia.

Daerah operasidibersinkan denganNaCl 0,9%, kom-
pres dingin dariekstraoraldaerah labium superior lalu
aplikasi verban tekan pada labium superior (Gbr.5).
Pasien juga dikonsul rawat bersama dengan departe-
men pediatrik divisi HOM yang melakukan infus ase-
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Gambar 5A Foto medial pedis dextra; B Foto ekstraoral dengan
ap likasi verban tekan

rin 10 tpm dan pemeriksaan Faktor V111. Hasil peme-
riksaan Faktor V111 diperoleh hasil 5% sehingga dite -
gakkan diagnosis hemofilia A. Pasien lalu diinjeksikan
antinemofilia Faktor V111500 IU i.v. Pada hariketiga
perawatan tidak ditemukan perdarahan, keadaan umum
baik, pasien lalu dipulangkan dengan instruksi meng-
hindari gangguan pada daerah operasi.

PEMBAHASAN

Pada pasien inidiagnosis ditegakkan dengan hemo-
filia A kategori. Anak dengan hemofilia A kategoriri-
ngandansedang (1-5% dan 5-25% dari kadar plasma
normal) biasanya menunjukkan episode perdarahan se-
kunder. Pasien dirawat dengan bekerja sama dengan ahli
hematologi.*

Hemofilia ditandai dengan perdarahan di banyak
area dirongga mulut mulaidarigingiva dan soket pas-
caekstraksi. Pasien mungkin juga memilikiriwayat pen-
darahan seumur hidup, tergantung pada tingkat kepa-
rahan hemofilia. Episode perdarahan lebih banyak pada
hemofilia berat, diikuti oleh hemofilia sedang dan ri-
ngan. Sebuahstudi oleh Sonis dan Musselman mene-
mukan rerata 29,1% perdarahan kejadian per tahun pa-
da pasien hemofilia yang 9% melibatkan struktur rong-
ga mulut (frenum labial, 60%; lidah, 23%; mukosa
bukal, 17%:; gingiva dan lelangit, 0,5%). Oleh karena
itu, untuk pertimbangan perawatan gigi melalui anam-
nesis adalah wajib untuk mendiagnosis dan manaje-
men yang tepat dari hemofilia.®

aPTT danwaktu pembekuan biasanya memanjang
pada pasien dengan penyakit ini,sehingga tes inidapat
digunakan sebagaites skrining untuk hemofilia A. Pe-
meriksan darah lengkap, termasuk trombosit, dan PT
biasanya normal; meskipun kadang-kadang kadar Hb
danjumlah seldarah merah bisa menjadi rendah, ter-
utama jika pasien memiliki riwayat perdarahanyang
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berat dan berkepanjangan.’

Dalam hal ini, baik PT dan aPTT memanjang; hal
ini memiliki banyak penjelasan. Mekanisme pembeku-
an memiliki dua jalur, yaitu ekstrinsik dan intrinsik.
Dua jalur ini bergabung menjadi jalur umum untuk me-
nyelesaikan mekanisme pembekuan. PT biasanya me-
ngukur kemampuan pembekuan faktor I, 11,V, VII,dan
X di jalur ekstrinsik dan umum, sedangkanaPTT me-
ngukur kemampuan pembekuan faktor V111, X, XI,
dan XIlI di jalur intrinsik dan umum. Selain itu, kom-
pleks yang dibentuk oleh F 1X dan F V111, yang ber-
ada di jalur intrinsik, berikatan dengan F X, yang ada
dijalur ekstrinsik dan mengaktifkannya menjadi fak-
tor Xa. Gejala umum defisiensi faktor ekstrinsik ada-
lah purpura, perdarahan pada nasal, gingiva, menstru-
asi dan pendarahan yang berlebihan setelah operasi;
kekurangan faktor intrinsik kadang-kadangmuncul de-
ngan perdarahan hebat, seperti perdarahan sendidan
perdarahan intrakranial. Keterkaitan antara dua jalur
dapat menjelaskan mengapa kedua hasil tes itu berke-
kepanjangan, yaitu karena kekurangan salah satu dari
faktor ini. Selain itu, PT juga memanjang pada pasien
yang menerima antagonis vitamin K danantikoagulan,
sepertiwarfarin.”

Terapipenggantian faktor pembeku darah merupa-
kanterapi utama pada pasien dengan hemofilia A atau
B. Penggantian faktor pembeku inidilakukan secarain-
travena. Satu unit F V111 per kilogram berat badan da-
pat meningkatkan F V111 dalam darah sekitar 2%, satu
unit F IX per kilogram berat badan dapat meningkat-
kan F IX plasma sekitar 0,8% pada orang dewasa dan
0,7% pada anak. Keputusan pemberian terapi peng-
gantian faktor pembekuan darah harus dilakukan ber-
samaan dengan ahli hematologi sehingga dapat me-
menuhi kebutuhan individu pasien berdasarkan ting-
kat keparahan hemofilia, tingkat trauma, dan rencana
perawatan. Dosis pemeliharaan F V11l diberikan setiap
12 jampada hemofilia A dan F 1X diberikan setiap 24
jam pada hemofilia B karena waktu paruh yang pen-
dek. Secaraumum, F V111 memiliki 6-16 jam waktu pa-
ruh dan F IX memiliki waktu paruh 14-27 jam.®

Agen antifibrinolitik dapat digunakan bersama de-
ngan terapi penggantian faktor pembeku. Agen antifi-
brinolitik merupakan terapi tambahan untuk mendu-
kung pembentukan bekuan darah. Agen antifibrinoli-
tik dapat diberikan secara topikalsebagai obat kumur
atau sistemik sebagai obat oral atau intravena. Asam
traneksamat adalah salah satu agen antifibrinolitik tu-
runan sintetis dari asam amino lisin atau lisin analog,
Pemberianagen antifibrinolitik menstabilkan penyum-
batan fibrin. Dosis Asam traneksamatuntuk anak>1
tahun yaitu 20 mg/kg BB/haridalam 2-3 dosis seha-
ri.389 Pada kasus ini tidak dilakukan terapi tambahan
dengan agen antifibrinolitik karena dengan pemberi-
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anterapipenggantian faktor pembeku darah telah me-
nunjukkan perbaikan yang signifikan.

Prosedur hemostatik lokal diperlukan untuk mengu-
rangiperdarahan, selain penekanan langsung dengan
kasa tampon dan minimal trauma. Penjahitan diguna-
kan untuk memperbaiki penutupan gingiva, menghen-
tikan pendarahan, dan mencegah gangguan luka kare-
na makanan. Pemilihan jenis benang yang digunakan
tergantung pertimbangan operator. Untuk benang non-
absorbable,tindak lanjutpascaoperasi diperlukan dan
ada kemungkinan perdarahan saat jahitan dilepas. Se-
dangkan untuk benang absorbable dapat membawa ri
siko infeksi yang dapat menunda penyembuhan® Pada
kasus ini pemilihan benang absorbable dilakukan atas
dasar pertimbangan tingkat kooperatif anak yang akan
menyulitkan proses pelepasan benang yang berisiko
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trauma danperdarahankembali pada saat pelepasannya.

Penggunaan antibiotik bertujuan untuk mengurangi
risiko infeksi. Obat analgesik yang harus dihindariada-
lah anti-inflamasi non-steroid danaspirin karena dapat
memengaruhifungsi trombosit yaitu menghambat agre-
gasi trombosit. Sebagaialternatif yang aman yaitu para-
setamol dan oksikodon untuk mengurangi rasa nyeri.8

Disimpulkan bahwa tatalaksana hemofilia membu-
tuhkan diagnosis dini dengananamnesis, pemeriksaan
fisik, dan penunjang yang tepat. Keberhasilan tatalak-
sana berhubungan dengan pemberian terapi penggan-
tian faktor pembeku darah, agen antifibrinolitik dan pro-
sedur hemostatik lokal. Perawatan komprehensif dan
kerjasama ahlihematologiharus segera dilakukan un-
tuk mencegah komplikasi yang mengancam jiwa dan
berpotensi disabilitas seumur hidup.
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