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emofilia merupakan penyakit gangguan
perdarahan yang bersifat herediter,
paling banyak ditemukan pada anak laki-

laki. Salah satu manifestasi klinis perdarahan pada
hemofilia adalah hemartrosis atau perdarahan sendi.1-

4 Hemartrosis akut merupakan manifestasi perdarahan
yang tersering pada hemofilia berat yaitu sekitar 85%
dari seluruh episode perdarahan.5 Apabila hemartrosis
terjadi berulang kali, dapat menyebabkan artropati
kronik yaitu kerusakan sendi.3  Sendi yang paling
sering terkena adalah sendi lutut, kemudian berturut-
turut sendi siku, pergelangan kaki, bahu, pergelangan
tangan, panggul, lengan, dan kaki. Hal ini diduga
karena karena ketidakmampuan  sendi lutut, siku dan
pergelangan kaki yang merupakan sendi engsel
menahan gerakan berputar dan menyudut baik oleh
gerakan volunter maupun gerakan involunter
sedangkan persendian lain yaitu sendi panggul dan
bahu dapat menahan beban tubuh, gerakan  me-
nyudut, dan memutar dengan lebih mudah.5 Bila pada
salah satu sendi telah terjadi hemartrosis maka
kejadian hemartrosis berikutnya sebagian besar akan
mengenai sendi yang sama.

Insidens dan derajat hemartrosis dipengaruhi oleh

beberapa faktor yaitu; kadar faktor VIII atau IX yang
beredar dalam sirkulasi, episod trauma dan usia
pasien. Adanya antibodi atau inhibitor tidak
mempengaruhi derajat dan frekuensi hemartrosis.6

Patogenesis Artropati Kronik

Pada hemartrosis, kejadian yang paling ditakuti adalah
terjadinya artropati kronik hemofilia sebagai akibat
terpaparnya jaringan sendi terhadap perdarahan intra-
artikular berulang dan berkepanjangan, sehingga
mengakibatkan kerusakan sendi melalui beberapa
mekanisme yang melibatkan jaringan sinovial, cairan
sinovial dan kartilago artikular. Fungsi cairan sinovial
berfungsi untuk lubrikasi, nutrisi jaringan sendi dan
shock absorber, sedangkan fungsi membran sinovial
untuk mengatur volume cairan sinovial dan mem-
bersihkan cairan sinovial dari debris antara lain darah.7,8

Faktor-faktor yang berperan dalam patogenesis
artropati adalah faktor fisik baik lokal maupun umum
dan faktor kimia.

Faktor fisik umum

Perdarahan intra-artikular yang berkepanjangan akan
menyebabkan peningkatan tekanan intra-artikular
sehingga mengakibatkan kerusakan sinovium dan
destruksi kartilago artikular.9,10 Tekanan  intra-artikular
yang tinggi makin diperberat dengan posisi fleksi yang
selalu terjadi pada hemartrosis sebagai refleks untuk
mengurangi nyeri.9

H

Hemofilia merupakan penyakit gangguan perdarahan yang bersifat herediter dengan
berbagai macam manifestasi perdarahan, salah satunya ialah hemartrosis atau
perdarahan sendi. Hemartrosis dapat menimbulkan masalah jangka panjang yaitu
terjadinya artropati kronik. Hal ini dapat dicegah dengan tatalaksana hemartrosis
secara baik dan optimal.

Kata kunci: hemofilia - artropati kronik
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Faktor fisik lokal

Pada pasien hemofilia yang tidak mendapat terapi yang
adekuat, penurunan aktifitas tromboplastin di
sinovium dan kapsul fibrosa akan menyebabkan
hematoma tetap dalam bentuk cair dan akan terus
bertambah ukurannya sehingga akan menyebabkan
peningkatan tekanan intra-artikular.11 Pembentukan
bekuan yang berlebihan, akibat dari hemartrosis yang
melanjut tidak dapat dihancurkan secara sempurna
oleh proses fibrinolitik. Organisasi dari bekuan yang
tersisa akan menyebabkan pembentukan jaringan
fibrosis yang berlebihan.12

Jaringan sinovial merupakan lokasi utama
perdarahan sendi, Sinovium yang hiperemis dapat
menjadi subyek terjadinya perdarahan berulang setelah
hemartrosis yang pertama. Satu kejadian hemartrosis
merupakan predisposisi terjadinya perdarahan
berikutnya. Fibrosis subsinovial dan intra artikular yang
menebal akan mengakibatkan fibrosis kapsular dan
kontraktur sendi.13 Komposisi cairan sinovial akan
terganggu dengan adanya darah, bekuan, plasmin dan
enzim lisosom yang dilepaskan oleh jaringan sinovial
yang meradang, hal ini akan berakibat langsung pada
nutrisi kartilago artikular. 14

Faktor kimia

Peran besi  dalam patofisiologi artropati masih belum
jelas. Stein menemukan bahwa terdapat deposit besi
(siderosome) dalam sitoplasma sel sinovial, Jaringan
subsinovial, dan kondrosit pada lapisan superfisial
kartilago artikular.12 Ternyata siderosome  dalam
sitoplasma tersebut  secara langsung me-nyebabkan
degenerasi dini dan disintegrasi sel.12,15,16 Gangguan
fisiologis sel kondrosit yang disebabkan hemartrosis
berulang, gangguan fisik dan kimia dari matriks
kartilago akan menyebabkan proses patologis
kerusakan yang berat dari kartilago artikular pada
artropati kronik.17

Proses degenerasi dan nekrosis kondrosit yang
mengandung siderosome  di daerah supersifisial dan bagian
atas kartilago akan menyebabkan gangguan  kontinyuitas
permukaan sel  seperti hilangnya matriks  yang akan
menyebabkan robekan dan rusaknya kartilago. 18

Destruksi  kartilago  yang luas ternyata berkaitan
dengan sinovium yang berpigmentasi. Telah  diketahui
bahwa enzim proteolitik mungkin menyebabkan
degradasi kartilago dan peningkatan kadar enzim

hidrolitik terutama cathepsin D yang terdeteksi di
sinovium dan cairan sinovium pada persendian pasien
hemofilia. Enzim tersebut mempunyai efek kemotaktik
yang poten dan berperan dalam  mempertahankan
peradangan kronik sinovium. Cathepsin D juga
menyebabkan degradasi matriks ekstraselular  kartilago
artikular yang pada akhirnya menyebabkan degenerasi
kartilago.19

Plasmin suatu enzim proteolitik produk dari  aktivasi
plasminogen serum juga berperan dalam proses degenerasi
sendi pada artropati kronik hemofilia. Plasmin dapat
teraktivasi di cairan sendi sebagai akibat trauma sinovium
dan kartilago. Kartilago dapat mengaktivasi plasminogen
yang dilepaskan ke dalam sendi sebagai akibat peningkatan
permeabilitas pembuluh darah sinovium setelah terjadi
hemartrosis. 20

Fibrosis lapisan sinovial pada persendian pasien
hemofili akan mengakibatkan gangguan fungsi sel-sel
sinovial yaitu fungsi sintesis dan sekresi gliko-
saminoglikan terutama  kondroitin sulfat. Fungsi lain
membran sinovial adalah sekresi asam hialuronat ke
dalam cairan sendi.

Pada keadaan normal permukaan kartilago
artikular dilapisi oleh asam hialuronat dan protein yang
melindungi jaringan di bawahnya dari kerusakan
mekanik dan enzimatik  oleh  sel-sel darah dan fibroblas
cairan sinovial. Lapisan asam hialuronat ini tidak
terdapat pada kartilago artikular pasien hemofilia.12

Secara garis besar dapat dikatakan bahwa gangguan
mekanik dan kimia akan mengakibatkan kerusakan sel-
sel sinovial dan kondrosit kartilago artikular, gangguan
enzimatik tampaknya paling berperan dalam proses
degradasi matriks kartilago. Patogenesis ini dapat
digambarkan dalam Gambar 1.

Klasifikasi Hemartrosis

Klasifikasi hemartrosis dibedakan secara klinis dan
radiologis. Klasifikasi secara klinis bermanfaat untuk
menentukan tatalaksana medis sedangkan klasifikasi
secara radiologis untuk menentukan tatalaksana bedah.
Klasifikasi  secara klinis dibagi menjadi 3 yaitu:

Hemartrosis akut

Hemartrosis akut terjadi secara cepat setelah gejala
prodroma berupa rasa nyeri dan kekakuan. Sendi menjadi
tegang, bengkak, keras, panas dan nyeri, sedang kulit di
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atasnya mengkilat dan merah.  Sendi yang terkena selalu
dalam posisi fleksi dan terbatas pergerakannya oleh karena
hemartrosis dan nyeri. Nyeri cepat menghilang dengan
pemberian faktor pembekuan.22,23

Hemartrosis subakut

Hemartrosis subakut terjadi setelah dua kali atau lebih
hemartrosis akut, meskipun telah diberikan terapi

yang adekuat. Sinovium  menebal dan terdapat
restriksi sedang di pergerakan sendi. Nyeri bukan
merupakan gejala utama tahap subakut ini.22,23

Hemartrosis kronis

Hemartrosis kronis terjadi setelah hemartrosis
subakut berlangsung selama 6 bulan atau lebih.
Perubahan yang progresif terjadi sampai stadium

Gambar 1. Patogenesis artropati kronik hemofilia.21
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akhir  artropati yaitu suatu keadaan fibrosis,
kontraktur, oleh karena terjadi kerusakan sendi yang
menyeluruh. 22,23

Klasifikasi yang dipakai berdasarkan gambaran
radiologis dibagi menjadi 5 stadium, yaitu :22

Stadium I
Pada stadium I tidak terdapat kelainan tulang, hanya
terdapat pembengkakan jaringan lunak di sekitar
sendi.22

Stadium II
Pada stadium II biasanya bersamaan dengan stadium
klinis yang disebut hemartrosis subakut. Terdapat
osteoporosis terutama pada epifisis, selain terdapat
pertumbuhan epifisis terutama pada sendi lutut dan
siku. Integritas sendi tetap baik, tanpa adanya
penyempitan ruang kartilago dan tidak terdapat kista
tulang.22

Stadium III
Pada  stadium III terjadi disorganisasi sendi yang tampak
pada gambaran radiologis, tetapi tidak terdapat
penyempitan ruang kartilago yang bermakna. Lekukan
interkondilar pada sendi lutut dan trokanter ulna biasanya
melebar. Pada fase ini gambaran radiologis penting yang
ditemukan adalah kartilago sendi tetap utuh. Stadium ini
merupakan stadium akhir artropati yang masih reversibel
terhadap tatalaksana medis22

Stadium IV
Stadium IV ditandai dengan penyempitan ruang sendi
dan terdapat kerusakan kartilago.22

Stadium V
Stadium V merupakan fase akhir, ditandai dengan
kontraktur sendi, fibrosis sendi ,ruang sendi menghilang,
pembesaran epifisis yang luas dan disorganisasi  hebat
struktur sendi. Sendi. Pada stadium ini jarang terjadi
perdarahan.22

Diagnosis

Diagnosis  hemofilia ditegakkan bila dalam anamnesis
ditemukan riwayat perdarahan, terutama bila dijumpai
perdarahan sendi, terdapat riwayat saudara laki-laki
sekandung yang menderita sakit yang sama, dan
saudara laki-laki dari ibu yang menderita sakit yang

sama. Pada pemeriksaan fisik dapat ditemukan gejala
perdarahan, dengan gejala khas hemartrosis.

Kelainan sendi dapat ditemukan dalam bentuk
hemartrosis akut, subakut dan kronik. Pada gambaran
radiologis tulang dapat ditemukan gambaran bervariasi dari
pembengkakan jaringan lunak sampai fibrosis dan
disorganisasi sendi yang berat. Pada pemeriksaan
laboratorium didapatkan masa perdarahan memanjang,
jumlah trombosit normal,  PTT memanjang, PT normal,
dan pada TGT umumnya didapatkan defisiensi AHG pada
hemofilia A, sedangkan defisiensi plasma tromboplastin
component (PTC) ditemukan pada hemofilia B.1,2,5,22

Tatalaksana

Tatalaksana artropati hemofilik memerlukan kerjasama
yang baik antara ahli hematologi dan bedah ortopedi,
dan dibagi menjadi:

1. Tatalaksana medis

Kontrol perdarahan
Tujuan utama tatalaksana medis pada hemartrosis
akut adalah menjamin hemostasis dengan cara
pemberian terapi pengganti (replacement
therapy)5,22 Tujuan tatalaksana medis primer lainnya
untuk menghilangkan nyeri, mempertahankan
dan memperbaiki fungsi sendi, serta mencegah
artropati kronik.5,22 Pada hemartrosis akut, jika
perdarahan dapat dikontrol sejak awal, hanya
sedikit perdarahan yang menekan sendi sehingga
tekanan intra-artikular akan berkurang. Faktor
yang berpengaruh ialah: luasnya hemartrosis,
jumlah atau kadar faktor yang beredar, adanya
antibodi, waktu paruh faktor yang diberikan.5,22

Terapi pengganti
Umumnya untuk terapi pengganti digunakan
kriopresipitat atau lyophilized human AHG  untuk
hemoflia A, tetapi dapat pula digunakan fresh
frozen plasma (FFP). Plasma, kriopresipitat dan
konsentrat AHG hanya mengandung sedikit faktor
IX, hingga untuk hemofilia B diberikan FFP atau
konsentrat faktor IX.5,22 Dosis faktor pembekuan
yang diberikan dihitung menggunakan hubungan
antara peningkatan konsentrasi plasma faktor
pembekuan dan dosis dalam unit per kilogram.
Patokan umum adalah 1 unit faktor VIII per
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kilogram berat badan akan menaikkan aktifitas
faktor VIII pasien sebesar 2%; sedangkan 1 unit
faktor IX akan menaikkan aktifitas faktor IX
sebesar 1,5%.5,22 Waktu paruh  faktor VIII pada
hemofilia sekitar 12 jam dan faktor IX kira-kira
18 jam5,22,23 Hal itu berarti  12 jam setelah
pemberian infus faktor VIII, kadarnya akan
menurun  menjadi setengah kadar inisial,
sehingga diperlukan  infus setengah dosis inisial
setiap 12-18 jam untuk mening-katkannya ke
kadar inisial.5,22 Untuk penanganan adekuat
hemartrosis dibutuhkan kadar faktor pembekuan
dalam plasma 30-50%.24 Umumnya  untuk
hemofilia A dipakai dosis faktor VIII 15-25 unit/
kg berat badan atau 3-4 kantong/10 kg bila
meng-gunakan kriopresipitat.24 Untuk hemofilia
B digunakan konsentrat faktor IX dengan dosis
30-50 unit/kg berat badan. Terapi ini dapat
diberikan pada pasien rawat jalan, diulangi setiap
24-48 jam, jika perdarahan belum terkontrol.22

Biasanya untuk hemartrosis dibutuhkan terapi 2-
7 hari.24

Analgesik
Pemberian  analgesik dapat mengaburkan gejala
perdarahan sendi yang terjadi.24 Disamping itu
obat yang mengandung aspirin, guaiakolat dan
antihistamin diketahui menghambat agregasi
trombosit dan memper-panjang masa perdarahan
pada pasien hemofilia,24 oleh karena itu pasien
harus diingatkan untuk tidak menggunakan obat-
obatan tersebut. Bila terpaksa dapat digunakan
penghilang rasa nyeri  seperti propoksifen,
asetaminofen, ibuprofen, meperidin, kodein,
petidin atau metadon sebagai alternatif.5,22,25

Obat anti inflamasi
Pada hemartrosis akut dapat digunakan korti-
kosteroid dengan dosis (prednison) 1-2 mg per
kilogram berat badan selama 3-5 hari dan tidak
melebihi 14 hari untuk sinovitis kronis.22 Pada
degenerasi sendi yang telah menetap dan adanya
sinovitis persisten, injeksi steroid intra-artikular
dapat menolong membebaskan rasa nyeri, tetapi
pemakaian-nya harus dilindungi terapi pengganti
dengan faktor yang sesuai.26 Obat anti inflamasi
lain seperti indometasin, fenilbutazon sangat
berbahaya  digunakan karena menghambat fungsi
trombosit.22

Obat antifibrinolitik
Penggunaan asam E-aminocaproic dan asam
traneksamat untuk mencegah hemartrosis belum
jelas manfaatnya. Secara teoritis obat anti-
fibrinolitik mungkin malah berbahaya digunakan
pada hemartrosis, karena bekuan  yang terbentuk
akibat asam E-aminocaproic dan asam traneksamat
tidak dapat diabsorbsi sampai 6 bulan. Fibrosis
dan destruksi sendi mungkin meningkat selama
periode ini dan dapat mengakibatkan artropati
berat. Penggunaan obat ini tidak dianjurkan dan
mungkin merupakan kontraindikasi untuk
artropati hemofilia.22

2. Tatalaksana ortopedi non bedah

Sebagai tambahan untuk terapi pengganti dapat digunakan
kompres  es  pada sendi  yang terkena selama 15 menit
setiap 1-2 jam selama 48 jam pertama,  dan sendi  dibebat
atau diimobilisasi kurang lebih  selama 24 jam, serta anggota
badan yang terkena ditinggikan untuk menurunkan
tekanan hidrostatik vena. Fisioterapi bertahap dapat
diberikan setelah 48 jam.23  Dalam waktu singkat setelah
diberikan terapi pengganti, nyeri akan terkontrol dan dalam
waktu 24 jam gerakan sendi dapat membaik.22

Aspirasi pada hemartrosis akut secara teoritis dapat
dilakukan untuk mengeluarkan produk darah dari
sendi..22,27,28 Umumnya tindakan ini dipertimbang-kan
pada hemartrosis berat yang ditandai adanya distensi pada
kapsul sendi.24 Bila akan dilakukan aspirasi, tindakan ini
harus dilakukan dalam waktu 24 jam sejak awal
perdarahan, sebelum terjadi pembekuan, dan terlebih
dahulu diberikan terapi pengganti, serta memperhatikan
sterilitas tinda-kan.5,22 Apabila dengan pemberian faktor
pem-bekuan  masih terjadi hemartrosis (tiga kali berturut-
turut dalam waktu 60 hari) maka tindakan sinovektomi
medikal dengan injeksi asam osmik, rifampisin atau
radiokoloid perlu dipertimbangkan.22

Jika terjadi hemartrosis subakut, pengobatan
bertujuan mencegah atrofi otot, mempertahankan
gerakan sendi, mengontrol hemartrosis ulangan, dan
membuat aktifitas pasien senormal mungkin. Dapat
digunakan gabungan terapi profilaksis 6-8 minggu dan
fisioterapi aktif. 5,22,29

3. Tatalaksana bedah orthopedi

Selain tatalaksana hematologi, pemakaian  alat bantu
ortopedi bersamaan dengan  fisioterapi yang bertujuan
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melindungi  sendi dan  memperbaiki kontraktur
jaringan lunak dapat menghindarkan tindakan bedah.30

Indikasi  bedah pada pasien hemofilia adalah :30

1. Hipertrofi sinovium yang bersifat kronik dan
progresif yang disebabkan hemartrosis
berulang dan tidak terkontrol dengan pem-
berian terapi pengganti.

2. Kontraktur jaringan lunak yang berat yang
tidak membaik dengan tata laksana ortopedi
non- bedah.

3. Deformitas sendi  berat yang membutuhkan
osteotomi.

4. Pseudotumor  yang  terus membesar  meski-pun
telah diberikan terapi pengganti  dan radioterapi.

5. Infeksi  kronik pada ekstremitas  (amputasi)
6. Artritis yang berat dengan nyeri dan perdarah-

an (artroplasti sendi total)

Kesimpulan

Hemartrosis merupakan manifestasi klinis perdarahan
yang tersering pada hemofilia berat, bila tidak diberikan
tatalaksana yang adekuat maka proses akan berlanjut
menjadi artropati kronik. Pemahaman mengenai
patogenesis, diagnosis dan tatalaksana hemartrosis
dapat mencegah hal tersebut sehingga  pasien  hemofilia
berat dapat tumbuh dan berkembang secara normal.
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