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Latar Belakang: Hemofilia A adalah gangguan perdarahan herediter akibat defisiensi faktor VII1 (FVII1).
Scientific and Standardization Committee (SSC), pada tahun 2021, mengel uarkan nomenklatur baru yang
membagi perempuan menjadi lima kategori: hemofiliaringan, sedang, berat, serta pembawa sifat
simptomatik dan asimptomatik. Penelitian ini bertujuan mengidentifikasi proporsi pasien dan pembawa sifat
hemofilia A perempuan di RSCM, serta manifestasi dan dergjat keparahan menggunakan kuesioner
International Society on Thrombosis and Haemostasis - Bleeding Assessment Tool (ISTH-BAT).

Metode: Penelitian cross-sectional analitik dilakukan di RSCM selama Agustus-September 2024. Subjek
penelitian adalah kerabat perempuan dari pasien hemofilia A berusia 18 tahun. Pemeriksaan FV11I
dilakukan. Kuesioner ISTH-BAT yang telah diterjemahkan digunakan sebagai alat skrining untuk
mengevaluasi manifestasi perdarahan.

Hasil: Berdasarkan 74 subjek yang diteliti, 5 orang terdiagnosis hemofilia A, terdiri dari 4 hemofiliaringan
dan 1 hemofilia berat. 69 subjek yang diidentifikasi sebagai pembawa sifat, 62 orang merupakan pembawa
sifat asimptomatik, sementara 7 orang adalah pembawa sifat simptomatik. Manifestasi perdarahan pada
pasien hemofilia A perempuan bervarias antara kelompok anak dan dewasa. Pada kelompok anak,
manifestasi paling umum adalah memar pada kulit, sedangkan pada kelompok dewasa, menoragia menjadi
manifestasi yang paling sering ditemukan. Pada pembawa sifat simptomatik, baik anak maupun dewasa,
manifestasi perdarahan yang dominan adalah memar pada kulit dan menoragia. Skor ISTH-BAT pembawa
sifat asimptomatik, simptomatik, dan pasien hemofilia berturut-turut adalah 0,83 + 1,7; 6,2+ 1,2 dan 3,25 +
2,9.

Kesimpulan: Hasil penelitian ini menunjukkan proporsi pasien hemofilia A perempuan di RSCM masih
relatif rendah, dengan sebagian besar pembawa sifat bersifat asimptomatik. Manifestas perdarahan tersering
pada pasien dan pembawa sifat simptomatik hemofilia A perempuan adalah menoragia dan memar pada
kulit.

...... Background: Hemophilia A is a hereditary bleeding disorder caused by factor VIII (FVI1II) deficiency. In
2021, the Scientific and Standardization Committee (SSC) introduced a new nomenclature categorizing
women into five groups: mild, moderate, and severe hemophilia, as well as symptomatic and asymptomatic
carriers. This study aimed to identify the proportion of female patients and carriers of hemophiliaA at
RSCM, along with their manifestations and severity levels, using the International Society on Thrombosis
and Haemostasis - Bleeding Assessment Tool (ISTH-BAT) questionnaire.

Methods: A cross-sectional analytical study was conducted at RSCM from August to September 2024. The
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study subjects were female relatives of hemophilia A patients aged 18 years. FVI11 levels were measured,
and the translated ISTH-BAT questionnaire was used as a screening tool to evaluate bleeding
manifestations.

Results: Among the 74 subjects studied, 5 were diagnosed with hemophilia A, comprising 4 cases of mild
hemophiliaand 1 case of severe hemophilia. Of the 69 subjects identified as carriers, 62 were asymptomatic
carriers, while 7 were symptomatic carriers. Bleeding manifestations in female hemophilia A patients varied
between children and adults. In children, the most common manifestation was skin bruising, whereasin
adults, menorrhagia was the most frequently observed manifestation. Among symptomatic carriers, both
children and adults predominantly experienced skin bruising and menorrhagia. The ISTH-BAT scores for
asymptomatic carriers, symptomatic carriers, and hemophilia patientswere 0.83 + 1.7, 6.2+ 1.2, and 3.25 +
2.9, respectively.

Conclusion: Results of this study indicate that the proportion of female hemophilia A patients at RSCM
remains relatively low, with the mgjority of carriers being asymptomatic. The most common bleeding
manifestations in symptomatic female hemophilia A patients and carriers are menorrhagia and skin bruising.



