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ABSTRAK

Talasemia beta mayor merupakan kelainan genetik yang ditandai dengan anemia
berat dan memerlukan transfusi darah rutin. Anak usia sekolah dengan kondisi ini
rentan mengalami gangguan perkembangan fisik, kognitif, emosional, dan sosial.
Kadar hemoglobin pratransfusi yang tidak stabil dan ketidakpatuhan terhadap
konsumsi terapi kelasi besi dapat menimbulkan kelelahan fisik, gangguan emosi
dan sosial, serta ketidakhadiran di sekolah, sehingga berdampak pada kualitas
hidup mereka. Penelitian ini bertujuan untuk mengetahui hubungan kadar
hemoglobin pratransfusi dan kepatuhan terapi kelasi besi dengan kualitas hidup
anak usia sekolah penyandang talasemia beta mayor. Penelitian observasional
analitik dengan desain cross sectional yang dilaksanakan pada April 2025 di
Ruang One Day Care RSUP Dr. Mohammad Hoesin Palembang. Sampel terdiri
dari 59 orangtua/wali anak yang dipilih secara purposive sampling. Pengumpulan
data menggunakan kuesioner PedsQL untuk kualitas hidup, MMAS-8 untuk
kepatuhan terapi kelasi besi, dan data rekam medis untuk kadar hemoglobin
pratransfusi. Hasil analisis menunjukkan adanya hubungan signifikan antara kadar
hemoglobin pratransfusi (p=0,043) dan kepatuhan terapi kelasi besi (p=0,033)
dengan kualitas hidup anak. Kadar hemoglobin yang optimal dapat mengurangi
kelelahan dan meningkatkan aktivitas sehari-hari anak talasemia beta mayor.
Selain itu, kepatuhan terapi kelasi besi berperan penting dalam mencegah
komplikasi jangka panjang, sehingga meningkatkan kualitas hidup fisik dan
psikososial. Oleh karena itu, pemantauan kadar hemoglobin secara berkala serta
edukasi kepatuhan terapi sangat penting dalam upaya meningkatkan kualitas
hidup anak dengan talasemia beta mayor.

Kata Kunci : Anak usia sekolah, kadar hemoglobin pratransfusi,
kepatuhan terapi kelasi besi, kualitas hidup talasemia beta
mayor.
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ABSTRACT

Beta thalassemia major is a genetic disorder characterized by severe anemia and
the need for regular blood transfusions. School-age children with this condition
are susceptible to impaired physical, cognitive, emotional, and social
development. Unstable pre-transfusion hemoglobin levels and non-compliance
with iron chelation therapy can lead to physical fatigue, emotional and social
disturbances, and school absence, impacting their quality of life. This study aims
to determine the relationship between pre-transfusion hemoglobin levels and
adherence to iron chelation therapy with the quality of life of school-age children
with beta thalassemia major. This observational, analytical study with a cross-
sectional design was conducted in April 2025 in the One Day Care Ward of Dr.
Mohammad Hoesin General Hospital, Palembang. The sample consisted of 59
parents/guardians of children selected using purposive sampling. Data collection
used the PedsQL questionnaire for quality of life, the MMAS-8 for iron chelation
therapy adherence, and medical record data for pre- transfusion hemoglobin
levels. The analysis showed a significant association between pre- transfusion
hemoglobin levels (p=0.043) and iron chelation therapy adherence (p=0.033) and
children's quality of life. Optimal hemoglobin levels can reduce fatigue and
improve daily activities in children with beta thalassemia major. Furthermore,
adherence to iron chelation therapy plays a crucial role in preventing long-term
complications, thereby improving physical and psychosocial quality of life.
Therefore, regular monitoring of hemoglobin levels and education on therapy
adherence are crucial in improving the quality of life of children with beta
thalassemia major.

Keywords : Adherence to iron chelation therapy, pre-transfusion hemoglobin
levels, quality of life in beta thalassemia major, school-aged children,
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BAB 1
PENDAHULUAN

1.1 Latar Belakang

Setiap anak mengalami perkembangan dengan cara yang berbeda-beda,
karena proses tersebut dipengaruhi oleh berbagai faktor yang berkaitan dengan
kondisi individu masing-masing maupun lingkungan tempat anak tersebut
tumbuh (Silalahi, 2021). Sebagai contoh, anak yang mengidap penyakit,
terutama penyakit kronis, umumnya mengalami perkembangan yang lebih
lambat dibandingkan dengan anak-anak yang berada dalam kondisi sehat. Hal
ini disebabkan anak-anak dengan penyakit kronis sering kali mengalami gejala
klinis dapat menghambat dan mengganggu kemampuan mereka untuk
menjalani pola hidup yang normal (Prasetya, 2021; Silalahi, 2021). Kondisi
kronis ini dapat disebabkan oleh penyakit kelainan genetik, salah satunya
adalah talasemia.

Talasemia adalah bentuk anemia hemolitik yang diturunkan secara
genetik melalui pola pewarisan resesif dari orangtua yang merupakan pembawa
sifat (carrier) kepada anaknya (Kemenkes RI, 2023; Damanik & Sitorus,
2020). Kelainan ini disebabkan oleh gangguan dalam pembentukan rantai
globin alfa atau beta, yang merupakan bagian utama dari hemoglobin, sehingga
rantai tersebut tidak terbentuk sama sekali. Kondisi ini menyebabkan sel darah
merah menjadi tidak stabil dan memiliki usia hidup yang lebih pendek, yaitu
kurang dari 120 hari (Kemenkes RI, 2019; 2022).

Menurut Rujito (2019), talasemia adalah penyakit hemolitik yang
diturunkan secara genetik dan memiliki angka kejadian serta prevalensi
tertinggi di seluruh dunia. Data World Bank menunjukkan bahwa sekitar 7%
populasi global merupakan penyandang talasemia (Kemenkes RI, 2018).
Talasemia banyak tersebar di wilayah yang dikenal sebagai "sabuk talasemia”,
yang mencakup area di sekitar Laut Mediterania, Timur Tengah, Anak Benua
India dan Myanmar, serta daerah yang membentang dari Cina bagian selatan,
Thailand, Semenanjung Malaysia, hingga Kepulauan Pasifik (Kemenkes RI,

2019). Indonesia termasuk dalam kawasan sabuk talasemia, yang menunjukkan
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tingginya frekuensi gen atau angka pembawa sifat talasemia di negara ini.
Berdasarkan Kemenkes RI, 2018, prevalensi pembawa sifat talasemia beta di
Indonesia berkisar antara 3% hingga 10%. Jika frekuensi alel dihitung
menggunakan prinsip Hardy-Weinberg, maka diperkirakan sekitar 2.500 bayi
dengan talasemia mayor akan lahir setiap tahunnya.

Talasemia beta mayor merupakan bentuk talasemia yang paling parah
(Rujito, 2019). Penyakit ini terjadi akibat mutasi pada kedua alel gen HBB
yang berada di kromosom 11, sehingga sintesis rantai globin beta sangat
terbatas atau bahkan tidak terjadi sama sekali. Ketidakseimbangan ini
menyebabkan penumpukan rantai alfa globin yang tidak dapat membentuk
pasangan secara normal. Akibatnya, sel darah merah menjadi rapuh dan cepat
mengalami kerusakan oleh limpa, yang kemudian mengakibatkan terjadinya
anemia hemolitik berat (Paloma, 2023; Needs et al., 2023; Chaudhry &
Kasarla, 2023).

Keadaan anemia berat yang dialami oleh penyandang talasemia beta
mayor umumnya disebabkan oleh penurunan kadar hemoglobin (Ali et al.,
2021). Penurunan kadar hemoglobin menyebabkan berkurangnya kemampuan
sel darah merah dalam mengangkut oksigen, yang berdampak pada
terganggunya pertumbuhan fisik, rendahnya daya tahan tubuh terhadap
penyakit, serta menurunnya tingkat kecerdasan. Selain itu, gejala anemia juga
dapat menyebabkan wajah mereka terlihat pucat dan cepat lelah, sehingga
membuat mereka tidak percaya diri dan mengganggu aktivitas fisik mereka
(Pamuji, 2017).

Anak usia sekolah penyandang talasemia beta mayor perlu mendapat
perhatian khusus (Widadi et al., 2023). Hal ini disebabkan oleh peningkatan
kekuatan otot pada usia tersebut, sehingga anak cenderung melakukan berbagai
aktivitas fisik yang menguras energi, seperti berlari bersama teman, melompat,
dan kegiatan fisik lainnya (Rizal, 2021). Selain itu, perkembangan kognitif
anak usia ini seharusnya sudah mencapai titik di mana mereka mampu
melaksanakan tugas-tugas belajar (membaca, menulis, dan menghitung) yang
membutuhkan konsentrasi yang baik, anak juga seharusnya mampu belajar

mengontrol emosinya melalui peniruan dan latihan, dan mampu belajar
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menyesuaikan diri dengan teman sebaya maupun lingkungan sekitar mereka
(Misbahudholam, 2021). Sementara itu, anak usia sekolah yang mengidap
talasemia beta mayor umumnya mengalami hambatan dalam pertumbuhan dan
perkembangan fisik, terutama terkait dengan aktivitas fisik, akibat seringnya
penurunan kadar hemoglobin yang menyebabkan mudah lelah. Selain itu,
kemampuan kognitif mereka juga dapat terganggu karena rendahnya kadar
hemoglobin mengakibatkan berkurangnya suplai oksigen ke otak, sehingga
anak kesulitan berkonsentrasi. Penurunan hemoglobin juga berdampak pada
daya tahan tubuh, membuat anak lebih rentan terhadap penyakit. Kondisi ini
menyebabkan mereka sering absen dari sekolah, yang pada akhirnya
mengurangi kesempatan belajar, tertinggal dalam pelajaran maupun kegiatan
sekolah lainnya. Di sisi emosional, anak juga bisa menjadi mudah marah
karena merasa jenuh dengan pengobatan rutin yang harus dijalani (Widadi et
al., 2023). Melihat berbagai tantangan yang dihadapi oleh anak usia sekolah
dengan talasemia beta mayor tersebut, sangat mungkin kondisi-kondisi ini
berdampak negatif terhadap kualitas hidup mereka. Karena itu, dibutuhkan
lebih banyak studi yang secara khusus fokus pada kelompok ini dalam
kaitannya dengan kualitas hidup, agar penanganan yang lebih tepat dapat
diberikan sesuai kebutuhan mereka.

Beragam faktor yang saling berhubungan turut memengaruhi kualitas
hidup anak usia sekolah dengan talasemia beta mayor, antara lain: Mariani et
al., (2014) serta Lusiani et al., (2017) yang menyatakan bahwa kadar
hemoglobin sebelum transfusi merupakan faktor yang paling dominan dalam
menentukan kondisi kesehatan dan kualitas hidup anak talasemia beta mayor.
Sementara itu, menurut Indriyani et al., (2020) dan Purbasari & Lail, (2024),
menekankan bahwa tingkat kepatuhan yang tinggi terhadap terapi kelasi besi
memiliki korelasi positif yang signifikan dengan peningkatan kualitas hidup
anak talasemia beta mayor. Dari keempat penelitian tersebut, tampak bahwa
setiap faktor memberikan dampak terhadap kualitas hidup anak dengan
talasemia beta mayor. Namun demikian, sebagian besar penelitian tersebut
hanya berfokus pada satu variabel saja, yaitu kadar hemoglobin atau kepatuhan

terapi kelasi besi secara terpisah. Oleh karena itu, dibutuhkan penelitian yang
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mengkaji kedua faktor tersebut secara bersamaan untuk mendapatkan
pemahaman yang lebih menyeluruh tentang dampaknya terhadap kualitas
hidup anak yang menderita talasemia beta mayor.

Kementerian Kesehatan Rl merekomendasikan agar kadar hemoglobin
pratransfusi tidak berada di bawah 9,5 g/dL. Kisaran ideal 9-10 g/dL dianggap
mampu mencegah hematopoesis yang berlebihan, mengurangi frekuensi
transfusi darah, serta menekan penyerapan zat besi dari sistem pencernaan
(Kemenkes RI, 2018). Namun, transfusi darah yang dilakukan secara berkala
pada anak dengan talasemia beta mayor dapat mengakibatkan akumulasi zat
besi di dalam tubuh, yang berpotensi menimbulkan komplikasi serius.
Penimbunan zat besi ini dapat menyebabkan kerusakan hati seperti
hepatomegali dan sirosis, gangguan pertumbuhan fisik, serta penyakit kronis
seperti diabetes melitus. Untuk mengatasi hal tersebut, anak-anak perlu
menjalani terapi kelasi besi sebagai pengobatan tambahan. Terapi ini biasanya
melibatkan penggunaan obat-obatan seperti deferoxamine, deferiprone, atau
deferasirox. Keberhasilan terapi kelasi sangat ditentukan oleh tingkat
kepatuhan anak dalam mengkonsumsi obat secara teratur, serta dukungan dari
keluarga untuk memastikan pengobatan dijalankan dengan konsisten
(Kemenkes RI, 2018; Sausan, 2020; Indriyani el al., 2020).

Hasil wawancara dengan Ibu Etik, Ketua Persatuan Orangtua
Penyandang Talasemia Indonesia (POPTI) cabang Sumatera Selatan pada 27
September 2024 menunjukkan bahwa jumlah penyandang talasemia yang
terdata oleh POPTI Sumatera Selatan pada September 2024 adalah 439 orang,
dengan penyandang yang paling banyak adalah anak-anak, sebanyak 306
orang. Data dari POPTI Sumatera Selatan ini juga menyatakan bahwa
penyandang talasemia yang rutin melakukan transfusi darah di Rumah Sakit
Muhammad Hoesin Palembang adalah sebanyak 284 orang. Sementara itu,
hasil studi pendahuluan yang dilakukan pada Sabtu, 9 November 2024 di
Ruang pelayanan One Day Care (ODC) RSUP Dr. Mohammad Hoesin
Palembang menunjukkan bahwa kelompok penyandang talasemia beta mayor
yang paling sering menjalani transfusi darah pada bulan Oktober adalah anak

usia sekolah sebanyak 120 orang. Berdasarkan hasil studi pendahuluan diatas,
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didapatkan bahwa RSUP Dr. Mohammad Hoesin Palembang memiliki jumlah
pasien anak penyandang talasemia beta mayor yang paling banyak di Sumatera
Selatan, sehingga penelitian yang dilakukan di rumah sakit tersebut diharapkan
dapat mewakili populasi penelitian.

Hasil studi pendahuluan yang dilakukan pada Jumat-Sabtu, 8-9
November 2024 di Ruang pelayanan One Day Care (ODC) RSUP Dr.
Mohammad Hoesin Palembang menunjukkan bahwa 9 anak penyandang
talasemia beta mayor usia sekolah, memiliki kadar hemoglobin pratransfusi
tertinggi 9 g/dL dan terendah 7,8 g/dL, 6 dari 9 anak berdomisili diluar Kota
Palembang. Selanjutnya, 6 dari 9 laporan orangtua\wali anak menyatakan
bahwa anak mereka sering lupa minum obat, dengan alasan tidak nyaman
dengan obat yang harus dikonsumsi setiap hari, merasa keluhan tidak muncul
lagi, dan lupa membawa obat saat bepergian. Laporan orangtua/wali anak
penyandang talasemia beta mayor juga menyatakan 6 dari 9 anak sering cepat
lelah dan terlihat pucat saat terlalu banyak beraktivitas, sehingga terkadang
mereka dibedakan dengan teman-temannya saat di sekolah, dan 8 dari 9
laporan orangtua/wali anak juga mengatakan bahwa anak mereka sering absen
dari sekolah karena kondisi kesehatan yang mengharuskan kunjungan ke
dokter atau rumah sakit, sehingga anak sering tertinggal dalam pelajaran
maupun aktivitas sekolah.

Berdasarkan penjabaran latar belakang serta hasil studi pendahuluan
yang telah dilakukan, topik mengenai hubungan antara kadar hemoglobin
pratransfusi dan kepatuhan dalam konsumsi terapi kelasi besi terhadap kualitas
hidup anak usia sekolah yang hidup dengan talasemia beta mayor merupakan
isu yang relevan dan penting untuk diteliti lebih mendalam.
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1.2 Rumusan Masalah

Kadar hemoglobin pratransfusi pada anak usia sekolah penyandang
talasemia beta mayor yang menerima perawatan di Ruang One Day Care
RSUP Dr. Mohammad Hoesin Palembang masih berada di bawah target yang
diharapkan, dan tingkat kepatuhan terhadap konsumsi terapi kelasi besi juga
tergolong rendah. Kedua kondisi ini perlu mendapatkan perhatian khusus
karena berpotensi mempengaruhi kualitas hidup anak-anak tersebut.
Berdasarkan permasalahan tersebut, penelitian ini mengangkat pertanyaan
utama: “Apakah terdapat hubungan antara kadar hemoglobin pratransfusi dan
kepatuhan terhadap konsumsi terapi kelasi besi dengan kualitas hidup anak usia

sekolah penyandang talasemia beta mayor?”

1.3 Tujuan
1.3.1 Tujuan Umum
Tujuan umum dari penelitian ini adalah untuk mengetahui adanya
hubungan antara kadar hemoglobin pratransfusi dan kepatuhan dalam
mengonsumsi terapi kelasi besi dengan kualitas hidup anak usia sekolah
penyandang talasemia beta mayor.
1.3.2 Tujuan Khusus

1. Untuk mengetahui distribusi frekuensi kadar hemoglobin
pratransfusi anak usia sekolah penyandang talasemia beta mayor.

2. Untuk mengetahui distribusi frekuensi kepatuhan konsumsi terapi
kelasi besi anak usia sekolah penyandang talasemia beta mayor.

3. Untuk mengetahui distribusi frekuensi kualitas hidup anak usia
sekolah penyandang talasemia beta mayor.

4. Untuk menganalisis hubungan antara kadar hemoglobin
pratransfusi dengan kualitas hidup anak usia sekolah penyandang
talasemia beta mayor.

5. Untuk menganalisis hubungan antara kepatuhan konsumsi terapi
kelasi besi dengan kualitas hidup anak usia sekolah penyandang

talasemia beta mayor.
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1.4 Manfaat Penelitian
1.4.1 Manfaat Teoritis
Hasil penelitian ini menunjukkan dan membuktikan adanya
keterkaitan antara kadar hemoglobin pratransfusi serta kepatuhan dalam
mengonsumsi terapi kelasi besi dengan kualitas hidup anak usia sekolah
yang mengidap talasemia beta mayor.
1.4.2 Manfaat Praktis
1. Bagi Pelayanan Keperawatan
Temuan penelitian ini dapat dijadikan landasan untuk
memberikan masukan kepada pemberi pelayanan keperawatan
untuk  mempertimbangkan upaya mempertahankan kadar
hemoglobin pratransfusi agar selalu sesuai target dan meningkatkan
kepatuhan konsumsi terapi kelasi besi, sehingga diharapkan dapat
meningkatkan kualitas hidup.
2. Bagi Pengembangan Iimu Keperawatan
Temuan penelitian ini berperan sebagai sumber informasi
yang mendukung pengembangan ilmu pengetahuan, khususnya
dalam bidang keperawatan anak dengan penyakit kronis seperti
talasemia beta mayor pada anak usia sekolah, guna menunjang

upaya peningkatan kualitas hidup mereka.
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1.5 Ruang Lingkup

Penelitian ini berorientasi pada bidang keperawatan anak, dengan fokus
utama pada kualitas hidup anak usia sekolah yang menderita talasemia beta
mayor. Tujuan penelitian adalah untuk mengidentifikasi hubungan antara
kadar hemoglobin sebelum transfusi dan kepatuhan dalam mengonsumsi
terapi kelasi besi terhadap kualitas hidup anak tersebut. Pendekatan yang
digunakan adalah kuantitatif, dengan desain studi observasional analitik dan
metode cross sectional. Penelitian dilaksanakan pada April 2025 di Ruang
One Day Care (ODC) RSUP Dr. Mohammad Hoesin Palembang. Populasi
dalam penelitian ini mencakup 120 orangtua atau wali yang mendampingi
anak usia 6-12 tahun penyandang talasemia beta mayor yang sedang
menjalani transfusi darah di ruang tersebut. Pengambilan sampel dilakukan
menggunakan teknik purposive sampling, dan diperoleh sebanyak 59
responden. Data dikumpulkan melalui pengisian kuesioner oleh orangtua atau
wali anak, dengan instrumen PedsQL untuk mengukur kualitas hidup dan
MMAS-8 untuk menilai tingkat kepatuhan terhadap terapi kelasi besi. Data
kadar hemoglobin sebelum transfusi diperoleh dari rekam medis anak.
Analisis data dilakukan melalui distribusi frekuensi untuk variabel kadar
hemoglobin pratransfusi, kepatuhan konsumsi terapi kelasi besi, dan kualitas
hidup. Selanjutnya, uji chi-square digunakan untuk menganalisis hubungan
antara kadar hemoglobin pratransfusi dengan kualitas hidup, sedangkan
hubungan antara kepatuhan terhadap terapi kelasi besi dan kualitas hidup

diuji menggunakan fisher’s exact test.
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