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ABSTRAK

KARAKTERISTIK KLINIS DAN LABORATORIS PASIEN BARU
TALASEMIA DI BAGIAN ANAK RSUP DR. MOHAMMAD HOESIN
PALEMBANG

(Kamila Rahmah, Fakultas Kedokteran Universitas Sriwijaya
Januari 2018, halaman)

Pendahuluan: Talasemia merupakan penyakit kelainan darah bawaan yang
disebabkan oleh menurun atau tidak adanya sintesis rantai globin-a atau —f.
Pasien talasemia datang dengan beragam kondisi klinis dan temuan laboratoris.
Tujuan penelitian ini adalah untuk mengetahui karakteristik klinis dan laboratoris
pasien baru talasemia di Bagian Anak RSUP Dr. Mohammad Hoesin Palembang.
Metode: Penelitian ini merupakan penelitian deskriptif. Populasi dan sampel
dalam penelitian ini adalah seluruh pasien baru talasemia di Bagian Anak RSUP
Dr. Mohammad Hoesin Palembang periode 1 Januari 2015-31 Juli 2017.

Hasil: Dari 48 subjek penelitian. Sebagian besar berusia 0-5 tahun (68,7%),
memiliki status gizi baik (52,1%), berperawakan normal (54,2%), ditemukan
pucat (100%), hipokromik mikrositik (97,9%) dan jenis talasemia beta (72,9%).
Riwayat talasemia pada keluarga ditemukan pada 31,3% subjek. Nilai rerata
hemoglobin 6,9+2,2¢/dl, hematokrit 22+7%, MCV 68,1+£8,7fL, MCH 22+5pg,
MCHC 32+4g/dL, eritrosit 3,27+1,14 10%mm’, retikulosit 3,9+2,4%, SI
128+73ug/L, TIBC 214+75pg/dL, saturasi transferin  62%, Ferritin
470,94+461,78ug/mL, HbA2 11,6+18,4%, HbF 25,1£21,4%.

Kesimpulan: Sebagian besar subjek berperawakan normal, ditemukan pucat,
hipokromik mikrositik dan jenis talasemia-B. Nilai rata-rata hemoglobin,
hematokrit, MCV, MCH, eritrosit di bawah nilai normal, MCHC, SI, TIBC berada
pada nilai normal dan saturasi transferin, Ferritin, HbA2 dan HbF di atas nilai
normal.

Kata Kunci: Talasemia, karakteristik, klinis, laboratoris



ABSTRACT

CLINICAL AND LABORATORY CHARACTERISTICS OF NEW
THALASSEMIA PATIENTS AT PEDIATRICS DEPARTMENT OF RSUP
DR. MOHAMMAD HOESIN PALEMBANG

(Kamila Rahmah, Medical Faculty of Sriwijaya University
January 12" 2018, pages)

Introduction: Thalassemia is hereditary blood disosders caused by decreased or
absence of synthesis a-globin or B-globin chains. Patients come with variety of
clinical manifestation and laboratory findings. Goal of this study is to review
clinical manifestation and clinical laboratory of new thalassemia patients at
pediatrics department of RSUP Dr. Mohammad Hoesin Palembang.

Methods: This study was a descriptive study. The population and sample in this
study were all new thalassemia patients in RSUP Dr. Mohammad Hoesin
Palembang period January 1%2015 until July 31*2017.

Result: A total of 48 subjects, most of them were 0-5 years old (68,7%), normal
nutritional status (52,1%), normal stature (54,2%), pale, micrositic hypocromic,
thalassemia-f. Subject with same history of thalassemia in the family (31,3%).
Mean of Hb was 6,9+£2,2¢g/dL, Ht was 22+7%, MCV was 68,1+8,7fL, MCH was
22+5pg, MCHC was 32+4g/dL, RBC was 3,27+1,14 10%mm’, retikulosit was
3,942,4%, SI was 128+73ug/L, TIBC was 214£75ug/dL, transferin was 62%,
Ferritin was 470,94+461,78ug/mL, HbA, was 11,6£18,4%, HbF was 25,1+21,4%.
Conclusion: Most of subjects were normal stature, pale, micrositic hypocromic,
thalassemia-f3. Mean of Hb, Ht, MCV, MCH, RBC were below the normal value.
Reticulocyt, transferrin, ferritin, HbA, and HbF were above the normal value.
MCHC, SI and TIBC were at normal value.

Keywords: Thalassemia, characteristics, manifestations, laboratory
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BAB 1
PENDAHULUAN

1.1. Latar Belakang

Talasemia merupakan penyakit kelainan darah bawaan yang
disebabkan oleh menurun atau tidak adanya sintesis rantai globin-a atau -f.
Ketidakseimbangan sintesis rantai globin menyebabkan diproduksinya
kompleks hemoglobin yang tidak stabil. Presipitasi dari globin yang tidak
berpasangan akan membuat membran eritrosit rusak sehingga eritrosis lisis
sebelum waktunya yang menyebabkan anemia hemolitik dan peningkatan
produksi eritrosit sebagai kompensasi tubuh (Smith-Withley, 2013).

Talasemia banyak ditemukan di wilayah Mediterania, Afrika, dan
Asia Tenggara. Namun, dengan berjalannya waktu dan terjadi migrasi yang
berlanjut, talasemia semakin meningkat di Eropa dan Amerika (Williams
dan Weatherall, 2012). Frekuensi talasemia-a mencapai 30-40% di Thailand
Utara dan Laos, 4,5% di Malaysia, dan 5% di Filipina (Fucharoen dan
Winichagoon, 2011). Menurut Viprakasit (2014), frekuensi talasemia-f3 di
Asia Tenggara bervariasi dari 1-9%. Kamboja, Laos, dan Filipina frekuensi
talasemia ditemukan kurang dari 1%. Frekuensi talasemia  di Indonesia
berkisar 3-10%, lebih besar dibanding negara lainnya di Asia Tenggara.

Pasien talasemia datang dengan beragam kondisi klinis. Pada
Anamnesis riwayat penyakit keluarga perlu ditanyakan untuk membantu
diagnosis karena talasemia merupakan penyait kelainan darah herediter
yang diturunkan secara kodominan autosomal dari orang tua kepada anak-
anaknya. Bentuk heterozigot diturunkan oleh salah satu orang tua yang
mengalami talasemia sedangkan bentuk homozigot diturunkan oleh kedua
orang tua yang mengalami talasemia (Regar, 2009). Pasien talasemia akan
mengalami gejala-gejala akibat anemia seperti muka pucat, badan sering
lemas, nafsu makan berkurang, infeksi berulang, pembesaran limpa dan hati

akibat anemia yang lama dan berat, serta ditemukan gambaran khas fascies

1



cooley pada talasemia mayor. Pada talasemia-o terdapat empat kondisi
klinis yang didasari oleh berkurang atau tidak diproduksinya rantai globin-a.
Manifestasi klinis pada pasien talasemia-o dapat muncul saat di dalam
rahim dan saat lahir. Pada talasemia-f sebagian besar pasien menunjukan
gejala klinis pada usia 10 tahun. Pasien datang ke rumah sakit karena
anemia, demam, massa di perut, dan ikterus. Temuan laboratoris pasien
talasemia sangat beragam, biasanya ditemukan anemia dengan gambaran
hipokromik dan mikrositik dan kadar hemoglobin yang menurun.

Jenis talasemia diklasifikasikan berdasarkan penilaian klinis dan aspek
genetik. Klasifikasi berdasarkan penilaian klinis talasemia dapat dibagi
menjadi mayor dengan gambaran klinis berat yang bergantung dengan
transfusi, minor yang hampir tidak memiliki gejala klinis dan intermedia
yang memiliki gambaran klinis tidak seberat bentuk mayor dan kondisi lebih
berat dari bentuk minor, sedangkan berdasarkan genetik talasemia
diklasifikasikan berasarkan gen subunit globin yang terganggu sintesisnya
yang dibagi menjadi —a dan —3 (Weatherall dan Clegg, 2001)

Seiring perkembangan pelayanan kesehatan diagnosis talasemia dapat
segera ditegakan dan dapat dilakukan penatalaksanaan lebih lanjut. Dalam
30 tahun terakhir pola penyakit talasemia telah terjadi perubahan,
sebelumnya, bayi-bayi yang lahir dengan talasemia akibat infeksi dan
malnutrisi meninggal pada usia kurang dari setahun, tetapi saat ini sebagian
besar berhasil selamat karena pasien talasemia dapat didiagnosis lebih dini
untuk selanjutnya dilakukan penatalaksannan lebih lanjut (Olivieri dan
Weatherall, 2006). Talasemia dapat didiagnosis dengan menanyakan
riwayat penyakit pasien dan keluarga, melakukan evaluasi klinis, melakukan
pemeriksaan darah lengkap, dan analisis hemoglobin (Ghosh, et a/, 2014).
Oleh karena itu, penelitian mengenai karakteristik demografi, klinis, dan
laboratoris pasien talasemia baru di RSUP Dr. Mohammad Hoesin perlu
dilakukan agar didapatkan data sebagai acuan untuk dapat mendiagnosis

lebih dini pasien talasemia anak untuk penatalaksanaan yang lebih cepat.



1.2. Rumusan Masalah

Bagaimana karakteristik klinis dan laboratoris pasien baru talasemia di

Bagian Anak RSUP Dr. Mohammad Hoesin Palembang?

1.3. Tujuan

1.3.1. Tujuan Umum

Diketahui karakterteristik klinis dan laboratoris pasien baru talasemia di

Bagian Anak RSUP Dr. Mohammad Hoesin Palembang.

1.3.2. Tujuan Khusus

1.

Diidentifikasi usia pasien baru talasemia di Bagian Anak RSUP Dr.
Mohammad Hoesin Palembang.

Diidentifikasi riwayat talasemia dalam keluarga pasien baru talasemia

di Bagian Anak RSUP Dr. Mohammad Hoesin Palembang.

. Diidentifikasi status gizi pasien baru talasemia di Bagian Anak RSUP

Dr. Mohammad Hoesin Palembang.
Diidentifikasi karakteristik klinis pasien baru talasemia di Bagian

Anak RSUP Dr. Mohammad Hoesin Palembang.

. Diidentifikasi perawakan pasien baru talasemia di Bagian Anak RSUP

Dr. Mohammad Hoesin Palembang.
Diidentifikasi karakteristik laboratoris pasien baru talasemia di Bagian

Anak RSUP Dr. Mohammad Hoesin Palembang.

. Diidentifikasi jenis talasemia pada pasien baru talasemia di Bagian

Anak RSUP Dr. Mohammad Hoesin Palembang.

1.4. Manfaat Penelitian

* Hasil penelitian ini dapat digunakan sebagai data epidemiologi pasien

baru talasemia di Bagian Anak RSUP Dr. Mohammad Hoesin

Palembang.



* Hasil penelitian ini dapat digunakan sebagai data mengenai karakteristik
klinis dan laboratoris pasien talasemia pada anak dan dapat dijadikan

acuan dalam diagnosis dini penyakit talasemia pada anak.
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