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A. Pendahuluan
Thalassemia termasuk kelainan genetik yang mempengaruhi darah manusia, yang dikenal sebagai kelainan hemoglobin atau Haemoglobinopathies. Istilah thalassemia berasal dari bahasa Yunani, thalassa (laut) dan haima (darah). Talasemia beta meliputi tiga bentuk utama: Thalassemia Major, yang bervariasi disebut "Anemia Cooley" dan "Anemia Mediterania", Thalassaemia Intermedia dan Thalassemia Minor juga disebut "pembawa beta talasemia", "sifat talasemia beta" atau "beta betina heterozigot thalassemia ". Terlepas dari bentuk dominan yang jarang terjadi, subjek dengan talasemia mayor adalah homozigot atau heterozigot majemuk untuk beta0 atau beta + gen, subjek dengan thalassemia intermedia kebanyakan homozigot atau heterozigot majemuk dan subjek dengan talasemia minor sebagian besar adalah heterozigot (Thalassaemia International Federation, 2017).
Prevalensi kejadian thalasemia cukup tinggi, diperkirakan bahwa 7% populasi dunia adalah pembawa gangguan hemoglobin yang parah dan 300-500.000 anak-anak terlahir dengan gangguan hemoglobin berat setiap tahunnya. Di Dunia Pada tahun 2013, thalassemia terjadi pada sekitar 280 juta orang, dengan sekitar 439.000 orang menderita penyakit parah. Hal ini paling umum terjadi pada orang-orang keturunan Italia, Yunani, Timur Tengah, Asia Selatan, dan Afrika. Sedangkan di Indonesia menurut Depkes RI, 2014 Thalassemia Indonesia (YTI/POPTI) telah diketahui jumlah kasus penyakit ini terus meningkat sejak 2011 hingga 2015. Pada 2015 jumlah kasus ini diketahui mencapai 7.029 kasus. Hasil skrining pada masyarakat umum dari Tahun 2008-2014 didapatkan 93 orang (5,41%) pembawa sifat dari 1.718 orang, dan hasil skrining pada keluarga thalassemia Tahun 2009-2014 didapatkan 93 orang (28%) dari 332 orang. Prevalensi thalasemia di Jakarta pada tahun 2017 menjadi peringkat kedua dengan persentase 12,3%. 
Anak yang mengalami thalasemia menunjukkan tanda dan gejala yang timbul seperti anemia, lemah, pucat, perkembangan fisik tidak sesuai umur disebabkan karena pertumbuhan sel dan otak yang terhambat oleh karena suplai oksigen atau Na ke jaringan yang menurun, berat badan berkurang, tidak bisa hidup tanpa tranfusi darah, anemia, pembesaran limpa, perubahan bentuk wajah, penonjolan, terjadi facecoley, dan hepatomegali (Astarasi & Siburian, 2016). Keadaan kulit anak yang menderita thalasemia pada umumnya berwarna pucat kekuning-kuningan. Jika anak sudah sering mendapatkan transfusi darah, maka kulit menjadi kelabu seperti besi akibat adanya penimbunan zat besi dalam jaringan kulit (Nursalam, Susilanigrum, & Utami, 2008).
Dampak yang ditimbulkan dari transfusi pada anak dengan thalasemia akan menyebabkan penurunan kualitas hidup pada anak dan proses pengobatan seumur hidup. Proses pengobatan thalasemia membutuhkan waktu yang lama dan teratur. Oleh karena itu, anak yang terdiagnosis thalasemia harus terus menerus menjalani pengobatan tersebut secara rutin selama berbulan-bulan dan mendapatkan dukungan dari orang tua. Terdapat tiga tugas yang harus dipenuhi orang tua dalam merawat anak dengan thalasemia, yaitu tugas emosional, fisik dan mengumpulkan informasi. Orang tua harus berhadapan dengan proses pengobatan, mendukung anak, memulai rutinitas baru, menyediakan dukungan emosional untuk anak, dan anggota keluarga yang lain. Orang tua dengan anak thalasemia juga harus lebih waspada dalam merawat anak di rumah, memanajemen gejala dan efek samping pengobatan, membeli, menyediakan dan menyiapkan obat, dan menurunkan risiko infeksi anak, selain itu orang tua disibukkan dalam mengkoordinasi dan menjadwalkan pengobatan, pengisian riwayat kesehatan, belajar tentang proses pengobatan, sumber dan sistem perawatan kesehatan dan mencari informasi pada keluarga lain. Efek dari transfusi adalah peningkatan zat besi (iron over load), untuk menetralisir zat besi yang berlebihan dalam tubuh maka diberikan zat kelasi besi. Hal tersebut bertujuan untuk meningkatkan kualitas hidup anak dengan thalasemia.
B. Kompetensi Dasar
Mahasiswa mampu melakukan asuhan keperawatan pada anak dengan masalah kelainan hematologi: thalassemia
C. Kemampuan Akhir yang Diharapkan
Mahasiswa mampu melakukan simulasi asuhan keperawatan pada anak dengan masalah kelainan hematologi: thalasemia
.
D. Kegiatan Belajar

1. Pengertian
Istilah talasemia, yang berasal dari kata Yunani thalassa dan memiliki makna “laut”, digunakan pada sejumlah kelainan darah bawaan yang ditandai dengan defisiensi pada kecepatan produksi rantai globin yang spesifik dalam Hb (Wong, 2009). Thalasemia berasal dari bahasa Yunani yaitu Thalasso yang bearti laut. Pertama kali ditemukan oleh seorang dokter Thomas B. Cooley tahun 1925 di daerah Laut Tengah, dijumpai pada anak-anak yang menderita anemia dengan pembesaran limfa setelah berusiah satu tahun. Anemia dinamakan splenic atau eritroblastosis atau anemia mediteranean atau anemia cooley sesuai dengan nama penemunya (Ganie, 2005).

Thalasemia merupakan sindrom kelainan yang diwariskan (inherited) dan masuk kedalam kelompok hemoglobinopati, yakni kelainan yang disebabkan oleh gangguan sintesis hemoglobin akibat mutasi didalam atau dekat gen globin (Nurarif & Kusuma, 2015). Talasemia secara umum adalah salah satu jenis penyakit kelainan darah bawaan yang ditandai dengan kondisi sel darah merah (eritrosit) yang mudah rusak atau lebih pendek umurya dari sel darah normal pada umumnya (Sukri, 2016). 
Thalasemia adalah suatu penyakit keturunan yang diakibatkan oleh kegagalan pembentukan salah satu dari empat rantai asam yang membentuk hemoglobin, sehingga hemoglobin tidak terbentuk sempurna. Tubuh tidak dapat membentuk sel darah merah yang normal, sehingga sel darah merah mudah rusak atau berumur pendek kurang dari 120 hari dan terjadilah anemia (herdata.N.H, 2008).

2. Klasifikasi

Thalasemia adalah group kelainan sintesa hemoglobin yang heterogen akibat pengurangan produksi satu atau lebih rantai globin. Hal ini menyebabkan ketidakseimbangan produksi rantai globin. Ada 3 tingkat klasifikasi thalasemia. Secara klinis bisa dibagi menjadi 3 bagian:
a. Thalasemia minor / karier tanpa gejala (thalasemia trait)

Pada jenis ini, penderita memiliki satu gen normal dan satu gen bermutasi. Keadaan yang terjadi pada seseorang yang sehat namun dapat mewariskan gen thalasemia pada anak-anaknya  thalasmeia minor sudah ada sejak lahir dan tetap aka nada sepanjang hidup penderita. Penderita ini tidak memerlukan transfuse darah dalam hidupnya.
b. Thalasemia intermedia

Pada kondisi ini, kedua gen mengalami mutasi tetapi masih bisa memproduksi sedikit rantai beta globin. Penderita biasanya mengalami anemia yang derajatnya tergantung dari mutasi gen yang terjadi.
c. Thalasemia mayor (Cooley’s Anemia)

Pada kondisi ini, kedua gen mengalami mutasi sehingga tidak dapat memproduksi rantai beta globin. Biasanya gejala muncul pada bayi ketika berumur 3 bulan berupa anemia yang berat (Kiswari, 2014)
3. Etiologi
Thalasemia merupakan penyakit anemia hemolitik herediter yang diturunkan secara resesif. Ditandai oleh defisiensi produksi globin pada hemoglobin, dimana terjadi kerusakan sel darah merah didalam pembuluh darah sehingga umur eritrosit menjadi pendek (kurang dari 120 hari). Kerusakan tersebut karena hemoglobin yang tidak normal atau hemoglobinopatia (Nurarif & Kusuma, 2015).

4. Manifestasi Klinis
Menurut Wong (2009) adapun tanda dan gejala thalasemia sebagai berikut:
a. Anemia progresif seperti adanya tanda-tanda hipoksia kronis, sakit kepala, nyeri prekordial dan nyeri tulang, penurunan toleransi terhadap olahraga, kegelisahan, dan anoreksia.

b. Ciri lainnya seperti postur tubuh kecil, maturasi seksual lambat, rona wajah kelabu dengan bercak kecoklatan (jika tidak menjalani terapi kelasi)

c. Perubahan tulang (pada anak yang besar jika tidak diobati) seperti kepala membesar, tulang frontal dan parietal menonjol, pangkal hidung datar atau melekuk kedalam, dan penampakan oriental pada mata.

5. Patofisiologi & Pathway

Hemoglobin paska kelahiran yang  normal terdiri dari dua rantai alpa dan beta polipeptide. Dalam beta thalasemia ada penurunan sebagian atau keseluruhan dalam proses sintesis molekul hemoglobin rantai beta. Konsekuensinya adanya peningkatan compensatori dalam proses pensintesisan rantai alpa dan produksi rantai gamma tetap aktif, dan menyebabkan ketidaksempurnaan formasi hemoglobin. Polipeptida yang tidak seimbang ini sangat tidak stabil, mudah terpisah dan merusak sel darah merah yang dapat menyebabkan anemia yang parah. Untuk menanggulangi proses hemolitik, sel darah merah dibentuk dalam jumlah yang banyak, atau setidaknya bone marrow ditekan dengan terapi transfusi. Kelebihan fe dari penambahan RBC dalam transfusi serta kerusakan yang cepat dari sel defectif, disimpan dalam berbagai organ (hemosiderosis) (Nurarif & Kusuma, 2015).

Pada klien thalasemia terjadi gangguan sintesis globin. Tidak seimbangnya jumlah rantai α dan β globin yang disintesis menyebabkan hemoglobin tidak terbentuk secara normal. Kondisi ini menyebakan penurunan sintesis rantai β dalam molekul hemoglobin yang terjadi secara parsial atau total. Penurunan rantai β- akan dikompensasi dengan meningkatnya sintesis rantai α-, sedangkan rantai –γ tetap aktif dan menghasilkan pembentukkan hemoglobin yang cacat (Rund & Rachmilewitz, 2005).

Keadaan unit polipeptida yang tidak seimbang menyebabkan kelainan produksi hemoglobin secara kronis dan destruksi eritosit, sehingga menyebabkan anemia berat. Kondisi ini membuat sumsum tulang membentuk eritrosit baru, sehingga muncul eritopoeisis (Price & Wilson, 2006).

Terapi yang sering diberikan untuk mengatasi anemia pada pasien thalasemia adalah kombinasi transfusi dan kelasi besi. Terapi ini terbukti mampu memperpanjang usia pasien thalasemia. Kombinasi terapi juga telah mengubah penyakit thalasemia sebagai penyakit yang fatal menjadi penyakit kronis yang harus dijalani anak dalam waktu lama. Namun disisi lain transfusi darah yang dilakukan secara terus-menerus akan meningkatkan kelebihan zat besi di dalam darah. Hal ini akan menyebabkan berbagai komplikasi pada anak (Malik, Syed, & Ahmed, 2009).

Pemberian terapi kelasi besi yang dilakukan terus menerus berdampak pada sistem persyarafan (Malik, Syed, & Ahmed, 2009). Komplikasi pada sistem persyarafan disebabkan toksisitas pada neurosensori akibat pemberian deferoksamin dalam dosis tinggi (Orkin et al., 2009). Beberapa gejala akibat toksik deferoksamin yaitu gangguan visual dan pendengaran (Moorjani & Chithira, 2006). Deferioksamin dosis tinggi dapat menyebabkan kerusakan retina mata, sehingga terjadi abnormaitas fungsi retina. Hal ini menyebabkan penderita kehilangan lapang pandang bahkan sampai terjadi buta warna (Arceci, Hann, & Smith, 2006). Selain itu dosis tinggi deferioksamin juga dapat menyebabkan kerusakan sensori neural pada saraf pendengaran. Sehingga menyebabkan penderita kehilangan pendengaran (Arceci, Hann, & Smith, 2006).

Komplikasi pada sistem persarafan yang menyebabkan gangguan visual, pendengaran dan memori akan berdampak pada performa sekolah anak. Anak mengalami kesulitan dalam mengingat materi pelajaran dan mengalami kesulitan dalam mengerjakan tugas sekolah. Faktor transfusi darah dan sering dirawat di rumah sakit menyebabkan anak sering tidak masuk sekolah (Malik, Syed, & Ahmed, 2009).

6. Komplikasi

Menurut Sukri (2016) adapun komplikasi terkait thalasemia adalah :
a. Kelainan Tulang
Orang yang mengidap thalasemia akan mengalami kelainan tulang. Disebabkan oleh pelebaran sumsum tulang yang berakibat tulang-tulang membesar. Sehingga struktur tulang menjadi tidak normal. Gejala yang paling tampak adalah pada bagian wajah dan kepala.

b. Pembesaran Limpa
Penyakit thalasemia sering kali dibarengi dengan kerusakan sel darah. Sel darah yang rusak dapat menyebabkan infeksi. Oleh karena itu, dalam tubuh terdapat limpa yang berfungsi untuk menangkal infeksi dan materi sisa yang tidak dibutuhkan dalam tubuh. Penderita Thalasemia tidak mampu mengurai sel-sel darah yang rusak, karena limpa pada tubuh mengalami pembesaran.

c. Kelebihan Zat Besi

Zat besi dibutuhkan untuk pembuatan sel darah merah. Akan tetapi, jika jumlahnya berlebihan akan menyebabkan kerusakan liver, jantung, dan sistem endokrin, yaitu kelenjar yang memproduksi hormone serta melepaskannya didalam tubuh. Kelebihan zat besi ini merupakan salah satu masalah utama Theller. Selain dari dalam tubuh penderita itu sendiri, kelebihan zat besi juga dipicu oleh keseringan melakukan transfusi darah.

d. Pertumbuhan Tumbuh Kembang

Pengidap Thalasemia akan mengidap anemia akut. Akibatnya seseorang khususnya anak-anak akan mengalami lambat pertumbuhan, dan bisa jadi hal ini akan menunda masa pubertas.

7. Penatalaksanaan
Anak yang menderita thalasemia membutuhkan beberapa terapi unutuk mempertahankan kadar hemoglobin, membuang penumpukkan zat besi dalam tubuh akibat transfusi, mendukung pertumbuhan dan perkembangan, serta mempertahankan aktivitas anak (Orkin et al., 2009). Terapi yang diberikan berupa tindakan suportif, preventif, dan kuratif antara lain berupa transfusi, pemberian kelasi besi, splenektomi, dan transplantasi sumsum tulang (Rund & Rachmilewitz, 2005).

a. Transfusi darah rutin 
Pemberian transfusi dilakukan untuk mempertahankan kadar hemoglobin dalam kisaran 10-12 g%. Penderita β thalasemia mayor mendapatkan transfusi setiap 3 – 4 minggu secara teratur (Rudolph, Hoffman & Rudolph, 2007). Menurut Arceci, Hann, dan Smith (2006) pemberian transfusi sel darah merah membantu mencegah anemia, menstimulasi eritropoisis, mendukung pertumbuhan dan perkembangan anak secara normal serta memperpanjang kelangsungan hidup penderita thalasemia mayor. Sebelum dilakukan transfuse pertama kali, penderita dilakukan pemeriksaan kadar besi dan folat dalam darah, serta diberikan vaksin hepatitis B. Efek samping dari transfusi adalah meningkatnya akumulasi zat besi dalam tubuh (Rudolph, Hoffman & Rudolph, 2007).

b. Terapi kelasi besi
Terapi lainnya yang diberikan pada penderita thalasemia adalah terapi kelasi besi. Terapi ini bertujuan untuk menghilangkan penumpukan zat besi di intraseluler dan zat besi yang terikat di ekstraseluler (Arceci, Hann, & Smith, 2006). Kelasi besi dapat berupa:

1) Deferioksamin.

Deferioksamin diberikan melalui subkutan (Tomlinson & Kline, 2005). Kelasi ini diberikan ketika kadar ferritin serum mencapai 1000 mg/dL atau setelah 10-20 kali transfusi (Gatot, Amalia, Sari, & Chozie, 2007).

2) Deferiprone dan Deferasirok

Deferiprone dan deferasirok diberikan melalui oral. Kelasi ini diberikan pada penderita yang tidak bisa menggunakan deferioksamin (Berdoukas & Modell, 2008) atau dapat juga dikombinasikan dengan deferioksamin (Arceci, Hann, & Smith, 2006).

Berdasarkan Peraturan Menteri Kesehatan RI (2011), penderita thalasemia mendapatkan kelasi besi dengan dosis sebagai berikut:

1) Deferioksamin (DFO) atau Desferal.

Dosis DFO yang diberikan pada anak ≤ 3 tahun 15-20 mg/kg bb/hari, anak > 3 tahun mendapat dosis 40-60 mg/kg bb/hari dan bila mengalami gangguan jantung mendapatkan dosis 100 mg/kg bb/hari. Rute pemberian injeksi subkutan menggunakan pompa khusus selama 8-12 jam/hari sebanyak 5-7 kali pemberian/minggu, jika mendapat dosis 60-100 mg/kg bb/hari maka diberikan via infus selama 24 jam berturut-turut setiap hari. Jika kadar feritin serum cukup tinggi pemberian dikombinasikan dengan deferiprom/ferriprox dosis 75-100 mg/kg bb/hari selama 6-12 bulan (Amalia, 2012).
2) Deferiprone (DFP) atau Ferriprox.

DFP merupakan kelasi besi jenis oral dengan dosis 75-100 mg/kg bb/hari, dosis dibagi dalam tiga kali pemberian dengan jarak minimal 6 jam, bisa diberikan sebelum dan sesudah makan (Amalia, 2012). Efeksamping deferiprone antara lain agranulositosis yang terjadi pada 0,5-1% pasien dan neutropenia yang terjadi pada lebih dari 5% pasien yang mendapat terapi ini. Komplikasi lainnya yaitu arthropathy, defisiensi zinc, gejala gastrointestinal dan abnormalitas hasil tes fungsi hepar (Orkin et al., 2009).
3) Deferasiroks (DFX) atau Exjade.

Deferasiroks merupakan kelasi besi dosis tunggal jenis oral yang mudah larut dalam air. Dosis yang diberikan adalah 20-40 mg/kg bb/hari (Amalia, 2012). Efek samping pemberian deferasiroks yang paling sering adalah gejala gastrointestinal. Efek samping lainnya yaitu peningkatan kadar kreatinin darah, namun hanya terjadi pada sebagian kecil pasien (Orkin et al, 2009).

c. Splenektomi
Terapi lainnya yang dapat dilakukan pada penderita thalasemia adalah splenektomi. Terapi ini dilakukan pada anak yang mendapat transfusi lebih dari 200-220 ml eritrosit per kilogram berat badan setiap tahun. Tujuan splenektomi adalah mengurangi gejala tekanan yang disebabkan dari hipertropi limpa (Rudolph, Hoffman, 2007), menambah ketahanan hidup eritrosit transfuse, mengurangi kebutuhan darah dan meningkatkan harapan hidup anak (Arceci, Hann,, & Smith, 2006).
Tiga minggu sebelum dilakukan splenektomi penderita diberikan vaksin pneumokokus dan haemophilus influenza tipe B (Arceci, Hann, & Smith, 2006). Setelah operasi diberikan asam folat 1 mg/hari untuk mempertahankan kadar folat eritrosit (Rudolph, Hoffman, & Rudolph, 2007). Penelitian yang dilakukan oleh Bulan (2009) di RSUP Karyadi Semarang menunjukkan terdapat 20% pasien yang telah dilakukan splenektomi dari total pasien thalasemia.

d. Transplantasi sel induk hemopoietik merupakan satu-satunya pilihan kuratif (hanya direkomendasikan untuk anak yang memiliki donor saudara yang sesuai).
e. Risiko kerusakan organ akibat kelebihan beban zat besi setelah transfusi rutin dapat diminimalkan dengan pemberian jangka panjang obat kelasi, seperti desferioksamin, yang berikatan dengan zat besi dan memungkinkan zat besi diekskresikan kedalam urine (Brooker, 2009).
8. Pemeriksaan Penunjang

a. Darah tepi:
1) Hb, gambaran morfologi eritrosit

2) Retikulosit meningkat

b. Sumsum tulang

c. Pemeriksaan khusus:

1) Hb F meningkat : 20-90% Hb total

2) Elektroforesis Hb : Hemoglobinopati lain dan mengukur kadar HbF

3) Pemeriksaan pedigree : kedua orang tua thalasemia mayor merupakan trait (carrier) dengan Hb A2 meningkat (>3,5% dari Hb total)

d. Pemeriksaan lain:

1) Foto Ro tulang kepala: gambaran hair on end, korteka menipis, diaploe melebar dengan trabekula tegak lurus pada korteks.

2) Foto tulang pipih dan ujung tulang panjang: perluasan sumsum tulang sehingga trabekula tampak jelas.

(Nurarif & Kusuma, 2015).

9. Asuhan Keperawatan

a. Pengkajian Fokus

1) Identitas/nama

2) Asal Keturunan / Kewarganegaraan

Thalasemia banyak dijumpai pada bangsa di sekitar laut Tengah (Mediteranial) seperti Turki, Yunani, dll. Di Indonesia sendiri, thalasemia cukup banyak dijumpai pada anak, bahkan merupakan penyakit darah yang paling banyak diderita.

3) Umur

Pada penderita thalasemia mayor yang gejala klinisnya jelas, gejala telah terlihat sejak anak berumur kurang dari 1 tahun, sedangkan pada thalasemia minor biasanya anak akan dibawa ke RS setelah usia 4 tahun.

4) Riwayat Kesehatan Anak

Anak cenderung mudah terkena infeksi saluran pernapasan atas atau infeksi lainnya. Ini dikarenakan rendahnya Hb yang berfungsi sebagai alat transport.

5) Pertumbuhan dan Perkembangan

Sering didapatkan data adanya kecenderungan gangguan terhadap tumbang sejak masih bayi. Terutama untuk thalasemia mayor, pertumbuhan fisik anak, adalah kecil untuk umurnya dan adanya keterlambatan dalam kematangan seksual, seperti tidak ada pertumbuhan ramput pupis dan ketiak, kecerdasan anak juga mengalami penurunan. Namun pada jenis thalasemia minor, sering terlihat pertumbuhan dan perkembangan anak normal.

6) Pola Makan

Terjadi anoreksia sehingga anak sering susah makan, sehingga BB rendah dan tidak sesuai usia.

7) Pola Aktivitas

Anak terlihat lemah dan tidak selincah anak seusianya. Anak lebih banyak tidur/istirahat karena anak mudah lelah.

8) Riwayat Kesehatan Keluarga: Thalasemia merupakan penyakit kongenital, jadi perlu diperiksa apakah orang tua juga mempunyai gen thalasemia. Jika iya, maka anak beresiko terkena talasemia mayor.

9) Riwayat Ibu Saat Hamil (Ante natal Core – ANC)

Selama masa kehamilan, hendaknya perlu dikaji secara mendalam adanya faktor resiko talasemia. Apabila diduga ada faktor resiko, maka ibu perlu diberitahukan resiko yang mungkin sering dialami oleh anak setelah lahir.

10) Data Keadaan Fisik Anak Thalasemia

a) KU = lemah dan kurang bergairah, tidak selincah anak lain yang seusia.
b) Kepala dan bentuk muka. Anak yang belum mendapatkan pengobatan mempunyai bentuk khas, yaitu kepala membesar dan muka mongoloid (hidung pesek tanpa pangkal hidung), jarak mata lebar, tulang dahi terlihat lebar.
c) Mata dan konjungtiva pucat dan kekuningan
d) Mulut dan bibir terlihat kehitaman
e) Dada, Pada inspeksi terlihat dada kiri menonjol karena adanya pembesaran jantung dan disebabkan oleh anemia kronik.
f) Perut, Terlihat pucat, dipalpasi ada pembesaran limpa dan hati (hepatospek nomegali).
g) Pertumbuhan fisiknya lebih kecil daripada normal sesuai usia, BB di bawah normal
h) Pertumbuhan organ seks sekunder untuk anak pada usia pubertas tidak tercapai dengan baik. Misal tidak tumbuh rambut ketiak, pubis ataupun kumis bahkan mungkin anak tidak dapat mencapai tapa odolense karena adanya anemia kronik.
i) Kulit, Warna kulit pucat kekuningan, jika anak telah sering mendapat transfusi warna kulit akan menjadi kelabu seperti besi. Hal ini terjadi karena adanya penumpukan zat besi dalam jaringan kulit (hemosiderosis).

​

b. Diagnosa Keperawatan

1) Ketidakefektifan perfusi jaringan berhubungan dengan penurunan suplai oksigen, konsentrasi Hb dan darah ke jaringan.
2) Intoleransi aktifitas berhubungan dengan tidak seimbangnya kebutuhan dan suplai oksigen
3) Ketidakseimbangan nitrisi kurang dari kebutuhan tubuh berhubungan dengan anoreksia
4) Gangguan pertumbuhan dan perkembangan b.d anemia kronik

5) Kecemasan (orang tua) berhubungan dengan kurang pengetahuan

(Keliat, Windarwati, Pawirowiyono, & Subu, 2016).

c. Intervensi keperawatan

	No
	DIAGNOSA
	RENCANA KEPERAWATAN

	
	
	TUJUAN
	INTERVENSI

	1.
	Ketidakefektifan perfusi jaringan perifer berhubungan dengan penurunan suplai oksigen, konsentrasi Hb dan darah ke jaringan.


	NOC
· Perfusi Jaringan : Perifer

· Status sirkulasi

Kriteria Hasil:
Klien menunjukkan perfusi jaringan yang adekuat yang ditunjukkan dengan terabanya nadi perifer, kulit kering dan hangat, keluaran urin adekuat, dan tidak ada distres pernafasan.


	NIC
1. Monitor Tanda Vital
Definisi: Mengumpulkan dan menganalisis sistem kardiovaskuler, pernafasan dan suhu untuk menentukan  dan mencegah komplikasi

Aktifitas:
a. Monitor tekanan darah, nadi, suhu dan RR tiap 6 jam atau sesuai indikasi

b. Monitor frekuensi dan irama pernapasan

c. Monitor pola pernapasan abnormal

d. Monitor suhu, warna dan kelembaban kulit

e. Monitor sianosis perifer

2. Monitor status neurologi
Definisi: Mengumpulkan dan menganalisis data pasien untuk meminimalkan dan mencegah komplikasi neurologi

Aktifitas:

a. Monitor ukuran, bentuk, simetrifitas, dan reaktifitas pupil

b. Monitor tingkat kesadaran klien

c. Monitor tingkat orientasi

d. Monitor GCS

e. Monitor respon pasien terhadap pengobatan

f. Informasikan pada dokter tentang perubahan kondisi pasien

3. Manajemen cairan
Definisi:    Mempertahankan keseimbangan cairan dan mencegah komplikasi akibat kadar cairan yang abnormal.

Aktifitas:
a. Mencatat intake dan output cairan

b. Kaji adanya tanda-tanda dehidrasi (turgor kulit jelek, mata cekung, dll)

c. Monitor status nutrisi

d. Persiapkan pemberian transfusi (seperti mengecek darah dengan identitas pasien, menyiapkan terpasangnya alat transfusi)

e. Awasi pemberian komponen darah/transfusi

f. Awasi respon klien selama pemberian komponen  darah

g. Monitor hasil laboratorium (kadar Hb, Besi serum, angka trombosit)

	2.
	Intoleransi aktifitas berhubungan dengan tidak seimbangnya kebutuhan dan suplai oksigen
	NOC
· Konservasi Energi

· Perawatan Diri: ADL

Kriteria Hasil:
Klien dapat melakukan aktifitas yang dianjurkan dengan tetap mempertahankan tekanan darah, nadi, dan frekuensi pernafasan dalam rentang normal
	NIC
1. Manajemen energi
Definisi: Mengatur penggunaan energi untuk mencegah kelelahan dan mengoptimalkan fungsi

Aktifitas:
a. Tentukan keterbatasan aktifitas fisik pasien

b. Kaji persepsi pasien tentang penyebab kelelahan yang dialaminya

c. Dorong pengungkapan peraaan klien tentang adanya kelemahan fisik

d. Monitor intake nutrisi untuk meyakinkan sumber energi yang cukup

e. Konsultasi dengan ahli gizi tentang cara peningkatan energi melalui makanan

f. Monitor respon kardiopulmonari terhadap aktifitas (seperti takikardi, dispnea, disritmia, diaporesis, frekuensi pernafasan, warna kulit, tekanan darah)

g. Monitor pola dan kuantitas tidur

h. Bantu pasien menjadwalkan istirahat dan aktifitas

i. Monitor respon oksigenasi pasien selama aktifitas

j. Ajari pasien untuk mengenali  tanda dan gejala kelelahan sehingga dapat mengurangi aktifitasnya.

2. Terapi Oksigen
Definisi: Mengelola pemberian oksigen dan memonitor keefektifannya

Aktifitas:
a. Bersihkan mulut, hidung, trakea bila ada secret

b. Pertahankan kepatenan jalan nafas

c. Atur alat oksigenasi termasuk humidifier

d. Monitor aliran oksigen sesuai program

e. Secara periodik, monitor ketepatan pemasangan alat

	3.
	Ketidakseimbangan nitrisi kurang dari kebutuhan tubuh berhubungan dengan anoreksia


	NOC

· Status nutrisi
· Status nutrisi: energi

· Kontrol berat badan

Kriteria Hasil : Klien menunjukkan
Pencapaian berat badan normal yang diharapkan

· Berat badan sesuai dengan umur dan tinggi badan

· Bebas dari tanda malnutrisi
	NIC
1. Manajemen Nutrisi
Definisi: Membantu dan atau menyediakan asupan makanan dan cairan yang seimbang

Aktifitas:
a. Tanyakan pada pasien tentang alergi terhadap makanan
b. Tanyakan makanan kesukaan pasien

c. Kolaborasi dengan ahli gizi tentang jumlah kalori dan tipe nutrisi yang dibutuhkan (TKTP)

d. Anjurkan masukan kalori yang tepat yang sesuai dengan kebutuhan energi
e. Sajikan diit dalam keadaan hangat
2. Monitor  Nutrisi
Definisi : Mengumpulkan dan menganalisis data pasien untuk mencegah atau meminimalkan malnutrisi

Aktifitas:

a. Monitor adanya penurunan BB

b. Ciptakan  lingkungan nyaman selama klien makan.

c. Jadwalkan pengobatan dan tindakan, tidak selama jam makan.

d. Monitor kulit (kering) dan perubahan pigmentasi

e. Monitor turgor kulit

f. Monitor mual dan muntah

g. Monitor kadar albumin, total protein, Hb, kadar hematokrit

h. Monitor kadar limfosit dan elektrolit

i. Monitor pertumbuhan dan perkembangan.

	4.
	Kecemasan (orang tua) b.d kurang pengetahuan
	NOC :
· Kontrol kecemasan
Kriteria Hasil :
· Klien mampu mengidentifikasi dan mengungkapkan gejala cemas
· Mengidentifikasi, mengungkapkan, dan menunjukkan teknik untuk mengontrol cemas
· Vital sign (TD, nadi, respirasi) dalam batas normal
· Postur tubuh, ekspresi wajah, bahasa tubuh, dan tingkat aktivitas menunjukkan berkurangnya kecemasan.
· Menunjukkan peningkatan konsentrasi dan akurasi dalam berpikir

	NIC

1. Menurunkan cemas
Definisi: Meminimalkan rasa takut, cemas, merasa dalam bahaya atau ketidaknyamanan terhadap sumber yang tidak diketahui.

Aktifitas:
a. Gunakan pendekatan dengan konsep atraumatik care
b. Jangan memberikan jaminan tentang prognosis penyakit
c. Jelaskan semua prosedur dan dengarkan keluhan klien
d. Pahami harapan pasien dalam situasi stres
e. Temani pasien untuk memberikan keamanan dan mengurangi takut
f. Bersama tim kesehatan, berikan informasi  mengenai diagnosis, tindakan prognosis
g. Anjurkan keluarga untuk menemani anak dalam pelaksanaan tindakan keperawatan
h. Lakukan massage pada leher dan punggung, bila perlu
i. Bantu pasien mengenal penyebab kecemasan
j. Dorong pasien/keluarga  untuk mengungkapkan perasaan, ketakutan, persepsi tentang penyakit
k. Instruksikan pasien menggunakan teknik relaksasi (sepert tarik napas dalam, distraksi, dll)
l. Kolaborasi pemberian obat untuk mengurangi kecemasan


d. Implementasi Keperawatan

Implementasi keperawatan merupakan bentuk penanganan yang dilakukan oleh perawat berdasarkan pertimbangan dan pengetahuan klinik yang bertujuan meningkatkan hasil perawatan klien (Kozier, 2010)
1) Independent Implementation
Merupakan implementasi yang di prakarsai sendiri oleh perawat untuk membantu klien dalam mengatasi masalahnya sesuai dengan kebutuhan, misalnya : membantu dalam memenuhi activity daily living (ADL) , memeberikan perawatan diri, mengatur posisi tidur, menciptaan lingkungan ynag terapeutik, memberikan dorongan yang motivasi, pemenuhan kebutuhan psio-sosio-psiritual, perawatan alat invasive yang dipergunakan klien, melakukan dokumentasi dan lain-lain.
2) Interdependen / collaborative Implementation
Merupakan tindakan keperawatan atas dasar kerjasama sesma tim keperawatan atau dengan tim kesehatan lainnya, seperti dokter. Contohnya dalam hal pemberian obat oral, obat injeksi, infus, dan lain-lain. Keterkaitan dalam tindakan kerja sama ini misalnya dalam pemberian obat injeksi, jenis obat, dosis dan efek samping merupakan tanggung jawab dokter tetapi benar obat, ketepatan jadwal pemberian, ketepatan jadwal pemberian, ketepatan dosis pemberian dan ketepatan klien serta respon klien setelah pemberian merupakan tanggung jawab dan menjadi perhatian perawat.
3) Dependent Implementations
Merupakan tindakan keperawatan atas dasar rujukan dari profesi lain, seperti ahli gizi, physioterapi, psikolog dan sebagainya, misalnya dalam hal : pemberian nutrisi pada klien sesuai dengan diit yang telah di buat oleh ahli gizi, latihan fisik (mobilitas fisik) sesuai dengan anjuran dari bagian fisioterapi.

e. Evaluasi

Evaluasi dapat dibagi menjadi 2 jenis yaitu :
1) Evaluasi berjalan (sumatif)

Evaluasi jenis ini dikerjakan dalam bentuk pengisian format catatn perkembangan dengan berorientasi kepada masalah yang dialami oleh keluarga. Format yang dipakai adalah format SOAP.
2) Evaluasi akhir (formatif)

Evaluasi jenis ini di kerjakan dengan cara membandingkan antara tujuan yang akan di capai. Bila terdapat kesenjangan di antara keduanya, mungkin semua tahap dalam proses keperawatan perlu di tinjau kembali, agar di dapat data-data, masalah atau rencana yang perlu di modifikasi.
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