PELAYANAN MULTIDISIPLIN

Tata laksana yang sesuai membutuhkan
kerja sama dari berbagai profesi. Pasien
harus mengunjungi banyak spesialis untuk
pemantauan berbagai aspek kesehatan
yang terkait dengan penyakit talasemia,
termasuk spesialis jantung, endokrin, hati,
dan lainnya.

Psikolog memegang peranan penting
dalam tim karena pasien akan menjumpai
berbagai kendala dalam tata laksana
penyakit seiring dengan pertambahan
usia. Idealnya, semua anggota tim
kesehatan berkumpul untuk
mendiskusikan tata laksana terbaik untuk
setiap pasien.

KUNCI TATA LAKSNA TALASEMIA

Salah satu elemen terpenting untuk
kesuksesan tata laksana talasemia adalah
kepatuhan dan komitmen pasien terhadap
terapi. Rencana transfusi dan kelasi besi
yang sudah dirancang dengan baik tidak
akan berhasil jika pasien tidak mengikutinya.

Terapi yang semakin maju dalam beberapa
dekade terakhir membuat pasien talasemia
mempunyai harapan hidup yang lebih
panjang.

Namun, jika terapi yang diperoleh tidak
optimal, maka berbagai komplikasi dapat
muncul, termasuk meninggal dunia di usia
muda. Gagal jantung, sorosis hati, dan
diabetes merupakan beberapa contoh
komplikasi serius yang akan dihadapi pasien
yang mendapat terapi tidak optimal.

Dukungan psikososial oleh keluarga pasien
dan komunitas memegang peranan sangat
penting untuk memotivasi pasien supaya
patuh terhadap pengobatan.

Untuk info selengkapnya, silahkan mengunjungi
www.thalassaemia.org.cy
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THALASSEMIA BETA

Seorang laki-laki dengan thalassemia beta
mayor, bentuk terberat dari penyakit ini.

Sumber: Sankalp India Foundation

PRINSIP DASAR PENGELOLAAN PENYAKIT

Thalassemia beta merupakan suatu kelainan
darah bawaan yang ditandai dengan penurunan
kadar hemoglobin fungsional, yang merupakan
protein yang ditemukan di sel darah merah, dengan
fungsi utama untuk mengangkut dan
menghantarkan oksigen ke seluruh tubuh. Terdapat
tiga bentuk utama dari talasemia beta, yaitu minor,
intermedia, dan mayor, yang menandakan derajat
keparahan dari penyakitnya.

Seseorang dengan thalassemia beta minor, yang
juga dikenal dengan istilah pembawa sifat
thalassemia atau thalassemia trait, umumnya tidak
memiliki gejala dan seringkali tidak mengetahui
bahwa mereka mengalami kondisi tersebut.

Tanda dan gejala dari thalassemia beta intermedia
sangat bervariasi dan derajat keparahannya dapat
beragam dari dua sisi ekstrim yang ditemukan pada
bentuk mayor dan minor. Seseorang dengan
thalassemia beta mayor akan menunjukkan
gejala yang paling berat dari penyakit ini.
Mereka seringkali akan membutuhkan transfusi
darah rutin, terapi kelasi besi, serta perawatan
medis seumur hidup.



Seorang pasien muda dengan tals
menjalani transfusi darah.
Sumber: Al-Mustafa Welfare Society

TRANSFUSI DARAH

Elemen  terpenting pada  pengelolaan
thalassemia beta adalah transfusi darah.
Mengingat tubuh pasien tidak dapat
memproduksi sel darah merah sehat yang
cukup, pasien harus menerima darah yang
disumbangkan oleh orang yang sehat secara
teratur.

Frekuensi transusi darah dan jumlah darah

yang diterima setiap kali, dengan kata lain
skema transfusi, ditentukan oleh dokter yang
merawat. Transfusi darah dilakukan di rumah
sakit atau fasilitas kesehatan lainya (misalnya

pusat perawatan / Kklinik), di bawah
pengawasan petugas yang terlatih dan
memiliki kekhususan di bidang tersebut
(perawat dan dokter).

Pasien yang mendapatkan transfusi darah
secara teratur seumur hidup dan memulai
transfusi pada bulan-bulan pertama
kehidupan memiliki  transfusion-dependent
thalassaemia (TDT) / talasemia yang bergantung
transfusi, sedangkan pasien yang menerima
transfusi sesekali biasanya pada usia yang
lebih tua memiliki non-transfusion dependent
thalassaemia (NTDT) / talasemia yang tidak
bergantung pada transfusi. Pasien TDT biasanya
menerima 2 atau lebih kantong darah setiap 2-
5 minggu. Sedangkan, frekuensi transfusi pada
pasien NTDT sangat bervariasi.

KELASI BESI

Pilar penting kedua dari manajemen talasemia
adalah terapi kelasi besi, yang bertujuan untuk
mengeluarkan kelebihan zat besi dari tubuh.

Sebagai akibat dari transfusi darah, zat besi yang
terdapat di dalam sel darah merah secara
bertahap terakumulasi dalam tubuh. Semakin
banyak zat besi yang terakumulasi, hal tersebut
dapat menjadi racun bagi banyak organ vital,
seperti jantung, hati, kelenjar endokrin, serta
organ lainnya.

Pasien dengan talasemia beta  mayor
membutuhkan terapi kelasi besi seumur hidup
sejak usia dini, umumnya setiap hari.

FAST FACTS ON THALASSAEMIA MANAGEMENT

Terdapat tiga jenis obat berbeda yang saat ini
digunakan untuk mengeluarkan zat besi, dua
di antaranya diberikan secara oral dan satu lagi
melalui injeksi.

Desferioksamin adalah sebuah kelator besi
yang umumnya diberikan melalui injeksi
subkutan. Sebuah jarum kecil ditempatkan di
perut pasien atau di tempat lain, dan obatnya
diberikan  melalui  jarum  suntik  yang
disesuaikan dengan pompa atau pompa balon
selama beberapa jam per hari. Deferipron dan
Deferasiroks keduanya adalah obat kelasi besi
yang diberikan kepada pasien secara oral.

Salah satu dari obat-obatan ini atau kombinasi
ketiganya dapat digunakan.

Pilihan jenis obat kelasi, dosis, dan frekuensi
pemberiannya ditentukan oleh dokter yang
merawat, bergantung pada berbagai faktor
yang berkaitan dengan kebutuhan pasien,
seperti frekuensi transfusi, jumlah zat besi di
dalam tubuh, gaya hidup pasien, serta
ketersediaan dan biaya masing-masing obat
kelasi di negara tempat pasien tinggal.

Source: Global Thalassaemia Review,
TIF publication (2021)

BLOOD INSUFFICIENCY IS EXPERIENCED BY
MORE THAN 75% OF PATIENTS WITH
THALASSAEMIA IN LOW-AND MIDDLE-INCOME
COUNTRIES (LMICs).

APPROPRIATE IRON LOAD CONT IS
REPORTED TO BE SUBOPTIMAL IN E THAN
S

80% OF PATIENTS WITH B-THALAS
LMICs.

IAIN

LESS THAN 5% OF PATIENTS WITH B-
THALASSAEMIA ACROSS THE WORLD HAVE
ACCESS TO MULTIDISCIPLINARY CARE AND

REFERENCE CENTRES.

IN MORE THAN 90% OF COUNTRIES WITH
MEDIUM- AND HIGH-DISEASE PREVALENCE,
PATIENTS HAVE TO RESORT TO OUT-OF-POCKET
EXPENSES TO ACCESS NECESSARY HEALTHCARE.




