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ABSTRAK

Hemofilia merupakan penyakit kongenital defisiensi faktor koagulasi dengan manifestasi perdarahan. Hemofilia dapat mengganggu kualitas
hidup fisik, sosial, sekolah, dan emosi penyandangnya; anak dengan hemofilia memiliki persepsi diri yang lebih rendah dibandingkan anak yang
sehat. Salah satu instrumen untuk menilai kualitas hidup anak adalah pediatric quality of life questionnaire/PedsQL; penggunaannya di kalangan
penyandang hemofilia anak dapat menunjang tatalaksana.

Kata kunci: Anak, hemofilia, kualitas hidup

ABSTRACT

Hemophilia is a congenital coagulation deficiency associated with bleeding manifestation. Hemophilia can affect physical, social, school and
emotional quality of life; children with hemophilia can have lower self perception compared to healthy children. Pediatric quality of questionnaire/
PedsQL is an instrument for assessment of quality of life in children; its use among children with hemophilia can improve management of

haemophilia. Shanessa Budiarty, Selvi Nafianti. Quality of Life among Children with Hemophilia
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PENDAHULUAN
Hemofilia adalah keadaan defisiensi faktor
koagulasi  kongenital herediter; terutama

dijumpai pada anak laki-laki. Hemofilia A
(defisiensi faktor VIII) lebih sering terjadi pada
1:5.000 kelahiran anak laki-laki, sedangkan
hemofilia B (defisiensi faktor IX) terjadi pada
1:30.000  kelahiran anak laki-laki."* Hasil
survey World Federation of Hemophilia (WFH)
tahun 2018 mendapatkan 210.454 penderita
hemofilia di seluruh dunia tersebar di 116
negara, 178.711 penderita hemofilia A, 34.289
penderita hemofilia B, dan 2.454 penderita
hemofilia tipe lain yang tidak diketahui;
sebanyak 2.035 penderita hemofilia A dan
310 penderita hemofilia B dari Indonesia telah
teregistrasi dalam survei tersebut.®* Himpunan
Masyarakat Hemofilia Indonesia  (HMHI)
melaporkan hingga bulan Juni 2012, tercatat
jumlah penderita sebanyak 1.410 orang.*

Prevalensi hemofilia tergolong rendah, namun
tetap merupakan masalah kesehatan karena
merupakan bentuk gangguan koagulasi yang
paling sering dijumpai dengan manifestasi
perdarahan.® Manifestasi perdarahan dapat
terjadi pada beberapa organ dan berdampak

masalah fisik, psikososial seperti penurunan
persepsi diri, kemampuan di sekolah yang
lebih rendah dibandingkan anak sehat.5’

Penelitian terkait aspek kualitas hidup yang
berhubungan dengan aspek fisik, emosi,
sekolah, dan sosial pada anak dengan
hemofilia mulai banyak dilakukan, bertujuan
untuk menilai tingkat kualitas hidup anak
sesuai usia dan intervensi dini jika terdapat
gangguan kualitas hidup.®

Kualitas Hidup Anak Penyandang Hemofilia
Pergeseran paradigma pemantauan
kesehatan populasi telah terjadi dalam
beberapa tahun terakhir; pemantauan tidak
hanya pada morbiditas namun juga kualitas
hidup yang baik® World Health Organization
(WHO)  mendefinisikan  kualitas  hidup
(quality of life/Qol) sebagai persepsi individu
terhadap posisi kehidupan terkait dalam
konteks nilai dan budaya di tempat tinggal
dan memiliki tujuan, harapan, dan standar
hidup. Kualitas hidup memiliki enam aspek,
yaitu kesehatan fisik, kesejahteraan psikologis,
tingkat  kemandirian, hubungan = sosial,
hubungan dengan lingkungan, dan spiritual.’

kemampuan individu untuk memaksimalkan
fungsi fisik, sosial, psikologis, dan pekerjaan
yang merupakan indikator kesembuhan atau
kemampuan beradaptasi dalam penyakit
kronik."

Kualitas hidup dipengaruhi berbagai faktor,
yaitu kondisi kesehatan termasuk terapi, status
sosioekonomi, pola asuh, dan lingkungan
tempat anak dibesarkan. Kondisi kesehatan
merupakan aspek kontribusi penting pada
kualitas hidup anak, sehingga muncul definisi
lain yaitu kualitas hidup yang berhubungan
dengan kesehatan (health related quality of life/
HRQol). Kualitas hidup yang berhubungan
dengan kesehatan didefinisikan sebagai
tujuan, harapan, standar individu terhadap
status kesehatannya termasuk penyakit dan
tatalaksananya meliputi fungsi fisik, psikologi,
sosial, dan kesejahteraan.'?!?

Penilaiankualitashiduppadaanakpenyandang
hemofilia penting agar intervensi dini dapat
dilakukan untuk memperoleh kesempatan
tumbuh kembang dan kualitas hidup yang
lebih baik." Penelitian di Cina menunjukkan
bahwa hemofilia derajat berat memiliki

pada kualitas hidup karena mengalami Pengertian lain  kualitas hidup adalah kualitas hidup buruk (p = 0,037) dibandingkan
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hemofilia derajat sedang atau ringan. Selain
itu, terbatasnya aktivitas fisik (p = 0,007) dan
jenis terapi faktor pembekuan (p = 0,045) juga
berdampak pada kualitas hidup." Penyandang
hemofilia anak memiliki kualitas hidup hampir
sama dengan penyandang dewasa. Penelitian
di Colombia menunjukkan bahwa usia tidak
berpengaruh terhadap kualitas hidup. Faktor-
faktor yang berkontribusi adalah derajat
hemofilia, terbentuk inhibitor terhadap faktor
VIII atau faktor IX dan infeksi akibat produk
darah. Kelompok dewasa hemofilia derajat
berat memiliki kualitas hidup rendah pada
fungsi sosial, fisik, dan emosi. Kelompok anak
memiliki skor rendah pada fungsi sosial dan
skor tinggi pada fungsi sekolah.'

Makin majuilmu kedokteran dunia maka angka
harapan hidup juga meningkat, sehingga
evaluasi status kesehatan dan kualitas
hidup perlu mendapat perhatian khusus.
Evaluasi kualitas hidup bersifat multidimensi
melibatkan aspek fisik, emosional, sosial dan
sekolah, yang dirasakan penderita sendiri atau
oleh pengamat sekitarnya.'®"”

Fungsi Fisik Anak Penyandang Hemofilia
Hemartrosis merupakan salah satu komplikasi
fungsi  fisik yang berhubungan dengan
hemofilia dan dapat berakhir pada artropati
kronik.'"® Artropati kronik akan meningkatkan
kejadian atrofi otot, berkurangnya kekuatan
otot, perubahan gaya beralan, dan
disabilitas. Risiko tersebut menyebabkan
anak penyandang hemofilia dan orangtua
cenderung membatasi aktivitas fisik sehari-
hari.'” Fungsi fisik adalah kemampuan
seseorang untuk melakukan tindakan dasar
untuk mencapai  hidup mandiri hingga
kegiatan yang lebih kompleks.®® Fungsi fisik
dan aktivitas kehidupan sehari-hari berperan
penting dalam partisipasi sosial. Jika seorang
individu tidak dapat memenuhi tuntutan fisik
untuk partisipasi maka kualitas hidupnya akan
menurun.”

Nyeri  akibat  perdarahan  sendi  ikut
berperan dalam penurunan fungsi fisik.
Menurut konsensus terbaru Scientific and
Standardization Comittee of the International
Society on Thrombosis and Haemostasis,
tanda awal perdarahan sendi adalah nyeri
disertai aura (sensasi tidak biasa pada sendi),
bengkak, hangat, dan keterbatasan gerak?'
Anak penyandang hemofilia jarang terlibat
dalam aktivitas fisik seperti olahraga karena
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kekhawatiran  perdarahan berulang dan
kurangnya pengetahuan manfaat olahraga.
Aktivitas fisik yang kurang menyebabkan
anak hemofilia berisiko memiliki otot lemah
dan obesitas? Sebuah penelitian potong
lintang di Amerika Serikat melibatkan 6419
anak hemofilia, mengevaluasi fungsi fisik
dan alat bantu yang digunakan. Sebanyak
13% anak dengan aktivitas fisik terbatas,
14,7% menggunakan tongkat penopang,
dan 4,8% menggunakan kursi roda. Anak
dengan hemofilia derajat sedang atau berat
dan perdarahan sendi berulang cenderung
memiliki aktivitas fisik rendah. Pada kelompok
anak pengguna alat bantu ditemukan anak
yang terlambat mendapat terapi profilaksis,
kelebihan berat badan atau obesitas, dan
perdarahan sendi berulang.?
Beberapa  penelitian  bertujuan  untuk
membuktikan bahwa terapi profilaksis dan
olahraga ringan dapat mencegah perdarahan
sendi berulang dan meningkatkan kualitas
hidup terutama fisik?? Penelitian prospektif
pada anak hemofilia berat yang berusia 2-16
tahun dan orangtuanya di Cina memantau
frekuensi perdarahan selama 3 bulan antara
kelompok penerima terapi profilaksis (25 1U/
kg berat badan sebanyak 3 kali seminggu)
dengan kelompok terapi on demand. Setelah
pemantauan selama 3 bulan diperoleh bahwa
terdapat penurunan frekuensi perdarahan
signifikan pada kelompok profilaksis, sehingga
terjadi peningkatan fungsi otot dan aktivitas
sehari-hari.**

Fungsi Emosi Anak Penyandang Hemofilia
Perasaan stres dalam menghadapi penyakit,
kekurangan dan keterbatasan fisik terkait
penyakit, dan overprotection dari orangtua
dapat berpengaruh pada fungsi emosi
anak penyandang hemofilia. Setiap anak
penyandang hemofilia menunjukkan respons
emosi berbeda-beda.Bayisering menunjukkan
ketidaknyamanan saat mengalami perdarahan
spontan; akan menjadi lebih rewel, menangis,
dan menghindari menggunakan anggota
tubuh yang terluka. Anak prasekolah lebih
berpikir egosentrik dan ‘magical thinking,,
sehingga sering mengabaikan perdarahan
dan menganggap bahwa perdarahan akan
hilang spontan.”

Anak usia sekolah umumnya mampu
berpikir logis dan melihat sebab dan akibat.
Pada tahap ini, anak penyandang hemofilia

dibandingkan anak sehat lebih sering cemas,
marah, menarik diri, memiliki perasaan
tertekan, dan keluhan somatik® Aktivitas fisik
yang terbatas di sekolah juga merupakan
salah satu faktor yang mempengaruhi emosi
anak penyandang hemofilia sehingga anak
lebih sering menyendiri, kurang bahagia, dan
tidak terbuka.®*

Nyeri  akibat perdarahan sendi dan
saat pemberian faktor konsentrat juga
berhubungan dengan peningkatan insidens
depresi, mudah marah, frustrasi, dan
kesedihan pada anak penyandang hemofilia.?”
Walaupun  demikian, anak penyandang
hemofilia memiliki kualitas hidup lebih baik
dibandingkan penyakit kronik lain seperti
thalasemia; anak dengan thalasemia beta
dua kali lebih berisiko mengalami gangguan
kejiwaan (OR 2,76 95% Cl:1,15-6,64; p<0,05) dan
menunjukkan gangguan fungsi keseluruhan
dibandingkan anak hemofilia (t-value 2,00;
p<0,05). Salah satu faktornya, yaitu anak
thalasemia membutuhkan perawatan rumah
sakit secara reguler untuk transfusi darah.®

Faktor emosi tidak hanya dirasakan oleh
penyandang  hemofilia ~ namun  juga
orangtua.” Rasa bersalah yang dirasakan oleh
ibu menjadi pembawa genetik bermanifestasi
sebagai  perlindungan  berlebihan  ibu
terhadap anak hemofilia. Ketegangan emosi
orangtua anak hemofilia lebih rendah
dibandingkan orangtua anak penyakit kronik
lain yang kurang bisa diobati*® Penelitian
di Turki menilai gejala cemas dan perilaku
orangtua dari anak hemofilia. Ibu dari anak
hemofilia lebih  overprotective  (p<0,001,
r0,713) dan displin ketat (p<0,001, r:0,672).
Berdasarkan SCARED (Self Report For Childhood
Anxiety Related Disorders) diperoleh bahwa ibu
dari anak hemofilia menunjukkan gangguan
kecemasan yang signifikan.’!

Fungsi Sekolah Anak Penyandang Hemofilia
Pendidikan merupakan salah satu aspek
terpenting pengembangan sumber daya
manusia. Prestasi sekolah yang buruk tidak
hanya mengakibatkan anak memiliki harga
diri rendah, juga menyebabkan tekanan
signifikan pada orangtua. Beberapa alasan
penyebab prestasi sekolah buruk antara lain
masalah medis, kecerdasan di bawah rata-
rata, gangguan belajar, masalah emosional,
lingkungan rumah, dan sosial budaya buruk.*
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Anak dengan penyakit kronik memiliki prestasi
sekolah lebih rendah dibandingkan anak
sehat; berhubungan dengan seringnya absen
karena gejala penyakit berulang, kontrol rutin,
dan prosedur medis** Anak penyandang
hemofilia yang tidak memperoleh faktor
konsentrat profilaksis lebih berisiko mengalami
perdarahan  berulang, sehingga  dapat
mengganggu kegiatan akademik di sekolah.
Prestasi sekolah yang rendah menyebabkan
anak penyandang hemofilia lebih sulit
memperoleh pekerjaan di kemudiaan hari*

Sebuah penelitian potong lintang, multisenter,
di California, melibatkan 126 peserta hemofilia
berat selama 1 tahun. Penelitian tersebut
menunjukkan adanya korelasi positif antara
frekuensi  perdarahan dan ketidakhadiran
di sekolah (korelasi  Spearman=0,23,
p=0,010). Anak dengan lebih dari 12 episode
perdarahan per tahun sering tidak hadir di
sekolah, sehingga memiliki nilai lebih rendah
dalam matematika (p<0,04) dan membaca
(p<0,006).

Selain masalah penyakit, juga dibutuhkan

dukungan terkoordinasi dari pihak sekolah
untuk hasil pendidikan yang baik; orangtua
memberi informasi kondisi penyakit, batasan
aktivitas fisik, dan tanda-tanda perdarahan.®

Fungsi Sosial pada Anak Penyandang
Hemofilia
Fungsi  sosial adalah interaksi individu

dengan lingkungan dan kemampuan untuk
memenuhi perannya dalam lingkungan
seperti sekolah, pekerjaan, kegiatan sosial,
dan hubungan dengan teman dan keluarga.®*
Ketidakhadiran di sekolah berkaitan erat
dengan fungsi sosial. Anak dengan penyakit
kronik umumnya mempunyai stigma bahwa
mereka berbeda dari anak sehat sehingga sulit
bergaul dengan teman sebaya.*®

Anak penyandang hemofilia yang aktivitas
fisiknya terbatas cenderung lebih sulit
berinteraksisosial,rendah diri,dansulitbergaul.
Anak hemofilia berat lebih menghadapi
tantangan dalam interaksi sosial dibandingkan
anak hemofilia ringan. Tantangan interaksi
sosial yang sering ditemukan di sekolah yaitu
merasa berbeda dari teman sesama jenis,

Tabel. Instrumen untuk mengukur kualitas hidup yang berhubungan dengan kesehatan pada anak3*!

(tahun) pertanyaan

berusaha menyembunyikan perbedaan, dan
berusaha terhubung dengan berbagai cara
seperti tidak patuh membatasi aktivitas dan
permainan yang agresif.

Pada penelitian di London mengenai
penyesuaian sosial antara anak hemofilia dan
thalasemia beta, anak thalasemia beta lebih
signifikan mengalami disfungsi sosial daripada
anak sehat (p<0,05; OR 3,6; 95% Cl 1,1-12,2)
mungkin karena pengalaman negatif terkait
masalah medis. Sebaliknya, terapi profilaksis
anak hemofilia membantu anak untuk hidup
hampir normal. Perbedaan disfungsi sosial
pada anak hemofilia dan thalasemia adalah
karena perbedaan terapi.*’

Instrumen

Dibutuhkan instrumen yang tepat dan sesuai
dengan kondisi anak. Penilaian kualitas
hidup harus meliputi aspek fisik, emosi, dan
psikososial dengan standar validitas dan
reliabilitas** Pada tabel 1 diperlihatkan
beberapa instrumen generik ataupun spesifik
pengukur kualitas hidup yang berhubungan
dengan kesehatan anak. 3!

Pediatric quality of life inventory™ (PedsQL™)
modul  generik  telah  digunakan pada
25.000 anak beserta orangtuanya dan telah
diterjemahkan ke dalam 60 bahasa termasuk
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Generik bahasa Indonesia.*** PedsQL4.0 merupakan
Pediatric Quality of Life 2-18 B Fungsi fisik 23 . K K kuali hid
Questionnaire (PedsQL) B Fungsi emosi Instrumen  untuk. mengukur kualitas nidup
W Fungsi sosial anak dan remaja sehat serta anak dengan
® Fungsi sekolah penyakit akut ataupun kronik. Instrumen ini
KINDL-R 4-17 B Kesejahteraan fisik 24 iliki reliabilit baik d ¢
B Kesejahteraan emosi memiliki reliabilitas yang baik dengan rentang
B Kepercayaan diri nilai Cronbach o 0,73-0,94, dapat dipakai
:%':2;93 pada umur antara 2-18 tahun dan terdapat
B Kegiatan sehari-hari pengelompokan umur berdasarkan sub grup
TNO  AZL  Children’s| 815 | M Keterbatasan berhubungan fungsi fisik 56 umur. 244
Quality of Life B Keterbatasan berhubungan fungsi motorik
(TACQOL) W Keterbatasan berhubungan fungsi  kebebasan . . .
sehari-hari Instrumen generik lain, vyaitu KINDL-R,
B Keterbatasan sehubungan fungsi kognitif dan digunakan untuk mengukur kualitas hidup
prestasi sekolah . .
B Keterbatasan kontak sosial dengan orangtua dan anak sakit dan sehat dengan rentang usia 4-17
sebaya tahun. KINDL-R memiliki reliabilitas Cronbach
B Kejadian saat mood positif S
B Kejadiaan saat mood negatif o > 0,7 dan sudah diterjemahkan ke dalam
Sl 11 bahasa. Instrumen ini dapat digunakan
Hemophilia Quality of Life 4-16 W Kesehatan fisik Versi| (4-7 tahun) : 24 untuk mengukur kualitas hidup anak dengan
Questionnaire B Perasaan Versi Il (8-12 tahun) : 44 atau tanpa penyakit kromk, terdiri dari modul
(Haemo-Qol) B Pandangan Versi Il (13-16 tahun) : 44 . e s
B Keluarga generik dan spesifik:
B Teman
W Olahraga . , . .
B Sekolah Instrumen TNO AZL Children’s quality of life
W Terapi (TACQOL) merupakan instrumen pengukur
Canadian ~ Hemophilia |~ 4-18 | B Perasaan E5 kualitas hidup anak sakit kronik dengan
Outcomes-Kids Life W Pandangan . . .
Assessment Tool rentang usia 8-15 tahun. Instrumen ini terdiri
(CHO-KLAT) dari formulir untuk orangtua dan anak.
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TACQOL memiliki reliabilitas Cronbach o. 0,65-
0,84 dan sudah diterjemahkan ke dalam 16
bahasa.*

Selain instrumen generik, terdapat juga
instrumen spesifik untuk hemofilia (Tabel).
Haemophilia Quality of Life Questionnaire
(Haemo-Qol) merupakan instrumen spesifik
untuk menilai kualitas hidup anak dengan
hemofilia. Haemo-Qol telah diuji validitas dan
realibilitas di enam negara Eropa, di antaranya:
Jerman, Italia, Perancis, Spanyol, Belanda, dan
Inggris. Instrumen ini memiliki reliabilitas
Cronbach o 0,67-0,89. Kelebihan Haemo-
Qol adalah memiliki tiga versi kelompok
usia dengan konsistensi internal yang dapat
diterima serta validitas. Kelemahannya adalah
reliabilitas dan validitas kurang memuaskan
pada anak usia muda dibandingkan anak yang
lebih besar.#/

Instrumen  spesifik hemofilia lain, yaitu
Canadian Hemophilia Outcomes - Kids Life
Assessment  Tool (CHO-KLAT), merupakan
kuesioner untuk menilai kualitas hidup
anak dengan hemofilia yang menekankan
pada perspektif anak dan pendekatan klinis.
Reliabilitas Cronbach o 0,74-0,83. Kelebihan
kuesioner ini valid dan dapat dipercaya
sebagai kuesioner kualitas hidup untuk anak
laki-laki dengan hemofilia. Kelemahannya
adalah keterbatasan versi bahasa.”'*

Intervensi Perbaikan Kualitas Hidup
Gangguan  kualitas  hidup pada anak
penyandang hemofilia perlu diintervensi dini

agar mencapai kualitas hidup dan tumbuh
kembang yang baik. Dukungan pihak keluarga
seperti orangtua yang mampu menerima
kondisi  anaknya, memahami  penyakit
hemofilia, orangtua tidak membatasi aktivitas
fisik dan mendukung anak dengan berbagai
kegiatan olahraga yang diperbolehkan,
orangtua atau keluarga mampu tetap tenang
memberikan penanganan awal perdarahan.
Dukungan teman sebaya selalu memberi
semangat dan perhatian, sehingga anak
dengan hemofilia tidak menjadi terisolasi,
percaya diri, dan selalu berpikir positif.
Koordinasi orangtua dengan pihak sekolah
berupa informasi kondisi penyakit, batasan
aktivitas fisik, dan tanda-tanda perdarahan.®’#

Selain dukungan psikososial, anak dengan
hemofilia perlu didorong untuk berolahraga.
Manfaat olahraga antara lain mengurangi
frekuensi  perdarahan sendi, menguatkan
otot, mengurangi nyeri, meningkatkan rasa
percaya diri serta mencegah obesitas. Anak
penyandang hemofilia dapat berkonsultasi
dengan dokter sebelum aktivitas olahraga
untuk  membahas  kesesuaian,  pakaian
protektif, serta profilaksis.#4?

Intervensi medis berupa faktor pembekuan
profilaksis; yang adalah transfusi konsentrat
faktor pembekuan 25-40 IU/kg, tiga Kkali
seminggu pada pasien hemofilia A dan
dua kali seminggu pada pasien hemofilia
B. Protokol terapi profilaksis sampai saat ini
belum dapat diterapkan di Indonesia karena
besarnya biaya.*

WFH telah menyusun panduan
penatalaksanaan hemofilia di mana salah
satunya adalah tindakan pengendalian
penderita hemofilia  dengan  konseling
genetik. Konseling genetik adalah bagian
penting dari perawatan hemofilia untuk
membantu penyandang hemofilia, karier,
dan keluarganya dalam membuat pilihan
mengenai keinginan memiliki anak di mana
ada kemungkinan anaknya menderita
hemofilia. Konseling genetik juga meliputi
diagnosis pranatal yang biasanya ditawarkan
untuk membantu keluarga mempersiapkan
dan  untuk  perencanaan  persalinan.
Pengambilan sampel tali pusat atau chorionic
villus sampling (CVS) adalah metode utama
untuk diagnosis prenatal dan dapat dilakukan
pada usia kehamilan 10-11 minggu. Diagnosis
prenatal yang lain seperti amniosintesis
dapat dilakukan pada usia kehamilan 12-15
minggu.®

Ringkasan

Hemofilia merupakan penyakit kronik yang
membutuhkan pengobatan seumur hidup.
Anak hemofilia dapat menderita perdarahan,
yang paling sering di sendi dan otot
(hemartrosis). Hemartrosis berulang dapat
menyebabkan artropati, sehingga berdampak
pada keterbatasan dan penampilan fisik. Selain
dampak fisik, hemofilia juga mempengaruhi
kualitas hidup lain seperti emosi, sosial,
dan sekolah. Penilaian kualitas hidup anak
diperlukan agar dapat menggambarkan
kualitas anak secara multidimensi dan
membantu anak agar bisa hidup lebih normal.
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