CASE OF PEMPHIGUS VULGARIS IN 45-YEAR-OLD WOMAN
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ABSTRACT

Pemphigus vulgaris is a chronic intraepidermal bullae disease that causes extensive lesions on skin. Clinical
manifestations include the appearance of vesicles and or sagging bullae that break easily on normal skin. Pemphigus
vulgaris has the potential to be life threatening. A 45-year-old woman came and brought by her husband to the
Emergency Room Undata General Hospital Palu with complaints of blistering skin and wounds all over the body
accompanied by an unpleasant odor. Complaints had been felt for 5 months, beginning with the appearance of bullae on
the chest area and then spread to other body parts. Broken bullae form erosion, excoriation and crusting on the skin.
The general condition of the patient looked seriously ill. Based on clinical manifestations and dermatological
examination, the patient was diagnosed with Pemphigus Vulgaris. Management was in the form of hospitalization and
medical therapy. Therapy given was IVFD RL 28 tpm, Inj. Methylprednisolone 125 mg / 12 hours, Inj. Ceftriaxone 1 gr /
12 hours, Mupirocin topical cream 2x1, Triamcinolone Acetonide oral paste 0.1% 3x1, Inj. Ranitidine 1 amp / 12 hours.
For skin care, the patient was given 0.9% NaCl compress per 8 hours. The patient did not experience clinical
improvement and died on the third day of treatment. The cause of death was related to the severity of the disease and
suspected sepsis. Prognosis of the patient was Quo ad vitam: malam.
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ABSTRAK

Pemfigus vulgaris adalah penyakit bula intraepidermal kronik yang menyebabkan lesi yang luas pada kulit. Manifestasi
klinis berupa vesikel dan atau bula berdinding kendur yang mudah pecah di atas kulit normal. Pemfigus vulgaris
berpotensi mengancam jiwa. Seorang wanita usia 45 tahun datang diantar suaminya ke IGD RSUD Undata Palu
dengan keluhan kulit melepuh dan luka-luka di seluruh tubuh disertai bau yang tidak sedap. Keluhan dirasakan sudah 5
bulan, diawali dengan munculnya bula di daerah dada dan kemudian menyebar ke bagian tubuh lainnya. Bula pecah
membentuk erosi, ekskoriasi dan krusta pada kulit. Keadaan umum pasien tampak sakit berat. Berdasarkan manifestasi
klinis dan pemeriksaan dermatologis, pasien didiagnosis Pemfigus Vulgaris. Penatalaksanaan berupa rawat inap dan
terapi medikamentosa. Terapi yang diberikan berupa IVFD RL 28 tpm, Inj. Methylprednisolon 125 mg/12 jam, Inj.
Ceftriaxone 1 gr/12 jam, Mupirocin topical cream 2x1, Triamcinolone Acetonide oral paste 0,1% 3x1, Inj. Ranitidin 1
amp/12 jam. Untuk perawatan kulit pasien diberikan kompres NaCl 0,9% per 8 jam. Pasien tidak mengalami perbaikan
klinis dan meninggal pada hari perawatan ke 3. Penyebab kematian berkaitan dengan beratnya penyakit dan dicurigai
sepsis. Prognosis pada pasien yaitu Quo ad vitam: malam.

Kata Kunci: Pemfigus vulgaris, penyakit autoimun, bula

PENDAHULUAN

Pemfigus berasal dari bahasa Yunani yaitu
“pemfix”  yang berarti gelembung atau
melepuh/bula.® Pemfigus merupakan
sekelompok penyakit autoimun bulosa yang
jarang ditemui, yang menyerang permukaan kulit
dan mukosa.®) Pemfigus secara garis besar dibagi
menjadi beberapa tipe, yaitu pemfigus vulgaris,
pemfigus foliaceus, pemfigus herpetiformis,
pemfigus paraneoplatik dan pemfigus IgA.®
Pemfigus wvulgaris paling sering dijumpai
dibandingkan tipe pemfigus lainnya, kira-kira
70% dari total kasus pemfigus yang ada dan
merupakan tipe paling parah dari kasus pemfigus
lainnya.®

Pemfigus vulgaris (PV) adalah penyakit
bula intraepidermal kronik yang menyebabkan

lesi yang luas pada kulit. Manifestasi klinis PV
pada awalnya berupa munculnya vesikel dan atau
bula berdinding kendur yang mudah pecah di atas
kulit normal yang selanjutnya berkembang
menjadi bula dengan dasar yang eritematosa,
kemudian pecah, sehingga timbul erosi,
ekskoriasi yang biasanya disertai krusta dan rasa
nyeri.® Bula terjadi karena rusak atau hilangnya
adhesi intersel akibat autoantibodi 1gG terhadap
desmoglein 3 sehingga menyebabkan pelepasan
sel epitel yang disebut dengan akantolisis (reaksi
pemisahan sel epidermis).® Desmoglein 3
berfungsi sebagai lem yang melekatkan sel-sel
epidermis yang berdekatan melalui satu titik
perlekatan yang disebut desmosom.”

Secara global insiden pemfigus vulgaris
tercatat sebanyak 0,1-0,5/100.000 populasi per
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tahun. Pemfigus vulgaris terutama terjadi pada
orang dewasa usia 40-60 tahun. Prevalensi
perempuan lebih tinggi dibandingkan laki-laki
sebesar 1,4:1).¢9

Biasanya mukosa oral menjadi tempat
pertama terjadinya lesi pemfigus vulgaris, tetapi
tak jarang lesi juga bisa muncul di konjungtiva,
mukosa hidung, tenggorokan, esofagus, vulva,
vagina, penis, anus, kulit kepala dan daerah
intertriginosa. 4°V

Pemfigus vulgaris berpotensi mengancam
jiwa. Penyakit ini dapat melemahkan kondisi
pasien dan sering menyebabkan kematian.
Apabila tidak dirawat dengan tepat, maka lesi
akan menetap dan semakin meluas, menyebabkan
kerusakan kulit dan mukosa sehingga dapat
terjadi  kehilangan cairan, ketidakseimbangan
elektrolit, infeksi dan bahkan sepsis. Pneumonia
dapat terjadi sebagai akibat dari kerusakan organ
akibat perjalanan penyakit.®*?

Penyebab kematian tersering pada kasus
pemfigus vulgaris yakni sepsis dan dehidrasi
yang dengan mudah terjadi akibat lesi yang
sangat luas pada tubuh. Oleh karena itu perlu
penanganan secara cepat dan tepat agar insiden
kematian pada pasien pemfigus vulgaris dapat
berkurang.™

Laporan kasus ini dibuat dengan melihat
jarangnya kasus pemfigus vulgaris yang terjadi di
daerah Sulawesi Tengah khususnya Kota Palu,
maka penulis menegakkan diagnosis berdasarkan
anamnesis dan pemeriksaan fisik dermatologis.

DESKRIPSI KASUS

Seorang perempuan usia 45 tahun datang
diantar suaminya ke IGD RSUD Undata Palu
dengan keluhan kulit melepuh dan luka-luka di
seluruh tubuh disertai bau yang tidak sedap.
Melalui alloanamnesis dengan suami pasien,
didapatkan informasi bahwa keluhan pasien
mulai dirasakan sejak 5 bulan sebelum masuk
rumah sakit, diawali dengan munculnya
gelembung berisi cairan dan mudah pecah pada
daerah dada kemudian menyebar ke punggung,
perut, wajah, kulit kepala, mulut, alat genital,
tangan serta kaki pasien. Gelembung-gelembung
muncul dengan berbagai ukuran dan kemudian
pecah dan menyebabkan luka yang nyeri hampir
di seluruh bagian tubuh pasien. Keluhan yang
dirasakan pasien semakin memburuk dalam 1
bulan terakhir sebelum masuk rumah sakit.

Pasien juga sulit bicara, sulit makan dan minum
akibat luka di dalam mulutnya sehingga ia
merasa nyeri bila berbicara, mengunyah maupun
menelan. Pasien tampak lemas. Pasien belum
pernah berobat ke dokter, namun pernah berobat
tradisional dengan herbal namun keadaannnya
tidak membaik.

Keluhan seperti ini pernah dialami pasien
*+ 2 tahun, yaitu berupa gelembung-gelembung
berisi cairan dan mudah pecah pada bada dan
kulit kepalanya, namun gelembung yang muncul
tidak banyak. Pasien tidak memiliki riwayat
penyakit sistemik, tidak ada riwayat alergi obat
dan makanan. Ayah pasien pernah mengalami
keluhan seperti pasien, namun menolak dirawat
dan meninggal akibat penyakit tersebut.

Tampak keadaan umum pasien sakit berat,
kesadaran composmentis. Pemeriksaan tanda-
tanda vital didapatkan TD: 110/70 mmHg, nadi:
66x/menit, pernapasan: 22x/menit, suhu: 36,7°C,
visual analog scale (VAS) 4. Dalam pemeriksaan
fisik dilakukan pemeriksaan status internus dan
status dermatologis.

Pemeriksaan  status internus  pasien
didapatkan konjungtiva anemis, bibir kering, gusi
berdarah dan banyak lesi di mulut. Telinga
hidung tenggorokan (THT) dalam batas normal.
Thoraks dan abdomen dalam batas normal.
Terdapat edema pada kedua ekstremitas inferior.
Pemeriksaan status dermatologis didapatkan ujud
kelainan kulit berupa erosi dan ekskoriasi yang
multiple dengan bentuk irreguler serta krusta
coklat  kehitaman yang tersebar secara
generalisata (Gambar 1;Gambar 2). Pemeriksaan
Nikolsky’s sign tidak dilakukan pada pasien
karena saat pasien datang bula sudah pecah. Pada
pemeriksaan  laboratorium  darah  lengkap
didapatkan leukosit 20,90x10%/pL, sel darah
merah 2,66x10%/uL, hemoglobin 9,1 g/dL,
hematokrit 32,8% dan platelet 283 x10%pL,
GDS: 186 g/dL, HbsAg (+), karena keterbatasan
fasilitas, pada pasien tidak dapat dilakukan
pemeriksaan penunjang berupa imunofloresensi
dan histopatologi.

Berdasarkan anamnesis dan pemeriksaan
fisik yang dilakukan pasien didiagnosis dengan
Pemfigus Vulgaris. Penatalaksanaan yang
diberikan pada pasien yaitu rawat inap dan terapi
medikamentosa. Terapi yang diberikan berupa
IVFD RL 28 tpm, Inj. Methylprednisolon 125
mg/12 jam, Inj. Ceftriaxone 1 gr/12 jam,

Vol. 2 | No. 2 | Juni 2020 | Jurnal Medical Profession (MedPro) 113



Mupirocin topical cream 2x1, Triamcinolone
Acetonide oral paste 0,1% 3x1, Inj. Ranitidin 1
amp/12 jam. Untuk perawatan kulit pasien
diberikan kompres NaCl 0,9% per 8 jam. Pasien
tidak mengalami perbaikan klinis dan meninggal
pada hari perawatan ke 3.

UL G

Gambar 1. Tampak lesi pada kulit yang
tersebar generalisata

DISKUSI

Pemfigus Vulgaris berasal dari 2 Kkata,
yaitu pemphix berasal dari bahasa Yunani yang
artinya gelembung, dan vulgaris berasal dari
bahasa Latin yang artinya umum.®™® Pemfigus
vulgaris  memiliki  karakteristik  histologi
pembentukan vesikel dan bula yang disebabkan
proses akantolisis dan secara imunopatologi
terdapat immunoglobulin yang menyerang sel
keratinosit epidermis. Bula terbentuk karena
hilangnya adhesi intersel diakibatkan adanya
autoantibodi 1gG yang menyerang desmoglein 3
(Dsg3) dan desmoglein 1 (Dsgl) pada permukaan
keratinosit, baik terikat maupun beredar dalam
sirkulasi darah.®**" Jika yang diserang hanya
Dsg3 terjadi lesi oral, dan jika yang diserang
Dsgl dan Dsg3 maka terjadi lesi oral dan kulit.
Desmoglein merupakan protein yang berperan
dalam adhesi sel terutama di epidermis dan
membran mukosa. Hilangnya daya adhesi sel-sel
epidermis dapat diperiksa dengan pemeriksaan

Nikolsky’s sign.®) Pemfigus vulgaris umumnya
terjadi pada kelompok usia 40-60 tahun dan lebih
sering terjadi pada wanita.®? Pada kasus ini,
pasien adalah seorang wanita berusia 45 tahun
yang datang keluhan utama kulit melepuh,
terkelupas dan luka-luka di seluruh tubuh yang
dialami sudah 5 bulan. Keluhan yang dialami
pasien menunjukkan gejala pada penyakit
dermatosis vesikobulosa kronik, yaitu salah satu
diantaranya adalah pemfigus vulgaris.

Gambar 2. Tampak lesi kulit berupa
erosi, ekskoriasi dan krusta

Secara klinis pada pemfigus vulgaris, lesi
kulit dapat lokalisata maupun generalisata. Pada
kasus ini, gelembung pada kulit yang muncul
pada pasien diawali di bagian dada, kemudian
menyebar ke bagian tubuh lainnya, dan dalam
waktu 5 bulan terjadi luka yang luas hampir
diseluruh tubuh. Pasien-pasien yang mengalami
lesi oral akan merasa sakit jika mengunyah dan
menelan. Hal itu menyebabkan pasien menolak
makan, akibatnya pasien menjadi kekurangan
nutrisi.” Pasien pada kasus ini juga sulit makan
dan minum karena luka di dalam mulutnya,
sehingga pasien tampak lemas.

Seperti  penyakit autoimun  lainnya,
pemfigus vulgaris berkaitan dengan kompleks
major histocompability (MHC). MHC adalah gen
yang terletak di permukaan sel imun tertentu
seperti makrofag dan sel B yang menjalankan
fungsi imunologi seperti menghasilkan sel T dan
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mengenali antigen. Human leukocyte antigen
(HLA) mengkode MHC sehingga variasi yang
berbeda pada gen-gen ini menyebabkan fungsi
imunologi menurun.”®  Predisposisi genetik
berperan dalam terjadinya pemphigus, terutama
disebabkan human leukocyte antigen (HLA).
Sebuah meta-analisis menunjukkan bahwa alel
DRB1*04, DRB1*08, dan DRB1*14 secara
signifikan meningkatkan kerentanan terhadap
pemphigus  wvulgaris.*®  Anggota  keluarga
generasi pertama dari penderita pemfigus lebih
rentan terhadap penyakit ini.*® Ayah pasien pada
kasus diketahui pernah mengalami keluhan
seperti pasien, didiagnosis pemfigus wvulgaris,
namun menolak perawatan dan meninggal akibat
penyakit tersebut.

Gambar 3. Tampak lesi kulit berupa erosi,
ekskoriasi dan krusta pada kulit kepala

Pada pasien keadaan umumnya tampak
sakit berat karena luasnya lesi yang ada pada
tubuhnya. Pada pemeriksaan dermatologis yang
dilakukan didapatkan effloresensi primer yaitu
bula. Sedangkan effloresensi sekundernya berupa
erosi, ekskariasi dan krusta. Hal ini terjadi karena
dinding bula pecah dan menimbulkan daerah-
daerah erosi-ekskoriasi yang luas, basah, mudah
berdarah, dan tertutup krusta.

Pemeriksaan fisik yang tidak spesifik
namun dapat menunjang diagnosis vaitu
Nikolsky’s sign tidak dilakukan pada pasien,
karena saat pasien datang di IGD, bula telah

pecah dan tidak bisa diindentifikasi. Nikolsky’s
sign dinilai dengan cara menggosokkan tangan
dari daerah kulit yang normal sampai ke daerah
lesi yang terdapat bula, hasil positif jika kulit
mengelupas dan atau bula pecah yang
menandakan pelepasan lapisan superfisial dari
stratum basal di epidermis.®

Pemeriksaan penunjang yang dilakukan
yaitu pemeriksaan laboratorium darah lengkap
untuk menilai infeksi sekunder, didapatkan
leukositosis dan anemia ringan. Pemeriksaan
HbsAg didapatkan hasil positif. Pemeriksaan
imunoflouresensi  dan  histopatologi  tidak
dilakukan pada pasien ini karena fasilitas yang
tidak mendukung.

Berdasarkan anamnesis dan pemeriksaan
fisik status dermatologis, didapatkan beberapa
diagnosis  banding yang sesuai  dengan
manifestasi di atas antara lain pemfigus vulgaris,
dermatitis herpetiformis dan pemfigoid bulosa.
Pada dermatitis herpetiformis, keadaan umum
pasien baik dengan keluhan ruam polimorf yang
terasa sangat gatal, dinding vesikel/bula tegang
dan berkelompok. Pada pemfigoid bulosa
keadaan umum pasien baik dengan dinding bula
yang tegang karena terletak subepidermal. Pada
pemfigus vulgaris, keadaan umum pasien buruk,
bula tidak gatal, bula berdinding kendur dan
terletak generalisata.®

Dari hasil anamnesis pada pasien yang
dapat menunjang diagnosis sampai 80%, dan
berdasarkan penemuan klinis saat pemeriksaan
dermatologis, pasien ini didiagnosis Pemfigus
Vulgaris.

Kortikosteroid memiliki efek antiinflamasi
dan imunosupresif yang kuat yang memengaruhi
hampir setiap aspek sistem imunitas tubuh.
Kortikosteroid sistemik digunakan sebagai obat
utama pada kasus pemfigus. Steroid topikal juga
digunakan dibeberapa kasus.®
Direkomendasikan kortikosteroid dosis tinggi,
umumnya prednisone 100-150 mg/hari secara
sistemik, alternatif bisa digunakan deksametason
100 mg/hari. Dosis harus diturunkan perlahan
segera setelah lesi terkontrol. Pengobatan dengan
kortikosteroid  perlu  dikombinasi  dengan
antibiotik untuk mencegah infeksi sekunder.
Untuk mengurangi efek samping kortikosteroid
dapat diberikan kombinasi ajuvan berupa
azatioprin, siklofosfamid, metrotreksat, dan
mikofenolat mofetil. Tatalaksana secara umum
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yang terpenting pada pemfigus juga yaitu
menjaga keseimbangan cairan pada pasien, dan
tetap menjaga kebersihan tubuh pasien agar tidak
memperparah infeksi sekunder yang terjadi.®

Terapi farmakologi yang diberikan pada
pasien berupa infus RL, kortikosteroid
Methylprednisolon, antibiotic Ceftriaxone dan
Mupirocin  topical cream,  Triamcinolone
Acetonide oral paste dan Ranitidin. Untuk
perawatan kulit pasien diberikan kompres NaCl
0,9%. Pemberian RL berfungsi untuk menjaga
keseimbangan cairan. Antibiotik diberikan karena
lesi yang luas sehingga ditakutkan pasien
mengalami infeksi sekunder dengan lesi pada
kulit sebagai port de entry. Methylprednisolon
merupakan golongan kortikosteroid kuat yang
digunakan untuk penyakit autoimun seperti
dalam mencegah destruksi lebih lanjut oleh
antibodi pada pasien tersebut. Ranitidin
merupakan obat golongan antihistamin H2 yang
berperan dalam pencegahan peningkatan asam
lambung. Obat ini untuk mengatasi efek samping
dari pemberian kortikosteroid yang dapat
menyebabkan  ulkus  peptikum,  sehingga
diharapkan dengan pemberian obat ini pasien
tidak mengeluhkan gejala dispepsia. Perawatan
kulit dengan kompres NaCl 0,9% berfungsi untuk
mencegah infeksi pada kulit.

Pemfigus vulgaris berpotensi mengancam
jiwa. Penyakit ini dapat melemahkan kondisi
pasien dan sering menyebabkan kematian.
Apabila tidak dirawat dengan tepat, maka lesi
akan menetap dan semakin meluas, menyebabkan
kerusakan kulit dan membran mukosa sehingga
dapat  terjadi kehilangan ~ cairan  dan
ketidakseimbangan elektrolit, infeksi, bahkan
sepsis. Penelitan sebelumnya yang dilakukan oleh
Kridin et al menggambarkan bahwa kematian
pada pasien dengan pemfigus paling umum
disebabkan karena penyakit infeksi, khususnya
Pneumonia (n = 19, 39,6%), %), infeksi kulit (n =
4, 8,3%) dan septikemia (n = 3, 6,3%). Penyebab
kematian lainnya adalah keganasan (n = 10,
20,8%), penyakit kardiovaskular (n = 6, 12,5%)
dan penyakit serebrovaskular (n = 3, 6,3%).?

Penelitian yang telah dilakukan oleh Hsu
et al memberikan hasil bahwa kematian di rumah
sakit pada pasien pemfigus sebesar 1-60%.
Pasien pemfigus yang memiliki diagnosa
sekunder memiliki tingkat kematian yang lebih
tinggi dibandingkan pasien yang hanya dirawat
dengan pemfigus. Hal ini dikaitkan dengan risiko

yang mengancam jiwa Seperti  sepsis.®”
Berdasarkan pemeriksaan HbsAg yang reaktif,
pasien pada kasus ini dikonfirmasi mengalami
diagnosis sekunder yaitu Hepatitis-B, sehingga
pasien mengalami risiko kematian yang tinggi.
Pasien tidak mengalami perbaikan klinis selama
perawatan dan meninggal pada hari perawatan ke
3, penyebab kematian berkaitan dengan beratnya
penyakit dan dicurigai sepsis.

KESIMPULAN

Pemfigus wvulgaris merupakan penyakit
autoimun kronik yang menyebabkan lesi luas
pada kulit. Penegakkan diagnosis kasus ini
berdasarkan anamnesis, dan penemuan klinis dari
pemeriksaan fisik dermatologis yang dilakukan.
Penatalaksanaan utama pada pasien yaitu dengan
menggunakan kortikosteroid yang memiliki efek
imunosupresan. Prognosis pada pasien ini yaitu
Quo ad vitam : malam akibat keadaan umum
pasien yang sakit berat dan terdapat penyakit
penyerta lainnya, pasien tidak mengalami
perbaikan  klinis, dan meninggal akibat
komplikasi.
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