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ABSTRAK

-upus eritematosus sistemik 	-&S
 merupakan penZakit autoimun ZanH serinH diKumpai pada remaKa. .aniGestasi klinis ZanH bervariasi denHan 
perKalanan penZakit ZanH sulit diduHa menZebabkan anHka kecacatan dan kematian penZakit ini cukup tinHHi. 5erdapat dua kriteria peneHakan 
diaHnosis -&S
 Zaitu: kriteria American College of Rheumatology 	"C3
 dan Systemic Lupus International Collaborating Clinics 	S-ICC
. Kriteria S-ICC 
lebih sensitiG dibandinHkan "C3 sehinHHa lebih baik untuk menapis pasien dan mempercepat manaKemen penZakit.

Kata kunci: American College of Rheumatology
 diaHnosis
 lupus eritematosus sistemik
 Systemic Lupus International Collaborating Clinics

ABSTRACT

SZstemic lupus erZthematosus 	S-&
 is a common autoimmune disease in adolescents. 7arious clinical maniGestations and unpredictable 
clinical course reslut in hiHh morbiditZ and mortalitZ. 5wo diaHnostic criteria are: "merican ColleHe oG 3heumatoloHZ 	"C3
 and SZstemic -upus 
International CollaboratinH Clinics 	S-ICC
 criteria. S-ICC criteria is more sensitive� it is better to be used to screen patients and hasten the 
manaHement oG the disease. Krisnarta Sembiring, Lily Irsa, Rita Evalina, Mahrani Lubis. Sensitivity and Speci�city of American College of 
Rheumatology (ACR) and Systemic Lupus International Collaborating Clinics (SLICC) in Diagnosing Systemic Lupus Erythematosus.

Keywords: "merican ColleHe oG 3heumatoloHZ
 diaHnosis
 sZstemic lupus erZthematosus
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PENDAHULUAN
-upus eritematosus sistemik 	-&S
 merupakan 
penZakit autoimun ZanH cukup serinH 
diKumpai pada populasi anak
 meskipun lebih 
serinH diKumpai pada dewasa. 1revalensinZa 
adalah 1-6/100.000 pada anak dan 20-
70/100.000 pada dewasa.1 KeKadian -&S lebih 
serinH diKumpai pada ras "Grika-"merika
 diikuti 
"sia
 )ispanik
 Indian
 dan ras di Kepulauan 
1asiGik. 1erempuan lebih serinH menderita -&S 
dibandinHkan laki-laki denHan perbandinHan 
2-5:1 pada periode prapubertas
 9:1 pada usia 
reproduktiG
 dan kembali menKadi 5:1 setelah 
menopause. 6sia remaKa merupakan puncak 
keKadian -&S
 denHan usia median 11-12 
tahun. -&S KaranH diKumpai pada usia kuranH 
dari 5 tahun.1-3

.aniGestasi klinis -&S sanHat bervariasi 
denHan perKalanan penZakit ZanH sulit 
diduHa
 tidak dapat diobati dan serinH 

berakhir denHan kematian. 1enZebab 
kematian ZanH serinH adalah keterlibatan 
HinKal ZanH bermaniGestasi sebaHai lupus 
neGritis.3-5 DiaHnosis -&S umumnZa diteHakkan 
berdasarkan HeKala klinis. #eberapa kriteria 
diaHnosis -&S
 di antaranZa kriteria American 
College of Rheumatology 	"C3
 tahun 1997 
dan Systemic Lupus International Collaborating 
Clinics 	S-ICC
 tahun 2012.1
3 .eskipun kedua 
kriteria tersebut serinH diHunakan
 terdapat 
perbedaan pendapat menHenai sensitivitas 
dan spesiGisitasnZa dalam meneHakkan 
diaHnosis -&S.

DEFINISI
-&S merupakan penZakit sistemik evolutiG 
ZanH menHenai satu atau beberapa orHan 
tubuh
 seperti HinKal
 kulit
 sel darah
 dan 
sistem saraG
 ditandai oleh inGlamasi ZanH 
luas pada pembuluh darah dan KarinHan ikat
 
bersiGat episodik diselinHi periode remisi
 dan 

ditandai oleh adanZa autoantibodi.3

&tioloHi
&tioloHi -&S masih belum diketahui pasti� 
hipotesis adalah interaksi Gaktor Henetik
 
Gaktor didapat
 dan Gaktor linHkunHan. 
Kelainan Henetik spesiGik ZanH menHakibatkan 
deGisiensi C1R
 C2
 dan C4 diketahui berkaitan 
denHan -&S.1
3 1enurunan sistem komplemen 
tersebut memberikan hipotesis paradoksikal 
menHenai aktivitas komplemen. 5idak semua 
aktivasi komplemen akan beruKunH inGlamasi
 
pada kasus -&S terKadi hal sebaliknZa.5 Selain 
itu
 kelainan Hen penHkode human leukocyte 
antigen 	)-"
 seperti )-"-#�
 )-"-D32
 
dan )-"-D33 KuHa ditemukan lebih banZak 
pada penderita -&S.1
3 1enHaturan apoptosis 
KuHa terHanHHu pada pasien -&S.3 Sel pada 
pasien -&S diketahui menHalami peninHkatan 
apoptosis misalnZa Kika terpapar Gaktor 
eksternal seperti sinar ultraviolet�1 kemampuan 
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membersihkan produk apoptosis KuHa 
menurun
5 sehinHHa komponen-komponen 
isi sel terpapar lebih lama di sirkulasi. )ormon 
steroid
 dalam hal ini hormon Honadal
 
berpenHaruh terhadap keKadian -&S.1
6 
1enelitian pada hewan coba menunKukkan 
bahwa penambahan homon androHen 
akan menHhambat perkembanHan penZakit 
lupus pada hewan betina
 sedanHkan kastrasi 
pada hewan Kantan akan meninHkatkan 
risiko menderita lupus.3 .eskipun -&S 
dicuriHai sebaHai penZakit Henetik
 terdapat 
ketidaksesuaian antara keKadian penZakit 
dan pola Henetik ZanH sama
 misalnZa pada 
kembar di[iHot atau mono[iHot.1 )al ini 
menHuatkan kecuriHaan terdapat beberapa 
Gaktor lain ZanH ikut berperan. InGeksi virus 
	&pstein-#arr

 paparan rokok
 alkohol
 bahan 
kimia
 dan penHHunaan obat 	prokainamid
 
metildopa
 dan hidrala[in
 dicuriHai dapat 
memicu -&S.1
3

PATOGENESIS
1asien -&S menunKukkan disGunHsi sel # dan sel 
5.1
7 1ada -&S aktiG
 sel # menHalami HanHHuan 
toleransi dan peninHkatan reaktivitas
 sehinHHa 
antibodi ZanH diproduksi akan meninHkat.7 Sel 
5 pada pasien -&S menunKukkan peninHkatan 
sel memori dan penurunan sel reHulatori serta 
lebih resisten terhadap apoptosis. )al ini akan 
meninHkatkan reaktivitas sel 5 terhadap self-
antigen.1

Karakteristik -&S adalah adanZa antibodi 
terhadap self-antigen, Zaitu asam nukleat.2 
"ntiHen tersebut berada intraseluler dan sulit 
diakses. Saat sel menHalami nekrosis atau 
apoptosis
 sel menHalami lisis dan antiHen 
tersebut dilepaskan ke sirkulasi.1

1asien -&S rentan nekrosis atau apoptosis 
akibat stimulus ZanH tidak membahaZakan 
oranH normal 	misalnZa sinar ultraviolet
.1
5 
Selain itu
 pasien -&S KuHa menunKukkan 
HanHHuan bersihan debris sel akibat deGisiensi 
komplemen C1R.5 Kedua kondisi tersebut 
akan meninHkatkan paparan terhadap antiHen 
nuklear dan memicu produksi antibodi dalam 
sel. "ntibodi ZanH terbentuk akan membentuk 
kompleks imun dan menumpuk di KarinHan
 
akan memicu aktivasi komplemen 	C1R
 C3
 
dan C4

 memicu reaksi inGlamasi
 dan pada 
akhirnZa akan merusak KarinHan.1
3
5

MANIFESTASI KLINIS
Semua orHan dapat terlibat
 menHakibatkan 

maniGestasi klinis berspektrum sanHat luas. 
.aniGestasi klinis biasanZa diKumpai dalam 
tahun pertama setelah diaHnosis diteHakkan
 
namun dapat muncul kapan saKa selama 
perKalanan penZakit. 5abel 1 menunKukkan 
maniGestasi klinis berdasarkan sistem orHan 
ZanH terlibat.1
3

DIAGNOSIS
.aniGestasi klinis ZanH sanHat bervariasi 
tersebut membuat diaHnosis -&S tidak dapat 
diteHakkan berdasarkan satu HeKala sistem 
orHan saKa. #eberapa orHanisasi telah berusaha 
merumuskan metode diaHnosis -&S denHan 
mempertimbanHkan semua sistem orHan 
ZanH terlibat berdasarkan maniGestasi klinis 
dan pemeriksaan laboratoriumnZa. .etode 
tersebut diranHkum dalam kriteria diaHnostik 
ZanH diperbarui secara berkala untuk menKaHa 
akurasinZa.

Kriteria American College of Rheumatology 
(ACR)
Kriteria diaHnosis -&S berdasarkan "C3 diawali 
oleh kriteria diaHnosis -&S ZanH dipublikasikan 
Cohen
 dkk. pada tahun 1971.� Setelah itu
 5an
 
dkk. melakukan tinKauan ulanH terkait kriteria 
tersebut dan merumuskan kriteria diaHnosis 
baru ZanH divalidasi oleh -evin
 dkk. pada 
tahun 19�2.� Saat itu
 lahirlah kriteria "C3 
19�2 untuk diaHnosis -&S.1
3 -ima belas tahun 
kemudian
 "C3 membentuk komite untuk 
kriteria diaHnostik dan terapi ZanH meninKau 
ulanH kriteria "C3 19�2. )asilnZa
 diperoleh 
kriteria diaHnosis -&S "C3 1997
 namun belum 
divalidasi.� #erdasarkan kriteria tersebut
 -&S 
dapat diteHakkan apabila diKumpai minimal 
4 kriteria.1
3 Dalam penelitian 1etri
 dkk. 	2012
 
untuk memvalidasi kriteria "C3 1997 terhadap 
S-ICC 2012
 dilaporkan anHka sensitivitas 
sebesar �3� dan spesiGisitas sebesar 96�.9

Tabel 1. .aniGestasi klinis -&S berdasarkan sistem orHan ZanH terlibat.1
3

Sistem Organ Manifestasi Klinis

Konstitusional -emah
 anoreksia
 penurunan berat badan
 demam
 pembesaran kelenKar Hetah beninH

.uskuloskeletal "rtritis
 miositis
 tendinitis
 artralHia
 mialHia
 nekrosis avaskuler
 osteoporosis

Kulit 3uam malar
 ruam diskoid
 vaskulitis kutaneus
 Genomena 3aZnaud
 alopesia
 ulkus pada mulut 
dan hidunH

(inKal )ipertensi
 proteinuria
 hematuria
 edema
 sindroma neGrotik
 HaHal HinKal

Kardiovaskuler 1erikarditis
 miokarditis
 kelainan sistem konduksi
 endokarditis -iebman-Sacks

NeuroloHi KeKanH
 psikosis
 serebritis
 HanHHuan koHnitiG
 nZeri kepala
 neuropati periGer
 palsi saraG cranial

3espirasi 1leuritis
 hipertensi pulmonal
 emboli pulmonal

)ematoloHi Sitopenia 	anemia
 trombositopenia
 leukopenia

 hiperkoaHulabilitas

(astroenteroloHi )epatosplenomeHali
 vaskulitis saluran cerna
 peritonitis

0kular 7askulitis retina
 edema papil
 neuritis optik
 skleritis

Tabel 2. Kriteria "C3 19971
3

No Parameter

1 3uam malar

2 3uam lupus diskoid

3 'otosensitivitas

4 6lserasi mukokutaneus oral atau nasal

5 "rtritis non-erosiG

6 NeGritis

7 &nseGalopati

� 1leuritis atau perikarditis

9 Sitopenia

10 ImunoseroloHi positiG

11 "N" positiG

Tabel 3. Kriteria S-ICC 20121
9

Kriteria Klinis Kriteria Imunologis

-upus kutaneus akut
-upus kutaneus kronis
6lkus oral atau nasal
"lopesia tanpa Gibrosis 	non-scarring

Sinovitis
Serositis
.aniGestasi renal
.aniGestasi neuroloHis
-eukopenia
5rombositopenia

"N" positiG
"nti ds-DN" positiG
"ntiGosGolipid positiG
Kadar komplemen rendah
6Ki Coombs positiG
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Kriteria Systemic Lupus International 
Collaborating Clinics (SLICC)
S-ICC merumuskan satu kriteria diaHnostik dari 
hasil penHumpulan data bertahap pada tahun 
2003 dan 200�. Data tersebut ditinKau oleh 32 
reumatoloH dan ditentukan sebaHai kriteria 
diaHnostik. SelanKutnZa
 kriteria diaHnosik 
tersebut divalidasi terhadap 690 pasanH 
pasien dan kontrol ZanH berbeda dari tahap 
penHumpulan data
 hasil validasi tersebut 
dipublikasikan sebaHai kriteria diaHnostik 
pada tahun 2012.9

.enurut kriteria tersebut
 diaHnosis -&S 
dapat diteHakkan apabila diKumpai minimal 
4 kriteria denHan minimal 1 kriteria dari 
klinis atau imunoloHis. Selain itu
 diaHnosis 

lupus neGritis dapat diteHakkan apabila 
terdapat maniGestasi renal ditambah hasil uKi 
"N" atau anti ds-DN".1
9 1ublikasi tersebut 
menZatakan bahwa sensitivitas S-ICC 
2012 adalah 97� denHan spesiGisitas �4�.9 

5inKauan ulanH kriteria diaHnosis S-ICC 
dilakukan pada tahun 2015.10 )asil tinKauan 
ulanH tersebut melahirkan kriteria denHan 
penilaian lebih spesiGik menitikberatkan 
masinH-masinH komponen penilaian denHan 
menHHunakan poin. DiaHnosis -&S diteHakkan 
bila diKumpai 4 dari 16 total poin. 1asien 
denHan 3 poin diklasiGikasikan sebaHai -&S 
suggestive
 pasien denHan 2 poin sebaHai -&S 
probable, sedanHkan pasien denHan 1 poin 
diklasiGikasikan sebaHai -&S possible. Kriteria 
diaHnosis tersebut belum menKalani validasi 

sehinHHa belum diterapkan secara luas 
hinHHa saat ini.10

Tinjauan Literatur Terkait Sensitivitas dan 
Spesi�sitas
-ZthHoe
 dkk. membandinHkan sensitivitas 
"C3 1997 dan S-ICC 2012 dalam mendiaHnosis 
-&S dan memantau perkembanHan kriteria 
tersebut selama lebih dari 1 tahun. )asilnZa 
menunKukkan bahwa S-ICC 2012 lebih 
sensitiG dalam mendiaHnosis -&S 	sensitivitas 
saat diaHnosis 92
9� berbandinH �4
1� dan 
saat pemantauan 100� berbandinH 92�
. 
1enelitian tersebut KuHa menZatakan bahwa 
kriteria S-ICC 2012 memiliki proHresivitas 
ZanH lebih cepat dari sanHkaan -&S menKadi 
-&S dibandinHkan kriteria "C3 1997.2 Ines
 dkk. 
melakukan penelitian di SpanZol dan 1ortuHal
 
denHan besar sampel 2.055 oranH. )asilnZa 
menunKukkan bahwa kriteria S-ICC 2012 lebih 
sensitiG dan lebih cepat untuk mendiaHnosis 
-&S dibandinHkan kriteria "C3 1997 	93
2� 
berbandinH �5
6�
. Selain itu
 kriteria S-ICC 
2012 KuHa lebih sensitiG mendiaHnosis -&S 
pada anak berusia kuranH dari 5 tahun.11

'onseca
 dkk. melakukan penelitian 
retrospektiG selama 10 tahun di #ra[il untuk 
membandinHkan sensitivitas dan spesiGisitas 
kriteria "C3 1997 dan S-ICC 2012. Sampel 
sebesar 173 oranH denHan hasil kriteria S-ICC 
2012 lebih sensitiG dan spesiGik 	sensitivitas 
�2
7� berbandinH 5��� spesiGisitas 93
5� 
berbandinH 93
4�
. SeirinH berKalannZa waktu
 
sensitivitas kedua kriteria makin bertambah
 
namun kriteria S-ICC 2012 tetap lebih superior. 
)al sebaliknZa diKumpai pada spesiGisitas 
setelah pemantauan.12

"me[cua-(uerra
 dkk. menZatakan bahwa 
kriteria "C3 1997 dan S-ICC 2012 sama-sama 
sensitiG dan spesiGik untuk mendiaHnosis -&S. 
"nHka sensitivitas dan spesiGisitas S-ICC 2012 
adalah 92� dan 99�
 dibandinHkan "C3 1997 
sebesar 97� dan 99�� penelitian dilakukan 
di .eksiko denHan total sampel 200 oranH.13 

1enelitian di Swedia 	2012
 melaporkan 
bahwa kriteria S-ICC 2012 lebih sensitiG 
dibandinHkan "C3 1997 	94� berbandinH 
90�
 namun spesiGisitasnZa Kauh lebih rendah 
	74� berbandinH 92�

 menZebabkan 
banZak subKek kontrol malah terdiaHnosis 
-&S oleh kriteria S-ICC 2012.14 6nHprasert
 
dkk. 	2016
 memuat ranHkuman sensitivitas 
dan spesiGisitas kriteria S-ICC 2012 dan "C3 
1997 dari beberapa penelitian sebelumnZa. 

Tabel 4. Kriteria diaHnosis S-ICC 201510

Kriteria Poin

3uam lupus akut/subakut
3uam malar
3uam subakut
1urpura ZanH teraba atau vaskulitis urtikaria
'otosensitivitas

.aksimal 2
2
1
1
1

3uam diskoid atau hipertroGik 1

"lopesia tanpa Gibrosis 	nonscarring
 1

6lkus oral/nasal 1

1enZakit sendi 1

1leuritis dan/atau perikarditis 1

1sikosis dan/atau keKanH dan/atau penurunan kesadaran 1

Keterlibatan HinKal
1roteinuria ɋ3 atau ɋ500 mH/hari atau silinder urin
#iopsi HinKal ZanH sesuai denHan neGritis lupus

.aksimal 2
1
2

)ematoloHis
)itunH leukosit �4000/mm3 atau hitunH limGosit �1500/mm3 pada ɋ2 pemeriksaan atau hitunH 
leukosit �4000/mm3 denHan hitunH limGosit �1500/mm3 pada satu pemeriksaan
5rombositopenia �100.000/mm3

"nemia hemolitik

.aksimal 3
1
1
1

6Ki seroloHis
"N" positiG denHan titer rendah
"N" positiG denHan titer tinHHi
"nti ds-DN" positiG
"nti-Sm positiG
"ntibodi antiGosGolipid positiG
Kadar komplemen serum rendah 	C3 dan/atau C4 dan/atau C)50


.aksimal 3
1
1
1
1
1
1

Tabel 5. 3ekapitulasi sensitivitas "C3 dan S-ICC

Publikasi Tahun Sampel Sensitivitas ACR Sensitivitas SLICC

1etri
 dkk 2012 690 0
�3 0
97

-ZthHoe
 dkk 2017 226 0
�4 0
92

Ines
 dkk 2015 2.055 0
�5 0
93

'onseca
 dkk 2015 173 0
5� 0
�2

InHhe
 dkk 2015 243 0
9 0
94

SaH
 dkk 2014 177 0
77 0
99

Tabel 6. 3ekapitulasi spesiGisitas "C3 dan S-ICC

Publikasi Tahun Sampel Spesi�sitas ACR Spesi�sitas SLICC

1etri
 dkk 2012 690 0
96 0
�4

'onseca
 dkk 2015 173 0
93 0
93

InHhe
 dkk 2014 243 0
74 0
92

SaH
 dkk 2014 177 0
93 0
77
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1enelitian SaH
 dkk. 	2014
 denHan besar 
sampel 177 oranH menHhasilkan sensitivitas 
dan spesiGisitas untuk S-ICC 2012 masinH-
masinH sebesar 99� dan �5�
 sedanHkan 
untuk "C3 1997 masinH-masinH sebesar 77� 

dan 93�.15

SIMPULAN
DiaHnosis ZanH cepat dan tepat diperlukan 
untuk tatalaksana -&S aHar dapat menurunkan 

morbiditas dan mortalitas. 1enelitian 
menunKukkan bahwa kriteria S-ICC 2012 lebih 
sensitiG untuk mendiaHnosis -&S dibandinHkan 
kriteria "C3. Kedua kriteria memiliki spesiGisitas 
ZanH relatiG sama.
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