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Abstrak

Latar belakang: Pemphigus vulgaris adalah penyakit vesikobulosa autoimun yang mengancam jiwa, yang disebabkan oleh adanya akantolisis
sel keratinosit akibat gangguan adhesi pada desmoglein 1 (Dsg1) dan desmoglein 3 (Dsg3). Gambaran klinis pada pemphigus vulgaris
berupa lepuhan (bullae) kendur yang dapat mengenai seluruh bagian tubuh disertai keterlibatan mukosa. Penelitian ini bertujuan untuk
mengetahui profil kasus pemphigus vulgaris di Instalasi Rawat Inap Rumah Sakit Dr. Moewardi Surakarta periode Januari 2014-Desember
2019. Metode: Penelitian dilakukan secara deskriptif retrospective dengan melihat data rekam medis pasien pemphigus vulgaris di Instalasi
Rawat Inap Rumah Sakit Dr. Moewardi Surakarta periode Januari 2014-Desember 2019. Hasil: Didapatkan 25 orang pasien pemphigus
vulgaris dalam kurun waktu 6 tahun, dengan kelompok usia terbanyak adalah 51-60 tahun (36%) dan jenis kelamin terbanyak pada wanita
(80%). Pemphigus vulgaris melibatkan mukokutan mulut pada 60% pasien dengan komorbiditas terbanyak adalah hiperglikemia (20%) dan
kelainan laboratorium tersering adalah hipoalbuminemia (32%). Terapi yang diberikan pada 52% pasien berupa corticosteroid sistemik,
sedangkan sisanya (48%) diberikan terapi kombinasi dengan immunosuppressant, antara lain mycophenolate mofetil (20%), cyclosporine
(16%) dan azathioprine (12%). Kesimpulan: Pemphigus vulgaris sering dijumpai pada wanita rentang usia 51-60 tahun. Tata laksana kasus
pemphigus vulgaris dilakukan dengan menggunakan terapi tunggal corticosteroid sistemik (52%) atau terapi kombinasi menggunakan
agen immunosuppressant.

Kata kunci: pemphigus vulgaris, akantolisis, immunosuppressant, corticosteroid

Abstract

Background: Pemphigus vulgaris is a life-threatening autoimmune bullous disease caused by acantholysis of keratinocytes and disruption
of adhesion function of desmoglein 1 (Dsg1) and desmoglein 3 (Dsg3). The clinical manifestation of pemphigus vulgaris is flaccid bullae
that affect all parts of the body with mucosal involvement. This study aimed to evaluate profile of pemphigus vulgaris cases among
hospitalized patients in Dr. Moewardi General Hospital Surakarta Januari 2014-December 2019. Methods: This descriptive retrospective
study was conducted using medical record data of pemphigus vulgaris patients hospitalized at Dr. Moewardi General Hospital Surakarta
between January 2014 and December 2019. Results: Total pemphigus vulgaris cases in 6 years is 25 cases, with most affected age range
was 51-60 years (36%), and mostly affected female (80%). Mucocutaneous involvement was found in 60% cases and the most common
comorbidity disease in this study was hyperglicemia (20%) and the most common laboratory abnormality was hipoalbuminemia (32%).
Systemic corticosteroid was given to 52% patients and the rest (48%) was given combination therapy with immunosuppressant such
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as mycophenolate mofetil (20%), cyclosporine (16%), and azathioprine (12%). Conclusion: Pemphigus vulgaris mostly affected female
between age 51-60 years. Monotherapy with systemic corticosteroid was effective in most patients (52%).
Keywords: pemphigus vulgaris, acantholysis, corticosteroid, immunosuppressant

PENDAHULUAN

Pemphigus vulgaris (PV) merupakan penyakit bula autoimun pada kulit dan membran mukosa yang disebabkan oleh adanya autoantibodi
yang menyerang desmoglein 1 (Dsg1) dan desmoglein 3 (Dsg3) di permukaan sel keratinosit."? Desmoglein 3 merupakan antigen utama
pada kasus PV yang melibatkan mukosa, namun pada sebagian besar penderita (50-60%) juga melibatkan Dsg1 yang menyebabkan
manifestasi klinis pada kulit. Autoantibodi terhadap Dsg1 dan Dsg3 mengganggu perlekatan desmosom pada keratinosit, menyebabkan
terjadinya akantolisis, serta memberikan gambaran klinis berupa lepuhan/bula (bullae) berdinding kendur pada mukosa dan kulit dengan
keadaan umum yang buruk.?

Pietkiewicz, dkk. (2017) di Polandia melaporkan prevalensi PV global yang bervariasi yakni 0,5-3,2 kasus per 100.000 populasi per tahun.*
Huang, dkk. (2012) melaporkan prevalensi PV di Taiwan pada tahun 2002-2009 sebanyak 853 kasus, dengan rerata usia penderita adalah
50 tahun dan lebih banyak terjadi pada wanita (57%).> Wardhana (2013) melaporkan bahwa terdapat 26 pasien PV di RSUD Sanglah pada
tahun 1995-2002, dengan usia terbanyak adalah 40-50 tahun dan juga lebih banyak dijumpai pada wanita (65%).¢ Triana melaporkan bahwa
terdapat 18 kasus pemphigus di RSUD Dr. Moewardi Surakarta pada tahun 2014-2016 dengan usia terbanyak adalah 50-59 tahun, dengan
penderita wanita lebih banyak dibandingkan laki-laki sebesar 77%.”

Manifestasi klinis pada kasus PV yaitu bula berdinding kendur yang muncul pada seluruh permukaan kulit, namun biasanya jarang
mengenai telapak tangan dan kaki, yang disertai rasa gatal dan nyeri. Bula muncul pada kulit normal, namun dapat juga terjadi pada kulit
yang mengalami eritema. Bula pada PV bersifat mudah pecah sehingga lesi kulit yang paling sering dijumpai berupa erosi akibat dari bula
yang pecah. Keterlibatan membran mukosa sering dijumpai pada PV, khususnya regio oropharingeal dan mukosa nasal." Pemeriksaan
histopatologi memberikan gambaran berupa adanya celah intraepidermal akibat proses akantolisis, gambaran celah suprabasal dan
membentuk seperti susunan batu nisan. Pada pemeriksaan direct immunofluorescence (DIF) tampak deposit immunoglobulin G (IgG) dan
komplemen (C3) pada permukaan keratinosit.?

Terdapat tiga lini dalam pengobatan PV, di mana corticosteroid sistemik merupakan lini pertama yang efektif pada kasus PV.
Corticosteroid sistemik dapat memperbaiki permeabilitas kapiler pembuluh darah dan menekan aktivitas polymorphonuclear (PMN)
sehingga dapat menekan inflamasi yang terjadi.® International Pemphigus Committee merekomendasikan pemberian prednisone 1,5 mg/
kg/hari dan evaluasi perbaikan klinis pasien selama 2-3 minggu.'® Terapi imunosupresi tambahan dapat dilakukan dengan pemberian
agen immunosuppressant antara lain azathioprine, cyclosporine, cyclophosphamide, mycophenolate mofetil, rituximab, atau mycophenolic
acid dapat diberikan pada kasus PV yang kurang merespons terapi corticosteroid sistemik. Terapi tambahan ini juga berfungsi untuk
meningkatkan efektivitas corticosteroid dan mengurangi efek samping penggunaan terapi corticosteroid sistemik jangka panjang.*

Penelitian mengenai PV perlu dikaji lebih lanjut karena sejauh ini belum terdapat penelitian mengenai PV di RSUD Dr. Moewardi. Penelitian
sebelumnya yang dilakukan di RSUD Dr. Moewardi melaporkan keseluruhan dari jenis kasus pemphigus namun tidak khusus membahas
tentang PV.

TUJUAN PENELITIAN
Penelitian ini bertujuan untuk melaporkan profil kasus pemphigus vulgaris di Instalasi RSUD Dr. Moewardi Surakarta periode Januari
2014-Desember 2019.

METODE PENELITIAN

Penelitian ini merupakan penelitian deskriptif retrospective dengan pengambilan data sekunder dari data rekam medis di Instalasi Rawat
Inap Rumah Sakit Dr. Moewardi Surakarta periode Januari 2014-Desember 2019. Subjek penelitian adalah semua pasien yang didiagnosis
dengan pemphigus vulgaris. Variabel data yang digunakan pada penelitian ini meliputi usia, jenis kelamin, riwayat PV dalam keluarga,
pekerjaan, diagnosis, penyakit penyerta, keterlibatan mukosa, dan terapi yang diberikan kepada pasien pemphigus vulgaris. Pasien dengan
diagnosis penyakit bula autoimun selain pemphigus vulgaris tidak diikutsertakan dalam penelitian ini.

HASIL PENELITIAN

Hasil penelitian di Instalasi Rawat Inap RSUD Dr. Moewardi Surakarta periode Januari 2014-Desember 2019 didapatkan 25 orang pasien
dengan diagnosis pemphigus vulgaris (PV). Kelompok usia terbanyak pada pasien PV adalah 51-60 tahun, yaitu sebanyak 9 pasien (36%),
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dengan jenis kelamin terbanyak adalah wanita, yaitu 20 pasien (80%). Riwayat PV dalam keluarga hanya dijumpai pada 1 pasien (4%),
pekerjaan terbanyak adalah ibu rumah tangga yaitu 11 pasien (44%). Keterlibatan mukokutan dijumpai pada 15 pasien (60%) dengan
penyakit penyerta terbanyak adalah hiperglikemia (20%) dan kelainan laboratorium yang tersering dijumpai adalah hipoalbuminemia (32%)
dengan rentang lama perawatan adalah 21-30 hari (40%) (Tabel 1).

Tabel 1. Karakteristik klinis pemphigus vulgaris periode Januari 2014-Desember 2019

Karakteristik Jumlah kasus (n=25) Persentase (%)
Usia (tahun)
0-10 0 0
11-20 0 0
21-30 3 12
31-40 3 12
41-50 6 24
51-60 9 36
61-70 1 4
>70 3 12
Jenis kelamin
Laki-laki 5 20
Perempuan 20 80
Riwayat PV dalam keluarga
Ya 1 4
Tidak 24 96
Pekerjaan
Ibu rumah tangga 11 44
Wiraswasta 4 16
Petani 3 12
Karyawan 3 12
Buruh 2 8
Tidak bekerja 2 8
Karakteristik klinis
Lesi kutan 10 40
Lesi mukokutan 15 60
Penyakit penyerta
Diabetes melitus (DM) 5 20
Hipertensi 4 16
Pneumonia 2 8
PPOK 1 4
TBC 1 4
Sepsis 1 4
HIV/AIDS 1 4
SLE 1 4
Kelainan laboratorium
Hipoalbuminemia 8 32
Anemia 7 28
Hiperglikemia 5 20
Gangguan elektrolit 4 16
Gangguan fungsi hepar 1 4
Lama perawatan
0-10 hari 4 16
11-20 hari 8 32
21-30 hari 10 40
31-40 hari 2 8
>40 hari 1 4
HIV/AIDS: Human Immunodeficiency Virus/Acquired Immune Deficiency Syndrome
PPOK: Penyakit Paru Obstruktif Kronis
PV: Pemphigus Vulgaris
SLE: Systemic Lupus Erythematosus
TBC: Tuberculosis

Terapi methylprednisolone diberikan pada semua pasien PV dengan rata-rata dosis 100 mg per hari. Pasien yang mendapatkan tambahan
terapi immunosuppressant adalah 12 pasien (48%) dengan agen yang digunakan yaitu mycophenolate mofetil (20%) dengan rata-rata
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dosis 1 gram per hari, cyclosporine (16%) dengan rata-rata dosis 112,5 mg per hari, dan azathioprine (12%) dengan rata-rata dosis 50 mg
per hari. Methylprednisolone diberikan bersama dengan terapi immunosuppressant lain dengan rata-rata dosis 86 mg per hari (Tabel 2).

Tabel 2. Tata laksana kasus pemphigus vulgaris di Instalasi Rawat Inap RSUD Dr. Moewardi periode Januari 2014-Desember 2019

Terapi Rerataﬁ;?;s (mg/ Ju"}:?:';;?sus Persentase (%)
Corticosteroid (methylprednisolone) 100 13 52
Corticosteroid + immunosuppressant - 12 48
Corticosteroid (methylprednisolone) 86 - -
Mycophenolate mofetil 1000 5 20
Cyclosporine 112,5 4 16
Azathioprine 50 3 12

PEMBAHASAN

Pemphigus vulgaris adalah penyakit autoimun yang ditandai dengan adanya autoantibodi immunoglobulin G (IgG) terhadap desmosom,
sehingga menyebabkan terjadinya bula intraepidermal akibat adanya akantolisis. Pemphigus vulgaris dapat mengenai semua usia namun
rerata usia munculnya kondisi ini adalah pada usia 50 tahun." Pada penelitian ini didapatkan bahwa PV lebih banyak dijumpai pada rentang
usia 51-60 tahun. Hasil tersebut sesuai dengan penelitian Alpsoy, dkk. (2014) di Eropa yang menyatakan bahwa PV dijumpai lebih banyak
pada rentang usia 51-60 tahun.” Belum ada penjelasan pasti mengenai tingginya prevalensi PV pada usia lanjut. Penurunan jumlah sel
T yang terjadi pada usia 40-50 tahun diduga dapat menurunkan respons imun dan sel T regulator (Treg) pada percobaan dengan hewan
uji tikus.'> '3 Sel Treg berperan penting pada menjaga homeostasis tubuh, membatasi respons autoimun yang terjadi, serta mencegah
terjadinya berbagai infeksi dan tumor.’* Sel T juga cenderung menjadi autoreaktif seiring bertambahnya usia, memproduksi cytokines
proinflamasi seperti tumor necrosis factor alpha (TNF-q), interleukin 1 (IL-1), IL-6, serta menurunkan perlekatan sel keratinosit pada PV
sehingga terjadi akantolisis.’®

Pemphigus vulgaris dapat terjadi pada pria dan wanita. Prevalensi PV lebih banyak mengenai wanita dibandingkan dengan pria." Pada
penelitian ini dilaporkan bahwa PV dijumpai 4 kali lebih banyak pada wanita dibandingkan pria. Hasil tersebut sesuai dengan penelitian
Nanda, dkk. (2004) yang menyatakan bahwa PV lebih banyak dijumpai pada wanita 1,4 kali lebih banyak dibandingkan dengan pria."®
Penyebab pasti tingginya prevalensi PV pada wanita masih belum jelas." Hipotesis yang diduga berperan terhadap fenomena ini yaitu
karena pengaruh penurunan hormon estrogen yang memicu limfosit T-helper 2 (Th2) untuk mensekresi cytokines proinflamasi antara
lain TNF-q, IL-1, IL-6, dan IL-8 yang akan memicu terjadinya reaksi inflamasi.>'” Cytokine tersebut juga menyebabkan hilangnya perlekatan
desmosom sel keratinosit sehingga terjadi akantolisis dan apotosis keratinosit.”> Wanita usia 40-50 tahun yang mulai mengalami
penurunan estrogen ditambah dengan faktor risiko lain seperti riwayat genetik dan stres berisiko terkena PV."”

Riwayat penyakit serupa dalam keluarga merupakan salah satu faktor yang berperan pada kejadian PV. Pada penderita PV terdapat
penyimpangan pada human leukocyte antigen (HLA) seperti HLA-DR4 dan DQ1." Penelitian ini melaporkan bahwa hanya terdapat 1 kasus
dengan riwayat PV dalam keluarga. Hasil tersebut sesuai dengan penelitian Javidi, dkk. (2007) yang melaporkan bahwa dari 64 kasus PV
di Iran hanya ditemukan 2 kasus (1,4%) dengan riwayat PV dalam keluarga.’® Penyebab PV melibatkan berbagai faktor yang merupakan
kombinasi dari faktor genetik dan lingkungan, seperti paparan sinar UV. Keterlibatan HLA tanpa disertai dengan faktor pemicu lainnya
sangat jarang menyebabkan PV." Paparan sinar UV dapat menyebabkan akantolisis yang diinduksi oleh autoantibodi anti-Dsg1 atau
anti-Dsg3, terutama pada individu yang mempunyai penyimpangan HLA-DR4 dan DQ1. Paparan sinar UV juga menginduksi apoptosis
keratinosit yang menyebabkan sel keratinosit menjadi lebih rentan terhadap autoantibodi anti-Dsg1 atau anti-Dsg3 sehingga menyebabkan
akantolisis pada PV.2°

Jenis pekerjaan pada pasien PV dalam penelitian ini antara lain ibu rumah tangga yaitu 11 pasien (44%), wiraswasta 4 pasien (16%),
petani 3 pasien (12%), karyawan 3 pasien (12%) dan buruh 2 pasien (8%). Pada penelitian ini dilaporkan bahwa pekerjaan terbanyak pada
PV adalah ibu rumah tangga. Hasil tersebut sesuai dengan penelitian Javidi, dkk. (2007) yang melaporkan bahwa sebagian besar (66%)
penderita PV adalah ibu rumah tangga.'® Pekerjaan sebagai ibu rumah tangga diduga menyebabkan stres yang dapat menjadi salah satu
faktor pemicu PV. Stres pada ibu rumah tangga disebabkan karena peran dan tugasnya yang besar sebagai istri dan ibu dalam keluarga.?"
2 Stres diduga memicu respons seluler menjadi hipersensitif terhadap hydrogen peroxide (H,0,) yang menyebabkan kerusakan DNA pada
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penyakit autoimun.? Stres juga meningkatkan reactive oxygen species (ROS), memicu pelepasan cytokine proinflamasi antara lain IL-1, IL-6,
IL-8 dan TNF-a secara berlebihan sehingga terjadi inflamasi pada desmosom khususnya pada Dsg3 yang memicu PV.2425

Lesi pada PV dapat mengenai kulit dan membran mukosa. Gambaran PV pada kulit berupa bula berdinding kendur yang mudah pecah dan
meninggalkan erosi luas. Lesi pada mukosa sering ditemukan pada mukosa oral berupa erosi di orofaring, gusi, mukosa bukal dan palatum
yang terasa nyeri dan sulit sembuh. Erosi pada mukosa mulut sering merupakan penanda awal PV sebelum munculnya lesi kulit." Pada
penelitian ini dilaporkan bahwa keterlibatan mukosa dijumpai pada 60% pasien PV. Hasil yang sesuai dilaporkan oleh Zhu, dkk. (2016) yang
menyatakan bahwa 56% pasien PV mengalami erosi pada mukosa.?® Protein desmosom Dsg3 adalah autoantigen pada PV, sedangkan
Dsg1 adalah autoantigen utama pada pemphigus foliaceus (PF).?”” Pasien PV dapat mempunyai autoantigen Dsg1 dan Dsg3. Desmoglein
3 menjadi komponen utama desmosom yang berfungsi untuk menjaga perlekatan antar sel-sel keratinosit di epidermis bagian bawah,
sedangkan Dsg1 diekspresikan pada keratinosit di epidermis superfisial. Desmoglein 3 diekspresikan pada mukosa mulut dan esofagus
sehingga keterlibatan mukosa mulut ditemukan pada pasien PV.2

Penyakit penyerta yang sering dijumpai pada PV antara lain diabetes melitus (DM), hipertensi, gangguan tiroid, dan keganasan.?® Pada
penelitian ini didapatkan bahwa kondisi hiperglikemia adalah komorbid tersering pada pasien PV (20%) di instalasi rawat inap RSUD Dr.
Moewardi periode Januari 2014-Desember 2019. Hasil yang sesuai dilaporkan oleh Alavi, dkk. (2012) yang menyatakan bahwa terapi
corticosteroid dapat memicu berkembangnya DM yang dijumpai pada 40% pasien PV.3° Diabetes melitus menjadi salah satu komorbid
yang sering dijumpai pada pasien PV akibat gangguan metabolisme glukosa. Kondisi hiperglikemia juga dapat dipengaruhi oleh terapi
corticosteroid yang menyebabkan peningkatan resistansi insulin pada jaringan dan produksi glukosa di hati, sehingga uptake glukosa pada
otot dan sel adiposa terganggu.®' Pada penelitian ini, corticosteroid yang diberikan adalah methylprednisolone dengan rata-rata dosis 100
mg/hari, yang diduga juga memicu hiperglikemia. Corticosteroid sistemik setara prednisone dengan dosis lebih dari 40 mg/hari terkait
dengan peningkatan glukosa yang menyebabkan hiperglikemia.*?

Pemphigus vulgaris dapat disertai dengan kelainan laboratorium, antara lain hipoalbuminemia, gangguan elektrolit, anemia, dan gangguan
fungsi hepar. Hipoalbuminemia adalah salah satu kelainan laboratorium yang tersering dijumpai pada kasus PV." Pada penelitian ini
hipoalbuminemia dijumpai pada 53% pasien PV. Hasil yang sesuai dilaporkan oleh Kandhari, dkk. (1965) yang menyatakan bahwa pada 20
pasien PV dijumpai penurunan nilai albumin pada 32% pasien.® Salah satu penyebab hipoabuminemia adalah kurangnya asupan protein
pada pasien dengan lesi mukosa mulut yang menyebabkan pasien sulit makan. Asupan protein yang kurang menyebabkan berkurangnya
sintesis albumin di dalam tubuh.®* Bula pada PV mengandung cairan, protein dan kalium.*® Erosi yang luas akibat bula yang pecah pada
pasien PV menyebabkan peningkatan transepidermal water loss (TEWL) sehingga pasien mengalami dehidrasi, gangguan elektrolit,
hipoalbuminemia dan infeksi bakteri sekunder.3

Pasien PV memerlukan perawatan yang optimal di rumah sakit karena keadaan umum yang kurang baik disertai dengan bula dan erosi
yang luas di seluruh tubuhnya.” Pada penelitian ini dilaporkan bahwa rerata lama perawatan pasien PV di RSUD Dr. Moewardi yaitu selama
21-30 hari. Hasil yang sesuai dilaporkan oleh Shen, dkk. (2016) yang menyatakan bahwa rerata lama perawatan pasien PV di India adalah
selama 22 hari.® Pires, dkk. (2014) melaporkan bahwa lebih dari 50% pasien PV di Brazil rata-rata dirawat selama 1-3 bulan.’’ Lama
perawatan pasien PV di rumah sakit tergantung dari keadaan umum pasien, derajat keparahan penyakit dan infeksi yang mendasari.!

Tata laksana PV meliputi tiga lini, antara lain corticosteroid sistemik sebagai lini pertama yang direkomendasikan pada kasus PV.
Corticosteroid yang direkomendasikan adalah prednisone dengan dosis 1-2 mg/kgBB/hari serta dievaluasi selama 2-3 minggu.” Murrell,
dkk. (2008) melaporkan bahwa dosis prednisone 1,5 mg/kgBB/hari dianggap efektif pada sebagian besar kasus PV.3 Corticosteroid
sistemik dosis pulse dapat diberikan pada PV berat yang tidak merespons dosis setara prednisone 100 mg/hari.* Corticosteroid dosis pulse
yang direkomendasikan adalah methylprednisolone dengan dosis maksimal 1 gram/hari atau dexamethasone 300 mg/hari selama 3 hari
berturut-turut.*® Pada penelitian ini corticosteroid sistemik yang digunakan adalah methylprednisolone intravena dengan rerata dosis 100
mg/hari yang setara dengan prednisone 125 mg/hari. Hasil penelitian yang berbeda diaporkan oleh Gheisari, dkk. (2019) yang menyatakan
bahwa pemberian methylprednisolone dosis pulse dengan dosis 20-30 mg/kgBB/hari selama 4 hari berturut-turut memberikan perbaikan
klinis pada kasus PV.*' Penggunaan methylprednisolone dosis pulse masih menjadi perdebatan karena dapat meningkatkan risiko aritmia
jantung sehingga tidak disarankan untuk terapi PV.*' Methylprednisolone dengan pemberian intravena lebih direkomendasikan pada
kasus PV untuk menghindari komplikasi akibat terapi corticosteroid oral jangka panjang seperti kejadian osteoporosis serta menghindari
komplikasi corticosteroid dosis pulse berupa aritmia jantung.*> Corticosteroid merupakan antiinflamasi poten dengan efek imunosupresi
yang menghambat aktivasi NF-kB, supresi fungsi leukosit dan berbagai cytokines.** Methylprednisolone dipilih karena merupakan
corticosteroid potensi tinggi dengan efek mineralocorticoid minimal. Methylprednisolone akan berikatan dan mengaktifkan reseptor
pada nukleus, mengendalikan sintesis protein, menekan migrasi leukosit polymorphonuclear (PMN) serta fibroblast, mengembalikan
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permeabilitas kapiler pembuluh darah, menjaga kestabilan lisosom pada tingkat seluler, dan menghambat produksi cytokines proinflamasi
sehingga mengurangi inflamasi yang terjadi.** Terapi methylprednisolone juga menghasilkan desmoglein baru yang bermanfaat untuk tata
laksana PV di mana terjadi kehilangan banyak desmoglein.

Terapi kombinasi dengan agen immunosuppressant dapat menjadi pilihan pada kasus PV berat yang tidak memberikan respons dengan
penggunaan monoterapi corticosteroid sistemik tunggal. Agen immunosuppressant yang juga dapat berperan sebagai sparing agent dan
banyak digunakan pada kasus PV antara lain azathioprine, mycophenolate mofetil (MMF), dan cyclosporine. Penggunaan sparing agent
dipertimbangkan pada kasus PV yang tidak mengalami perbaikan, ditandai dengan masih munculnya bula baru dengan pemberian
corticosteroid sistemik, maupun untuk mengurangi efek samping penggunaan corticosteroid sistemik jangka panjang. Pada penelitian
ini dilaporkan bahwa corticosteroid sistemik diberikan pada 52% pasien PV, sedangkan 48% pasien lainnya mendapatkan tambahan obat
immunosuppressant lain antara lain MMF (20%), cyclosporine (16%), dan azathioprine (12%). Hasil yang sesuai dilaporkan oleh Akhtar, dkk.
(1998) yang menyatakan bahwa 58,3% pasien PV di Pakistan mendapatkan monoterapi dengan corticosteroid sistemik.*> Sukanjanapong,
dkk. (2019) melaporkan bahwa terdapat 44 pasien PV yang mendapat terapi kombinasi corticosteroid sistemik dan MMF sebanyak 66% dan
corticosteroid sistemik dan azathioprine sebanyak 34%.%¢ Loannides, dkk. (2000) melaporkan bahwa terdapat 33 pasien PV yang mendapat
terapi corticosteroid sistemik sebesar 52% dan kombinasi corticosteroid sistemik dengan cyclosporine sebesar 48%.4” Kombinasi dengan
immunosuppressant lain sebagai terapi ajuvan dipertimbangkan pada kasus PV yang kurang responsif terhadap pemberian corticosteroid
sistemik, untuk meningkatkan efektivitas terapi dan mengurangi efek samping dari pemakaian jangka panjang corticosteroid sistemik
seperti DM, hipertensi, osteoporosis, katarak, dan ulkus peptikum."#' Terapi kurang responsif dinilai bukan berdasarkan body surface area
(BSA) yang terlibat, namun apabila perbaikan klinis lesi kulit dan mukosa yang dicapai kurang dari 80% atau masih dijumpai bula baru
yang muncul selama pasien mendapatkan terapi.*® Almugairen, dkk. (2013) merekomendasikan penggunaan prednisone dengan dosis
1-2 mg/kgBB/hari, dan dosis dapat dinaikkan 50-100% jika tidak ada perbaikan klinis selama evaluasi 1-2 minggu.“>*® Pada pasien yang
tidak menunjukkan respons terapi seperti gejala yang tidak membaik dan masih muncul bula baru, dapat diberikan corticosteroid sistemik
dengan dosis terbagi 2-3 kali sehari hingga penyakit terkontrol dan dipertimbangkan untuk diberikan sparing agents.

KESIMPULAN

Pasien pemphigus vulgaris (PV) di RSUD Dr. Moewardi selama kurun waktu Januari 2014-Desember 2019 terdapat 25 pasien. Pasien
wanita lebih banyak dijumpai daripada pria dengan rentang usia terbanyak antara 51-60 tahun. Pasien PV sebagian besar mempunyai
lesi mukokutan (60%) dengan penyakit penyerta terbanyak adalah hiperglikemia (20%) dan hipoalbuminemia ditemukan sebagai kelainan
laboratorium yang tersering (32%). Lama perawatan pasien PV di Instalasi Rawat Inap RSUD Dr. Moewardi adalah selama 21-30 hari
(40%). Sebagian besar pasien PV (52%) mendapatkan corticosteroid sistemik dan pasien lainnya (48%) mendapatkan terapi kombinasi
corticosteroid sistemik dengan immunosuppressant lain antara lain mycophenolate mofetil (20%), cyclosporine (16%) dan azathioprine
(12%).
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