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ABSTRAK

Latar belakang: CDLE merupakan bentuk lupus eritematus yang ditandai lesi pada kulit tanpa manifestasi sistemik. Lesi
kulitnya sering menyebabkan sikatriks permanen. Tujuan: Mengetahui manifestasi klinis, pemeriksaan dan penatalaksanaan
CDLE. Kasus: Seorang laki-laki 44 tahun datang dengan keluhan utama rambut rontok dan parut pada kepalanya sejak 7
tahun yang lalu. Awalnya terdapat bercak merah pada kepalanya. Beberapa bercak menjadi hipopigmentasi dan sikatriks tanpa
pertumbuhan rambut. Lesi yang sama muncul pada wajah dan leher. Pemeriksaan darah normal. Pemeriksaan sel LE, ANA
dan anti ds DNA negatif. Hasil histopatologi dan Imunofluoresen langsung mendukung CDLE. Penatalaksanaan: Pasien
memiliki hasil yang bagus dengan pemberian klorokuin 100 mg dua kali sehari selama 2 bulan dilanjutkan dengan klorokuin
100 mg sekali sehari. Kesimpulan: Diagnosis CDLE berdasarkan gejala klinis, pemeriksaan laboratorium, histopatologi dan
imunohistologi. Pada kasus ini, perbaikan tampak pada lesi kulitnya setelah penggunaan klorokuin tanpa komplikasi retinopati
dan deposit kornea.
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ABSTRACT

Background: CDLE is a form of lupus erythematosus characterized by chronic skin lesions and an absence of systemic
manifestation. The cutaneous lesions usually cause permanent scarring. Purpose: To know clinical manifestation, examination
and management of CDLE Case: A 44- year-old Javanese man came with main complain scar and hair lost on his head since 7
years ago. Firstly there were redness patches on his head. Then some of the patches become hypopigmentation and scar without
hair growth on the scar. These lession also appeared on face and neck. Blood laboratory result was normal. LE cell, ANA test,
anti ds DNA were negative. Histopathology result and direct immunofluorescence were support for CDLE. Case management:
The patient has good result with chloroquine 100 mg twice daily for 2 months continued with chloroquine 100 mg once daily.
Conclusion: The diagnosis of CDLE based on the clinical manifestation, laboratory result, histopathology examination and
immunohistology. In this case, marked improvement occured in his cutaneous lesions with chloroquine without retinopathy
and corneal deposite complication.
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PENDAHULUAN lokal yang kemudian dapat berkembang menjadi

Chronic Discoid Lupus Erythematosus (CDLE) Lu_pu.s EritemaF osus SisFemik (SLE). CDLE banyak
merupakan bentuk lupus eritematus yang ditandai terjadip e}da pasien l?erus1a'anta.ra 20-40 tahun d?r;%an
lesi kronis pada kulit tanpa manifestasi sistemik. perbandingan wanlta:lakl-l?kl = 3:2atau 3:,1' ” )
Lesi kulit berupa plak kemerahan sampai keunguan Per.lyebab dan patoge:‘nems CDLE belt}m diketahui
yang biasanya menyebabkan sikatriks permanen." secara ]ela‘s. Patogenesis CD,LE berkaltan dengan
Lima persen pasien mengalami lesi berupa DLE patogenesis SLE. Terdapat interaksi antara faktor

Pengarang Utama 2 SKP. Pengarang Pembantu 1 SKP
(SK PB IDI No. 318/PB/A.7/06/1990)
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host (kerentanan genetik, hormonal dll) dan faktor
lingkungan (radiasi ultraviolet, virus, obat-obatan)
yang menyebabkan hilangnya self tolerance dan
menyebabkan autoimunitas. Hal ini diikuti aktivasi
dan ekspansi sistem imun kemudian berakhir dengan
kerusakan imunologi pada organ dan gambaran klinis
penyakit.!

Gambaran klinis CDLE diawali dengan makula,
papula atau plak merah keunguan, kemudian
berkembang menjadi plak eritema berbentuk
koin, berbatas tegas, dilapisi skuama yang meluas
sampai orifisium folikel rambut yang dilatasi. Lesi
DLE biasanya berkembang menjadi eritema dan
hiperpigmentasi pada bagian perifer, meninggalkan
sikatriks sentral yang atrofi, teleangiektasis dan
hipopigmentasi.l»>>

Lesi CDLE paling banyak terjadi di wajah, kulit
kepala, telinga, area V pada leher dan lengan bagian
ekstensor. Kulit kepala terlibat pada 60% pasien
CDLE. Pernah dilaporkan terjadi alopesia sikatriks
yang ireversibel pada CDLE dan daerah yang terlibat
sebanyak 12%.%6

Alopesia sikatrikalis pada CDLE paling banyak
menyerang wanita dan lebih sering pada dekade kedua
sampai keenam. Lesi klasik kulit kepala pada fase awal
berupa bercak eritematus, berbatas tegas, infiltratif
dengan hiperkeratosis folikular pada tempat tersebut.
Selanjutnya lesi berubah menjadi plak datar warna
putih gading, sklero-atrofik dan halus.’

Kelainan serologis pada CDLE jarang terjadi
dan pemeriksaan histologi menunjukkan kerusakan
lapisan sel basal dengan vakuolisasi dan ukuran sel
basal yang tidak teratur. Tampak juga hiperkeratosis
dengan sumbatan folikular pada stratum korneum.
Perubahan pada dermis yang tampak adalah infiltrat
sel mononuklear yang padat yang utamanya terdiri atas
limfosit T CD4 dan makrofag yang dominan di daerah
periapendageal dan perivaskular, melanofag dan
deposisi musin dermis. Pemeriksaan imunofluoresen
langsung pada contoh jaringan juga berguna untuk
membuat diagnosis."»”»%%1°

Diagnosis CDLE berdasarkan gambaran
klinis dimana pada biopsi menunjukkan gambaran
patologi yang khas, pemeriksaan laboratorium dan
imunohistologi. Saat diagnosis CDLE telah tegak,
pasien harus dievaluasi secara lengkap untuk menilai
adanya penyakit sistemik yang berhubungan dengan
LE.!?2

Sasaran manajemen pasien CDLE adalah
memperbaiki penampilan pasien, menangani lesi
sebelumnya, dan untuk mencegah timbulnya parut,

atrofi dan dispigmentasi. Terapi menggunakan tabir
surya, kortikosteroid topikal atau intralesional, dan
agen antimalaria biasanya efektif. Metotreksat,
isotretinoin, dapson dan thalidomid juga pernah
digunakan sebagai terapi CDLE tetapi harus
dipertimbangkan efek samping obat-obat itu.l>>!1:12

LAPORAN KASUS

Seorang pria berusia 44 tahun, bangsa Indonesia,
suku Jawa, status menikah, pekerjaan seorang penjual
makanan keliling datang ke poliklinik Kulit dan
Kelamin RSUD Dr. Soetomo Surabaya tanggal 8 Juni
2009 dengan keluhan utama terdapat sikatrik dan
kerontokan rambut pada kepalanya sejak 7 tahun yang
lalu. Awalnya terdapat bercak merah pada kepalanya
yang kemudian melebar. Kemudian beberapa bercak
tersebut menjadi hipopigmentasi dan muncul sikatrik
tanpa adanya pertumbuhan rambut pada daerah
sikatrik tersebut. Bercak merah, hipopigmentasi dan
sikatrik atrofi juga muncul di wajah dan leher. Kadang
terasa gatal tetapi tidak ada nyeri atau panas badan.
Pasien adalah seorang perokok aktif. Tidak terdapat
lesi mukosa. Tidak ada riwayat nyeri dan bengkak
pada sendi. Tidak ada riwayat penyakit sama pada
keluarga. Tidak ada riwayat penggunaan obat seperti
hidralazine, isoniazide, klorpromazin, minosiklin,
fenitoin, prokainamid, piroksikam, griseofulvin.

Pemeriksaan fisik didapatkan pasien tampak sakit
ringan, gizi baik. Status generalis dalam batas normal.
Status dermatologis pada regio skalp didapatkan
alopesia sikatrikalis dengan makula eritematus,
teleangiektasis, hipopigmentasi bervariasi dengan
hiperpigmentasi pada tepinya. Beberapa dari lesi
tersebut menjadi sikatriks atrofi tanpa pertumbuhan
rambut. Pada regio kepala dan leher didapatkan plak
eritematus batas tegas yang kemudian menjadi atrofi,
sikatriks dan hipopigmentasi. (Gambar 1A,B,C,D).

Hasil pemeriksaan laboratorium darah dan urin
lengkap dalam batas normal. Hasil pemeriksaan liver
dan ginjal juga dalam batas normal. Pemeriksaan
laboratorium lainnya dilakukan untuk menyingkirkan
kemungkinan SLE. Hasil sel LE selama 3 kali
pengulangan adalah negatif, tes ANA negatif, antibodi
anti ds-DNA juga negatif.

Hasil pemeriksaan histopatologi pada regio
scalp ditemukan penipisan epidermis, hilangnya
(mendatarnya) rete ridge. Terdapat hiperkeratosis,
sumbatan folikular dan vakuolisasi lapisan basal.
Dermis superfisial menunjukkan infiltrat padat dari
sel inflamasi limfosit. Hasil biopsi menunjukkan
gambaran CDLE. (Gambar 2 dan 3).
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Gambar 1. A,B,C,D. Alopesia sikatrikalis dengan makula eritematus, teleangiektasis, hipopigmentasi bervariasi
dengan tepi hiperpigmentasi, beberapa menjadi sikatrik atrofi tanpa pertumbuhan rambut.
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Gambar 2. Terdapat hiperkeratosis (A) dan sumbatan Gambar 3. Terdapat vakuolisasi sel-sel basal (C).

folikular (B).
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Gambar 4. A. Gambaran klinis regio skalp setelah terapi 4 minggu B. Gambaran
klinis regio leher setelah terapi 4 minggu.

'!

Gambar 5. A,B,C. Gambaran klinis regio skalp 8 minggu setelah terapi

Pemeriksaan imunofluoresen langsung dari biopsi Penanganan awal pada pasien ini adalah
kulit menunjukkan deposit IgG (+/-) pada perbatasan =~ pemberian tabir surya SPF 30 dan menasehati untuk
epidermis-dermis, membentuk gambaran seperti garis ~ menghindari paparan sinar matahari langsung dengan
dan hal ini dapat ditemukan pada CDLE. menggunakan pakaian tertutup, topi lebar dan mulai
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Gambar 6. A,B. Gambaran klinis regio skalp 5 bulan setelah terapi.

memberikan klorokuin sehari 2 kali 100 mg setelah
konsultasi dengan departemen oftalmologi. Klorokuin
diberikan selama 2 bulan, setelah itu dosis diturunkan
menjadi 100 mg dalam sehari. Pasien juga kontrol
rutin ke poli mata tiap 1 bulan untuk mengevaluasi
lapangan pandang dan efek samping obat tersebut.

PEMBAHASAN

Chronic Discoid Lupus Erythematosus (CDLE)
merupakan bentuk lupus eritematus yang ditandai
lesi kronis pada kulit tanpa manifestasi sistemik.
Penyebab dan patogenesis CDLE belum diketahui
secara jelas. Faktor yang mempengaruhi progresivitas
CDLE adalah genetik, radiasi ultraviolet, paparan
merokok, obat-obatan, hormon seks dan virus.!

Radiasi ultraviolet mungkin merupakan faktor
yang berpengaruh pada pasien ini karena pasien
ini bekerja sebagai pedagang makanan keliling
yang sering kontak dengan sinar matahari. Paparan
rokok mempengaruhi progresifitas CDLE. Fakta
ini berhubungan dengan amine aromatik lipogenik,
yang terkandung dalam asap rokok. Pasien ini adalah
perokok aktif, sehingga disarankan untuk berhenti
merokok.

Obat-obatan yang menyebabkan CDLE
dihubungkan dengan aktivitas fotosensitivitasnya.
Obat-obatan ini dapat meningkatkan apoptosis
keratinosit, paparan peptida interseluler pada
permukaan sel epidermis, dan meningkatkan sitokin
proinflamasi seperti TNF-a and IFN-a. Contoh
obat-obatan ini adalah hidralazine, isoniazid,
klorpromazine, fenitoin, minosiklin, prokainamid,
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piroksikam, griseofulvin.! Pasien ini tidak memiliki
riwayat penggunaan obat-obat fotosensitizer.

Lesi DLE klasik diawali makula, papula atau
plak kecil warna merah keunguan kemudian berubah
menjadi plak eritematus berbentuk koin (diskoid),
berbatas tegas yang dilapisi skuama yang menonjol,
yang meluas sampai orifisium folikel rambut yang
dilatasi. Lesi DLE berupa eritema dan hiperpigmentasi
pada tepi lesi, meninggalkan sikatrik atrofi pada pusat
lesi, teleangiektasis dan hipopigmentasi. Lesi CDLE
paling banyak terdapat di wajah, kulit kepala, telinga,
area V pada leher dan lengan bagian ekstensor. CDLE
melibatkan Lesi kulit kepala pada pasien CDLE
dilaporkan sebanyak 60%, berupa alopesia sikatrikalis
ireversibel yang terjadi karena destruksi folikel dan
daerah yang terkena adalah sebesar 12%."* Alopesia
sikatrikalis utamanya terjadi pada wanita dan sering
pada dekade ke dua sampai ke enam. Lebar bercaknya
bervariasi mulai 0,5-7 cm dan dapat tunggal atau
multipel.’ Pada kasus ini lesi CDLE terdapat pada
kulit kepala dan menyebabkan alopesia dan juga
mengenai daerah wajah dan leher.

Gambaran histologi lesi CDLE menggambarkan
kerusakan lapisan sel basal dengan ukuran sel basal
yang tidak teratur dan mengalami vakuolisasi. Terdapat
hiperkeratosis dan sumbatan folikular pada stratum
korneum. Perubahan pada dermis meliputi infiltrat
sel mononuklear yang terdiri atas limfosit T CD4 dan
makrofag yang dominan pada daerah perivaskular,
melanophage dan deposit musin pada dermis.”%°
Gambaran histologi pada kasus ini berupa penipisan
epidermis, mendatarnya rete ridge, hiperkeratosis,
sumbatan folikular dan lapisan basal yang mengalami
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vakuolisasi. Pada dermis didapatkan infiltrat sel
limfosit perivaskuler. Gambaran histologi di atas
disimpulkan sebagai CDLE.

Bisa didapatkan antibodi antinuklear (ANA)
dengan titer rendah pada 30-40% pasien CDLE.
Antibodi dsDNA jarang didapatkan. dsDNA titer
tinggi spesifik untuk SLE.! Pada pasien ini ANA
dan antibodi anti dsDNA hasilnya negatif. Pasien ini
tidak memenubhi kriteria SLE. Kriteria SLE terdapat
pada tabel 1.

Pemeriksaan imunofluoresen langsung (DIF)
pada pasien CDLE menunjukkan fluoresen granular
IgG berbentuk pita pada perbatasan dermis epidermis.
Hal ini sesuai dengan hasil DIF pada pasien ini.!

Diagnosis banding alopesia sikatrikalis pada
CDLE adalah alopesia sikatrikalis pada liken
planopilaris, pseudopelade of brocq dan central centrifugal
cicatricial alopecia.’

Tujuan terapi pada CDLE adalah memperbaiki
penampilan pasien, mengobati lesi yang telah ada
dan mencegah pembentukan sikatrik, atrofi dan
dispigmentasi.>!?

Pasien harus diberi edukasi mengenai
perlindungan terhadap sinar matahari dengan
mengenakan pakaian tertutup dan menggunakan tabir

Tabel 1. Kriteria klasifikasi SLE.!

surya spektrum luas, resisten air dengan SPF minimal
30 serta menghindari obat-obat yang menyebabkan
fotosensitivitas."»1?

Kortikosteroid topikal biasanya diberikan untuk
pasien CDLE. Lesi wajah harus diterapi dengan bahan
potensi rendah sampai sedang. Lesi pada badan dan
lengan diterapi dengan steroid potensi sedang. Bila lesi
tidak sembuh dengan obat topikal atau intralesional,
dapat diberikan terapi sistemik.>!31%2

Pilihan terapi oral adalah obat antimalaria
seperti klorokuin (tidak melebihi 4,0 mg/kg/hr) atau
hidroksiklorokuin (tidak melebihi 6,5 mg/kg/hr).
Kuinakrin juga dapat ditambahkan agar efek terapinya
lebih besar. Jika sampai 3-6 bulan tidak terdapat
perbaikan yang signifikan, dapat diberikan terapi
kombinasi atau pilihan terapi lainnya termasuk
retinoid, metotreksat, dapson. Harus dilakukan
pemeriksaan oftalmologi sebelum terapi karena obat
antimalaria dapat menyebabkan toksisitas retina.
Evaluasi oftalmologi dilakukan tiap 6-12 bulan selama
pemberian terapi. 1314

Pada pasien ini diberikan tabir surya SPF 30,
klorokuin 2 kali 100 mg per hari selama 8 minggu
kemudian diturunkan dosisnya menjadi 1 kali 100 mg
per hari. Sebelum pemberian terapi dilakukan

The 1982 Revised Criteria for Classification of Systemic Lupus Erythematosus?

CRITERION DEFINITION

1. Malar rash
the nasolabial folds
2. Discoid rash

Fixed erythema, flat or raised, over the malar eminences, tending the spare

Erythematous raised patches with adherent keratotic scaling and follicular

plugging; atrophic scarring may occur in older lesions

3. Photosensitivity
sician observation

4. Oral ulcers
2. Arthritis

tenderness, swelling, or effusion
6. Serositis a. Pleuritis

evidence of pleural effusion

or

b. Pericarditis
cardial effusion
a. Persistent proteinuria
performed

Ulr

b. Cellular casts

7. Renal disorder

Skin rash as a result of unusual reaction to sunlight, by patient history or phy

Oral or nasopharyngeal ulceration, usually painless, observed by a physician
Non-erosive arthritis involving two or more peripheral joints, characterized by

convincing history of pleuritic pain or rub heard by a physician or

documented by electrocardiogram or rub or evidence of peri

= (0.5 g/day or greater than 3+ if quantitation not

may be red cell, hemoglobin, granular, tubular, or mixed
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8. Neurologic

a. Seizures—in the absence of offending drugs or known metabolic derange

disorder ments (e.g., uremia, ketoacidosis, or electrolyte imbalance)

ar

b. Psychosis—in the absence of offending drugs or known metabolic
derangements (e.g., uremia, ketoacidosis, or electrolyte imbalance)

9. Hematologic
disorder or

a. Hemolytic anemia—uwith reticulocytosis

b. Leukopenia— < 4000 pL total on two or more occasions

ar

c. Lymphopenia— < 1500/uL on two or more occasions

ar

d. Thrombocytopenia— < 100,000 pL in the absence of offending drugs

10. Immunologic
disorder or

a. Anti-DNA—antibody to native DNA in abnormal titer

b. Anti-Sm—presence of antibody to Sm nuclear antigen

or

c. Positive finding of anti-phospholipid antibodies based on (1) an abnormal
serum level of immunoglobulin G or immunoglobulin M anticardiolipin anti
bodies, (2) a positive test result for lupus anticoagulant using a standard
method, or (3) a false-positive serologic test for syphilis known to be positive
for at least 6 mo and confirmed by Treponema pallidum immobilization or flu
orescent treponemal antibody absorption test

11. Anti-nuclear

An abnormal titer of anti-nuclear antibody by immunofluorescence of an

antibody equivalent assay at any point in time and in the absence of drugs known to be
associated with “drug-induced lupus” syndrome

pemeriksaan darah lengkap, fungsi liver dan ginjal
serta pemeriksaan oftalmologi yang diulang setelah
4 minggu pemberian klorokuin. Hasil pemeriksaan
darah lengkap, fungsi liver dan ginjal dalam batas
normal. Pemeriksaan oftalmologi juga normal.
Evaluasi gambaran klinis setelah 4 minggu terapi
dapat dilihat pada Gambar 4A dan B, setelah 8 minggu
pada gambar 5A,B,C dan setelah 8 bulan terapi pada
gambar 6A dan B.

Pada kasus ini tidak terdapat kecenderungan SLE.
Obat antimalaria yaitu klorokuin merupakan pilihan
utama terapi oral pada CDLE. Tampak perbaikan pada
lesi kulit setelah pemberian klorokuin, tanpa disertai
komplikasi retinopati dan deposit pada kornea.
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