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KATAPENGANTAR

Buku ini merang]<um berbagai pola imunofluoresen berbeda dari babagai

penyakitkulitmelalui fotogra{i, deskripsi singkat, rangkuman, dan penjelasan

ringkas cara pemeriksaan imunofluoresen langsung dan tidak langsung.

Pemeriksaan imunofluoresen penting untuk mendiagnosis penyakit

imunobulosa kronik, penyakitjaringan ikat otoimun, vaskulitis leukositoklastik,

porfiri4 danreaksi kulit likenoid.

Walaupun pemeriksaan imunofluoresen telah ada dan rutin dilakukan di

Negara maju, tetapi masih belum begitu populer terutama di kalangan residen

dan dokter spesialis Fakultas Kedokteran Universitas Sriwijaya.

Saya berharap buku ini dapat membantu dermatologist, patologist,

residen, dan mahasiswa kedokteran dalam memahami pola imunofluoresor yang

a dari banyak kondisi dermatologik. Selain itu buku ini didedikasikan

sebagai sumbangsih sayakepada almamateryang saya cintai, Fakultas

Universitas Sriwij aya P alemb ang.

M.AthufThaha

Pada Berbagai Penyakit Kulit
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Dengan perasaan bersyukur saya menyambut penulisan buku tentang

Pola Imunofluoresen pada berbagai penyakit Kulit ini.

Pemeriksaan imunofluoresen di Bidang Ilmu kedokteran laboratorium

saat ini makin canggih sifat dan teknikny4 dan sangat bermanfaat dalam berbagai

bidangllrnukedoktgtan,tidakterkecualidalamllmuKesehatanKulitdanKelamiir.

Buku ini menguraikan secara singkat gambaran klinis, landasan

imunologik, j enis imunoreaktan yang ditemui pada pemeriksaan imunofluoresen

langsung dan tidak langsung, serta pola imunofluoresen dari berbagai penyakit

kulit. Padapenyakit kulit tertentu, pemeriksaan imunofluoresen sangat penting

sebagai penunj ang diagnostik penyakit.

Diharapkan penggunaan buku ini akan bermanfaat bagi dokter

laboratorium, peneliti, maupun dokter klinik.

Palembang, Maret2013
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PENDAHULUAN

Imunofluoresenialatr teknik yang memurgkinkan untuk melihat plotein

atau antigen qpesifik dalam sel atau potongan jaringan dengan cara mengikatkan

atibodi qpesifik yarg dikonjugasikan dengurfluorcscent dye wperttfluorescein

isothioqtanare (FITC). Imunofluoresen telah digunakan 4 dekade untuk

investigasi patofisiologi penyakit kulit dan membantu dokter mendiagnosis

berbagai penfkit kulit, tenrtama peiryakit kulit balEptrtr, penyakitjaringan ikat,

dm vaskulitis.t Ada2 tipe utama metodepengeatan imurofluoresen, pengecatan

imrmofluoresen lmgsung dan tidak lmpurg.

Imunofluoresen langsun g (direct, primary) membantu me,lrdeteksi

molekul (immunoglobulin, komponen komplemen) di dalam spesime,n biopsi.

Imrmofluoresenlangsurgmelibatkanpemakaianantibodihmggal1augdikorjrgasi

dengaafluorcscein dan spesifik terhadap antigen yang diteliti. F/n orcsceinated

anfibody tercebut diteteskan ke dalam potongan bekuj aringan pasien, diinkubasi

dan selanjuftrya dicuci. Setiap antibodi yang terikat kemudian dilihat di bawah

miknoskop fluoresen atau mikroskop konfokal; sinar LIV diaralrkan ke dalam

potongan mel alui obj ective dengan demikian lapanganjadi gelry dan arca dimana

adafluorcscent antibodyyang terikat akan berfluoresen hijau. Pola fluoresen

bersifatltrasuntuktiap mtigenjaringan. Spesimenbiopsi untukimunofluoresen

langsung penyakit berlepuh harus diambil dat'r normal-appearing skin dan

perilesional (beberryamm dai tepi lepuh). Spesimenbiopsi dari lepuh atau sangat

dekat ke lepr*r dapat matrboikan hasil.,fr lse-negative. Hasil ini terutama sangat

mungkin bila menyangkut mukosa karena mudah mengalami epithelial

detachment Lain halnyabila spesimen biopsi dipakai untuk diagnosis penyakit

jaingan ikat atau vaskulitis, maka biopsi lesi cukup optimal.2
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ffilcafr i*ln Z, L*dd entihndlsr

Contoh pemeriksaan imrmofruqesa hpmg pemfigps vulgaris.

Spesimen biopsi diambil dari hlit leslnal dapenlesftnal dai pasien dengan

lesi aktifdm dari prurggung ataspasi:n5mglilhlsin*tif Pmeriksammenrakai

antisera monospesifik berlabel flrnesintFtad+ Ig& IgQ IgI\d dan komponen

komplemeir C3. Sebelum dipakai, dbqiha mryifisitas konjugat Empat

potongan beku dari tiap biopsi dilrrrkrltqNi d55,W,trrt llqores cein isothixyanate

GnC) bbelled antihuman tumaaodeulbt otd wnplanent seldma30 menit

pada 30"C. Slide dicuci dalam bufs da kerudim dirymgkm dalarn campuran

buffer gb,cerin. Slide selanjutnya dilihat di bawah mikroskop. Pola

imunofluoresen diperiksa dan positivitas din5@km dalm +* (positifkuat),

++ (positifmoderat), dan + (positifhah)-

Pemeriksaan imunofluoresen tidak lmgsung (indilza, secondary)

digunakan untuk deteksi otoantibodi dnlnm serumpsienteftadap target antigen

qpesifik png terrdryat dalam kulitinukmpien hrmofluoresentidak lmgsung

an 2 antibodi; anhibodi pertma (prircr) yang tidak berlabel socara

spesifik mengikat molekul target, dm mtibodi kedua (sekudu) 3ang rmnbawa

fluorofoq menge,nal urtibodi primer dm bsilrdm A€mnyd- Specim€n difukubasi

Pole Imunofruoresen Pada Berbagai Penyakit Kulit
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ii,'w*ukali dengan unconlugated anti body yangspesifik terhadap antigen

ransvanediteliti. Selanjutayaantibsdikeduayangdikonjugasidengarfluorofor

,yarysPesifiktutradapantibodipertanraditanrbald<an. Pemeriksaarinimeliputi

inkubasi sennn pasi'e,n (mengandung otoantibodi) dengan potongan beku dari
nsshatqitel. s,*6trd biasanp esofagus monyet, walaupun esofagus babi dryat
ptladipakai (mbladderdipakaiunhrkekskt,sipemfigusparaneopraotik).setorah

grycucian, ditambatrk an fiuarescein-labeted animal anti-lg} conjugare

$erhadap rgG manusia. Fluorescein-tabeted animal anti-rgG conjugare
'Wtukat citrttlattnglgppasien yang sebelurmrlatelatr dilekatkan ke artigen

pada pernukaan epitel. pada ppmfgus, titsotoantibodi bulcorelasi dengal
penyakit.2

ffi+e-
L$cld arilhocltr*

&
ca

lhf

Buku ini merangkum pola imunofluoresen dai berbagai kerainan

i fotografi dm ffi elasan sing{cat Fn}akit Dihtrrykan buku
i membantu merratranri be&agai pola,berbeda imurofluoresen dari penyakit

+

o trdhn$*d Usod

"i:&ilffi&
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BAB 1

PERADAIIGAII KULIT BERBASIS

REAKTTWTAS DAII DISREGTJLASI

SELLIMFOSITT



BAB 1. PERAI}AIYGAII KT]LIT BERBASIS REAKTIVITAS

I}AI\I DISREGIILASI SEL LIMFOSIT T

1.1 Liken planus dan kelainan kulit dengan reaksi likenoid

Tabel l. Klinis2

Gan gguan imunologik liken plan us3

Mekrrisne imunotogik hampir selalu memediasi perkerrbangan like,n

planus, dan imunitas humoral merupakan respon sekunder dalam

imnnwdqgenesis liken plmrs Sel T CDt+ dal CDg+ ditemui dalan lesi. Limfosit
,rxma dalam infiItat rdalah cDg+ dm cDl sPto (mernory)dan mengekspresikan

TCR a-$ (sebagian kecil l$). sel-sel tersebut dianggap bertanggungjawab

sfiadap perkeurbanganpenrbatran khas pada reaksi likenoid yaitu apoptosis.

LE dan pcnyakit
jeringan ikat lain

o Papulpolygonal,
flat-topped,
eritem saryai
violaceous,
dengan retikulasi
keputihan halus
(striae lVicltam)

o Distnlbusi
simetris pada area
fleksura
ekstnemitas

o Pnrritus
. Tipehiperhofik

sangat gatal
o Fenomena

Koebner
r Pola retikulasi,

putihtimbul
dengan adanya
kelainan oral

r Pterigiumkuku
sarpai hilangnya

. Lihatbablupus o B-adrenergic
blockers
(periode laten I
tahun);
penisilamin
(periode laten2
bulan- 3

tahun);
inhibitorACE,
terutarna
captopril
(periode laten 3

- 6 bulan)
o Biasanya

sembuh 2 - 4
bulan setelah
obat dihentikan

o Lesi tampak
eksernatosa
dengan pola
fotodistribusi

o Obat
penginduksi:
karbamazepin,
klorpromazin,
etambutol,
quinine,
tetasiklin,
diuretic tiazid,
dan furosemid

o Umumnya
menyembuh 3 -
4 bulan setelah
penghentian
obat

fbh fmunofluore$Bn Pada Berbagai penyakit Kulit



Interaksi limfositepitelial dapat dibagi dalam 3 stadium utarra: antigen

recognition, lymphocyte activation, dan keratinocyte apoptosis'

Setelah pengenalan antigerl sel T CD8+ akan teraktivasi' Sel ini dalam

lesi akanmengalami ekspansiklonal, dilar{utkmdenganproliferasioligoklonal

ataukadalgmonoklonal.LimfosityargtCIaktivasi(Thl,Th2,dmselTsitotoksik

supresor) melepas [--2,1L-4,IL l 0, IFN-1,'iNF-o, dan TGF-P l, yang akan

menarik limfosit dan mengatur aktivitas biologikn)'a di dalam dan disekitar

epitlrelium. IFNI dalam stadium pmgilalflI artigs,n akurmengirxhici ksdinosit

rnenghasilkan lymphotoxin-o dan TNF-c, dan upregulate N{IIC tr' TNF-a

selanjufirya upregulate ekspr65;iMMP-g mRNAdalarr lesi, ngmemngftaflran

keiusakan menrbran basal. Keratinosit berpmisipasi pula dalam respon dengrot

menglrasilkan tr-- 1 p, I[-4,[-6,GM{SR dan TNF-{I. Sitokin tersebut lebih

lanjut akan mengaktifl<an makrofag dznp*ipheralblood monoqtte cells

(PBMC), dan upregulasi molelarl adesi dar akitivitas mignsi'

Mekanisme sel T sitotoksik meryebabkan apoptosis ke'ratinosit diduga

melalui: ( I ) TNF-o mengikat reseptor TNF-c Rl pada keratinosit, (2) FasL

(cD95L) pada sel T mengikat Fas (cD95) p.Au keratinosit, dan (3) sel T

mensekresikan granzyme B akan menerrbus dinding keratinosit via bantuan

perforin. Ketiga mekanisme di atas akan mengaktikan caspase cascade

keratinosil menghasilkan ryoptosis.

Imunofluoresen langsung liken planus dan kelainan kulit dengan reaksi

[kenoid

. Shagg BlvlZ pattern: fibrinogen (Gambar 1)

. Cytoid bodies: IgM dan IgA" kadang IgQ, C3, da fibrinogen (Garnbar 2)

Imunq

reaksi i

od
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Imunofluoresen tidak langsung liken planus dan kelainan kulit dengan

reaksi likenoid

. ANA (hanyauntuk lupus eritematosus)

Pola fmunofluoresen Pada Berbagai Penyakit Kulit
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Gambar 2. Scattered and clurnped qttoid bodies: IgM



Antigen Liken planus

o Peptid otoreaktif (otoantigen) atau antigen eksogen (altered protein,obat,

alergen kontak, agen virus atau infeksius, atau target imunogenetik yang

belum teridentifikasi).3

1.2 Liken planus pemfigoides

Klinis2

o Koeksisten dari liken planus dan pemfigoid bulosa pada pasien yang sama

o Bula timbul pada kulit normal-appeming, j auh dari lesi liken planus dan

disebabkan oleh otoantibodi dalam sirlarlasi

. Padalikenplanusbulosurn,bulatimbulpadalesilikenplanus,akibatinfilfat

radang epitop spreading, dan tidak antibodi dalam sirkulasi.

Imunofluoresen langsung

c LinearBMZ:lgG dan C3 dengan perubahan dari fiken planus (cytoid

bodies dengan IgM, IgA, C3, dan shaggy Bl\Mdengan fibrinogen)

Gambar3)

Gambar 3. Shagg,tBhfZ: fibrinogen

10 Pola Imunofiuoresen Pada Berbagai Penyakit Kulit



Imuno{luoresef tidak langsung

t Linex BNIZ: IgG pada 50% kasus

o SSS:polaepidermal

Antigen target

o BP230(BPAGI)

o BPI 80 (BPAG2): paling penting) epitop MCW4 dari domain NC I 64'3

13 sindromuchenplanus.LupusEryrhematoors wo,{ap(varian mrenphnus).

Imunofluoresen lang;sung

cytoid bodies tercat dengan IgG IgM, dan c3 intradermal ataupada

dermal-qidermal junction(sama seperti pada liken planus). Dqosrt granalar

*au linear IgM dan c3 yangbiasa ditemui pada LE tetapi tidak pada liken

planus, jarang dijumpai. shaggt deposition darifibrinogeir p adaBrvlZyurg

t[ikal untuk likeir planus, kdang ditemui.3

Imunolluoresen Pada Berbegai Penyekit Kutit



BAB2

PEIYYAKIT YE SIKOBI ]LOSA

KRONIK



Gambar 4. Cell surface/ICS : IgG

BAB 2. PEITYAKIT VESIKOBULOSA KRONIK

2.1 Pemfigus vulgaris

Klinisz

. Subtipe pemfigus tersering

o Bula lembek, bila ruptur meninggalkan dmuded areas

o Terkenanya oral sering merupakan manifestasi awal pada kisaran 60%

pasie,n

o TandaNikolslrypositif

o Manifestasi kulit terdapat pada skalp, dada punggung ara intertiginosa

Imunofl uoresen langsung2/

o Cell surfacellCS patternforlgG (90%- 100%) atau C3 (Gambar 4).

Imunofluoresen tidak langsung

o Cell sudacellCS pattern: IgG memakai substrat esofagus monyet (90%

kasus aktif) (Gambar 5).

15Pola Imunofluoresen Pada Berbagai Penyakit Kulit



Gambar 5. Cell sudaceflCS: IgG

Antigmter-get

o Desmoglein3(130kd)

. Desmoglein I (160kd)

o Anti-desmoglein 3 (padaPVoml)

r Antidesmoglein3 dan I (padaPVmukolnrtan)

o ELISA untuk desmoglein 3 dan 1 berkorelasi deirgm aktivitas pe,nyakit.4

2.2 Pemligus vegetans

Klinis2

o Bula lerrbek nyeri yang dapat mengarah ke lesi vegetative granulating

dengan atau tanpa Pustul

r Tenrtamamengenai areainteruiginosa

Imunofl uoresen langsung

o IdentikPV

PoIa Imunofluoresen Pada Berbagai Penyakit Kulit



Imunofluoresen tidak langsung

o IdentikPV

Antigen target

o IdentikdenganPV

2.3 Pemligus foliaseus

Klinis

o Vesikel atau bula superfi sial, senrbutr de'ngan oosi dan krusta

. Me,ngenai skalP, wajatu badan

o Tidakmengenai mtrkosa

o Tarda NikolslrY Positif...".:.'
o Vuiur:a

o Fogoselvagem
-' 

'' ' :EndefitikdidaerahruralBrazil :

r 
g.rk;hridengandisfiibusiblackfly(spesiessimuliunr)

:,

DRBl

o Drug'induced

' ebih seringpadaPF dibandingt<anPV ( :l)-lJ

Obat paling sering: IlpenisilamiA captopril

Imunofltioiesen langsung

o identikPV

Imunofluoresen tidak langsung

o identikPV

o zubstat:esofagusgutneaPg

target

o desmoglein 1(160kd)

Imunofluoresen Pada Berbagai Penyakit Kulit 17



EnzymeJin ked immanosorbent a.ssay @LISA)a
Pemeriksaan ELISA lebih sensitif dan spesifikdari imunofluoresenuntuk

membedahan PF dari PV, dan titernya berkorelasi lebih baik dengan aktivitas

penlakitdibandinglcnimunofluoresentidaklangsung.Padasebagianbesekasus,

fUSe positifuntuk desmogtein 3 (pada PV mucosal), positifuntuk desnoglein

3 dan 1 (pada PV mukokutan), danhanyapositifuntuh desmoglein I (padaPF).

2.4 Pemligus eritematosus

Klinis2

o Me,nge,nai area seboroik wajatr danbadarl menyenrpai LE

Imunofl uoresen langsung

o Cell sudacellCS pauern (IgG atau C3) dan granularBlvlZ(gM,C3)

(Ganrbar6dan7)

Gambar 6 . Cell sudaceflCS: IgG

18 Pola Imunolluoresen Pada Berbagai Penyakit Kulit



Gambar 7. GranularBMZ: IgM

Imunofluoresen tidak langsung

o Cell surfacellCS patt ern: lgG

o AIrIA

Antigen target

o Desnoglein l (160kd)

2.5 Pemfigus paraneoplastik

KHnis

o Oral involvement berat

e Polymorphic cutaneous involvement

o Dryatmengenaialffal

o Disertai bronkiolitis obliterans, keganasan

o P ada 21 3 kasus, tumor ditemui pada presentasi pemfi gus; dan I /3 kasus

pernfigus mendatrului tumor.

r Keganasan yang menyertai: leukemia limfositik kronitq tumor Castletnan,

timom4 neoplasma spindle cell,makroglobulinemia waldenstrom

irla Imunofluoresen pada Berbagai penyakit Kulit



Imunofluoresen lan gsung2

. Weakfocal cell surfucellCS pattern dan linear/granular BMZ: IgG

dan/atau C3 (Gambar 8). Untuk mendapatkan hasil di 435, fuadang perlu

biopsi ulang.6

. Perubahan likenoid dapat pula ditemui (shaggBlvlZ dan qttoid bodies)

o Hasil.fals e-negative rneningkat

Gambar 8. Cell surfacefiCS danlinearBl{Z: IgG (deposit trgG dan

komponen komplemen pada permukaan keratinosit basilar dan suprabasilar,

dan sepanjangBl\lZ\.

Imunofluoresen tidak langsung

c C el I surfacellCS (gG) dengadtanp a linear BlllZpada subsEat esofagus

monyet

o Rat bladder ialah substrat paling sensitifuntukpemfigus paraneoplastik

(Gambar 9)t: 7 Sohsensitifdan 83% spesifik.
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Gambar 9 . epithelial sudace stainingpadarutbladder

Antigen target : l

o Desmodein3 (l30kd)

o Desmoglein 1(160kd)

o Plektin(>500kd)

o Desmoplakinl(2s0kd)

r BPantigenl(230kd)

o Desmoplakintr(2l0kd)

o Envoplakin(2l0kd)

o Periplakin(l90kd)

o Undetermined (l70kd)

2.6IgApemphigus

Klinis2

o Vesikel dan pustul pruritik dalam pola anular

o Predileksi mea intertriginosa

r Mukosajarangterkena
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o Gangguan penyerta: gamopati IgA monokloyl; WYalttClolml Sluten-

sensitive enteropathy

Imunofluoresen langsung

c Cell surfacellCS pattern: IgA (Garnbar 10)

Imunofluoresen tidak langsung

o Positifpada 50olo kasus

Antigen target

o Desmocollin I (subsetdaritargetdesmoglein3 dan 1)

Catatan

Sub-Corneal Pustular Dermatosis (Sneddon-Wilkinson disease)

trmunofluoresen langsung

Fadas$agiarpasien,dijunpai depitlgAirtadennat IgAteffiSutbiasarrya

tampakdalam polapemphigus-likeintercellular ataaterbataspadalapisanatas.s

fmunofl uoresen tidak lan gsung

Antibodi IgA sirkulasi terhadap substansi interselular epidennis didetetsi

pada kasus tunggal. Kasus tersebut sekarrrg didiagnosis sebagai XgA pem."tphigus

SPD-type.5

22

Gambar 10. Cell surface/ICS: IgA
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a7 Pemfigoid bulosa (BP)

Xlinikr

o Bulategangdi ataskulit eritema urtikarial ataunormal

o Predileksite,nrtamafleksural

o Pasien lanjut usia tenrtama > 60 tahun

o Umumnyadisertaikeluhan gatalmenyelunrh

o Mengenaimukosa 10-40%

. Tidak timbul skar (beda dari pemfigoid sikatrikal dan e,pidermolisis

bulosadidapat)

o Varian: BP lokal (pada orang tua, ekstremitas bawah), perqfigoid

nodularis (prurigo nodularis dengan/tanpa bula), pruritus menyelunrh

dan dermat itis, urticarial pemphigoid, bula tegang akral pada bayi

dan lesi vulva pada prepubertal.

Imunofluoresen langsun g

o Linear basement membrane zone @MZ): IgG (90%)

o LinearBlvlZ: C3 > 90yo (Gambar I l).

Gambar ll. LinearBMZ: C3
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Imunofl uoresen tidak langsung

o Linear BMZ: IgG pada substrat esofagus monyet (IgG dalam sirkulasi:

75% kasus) (Gambar 12)).'z Sebagian besar pasien dengan circulating

Ig$ anti -Blvlz memiliki pula IgE anti-BMZ dalwxrsenrm.T

o Salt-splitshz (SSS) : pola epidermal (Gambar I 3)

o Sesekali pola kombinasi epidermal-dermal

Bila zubstat imrmofluoresen diinkubasi pertama dalam I M NaCl untuk

memisah epidermis dari dermis pada lamina lucid4 maka persentase lebih tinggi

dari pasien akan dideteksi meinpuryai circulating antibody. Selain lebih se'nsiti{

kelebihan lain dari I M NaCl-split substate ialah bahwa antibodi pemfigoid

mengikatke atap dari artificiallyinducedblister(dasardari selbasal) sehingga

dryat dibdakm dari urtibodi pasien epidermolisis bulosa didqat (EBA), lorena

antibodinya mengikat dasr dari sisi dermis.T

Bebda dari pemfigus, tito antibodi pada imunofluoresen tidak langsung

pasieirpemfigoidbiasanyatidakberkorelasidenganluasatauaktivitasperyrakit.

SelainC3,komponeirkourplemenjalurHasikdanaltematifdanproteinpengatur

$ltl) didepositpulabagian epidermal BlvlZpadapasien pemfigoid.

Hal ini mengindikasikan bahwa serum pasien pemfigoid dapat mengaktifl<an

komplemen jalur klasik (oleh IgG) maupun alternatif (melalui mekanisme

amplifikasiC3).?
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Antigen target

o BP230(BPAGI)

o BP180 (BPAG2 atau kolagen tipe XVtr): NC16A sebagai regio

imunodominanBPlS0.

Gambar 12. Linear BMZ: IgG

Gambar 13. SSS: epidermal pattern
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Antibodi terhadap epitop ini (NC I 6A) mampu me,mediasi pernbenhrkan

lepuh zubepidermal. Pemeriksaan EUsA untukmengukurrealcivitas senrmpasien

tertradapdomainNCl6adariBPAG2, adalahsensitifdanqpesifikuntukdiagnosis

pemfigoid. Selain itu, titer antibodi terhadap epitop, yang ditentukan dengan

ELISA, berkorelasi dengan aktivitas penyakit.?

2.8 Pemligoid sikatrikal (pemfigoid membran mukosa)

Imunofluoresen langsun g

o Continuous linearBNIZ:IgGC3 (Gambar l4); kadanglgA' IgM, dad

ataufib,rin.

spesimen biopsi untuk imunofluoresen langsung png lebih baik adalah

mukosa perilesional. Splitting sampel j aringan dengan I M NaCl meningkatkan

sensitivitasimunofluoresenlanpungdanmemfasilitasiidentifikasiimrnrorqktan

dan distribusinya dalam epithelial basement membrane'g

Imunofluoresen tidak langsung

o lmunofluoresen tidak langsung memakai kulit/mukosa intak sering

menemukan titer re,ndah lgG (dan /atau IgA) anti-BMZ'

Pemakaian 1 M NaCl-split s/rfrl sebagai test substrate dapat

mmingkatkan deteksi otoantibodi. Dengan cara ini, ikatan IgG (dar/atau IgA)

biasaqra ditujukan terhadap sisi epidermat dari 1 M NaCl-sp lit skin,walaupun

dapat pula terj adi ikatan kombinasi terhadap dermal dan epidarmal, atau s@ara

eksklusif terhadap dermal. Berdasarkatr hal tersebut, menunjukkan batrwa

cicatrical pemphigoid mempunlai beberapa otoantigen berbeda Pasien dengan

otoantibodi IgG dan IgA anti-BMZ mempunyai prognosis lebihjelek ftebutuhan

obat untuk mengontol penyakit dan keparatran klinis).8
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Garnbar 14" Irnunofluoresen langsug kulit perilesional (nonnal appeanng)

menampakkan deposit C3 linear continuous dalamepidermal basement

membrane.

Antigentarget ', '.

o BPAG1 (BP230)

o BPAG2 (BPl80)

o SubrmitF4integrin

. Integdnu6

o l-aminin 5 (dinamaipulasebagai epiligrin" nicein, Kalinin,BM600)8

o Kolagen tipe VII (290 kd)

2.9 Linear IgA bullous dermatosis

Klinis2

Vesikel dan bula te,rsebar luas pada kulit normal atau plakat urtikarial

Paling banyak mengenai badan

Ganrbaran anular atau targetoid dengan vesikel atau bula di perifer

Mukosa umum terkenq dan kelainan okuler dapat pula timbul

Penyakit yang s€rupa dengan chronic bullous disease of childhood

(CBDC) (sangat sering mengenai perineal danperioral)

Vesikel kecil berkelompok membentuk 'clusters ofjewels or pearls'

a

a

a

a

a
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Imunofluoresen langsung

o Linear homogenous BlvlZ: IgA (pada beberapa kasus didapati

intense linearBlvlZdeposition of IgG C3) (Gambar 15;.2'e

Imunofluoresen tidak langsung

c Lin ear BMZ: lgL (30% sampai 5 0% kasus), dan 7 0o/o pada CBDC

o SSS: epiderrnal, dermal, ataukombinasi

Antigen target

o 8P180(BPAG2)

o LABD (97 kd) dan LAD- 1 ( 1 20 kd) : merupakan produk penguraian dari

BPl80.e

o Kolagen tipe Vtr (290 kd) dan antigen dermal (285 kd).'

2.10 Pemfigoid gestasiones (herpes gestasiones)

Klinis

o Awitan umumnya selama fiimester 2 dau 3 kehamilan
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Gambar 16.. Linear BIvIZ C3

o Dapat terjadi pada post-partum (2 -3 hartpost-partum)

o Erupsi kulit polimorf: mulai dari papul dan plakat urtikarial sampai vesikel

danbula

o Tipikal mukosabebas dari lesi

o Rekuren dapat terjadi dengan pemakaian konhasepsi oral

o Pemphigoid gestationes neonatal dapat terjadi akibat transfer pasif IgG

ibulewatplasenta-

Imunofl uoresen langsung

o Linear BMZ: IgG (kisaran 25% kasus)

o LinearBMZ: C3 (100% kasus, diagnostik) (Gambar 16)

Imunofluoresen tidak langsung

o Linear BMZ: IgG (hanya pada < 2|o/okasus)
-1

o SSS:polaepidermal
,:.

Titer antibodi dalam sidculasi (bila diperiksa dengmEl$A)bqkorelasi

dengan luas dan keparatran penyakit. t0
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Antigen target

o BP230(BPAGI)

o BP I 80 @PAG2): pahng penting) NC I 6A sebagai regio imunodominan

BP180.

2.11 Epidermolisis bulosa didapat

Klinis2

o Erosi dan lepuh pada area mudah kena trauma (siku, lufut, akral)

c Skar dan milia, penrbahan postinflamasi

o Dapat terjadi distofi kuku dan alopesia scarring

c Varianlain:BP-like,cic-aticalpgmphigoid-like,Brunsting-Perrycicatical

pemphigoidJike

Imuu ofl uoresen langsung

e LinearBMZ: IgG (100o/o) dan C3; kadang IgA (66"A atau IgM (5070)

Imunofl uoresen tidak langsung

c Linear BIvIZ: lgG pada5 0% pasien

r SSS: dermalpattbrn (GambartT).
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target

r Kolagen tipe VII (290 kd): domain NCI

Dermatitis herpetiformis

o Paprrl atau vesike[ oitqm tedistibusi simetis pada bagian ekstensor sikq
lutut, bokongpinggul, dan scalp

o Vesikel berkelompok dalam konfigurasi herpetiformis

o Sangptgatal

o Sering disertai erosi multipel akibat ganrkan

o Satu bagian dari spectrum gangguan gluten-sens itive yangtermasuk

penyakitceliac

o sebagai konsekuensi tidak langsung dari gluten-sens itive entercpathy

hunofluoresen langsung

- ' GranularBMZpatternforrgA,with stippring ofdermal papilrae dari
normal apperaring skin (l}0%)(Gambar lg)

o Deposit rgAden c3 tersebut tidak dipengaruhi oleh terapi dapson tetapi

intensitasryra dapat rnenurunatauhilang setelah diet bebas gluten ketat

o Dapat pula dijumpai c5 dan MAC dalam area dimana dijumpai deposit

Igrq.rz
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GambarlS.GranularBl{Zwithstipplingofdermalpapillae:lgA

Imqrnofluoresen tidak langsung

o Antibodi endomisialklaslgApadaT6%pasienyangmendryatdietnormal

rnengandung gluten (Garnbar 19). otoantibodi ini ini spesifik terhadap

epi derm al - s P ecifi c Tgas e s't2

r Femqiksaanartibodiendomisialdisratkmrnrfirkidentifl<asiglrserrsamzrw

mtercpatlry@SE)danrrntrftmemonitorrespontedradrydiebebasglrfen.

Gambar 19. Antibodi sndomisial: trs"A
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Iissue transglutaminase (Tgase) pada penyakit gltten-sensitive

EpidermalTgase dalam lesi DH.t2

Pemeriksaan IgA dalam sirkulasi terhadap Tgase (dengan ELISA)

disarankan untuk identifikasi adanp GSE dan untuk memonitor respon

tertradap diet bebas glute,n. 12
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BAB3

KELAINAI\ KT]LITPADA

PENI"YAKIT IIUTRISIONAL,

METABOLTK DAN IMRIDITER



Porfiria kutanea tarda (PCT) Pseudoporfiria

Tipe paling sering

Fotosensitivitas, kulit fragil

Vesikel,bula, erosi, krusta, milia,

skar, hipertrikosis pada area sun-

exposed

Biasa pada dekade ketiga atau

keernpat

Tersering didapat, dan 20%

otosomal dominan

Disertai dengan penggunaan

konhasepsi oral, alkohol,

heksaklorob snzen, fenol kl ori nat e d

Klinis identik dengan PCT

Disertai dengan gagal grnjal

laonik dengan hemodialise, SLE,

hepatoma, hepatitis C,

sarkoidosis, obat

NSAIDs, tetrasiklin, nalidixic

acird, furosernid, diazid

siHosporin

BAB 3. KELAINAhI KULIT PADAPEI\TYAKIT NUTRISI(E{AI,,

METABOLIK DAIY HERIDITER

3.l Porliria

Tabel2. Klinis2

Imunofl uoresen langsung

oDermal vessels: homogenous thick staining pattern untuk IgG t
IgA, C3, fibrinogen (Garrbar 20)

oG ranulmBMZ untuk C3, IgM

cW eahthick linearBMZ untuk IgG IgA
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Gambar 20. Homo genous thick dermal blood ves s els : lgcalgA, IgM, c3,
fibrirogen
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BAB4

PEII"YAKIT JARINGAN II(AT

OTOIMT]N



BAB4. PENYAKIT JARINGAI\I IKAT OTOIMT]N

4.1 Lupus eritematosus sistemik

Klinis(KriteriaARA)2

o Malar 'butterfly'rash

o Eksaserbasi oleh [IV, fotosensitif

o Painless oral ulcers

o Artritis non-erosifmengenai e" 2 sendi perifer

o Scrositis

o Nefritis

o Anernia, lekopeni4 hombositopenia

o TiterabnormalAl{A

o Titerabnormalanti-dsDNA ' '
o Antibodianti-Sm

o Antibodi urrtic*Aomio IgG atau IgM

Imunofluoresen

Karena tidakjarang didapatkan hasil imunoflumesen negatifpadapasien

LEakut, subakut, dankroni( danadarryahasilpositifpalsupdaindividunormal,

irnunofluoresqrhanrsdiinterpretasikandalamkontekstemuanklinisdanhistologis

tiap individu. IgG IgAb IgM dankomponen komple,lnen (C3, C4, Clq, prope,rrdirl

factor B, dan MAC c5b-c9) dideposit dalam bentuk con tinuousgranular atau

linearband-lilcepadaDEJkulitlesionaldannonJesionalpasienlE. pemeriksaan

ini dinamai lupus band test (LBT),yang meliputi LBT lesional dan LBT non_

lesional. Apabila lesi non-lesional yang diperiksa, secaratotal dilindungi dari
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matahari(bokong),makaqpeifisitasdiagrrostikSLEakansangattinggibiladitemui

> 3 imunoreaktanpadaDEl. Walaupun demikian, LBT non-lesional berkurang

popularitasnya karena adanya asai serologik (antidsDNA). t3

Imunofluoresen langsung

o GranularBMZ pattern urfiuklgG IgM, IgA, C3 (Gambar2l). Kulit

terkenasun-exposed (> 90%); kulit nonlesional sun-exposed (50o/o);

kulitnonlesionaldannonsun-exposed(30"/r).

. Speckled epidermal nuclei pattern untuk IgG (10 - 157o) (Gambar

22)

Gambar 21. Granular BIVIZ: IgM
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Gambar 22. Speckled epidermal nuclei:lgG

Imunofl uoresen tidak langsung

o ANA

4.2 Acute cutaneous lupus erythematosus (ACLE)

Kisman 60% sampai l}U/olesiACLE memperlihatkan LBT lesional.

Karena individu normal yang kulitnya mengalami kerusakan akibat matatrari

margfrasilkanpula gmrbran png sama nilai Hinis pemeriksaan LBTpadaACLE

perlu dipertimbangkan. ",

4.3 Subacute Cutaneous Lupus Erythematosus (SCLE)

Klinisz

o Makuladanpapul eritemkemudianme,njadiplakatpolisiklik dan anular

hiperkeratotik papuloskuamosa

o Fotosensitif

o Jarangme,rgenaiwajatr
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o Menyernbuhdenganleukoderrnadmtelangiektasia

o Kisaran 50%pasienmemenutri criter,iaARArmtukSLE

Gangguanimunologrk . . ,

o Keberadaan otoantibodi terhadry ribonukleoprotein Ro/SS-A sebesar

70%o sarnpai 9ffl. sangAt menduhmg diagrcsis

o Otoantibodi tahad4p I-iSS+r 30%o smpai 5fflo

o AIrIA: 6 0o/o - 80Yo

Imunofluoresen langsung

o GranularBMZpattemrmtuklgcIgIvI, C3

o' Dryitprtiaiatelgcdalilnsi@lasmaepidermalfterminosit(Gmb@

23)

o Cytoid bodiesuntuklgftd danIgA

Kisran 60/o pasien menrm$uklwr t,BT lesional (d€posit IgG polapatlel

dust-like drselrlttor keratinosit basal). Gambaran ini spesifik mtuk SCLE kn€na

merefl eksikan adaryra otoantibodi Ro/SS-A.r3

Gamb ar 23. Epid ermal /lceratinocyt e intrarytopl asmie parti culate

dqosition:lgp
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Imunofluoresen tidak langsung

o ANA

4.4 Chronic Cutaneous Lupus eritemato$us (CCLE) tipediscoid

KIinis

o Rash discoids*aratipikal tampak sebagai plakat induratif, eritematosa

dan berbatas tegas, dengan hiperkeratosis, atrofi, telangiektasi4 dan plug

folileiler.

. Dapatdijumpaihipo/hiperpigmentasi

o Paling banyak mengenai wajah, scalp, teling4 area V leher, dan bagian

ekstorsorlengan

. Skalp yangterkenadapatmengakibatkan alopesiaskar.

Gangguanimunologik

o Dqatdijumpaianti-ssDNA

o ANA titer rendatr p ada30%o - 40% pasien

o Otoantibodi Ro/SS-A dan LalSS-B jarang

o Anti-dsDNAjarang

Imunofl uoresen langsung

o GranularBlvlZ pattern unhrk IgG dan IgM (Garnb ar Z0).Kulit terkeira:

> 90oh. Lesi pada kepala, leher, dan lengan memberikan hasil positif

lebih sering (S0%) daripada lesi padabadan (20%).LBT lesional dari

lesi lebihtua (> 3 bulan) lebih seringpositifdibandinglenlesi lebihmuda.

. Shagg, thickBlvlZdenganfibrinogen

o Cytoid bodies derryanlgM dan IgA
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Gambar24.GranularBlvlZdmcytoidbodies:lg\n

Imunofluoresen tidak langsung

o Tidarkada(ANAjarang)

4.5 Lupus eritematosus bulosum

Klinis

o Fotosensitivitas

o Kelainan kulit: bula tegmg, vesikel, urticarial vasculitis-like lesions,

dan manifestasi kulit SLE

o Temuanpadakulittipikalmempunyai fotodistribusi

o Dapattimbulskar

o Mukos4terutamaoraldaPattimbul

Imunofluoresen langsung

o LinearBMZ: IgG dan C3; IgM dan IgA (bilabiopsi bulaperilesional)

(Gamb afl5)

. GranularBlvlZ:IgQ IgM,C3 (bilabiopsi lesional padar"rr& malarl

(garnbar26)
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Gambar 25. Linear BMZ: IgG

Gamb ar 26. Gr anul ar BlvlZ: lgG

Imunofl uoresen tidak lan gsung

c Antinuclear antibodY (ANA)

cAntibodiBMztidakterdeteksidenganesofagusmonyettetapidapat

dideteksi dengan SSS

r SSS: dermalpattern(IgG)
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Antigen target

o KolagentipeVtr(290kd): domainNCl

4.6 Mixed Connective Tissue l)isease

Klinis2

o Gambarankombinasi dari I,E, scleroderma, danmiositis

Gangguanimunologik

o Antitodititertinggiterhadap actractablenuclear antigen

Imunofl uoiesbn langsung

c GranularBlv|Z pattern: jarang (lsyr)

o Speckled epidernrul nucleiwrfiiklgG {a6%- 100%)

Imunolluoresentidaklangsutrg l

o firffi

4.7 Dermatomiositis

Klini5z'u

o Papul eritem, violaceous di bagian dorsal sendi interfalang atau

mitacarpophalangeal (papul Gothon)

o Eritema simetris, konfluen pada sendi interfalang atau

metacqrpophalangeal, prcqes1 olryranou maleolus mdialis, dan patella

(TandaGotron)

o Erite,rnadanedemaperio$ital, violaceous Qrcliohope)

o Telangrektasia periungual dengan atau tanpa hemoragi kutikuler dan

distrofikutikula

o Eritemaviolaceouspermukaandorsallengarabagianposteriorbahudan

leher(shawl sign)

o Poikilodermaatrofikans
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o Pnnitus

o Kalsifikasikulitlebihumumpadabenhrkjuvenile(40% - 5U/o)

o Kelemahanototproksimalsimefiis

o Enzim otot rangka meningkat pada 90% kasus dermatomiositis klasik

. Spesimenbiopsiototabnormal

o Elekhomiografiabnormal

o Risiko keganasan ftanker ovarium) tinggi terutama pada pasien > 50
,":.

Gangguan imunologik

o kvel ANA meningkat pada substrat sel tumor marnrs ia (600/o - 8U/o)

. Anti Io-l Q}%pada dermatomiositis klasikdan A}%pada

polimiositis)

Imunofluoresen langsung

o Band-like granularBMZpattemuntuk IgM, IgG dan C3 (intensitas

rendah).2,1a

o Cytoid bodies rxttlklgM (Gambar27)danIgA, shaggBMZdengan

fibrinogen(Gambar28)

Gambar 2V . Granul ar BMZ dan cytoid bodies : Ig\A
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Gambar 28 . Sl mggt BlvlZ: fibrinogen

Imunolluoresen tidak langsung

o ANA

4.8 Skleroderma sistemik

Klinis2

o Kulit kencang meluas dari jari ke ekstremitas atas, badan, wajah,

eksfemitasbawah

FenomenaRaynaud

Perub ahan k apiler nail -fol d

Edematangandanjari

Kontraktur fleksi dan sklerodaktili dengan kulit atrofi (waxy dan

shiny)

U[us ujungj ari dan knuckles

Wajah (mask-like, expressionless), dengan hilangnya garis wajah

normal

Small, sharp nose,blbir danrambut tipis

a

a

a

o

a

a
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o Micrustomiadengancelahradialsekelilingmulut

. Telangiektasia wajah dan badan atas

Disfungsi esofagus pad a > 9U/o

o Fibrosisparu

o Fibrosis miokardialpadai}-70%o

o Keterlibafir girf al dengan hipertensi

Gangguan imunologik

o Antibodi anticentromereharryapadalT% - 2lYopasien(pda sindrom

CREST: 50%-96%)

o OtoantibodiScL-70:30Yo

Imunofl uopresen langsung

, . GranularBlvlZpatternuntuklgM (sun-exposed:6A%)

o Speckled epidermalnucleipt:ttem:20%o

. Shagg BMZ dengan fibrinogen (Ganrbar 29)

Imunofl uoresen tidak langsung

o ANA
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BAB 5. KELAINAN KULIT PADAGAI\GGUAIY PERADANGAN

DANVASKULAR

5.l Vaskulitis

Klinis

. Purpurapalpabel

o Dapat ditemui macula, urtilari4 pustul, vesikel ulkus, nekrosis, dan livedo

reticularis

o Terseringmengenai ekstremitasbawatratauareadependenlain

o Diagnosis spesifik terganhrng pada pola organ yang terkena dan garnbaran

histopatologi

Imunofl uoresen langsung

o Strong dermal vessels deposit: fibrinogen (rutin), IgM, Ige C3

(bervariasi) (Gambar 3 0). t s

Gambar 30 . Strong derrnal blood vessels:tgM
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Klinis

a

a

5.2 Henoch-schonlein purpura (HSP)

Terutama pada anak, dapat pula pada dewasa

Purpura palpabel pada kaki, ankles,ekstremitas bawah

Infeksi TR atas barupada 75% kasus

Nyeri abdom en, perdarahan gastrointestinal, atau intususepsi

e Artralgia mtritis

o Glomenrlonefritis

Imuno{luoresen lan gsung

o strong dermal vessels deposit: IgA * konjugat lain (Gambar 31).2'15

Gambar3l . Strong dermalvessels deposit:lgA

o

a
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BAB 6. POLAIMUNOFLUORESEN

6.1 Pola linear Basement Membrane Zone (Btr.4iz):

o Pemfigoidbulosa

o Pemfigoidsikatrikal (merrbranmukosa)

o Pemfigoid gestasiones (herpes gestasiones)

o Likenplanuspemfigoides

Lupus eritematosus bulosum

.," _ o Epidermolisisbulosadidapat

o LinearlgAbullous dermatosis

6.2 Pola Cell Surface/fnturcellular Space (ICS):

oPemfigusvulgruis

oPemfigusvegetans

o Pemfigusfoliaseus

o Pemfi gus eriternajosus

olgApemphigts

o Pemfi gus paraneoplastik

6.3PolagranularBMZz

o Dermatitis herpetiformis

o Lupus eritematosus (sistemilq subakut, diskoid bulosum)

oMixed connective tissue disease

o Skle,roderma sistemik

oDermatomiositis

6.4 Pola shaggy Bl['4.Zz

o Likenplanus

Poh fmunofluoresen Pada Berbagai penyakit Kulit 59
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. Lupus eritematosus dan gmgguanjaringan ikat lain

. Drugreactions

Photodermatoses

6.5 Pola vaskular dan lainnya:

o Porfiria

o PurpuraHenoch-Schonlein

o Vaskulitis
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LAMPIRAN

A. Imunofl uoresen lan gsungr 6

I. Spesimen biopsi dan media transpor

1. Metode medium transpor (Michels atau Zeus)

Punch biopsy (4 mm) dari kulit uninvolved, involved or

spesimenmukosa

Spesimen segeramasukkan ke dalam vial medium Uanspor yang

tersedia dan tutup rapat. Stabilitas spesimen Shaipada ambimt

temperatwe(ebih disukai), dar 6 hari biladisimpan dalam kulkas.

Kirimkelaboratorium

Terjadi kehilangan sensitivitas sebesar kisaran 10% dengan

medium tansporbila dibandingkan dengan metode snap-ftozm.

Hal ini memerlukan biopsi ulang bila hasilfals e-negative.

2. Metode Snap-frozen

Punch biopsy (4 mm) dari kulit uninvolved, involved or

spesimenmukosa

Spesimen segera masukkan ke dalam liquid nitogen dan biarkan

membeku merata. Spesimen dapat dibekukan dengan cara

di atas foil aluminum yang terletak di atas bloke

s kering, bila liquid nitrogen tidak tersedia (liquid nitogen lebih

disukai).

Immediately wrap specimen carefully in aluminum foil. At

no time should the specimen be allowed to thaw.

Letakkan the wrapped specimenke dalam vial plastik yang

sudah dilabel dantutup rapat.

Kirim spesimen dalam keadaan beku di atas es kering.

t
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Contoh snap-frozeri7

I . Spesimen biopsi kulit atau mukosa biasanla didapat dengan biopsipntdt

ataubedahpisau3-5mm.

2. Spesimen biopsi kemudi an dt snap-frozm. Bila ada keterlanrbatan antara

biopsi dan snap-frozen, maka spesimenhanrs dipertahankan dalarn salin

dingin

3. Potonganbeku 4-6p d.ipotongpada cryostat dan ditempatkan pada glass

sft7e sebelum dikeringkan selama 15 menit.

4. Setelah pencucian dalam phosphate buffer saline (PBS), pH 7.2, slide

dibaringkan dr dalammoist chamber dengan FITC coniugates dengan

qpesifisifitasberikut anti-IgQ, anti-IgM, anti-Ig,,\ anti-C3,dananti-fibrin.

Tiap reagen dites pada slide terpisah.

5 . Setelah dicuci dalam PBS, slide diole si buffered glycerin dan dipoiksa

dibawatr milaoskop fluorese,n.

II. Prosesing spesimen biopsi di laboratorium

Potongan beku dari semua spesimen biopsi dicat dengan antisera

(fluorescein-conjugated) yang spesifik untuk IgQ, IgM ,lgA', C3 dan fibrinogen,

selanjutrrla diinlubasi, dan diinterpretasi dengan mikroskop fluorese,lr.

III. Interpretasi

Dalam sebagian besar kasus, diagnosis harus dikonfirmasi dengan

pemeriksaan klinis dan histologis.

Teknik Salt split s/rin (SSS)'?

Teknik ini digunakan untuk membedakan antara penyakit berlepuh

subepidermal dengan gambaran imunofluoreson langsung yang sama. Dalam
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prosedur ini, kulit manusianormal diinkubasi dalam I M NaCl selama(S -72
jamuntukmemisah(qplit)kulitte,mebutpadalevellaminalusidaPadapemfigoid

bulosa, antibodi akan terikat ke atap dan dasar lepuh sedangkan pada

epidermolisisbulosadidapa! antibodinyahanyaterikatkedasar(bagiandermal)

dan split skin

B. Imunofluoresen tidak langsungtT

l. Bagian-bagian substat dibiarkanbereaksi dengan serumpasien yang

diencerkan secara serial (misal l:10, 1:80) dalam moist chamberselama

30 menit. Sera control yang diketahui reaktivitas antibodinya (+A), dites

pula secara simultan. Sampe-l senrm diperoleh dari 8 - l0 ml whole

blood tanpa antikoagulan. Serugr dapat segera dipakai untuk

imunofluoresentidaklangsung(sennn ngbelunsqgsadipakai disimpm

Pada -200C 
q"'

2. Setelahpencucian dalam PBS untukmenyingffimprotein serum yang

tidak terikat, sampel diberi anti-IgG (FlTC-conjugated) atau konjugat

antibodi lain yang diketatrui spesifisitasryra.

3. Setelah pencucian sekurangnya l0 menit dalam PBS (untuk

menyingkirkan konjugat yang tidak terikat), slide diperiksa dibawah

mikroskop fluoresen.

1

I

i
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Seorang pria usia 55 tahun datang dengan kelainan kulit berupa bula

lembek multipel pada badan, dan bula tersebut berlangsung singkat dan

membentuk krusta. Pasien tidak ada kelainan pada mukosa. Pasien ini

sangat mungkin menderita

A. Pemfigoidbulosa

B. Pemfigoidsikafrikal

C. Pemfigusvulgruis

D. Pemfigusfoliaseus

E. Dermatitis herpetiformis

Pola imunofluoresen berikut adalah dengan IgA berlabel fluoresein.

Diagnosis pasien adalah:

A. LinearlgAbullousdermatosis

B. Dermatitisherpetiformis

C. IgApernphigus
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3.

D. Pemfigoidsikarikal

E. hryuseritematosus

Pola imunofluorese,n tidak langsung pada SSS berikut dapat dijumpai

pada:

B. Pernfigusfoliasenrs

C. Pemfigoidbulosa

D. Pemfigoidgestasiones

E Eprdennolisisbulosadidryat

4. Pada seorang wanita usia 30 tahun, timbul enrpsi vcsikuler pada badm

2 hali setelah melahirkan. Pola diagnostik paling spesifik pada

imrnrofluoresen lmgsrmg dalah:

A. Shong granularBlvlZdengmlgG

B. Cell surface/ICS dengan C3
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C.'Strong linear BMZ dengan C3

P. ShaggyBtvlZdengan fibrinogen

E. CloidbodiesdenganlgM

Pola imunofluoresenberikut dilihat dengan IgG Diagrrosispalingmungfin

ialah

A. Pernfigoidbulosa

B. Pemfigoidmernbranemukosa

C. Pemfigusfoliaseus

D. Pemfigusparanooplastik

E. Pemfigrsvulguis

S eorang pasien hanya positif untuk desz oglein- I antibodies . Asien ini

menderita:

A. Pemfigusvulgilis

B. Pemfigusfoliaseus
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C. Pemfigusparaneoplastik

D. IgApemphigus

E. Pemfigoidbulosa

7 . Pola imunofluorese,nberikut dilihat dengan IgA. Pasien me,nderita:

A Dennatitishqetifomris

B. LinearlgAbullousdermatosis

C. IgAperphigus

D. He,noch-Schonleinpupura

E. Porphyia

Seorang wanita usia 45 tatrun dating dengan fotosensitivitas dan bula.

Pasien ini mempruryai antibodi tutradry:

A. BPI8O

B. Desmoglein3

C. Desmogleinl

D. Desmoglein3danl

E. KolagentipeMl
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Pola imunofluoresen berikut dilihat dengan IgM. Pasien kemrmglinm

besarmenderita:

A. Pemfigoidbulosa

B.' Lupusoitematosus

C. Pemfigoidsikafiikal

D. fpidermolisis bulosa didryat

E. Dermatitis herpetiformis

1 0. Pola imunofluoresenberikut dilihat dengan lgA Otoantibodi pasien paling

mungfu in akan berealsi dengan:
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A. Desrnoglein3

B. Desmoglein I

C. Desnocollinl

D. Desmoglein3 dan I

E. Periplakin

I I . seorang wanita 59 tatrun mempunyai pola linear dermal IgG pada SSS

dan diserati keganasan. Diagnosis paling mungkin ialatr:

A. Pemfigusparaneoplastik

B. Antiepiligrin ciCatricatpemphigoid

C. Pemfigoidbulosa

D. PenyakitCeliac

E Epidermolisisbulosadidryat

I 2 . Foto imunofluoresen langsung berikut menrmjukkan pengetatan dengan

fibrinoger. Diagnosis palingmungfrin ialah:
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A. penofigoidbulosa

B. ponfigusvulgaris

C. Lupus eritematosus sistenrft

D. Epidermolisisbulosadidryd

riferrplmrs; : 
:

. t.

I 3. substat paling sensitifuntuk diagnosis pemfigus paraneoprastik pada
pemeriksaar imunofluoresen ialatr:

A. Rat btadder

B. Esofagusmon)€t

C. Esofagusguineapig

D. SSS
.:

E. Bibirguineapig

1 4. Seorangpasien 80 tal*ur datang dengan bula tegmg multipel otoantibodi
yang paling penting pada penyakit pasien ini akm mengikd:

A. BP23O

B. BP18O

C. NCI6A (domain dari Bpl80)

D. NCI (domaindari kolagentipeVtr)

E. Desmoglein3 dan I
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I 5. Pola imtmofluoresen b€rikut dilihat dengan IgG Dagnosis paling mungfuin

ialah:

A Vaskulitisleukositoklastik

B. Henoch-Schonlein prpura

C. Pemfigoidbulosa

D. Porfiria

E. Epidermolisis bulosa didryat

I 6. Antigentarget pada antiepiligrin cicaftical pemphigoid ialah:

A Desrroglein3

B. Desnroglein I

C. Desmoglein3 dan I

D. I^aminin5

E. KolagentipeVll

17. Seorang pasien usia 45 tatrun datang dengan erupsi kulit anular

dikarakteristik dengan vesikel pada bagian perifer. pola imunofluoresen

L{ras yang tampak pada imunofluoresen largsung ialatr:
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A. LinearBlvIZ:IgG

B. Cell surfacestaininguntuk C3

C. LinearBlvIZ:IgA

D. LinearBMZ: C3

E. GrrrularBlvlZ:IgNl

I 8. Pola pewamaan r:ntuk IgG.berikut pada imunofluoresen langsung paling

umrmdilihatpada:

A. Subacutecutaneouslupus erythematosus

B. Epidermolisis bulosadidapat

C. Discoidlupus erythematosus

D. Herpes gestasiones

E. Pemfigoidsikatrikal
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I 9. Pola pewanaan berikut untuk IgA khas untuk:

A" Pemfigwvtlgzis

.' B. PmpkitCeliac

C. Pernfigusfoliases

D. Pemfigusprrroplasik

E. Pemfgoidbulosa

20. Berikut ini adalatr antigen taqget ymg rtikennl pada pemngus

paraneoplastik:

A. BP23O

B. Kol4gentipeVll

C. NC16A (domain dari BPl80)

D. Democollin I

E. Periplakin
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