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Ozet

Sistemik lupus eritematozus (SLE), coklu organ tutulumuyla seyreden
kronik bir otoimmiin hastalik olup, izlem sirasinda olgularin bir kisminda
pulmoner tutulum gelisebilmektedir. Akciger tutulumu; plevra, parankim,
vaskiiler yapilar, hava yollari veya diyaframi etkileyebilen ve asemptomatik
bulgulardan yasami tehdit eden akut tablolara kadar uzanan genis bir
klinik spektrumda izlenmektedir. Bu derlemede, SLE'ye bagli pulmoner
tutulumlarin tedavisine iliskin kanitlar sistematik literattir taramasi ile
degerlendirilmistir. Mevcut literattrde, lupus iliskili pulmoner tutulumlarin
tedavisine yonelik randomize kontrolli calismaya rastlanmamaktadir.
Tedavi yaklasimlarina iliskin veriler buytik olctide gozlemsel ¢alismalar ve
uzman gorislerine dayanmaktadir. Calismalarin ¢ogunda, tiim pulmoner
tutulum paternlerinde birinci basamak tedavide kortikosteroidlerin etkin
oldugu bildirilmekle birlikte, kortikosteroidlerin kullanim dozu ve siresi
ile ikinci basamak immiinostpresif ajanlarin tedavideki yerine iliskin
kanitlarin sinirli oldugu gortilmektedir. Tutulum paternine 6zgii ve kanita
dayal tedavi stratejilerinin belirlenebilmesi icin prospektif ve kontrolli
calismalara ihtiyag vardir.

Anahtar Kelimeler: Sistemik lupus eritematozus, pulmoner tutulum, diffiiz
alveolar hemoraji, interstisyel akciger hastaligi, plevral tutulum, shrinking
lung sendromu

Giris

Sistemik lupus eritematozus (SLE) hastalarinda akciger
tutulumu sik karsilasilan bir klinik sorun olmakla birlikte,
tedavisine yonelik literatiirde sinirli sayida gozlemsel calisma
bulunmaktadir. Mevcut calismalar, birinci basamak tedavide
kortikosteroidlerin etkili olabilecegini distindiirmekte; ancak
ikinci basamak immdinostipresif ajanlarin tedavideki vyeri ve
tedavi suresine iliskin kanitlar yetersiz oldugu goriilmektedir.

Abstract

Systemic lupus erythematosus (SLE) is a chronic autoimmune disease
characterized by multisystem involvement, in  which pulmonary
manifestations may develop during the disease course. Pulmonary
involvement may affect the pleura, lung parenchyma, vasculature, airways,
or diaphragm and presents with a broad clinical spectrum ranging from
asymptomatic findings to life-threatening conditions. In this review, the
available evidence regarding the treatment of SLE-related pulmonary
involvement was evaluated through a systematic literature search. According
to the current literature, no randomized controlled trials specifically
addressing the treatment of lupus-related pulmonary involvement are
available. Treatment strategies are largely based on observational studies
and expert opinion. Although corticosteroids are reported to be effective
as first-line therapy across all patterns of pulmonary involvement, evidence
regarding the optimal dose and duration of corticosteroid therapy, as well
as the role of second-line immunosuppressive and biologic agents, remains
limited. Prospective and controlled studies are needed to establish evidence-
based, pattern-specific treatment approaches.

Keywords: Systemic lupus erythematosus, pulmonary involvement,
diffuse alveolar hemorrhage, interstitial lung disease, pleural involvement,
shrinking lung syndrome

Bu nedenle, lupus iliskili akciger tutulumlarinda kanita dayal
tedavi yaklasimlarinin belirlenebilmesi icin prospektif ve
kontrollii calismalara ihtiyac devam etmektedir.

SLE, coklu organ tutulumuyla seyreden kronik bir otoimmiin
hastaliktir. Hastalik seyri sirasinda olgularin yaklasik %50-
70'inde, primer hastalik aktivitesi ya da enfeksiyon ve
ilaclara baglh sekonder nedenler sonucunda solunum sistemi
tutulumu gelismektedir. Solunum vyollari, akciger parankimi,
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pulmoner vaskiiler yapilar, plevra ve diyafram en sik etkilenen
anatomik yapilardir. Pulmoner tutulum; asemptomatik plevral
eflizyondan, akut lupus pnomoniti (ALP) ve diffiiz alveolar
hemoraji (DAH) gibi yasami tehdit eden tablolara kadar genis bir
klinik spektrumda ortaya ¢ikabilmektedir.['2

Pulmoner tutulum gorece sik goriilmesine karsin, cogunlukla
diger organ tutulumlariyla birlikte seyretmesi ve SLE'nin klinik
heterojenitesi nedeniyle, bu alanda spesifik olarak tasarlanmis
randomize kontrolli calismalar oldukca sinirhidir. Mevcut
kanitlar agirlikli olarak olgu raporlari, olgu serileri ile gozlemsel
ve retrospektif kohort calismalarindan elde edilmistir.

Bu nedenle SLE'ye bagli pulmoner tutulumlarin tedavisi
biiyiik olctide klinik prezentasyon, tutulum paterni ve eslik eden
organ hasarina gore bireysellestiriimekte; tedavi stratejileri
mevcut sinirli kanitlar, uzman gortsleri ve benzer enflamatuvar
akciger hastaliklarindan elde edilen deneyimler dogrultusunda
sekillenmektedir.

Gereg ve Yontemler

Bu anlatisal derlemede, SLE hastalarinda pulmoner
tutulumun tedavisine iliskin mevcut kanitlari degerlendirmek
amaciyla sistematik bir literatiir taramasi gerceklestirilmistir.
Tarama PubMed/MEDLINE veri tabani kullanilarak; “SLE OR
lupus” AND “lung OR serositis OR infiltration OR pneumonitis
OR pleuritis OR interstitial lung disease OR alveolar hemorrhage
OR shrinking lung” AND “treatment OR glucocorticoid OR anti-
inflammatory agents OR hydroxychloroquine OR methotrexate
OR leflunomide OR calcineurin inhibitors OR cyclosporine OR
tacrolimus OR voclosporin OR azathioprine OR mycophenolate

Veritabani taramasi ile belirlenen kayitlar
PubMed (MEDLINE)
n=2233

OR cyclophosphamide OR rituximab OR belimumab OR
abatacept OR biologic OR intravenous immunoglobulin OR
plasma exchange OR plasmapheresis OR immunoadsorption OR
anifrolumab OR obinutuzumab OR ofatumumab OR ocrelizumab
OR tocilizumab OR secukinumab OR ustekinumab OR tofacitinib
OR baricitinib OR upadacitinib OR deucravacitinib” anahtar
kelimeleri ile yapilmustir.

Arastirma sorusu olarak SLE hastalarinda pulmoner
tutulumun  tedavisine yonelik  kanitlar  belirlenmi  ve
degerlendirme Population, Intervention, Comparison, Outcome
cercevesine uygun olarak yapilandiriimistir. Ocak 1980-Aralk
2024 tarihleri arasinda yayimlanmis, ingilizce dilinde ve
pulmoner tutulum tedavisine iliskin klinik verileri iceren
calismalar degerlendirmeye alinmistir. Hayvan deneyleri, in
vitro calismalar, editoryal yazilar, mektuplar, pulmoner tutulum
icermeyen yayinlar ve ingilizce disindaki dillerde yayimlanmis
calismalar dislama kriterleri arasinda yer almistir. Calismalar
arasindaki klinik ve metodolojik heterojenite nedeniyle meta-
analiz yapilmamistir. Literatlr taramasi siirecinde calismalarin
taranmasi ve uygunluk degerlendirmeleri Rayyan Al cevrim igi
sistematik derleme platformu kullanilarak gerceklestirilmistir.
Calismalar, iki bagimsiz arastirmaci (T.D.Y. ve B.Y.) tarafindan
baslk/ozet ve tam metin dizeyinde incelenmis, nihai
degerlendirme tictincii arastirmaci (N.Y.) tarafindan yapilmustir.

Tarama sonucunda toplam 2233 kayit saptanmis; baslk ve
oOzet taramasi sonrasinda 2177 calisma dislanmistir. Tam metin
degerlendirmesi yapilan 56 calisma nihai analize dahil edilmistir.
Bu calismalar; bir randomize kontrollii calisma (abatasept), 12
gozlemsel/retrospektif calisma ve 23 olgu bidirimi/serisinden
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Sekil 1. Sistemik lupus eritematozus hastalarinda pulmoner tutulumun tedavisine yonelik literatiir taramasinda calismalarin secim siireci
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olusmaktadir (Sekil 1). Bunun disinda 20 adet derleme literatiir
taramasinda kacirilmis primer calismalari bulmak ve tartisma
boltimiinde literattiri karsilastirmak icin kullaniimistir. Tarama
esnasinda shrinking lung sendromu (SLS), organize pnomoni gibi
cok nadir durumlar icin olgu bildirimleri dahil edilmistir.

Sonuclar

SLE iliskili pulmoner tutulumlarin tedavisinde kullanilan
ajanlar, ilgili calismalarin ozellikleri ve mevcut kanitlarin ozeti
Tablo 1’de sunulmustur.

Tablo 1. Sistemik lupus eritematozuslu hastalarda pulmoner tutulumlarin tedavisinde kullanilan ilaglar

Total
tTiUtiUIum Tedavi fialil)sma sayisi (calisma hasta | Yorum
p p sayisl
Pulse veya yiiksek doz (1 13 (2 gozlemsel, 3 /l:kHt teldaw‘dE.he‘l‘sIIa"Ilarlrlzl.tabmamllna yi\jklrg;'r']q'aklgk Sekcen'elf 0Iara!<d
mg/kg/giin) glukokortikoid | retrospektif, 8 olgu serisi) 319 utianiimis, kuetix ol¢excti bir galismada duiztk doz ortikosteroide
’ tsttin oldugu bildirilmistir.
. Yiiksek doz kortikosteroid tedavisine eklenmesinin prognozu
. . 11 (2 gozlemsel, 1 L . ) .
Siklofosfamid . 1299 iyilestirebilecegini gosteren veriler mevcuttur; ancak optimal doz ve
retrospektif, 8 olgu serisi) o
uygulama semasi net degildir.
9 (2 gozlemsel, 2 Mevcut calismalarda celiskili sonuglar bildirilmis olup, etkinligine
Plazmaferez retrospektif, 7 olgu serisi) 276 iliskin olumlu ve tutarli kanit bulunmamaktadir.
Rituksimab 3 (1 retrospektn‘, 2 olgu 74 Sl_nlrll_ sa\{ld.akl olgu serilerinde iyi tolere edildigi ve etkili olabilecegi
DAH serisi) bildirilmistir.
3 (1 gozlemsel, 2 olgu Sinirl sayidaki calismalarda kortikosteroid tedavisine eklenmesinin
Azatiyoprin serisig) 1208 38 tek basina kortikosteroid kullanimina kiyasla daha etkili olabilecegi
bildirilmistir.
Sinirli verilerde kortikosteroid tedavisine eklenmesinin tek
Mikofenolat mofetil 1 olgu serisi 24 basina kortikosteroid kullanimina kiyasla daha etkili olabilecegi
bildirilmistir.
. Ozellikle direncli ve eslik eden enfeksiyonu bulunan olgularda
intravenoz immiinoglobin ;le(rzi;)etrospektﬁ, 2 olgu 139 tedaviye eklenebilecegi bildirilmis olmakla birlikte, etkinligine
iliskin kanitlar sinirhidir.
Orta-yiiksek doz steroid 3 (1 prospektif, 2 olgu Birinci bas.amak tedaylde orta-ytiksek QO% korhkqsftermdler on o
N . 29 plandadir; ancak optimal doz ve tedavi siiresine iliskin net bir 6neri
(0,5-1 mg/kg/glin) serisi)
bulunmamaktadir.
. . .. Direncli veya agir olgularda kortikosteroid tedavisine ek olarak
Siklofosfamid 2 olgu serisi 8 kullanilabilmektedir; ancak etkinligine iliskin kanitlar sinirlidir.
IAT Azativoprin 2 olau serisi 8 Direncli veya agir olgularda kortikosteroid tedavisine ek olarak
yop g kullanilabilmektedir; ancak etkinligine iliskin kanitlar sinirlidir.
. . 3 (2 gozlemsel, 1 olgu Direncli veya agir olgularda kortikosteroid tedavisine ek olarak
Mikofenolat mofetil serisi) / kullanilabilmektedir; ancak etkinligine iliskin kanitlar sinirlidir.
o N Direncli veya agir olgularda kortikosteroid tedavisine ek olarak
Rituksimab 1 gozlemsel 4 kullanilabilmektedir; ancak etkinligine iliskin kanitlar sinirlidir.
- . - Sinirli sayidaki olgu serilerinde kortikosteroid tedavisine genellikle
Dusuk/orta doz steroid 2 olgu serisi > hizli ve belirgin klinik yanit alindigi bildirilmistir.
Steroid tedavisine yanitin yetersiz oldugu veya niiks gelisen
Hidroksiklorokin 1 oleu serisi ] olgularda ikinci basamak tedavi olarak kullanimina iliskin
g sinirli olgu bildirimleri mevcuttur; etkinligi sistematik olarak
- degerlendirilmemistir.
Steroid tedavisine yanitin yetersiz oldugu veya niiks gelisen
Azativoprin 1 oleu serisi ] olgularda ikinci basamak tedavi olarak kullanimina iliskin
yop g sinirli olgu bildirimleri mevcuttur; etkinligi sistematik olarak
degerlendirilmemistir.
Rituksimab 1 olgu bildirisi ] Konvansiyonel tedavilere direngli olgularda klinik iyilesme

bildirilmis olmakla birlikte, kanitlar olgu diizeyinde ve yetersizdir.
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Tablo 1. Devami
Total
Iiutiulum Tedavi tCialil)sma sayisi (calisma hasta | Yorum
p p sayisl
Orta-yiiksek doz steroid 6 (2 retrospektif, 4 olgu Sinirli ;aylqul ‘ca.llsmada ilk bafamak ’A[edgw. c?lara!( tercih edildigi ve
_ . 40 genellikle iyi klinik yanit alindigi bildirilmistir; optimal doz ve tedavi
(0,5-1 mg/kg) serisi) o s
suresi net degildir.
. ikinci basamak tedavide kullanimina iliskin sonuclar geliskili
Metotreksat ie(rZiSir)etrospeknf, Tolgu 21 olup, kortikosteroid tedavisine eklenmesine yonelik net bir oneri
bulunmamaktadir.
. . 3 (1 retrospektif, 2 olgu Ikinci basgmak tgdawde k.u‘llammma |I|$!<|n sqnuglar Ce|l$.kl|ul .
Azatiyoprin . 25 olup, kortikosteroid tedavisine eklenmesine yonelik net bir oneri
SLS serisi)
bulunmamaktadir.
Mikofenolat mofetil 1 olgu serisi 15 KuIIamml.na |I|u$k|n.verller .5|r1|rI| Qlup, kortikosteroid tedavisine
eklenmesine yonelik net bir 6neri bulunmamaktadir.
. ikinci basamak tedavide kullanimina iliskin sonuclar celiskili
Siklofosfamid ;le(:i;)etrospekhf, 3 olgu 35 olup, kortikosteroid tedavisine eklenmesine yonelik net bir oneri
bulunmamaktadir.
Rituksimab 2 olgu serisi 19 Direncli olgularda potansiyel yarar bildiren sinirli sayida olgu raporu
bulunmaktadir.
Yiiksek doz steroid (1 mg/ 1 olau serisi 1 Tek bir olgu serisinde tim hastalarda akut tedavide kullaniimistir;
kg/giin) g kontrollii etkinlik verisi bulunmamaktadir.
ALP Steroid tedavisine ek olarak kullanilmis olmakla birlikte,
Azatiyoprin 1 olgu serisi 12 azatiyoprinin ek katkisini degerlendiren karsilastirmali veri
bulunmamaktadir.
ALP: Akut lupus pnémoniti, DAH: Diffiiz alveolar hemoraji, IAT: interstisyel akciger tutulumu, PT: Plevral tutulum, SLS: Shrinking lung sendromu

1. Diffiiz Alveolar Hemoraji (DAH)

SLE hastalarinda, nadir gortlen (%0,2-5,4) bir tablo olan DAH,
alveoler kapillerlerin hasarina bagli olarak alveol bosluklarina
yaygin kanama ile karakterize, hizli gelisen ve yasami tehdit
edebilen bir pulmoner komplikasyondur. Klinik olarak ani
gelisen dispne, hipoksemi ve hastalarin yarisinda hemoptizi ile
kendisini gosterebilmektedir. Hemoglobin degerinde ani diisme,
karbon monoksit diflizyon kapasitesinde artis ve radyolojik
olarak bilateral alveoler infiltrasyonlarin gorilmesi tani koymada
yardimci bulgulardir. SLE iliskili DAH, genellikle hastaligin
erken donemlerinde ortaya ¢cikmakta ve ozellikle antifosfolipid
antikor pozitifligi ve renal tutulum ile seyretmektedir. Yiiksek
hastalik aktivitesi, mekanik ventilasyon gereksinimi, eslik eden
enfeksiyon varhigr ve bobrek yetmezligi, artmis mortalite ile
iliskili faktorler arasinda yer almaktadir.>

Dusuik insidansi nedeniyle, SLE iliskili DAH tedavisine
yonelik  randomize  kontrolli  ¢alisma  bulunmamakta;
mevcut tedavi yaklasimlari agirlikli olarak olgu serileri ve
gozlemsel calismalara dayanmaktadir. Bu calismalarda, birinci
basamak tedavide cogunlukla yiiksek doz kortikosteroidlerin
tercih  edildigi, secilmis olgularda siklofosfamid  (SF),
plazmaferez, rituksimab, azatiyoprin, mikofenolat mofetil ve
intravenoz immiunoglobinlerin kullanildigi rapor edilmistir.
1024 Kortikosteroid dozu ile ilgili literatiirde net bir kanit
bulunmamakla birlikte, olgu serilerinde hastalarin tamamina
yakininda yiiksek doz pulse intravenoz steroid kullanildigi (1 gr/
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giin) goriilmekte™ 1824 ve kiiciik olcekli bir calismada disiik
doz steroide iistiin oldugu bildirilmektedir.2"

Yiksek doz kortikosteroid tedavisine ek olarak SF
kullanmanin prognozu iyilestirdigini gosteren veriler mevcuttur.
01020221 En biiyiik orneklemli, 94 hastayr iceren retrospektif bir
calismada, kortikosteroid tedavisine SF eklenmesinin surviyi
olumlu etkiledigi ifade edilmistir.?! Ancak, SF dozu ve uygulama
semasina iliskin net bir goris birligi bulunmamaktadir.
Plazmaferez tedavisi icin yapiimis randomize kontrollii ¢calisma
olmamakla beraber, mevcut calismalarda celiskili sonuclar rapor
edilmistir. Retrospektif calisma ve olgu serisinde tek basina
plazmaferez uygulanan hastalarda prognozun, immunosupresif
tedavi ile kombine edilen plazmaferez uygulamalarina kiyasla
daha kotii oldugu bildirilmistir.'2" Bir baska olgu serisinde ise
plazmaferez kullaniminin sagkalimi arttirmadigr belirtilmistir.["®l
Bu nedenle, DAH tedavisinde plazmaferezin etkinligine iliskin
olumlu bir kanit olmadigi soylenebilir.

Rituksimab kullanimiyla ilgili sinirli sayida olgu serisi
bulunmakta olup, bu calismalarda rituksimabin iyi tolere
edildigi ve etkili olabilecegi bildirilmistir.'22224  Benzer
sekilde, olgu raporlarinda direncli olgularda rituksimabin
etkin ve giivenli oldugu rapor edilmistir.®2224 S| E iliskili DAH
tedavisinde mikofenolat mofetil ve azatiyoprin kullanimina
iliskin sinirh sayidaki calismalarda, bu ajanlarin tek basina
steroid tedavisine kiyasla daha etkili olabilecegi bildirilmistir.
0517 Direncli ve eslik eden enfeksiyon varhigi bulunan hastalarda



intravendz immiinoglobin tedaviye eklenebilir; ancak etkinligine
iliskin - kanitlar simirlidir.'2171820 Belimumab, abatasept ve
anifrolumabin DAH tedavisindeki roliine iliskin yayimlanmis bir
calisma bulunmamaktadir.

2. interstisyel Akciger Tutulumu

interstisyel akciger hastaligi (IAH), bag dokusu hastaliklarinda
sik goriilmesine karsin, SLE seyrinde daha nadir (%3,5) olup,
genellikle hafif ve yavas progresyon gosteren bir klinik tablo
ile karakterizedir.®® SLE iliskili IAH gelisimi; uzun hastalk
stiresi, ileri yas, erkek cinsiyet ve Raynaud fenomeni gibi klinik
ozelliklerin yani sira anti-U1 riboniikleoprotein pozitifligi ile
iliskili bulunmustur.?2% Klinik ve radyolojik o6zellikler, diger
bag dokusu hastaliklarina eslik eden IAH tablolarina benzerlik
gostermekle birlikte, agir solunumsal yetmezlik nadirdir ve
olgularin ¢ogunda hastalik zaman icinde stabil seyretmektedir.
interstisyel tutulum en sik non-spesifik interstisyel pnomoni
ve organize pnomoni paternleri seklinde izlenirken, olagan
interstisyel pnomoni daha nadir olarak bildirilmektedir.

SLE iliskili IAH tedavisine yonelik literatiirde kontrollii
ve genis Olcekli calismalar bulunmamakta olup, mevcut
veriler cogunlukla sinirli hasta sayisina sahip olgu serilerine
dayanmaktadir.23? Mevcut literatiirde birinci basamak tedavi
olarak orta-yiiksek doz kortikosteroidler (0,5-1 mg/kg/giin)
on planda yer almakta, ancak optimal doz ve tedavi siresi
konusunda net bir éneri bulunmamaktadir.2>3? Direncli veya agir
olgularda kortikosteroid tedavisine; SF, azatiyoprin, mikofenolat
mofetil veya rituksimab gibi ikinci basamak immiinosiipresif
ajanlarin eklenmesi uzman gorisi diizeyinde onerilmekte olup,
bu ajanlarin etkinligi, birbirine tsttinliigu ve ideal tedavi siresi
konusunda kanita dayali veri yetersizdir.2*3"1

3. Plevral Tutulum

SLE, plevrayi en sik tutan otoimmiin romatizmal hastaliklar
arasinda yer almaktadir. SLE siniflama kriterleri icinde de yer
alan plevral tutulum, lupus hastalarinda en sik goriilen solunum
sistemi bulgusu olup, hastalarin yaklasik %30-50'sinde hastalik
seyrinin herhangi bir doneminde ortaya cikabilmektedir.1273839
Klinik olarak siklikla ploritik gogiis agrisi veya asemptomatik
seyreden bu tutulum, cogu olguda hastalik aktivitesi ile paralellik
gostermektedir.

SLE iliskili plevral tutulumun tedavisine yonelik literattirde
kontrolli ve genis Olcekli calismalar bulunmamakta olup,
mevcut veriler agirlikh olarak olgu serileri ve olgu bildirimlerine
dayanmaktadir. Bu calismalarin  sonuclari, kortikosteroid
tedavisine genellikle hizli ve belirgin bir yanit alindigini
gostermektedir. 4041

Steroid tedavisine yanitin yetersiz oldugu veya nikslerin
gelistigi olgularda ikinci basamak tedavi olarak hidroksiklorokin
ve azatiyopurin kullanimina iliskin olgu bildirimleri mevcut
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olmakla birlikte, bu ajanlarin etkinligini sistematik olarak
degerlendiren bir calisma bulunmamaktadir. Son yillarda
yayimlanan sinirli sayida olgu serisinde, konvansiyonel tedavilere
direncli olgularda rituksimab kullaniminin klinik iyilesme ile
iliskili oldugu bildirilmistir.*2 Ancak bu bulgular diisiik hasta
sayilari ile sinirli olup, rituksimabin etkinligi, uygun hasta secimi
ve optimal tedavi siiresi konusunda net c¢ikarimlar yapilmasina
olanak tanimamaktadir. Plevral tutulumun tedavisi ile ilgili tek
randomize kontrollii calismada; hayati tehdit etmeyen tutulumu
olan lupus hastalarinda abatacept ile plasebo karsilastiriimis ve
hastalik alevlenmesini azaltmada fark bulunamamistir, ancak
calismada serozit acisindan alt grup analizi yapiimamistir.®

Sonuc¢ olarak, SLE iliskili plevral tutulumun tedavisi
glinimiizde buytk olctide klinik deneyime dayali olarak
bireysellestiriimekte; etkinligi ve giivenligi degerlendirecek ileri
diizey, kontrollii calismalara ihtiyac duyulmaktadir.

4. Shrinking Lung Sendromu (SLS)

SLE hastalarinda nadir goriilen bir pulmoner komplikasyon
olan SLS, hastalarin yaklasik %0,5-1,7'inde ortaya cikmaktadir.
SLS; akciger parankiminde interstisyel tutulum veya plevral
efiizyon olmaksizin gelisen, diyafragmatik disfonksiyon ile
iliskili restriktif tip solunum fonksiyon bozuklugu ve progresif
akciger voltim kaybi ile karakterizedir. Radyolojik incelemelerde
diyafram elevasyonu ve azalmis akciger hacimleri izlenirken,
solunum fonksiyon testlerinde belirgin restriktif patern
saptanmaktadir. SLE seyrinin herhangi bir doneminde gelisebilen
SLS, klinik olarak en sik progresif dispne ve ploritik tarzda gogs
agnisi ile kendini gostermektedir* Patogenez tam olarak
aydinlatilamamis olmakla birlikte; mikroatelektazi, diyafram
kas disfonksiyonu, frenik sinir tutulumu ve mononoropati gibi
mekanizmalarin rol oynadigi dustntlmektedir. Ayrica kronik
plevral enflamasyonun diyafragmatik hareketleri kisitlayarak
tabloya katkida bulunabilecegi 6ne siiriilmektedir.#4]

SLSnin tedavisine yonelik literatiirde kontrolli ve genis
olcekli calismalar bulunmamaktadir; mevcut veriler agirlikli
olarak olgu serileri ve olgu bildirimlerine dayanmaktadir. Bu
calismalarda, hastalarin biyiik ¢ogunlugunda orta-yiiksek doz
kortikosteroidlerin (0,5-1 mg/kg/giin) tercih edildigi ve tedaviye
genellikle iyi klinik yanit alindigi bildirilmektedir.®3 Bununla
birlikte, optimal steroid dozu ve tedavi siiresine iliskin net bir
uzlasi hentiz mevcut degildir.

Olgu bildirimlerinde, hastalarin yaklasik yarisinda steroid
azaltic ajan olarak metotreksat, azatiyoprin, mikofenolat
mofetil, SF ve rituksimab kullanildigi bildirilmistir.[649515
Bununla birlikte, retrospektif calismalarda ikinci basamak
immiunostpresif  tedavilerin  etkinligine iliskin  sonuclar
celiskili olup, kortikosteroid tedavisine ek immunostpresif
ajan baslanmasina yonelik net bir oneri bulunmamaktadir.
1641 Steroid tedavisine yanitsiz olgularda SF, metotreksat ve



azatiyopurinin etkinligi belirsizligini korurken, direncli olgularda
rituksimab kullaniminin potansiyel faydasina isaret eden sinirli
sayida olgu raporu mevcuttur.[>°

Farmakolojik tedavilere ek olarak, inhale B-agonistler, oral
teofilin ve pulmoner fizyoterapinin diyafragmatik kas gliciini
artirarak ve solunum mekaniklerini iyilestirerek semptomatik
fayda saglayabilecegine dair sinirli veriler bulunmaktadir.#°1

5. Akut Lupus Pnomoniti (ALP)

ALP, SLE'li hastalarda nadir (%1-12) goriilen fakat mortalitesi
ylksek bir tutulum tipidir. Ani baslayan ates, oksirtik, dispne,
hipoksi ve takipne en sik semptomlardir. Radyolojik olarak
bilateral diffliz infiltratlar ve biyopside diffiiz alveolar hasar,
hiyalen membranlar, vaskilit, damar duvarinda kompleman
ve immiinoglobin depozitler ve mononiikleer hiicre infiltratlar
gorilir?? Akut pnoémonit tedavisinde randomize kontrollii
veya genis hasta sayisina sahip calisma bulunmamaktadir,
literatir verisi olgu bildirileri ile sinirlidir. Literattirdeki en genis
12 hastalik bir olgu serisinde; tim hastalar yiiksek doz steroid
ile tedavi edilmis, 7 hastada ilaveten azatiyoprin kullanildig
belirtilmistir. Bu tedavilere ragmen 14 aylik mortalitenin %50
oldugu bildirilmistir. Gruplar arasi azatiyoprin kullaniminin
etkisi karsilastirlmamuistir. ']

SLE seyrinde pulmoner tutulum, genis bir klinik spektrumda
ortaya cikabilen ve prognozu belirgin bicimde etkileyen onemli
bir hastalik bilesenidir. Mevcut kanitlar sinirli olmakla birlikte,
tedavi yaklasimlari pulmoner tutulum paternine gore farklilk
gostermektedir. DAH gibi yiiksek mortalite ile iliskili tablolar acil
ve agresif tedavi gerektirirken; IAH, SLS ve plevrit gibi tutulumlar
genellikle daha yavas seyir gostermekte ve tedavi plani hastalik
siddetine gore bireysellestiriimektedir.

Mevcut literatiir, tiim tutulum paternlerinde birinci
basamak tedavi olarak kortikosteroidlerin kullanilabilecegini
dustindtirmekle birlikte, optimal doz ve tedavi siiresine iliskin
net bir konsensis bulunmamaktadir. Kortikosteroidlerle birlikte
kullanilabilecek immiinosiipresif ajanlara iliskin kanitlar ise
oldukca sinirhidir.2”

Sonug

Sonugc olarak, SLE iliskili pulmoner tutulumlarin yonetimi
biuyiuk olclide gozlemsel veriler ve uzman gorislerine
dayanmaktadir. Tutulum paternine 0zgii tedavi stratejilerini
netlestirecek prospektif ve kontrollii calismalara belirgin bir
gereksinim bulunmaktadir.
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