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Lupus Cakisma Sendromu

Lupus Overlap Syndrome: Medical Education

OZET Otoimmiin bag dokusu hastaliklarinin tani ve siniflamasinda her hastalik igin karakteristik
olan klinik 6zelliklerin yani sira, o hastaliga 6zgii otoantikorlarinda arasinda yer aldig: laboratuvar
bulgularini iceren uluslararas: tani kriterleri kullanilmaktadir. Bununla birlikte hastalarin pek ¢ogu
ozellikle erken donemde otoimmiin bir bag dokusu hastaliginin klinik ve laboratuvar bulgularini
tasgimakla beraber, tanimlanmis bag dokusu hastaliklarinin kabul edilmis tanisal kriterlerini
tamamlamadiklari igin tek bir hastalik kategorisine sokulamazlar. Bazi yazarlar bu olgular iyi
tanimlanmis otoimmiin bag dokusu hastaliklarina ilerleyen veya ilerlemeyen, ayirt edilemeyen
hastaliklar olarak tanimlamaktadirlar. Ayni1 zamanda, bir¢ok otoimmiin bag dokusu hastalig 6zgiil
taniy1 giiglestiren ortak klinik ve laboratuvar 6zelliklerine sahiptir. Bir bag dokusu hastaligina
cakisma gosteren bag dokusu hastalig1 diyebilmek igin 2 veya fazla sayida farkli otoimmiin bag
dokusu hastaligy i¢in tam kriterlerinin bulunmasi gereklidir. Bu grup hastaliklara dogru tam
koyabilmek, hastaliklarin prognozunu ve etkin tedavisini belirlemek agisindan oldukga 6nemlidir.
Bu yazida otoimmiin bag dokusu hastaliklarinin kisa bir tanimindan sonra ¢akisma gosteren bag
dokusu hastaliklari, miks bag dokusu hastaliklari, diger lupus gakigsma sendromlari, lupus
eritematozus ile birliktelik gosteren hastaliklar ve lupus cakisma sendromlarinin tedavisi
derlenmigtir.

Anahtar Kelimeler: Bag dokusu hastaliklari; miks bag dokusu hastaligy;
sistemik lupus eritematozus, sistemik

ABSTRACT Autoimmune connective tissue diseases are classified according to international diag-
nostic criteria involving clinical features as well as laboratory findings including specific autoanti-
bodies. However, the majority of patients, especially at early stages cannot be assigned to a single
disease category since they have clinical and laboratory findings suggestive of an autoimmune con-
nective tissue disease but not fulfilling the accepted diagnostic criteria for any of the defined con-
nective tissue diseases. Some authors define these cases as undifferentiated disorders that may or
may not develop into one of the well-defined autoimmune connective tissue diseases. Moreover,
many autoimmune connective tissue diseases share common clinical and laboratory features, which
make the specific diagnosis difficult. To define a connective tissue disease as overlapping connec-
tive tissue disease, the diagnostic criteria of two or more different autoimmune connective tissue
diseases should be present. The prompt diagnosis of this group of diseases is very important for de-
termining the prognosis and the effective treatment. In this article, after a short definition of au-
toimmune connective tissue diseases, overlapping connective tissue diseases, mixed connective
tissue diseases, other lupus overlap syndromes, the associated diseases with lupus erythematosus
and the treatment of lupus overlap syndromes will be reviewed.

Key ‘Words: Connective tissue diseases; mixed connective tissue disease;

lupus erythematosus, systemic
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istemik lupus eritematozus (SLE), giintimiizde
S sifilizden daha biiyiik bir taklitci olarak kargi-
miza ¢ikmaktadir. Dolayistyla Sir William Os-
ler’in zamaninda sifiliz i¢in sdyledigi su ciimlelerin

bugiin SLE i¢in de gegerli oldugu séylenebilir.!

“Sifiliz her hastalig: taklit eder. Bilinmesi ge-
reken yegane hastalik budur. Bu hastalik bilinirse
usta bir dermatolog, laringolog, oftalmolog olunur
ve hastaliklara ustaca tani konulabilir.”

SLE’'nin diger hastaliklar1 taklit etmesi Dr.
Harvey tarafindan da rapor edilmis, arastirmaci
kendi hastalarina hastaligin erken evrelerinde 24
farkl tan1 konuldugunu bildirmistir.?

Genellikle en sik olarak SLE’yi diger otoim-
miin bag dokusu hastaliklar1 (OBDH) ndan ayurt et-
mekte giicliik yasanmaktadir. Bu yazida ¢ok kisa
olarak OBDH'nin 6zelliklerine deginildikten sonra
‘cakigma gOsteren’ bag dokusu hastaliklarinin ta-
nimi yapilarak, ‘miks’ bag dokusu hastaliklar
(MBDH), diger lupus ‘cakisma’ sendromlar1 ve
lupus eritematozus ile birliktelik gosteren hastalik-
lar anlatilacak, ayrica lupus ¢akisma sendromlari-
nin tedavisinden bahsedilecektir.

I OTOIMMUN BAG DOKUSU HASTALIKLARI

Bu grup hastaliklarin tani ve siniflamasinda ulus-
lararas: tan kriterleri kullanilmaktadir. Bu kriter-
ler icinde her hastalik i¢in karakteristik olan klinik
ozelliklerin yamn1 sira, o hastaliga 6zgii otoantikor-
larin da arasinda yer aldigi laboratuvar bulgulan
bulunmaktadir (Tablo 1).3

Bununla birlikte, OBDH olan hastalarin pek
¢ogunda erken dénemde klinik ve laboratuvar bul-
gular kesin tani icin yetersiz kalmaktadir.>* Bu d6-
nemdeki OBDH’yi ‘ayirt edilemeyen’ (undiffe-
rentiated) bag dokusu hastalig1 veya bag dokusu
hastaliginin gelisim dénemi olarak adlandiran aras-
tirmacilar bulunmaktadir.®>® Bu dénemde hasta-
larda siklikla
idiyopatik trombositopenik purpura, Raynoud fe-

otoimmiin hemolitik anemi,

nomeni ve Sjogren sendromu saptanabilmekte,
kesin tan1 ancak haftalar bazen de yillar sonra ko-
nabilmektedir.??

OBDH’de gozlenen farkl klinik ve laboratu-
var bulgularin bir kismi goérece 6zgiil iken digerleri
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TABLO 1: Bag dokusu hastaliklarinin karakteristik
ozellikleri.

Romatoid artrit

Romatoid faktor (+)

Sabah sertligi

Simetrik eroziv artrit

Kemik ¢ikintilar Gzeri subkitan noduller
SLE

Malar rash

Fotosensitivite

Serozit

Bébrek tutulumu

Hematolojik bozukluklar

Nérolojik bozukluklar

ANA (+)

Anti-DNA (+)

Anti-Sm (+)
Sjogren sendromu

Kuru géz

Agiz kurulugu

Anormal Schirmer testi

Anti-SSA ve anti-SSB (+)
Skleroderma

Raynoud fenomeni

Skleroz (distal akral veya proksimal akral, gdgus, karin)

ANA (+) (nlkleolar)

Anti-SCI 70 (+)

Anti-sentromer (+)

Anormal tirnak kivrimi kapilleroskopi bulgulari
Polimiyozit/Dermatomiyozit

Heliotrope rash

Proksimal kas giigstizlugu

Kas enzimlerinde artis

Kas biyopsisinde inflamasyon

Anormal EMG bulgulari

Anti-Pm-1 (+)

Anti-Jo-1 (+)

gorece ozgiil degildir (Tablo 2 ve 3).> Bu nedenle
bazen hastalarda benzer klinik ve serolojik bulgu-
lar izlenebilmektedir. Bir bag dokusu hastaligina
‘cakigsma’ gosteren bag dokusu hastalig: diyebilmek
i¢in iki veya fazla sayida farkli OBDH i¢in tani kri-
terlerinin bulunmas: gereklidir.>¢ Cok sayida has-
tayr kapsayan 2 klinik calismada OBDH olan
hastalarin %25-33’tinde ‘cakigma’ saptanmigtir.”:8
Bununla birlikte ‘cakisma’ gosteren bag dokusu
hastaliklarini; bu durumun saptandig: hastalarda
zaman i¢inde bir OBDH’nin digerine doniisimii-
niin stk olmasi nedeniyle, ‘klasik” OBDH’nin tam
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TABLO 2: OBDH'de saptanan gérece 6zgl klinik ve

TABLO 3: OBDH'de saptanan gérece 6zgil olmayan
klinik ve laboratuvar bulgular.®

laboratuvar bulgular.®
Gorece 6zgiil klinik bulgular
Artrit
Miyozit

Raynoud fenomeni ve dijital dilserasyon
Ekstremite ve gévde derisinde sertlesme
Malar rash
Sabah sertligi
Gorece 6zgiil laboratuvar bulgular
ANA (+) (periferal tipte)
ANA (+) (nUkleolar tipte)
Anti-ds-DNA (+)
Anti-Sm (+)
Anti-SCI 70 (+)
Anti-sentromer (+)
Anti-PM-1 (+)
Kas enzimlerinde ytikselme (kas gtigstizligiine eslik eden)

Gorece dzgiil olmayan klinik bulgular
Artralji
Miyalji
Ekstremitelerde benekli gorinim
Kaslarda duyarlilik
Fotosensitivite
Halsizlik
Hafif Raynoud fenomeni (ilsersiz)
Gorece 6zgiil olmayan laboratuvar bulgular
ANA (+) (homojen tipte)
ANA (+) (benekli tipte)
Anti-ss-DNA (+)
Anti-SSA ve SSB (+)
Romatoid faktor (+)
ESH'de ylkselme

gelismemis sekli olarak kabul etme egiliminde olan
aragtirmacilar da bulunmaktadir.’ Yine de bu grup
hastaliklara dogru tani koyabilmek, hastaliklarin
prognozunu bilebilmek ve etkin tedavi i¢in ‘¢a-
kisma’ gosteren hastaliklari bilmenin 6nemli ol-
dugu vurgulanmaktadir.!?

I SLE VE ‘OVERLAP’ SENDROMLARI

SLE’nin diger OBDH’den ayriminda zaman zaman
giicliikler yasanabilmektedir. Genellikle iyi bir
oyki, ayrintili fizik muayene ve laboratuvar ince-
lemeleri (tam kan sayimi, ESH, ANA, RF, C3, bi-
yokimya, protrombin zamani, idrar tetkiki, akciger
grafisi, EKG, lupus antikoagtilani, antikardiyolipin
antikoru, anti-Ro/SSA, anti-La/SSB, anti-DNA,
anti-Sm, anti-RNP, protein elektroforezi) ile klinik
bulgular: yerlesmis bir SLE hastasina tani koymak
kolay iken, ‘cakisma’ sendromlarinda hastaliga
diger OBDH’ye ait bulgular eslik eder.

‘MiKS’ BAG DOKUSU HASTALIGI

Gegerliligi hala tartismali olan MBDH, ilk kez 1972
yilinda Sharp ve ark. tarafindan tanimlanmigtir."
Bu sendromda tipik olarak SLE, sistemik skleroz,
polimiyozit/dermatomiyozit veya romaroid artrit
bulgular1 birarada gézlenir.>*1° Sharp, MBDH' nin
farkls bir romatizmal hastalik oldugunu ve karak-
teristik olarak iyi bir prognoz gosterdigini belirt-
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mistir. Ayrica hastalarda yiiksek titrede benekli
tipte ANA ve iiridinden zengin kiiciik niikleer ri-
boniikleoprotein (snRNP)’e kars1 antikor saptan-
masinin MBDH’yi diger OBDH’den ayirtigini 6ne
stirmugtiir.! Ancak diger arastirmacilar, MBDH
olan hastalarda diger OBDH (SLE, romatoid artrit,
sistemik skleroz) ve ait kriterlerin bulunmasi, 6zel-
likle steroid tedavisi alan hastalarda klinik seyir si-
rasinda sendromu olugturan hastaliklardan birinin
digerine doniisimiiniin goézlenebilmesi, anti-
U;snRNP antikorunun diger OBDH’de (6rnegin
SLE) da saptanabilmesi ve hastalarda her zaman iyi
bir prognozun izlenmemesi nedeniyle; MBDH nin
farkli bir romatizmal hastalik olmadigini, muhte-
melen SLEnin veya sistemik sklerozun bir alt
grubu olabilecegini diisinmektedirler.!?!3

Ancak MBDH’de siklikla farkli OBDH’nin
hafif semptomlar: birarada bulunur ve genellikle
MBDH’nin bilegenlerinin 6zgiil semptomlari (sant-
ral sinir sistemine ait bulgular, bébrek tutulumu ve
proksimal skleroz gibi) gozlenmez. Ayrica HLA-
DR4 pozitifligine sik rastlanir. Bu 6zellikler ise
MBDH’nin gercekten de farkli bir antite olduguna
isaret etmektedir.

MBDH’nin tanisi i¢in farkl tani kriterleri 6ne-
rilmistir. Bunlardan bir tanesi; Alarcén-Segovia ve
Villareal'in 1987 yilinda gelistirdigi kriterler digeri
ise Sharp’in gilincellestirdigi kriterlerdir.(Tablo
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TABLO 4: MBDH tani kriterleri-1 (Alarcon-Segovia ve
Villareal).™

Serolojik kriter

1. Anti-RNP (>1:1600)
Klinik kriterler

1. Ellerde 6dem

2. Sinovit

3. Miyozit

4. Raynoud fenomeni

5. Akroskleroz

Tani icin serolojik kriterin yanisira sinovit veya miyoziti icerecek sekilde en
az 3 klinik kriter gereklidir.

4).!*> MBDH i¢in 3. tani kriterleri ise Japonya Sag-
lik Bakanligi'nin 6nerileri dogrultusunda gelistiril-
mistir.' Onerilen bu tan1 kriterlerinin hepsinin de
duyarhilik ve ozgilliikkleri yiiksektir. Ancak,
Sharp’in gelistirdigi kriterler ¢ok karmagiktir ve bu
kriterlerin kullanimi zordur." Japonya Saglik Ba-
kanhigr'nin 6nerdigi tam kriterleri ile ayrintili ola-
rak semptom ve bulgu incelemesi yapmak
miimkiindiir.'® Bu tam: kriterleri arasinda kullanim
en basit olan Alarcén-Segovia ve Villareal’in gelis-
tirdigi kriterlerdir."

MBDH’nin patogenezinde hastanin degisiklige
ugramis kendi antijenlerine karg: geligen antikor-
larin veya bu antijenler ile molekiiler benzerlik
gosteren degisik enfeksiy6z ajanlarin (CMV, EBV,
retroviris, Escherichia coli gibi) rol oynadig: diisii-
niilmektedir.'” Hastalarin %100’ tinde ANA’nin po-
zitif oldugu saptanmistir. MBDH’de karakteristik
olarak saptanan anti-RNP antikorunun bu hasta-
liga Ozgil olmadifr gosterilmistir.’® Hastalarin
%80’inin kadin ve ortalama 37 yasinda oldugu bil-
dirilmigtir.”® Miyozit ve RF pozitifligi insidans:
yiiksektir. Cocuklarda daha sik nefrit, deformasyon
yapan artrit, perikardit, miyokardit, pulmoner hi-
pertansiyon ve santral sinir sistemi tutulumu gelis-
mesine bagl olarak prognoz daha koétiidiir."”

Deri bulgular1 MBDH’de sik olarak izlenir.
Hastalarin %85’inde saptanan Raynoud fenomeni
hastaligin en belirgin 6zellikleri arasinda yer alir.
Ellerde bilegi gegmeyen sklerodermatoz sik gorii-
lir. Kiitanoz lupus eritematozus benzeri degisik-
likler hastalarin %50’sinde saptanabilir. Alopesi,
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pigment degisiklikleri, telenjiektazi, kiitanoz vas-
kiilit, lupus-bant testi pozitifligi ve tirnak kivrimi-
nin kapilleroskopik incelemesinde kapillerlerde
dilatasyon da izlenebilir.>!

MBDH'nin kas ve eklem bulgular1 arasinda;
inflamatuar artrit (hastalarin biyiikk ¢ogunlu-
gunda), eroziv artrit (%25-60), ellerde 6dem (%45-
88), ‘sosis parmak’ gbériintimii, kas enzimlerinde
ylikselme (%50), EMG ve kas biyopsisinde SLE
veya polimiyozit benzeri degisiklikler yer alir. >1°

Perikardit hastalarin 1/3iinde izlenir; hem pe-
rikardit hem de miyokardit cocuklarda daha sik or-
taya c¢ikar. Akciger tutulumu ise hastalarin
%80’inde saptanir; ancak ¢ogunlukla asemptoma-
tiktir. Bununla birlikte, interstisyel fibrozis, plo-
rezi, dispne, diftizyon kapasitesinde azalma da
gortlebilir. Akciger tutulumunda sistemik sklero-
zun aksine steroid tedavisine iyi yanit alimir. Akci-
ger tutulumu, MBDH olan hastalarda pulmoner
hipertansiyona yol agabilir; pulmoner hipertansi-
yon MBDH’ye baglh 6liim nedenlerinin baginda yer
alir 31020

Ozofagusta hipomotilite siktir, ancak disfaji
her zaman goriilmez. Hastalarda mezenterik vas-
kiilitle birlikte sistemik sklerozdakine benzer ba-
girsak degisiklikleri izlenebilir.

Norolojik degisiklikler hastalarin %10-15’inde
saptanir. Trigeminal noropati en sik bulgudur.
SLE’dekine benzer santral sistemi bulgular1 nadir-
dir; hastalarda vaskiiler basagrisi ve aseptik me-
nenjit de tamimlanmigtir.>1°

Anemi ve lokopeni sik, trombositopeni nadir
olarak izlenir. Antifosfolipid antikorlar hastalarin
sadece 2’sinde saptanmigtur.'°

Immiin kompleks aracili nefrit erigkin hasta-
larin %10-40"1nda, ¢ocuk hastalarin %40’1inda ta-
Nefrit
asemptomatik seyreder.!°

nimlanmaigtir. erigkinlerde genellikle

SLE’ye benzer sekilde 6lii dogum ve hastalikta
dogum sonras: alevlenme de bildirilmistir.'°

Hastalarin hemen hepsinde benekli tipte ANA
ve anti-RNP antikoru pozitiftir. Anti-Sm antikoru-
nun da pozitif olmas: durumunda olasi tan1 MBDH
yerine SLE’dir. Hastalarda romatoid faktor ve anti-
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nDNA pozitifligi ile serum kompleman diizeyle-
rinde diigme de saptanabilir.>1°

Pulmoner hipertansiyonun gelismemesi duru-
munda prognoz iyidir.? MBDH’nin yillar i¢inde
SLE, sistemik skleroz veya romatoid artrite donii-
sebildigi bildirilmistir.»?2 Pulmoner hipertansiyon,
solunum ve kalp yetmezligine bagl olarak hastala-
rin %8-15’inde mortalite izlenmistir.

2. ROMATOID ARTRIT VE SLE (RHUPUS)

Romatoid artrit ve SLE'nin pek ¢ok klinik ve sero-
lojik 6zelligi ortaktir; bu durum 1950 ve 1960’11 y1l-
larda ‘lupus eritematozus hiicresinin izlendigi
romatoid artritli ylizlerce olgunun yayinlanmasiyla
fark edilmigtir. Romatoid artrit, 6zellikle ANA’nin
pozitif olmasi ve eroziv artrit varliginda SLE’den ko-
laylikla ayirt edilebilir. Ancak, ANA pozitif saptan-
diginda ve eklem dig1 tutulum oldugunda (serozit,
Sjogren sendromu, subkiitan nodiiller, kiitan6z vas-
kiilit ve anemi gibi) bu hastaligin SLE’den ayrim1
glictiir.'”” Romatoid artritte genellikle bobrek tutu-
lumunun olmamasi ayiric: tanida yardimcidar. Kli-
nik ‘cakisma’ sik goriilmekle birlikte, romatoid artrit
ve SLE'nin gergek birlikteligi ¢cok nadir bir durum-
dur.0224 §iklikla kargilagilan tablo; SLEli hastalarda
menopoz sonrasi donemde subkiitan nodiillerle bir-
likte deformasyonlu, eroziv romatoid artritin ortaya
¢ikmasidir. Romatoid artrite genellikle subakut kii-
tan6z lupus eritematozus eslik eder.” Juvenil roma-
toid artrit ve SLE birlikteliginin varligi; juvenil
romatoid artritte ANA pozitifligi ve romatoid faktor
negatifliginin sik goriilmesi nedeniyle tartigmali-
dir.®

3. SISTEMIK SKLEROZ VE SLE

Sistemik sklerozlu hastalarda stk ANA pozitifligi-
nin yani sira, nadir de olsa lupus eritematozus hiic-
resi, fosfolipid ve diger niikleer antijenlere kars:
gelismis antikorlar saptanabilir.?’-?° Antisentromer
antikorlar genellikle CREST sendromuna eslik
eder, ancak SLE’li hastalarin %5’inde de saptanabi-
lir.3° Sklerodermali hastalarda otoimmiin hemoli-
tik anemi, yiiksek titrede anti-nDNA pozitifligi,
lupus nefriti ve diskoid lupus eritematozus gozlen-
mistir.!” Her iki hastaligin da klinik seyir sirasinda
birbirine doniigiim gosterdigi bildirilmigtir.3! Mor-
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fea ve lineer skleroderma da SLE’ye eslik edebi-
1ir.3233 Tki hastaligin birlikteligi sklerodermali has-
talarin %]1’inden azinda goriilen bir durumdur.

4. POLIMIYOZIT/DERMATOMIYOZIT VE SLE

SLE’li hastalarin %4-16’sinda hastaliga polimiyozit
eslik eder. Bu ‘cakisma’ sendromunun iyi bir klinik
seyir gosterdigi belirtilse de bu durum tartigmali-
dir.®* Bu hastalarda anti-Jo-1 prevelans: azalmigtir,
ancak anti-56 kDa nRNP antikorlarinin pozitifligi
siktir ve kas tutulumunun gostergesidir.®

5. SJOGREN SENDROMU VE SLE

Sjogren sendromu; gozyast ve tiikriik bezleri ile vii-
cuttaki diger ekzokrin organlan etkileyen kronik,
inflamatuar, otoimmdiin bir hastaliktir. Agiz ve goz
kurulugu, kronik halsizlik ve artralji hastaligin en
sik goriilen bulgularidir; bu bulgular tek basgina or-
taya ¢ikabildigi gibi (primer Sjogren sendromu),
baska bir romatizmal hastaliga da eslik edebilir (se-
konder Sjogren sendromu). Sendromun diger bag
dokusu hastaliklarina ¢ok sik eslik etmesi nede-
niyle; bu birlikteligin sekonder Sjégren sendromu
olarak degil, ‘cakisma’ sendromu olarak adlandiril-
mas gerektigi belirtilmistir.*

Sicca sendromu ise Sjogren sendromunun sa-
dece ag1z ve goz kurulugu ile karakterli ‘kisitly’ for-
muna verilen isimdir, bagta romatoid artrit ve SLE
olmak iizere diger otoimmiin hastaliklara sik ola-
rak eslik eder.*

Lupus ‘cakigma’ sendromlarinin yaninda,
lupus eritematozus ile ‘birliktelik’ gosterdigi diisii-
niilen hastaliklarin baginda otoimmiin tiroid has-
taliklari, otoimmin hepatit (Lupoid hepatit),
primer biliyer siroz, pernisiy6z anemi, multipl skle-
roz, myastenia gravis, insiiline bagimli DM ve pem-
figus eritematozus (Senear-Usher sendromu) gelir.
Dev hiicreli arterit, porfiri, Takayasu arteriti, se-
konder fibromiyalji, dermatitis herpetiformis, glu-
tene duyarli enteropati, sarkoidoz, amiloidoz,
psoriazis, ankilozan spondilit, Reiter sendromu,
kronik graniilamatéz hastalik, lepra, tiiberkiiloz,
parvovirus B19 enfeksiyonu, AIDS ve Hunter send-
romu gibi bir¢ok hastalik ise lupus eritematozus ile
‘rastlantisal birliktelik’ gosterdigi diistiniilen hasta-
liklardar.
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ITEDAVi

Lupus ‘cakigma’ sendromu diisiiniilen hastalarda
tan1 ve tedavi asamalarinda multidisipliner yakla-
sim benimsenmelidir. Bu hastaliklarin dinamik bir
ozellik gosterdigi unutulmamali, hastalar periyodik
olarak izlenmelidir.

Tedavide SLE ve skleroderma tedavisinde uy-
gulanan ajanlar genellikle etkilidir. Standart bir te-
davi yonteminden bahsetmek miimkiin degildir;
tutulan organin tipine ve hastaligin siddetine gore
kullanilan ajanlar degisir. Nadir goriilmeleri nede-
niyle bu grup hastaliklarin tedavisinde kullanilan
degisik ilaglarin etkinligi kesin olarak bilineme-
mektedir.

Aspirin, steroid dig: antiinflamatuar ilaglar, pe-
nisilamin ve kalsiyum kanal inhibitorleri sik olarak
kullanilir; sistemik tutulumda oral kortikosteroid-

tik¢a tedavinin bagarisi diiser. Skleroderma benzeri
tutulum oldugunda kortikosteroid tedavisine ge-
nellikle iyi yanit alinamaz. Intravenéz gamaglobu-
lin, fotoferez, plazmaferez, otolog kemik iligi
transplantasyonu, interferon, sistemik antibiyotik-
ler ve pulmoner hipertansiyon tedavisinde kulla-
nilan prostasiklin hentiz deneme agamasinda olan
tedavi secenekleridir.

Ozetle, ana prensip olarak bu grup hastalik-
larda tedavi organ tutulumlarina ve prognostik
faktorlere gore belirlenmelidir. Ornegin, bag do-
kusu hastaliklarinin seyrinde inflamatuar miyo-
zit bulgusu var ise, tedavi yiiksek doz steroid ve
immiinsiipresif ajanlar olmalidir. Eger yutma kas-
lar1 da tutulmus ise siklofosfamid verilmelidir. Bu
agir tutulum saptanir ise, altta yatan hastalik ister
tek basina polimiyozit, ister SLE veya skleroder-
maya eslik eden miyozit olsun, tedavi degisme-

Febiger; 1987.p. 470-87.
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tissue diseases. In: Kasukawa R, Sharp GC,

ler ve sitotoksik ajanlar segilir. Organ hasar1 art- ~ mektedir.
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