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Tusummu cxnepogepmust (TCI) — ymymMuii MUKpOaHTHMonaTHs LIYHUHIAECK TEpU Ba MUKU
opramnapaa ¢GuOpo3 kapaCHIapHUHT (PAOIIIAIIUIINTA ACOCIAHTaH AYTOMMMYH KacaJUTUKIHD.
Hactnabku OocKuuwIapia KacauIMK Y3MHM OapMOKJapiard KarTuk um Ba PeliHo cuHzpomu
KYpUHMILUIArK TEpU y3rapuuuiapy OuiaH HaMOEH KWJIaAu, aMMO OeMOp YMyMMH axXBOJIMHHUHT
EMOHJTAIIMIIY KU MUKH OpTaHIapHUHT MIMKACTIaHuII Oenrunapu (aucdarus, Hagac KUCHIUILIN
Ba OollKajiap) HaMOEH OYIMaciurd MyMKHH, IIYHUHT Y4yH Oemopiap KynuH4a mudokopra
spra Mypoxaar Kunmaigunap. Iy myHocabar OwiaH, TH3UMIIM CKJIEPOJEPMHUS KacaJlIMTUIa
KYNIMHYA OpraHaapaa KauTMac MaToJOTMK y3rapuiiap ByKyAra KEeJIraHIaH CYHI Ba JaBOJIAHUII
camapacu3 O¥ynirad, KeuuMkuO Tamxuc Kydunaau. Kanaga TagkukoTumiapu — O6epraH
MabiymotTiaapura kypa, 408 nHadap Oemopaa THU3MMIM CKJIEpOAEpMHUS TalIxucu PeitHo
CHUHJIPOMHM pHBOXJIaHTaHaaH 6,0 iun yTrau Ba OupnamMuu “Tepu HaMo€HJanapu’ Manijo
Oynaranugan 2,7 iun yrrad aHukiaanrad [21]. Poccusiga TH3MMIM CKIepoAepMusl KacallJIUrura
PeitHo cunapomunan 2,0-2,7 iiun yTray, KacaJUIMKHUHT 1u(d(dy3 Ba YEKIaHraH IaKUlapuaa sca
4,8-6,5 fiun ytrau tamxuc Kyvuiaran 6ynu0, Oy MUKM opraniapra Typiad XWI IIUKACTIaHUIILIAP
Japakacu, HIYHUHI/IEK KAaCAJUTMKHUHT PUBOXJIAHWII Te3nuru Ownad Oornuk [1]. Iy Owmian
Oupranukna, WUPUK TaJKUKOT HATWKAIApU IIYHH KYpcaTaJAuKd, Ma3Kyp KacalJluk OuiaH
oemopnapHuHT ynuMm maapaxacu Wunura 1000 6emopaan 68 tanu tamkui 3taau [36]. Ulynnait
KUJINO, TU3UMIIM CKJIEPOACPMUSHHU ¥3 BaKTHJA TallIXuciaml MU(OKOp ydyH Mypakkad, aMMo
KyZa MyXuM Bazudaup.

Xo3upru BakTaa Tuzumin ckiepogaepmus kacauru EUSTAR (European League Against
Rheumatism Scleroderma Trials and Research Group) mnoitnxacu npoupacuga ¢aodi
Vpranmnimokaa [31].

dnuaeMuoJIorus Ba xaB@ oMusapu. TU3NMIH CKIIEpOAEpMHUS KacAIIUTX OuiaH aéiap
IpKakiapra HucOaTaH Kynpok kacamwtanaauiap (3:1); 6emopmapHunr akcapusatu 25 €nyman 50
émraya Oynran kummiapadp. KacaJulMKHMHT ydpamn fapakacu Typid Xydayanapiaa ¢apk
kuinagu. [Iumonuit EBpona Ba SlnoHusiga KaCaJUIMKHUHT ydpaliyd Wuiura | MUAJUTMOH axosura
10 nan xam, XKanyouii EBpona, [llumonuii Amepuka Ba ABcTpanusia 3ca Wuiaura | MUJTHOH
axonura 14-21 ra eragu [11]. Adbpo-amepukanukinap, AMepruka XUHIyJIapH, aBCTPATHSIIUKIAP,
ATMOHUSUIMKIIAP OpacuJa KaCaJUIMKHUHI TapkKaiumu esponanukiap Ba AKIIHMHT oK TaHim
axoJIMCUIAH IoKopuaup [29].

Tusumu ckiaepoaepMusl KacaIUT PUBOXIIAHHUILI XaB(GUHHU OLIMPHUILA, UMMYH TH3UMHU
(baoausATUHU TapTUOra COJIMILAA MIUTHUPOK 3TYBUYM OUpP KaHYa MEHJApPHUHI TabCUPH aHMKJIAHTaH
o0ymu6, ynap xyinnarmiap BANKI1, C8orf13-BLK, IL-23R, IRF5, STAT4, TBX21 Ba TNFSF4
[7]. lllyHuHTAEK, TOTSHITMAT SIIUTEHETUK MEXaHU3MIIap Ba aTpo(-MyXUT OMUJUIAPUHUHT YPHH,
KyMIIaJlaH, KPEMHUI YaHTH, OpPraHuK SpUTyBUMIAp, nopuiap (OiaeomMumuH, kapOougoriap Ba
Oomkanap), MecTUINAIap, UHI0B EFU, KOKauH [25].

172



HoxkTtop ax0opoTHomacu Ne 2 (94)—2020 M. M. Caupnosa, FO. C. XampoeBa

TCJl HUHI 3THOJOTMSCH TYIMK YpraHuimarad. KacaJsIMKHUHT PHBOXJIAQHHUIIU CamOuit
9K30T€H Ba SHAOICH OMWJIAp TabCHpW OuilaH Oupraivkia reHeTMK MOWWUIMK Tydaiinu ro3ara
ke MyMmMkuH. TCJ] HuUHr maiino OynummHuM WHQEKIHOH, KUMEBHH BOCHTanap, CTpecc,
HEHPOAHAOKPUH CHIDKHUIILIAP, TpaBMa, TEOpaHMIL, COBYTHII Ba OoIIKaiap KaOW Typid XWI
KY3FaTyBud OMUJIIap OuiiaH OOFJaIira XxapakaT KHJIMHTaH Oup KaH4a MabIyMOTIap MaBxy/l.

KacamnnkHuHr narorene3uaa ¢pudpobdiactiap Ba KOH-TOMHP JIEBOPUHUHT CHUIUTUK MYIIaK
Xyxaipanapu ¢ynkuusicu Oysuinrannuru cabadmu I Ba III Typaarm kosjuiareH mMeTaboiIM3MH Ba
OMPUKTUPYBYM TYKUMaJIapHUHI OOIIKa TapkuOWM KHUCMJIapu acoCHil axaMusarra ora.
BazokoHCTpykTOp CTUMYIALUACH (COBYK, XHC-TyWrynap, TpomOokcan A2, CEpOTOHUH)
TOMHUPJAPHUHT SHAJa TOopaluiiura Ba TepU Ba HWYKU oprannapaa PeitHo ¢eHoMeHUHUHT
HIaKJUIaHUIIMra oaub kenaaud. byiipak TOMHpIApUHUHT IIMKACTIAHMUILM PEHUH-AaHTHOTEH3HUH
TU3MMHHU CTUMYJSILMSA KWIaJd Ba Ba30KOHCTPYKIMSHUHI INAK/UIAHUIINTAa OJUO KeNmaiu.
daosutanrad TpoMOOLUTIAP KOH TOMHUPJIAPUHUHT YTKa3yBYaHJIUTUHU OLIMPYBYM OMUJUIAPHU Ba
MPOKOATYJISIHT OMHJUIAPHU 4YuKapaiu. TYKumanapHuHr (uOpO3U MHTEpCTULIMAT LIMII Xucooura
¢$ubpobIacTIapHUHT TABCUPIIAHUIIIN HATHKACH XUCOOIaHAIH.

Kiannuka. TCJ] HUHT UKKUTa acOCHil MIAKJIM MaBXyJ - TapKOK Ba YEeKJIaHraH. YekiaHTaH
[IaK/1/la TEPUHUHT KAaTTUKJIAIIMIIN TUPCAK Ba TU33a OYFUMIIApUAAH AMCTal cOoXaja KOWJaliral
6ynca, muddy3 makiauaa sca MarucTpal coxajaa SbHU TaHalla Ba €JKaja TEPUHUHT Y3rapuilu
aHUKJIAHUIIM MYMKUH (FO3HMHI TEpUCH IIMKACTJIAHUIIM MKKaja IIaKjIjga XaM ydpaian).
KacannukHUHT WKKM Makad ypracuaard Gapkiap Tepu >Kapa8HUHMHT TapKaIuIIM OuiaH
yerapajanmaiau, Oanku [uddy3 Maka WYKM OpraHJIapHUHT Te3-Te€3 3apapjaHMIld  Ba
KAaCAIJIMKHUHT TE€3POK PUBOXKJIAHUIIM OWiIaH XaM TaBcH(iIaHagu. Arap KacaJUIMKHHHT auddy3
makiuaa 10 WK OMOH KoJIUII Japakacu 65% Oyica, yeknanran maknuaa 0y kypcarrud 92%
ra stanu [9].

Peiino ¢penomenu. PeitHO deHOMEHU TH3UMIU CKiepoaepmus Oyiran 6emopiapHunr 95%
Jla yupaiu Ba oaTa KacalIMKHUHT OupuH4M 6enrucu 0ynub kenanu [19]. Knunuk xxuxarnan y
WKKA €Ku 0ab3aH yd OOCKMUTa 3ra — COBYK TabCHpHIA PUBOXIAHUO Oopaauran OapMoOKJap
TEPUCHUHUHT OKAPHILIM, [IMAHO3 Ba KU3apUII LIYHUHTJEK, OFPUK OWiIaH Oupra KeJuIM MYMKHH
[13]. bupnamuu Peitno cunnpomunuar, TCJl marm PeitHo ¢eHomeHuman dapku, yHAa THPHOK
ACOCHHMHI BHJI€O-KANMWUIIPOCKONHUACHAA Y3rapHuIUIap, aHTUHYKJIeap aHTUTaHajap, HIIEMHK
TYKMMa IIMKACTIAHUIIMHUHT Oenruiapu (raHrpeHa, spadajiap, YaHJIWKIap) aHUKIaHMaiau Ba
OUT kypcarkuun HopMaja 6ymaau [41].

Tepu 3apapaanumu. TCJ/{HuHT siHa Oup Oenrucu — y4 OOCKWYAA PUBOXKIAHAETTaH TEPHU
3apapiIaHUIIAINpP: MM (MacaylaH, KYJUIApHUHT KaTTUK IIUIIUIIN ), 3TN (MacanaH, CKIepo-
NakTuius), atpodus. bupuHun 60cKkuya Tepu Ba TYKUMAaJApHUHT AJIACTUKIUTUHUHT KaMaluim
Ba 3MY LIMII Ky3aTUJIaau, KeHMHUAIUK "ckiepojepma” Xxocua Oynanu Ba atpodus 6ockuuuaa Te-
pPU HO3MKJIAIIagy Ba LUAHOTHUK-)KUTAppaHr Tycra KUpaaW, y3ura Xoc spKupaml naigo Oymaau,
cownap tykwiagu [8]. “Kucer” Oemrucu (ofu3 arpodumaru pamuan Oypmanap) (l-pacm) Ba
TEJICAHTMOAKTA3USAIAD COHMHUHT KyMaumM Ky3atwiaan [16]. MHUKpOBacKyJsip TOMUPIAPHUHT
IIMKACTIAHUIIA HATH)KaCHJa TEPUHUHI MINEMMK INWKACTJIAHUIIM Te3-Te3 ydupad Typaau Ba
HaTwkaga OapMOKJIAapHUHT nucTan dajaHracuaa spaiap "Kajgamyln yunuiamu’ KaOu, KaMpoK
XoJiapJa 3ca KypyK HEKpo3 €KM raHrpeHajap KypuHUIIMAa Hamo€H Oymanu [22]. Iy Ounan
Ouprajavkaa THIO - Ba THUINEPHUTMEHTAIMs, Tepu KaimuHo3u kadou Oomka TCJ] ra xoc Tepu
KapoxaTnaHum oenrumnapu mMaBxyza [10].

Nuxku oprannapuunr 3apapiaanumm. TCJ[ Ounan kacaiuianran OeMOpJIapHUHT
akcapustuaa (70-98%) oOmKO30H-WYaK TPAKTUHUHI 3apapiaHMIL{, XyCyCaH, KU3WJIYHTa4YHWHT
TUTIOTOHUSICH PUBOKJIaHAIH, Oy nucdarus Ba ractpo-33odarean pedokc Omian HaMoEH OyIaau.
MasnpabcopOuust CHHIPOMUHHUHT PUBOXJIAHHUIIN Ba XUMYC XapaKaTHHUHT CEKUHJIAIMNIIN (poHMIa
naToreH (pIOpaHUHT OpPTUKYA YCHUINM, IIYHUHTACK, WYFOH MYAKHUHT LIMKACTIAHUIIMN (Auapes,
Ha)KacHM ynuial Typuin) kabu Oenrunap puBoxkianany [35]. Maxammii TaAKUKOTIap HaTH)KAacHa
ractpoa3odaruan pedarokc Ba Yrka GUOPOIUHUHT OFUPIIUTU YpTacuaa OOFIMKIMK MaBXKYJIUTU
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aHUKJIaHTaH [4].

KapnuoBackymnsp martojiorusi Ba yHra anokanop acopatiap (MH(apKT, MHCYNT, TycaTAaH
KOpOHap ¥iMM) JAMarHOCTHKAa Ba JaBOJIalll yYCYJJIApUHHU  Y3IYKCU3 TaKOMMJUIAIITHPUIIra
KapaMmaclaH, ayTOMMMYyH pPEBMAaTHK KacCaJUIMKJIApAa HpTa YIMMHHUHI OHI KyIl ydpauauras
cababmnapunan oupuaup. TC/] kacamnuruia opakHuHT 3apapiaanuimu 15-35% xomnapaa yupaiiau
[33] Ba 10paK €TUIIMOBYMIIUTH, PUTM OY3WIHMIUIAPU, OFPUK CHHAPOMH [2] Omitan HaMOE&H Oymasy.
Kampgan kaMm xosuiapia, MUTpajd OpaKk ETHUIIMOBUWIMIHM Iy JKyMJaJaH MHTpal CTEHO3
puBoxuianaau [23]. TCJ] xacamnuruia IOpaKkHHHT OWpiaMud 3apapiiaHUIId acocaH MHUOKap,
NepUKap/ Ba I0paK KIamaHiIapuaa coaup Oynaaurad y3rapuuuiap OuiaH Ke4uind MyMKUH. bab3u
xommapga oca, TCJl Owmnman kacayjutaHraH Oemopiapia FOPAaKHUHT —3apapiaHdlId  YTKUD
CKJIepoJiepMUK Oyifpak Ba §Ymka aprepuan TUNEPTEH3MsaH KeMMH, MKKWIaM4M Tap3ja
puBoxkinanaau. TCJ/lna Backynonmatusi MHUKPOLUMPKYJSLUSHUHI IPOrpeccHB Xojarjaa Kairta
TY3WIHIIN OuaH axpanubd Typaau, Oy 3ca Typiu I0pak-KOH TOMUD 3apapiiaHuil OearuaapuHUHT
puBokianummra onud kemamu. TCJlra xoc Oymran sumorenwman muchynkius Ba TCJlmarm
reMOPEOJIOTHK Oy3UIIUIIIAp aTEPOCKIEPO3HUHT 3PTa PUBOKIAHUIIN YUyH XaB( oMuiiapu 0yauo
xm3mar Kunaaud. bup mewa myamumdnap TCJI Ba arepockiepos3nsa KOH TOMHUD 3apapiaHHIINIA
YMyMHH DaTOreHeTHMK MexaHu3Mm Maxyamuru [30] Ba Oy xapaén TCJ| xacamuuruna
MHUOKApAHUHUT TYpJIM KYPUHUIIJArd MaKpo Ba MEKPOBACKYJISIP 3apapiiaHUILIapUTra 0JIM0 KeIUIIN
XaKuaa TaXxMUH Kuiaguiap [27].

TCAuuHr acocuil KypuHHUIIapUIaH OUpPU KOH TOMUD 3apapiIaHUIIUAND HIYHUHTZIEK, TEPU
Ba MYKHM OpraHjapHUHT MOPQOJIOTMK TEeKIIUpyBHaa ymly Oemopiapja aHTHONaTHs Oenruiapu
(Bazomarus, BackymomaTusi) Oapua xoimapna Kaiin otwianu  [32].  Bymap  Gapmok
(anaHTaJapUHUHT HEKPO3HU, AUTUTAT apTEepUT, TIIOMEPYJIsip KalwUispiapy Ba apTepHoiIapiaria
y3rapunuiap OunaH cypyHkanu Oyiipak KacaJulurd, YHKY Ba KOpOHap apTepHsUIapHUHT
3apapiaHuIId  KYpuHHNUIapuaa HaMo€H Oymamu. Mabnaymku, TCJ/lmarm  anruonartus
OpraHJIapHUHT UIIEMUSACH OMJIaH MUKPOLUUPKYISUUSHUHT Oy3minimra onu6 kemnaau [39].

KacannukHuHr pactinabku Huutapuna OeMOpIapHMHI TaxMHMHaH 75 %muna YIKaHUHT
MHTEPCTULIMAN 3apapJIaHUIIN aHUKJIAHAIW, yJap acTa-CeKHMH PUBOXJIIAHUO Oopaau Ba TYpJU X
ofupiMkaaru ymnka ¢ubposura onub kemamu [14]. JL.B.TeroBa Ba Oomikamap [OKOpHU
aHUKJIMKAaru kommiotep ToMorpadusicu €pnamuna TCJl Ounan kacamnanrad 138 6emopHUHT 82
dousua yrnKa MHTEPCTUIMAT 3apapiaHull OeNruiapyu MaBxXyUIMIHHM aHukiaraniap [6]. TCJL
6ab3aH oFup OyaraH ymKa aprepuan runeprensusicu (YADY) pHBOXIAHMIIN GUIaH TaBcH(IAHAIM.
Oxupru mabiaymoriapra kypa, TCJl Ounan orpuran 132 Oemopnman 60 nadapu ypraua 4 itun
Wuuja YIKa TUIIEPTEH3MICH acopaThuiaH BaOT ITraH. VAT TaITXUCH KYWHUJITaH MalTaaH 0omuiad
OMOH KonuIl aturu 4 (2.2-6.2) WumHU Taimkui dTranaurd Mmabaymaup [26]. TCIl Ounan orpuran
GeMopiapaa YIka THIePTeH3MsICH KyHHmard XOmaTnapAaH KeinnO uukumm MyMmkuH: YA (my
KyMllaJJaH TOMHMp JEBOpUIArd KoyylareH OupHKMacu XucoOura), ymKka BeHAcH-OKKIIIO3UB
KaCaJIJINTU Ba YIKa KanuuIgp TeMaHTMOMaTo3H, Yyal KOpuHYa AUCHYHKIMACH, TUITOKCEMUsI OnaH
YIKaHUHT 3apapiaHUIIN, CypYHKAIN TpoMO03IMOOIMK YiKa runeprensusicu [18].

Byiipak 3apapnanumu 6emopnapuunr 19% na yupaitnu. TCAuunr auddys maknuma 10-
15% Ba ueknanran maxiuga scal-2% xonarnapaa Oyiipak (QYHKIMSCUHUHT *Kanan EMOHJIAITYBU
(YTkup Oyiipak >kapoxaTjaHUINK) OujlaH HaMOE€H OynmamuraH YTKUP CKIEPOJAECPMHUK KpH3
PUBOXJIAHUINN aHUKJIaHraH [37]. ByilipakHUHT CKJIEPOACPMHK KpH3Hra OUpHHYM MapTa KOH
6ocumuHUHT 150/85 MM.CUM.yCT. aH IOKOpW OynuImmmaH nryoxa Kuiauin MymkuH. Kevnaru 24
coaT JaBOMHUA 3ca OOmIKa Kypcarruuwiap, SbHM KonTok4anap ¢uibTpanusciHuar 10% ra éxu
konrokuanap dunapTparus temra (KOT) kypcarrmuumamar 90 Mi/MMH AaH  KaMaluIIMA
Ky3atunaad. CkiepoaepMuk  Oyiipak KpPU3MHHMHI KylmiMM4a Oenrujapu remarypus Ba
IPOTEUHYPUS, YIKAHUHI TycaTJaH INMLIMIIM, OJUTYpHsl €KU aHypus, peTHHONaTHs Kabuiap
OMPHHYM MapTa maio Oyauimy MyMKuH [34].

Tamxuc. PeitHo dhenomenn kyszarmnran Oapua OGemopnapaa TCJl xakuma yidmam 3apyp.
Tepununr 3apapnanHum Oenruiaapd (TEPUHUHT KATTUKIALININN, “MYIIYK OF3M~ CHUMITOMH,
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1 sxanBaJ.
Tusumiu ckyieporepmMusinnHr Tacuuduaam mesonnapu (ACR-EULAR 2013).
Me3onuap baaaap
Wkxana kynga metakapnodananrean OyFuMiIap TEPUCHHUHT KAJHHIANTYBH (€TapiIi ME30H) 9
bapmoxiap TepruCHHUHUHT KaTHHIAmyBH ((hakat KaTTa KypcaTKud)
BapMoknapiaru KaTTUK IIUII 2
bapua OapMmokmapHUHT ckiepomakTuimsicu (kapT-dananranapapo OYFUMIapAaH AWUCTAal 4
TOMOH/JIa Ba (aslaHranapapo OYrumiiapaad IpOKCHMal TOMOHAA)
Jururan nmemus (pakat karra 6an)
Spavanap 2
Uanaukiap 3
Teneanruoskraszusuiap 2
VIika apTepuan runepTeH3usAcH Ba/EKH YIIKAHUHT HHTEPCTHIMAI KACAJLIATH 2
Peitno ¢enomenun 3
Maxcyc antutananap(ACA, anti-Scl-70, anti-RNA pol III) 3

“HUKOOCHMOH 03", CKJICPOJAKTWINA, KAIIWHO3 (MUTMEHTALMs) MyXUM JHAarHOCTUK aXxaMHUsATIa
sra. TagkukoT naBoMua Hagac KUCHIIMIIM Ba AUC(harus Kabu WYKU OpraHjapHUHT HIMKACTIAHUIII
Oenrmiiapu xam bTHOOpra onwHWIIK Kepak. 2013 #imnma Amepuka PeBmarosormap »xamoacu
(ACR) Ba EBpomna Autu-Pematuk 6upnammacu (EULAR) myraxaccucinapu ToMOHUJaH Hiiad
yuKwirad tacHugiam Mesonnapugan (1-xaasan) TCJl vu Tamxwucnanga kymiaHuitaau(20).
Hlynu €nna tyrum kepakku, ACR-EULAR wme3onnapu TC/] HuHT 3pTa €k1 *Kyaa spTta 60cKudIa-
puaa TynuK nHpopmaimon sMac, EUSTAR TaaKuKOTMHMHT HaTHKajdapy IIYHU KypcaTauku, Pei-
HO CUHIPOMMHUHT puBoxuianuiy Ba TCJ/] HuHr Golka anomariapu ypracuaaru JaBp KacajuluK-
HUHT YeKJaHraH maxnjaa yprada 4,8 iwiau, quddys maknga sca 1,9 dnaau tamkun stau [40].
Ymly naBpna Oonutanran naBosanum (“window of opportunity” €k “UMKOHUAT oiiHacu” 1e0
aTalagy) WYKM OpraHjapHUHT 3apapjaHMIINra TYCKMHJIMK KWIMIIM Ba KAaCaJUIMKHUHT
PUBOXJIAHUIIMHY CEKMHIATHpUIIN MyMKHH. LIy MyHOcabaT OuiaH, TU3MMIM CKIIEPOAECPMHUS
9pTa TamXUCHHUHT Me3oHyapu wunuiad yukwinu (VEDOSS; 2-xansanm) [12]. TamxucHUHT
OoupuHun Oockuunga PeliHo cuHApoMH Ba OGapMOKJIApHUHI KATTHK INWIIA KaOW KaCaJUIMKHUHT
acocuit Oenrunapuau ("Ku3wmi Oaiipokiap" nmeb aramaaw) aHWUKIANI TaBCHS STWiIaan. MkxkuH4ImM
00CKMYJla THPHOK ACOCHHUHI BHJCOKAMMWIIAPOCKONUACH aMajira OUIMPWIIAIM Ba y3uUra Xoc
aHTUTaHaJap aHWKJIaHaau (MacajaH, aHTHU-IIEHTpoMmep €ku Tomouzomepasa-1) [24]. TCH uuur
Kyzaa 3pTa OOCKMUMIA, WYKU Opraniapra 3apap ermaiinu, ammo TCJl HUHT 3pTa GocKuuIapuia
CyOKJIMHUK IIMKACTIaHUII Oenrujapu Kaiij sSTuiaad, MacallaH, 3XoKapauorpadusga dar
KOPUHYAHUHT JIMACTONMK JAUChYHKIMACH, VYmka audPy3uoH KOOWIMATHHHHT —JacTiaaOKu
nacaiiumm <80% Ba MaHOMETpPHS MabJIyMOTIapura Kypa HacTKH KHU3WIYHTrad cUHKTepuiaru
O6ocuMHUHT <15 MM cuM.ycT.1aH nacaiumm [38].
[ynu yHyT™Maciuk kepakku, ckiaepoaepmusicuz TCJl xam maBxyn 0Ynu0, OyHIa TEpUHUHT
2 skaaBaJl.

JpTa Ba )Kyda 3pTa CKJIepoAepMHUs TAIIXUCOTH AJITOPUTMH.

I "Kusun Oaiipoxyiap" Hu aHukiam (PeiiHo (eHOMeHH, OapMOKIAPHUHI KATTHK IIHIIMIIN /
CKJICPOJTAKTHIIH )

IIa | TuUpHOK ACOCHHMHT BUAEO KAMWULIPOCKONMACHHY YTKa3uII (3pTa, $ao, KeUkH y3rapuuiap)

116 | Ceponoruk TeKIIMpYBIap: MaxCyc aHTHUTaHajgapHu aHMKmam (anti-Scl70, ACA, anti-RNA pol 111
Ba OommKamap)

I | XKyna spra tuzumin ckiepoaepmust Tamxucu | Ba Il myHkTra Moc KeidaauraH y3rapHIUIapHH
aHUKJIaraHaa Kyuumamam.

IV | Kyma spra Tu3UMIIH CKIEpOAEPMHS ME30HJIApUTa MOC KETyBUH OEMOpIapHHHT KEHMHYAIHK
VTKa3Wjaaaural TEKIIUPHIN yCy/utapu (KYKpak KaaCHHHHT KOMITIOTEp TOoMorpaduscH,
aXOoKapauorpadus, Tamky Hadac o GYHKIMSICUHU TSKIIUPHIL, KH3WIYHTad MAHOMETPH).

V | Opra tusumim cknepomepmust tamxucu I, I Ba IV myHKTra Moc kemaguradH y3rapunmiapHU
aHUKJIaraHaa Kynuiaau.
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3apapiiaHui Oenrmiapu (KaTTUKIAmuUII Ba prudpo3) KaCAIUIMKHUHAT 3pTa Ba KEHHMHTH OOCKUYIapH-
Ja XaM MaBxkya Oynmaiinu. byrnai xonaa, Tamxuc PeitHO cuHapoMu, TUTHTAN sipajiap, Y3ura Xoc
aHTHUTaHAJAp, BUACOKAMIUIAPOCKOINS Y3rapHilii, BUcLepall 3apapiaanunuiap [17] maBxyamurura
Kapab kyiiunaau. byanan tamkapu kacamumkaa CREST- cunapomura kapab xam Tamxuc Kynuna-
I, TbHU - TEPUHUHT Kanuudukanusicu, PeiiHO cuHApoME, KU3UITYHrad XapaKaTUHUHT OY3WITUIIH,
CKJIEPOJAKTHIINSL Ba TEIAHTHAKTA3Ms, LIYHUHIIEK, [IEHTPOMEpP aHTHTAHAJAPUHUHT aHUKJIAHUIIN
[28].

Arap ymymuii G6amn 9 €kum yHzmaH IOKOpH Oyica, TU3MMIIM CKJIEPOJCPMHUS TaIIXUCH
Kylunaau.

TuzuMaM  CKJICPOJCPMUSHU  TACAMKJIAIIl yYyH YTKa3WIaguran Jaboparop—acOoOuit
TEKIIUPUIIIIAP Opacuaa KyHuaaru KypcaTKuuiap axaMusTra ara:

e Amntunykieap (antu-Scl-70) Ba aHTUIIEHTPOMEp aHTHTAHAYAIAPHUHT MaBXKYIJTUTH;

o JIHK-anTurennapra xapiiu aHTUTaHadyajlap Ba aHTUHYKJIeAp OMUJIHUHT TOIMJIMIIIN;

o PeBmaTonIM OMMIT aHUKJTAHUIIIN;

e VMMyH TH3UM TEKIIMPWITaHIa, TAHKUCIUK XOJAaTH Ky3aTWIHMIIA Ba WUMMYHOTTIOOYIIHH

(b paKUsUTAPUHUHT Y3TapuIlIy;

e Tepu, cuHoBHan KOOMK Ba MyIlIak Ouorncuscuaa TYKUMalapHUHT (GuOpo3 kapaéHra TpaHc-

dopmanuscu Ba TOMHpIIAp/a Y3rapuiiap MaBxKy AT H.

KOxopuna canab ytunran cnenuduk cuHamanap OwiaH Oupra, TU3UMIHM CKIEPOIEpMHUsAIA
KaTop HOCHEIU(PHUK KypcaTKUWIap XaM KaCaJUIMKHHM aHUKJAIa (IUCTIPOTEUHEMHs, alfHUKCa, Y-
TIOOYTHHIAPHUHT IOKOPHIIUTH, KaMKOHIUK, Neiikonenus, DUT ommumm, GuOpHHOreHHUHT KyTa-
puiHIIM Ba OOIIKaap) MabJlyM axaMusTra ara.

3 :xagBaJ.

TuzumMau CKRJIEpOAEPMHSA KACANTUTHAA AHUKJIAHAAUTaH AaHTUTAHAYAJIAPDHUHI TypJiapu.

AyTOaHTHUTaHAJIap
ACA

AyTOaHTHUTIeH
LlenTpomep oKcuiu

Kuunnnk Ba jaéopaTop accouuaums
*by CREST cunapomuzaa
syerapayaHrad TePH 3apapiIaHuIINaa yupann
*ynka (UOpPO3M PEHTICHOJIOTUK OeNrUIapUHUHT
AYKIUTH.
*CkJiepoiepMuK Oyipak Kpu3uJaaH XUMOs KHJIaIn
*Tepununar nuddy3 3apapiiaHuIlnmd, YaHIUKIA Spa-
nap
*Vka (bMOPO3MHUHT PEHTICHOJIOTHK OeNTuiiapu
HOxopu ynum gapaxacu

anti-Scl-70 JHK Toroun3mepasa

anti-RNA pol I

Ky nmporennnu PHK mo-
numepasa Il maxxmyacn

*TepunuHr orup MU Py3 MHUKACTIAHHAIITH
*CknepopepMuK  Oyiipak  KpHU3HHUHT
KypcaTruuu

I0KOpHU

anti-Th/To

Kuuuk siaponu Hykieo-
npoteunnap, PHKaza P Ba
MUeNon OUlaH anoKaaop
nporeud (mRP)

TepuHUHHT YerapajaHraH 3apapiiaHuIIn
*MuTepcTrIMAN kapoxXatiaap Ba ymka hpudpo3u
* YIIKa TUIEPTCH3UAICH

anti-U3RNP/

U3-RNP (U3-RNA, $u6-

*KacammukHuHT OFHUp KEYHIIH

A, C, B/B, D-G) maxwmya-
cu

Fibrillarin PUJUTHH Ba 0.) KOMIIO- *Tepunuar Trd Y3 MUKACTIAHATITN
HEHTJIap MaXMyacH *VIKa runeprensuscH
*Muo3sut
*FOpak muKacTIaHUIIH
anti-U1RNP Kommnonentnap (U1-RNP, | “Overlap” cuHApOMHHUHT IAKITaHUAIIN

anti-PM/Scl

Exocoman okcun maxxmya-
cu (Pm-Scl-100, Pm-Scl-
75)

TepuHUHHT YerapaiaHra 3apapiiaHHIIHN
TCHA cuHAPOMU/TONUMHUO3ZUT/PEBMATOU
KECHIIMa CHHIPOMH

Vrixa hpubposnu

apTpuT
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TCH Tamxucu ydyH MyXHM JiabopaTtopusi ME30HU Oy aHTUTaHAJAPHUHT MAaBXKYIUIUTH,
MacaliaH, TonouzoMepasa | ra kapmu antutananap (anti-Scl-70), aHTH-LIEHTpOMEp aHTHTaHAaJIap
(ACA), pubonykiaeonporeasa III ra kapmm antuTanamap (anti-RNA pol III). Vrkasumran
tagkuKoTiIap HaTtmxkacuaa (n= 300) TCJ] 6unan oFpuran 0eMOpJIApHUHT aKCapUATHIA AaHTUHYKJIE-
ap omui (83,8%) Ba antu-Scl-70 (50.0%), ACA (14,6%), anti-UIRNP (8,6%) Ba anti-RNA pol III
(5,5%) sxannuru anukiaanau [5]. Typnu xun antutananapau TCJIHUHT MabliyM KIMHUK KYpUHU-
nuiapy O6usan GoFnam MyMKHH (3-XaBa), IIyHUHT YU9yH YJIapHU Ypranuil HadakaT IUarHOCTHUK,
OaJIK MPOTHOCTUK axaMHITra XaMm dra.

Buaeo kanmnisipoCKONUsICHIATH Y3rapuiiap MyXuM JTHarHocTuk axamusrra sra. TCJl 6u-
JIaH OFpUraH OemMopliap TUPHOK Y3aruHUHT BUIEO KalWJUIAPOCKONUACHIA aHUKIIaHAIUTaH Y3rapy-
Uiap MapTId paBUIIa KyWngard OOCKMWIapra akpaTtwirad: 5pra, (aoid Ba Keuku. Typiu
OockuuIapa CKICPOACPMUK Y3rapHiuiap, TUHTaHT Kaluuapiap, Kaluuisap KOHAILap, Kanuuisp-
Jap COHMHUHI Kamaluiy €Ku aBacKyJsip KOWJIap aHUKJIAHUIIM, KalWUIApiap TapMOKJIAHUIIN-
HUHT Oy3WJIMIIN Ba "MIOXJIaHUO KeTraH" KanwmuIspiIapHy aHUKJIam MyMKUH [15].

Xyaoca: TuzuMim CKICPOACPMUSIHUHT dPTa TAIIXUCOTH MH(OKOPHUHT OJAMIA TypraH SHT
I0Kcak Basu(anmapaaH cananmaau. 3epo, Ma3Kyp KacalUTMKKa KYWHITaH SpTa TalIXUC, KacaJlIHK-
HUHT 3pTa OOCKU4JIapuja, WYKM OpraHjap/a NaTOJOTHK Y3rapuiuiap BYXKyAra KeIryHra Kajaap
JaBoJlall aMaNnuETUHU OoIaml Ba JaBoJialla IOKOPH HaTHKajapra SpUIIUIIra UMKOH Oepaiu.
Byrynru xyHra xKajgap MasKyp KacaJUIMKHHM 3pTa aHMKJIALIra JOWp MUUIAPHUHI €Tapiu Japaxaja
aMajra OIMPUIMAraHJIUIY, TU3UMIIM CKIEPOJAEPMUSIHU SHA/Ia YYKYPPOK YpraHUII 3apypJIUTUHU
owupaIy.
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