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ɆəɚɖɟɧŭŮɟɛŬ

ɀŮɑɕɞɜ əɟɘŰɐɟɘɞ

¶Ɇəɚɐɟɡɜůɖ Űɞɡ ŭɏɟɛŬŰɞɠ Űɤɜ 

ɢŮɘɟɩɜ

ȺɚɎůůɞɜŬ əɟɘŰɐɟɘŬ

¶ɆəɚɖɟɞŭŬəŰɡɚɑŬ (ŮɜŰɞˊɘůɛɏɜɖ 

ůŰŬ ŭɎəŰɡɚŬ)

¶Ƀɡɚɏɠ- ŬˊɩɚŮɘŬ ɔŮɤɔɟŬűɑŬɠ 

ɟŬɔɩɜ ŭŬəŰɨɚɤɜ

¶ȲɜɤůɖŬɛűɧŰŮɟɤɜ Űɤɜ 

ˊɜŮɡɛɧɜɤɜ

ï ŭɘɎɢɡŰɖ ŭŮɟɛŬŰɘəɐ ůəɚɐɟɡɜůɖ (diffuse cutaneous Systemic 
Sclerosis - dcSSc ) :

35% Űɤɜ ŬůɗŮɜɩɜ. 

Ɇəɚɐɟɡɜůɖ ŮɔɔɨŰŮɟŬ Űɤɜ ŭŬəŰɨɚɤɜ Űɤɜ ɢŮɘɟɩɜ (ɛŮŰŬəɎɟˊɘŬ, 
əŬɟˊɞɑ əŬɘ ŬɔəɩɜŮɠ) əŬɘ ˊɟɞůɓɞɚɐ əɞɟɛɞɨ əŬɘ ˊɟɞůɩˊɞɡ, 

ůɡɢɜɧŰŮɟɖ ˊɜŮɡɛɞɜɘəɐ ˊɟɞůɓɞɚɐ  (ɑɜɤůɖ) əŬɘ ɢŮɘɟɧŰŮɟɖ 
ˊɟɧɔɜɤůɖ

ï ˊŮɟɘɞɟɘůɛɏɜɖ ŭŮɟɛŬŰɘəɐ ůəɚɐɟɡɜůɖ (limited cutaneous
Systemic Sclerosis - lcSSc ):

55% Űɤɜ ŬůɗŮɜɩɜ. 

ɄɟɞůɓɎɚɚɞɜŰŬɘ ŰŬ Ɏˊɤ ɎəɟŬ, 

ˊɜŮɡɛɞɜɘəɐ ɑɜɤůɖůˊŬɜɘɧŰŮɟŬ əŬɘ ɞɣɘɛɧŰŮɟŬ, 

ɆɢŮŰɑɕŮŰŬɘ ɛŮ ˊɜŮɡɛɞɜɘəɐ ɡˊɏɟŰŬůɖ əŬɘ Űɞ ůɨɜŭɟɞɛɞ CREST
(calcinosis, raynaud, esɞphageal dysmotility, sclerodactyly, 
telangiectasia) əŬɘ ɏɢŮɘ 5-ŮŰɐ Ůˊɘɓɑɤůɖ >80% 

ï ůɡůŰɖɛŬŰɘəɐ ůəɚɐɟɡɜůɖ ɢɤɟɑɠ ůəɚɖɟɧŭŮɟɛŬ (Systemic 
Sclerosis sine scleroderma -SScss ): 

10% Űɤɜ ŬůɗŮɜɩɜ. 

ȹŮɜ ůɡɜɞŭŮɨŮŰŬɘ Ŭˊɧ ŭŮɟɛŬŰɘəɏɠ ŬɚɚɞɘɩůŮɘɠ

Ʉɟɞůɓɞɚɐ ɏůɤ ɞɟɔɎɜɤɜ (ˊɜŮɨɛɞɜŮɠ. əŬɟŭɘɎ, ũȺɆ, ɜŮűɟɞɑ). 
ɗŮŰɘəɧɠ Ŭɜɞůɞɚɞɔɘəɧɠ ɏɚŮɔɢɞɠ. 

Ⱥˊɘɓɑɤůɖ Űɖɠ lcSSc.



ɆɡůŰɖɛŬŰɘəɐ ůəɚɖɟɞŭŮɟɛɑŬ

ÅȷɁȷ (+): 90-100 %

Å Anti-Scl 70 (ɏɜŬɜŰɘ 
ŰɞˊɞɥůɞɛŮɟɎůɖɠ Ƚ):
ɗŮŰɘəɎ ůŰɞ 25-40% 

ȺɘŭɘəɧŰɖŰŬ :  99,5%

ȹɘɎɢɡŰɞ ůəɚɖɟɧŭŮɟɛŬ

ɆɢŮŰɑɕɞɜŰŬɘ ɛŮ Űɖɜ 
ŮɛűɎɜɘůɖ ˊɜŮɡɛɞɜɘəɐɠ 
ɑɜɤůɖɠ

Chest. 1999 Sep;116(3):715-20

Å ȷɜŰɘəŮɜŰɟɞɛŮɟɘŭɘŬəɎ
ŬɜŰɘůɩɛŬŰŬ (ACA):

Å (+) ůŰɞ 57% ŬůɗŮɜɩɜ ɛŮ 
ˊŮɟɘɞɟɘůɛɏɜɞ ůəɚɖɟɧŭŮɟɛŬ

Å ȺɘŭɘəɧŰɖŰŬ: 95 % ɔɘŬ 
ůəɚɖɟɞŭŮɟɛɑŬ

Å ɆɢŮŰɑɕɞɜŰŬɘ ɛŮ Űɖɜ ŮɛűɎɜɘůɖ 
ˊɜŮɡɛɞɜɘəɐɠ ɡˊɏɟŰŬůɖɠ

Å (+) ůˊɎɜɘŬ ůŮ ɆȺȿ əŬɘ 
űŬɘɜɧɛŮɜɞ Raynaud

Arthritis Rheum 2003 Jun 15;49(3):399-412.



ɆɡůŰɖɛŬŰɘəɐ ůəɚɖɟɞŭŮɟɛɑŬ

Å ȼ ŬˊɞɡůɑŬ ACA  ɐ anti-scl 70 ŭŮɜ ŬˊɞəɚŮɑŮɘ Űɞ ůəɚɖɟɧŭŮɟɛŬ

Å ȿɧɔɤ Űɖɠ ůɡůɢɏŰɘůɖɠ ɛŮ ŭɘŬűɞɟŮŰɘəɐ ɓɘɞɚɞɔɘəɐ ůɡɛˊŮɟɘűɞɟɎ, ɖ ˊŬɟɞɡůɑŬ 
ACA ůɡɜɞŭŮɨŮŰŬɘ Ŭˊɧ ŬˊɞɡůɑŬ anti-scl 70 əŬɘ ŬɜŰɘůŰɟɧűɤɠ

Å Anti-TH/TO: ɄɟɤŰŮɥɜɘəɧ ůɨɛˊɚŮɔɛŬ RNAɎůɖɠ

(+) ůŮ 10-15% ůəɚɖɟɞŭɏɟɛŬŰɞɠ

ɆɢŮŰɑɕɞɜŰŬɘ ɛŮ ˊŮɟɘɞɟɘůɛɏɜɞ ůəɚɖɟɧŭŮɟɛŬ (>90%)

ɆɢŮŰɑɕɞɜŰŬɘ ɛŮ ˊɜŮɡɛɞɜɘəɐ ɑɜɤůɖ (48%)

Å anti-RNȷ polymerase I,III:

20% Űɤɜ ŬůɗŮɜɩɜ 

ȺɘŭɘəɧŰɖŰŬ  > 95%

ȼ ȽȽȽůɢŮŰɑɕŮŰŬɘ ɛŮ ɗɟɞɛɓɤŰɘəɐɛɘəɟɞŬɔɔŮɘɞˊɎɗŮɘŬ(çɜŮűɟɘəɐ əɟɑůɖè ).

Å anti-U3RNP:

< 5% Űɤɜ ŬůɗŮɜɩɜ, ŭɘɎɢɡŰɞ ůəɚɖɟɧŭŮɟɛŬ, əŬəɐ ˊɟɧɔɜɤůɖ.  





ȹȽȷɉɈɇȼ ɄɁȺɈɀɃɁȽȾȼ ɁɃɆɃɆ-

ȾȿȽɁȽȾȼ ȺȽȾɃɁȷ

ÅȹɨůˊɜɞɘŬ @55%

Åɂɖɟɧɠ, ɛɖ ˊŬɟŬɔɤɔɘəɧɠ ɓɐɢŬɠ

ÅȷɘɛɧˊŰɡůɖ ˊɞɚɨ ůˊɎɜɘŬ (ɄɅɃɆɃɉȼ-Ca)

ÅȿŮˊŰɞɑ ŰɟɑɕɞɜŰŮɠVelcro

ÅɆɢŮŭɧɜ ˊɞŰɏ ˊɚɖəŰɟɞŭŬəŰɡɚɑŬ

Å2ˊŬɗɐɠ ˊɜŮɡɛɞɜɘəɐ ɡˊɏɟŰŬůɖ əŬɘ ˊɜŮɡɛɞɜɘəɐ 
əŬɟŭɑŬ ůŮ ŰŮɚɘəɧ ůŰɎŭɘɞ

ÅɄɜŮɡɛɞɜɘəɐ ˊɟɞůɓɞɚɐ ɛˊɞɟŮɑ ɜŬ ŮɑɜŬɘ ɖ ˊɟɩŰɖ 
Ůəŭɐɚɤůɖ ůəɚɖɟɞŭɏɟɛŬŰɞɠ

ÅɆŮ ɜŮəɟɞŰɞɛɘəɧɡɚɘəɧ, ˊɜŮɡɛɞɜɘəɐ ˊɟɞůɓɞɚɐ ůŰɞ 
80%, ˊɟɞůɓɞɚɐ ˊɜŮɡɛɞɜɘəɩɜ ŬɔɔŮɑɤɜ ůŰɞ 30%

ÅȺɜɑɞŰŮ, ŮɘəɧɜŬ DAD



ȹȽȷɉɈɇȼ ɄɁȺɈɀɃɁȽȾȼ ɁɃɆɃɆ-

ȷȾɇȽɁɃȿɃũȽȾȷ ȺɈɅȼɀȷɇȷ

ÅɄŬɗɞɚɞɔɘəɐ Ŭ/Ŭ ůŮ 25-67% ŬůɗŮɜɩɜ

ÅɈɇ: ɄŮɟɘűŮɟɘəɐ, ɡˊɞɦˊŮɕɤəɞŰɘəɐˊɟɞůɓɞɚɐ, 
ůŰŬ əŬŰɩŰŮɟŬ ŰɛɐɛŬŰŬ, ŮˊŮəŰŮɑɜŮŰŬɘ 
əŮɜŰɟɘəɧŰŮɟŬ əŬɘ ůŰŬ Ɏɜɤ ŰɛɐɛŬŰŬ

ÅçŪŬɛɓɐ ɨŬɚɞɠè ɐ ɘɜɤŰɘəɧŭɘəŰɡɤŰɧ ˊɟɧŰɡˊɞ

ÅçɀŮɚɘəɖɟɨɗɟŬè ɏɤɠ Űɞ 1/3 ŬůɗŮɜɩɜ, 
ůɡɜɐɗɤɠ ˊŮɟɘɞɟɘůɛɏɜɖɠ ɏəŰŬůɖɠ

ÅȹɘɎŰŬůɖ ɞɘůɞűɎɔɞɡ

ÅȯɟɘůŰɖ ůɡůɢɏŰɘůɖ ɏəŰŬůɖɠ ɜɧůɞɡ ůŮ Ɉɇ əŬɘ 
DLCO

ÅçɀŮɚɘəɖɟɨɗɟŬè ůŮ Ɉɇ- ȷɡɝɖɛɏɜŬ 
ɞɡŭŮŰŮɟɧűɘɚŬ ůŰɞ BAL





Figure 56-8 HRCT of the chest of a patient with

systemic sclerosis showing extensive interstitial

fibrosis with traction bronchiectasis and ectatic

(dilated) esophagus. 



NSIP: Űɞ ůɡɢɜɧŰŮɟɞ ɘůŰɞɚɞɔɘəɧ ˊɟɧŰɡˊɞ ůŰɖ 

ŭɘɎɢɡŰɖ ˊɜŮɡɛɞɜɘəɐ ɜɧůɞ ůŰɞ ůəɚɖɟɧŭŮɟɛŬ

ȾɡŰŰŬɟɘəɐ NSIP ȽɜɤŰɘəɐNSIP



UIP ůŰɞ ůəɚɖɟɧŭŮɟɛŬ: ȿɘɔɧŰŮɟɞ ůɡɢɜɐ



ɄɅɃũɁɋɆȼ
ɀŮɘɤɛɏɜɖ FVC, 

DLCO,

ȺəŰŮŰŬɛɏɜɖ 

ɜɧůɞɠ ůŰɖɜ Ɉɇ= 

ɉŮɘɟɧŰŮɟɖ 

ˊɟɧɔɜɤůɖ

ɄɜŮɡɛɞɜɘəɐ 

ɜɧůɞɠ: ůɡɢɜɧŰŮɟɖ 

ŬɘŰɑŬ ɗŬɜɎŰɞɡ 

(21%)

ȷɡɝɖɛɏɜɞɠ 

əɑɜŭɡɜɞɠ Ca 

ˊɜŮɨɛɞɜŬ

ɄŮɟɘɞɟɘůŰɘəɧ 
ůɨɜŭɟɞɛɞ

ɀŮɛɞɜɤɛɏɜɖ 
ɛŮɑɤůɖ Űɖɠ DLCO 
ɖ ɛɧɜɖ Ůəŭɐɚɤůɖ

ɇŬɢɨŰŮɟɖ ɏəˊŰɤůɖ 
ŰŬ 2 ˊɟɩŰŬ ɢɟɧɜɘŬ 
Űɖɠ ɜɧůɞɡ

ȷɨɝɖůɖ 
əɡɣŮɚɘŭɞŬɟŰɖɟɘŬəɐ
ɠŭɘŬűɞɟɎɠ 
ɞɝɡɔɧɜɞɡ ůŰɖɜ 
Ɏůəɖůɖ



ŪȺɅȷɄȺȽȷ

ÅScleroderma Lung Study: ɀŮɑɤůɖ Űɖɠ ɏəˊŰɤůɖɠ FVC, 
ɓŮɚŰɑɤůɖ ŭŮɟɛŬŰɘəɩɜ ɓɚŬɓɩɜ, ˊɞɘɧŰɖŰŬɠ ɕɤɐɠ, 
ŭɨůˊɜɞɘŬɠ ɛŮ əɡəɚɞűɤůűŬɛɑŭɖper os 2mg/kg/day ɛŮ 
ˊɟŮŭɜɘɕɧɜɖ10 mg/day

ÅȲůɤɠ ŬˊɞŰŮɚŮůɛŬŰɘəɧŰŮɟɖ ɖ i.v. ȾɡəɚɞűɤůűŬɛɑŭɖ
750-1000 mg/m2 əɎɗŮ 2-4 ŮɓŭɞɛɎŭŮɠ ɔɘŬ 6-12 ɛɐɜŮɠ

ÅɄɟɞůɞɢɐ ɔŮɜɘəɐ ŬɑɛŬŰɞɠ, ɔŮɜɘəɐ ɞɨɟɤɜ (ŬɘɛɞɟɟŬɔɘəɐ 
əɡůŰɑŰɘŭŬ), ɖˊŬŰɘəɧɠ ɏɚŮɔɢɞɠ

ÅȾɞɟŰɘəɞŮɘŭɐ ůɢŮŰɑɕɞɜŰŬɘ ɛŮ çɜŮűɟɘəɏɠ əɟɑůŮɘɠè əŬɘ ůŮ 
ɢŬɛɖɚɏɠ ŭɧůŮɘɠ (ŮˊŮɘŭɐ ɢɞɟɖɔɞɨɜŰŬɘ ůŮ ɓŬɟɨŰŮɟŬ 
ˊɎůɢɞɜŰŮɠ;)

ÅɄɟɞűɨɚŬɝɖ ɔɘŬ Pneumocystis jirovecii

ÅɀŮŰŬɛɧůɢŮɡůɖ ˊɜŮɨɛɞɜŬ



ɆɡɔəŮɜŰɟɘəɐ ɑɜɤůɖŰɤɜ ɛɘəɟɩɜ ŬɟŰɖɟɘɞɚɑɤɜ, ɢɤɟɑɠ Űɘɠ çplexiformè ŬɚɚɞɘɩůŮɘɠ ˊɞɡ 

ˊŬɟŬŰɖɟɞɨɜŰŬɘ ůŰɖɜ ɘŭɘɞˊŬɗɐ ɄɈ

ɆŰɞ ˊŮɟɘɞɟɘůɛɏɜɞ ůəɚɖɟɧŭŮɟɛŬ- ŪŮŰɘəɎ ŬɜŰɘəŮɜŰɟɞɛŮɟɘŭɘŬəɎŬɜŰɘůɩɛŬŰŬ

ūɡůɘɞɚɞɔɘəɐ Ŭ/Ŭ ɗɩɟŬəɞɠ, Ɉɇ ɗɩɟŬəɞɠ, BAL

ɀŮɛɞɜɤɛɏɜɖ ˊŰɩůɖ Űɖɠ DLCO (ˊŰɩůɖ>50%=   ˊɘɗŬɜɧŰɖŰŬ Ʉ.Ɉ.)

U/S əŬɟŭɘɎɠ: ȺɡŬɘůɗɖůɑŬ 47-88%

Stress echo: Ʉɘɞ ŮɡŬɑůɗɖŰɞ ůŮ ɞɟɘŬəɏɠ ˊŮɟɘˊŰɩůŮɘɠ

NT-pro BNP: ɄɟɞɓɚɏˊŮɘ Űɖɜ ŮɛűɎɜɘůɖ Ʉ.Ɉ., ŬɜŰɑůŰɟɞűɖ ůɢɏůɖ ɛŮ Űɖ DLCO

ȹŮɝɘɧɠ əŬɟŭɘŬəɧɠ əŬɗŮŰɖɟɘŬůɛɧɠ: Gold standard

ɄɁȺɈɀɃɁȽȾȼ ɈɄȺɅɇȷɆȼ





ȷɟɗɟɑŰɘŭŬ Ɏəɟɤɜ ɢŮɘɟɩɜ (ɛŮŰŬəŬɟˊɘɞűŬɚŬɔɔɘəɩɜMPɐ Ůɔɔɨɠ 

űŬɚŬɔɔɞűŬɚŬɔɔɘəɩɜPP)

ɄɞɚɡŬɟɗɟɑŰɘŭŬ 3 ŰɞɡɚɎɢɘůŰɞɜ ˊŮɟɘɞɢɩɜ

ɆɡɛɛŮŰɟɘəɐ ˊɟɞůɓɞɚɐ ŬɟɗɟɩůŮɤɜ (əŬŰɎ ˊŮɟɘɞɢɏɠ, ŬˊɧɚɡŰɖ 

ůɡɛɛŮŰɟɑŬ ɛɖ ŬˊŬɟŬɑŰɖŰɖ)

Ʉɟɤɥɜɐ ŭɡůəŬɛɣɑŬ ɔɘŬ ŰɞɡɚɎɢɘůŰɞɜ 1 ɩɟŬ

ɅŮɡɛŬŰɞŮɘŭɐɠ ˊŬɟɎɔɤɜ ɞɟɞɨ

Ɉˊɞŭɧɟɘɞɘ ɟŮɡɛŬŰɘəɞɑ ɧɕɞɘ

ȷəŰɘɜɞɚɞɔɘəɏɠ ŬɚɚɞɘɩůŮɘɠ ɢŮɘɟɩɜ

ȾɟɘŰɐɟɘŬ ŭɘɎɔɜɤůɖɠ Ʌ.ȷ.

ȺˊɘˊɞɚŬůɛɧɠ: 0,5-2% Űɞɡ ˊɚɖɗɡůɛɞɨ, 

ȯɜŭɟŮɠ/ɔɡɜŬɑəŮɠ= ı

ŪɜɖŰɧŰɖŰŬ 2ˊɚɎůɘŬ ůŮ ŬůɗŮɜŮɑɠ ɛŮ Ʌ.ȷ.

HLA-DRB1 Ŭɚɚɐɚɘɞ



ɄɁȺɈɀɃɁȽȾȺɆ ȺȾȹȼȿɋɆȺȽɆ Ʌ.ȷ



ɄɁȺɈɀɃɁȽȾȼ ȽɁɋɆȼ

Å ɆɡɢɜɧŰŮɟɖ ůŮ ɎɜŭɟŮɠ 3/1

Å ɆɢŮŰɑɕŮŰŬɘ ɛŮ: ɡɣɖɚɎ ŮˊɑˊŮŭŬ RF, ɟŮɡɛŬŰɘəɎ ɞɕɑŭɘŬ, əɎˊɜɘůɛŬ, 
ŮɜŮɟɔɧ ɜɧůɞ Ŭˊɧ Űɘɠ ŬɟɗɟɩůŮɘɠ 

Å Ⱦɚɘɜɘəɐ ŮɘəɧɜŬ ˊŬɟɧɛɞɘŬ ɛŮ ȽɄȽ (+ˊɚɖəŰɟɞŭŬəŰɡɚɑŬ)

Å ȱˊɘŬ ˊɟɞůɓɞɚɐ (ɏɤɠ əŬɘ 60% ůŮ ŬɜɞɘəŰɐ ɓɘɞɣɑŬ)

Å 40% ŬůɗŮɜɩɜ ɛŮ Ʌ.ȷ. ɏɢɞɡɜ ɛŮɘɤɛɏɜɖ DLCO

Å DLCO<55%          ɘůɢɡɟɐ ˊɘɗŬɜɧŰɖŰŬ ŮˊɘŭŮɑɜɤůɖɠ

Å 1-5% ůŰɖɜ Ŭ/Ŭ ɗɩɟŬəɞɠ, 19% ůŮ Ɉɇ

Å ȰəŰŬůɖ ɜɧůɞɡ ůŰɖɜ Ɉɇ ůɢŮŰɑɕŮŰŬɘ ɛŮ Űɖ ɚŮɘŰɞɡɟɔɘəɐ ŭɘŬŰŬɟŬɢɐ

Å ɄŮɟɘɞɟɘůŰɘəɧ ˊɟɧŰɡˊɞ ůŰɞ ɚŮɘŰɞɡɟɔɘəɧ ɏɚŮɔɢɞ

Å Ʉɟɩɘɛɖ ɚŮɛűɞəɡŰŰŬɟɘəɐ ŭɘɐɗɖůɖ əŬɘ ˊŬɟɞɡůɑŬ ˊŮɟɘɓɟɞɔɢɘɞɚɘəɩɜ
ɗɡɚŬəɑɤɜ

Å ȲɜɤůɖɛŮ ɛŮɚɘəɖɟɨɗɟŬůŮ ŰŮɚɘəɎ ůŰɎŭɘŬ

Å ȯɔɜɤůŰɖ ɖ Ŭəɟɘɓɐɠ ˊŬɗɞɚɞɔɞŬɜŬŰɞɛɘəɐŮɘəɧɜŬ: NSIP Ůɝɑůɞɡ ɛŮ UIP

Å UIP: Ʉɟɧɔɜɤůɖ ɚɑɔɞ əŬɚɨŰŮɟɖ ɐ ɑŭɘŬ ɛŮ ȽɄȽ, NSIP əŬɚɨŰŮɟɖ 
ˊɟɧɔɜɤůɖ





ɃɅũȷɁɃɈɀȺɁȼ ɄɁȺɈɀɃɁȽȷ

ÅɆɡɢɜɧŰŮɟɖ ůŰɖ Ʌ.ȷ (əŬɘ ůŰɖɜ ˊɞɚɡɛɡɞůɑŰɘŭŬ)

ÅɄŮɟɘɞɟɘůŰɘəɧ ůɨɜŭɟɞɛɞ

ÅɄɞɚɡŮůŰɘŬəɏɠˊɡəɜɩůŮɘɠ ˊɞɡ 
ŬɜŰŬˊɞəɟɑɜɞɜŰŬɘ ůŰɖ ɗŮɟŬˊŮɑŬ ɛŮ əɞɟŰɘəɞŮɘŭɐ

ÅȾɚɘɜɘəɐ əŬɘ ŬəŰɘɜɞɚɞɔɘəɐ ŮɘəɧɜŬ ˊŬɟɧɛɞɘŬ ɛŮ 
COP



ȷɄɃūɅȷȾɇȽȾȼ ȸɅɃũɉȽɃȿȽɇȽȹȷ

Å ȾŬŰŬůŰɟɞűɐ Űɤɜ ɓɟɞɔɢɘɞɚɑɤɜəŬɘ ŬˊɧűɟŬɝɖ Űɞɡ Ŭɡɚɞɨ Ŭˊɧ 
əɞəəɘɩŭɖ ɘůŰɧ 

Å HLA B40, HLA DR1

Å ȯɚɚɞŰŮ ɓɟŬŭɏɤɠ ŮɝŮɚɘůůɧɛŮɜɖ, ɎɚɚɞŰŮ ɞɝŮɑŬ ŮˊɘŭŮɑɜɤůɖ

Å ɆɡůɢɏŰɘůɖ ɛŮ 2ˊŬɗɏɠ ůɨɜŭɟɞɛɞ Sjogren ůŰŬ ˊɚŬɑůɘŬ Ʌ.ȷ

Å ɆɡůɢɏŰɘůɖ ɛŮ Űɖ ɢɞɟɐɔɖůɖ ˊŮɜɘəɘɚɚŬɛɑɜɖɠ(ɑůɤɠ ŬˊɞəŬɚɨˊŰŮɘ Űɖɜ 
ˊɟɞŭɘɎɗŮůɖ ɔɘŬ ŬˊɞűɟŬəŰɘəɐ ɓɟɞɔɢɘɞɚɑŰɘŭŬ

Å ȷˊɞűɟŬəŰɘəɧ ůɨɜŭɟɞɛɞ ůŰɞ ɚŮɘŰɞɡɟɔɘəɧ ɏɚŮɔɢɞ

Å Ɉɇ ůŮ Ůɘůˊɜɞɐ-Ůəˊɜɞɐ



ŪɈȿȷȾȽɋȹȼɆ ȸɅɃũɉȽɃȿȽɇȽȹȷ

Å ȺɝɤŰŮɟɘəɐ ˊɑŮůɖ əŬɘ ŬˊɧűɟŬɝɖ Űɤɜ ɓɟɞɔɢɘɞɚɑɤɜŬˊɧ ɡˊŮɟˊɚŬůŰɘəɎ
ɚŮɛűɘəɎ ɗɡɚɎəɘŬ

Å Ɇɡɜɐɗɤɠ ŰɡɢŬɑɞ ŮɨɟɖɛŬ ůŮ ɓɘɞɣɑŬ

Å ȷəŰɘɜɞɚɞɔɘəɐ ŮɘəɧɜŬ ŭɘɎɢɡŰɖɠ ˊɜŮɡɛɞɜɘəɐɠ ɜɧůɞɡ

Å ȷˊɞűɟŬəŰɘəɧ ɐ ˊŮɟɘɞɟɘůŰɘəɧ ůɨɜŭɟɞɛɞ

Å Ɉɇ: ȾŮɜŰɟɞɚɞɓɘŭɘŬəɎɐ ́ŮɟɘɓɟɞɔɢɘəɎɞɕɑŭɘŬ ɛŮ çɗŬɛɓɐ ɨŬɚɞè ůŮ 
ɓɟɞɔɢɞəŮɜŰɟɘəɐəŬŰŬɜɞɛɐ

Å ȷɜŰŬˊɞəɟɑɜŮŰŬɘ ůŰŬ əɞɟŰɘəɞŮɘŭɐ (ŬɜŰɑɗŮŰŬ ɛŮ Űɖɜ ŬˊɞűɟŬəŰɘəɐ 
ɓɟɞɔɢɘɞɚɑŰɘŭŬ)



ɄɁȺɈɀɃɁȽȾȷ ɅȺɈɀȷɇɃȺȽȹȼ 

ɃȻȽȹȽȷ
Åɀɞɜɐɟɖ ɐ ˊɞɚɚŬˊɚɎ

Å1% Ŭ/Ŭ ɗɩɟŬəɞɠ ůŮ Ʌ.ȷ.

ÅɅŮɡɛŬŰɘəɎ ɞɕɑŭɘŬ ůŰɞ ůɩɛŬ

ÅȷůɡɛˊŰɤɛŬŰɘəɎ

Åɀɞɜɐɟɖ ɛɘɛɞɨɜŰŬɘ Ca

ÅȺɜɑɞŰŮ əɞɘɚɞˊɞɑɖůɖɛŮ 
ŬɘɛɧˊŰɡůɖ

ÅɆɨɜŭɟɞɛɞ Caplan: ɃɕɑŭɘŬ + 
ˊɜŮɡɛɞɜɞəɞɜɑɤůɖ(ŬɜŰɑŭɟŬůɖ 
ɡˊŮɟŮɡŬɘůɗɖůɑŬɠ;)



Ʉɟɞůɓɞɚɐ əɟɘəɞŬɟɡŰŬɘɜɞŮɘŭɩɜ

ɢɧɜŭɟɤɜ

Å50-75% ɛŮ Ɉɇ əŬɘ 
ɚŬɟɡɔɔɞůəɧˊɖůɖ

ÅȷɚɚŬɔɐ ɢɟɞɘɎɠ űɤɜɐɠ, 
ɓɟɎɔɢɞɠűɤɜɐɠ, Ůɘůɟɧűɖůɖ, 
Ŭɑůɗɖůɖ ɝɏɜɞɡ ůɩɛŬŰɞɠ

ÅɃɝŮɑŬ ŮɘəɧɜŬ ɛŮ stridor

Åȹɨůəɞɚɖ ŭɘŬůɤɚɐɜɤůɖ 
(ɛɘəɟɧŰŮɟɞɘ ŰɟŬɢŮɘɞůɤɚɐɜŮɠ, 
ŭɘŬůɤɚɐɜɤůɖ ɛŮ 
ɓɟɞɔɢɞůəɧˊɘɞ)

ÅȷůŰɎɗŮɘŬ ȷɀɆɆ (ɎŰɚŬɠ-
ɎɝɞɜŬɠ)



ɈˊŮɕɤəɞŰɘəɐůɡɚɚɞɔɐ

Åȼ ůɡɢɜɧŰŮɟɖ ˊɟɞůɓɞɚɐ Űɞɡ ŬɜŬˊɜŮɡůŰɘəɞɨ, 

ÅɏˊŮŰŬɘ Űɤɜ ŮəŭɖɚɩůŮɤɜ Ŭˊɧ Űɘɠ ŬɟɗɟɩůŮɘɠ 

ÅůɡɢɜɧŰŮɟŬ ůŮ ɎɜŭɟŮɠ

ÅɆɡɛˊŰɤɛŬŰɘəɐ ɛɧɜɞ ůŰɞ 5% (ɗɤɟŬəŬɚɔɑŬ20%, 
ŭɨůˊɜɞɘŬ, ˊɡɟŮŰɧɠ), ŬůɡɛˊŰɤɛŬŰɘəɐůŰɞ 35% 

ÅȿŮɛűɞəɡŰŰŬɟɘəɧ ŮɝɑŭɟɤɛŬ ɛŮ ɢŬɛɖɚɐ Glu əŬɘ pH

ÅRF ɡɔɟɞɨ ŭŮɜ ɓɞɖɗɎ

ÅȹɘɎɔɜɤůɖ ɛŮ ŬɜŮɨɟŮůɖ çəɡŰŰɎɟɤɜ Ʌ.ȷ.è (ɛˊɞɟŮɑ 
əŬɘ ůŮ ɇȸC, Ca)

ÅȰɤɠ 50% ŮɛɛɏɜɞɡůŬ ůɡɚɚɞɔɐ

Å ȸɘɞɣɑŬ (+ˊɚŮɡɟɞůəɧˊɖůɖ) Ůˊɑ ɡˊɞɣɑŬɠ ɇȸC, Ca

ÅɀɆȷū- Ⱥˊɑ ŬɜɗŮəŰɘəɩɜ əɞɟŰɘəɞŮɘŭɐ 

ÅȺɛˊɨɖɛŬ

ÅɄɜŮɡɛɞɗɩɟŬəŬɠ





ɄɁȺɈɀɃɁȽȾȼ ɁɃɆɃɆ ɄɅɃȾȷȿɃɈɀȺɁȼ 

ȷɄɃ ūȷɅɀȷȾȷ ũȽȷ ɇȼ Ʌ.ȷ.

Å ȯɚŬŰŬ ɢɟɡůɞɨ:

ɄɜŮɡɛɞɜɑŰɘŭŬɛŮ ɞɝŮɑŬ ɏɜŬɟɝɖ ɓɐɢŬ, ˊɡɟŮŰɞɨ, ŭɨůˊɜɞɘŬɠ, ŮɜŰɧɠ 6ɛɐɜɞɡ Ŭˊɧ 
ɏɜŬɟɝɖ ɗŮɟŬˊŮɑŬɠ. 

NSIP, OP, ɖɤůɘɜɞűɘɚɘəɐˊɜŮɡɛɞɜɑŬ. ȹɘŬəɞˊɐ Ŭɔɤɔɐɠ, əɞɟŰɘəɞŮɘŭɐ

Å D-ˊŮɜɘəɘɚɚŬɛɑɜɖ: 

ȷˊɞűɟŬəŰɘəɐ ɓɟɞɔɢɘɞɚɑŰɘŭŬ, əɡɣŮɚɘŭɘəɐ ŬɘɛɞɟɟŬɔɑŬ, ˊɜŮɡɛɞɜɘəɐ ɑɜɤůɖ

Å ɀŮɗɞŰɟŮɝɎŰɖ: 

ɆɡɢɜɧŰɖŰŬ 3-18%

ȹɡɜɖŰɘəɎ ɗŬɜŬŰɖűɧɟŬ ˊɜŮɡɛɞɜɑŰɘŭŬ(15-25%)

ȸɐɢŬɠ, ŭɨůˊɜɞɘŬ, ˊɡɟŮŰɧɠ, ŰɟɑɕɞɜŰŮɠ, əɡɣŮɚɘŭɘəɎ ŭɘɖɗɐɛŬŰŬ

ɈˊɞɝŮɑŬˊɞɟŮɑŬ- 50% ŮɜŰɧɠ 4ɛɐɜɞɡ Ŭˊɧ ɏɜŬɟɝɖ ɛŮɗɞŰɟŮɝɎŰɖɠ

ȿŮɛűɞəɡŰŰŬɟɘəɐ ŭɘɐɗɖůɖ

ɀɖ Ůɘŭɘəɐ ŮɘəɧɜŬ- ɁŬ Űɖɜ ɡˊɞɣɘŬɕɧɛŬůŰŮ ˊɎɜŰŬ

ȯɛŮůɖ ŭɘŬəɞˊɐ-ȾɞɟŰɘəɞŮɘŭɐ 

ɀɆȷū:

ȼɤůɘɜɞűɘɚɘəɎŭɘɖɗɐɛŬŰŬ, ŭɨůˊɜɞɘŬ, ˊɡɟŮŰɧɠ, ɓɐɢŬɠ

ɆɞɡɚűŬůŬɚŬɕɑɜɖ

ɃɟɔŬɜɞɨɛŮɜɖˊɜŮɡɛɞɜɑŬ

ɄɅɃɆɃɉȼ ɆɇȽɆ ȿɃȽɀɋɂȺȽɆ (ȺɈȾȷȽɅȽȷȾȺɆ ȾȷȽ ȾɃȽɁȺɆ ȾȷȽ ȺȽȹȽȾȺɆ)





ɄɁȺɈɀɃɁȽȾȼ ɁɃɆɃɆ ɄɅɃȾȷȿɃɈɀȺɁȼ 

ȷɄɃ ūȷɅɀȷȾȷ ũȽȷ ɇȼ Ʌ.ȷ.- ȷɁȷɆɇɃȿȺȽɆ 

TNF-a
ÅɄŮɟɘůŰŬůɘŬəɏɠ ŬɜŬűɞɟɏɠ ɔɘŬ 
ŮɛűɎɜɘůɖ ɐ ŮˊɘŭŮɑɜɤůɖ ȹȹɄ ɛŮ 
Űɖ ɢɟɐůɖ Űɞɡɠ

ÅȿɞɘɛɩɝŮɘɠ: ɄɜŮɡɛɞɜɑŬ ɉ2

Åȷɡɝɖɛɏɜɞɠ əɑɜŭɡɜɞɠ ɚɞɘɛɩɝŮɤɜ 
ɔɘŬ ɚɘůŰɏɟɘŬ, Ŭůˊɏɟɔɘɚɚɞ, 
ɜɞəɎɟŭɘŬ

ÅūɈɀȷɇȽɋɆȼ: Ƀ TNF-a 
ŬˊŬɟŬɑŰɖŰɞɠ ɔɘŬ Űɞ ůɢɖɛŬŰɘůɛɧ 
əŬɘ Űɖ ŭɘŬŰɐɟɖůɖ Űɞɡ 
əɞəəɘɩɛŬŰɞɠ

ÅȽůɞɜɘŬɕɑŭɖɔɘŬ 9 ɛɐɜŮɠ ůŮ 
ɚŬɜɗɎɜɞɡůŬ ɇȸ (Mantoux > 5 
mm)

ÅɆŰŮɜɐ ˊŬɟŬəɞɚɞɨɗɖůɖ 





ɆɡůŰɖɛŬŰɘəɧɠ ŮɟɡɗɖɛŬŰɩŭɖɠɚɨəɞɠ

ȺˊɘˊɞɚŬůɛɧɠ: 12-50 /100000

ȯɜŭɟŮɠ/ɔɡɜŬɑəŮɠ=1/8

5ŮŰɐɠ Ůˊɘɓɑɤůɖ>90%

ŪɜɖŰɧŰɖŰŬ ɉ3

HLA DR2,DR3, C4A



ȹȽȷɉɈɇȼ ɄɁȺɈɀɃɁȽȾȼ ɁɃɆɃɆ-

ɄɁȺɈɀɃɁȽȾȼ ȽɁɋɆȼ

ÅɆɡɢɜɧŰɖŰŬ 4-70% ůŮ ɜŮəɟɞŰɞɛɘəɧɡɚɘəɧ

ÅȾɚɘɜɘəɎ ŮəŭɖɚɩɜŮŰŬɘ ůŰɞ 5%

ÅɄŬɟɎɔɞɜŰŮɠ əɘɜŭɨɜɞɡ: ȼɚɘəɑŬ, anti-RNP 
ŬɜŰɘůɩɛŬŰŬ, ɛŬəɟɞɢɟɧɜɘŬ ɜɧůɞɠ

ÅȹɨůˊɜɞɘŬ, ɓɐɢŬɠ, ˊŮɟɘɞɟɘůŰɘəɧ ůɨɜŭɟɞɛɞ

ÅŪŬɛɓɐ ɨŬɚɞɠ ɐ ɑɜɤůɖůŮ Ɉɇ

ÅȸɘɞɣɑŬ ɔɘŬ ŭ/ŭ Ŭˊɧ ɚɞɑɛɤɝɖ: UIP, NSIP, 
ŮɜɑɞŰŮ LIP ḯ ŮɟɘɓɟɞɔɢɘɞɚɘəɎɚŮɛűɞŮɘŭɐ 
ɗɡɚɎəɘŬ

ÅȾɞɟŰɘəɞŮɘŭɐ: ɛŮɟɘəɐ ɨűŮůɖ



ɃɂȺȽȷ ɄɁȺɈɀɃɁȽɇȽȹȷ ɇɃɈ ȿɈȾɃɈ

Å<2% ŬůɗŮɜɩɜ ɛŮ ɆȺȿ

ÅŪɜɖŰɧŰɖŰŬ 50% 

ÅȷɛűɞŰŮɟɧˊɚŮɡɟŬəɡɣŮɚɘŭɘəɎ ŭɘɖɗɐɛŬŰŬ

ÅɀˊɞɟŮɑ ɜŬ ɡˊɞŰɟɞˊɘɎůŮɘ əŬɘ ɜŬ ɞŭɖɔɐůŮɘ ůŮ 
ɑɜɤůɖ

ÅBAL: ŬˊɞəɚŮɘůɛɧɠ ɚɞɑɛɤɝɖɠ, əɡɣŮɚɘŭɘəɐɠ 
ŬɘɛɞɟɟŬɔɑŬɠ, ɢŮɘɟɧŰŮɟɖ ˊɟɧɔɜɤůɖ Ŭɜ 
ɖɤůɘɜɞűɘɚɘəɧɐ ́ɞɚɡɛɞɟűɞˊɡɟɖɜɘəɧ

ÅȹɘɎɢɡŰɖ əɡɣŮɚɘŭɘəɐ əŬŰŬůŰɟɞűɐ (DAD)

ÅȾɞɟŰɘəɞŮɘŭɐ, ŬɜɞůɞəŬŰŬůŰŬɚŰɘəɎ, ˊɚŬůɛŬűŬɑɟŮůɖ

ÅɃɄɋɆȹȼɄɃɇȺ ȺɀɄȺȽɅȽȾȼ ȷɁɇȽȸȽɃɇȽȾȼ 
ȷũɋũȼ



ȹȽȷɉɈɇȼ ȾɈɊȺȿȽȹȽȾȼ ȷȽɀɃɅɅȷũȽȷ

ÅɆˊɎɜɘŬ, ɗɜɖŰɧŰɖŰŬ 50%

ÅɃɝŮɑŬ ŭɨůˊɜɞɘŬ, 
əɡɣŮɚɘŭɘəɎ ŭɘɖɗɐɛŬŰŬ, 
ˊŰɩůɖ ŬɘɛŬŰɞəɟɑŰɖ, 
ŬɘɛɧˊŰɡůɖ (ŬˊɞɡůɘɎɕŮɘ 
ůŰɞ 40%)

ÅBAL: ŭ/ŭ Ŭˊɧ ɚɞɑɛɤɝɖ

ÅȾɞɟŰɘəɞŮɘŭɐ, 
ŬɜɞůɞəŬŰŬůŰŬɚŰɘəɎ, 
ˊɚŬůɛŬűŬɑɟŮůɖ, 
ŬɜŰɘɓɘɞŰɘəɎ ŮɛˊŮɘɟɘəɎ



ɄɁȺɈɀɃɁȽȾȼ ɈɄȺɅɇȷɆȼ-

ŪɅɃɀȸɃȺɀȸɃȿȽȾȼ ɁɃɆɃɆ

ÅɄ.Ɉ.

Å2ŮŰɐɠ Ůˊɘɓɑɤůɖ 50%

Å4% əɚɘɜɘəɎ ůɖɛŬɜŰɘəɐ, 10% ɡˊɞəɚɘɜɘəɎŮɡɟɐɛŬŰŬ ůŮ 
U/S əŬɟŭɘɎɠ

Åȷɡɝɖɛɏɜɖ ůɡɢɜɧŰɖŰŬ űŬɘɜɞɛɏɜɞɡ Raynaud

ÅȷɔɔŮɘɧůˊŬůɛɞɠ, ŬɔɔŮɘɥŰɘŭŬ(plexiform lesions)

ÅŪɅɃɀȸɃȺɀȸɃȿȽȾȼ ɁɃɆɃɆ

ÅɄɜŮɡɛɞɜɘəɐ Ůɛɓɞɚɐ, ɢɟɞɜɑŬɗɟɞɛɓɞŮɛɓɞɚɘəɐɜɧůɞɠ

Å30% ůŮ ŬůɗŮɜŮɑɠ ɛŮ ŬɜŰɘűɤůűɞɚɘˊɘŭɘəɎŬɜŰɘůɩɛŬŰŬ, 
10% ůŮ ɚɞɘˊɞɨɠ ŬůɗŮɜŮɑɠ ɛŮ ɆȺȿ

ÅȷɔɔŮɘɞŭɘŬůŰŬɚŰɘəɎ, ŬɜŰɘˊɖəŰɘəɎ, əɞɟŰɘəɞŮɘŭɐ, 
ŬɜɞůɞəŬŰŬůŰŬɚŰɘəɎ



ɈɄȺȻɋȾɃɇȽȾȼ ɆɈȿȿɃũȼ

ÅɆɡɢɜɧŰŮɟɖ Ůˊɘˊɚɞəɐ Ŭˊɧ Űɞ ŬɜŬˊɜŮɡůŰɘəɧ (20% ůŰɖɜ ɏɜŬɟɝɖ, 
50% ůŰɖɜ ˊɞɟŮɑŬ Űɖɠ ɜɧůɞɡ)

ÅɆˊɎɜɘŬ 1ɖŮəŭɐɚɤůɖ Űɖɠ ɜɧůɞɡ (5%)

ÅɆɡɜɐɗɤɠ ŬůɡɛˊŰɤɛŬŰɘəɐ- ɀˊɞɟŮɑ ɡˊɞŰɟɞˊɘɎɕɞɡůŬ ɐ 
ŮɛɛɏɜɞɡůŬ ɗɤɟŬəŬɚɔɑŬ

ÅȷɛűɞŰŮɟɧˊɚŮɡɟŮɠ, ɛɘəɟɏɠ

ÅɃɟɞŬɘɛŬŰɖɟɧɡɔɟɧ

ÅɄɞɚɡɛɞɟűɞˊɡɟɖɜɘəɧŮɝɑŭɟɤɛŬ

ÅȿŮɛűɞəɡŰŰŬɟɘəɧ ŮɝɑŭɟɤɛŬ ůŮ ɢɟɧɜɘŬ ůɡɚɚɞɔɐ

ÅȷɁȷ ůŰɞ ɡɔɟɧ ɢɟɐůɘɛŬ ŭɘŬɔɜɤůŰɘəɎ (>1/160)

ÅçȾɨŰŰŬɟŬ ɚɨəɞɡè: ɀŮɘɤɛɏɜɖ ŮɡŬɘůɗɖůɑŬ

ÅɆɡɢɜɎ ˊŮɟɘəŬɟŭɑŰɘŭŬ

Åȿɞɑɛɤɝɖ, Ⱦ.ȷ., Ɂ.ȷ., Ʉ.Ⱥ.: ɎɚɚŮɠ ˊɘɗŬɜɏɠ ŬɘŰɑŮɠ



Ɇɨɜŭɟɞɛɞ ůɡɟɟɘəɜɤɛɏɜɞɡ ˊɜŮɨɛɞɜɞɠ

ÅȹɨůˊɜɞɘŬ ůŰɖɜ əɧˊɤůɖ, ˊŮɟɘɞɟɘůŰɘəɧ ůɨɜŭɟɞɛɞ, 
ůɖɛŬɜŰɘəɐ ˊŰɩůɖ DLCO

Å1% ŬůɗŮɜɩɜ ɛŮ ɆȺȿ

ÅȺˊŮɘůɧŭɘŬ ɗɤɟŬəŬɚɔɑŬɠůɡɢɜɎ (65%)

ÅȷŭɡɜŬɛɑŬ ŭɘŬűɟɎɔɛŬŰɞɠ;

ÅȷɡŰɞˊŮɟɘɞɟɘɕɧɛŮɜɖ, ŮɜɑɞŰŮ ůɞɓŬɟɐ

ÅȾɞɟŰɘəɞůŰŮɟɞŮɘŭɐ, ɗŮɞűɡɚɚɑɜɖ, ɖɚŮəŰɟɘəɐ 
ɓɖɛŬŰɞŭɧŰɖůɖŭɘŬűɟɎɔɛŬŰɞɠ



ɄɃȿɈɃɀɈɃɆȽɇȽȹȷ-

ȹȺɅɀȷɇɃɀɈɃɆȽɇȽȹȷ

ȺˊɘˊɞɚŬůɛɧɠ:2-10/100.000

ȯɜŭɟŮɠ/ɔɡɜŬɑəŮɠ=1/2,5

Peak: ɄŬɘŭɘəɐ ɖɚɘəɑŬ, 4ɖ-5ɖŭŮəŬŮŰɑŬ

ɆɡɛˊŰɩɛŬŰŬ Ŭˊɧ Űɞ ŬɜŬˊɜŮɡůŰɘəɧ

ɏɤɠ əŬɘ 64%

1ɖŮəŭɐɚɤůɖ Ŭˊɧ Űɞ 

ŬɜŬˊɜŮɡůŰɘəɧ: 25%

Ʉɟɞůɓɞɚɐ ŬɜŬˊɜŮɡůŰɘəɞɨ ɛˊɞɟŮɑ 

ɜŬ əŬɚɨˊŰŮŰŬɘ Ŭˊɧ Űɖ ɢɟɧɜɘŬ 

əɧˊɤůɖ



ȹȽȷɉɈɇȼ ȹȽȷɀȺɆȼ ɄɁȺɈɀɃɁɃɄȷŪȺȽȷ

Å ɆɢŮŰɑɕŮŰŬɘ ɛŮ HLA DRB1*1302DQA1, HLADRB1*0405DQA1

Å ɄɟɞůɓɎɚɚŮɘ ɏɤɠ əŬɘ Űɞ 32% ŬůɗŮɜɩɜ

Å ɉ3-ɉ5 ůŮ ɔɡɜŬɑəŮɠ

Å ɀɘɛŮɑŰŬɘ Űɖɜ ȽɄȽ

Å ȹɨůˊɜɞɘŬ, ɝɖɟɧɠ ɓɐɢŬɠ, ɞɟɗɧˊɜɞɘŬ

Å ɀɖ ůɡůɢɏŰɘůɖ ɛŮ Űɖ ɓŬɟɨŰɖŰŬ ɛɡɥəɐɠ ˊɟɞůɓɞɚɐɠ

Å ȺɜɑɞŰŮ ŰŬɢɏɤɠ ŮɝŮɚɘůůɧɛŮɜɖ

Å ɉŬɛɖɚɎ ŮˊɑˊŮŭŬ CK= Ʉɘɞ ŮˊɘɗŮŰɘəɐ ɜɧůɞɠ

Å Anti-Jo1 ŬɜŰɘůɩɛŬŰŬ (ɏɜŬɜŰɘ tRNA ůɡɜɗŮŰɎůɖɠ) : Ƚůɢɡɟɐ ůɡůɢɏŰɘůɖ 
ɛŮ ȹȹɄ, 30% ŬůɗŮɜɩɜ

Å ɆɡɢɜɧŰŮɟŬ NSIP ŬɚɚɎ əŬɘ DAD,OP

Å ȷɡɝɖɛɏɜɖ ɗɜɖŰɧŰɖŰŬ

Å ȾɞɟŰɘəɞůŰŮɟɞŮɘŭɐ, ɛɡəɞűŬɘɜɞɚɘəɧ

Å ɄɅɃɆɃɉȼ ũȽȷ Ca





ɆɈɁȹɅɃɀɃ SJ¥GREN(SS)

Åɂɖɟɧ ůɨɜŭɟɞɛɞ (Sicca syndrome) ˊɞɡ 
ˊɟɞůɓɎɚɚŮɘ Űɞɡɠ ŭŬəɟɡɥəɞɨɠ əŬɘ ůɘŮɚɞɔɧɜɞɡɠ 
ŬŭɏɜŮɠ(keratoconjunctivitis sicca) əŬɘ 
ɢŬɟŬəŰɖɟɑɕŮŰŬɘ Ŭˊɧ ɚŮɛűɞəɡŰŰŬɟɘəɐ ŭɘɐɗɖůɖ.

Å1ˊŬɗɏɠ:ɔɡɜŬɑəŮɠ>40 ɏŰɖ

Å2ˊŬɗɏɠ: Ůˊɑ Ʌ.ȷ., ůəɚɖɟɞŭɏɟɛŬŰɞɠ, ɆȺȿ

ÅAnti-Ro, anti-La ŬɜŰɘůɩɛŬŰŬ

ÅȺˊɘˊɞɚŬůɛɧɠ: 0,5-3%

ÅɄɜŮɡɛɞɜɘəɐ ˊɟɞůɓɞɚɐ ůɡɢɜɐ: 25% ůŰɞ 1ˊŬɗɏɠ

ÅȿŮɛűɞəɡŰŰŬɟɘəɐ ŭɘɐɗɖůɖ Űɞɡ ˊɜŮɨɛɞɜŬ (ɧˊɤɠ əŬɘ 
Űɤɜ ŮəəɟɘŰɘəɩɜ Ŭŭɏɜɤɜ)



Ɂɧůɞɠ Űɤɜ ŬŮɟŬɔɤɔɩɜ

ÅɀŮɑɤůɖ Űɤɜ ŮəəɟɑůŮɤɜ Űɞɡ ɓɟɞɔɢɘəɞɨ ŭɏɜŭɟɞɡ ɛŮ 
ɝɖɟɧ ɓɐɢŬ (ɝɖɟɞŰɟŬɢŮɑŬ): 25% ŬůɗŮɜɩɜ ɛŮ 1ˊŬɗɏɠ 
Sjogren

Åȿɧɔɤ ŬŰɟɞűɑŬɠ Űɤɜ ɓɚŮɜɜɞɔɧɜɤɜ Ŭŭɏɜɤɜ əŬɘ 
ɚŮɛűɞəɡŰŰŬɟɘəɐɠ ŭɘɐɗɖůɖɠ

ÅȸɟɞɔɢɑŰɘŭŬ

Å40-60% ɗŮŰɘəɐ ŭɞəɘɛŬůɑŬ ɡˊŮɟŬɜŰɘŭɟŬůŰɘəɧŰɖŰŬɠ

ÅȹŮɡŰŮɟɞˊŬɗŮɑɠ ɚɞɘɛɩɝŮɘɠ əŬɘ ˊɜŮɡɛɞɜɑŬ

Åɜɧůɞɠ ɛɘəɟɩɜ ŬŮɟŬɔɤɔɩɜ (ɓɟɞɔɢɘɞɚɑŰɘŭŬ): 
ůɡɜɐɗɤɠ ɡˊɞəɚɘɜɘəɐ



ȹȽȷɉɈɇȼ ɄɁȺɈɀɃɁȽȾȼ ɁɃɆɃɆ

Å ɆɡɢɜɎ ŬůɡɛˊŰɤɛŬŰɘəɐ

Å ȷ)ɄɜŮɡɛɞɜɘəɐ ɑɜɤůɖ: Ȱɤɠ 
10% ŬůɗŮɜɩɜ, ůɡɜɐɗɤɠ 
fibrotic NSIP

Å ȸ) ȿŮɛűɞəɡŰŰŬɟɘəɐ ŭɘɎɛŮůɖ 
ˊɜŮɡɛɞɜɑŬ

Å ũ) ɊŮɡŭɞɚɏɛűɤɛŬ: ɀˊɞɟŮɑ ɜŬ 
ɡˊɞɢɤɟɐůŮɘ ŬɡŰɧɛŬŰŬ əŬɘ 
ŬɜŰŬˊɞəɟɑɜŮŰŬɘ ůŰŬ 
əɞɟŰɘəɞŮɘŭɐ

Å ȹ) ɄɜŮɡɛɞɜɘəɧ ɚɏɛűɤɛŬ: ɉ40 
ůŮ ŬůɗŮɜŮɑɠ ɛŮ Sjogren

Å Ʉɟɞůɞɢɐ ůŮ 
ɚŮɛűŬŭŮɜɞˊɎɗŮɘŬ
ɛŮůɞɗɤɟŬəɑɞɡəŬɘ ˊɚŮɡɟɘŰɘəɐ 
ůɡɚɚɞɔɐ

Å E) ɃɟɔŬɜɞɨɛŮɜɖˊɜŮɡɛɞɜɑŬ



ȷũȾɈȿɃɄɃȽȼɇȽȾȼ ɆɄɃɁȹɈȿȽɇȽȹȷ

ÅHLA-B27

ÅȯɜŭɟŮɠ/ɔɡɜŬɑəŮɠ=10/1

ÅȲɜɤůɖŰɤɜ əɞɟɡűɩɜ: 2%

ÅȾɞɘɚɞˊɞɑɖůɖ, Ŭˊɞɘəɘůɛɧɠ ɛŮ 
Aspergillus (60%), ŬɘɛɧˊŰɡůɖ

Åȷɡɝɖɛɏɜɞɠ əɑɜŭɡɜɞɠ 
ɛŮŰŮɔɢŮɘɟɖŰɘəɞɨ 
ɓɟɞɔɢɞˊɚŮɡɟɘəɞɨůɡɟɘɔɔɑɞɡ 
əŬɘ ŮɛˊɡɐɛŬŰɞɠ Ůˊɑ ŮəŰɞɛɐɠ

ÅɁɧůɞɠ Űɤɜ ɛɘəɟɩɜ 
ŬŮɟŬɔɤɔɩɜ

ÅParaseptal ŮɛűɨůɖɛŬ

ÅɄɜŮɡɛɞɗɩɟŬəŬɠ



ȷũũȺȽȽɇȽȹȺɆ

ÅȾɡŰŰŬɟɘəɐ űɚŮɔɛɞɜɐ Űɤɜ ŬɔɔŮɑɤɜ ˊɞɡ əŬŰŬɚɐɔŮɘ ůŰɖɜ 
əŬŰŬůŰɟɞűɐ Űɞɡɠ əŬɘ ůŮ ɘůŰɘəɐɜɏəɟɤůɖ

ÅɇŬ ůɡɛˊŰɩɛŬŰŬ ŮɝŬɟŰɩɜŰŬɘ Ŭˊɧ Űɞɜ Űɨˊɞ, Űɞ ɛɏɔŮɗɞɠ əŬɘ Űɞɜ 
Ŭɟɘɗɛɧ Űɤɜ ŬɔɔŮɑɤɜ ˊɞɡ ˊɟɞůɓɎɚɚɞɜŰŬɘ

ÅɇŬɝɘɜɧɛɖůɖ ŬɜɎɚɞɔŬ

ɛŮ Űɞ ɛɏɔŮɗɞɠ ˊɟɞůɓŬɚɚɧɛŮɜɤɜ ŬɔɔŮɑɤɜ: ɛŮɔɎɚɞɡ, ɛŮůŬɑɞɡ, 
ɛɘəɟɞɨ

ɗŮŰɘəɧŰɖŰŬ ɐ ɛɖ ɔɘŬ ŬɜŰɘ-ɞɡŭŮŰŮɟɞűɘɚɘəɎəɡŰŰŬɟɞˊɚŬůɛŬŰɘəɎ
ŬɜŰɘůɩɛŬŰŬ (ANCA)

ÅɆˊɎɜɘŮɠ ˊŬɗɐůŮɘɠ: 90-260/ŮəŬŰɞɛɛɨɟɘɞ

ÅȺˊɘˊɞɚŬůɛɧɠWegener: 24-157/ŮəŬŰɞɛɛɨɟɘɞ

ÅȺˊɘˊɞɚŬůɛɧɠChurg-Strauss: 7-38/ŮəŬŰɞɛɛɨɟɘɞ

ÅȺˊɘˊɞɚŬůɛɧɠɛɘəɟɞůəɞˊɘəɐɠ ˊɞɚɡŬɔɔŮɘɥŰɘŭŬɠ: 0-66/ 
ŮəŬŰɞɛɛɨɟɘɞ




