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ANNOTATION
Systemic sclerosis is a progressive chronic autoimmune rheumatic disease with high morbidity and
mortality. Systemic sclerosis a multi-organ disease that affects organs such as the skin, lungs,
digestive system, heart, musculoskeletal system, kidneys, causing severe pain and disability,
disability and death of patients. The main marker of an abnormal immune response is circulating
autoantibodies, which are found in more than 95% of patients with systemic sclerosis. It is important
to study the clinical, immunological, diagnostic and prognostic significance of autoantibodies,
especially antifibrillary antibodies produced against the fibrillarin protein.
Keywords: systemic sclerosis, antinuclear antibodies (ANA), fibrillarin, antifibrillary antibodies
(AFA), Raynaud's phenomenon, modified Rodnan skin scale (mRSS).

3APUIIOB Canxapoex UcTtamoBu4

AXMEJOB Xanamypan Cany/uiaeBu4

[Ipodeccop

ABJIYPAXMAHOBA Hapru3za Mup3a-baxTusipxoHoBHa
JOLIEHT

Tomkent TuoOHéT AxagemMuscu

TU3UMJIN CKIEPOIAEPMUSI TATOI'EHE3UJA AYTOAHTUTAHAJIAPHUHI
AXAMMUSATH (AJABUETJIAP IAPXH)
AHHOTAIUA
Tu3umIIn CKIIepoJIepMUs TIPOTPECCHSIIAHIO OOPYBYM, OFUp acopatiiap Ba YJIUM Japakacu IOKOpH
OynraH CypyHKald ayTOMMMYH pEBMATHK KacaUTMK XucoOiaHamu. Tu3MMIIM CKIEpOAECpPMUS
MOJIMOpraH KacaJutuk OYimO, Tepw, yIKa, Xa3M TH3HMH, IOpaK, TasHY-XapaKaTJIaHWII TH3UMH,
Oylipakiiap Kabu OpraHJIapHHUHT 3apapiIaHHIINATa OJM0 Keaaau, OeMopiiapaa Kywid OFpUK Ba MEXHAT
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KOOWJIMATUHUHT YeKJIaHHUIIN, HOTUPOHJIMK Ba yiuMmra cabad 6ynaau. AHoMan UMMYH jkaBoOra oo
KellaJuraH acocuii Mapkep Oy KOHJa ailaHu® opaauraH ayTOaHTUTaHajmap OyiuO, THU3UMIIN
ckIeposiepMusi Ounan kKacayutanran 95% man kynm Oemoprapnaa aHWKIaHaaAW. AyTOaHTHTaHAIAp,
ailHukca, QuUOpWIIApUH  OKCWJIMIa KapliM  WOulad  yuKapwiaguradn  aHTuduOpuiiap
AHTUTAaHAJIAPHUHT KIMHUK, WMMYHOJIOTHK, JWAarHOCTUK Ba TPOTHOCTHK aXaMHUSATHHH YPTaHWII
MYXHUM axaMHsT KacO Taju.

Kanur cy3aap: tusumiam ckiepoaepMmusi, aHTuHykieap anTtutananap (AHA), ¢ubpumnapun,
antuudpwuiap anturananap (ADA), Peitno ¢enomenun, momaudukanmsuianran Pomnan Ttepu
mkanacu (mRSS)

3APUIIOB Canxapoex UcTtamoBu4

AXMEJIOB Xaamypan Cany/uiaeBud

[Ipodeccop

ABJIYPAXMAHOBA Hapruza Mup3a-baxTusipxoHoBHa
JOLIEHT

TamkenTckas MeaumnuHckas AKageMus

3HAYEHUE AYTOAHTEJI B TATOTEHE3E CUCTEMHOM CKJIEPOJIEPMUM
(JIMTEPATYPHBIN OB30P)

AHHOTALIUSA
CucremHas ckiiepofepMus MpeAcTaBisseT co00il MpOorpeccupyoliee XpOHUYECKOe ayTOMMMYHHOE
peBMaTuyeckoe 3a0o0jieBaHHE C BBICOKOW 3a00JIeBa€MOCTbIO U CMEPTHOCTHIO. (CuHcTemMHas
CKJIEpOIEPMUS-TIOIMOPTraHHOe 3a00JIeBaHNe, BhI3bIBAIOLIEE OPAKEHHE TAKUX OPraHoOB, KaK KOXa,
JIETKUe, MUIeBapuTeNIbHAsI CUCTEMA, CEP/ILIE, OTIOPHO-IBUTATENbHBIH arnapar, oYK, BHI3bIBAIOLIEE
CUJIBHYIO 00JIb U OTPAHUYECHHE TPYI0CTIOCOOHOCTH, MHBATTUU3AIMIO U CMEPTH 00JIbHBIX. OCHOBHBIM
MapKepoM aHOMAJIbHOTO MMMYHHOI'O OTBETA SIBJISIIOTCS LUPKYIUPYIOIINE ayTOAHTUTENA, KOTOPhIE
oOHapyxuBatoTcsi Oosnee yeM y 95% OOJIBHBIX CUCTEMHOW ckjepoaepMmueil. BaxHo u3yuuThb
KIIMHUYECKOe, UMMYHOJIOTMUECKOE, TUarHOCTHYECKOE U MPOTrHOCTUYECKOE 3HAYEHUE ayTOAHTHUTE,
0COOCHHO aHTHU(PUOPWIISPHBIX aHTUTEIN, TPOLYLUPYEMBIX IPOTUB Oelka GubpusiapuHa.
KutoueBrble ciioBa: cucteMHas CKiiepoAepMusi, aHTuHykieapHsle antutena (AHA), pubpunnapus,
antTupuOpmsipusle anturena (ADA), ¢peHomen PeiiHo, MoauduuMpoBaHHAsE KOXKHas IIKaia
Pomnana (mRSS).

Tuzummu ckneponepmust (M34.0)- monucuHIpOM ayTOMMMYH KacaJluk 0Yiau0, Tepu, TasHY-
XapakaTiaHWIl THU3UMH, WYKM ab3ojap (Yymka, Oyipak, OpaK, Xa3M THU3UMH) HUHT
nporpeccusiianyBud GuOpo3H Ba KEHI KAMPOBJIHM BAa30CHACTHK Oy3miMIUIap OWiIaH TaBcU(IaHAIU.
[16] KacaniuKHUHT MaTOreHe3! Ba KIIMHUK OEITUJIapUHUHT F03ara KeJIMIIn1a ayTOaHTUTaHATapHUHT
axaMusATH KaTTa OYIrb AHarHOCTHKA Ba KaCaJUTMK OKHOATIApHHU MPOTHO3 KIJIMIIIA XaM MYXUM POJI
YHHaWIu.

Tuzumiu ckiiepoepMusi TEPUHUHT TabCUPJIAHUII Japa)kacura Kapad MKKUTa KHYMK Iypyxra
OynmuHaau — yerapananrad ckiepoaepmus (1cSSc) Ba nuddy3 Tuzummm ckieponepmus (dsSSc) [25].
Yerapananra CKJI€poAepMUSAa TaHAHUHI akpajd KUCMJIapu - 103 Ba OEK-Kyap (Tu33a Ba
TUpcakKiaprada) 3apapianand, auddy3 THU3UMIA CKIEpPOJEepMHUsAIAa TaHa Ba OFEK KYJUTAPHUHT
MIPOKCUMaJl KUCMJIapuAa TepUHUHT (uOpo3u Kysatuianu [9,25]. YerapanaHran ckiepojepmusiia
Pelino (peHomMeHu Tepu 3apapiaHHUIINIAH OJIUHPOK OOIIaHAAM, IIYHUHIIEK YIIKa Ba KU3MIIYHrau
3apajlaHuIIY OMIIaH Ke4aJ i, aMMO YerapajlaHT'aH CKJIEpOJIEPMHUsIa MUKH ab30JIapHUHT 3apapiIaHUIIN
HUcOAaTaH Ke4 Ba CEKMH KEUraHJWTd y4yH MpOrHo3 Axmu Oynub OemopiapHuur 10 Humimk
ssiioBuanHiuru 90% nan omaau. duddys Tusummm ckiepoaepmus OMIaH KacajulaHTaH Oemopiiap sca
KacaJuIMK Oyiinya éMOH MporHosra ara 0ynuo, OyHra cabad Tepy Ba MUKH ab30Jap 3apapiaHUIIU Te3
KEUHIIH, I0paK KOH-TOMHUpP TH3UMH, yTKanap, Oyilpakiap, Xa3M TU3UMHU Ba XaTTOKH Mapka3uil Ba
nepudepuK HEPB TU3UMUHHM 3apapiiaHuiiy Owitad udonananaan [29]. Tusumau ckiepoepMUSHUHT
CHUHYC CKJIEpOZIepMUs TypU TU3UMIIM CKIIepoJepMus OuilaH kacajuianrad 5% Oemopiiapiaa yupaiiau,
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TUIHK TU3UMIIU CKJlepoaepMus Oenrunapu (MmycOaT ayToanTutaHanap, PeitHo ¢eHoMeHH, YTIKaHUHT
3apapiIaHuInm ) MaBXyl, aMMO Tepu pruOpo3u pUBOKIAHMAIIUTH OWJIaH HaMOEH OYnaau [26].

2013 #unna Amepuka PeBmatonorusi Komnexu (ACR) Ba PeBmatusmra kapmu EBpona
Jluracu (EU-LAR) Tu3umiu ckiepoepMusiHE OomKapuin 0yiinya SHIM TacHU(IIaI ME30HIapy Ba
KypcaTMaJapyuHU HalIp 3TIU Ba Kyiuaaru kajasania kearupuiau. [32].

Kansaa 1
ACR/EULAR CKUIIEPOAEPMUA TACHU®U ME3OHJIAPA
DyeMeHTIAAPH Kuank smemeHT Oast

Metakapnodananreas oyrumiapra - 9
NMPOKCHMAJ X0JIaTa Yy3UJITraH HKKaJIa KyJI
0apMOKJAPMHUHT TEPUCHHUHT KAJMHJIAIINIIA
(TH3UMJIH CKJIEPOiepPMHUS TALIXUCHHHN KYHUII
YUYYH (paKaT 11y Me30H eTapJiu)
bapMoKJIapHMHT TEPHHUHT KAJIMHJIAIMIIN HIMIITaH 0apMOKJIap 2
(pakaT 1oKopu OAJIIHH XHCOOJIAHT) CKIIEPOIAKTHITUS 4

(MeTakapnoananrean

OYFUMJIADHUHT JUCTA] KUCMHJIA,

JICKUH TPOKCUMaJl HHTEepGaTaHrean

OVFUMITAPHUHT TIPOKCHMAIT

KACMHIA.
Bbapmok yuu mmkactiaanuiny (Gpakar okopu 0apMoKJIap y4uu sipajiapu 2
0aJIJIHM XM CO0JIaHT) Bapmoknap yunna gpa noriapu 3
TeaanrusKkTazus yk 2
AHOMAaJI THPHOK OypMaJjiapu KanuJIsspjaapu yk 2
Vnka aprepuaj runepTeH3usicH eKu Vnika aprepuan runepreHsuiia 2
HHTEPCTHIHAJ YIIKA KAaCAJUIUTH (MAKCHMAJ MHTEPCTHUIMAN YIIKA KaCaJlJIUTH 2
0an-2)
Peiino ¢henomenn yk 3
TH3UMJIM CKJIepoaepMusi ONJIaH OOFIUK AHTHIICHTpOMEpA 3
ayTHAHTUTaHajap (MakcumaJj 0aui-3) aHTUTOION30Mepa3s I 3

AnTtu-PHK nommmepasa 111 3

YMyMmuii 0271 xap OUp KaTeropusigiard MaKCUMaJ 0ajJIapHU KYymuo XucodaaHaau. Y MyMui
0aau 9 ra TeHr €Kk YHIAH KaTTa 0YJran 6eMopJap aHUK TH3UMJIM CKJIepoaepMHusi
TAIIXHCHIA 3ra 1e0 TacHu(IaHAIH.

2013-itmnru ACR/EULAR cknepoaepmus TacHUGU ME3OHJIAPUHUHT Y3Ura XOCIUTH ITyHIaH
nOOpaTKu THU3UMJIM CKJIEPOJEPMHUS JUArHO3UHHU KyHHII Y4yH «MeTakaprodananrean Oyrumiiapra
MIPOKCUMaJl XOJaTja 4y3uiraH HMKKana Kya OapMOKJIapUHUHI TEPUCHUHUHT KAIMHJIAMIMIIN) LIy
ME30HHHUHT y3U eTapyii XUCOOJaHUIIN MYMKHH. YOy Kiaccudukanus okopu ce3rupiuk 91% Ba
y3ura xocnuk 92% ra sra. 1980 imru ACR tacHudmam me3oniapu yuyH Oy kypcarkudiiap 75% Ba
72% >nn.

Tuzuman CKIEpOAEPMUSHUHT STHOJIOTHUACH Ba IMATOT€HE3MHU aHUKJAI Oyilmda Kyruiad
WIMUN TaAKUKOTIap ob 6opunmoxaa [17]. Kacammmk kennb YuKuImma SHT aCOCUN OMIUT — UPCUH
XUCO0JIaHNO, NIYHUHTJIEK, KacaJUIMKKa OJIM0 KeJlyBUM OMUJUIApAaH BUpYCIap, CTPECC, )Kapoxatiap,
SHJOKPHH Ba O0MIKa Oy3UIIHIIIIAP XaM €TaK4M YPUH dSrayiaiu. TusnMIiim CKIepoaepMus aToreHe3n
XaKugaru Ouiaumiap KeHranO Oopap skaH, puOpo3HUHT puBOXKIaHHWIIHra cabad Oymamuran Exku
TabCUP KUIYBYM OMMIUIAP, MacaiaH MHpeKuusiap, KUMEBUM (KpeMHUM, BUHWII XJIOpU) Ba (PUHK
OMWJUIAp Xald XaM TaxXJIWl KWIMHMOKJIA. YJapHUHT (aosulallyBU MaxCyC Ce3yBUAHJIUK
TeHJIApUHUHT MaBxKyuiuru ounan Ooriuk: HLA (macanan, A23, B18 éku DR11) Ba HLA 6ynmMaran
(macanan, CD247, curnan yTkasrud Ba TpaHcKpunus okcuiu 4 ¢aomnamrupysuncu (STAT4) Ba
unteppeponnu Taptuora comyBun omua S5 (IRF5), b XyxaiipamapHuHr aHkupuH Ouian
TakpopianyBuu ckeneT okcuiu reHu (BANKI) ayrodarus okcunu -5 (ATGS) éku c-SRC tupo3un
kuHa3a (CSK) BapuanTiapu kabuinap acocuid ce3yBYaHJIMK reHiapu Ae0 TaxMuH KuinuHaau [14,21].
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TuzuMiaum  CKIEPOJEPMUSIHUHT  aCOCMHU  TyKuManap  (MMMYHOKOMIIETEHT  Xy»Kaiipanap-
¢bubpobnacTiap- SHAOTENHI- KOH Xy)Kailpajlapy) Ba PETIENTOpP JIMTAaH TU3UMH Japaxacuaa Oup-
Oupura TabCUp KypcaTyBUUd UMMYHUTET, GUOPO3 Maio OVIUIIN Ba MUKPOLUPKYJIALUS Oy3UITUIIN
TaKWi1 Kwiaau [2]. YHUHI Heru3uja MIMKAcTJIAHUII coXajapuja KeHHHYaTUK OUPHUKTHUPYBUH
TYKUMa JIe30praHu3auscy OulaH KeUyBUM KOJUIAr€HHUHT XaIaH 3U€A NIUTa0 YMKAPUITUILN ETaau
[8]. Kacamnuk naTtoreHesuaa xykahpaBuil Ba rymMopaJl UMMYHUTETHUHI Oy3WJIMIIN HaTHXKacuaa
KoulareH Ba (uOpo3 xocua OYnMIl Kapa€HUHUHT KydyaluO KEeTHILIM, HIYHUHIJIEK TOMHpJIAp
SHAOTENTUHCH Ba CWUIMK MYyIIak XyxXaiipamapu mnponudepamnusicd, ©Oa3zan meMOpaHa
peAyIUIMKAIMACH, MUKPO TOMUpJIAp ACBOPUHUHI KAJIWHJIAIIYBH Ba OVIIIUFUHUHT TOPAMMIIU, KOH
IIaKUId ~ JJIEMEHTJIApUHUHI  arrperauMsicd,  CTa3d  HaTibKacuga  OONIMTepalusuioBYU
MUKpOAHTHONaTHsJIap F03ara KeJIUIIM MyXUM poi YiiHaiu [24]. BupukTupyBuM TYKMMaHUHT OOIIKa
ayTOMMMYH KacaJUIMKJIapyu CHHrapu THU3MMIIM CKIEpOJepMHUsaa XaM b-1uM@ouuTiapuHuHT
CypyHKaJIu (haoJiiallyBy Ba XyCyCHI aHTUTE€HJIapra TOJICPAaHTIMKHUHT EKOJUIIN Ky3aTUIaau, yioy
KacaJUIMK/la ayTOAHTUI€HJAPHUHI KEHI CHEeKTpJaru LUPKYJIALUICH Ky3aTuiaau, OyHUHI cababu
BA30CMAaCTUK peaklMsIap HaTW)Kacula WYKA ab30 Ba TYKUMaiapja ko3ara KeiaJuraH HIIeMHK-
peniepdy3ruoH 3apapiiaHMIIap OYIWIId MYyMKUH[S]. AyTOaHTHTEHJapra KapIid OpraHu3Ma
sHpoTenui Ba (ubOpobnactTiapra ayropeaktuB Oynaran T-mumdonuTiapHUHT CyOnmomysuusuiapu
CUHTE3/1aHaIu, KacalIMK NaToreHesuaa ckiepojepMusra xoc @uoOpo3ra onubd KenyBuH
ayToaHTHUTeNanap Ba (GpuOporeH MUTOKUHIAP MyXuM YpuH srayutaiau [20]. bupuktupyBun TyKuMa
NIe30praHU3aTCUsICK MMMYHUTETHUHT Oy3wiuiny, mnpoivdepaTuB Ba JereHepaTuB kapacHiap
ycTyHymruna OymanuraH — sUDTMFJIaHWIN — peakcusutapu  Omnman  kewaam  [1]. Tomupmap
HIMKacTJIaHUIIKAA nepudepuk BazocnasM (PeitHo cunapomu) Mapxkyanuru xoc. bynaa kanunsipiap
JIEBOpU CKJIEPO3JIaHAJX Ba MOHAHJ KUCKApHILI XyCYCUSTIIApUHU E€KOTaau. bupukTupyBuM TYKHMa
Ty3uJaMalapyad ymly TOMHp FO3aJIapUHHUHT oOiauTepanusicu naiao Oymaau, Oy ¥3 HaBOaruna,
MATOJIOTHK jKapaéHra *ajuld KUIMHTaH Oapya ab30 Ba TYKUMaJIAPHUHT KOH OWJIaH TabMHHJIAHUIIH
Oysunummura onaud kenaad. TYKUMamapHUHT KOH OujaH erapid  TabMUHJIAHMACIUTH,
MHTUYKAJIAaHUIIKM  (MacalaH, KHU3WIYHrad Ba OUIKO30H IIWUIMK KaBaTiiapu) €KUM aKCUHYa
KaJIMHJAIyBy ( yIKa ajBeoJiajJapu JEBOpPJIApH), YJIAPHUHT acOoCHi (DAOTUATHHUHT Oy3HIMIIN
(OmIKO30H- MYaK THU3UMHU CYPWUIIMINM, VYOKagaH KapOOHAT aHTUApUJ aXpaluIly, MYIIaK
TOJIAJIAPUHUHT KUCKapHILN)Ta onb kemaau[6].

Tepu 3apapiaHulIM  CKJIEPOJEPMHUSHUHI SHI  XapakTtepiau Oenruiapujad  Oyiub
xucobnanagu. FO3, OyiiuH, TaHa, KYJI-0o€KjIap Tepucuaa TEepU HMHAYPALUICH, THUIO EKU
TUIEPIUTMEHTALMACH, TEJICaHTMOdKTa3usIap Ky3aTuiaaau, ymoy KacaulMKKa "HHUKOOCMMOH (03"
xapaktepyin Oynu0, KacalyIMK pPHUBOXJIAHWIIM JaBOMHJA KY3 COKKACH XapaKaTJIaHUIIMHUHT
KUMMHIIAITYBU, OFU3HUHT TOpaluIIM (MUKPOCTOMUS ) Ky3aTuiaau. bapmoxiapaa Tepu uHaypamnuscH,
TE€pU Ba TUPHOKJIapAa OUTHINM KUHUH OYnraH sipanap Kys3aTwiaiu, Oy y3rapunuiap yMyMUd HOM
owmtan "ckneponaktims” neiinnaan. Jucran danadranapaa octeonns ro3ara kenaau. [4]

Xa3M TU3MMUHUHT 3apapiaHUIIi TU3UMIIM CKIIEpoAepMuUs OuiaH KacajuiaraH 0eMopiIapHUHT
90%pa xysatunanu[30], xa3M TH3UMHUHI Oapya KuUCMIJIapu 3apapiaHuiuy Ky3aTwirad. Oru3
OYIUINFUAa MUKPOCTOMUS, KcepocTomus, Lllerpen cunapomu, yaifHai MyCcKyJUIapUHUHT aTpodusicu
103ara kenaau. KusmiayHrad TU3MMIIM CKJIEpOAEpPMUSAA SHT KYN 3apapiaHraH Xa3Mm opranu 0yiauo
xucobnanaau. Ku3miyHrad cGUHKTEpH TOHYCH IMacalMIld HATIXKACUIA, TacTpo-330(daran peduirokc
KAacaJIUT¥, bappeT KU3niyHrauu ro3ara kenaan. JJonMuil MUKpOKOHAIUIAp HATHXKAcuAa CypyHKaIu
TEMUp TaHKUC KaMKOHJIMKKa onu0 kenmaau. Muakmapna nunarauus, IMWUIMK KaBatja spajap,
TUBEPTHUKYJI, CYPYHKAJIU TICEBI0-00CTPYKIIMS Kabu y3rapumiapra oimb kemaau [15].

Tusumnm ckileponepMaza 3HI Kyl yUpaulauraH yIka 3apapilaHdIld -HHTEPCTUTCHAT YIIKA
kacammuru 6ynuo, 70% nan optuk xomtapaa anukinananu [18]. Ly 6uman 6upra, 6emopiapHUHT
91%pa ynkaHUHT yriiepoJ OKCUAU YUyH Iuddy3us KOOMIMSATUHUHT MacaluIld XaM Ky3aTHUJIaju.
VIka HHTepCHIMAN KacaJUTMTMHUHT acOCHil Ge/IrMIapy XaHCHpaIl Ba KypyK iyTan 6au6, xkapaéura
uHpekuus Kyuwiranuaa 6anramiau iytan naiino Oynaau. llukacTnaHUIIHUHT OFUpIUIura Kapao,
xaHcupam ¢akaT 3YpUKUII MaiTuga EKM JaM OJMII BaKTHJA XaM AaHMUKJIAHWIIA MYMKHH.
TexmupyBIa UKKM TOMOHJIAaMa, KYMHMHYA MAacTKU OYiakiapaa KypyK XHpWJUIaluiap, KpenuTalus,
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KaMpoOK - IUIEBpa MILKAJAHUIIM aHMUKJIaHagu. TU3UMIIM CKIIEpOJAEpMHUSIIark YIKa WHTEPCUTCHAI
KaCAIUTATUHUHT Y3Wra XOCIHTH VYIKa THIEPTCH3UACHHUHT JKaJajdl pHUBOKIAHUIIN OWJaH
TaBcu(raHaau. XO3UPru BaKTAa IOKOPU AaHUKJIMKAArd KOMIIIOTEp ToMorpaduscu TU3UMIU
CKJIepoJepMUsiAa YIKa 3apaplaHUIIMHU TalIXHMCIAll YYyH OJTUH CTaHJIApT XucoOiaHaau. Yoy
TEKIINPYB VYIKAHWHT NIMKACTIIAHWIIMHU Oatadcnn TaBcuduam, Yrka [IUKACTIAHUIITUHIHT
nactiaabku OenruiapyuHy aHMKJIAN Ba OOIIKa OpraHJIApHUHT INMKACTIAHMIIMHU, XYCyCaH, YIKa
THIEPTCH3UACHHY, IOpaK Ba KU3WIYHTAYHUHT IMUKACTIAHWIIMHH WCTUCHO KHJIMIN, ITYHHHIJIEK
Tepanus camapagopauruHu 6axosam yayH 3apypaup [11].

IOpak acopatnmapu 30% xonatna TH3UMIIM CKiIepoaepMusia Oemopiap yiaumura cabad
o6ynanu. FOpak MycKyind, MUKpOTOMHUpJIApAArd Y3rapululap HaTH)Kacula IOpaKk 4Yar KOpUHYacH
TUCQYHKIMICH, apUTMUS Ba YTKa3yBUaHJIMK Oy3unuiuiapu naino 6ynanu [7]. FOpak ynprpaToByI
TeKIupyBH, Jomep Tekmnpysu, XoaTep TEKILIUPYBU aCOCUI JUArHOCTUK ycyiuiap 6ynu0, ailHuKca,
opak MarHut pe3oHaHC Tamorpadus Ba Ma3UTPOH SMHUCCHOH TaMorpadus TEKIIUpyBIapu 3pTa
JUArHO3 KYWHIIIJIa MyXUM axaMusITra ora. Muokap syuTuFJIaHuIng Ousad oupra nporpeccus Gpuodpo3
Kapa€Hu yar KOPUHYAHUHT CHUCTOJIMK Ba JUACTONMK JUCPYHKIMsICUra oiaub kemaau. Yam KopuHua
runeprpoduscu Ba JAMacToNia JKApaCHUHUHT Oy3WIMIIM THU3UMIIM CKIIEPOJEpPMHUsIIa FOpaK
3apapiaHuIImra xoc 0eiru 6ynu6, KOHHUHT Yar OyiMayara perypruranus OyJuIiy Ba HaTHKa/1a yarl
OynMmaya KeHranumura oau6 xenaau. [31]

Byiipak 3apapmannmm nuddy3 tuzumian ckiaepoaepmusiga 10% Ba derapamaHraH TH3UMITH
ckneponaepmusina 0,5% Oemopiapaa ydpaiau Ba Oyipak eTHIIMOBYMIMrAra oiaubd kemamau [17].
Byiipak 3apapmanumm y3 HaBOaTHAa KOHJA KpPEaTHHWH, MOYEBHHA KOHIICHTPAIUSICH OPTHIIIH,
sHIe(amonaTHs, TUIIEPTEH3US, APUTMUS, TICPUKAPANUT, IIUILIAP, TYTKAHOKKA XaM cababd Oynmuim
MyMKUH. CypyHKanu Oyiipak KacaJUIUTH TepMHUHAJ OOCKMYUAArd acocuil JaBoJiaul ycynu Oyipak
TpaHCIUIaHTaMsACu Oynuo0, GppaHily3 MOmysIusicuIa 5 WHUIHK SIIOBYAHIUK KypcaTkudun 82% Hu
Tanumk Kurad [10].

Ym0y TasiH4 XapakaTIaHUII TU3UMU 3apapiIaHuII SHT KT ydpaiauran oenrunapaan 6yiauo,
OeMopiiapia HOTHUPOHJIMKKAa OJu0 Kenmaau. ApTpUT, OYFUM KOHTPAaKTypacH, TEHIWHOMNATHs,
apTpaJirusi, OCTEO0JIN3, OCTEONOPO3, AKPOOCTEOIHN3, CKICPOJAKTUINSA, CHHOBUT KaOW MaToJIorusjap
eTaK4YM YpuHAa Typaau. TH3UMIIN CKIEpOAECPMUSIN OeMopiiap CypYHKaIu SUUIMTIIAHUII jKapacHH,
IpTa MEHOIay3a, MajlabCcopOIs, Y30K MYyAIATIN TITIOKOKOPTUKOU]T Tepamnust Typailin 0CTeonopo3
PUBOXKJIAaHUIIN OYiinya roKopu XxaB¢ octuaa 6ynaau [33].

Tuzumaum  ckiepojepMus  HaTOreHe3uJa  MMMYH — TU3UMUHUHT  (DaoJiialliuinu
ayTOaHTUTAHAJAPHUHT MIIA0 YMKApWIMIINra om0 Kenaau. AHTUHYKIeap aHTtutaHanap (AHA)
THU3UMIIU CKJIEpOoIepMHUsl OMilaH OFpUraH OeMopiiapia SHI KTl aHUKJIaHaIUraH ayTOaHTUTaHaJIapIup
(90-95% xommapaa) TU3UMIIM CKJIEPOACPMHUsI KIMHUK Oenruiapu Oyiarad, aMmMo KOHAa aiiIaHuo
opyBun AHTHHYKJIeap aHtutaHanap (AHA) Oynmaran Oemopiapaa CKIEpoJIepMusra YXImarn
KaCaJUTUKIIApHUHT nuddepeHnuan JuarnocTuka YTKa3uill Makcaara MyBopuk 6yiubd xpcoOmanaam
[34]. Tuzumnm ckiepoaepMusiia KaCAIULTMKHUHT Xap XWUJl Typiapu OuiiaH OofiuK Oyiaran Oup HeuTa
KacaJUIMKKa XOC ayTOaHTHUTaHalap MaBxkyJ OYiuO, yjgap MPOrHo3/la XaM MyXUM axaMusaTra ara.
Tonouzomepasa I ra (Topo I, ATA, Scl-70) kapmu ayToaHTUTaHamap KYOpokK AUPQY3 TUIUMIU
CKJIEpOoJIepMus OMjIaH OFpUTaH OeMopiap/a Ky3aTHiIaay Ba yaap YIika acopaTiapy, OapMoKIapaaru
spajap Ba KyYJ HOTUPOHJIUTMHWHT PUBOXJIAHWINK OwjiaH OOFJIMKJIWTU aHUKJIaHraH [22].
YerapanaHrat cKJIepoAepMusia aCOCaH aHTH-LIeHTpoMep ayToaHTuTaHaitapu (ACA) aHUKTaHaIu Ba
ynap ynka ¢uOpo3u Ba ynka runepreHsuscu XxaBpuuu omupanu. Juddys tuzumnm ckieponepmust
oynran 6an3u 6emopnapaa PHK monumepasa I11 ra kapimm anTuTananap aHuk/1aHaau, Oy aca Oyipak
KacaJuluru XaBpuuu omupaau [12,22]. Yiap €uom HeoraacTuk xapaéHu 0yaran 6emopuapaa xam
MaBxya. Th/To ra kapum antutananap kampok yupaiau. Th/To yerapananras ckiepoaepMus yuyH
xapakrepauaup [13,22].

Oubpuapuara Kapiiyd ayToaHTHTAaHajJap YIKa apTepUsiCM TMIEPTEH3USICH Ba IOpaKk KOH
TOMHUp acopaTiapu OujaH OOFJIMK, >KaaBadl 2 Ja THU3UMIM CKIepoiepMusgaru Oapua
ayTOaHTHUTEJAIap KYpCcaTUIIraH.
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Kansaa 2

AyTOaHTHTaHa Cxkuepoaepmusi Typu
Anti-topoisomerase I (Scl-70) Huddy3 TH3UMIIN CKIEPOICPMUS
Anti-RNA polymerase 111 Judbdy3 TH3UMIN CKICPOICPMHUS
Anti-U3RNP (fibrillarin) Juddy3 TH3UMIIN CKIEPOISPMUS
Anti-Th/To UYerapanaHraH CKJIEpOACPMUS
Anti-U1-RNP UYerapanaHraH CKJIEpOAepMUs
Anti-PM-Scl Kecumran cunnpom(oBeprarc)
Anti-centromere UYerapanaHrad CKJIEpOJAEpMUs
Anti-hUBF (NOR 90) UYerapanaHrad CKJIEpOAepMUs
Anti-Ku Kecumiran cunnpom(oBeprarc)

Boiiika ayTouMMyH KacaJlJiuKIIap
Anti-U11/U12 RNP CxiiepoepMust yIyH MaXxCyCIIUTH KaM

Anti-Ro52/TRIM21

Anti-Ro60/SS-A

AnTuubpuIIap aHTUTENAIAap MYCOATIUTH YIIKa MHTEPCUTCUAN KAaCAJUIUTU SXTUMOJUTUTMHU
ommpany. Ymka (yHKIMOHAN JMATHOCTMKA TECTNAPH TH3MMIM CKJICPOJACPMHAra UaIMHIaH
Oemoprapna Yrka 3apapiaHUIIUra IUardHo3 KYWHIl Ba JUHAMHKAIA HA30paT KAIUO OOpHIl yuyH
acocuil kamuT metoau Baszupacunu 6axapanu. EUSTAR 800 naH opTHK TU3UMIIM CKJIEPOIEPMHUSIIN
Oemoprapna YTKa3raH TaaKUKOTH Xyjocacura kKypa, moaudukanusuianran Rodnan tepu mikamacu
(mRSS) 6yiinua rokopu Oami, pedurokc/mucdarus, 3pKak >KHHCHUAATH YIKA HHTCPCUTCHAI
KacaJUIUTU PUBOXIIAHUITMHUHT Ky4JIU IPEIUKTOPU IKAHJIUTY aHUKJ1aHTraH [19].

Oubpunapua - Oy omammnapna FBL remm tomMonmpman komyanran oxcwi [27]. AHTH-
¢ubpmwmapun antutananap (€xu anti-U3-RNP) Oupunum maprta 1982 - iimnna beprcraitn P.M,
[raiirepany X.K, Tan. D3.M. TomoHumaH TacBUpiaHraH. AHTUGUOpWILIAD aHTUTaHAJIap
KacaJUIMKHUHT 1uddy3 Ba yerapaianrad Typuaa xam yupaiinu. by anturana pubpumnapun-U3-RNP
ned aTalyBYM MaxCyC OKCHWITA Kapiiu ayToaHTHTaHa OynmO, ¢uOpwimapuH acocaH siapoda Ba
KOWIMH TaHanapujna yupaiiau. [23] ®duOpwiiapuH Oup HedTa pUOOHYKIEONPOTEHHIAPHUHT
Tapkubuit kucmugup, xymiaagad, SnRNP Ba snoRNP. YmOy oxcumnap PHKuunr cnaiicunr Ba
MIPOLIECCUHT JKapa€Hiapua UIITUPOK 3Tagu. dubpuiiapuH 0KOpU Japa)kaaard TY3WIWIIra 3ra
OKCHJITUP, 3BOJIOLMUA >kapa€Huna y Kymumya H-tepmunan rnutiuH Ba apruHusara 6oit (CAP)
noMenuHu onrad. Qubpwmapun (DPBJI) pubocoma PHKnapununr 2'-O-mermnauusicuHu
KaTaJIM3JI0BUYM MYXHUM SJIpO OKCUIUAND. DKcnepuMenTan tekmupysiap OBJI kykpak 6e3u capatoHu
PUBOXKJIAHUIIINTA TAbCUP KWIMIIM MYMKHHJIMTHHU KypcaTtau. Kykpak Oe3u capaTtonu Oynran 139
6emopra OBJI mpoTenH FKCIPECCUsICUHN aHUKJIAIl YIyH UIMMYHOTUCTOKUMEBUH TaxJINI YTKA3UIIH.
Hatmwxanap mynu xypcatauku, @bJI skcnpeccusicu yecumra Tykumanapuaa OolIKa TYKUManapra
HUcOaTaH ce3uJapiid Aapaxkana rokopu >au. bynman ramkapu, rokopu OBJI skcnipeccusicn ycumra
IaMeTpu Ba Kykpak 6e3u caparoHugaru THM Gockuum OmnaH ce3uiapiu Japaxana OOFJIUK HIu.
[35]

Hlumonuit AMeprKa TU3UMIIM CKIIEpOJEpMHUs OMJIaH KacaJlJIaHTaH axoJIMCHJa YTKa3WIraH
koropT TankukorTiapga AMA Ba Oemoprnap SINIOBUAHIMIMHUHI MacalluIIMd ypracuja KywiH
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OOFNIMKJIMK OOpIUTY aHUKJIaHTaH. ByHaa nemorpadguk omuiiap, suiam *oiu Ba KacaJllIMK TypUAaH
KaThul Hazap OemMopiiap/a SIIOBUYAHIMKHUHT acaliuily Ky3aTtwirad 6ynu0, OyHUHT acocuil cababu
IIKa THIIEPTEH3MSCH Ba Xa3M TH3MUMHJArH acopatiap XHcobmaHamm. Yika rumeprensuscn ADA-
MycOaT 6eMopIiap opacuia YIMMHUHT SHT KeHT TapKaJiraH cababu SKaHJIWTY aHWKJIaHTaH. [28].

Oubpmwmnapud  Ba  aHTUQUOpWIIap  aHTUTAHATAPHUHT  TU3UMIM  CKIEpOAEpMUs
KaCAIUTUTUAArd KIWHUK, WMMYHOJIOTUK, TUAarHOCTUK Ba TPOTHOCTHK aXaMWITH TYFPUCHIArd
MabJIyMOT HUCOaTaH KaMm OYu0, Oy €Hamui 0yinia iiIMUN TaAKUKOTIap OJIM0 OOpHUII SXTHEKIMHI
ro3ara kentupaan. ADA TU3uMIM cKiepoepMus OuilaH KacajulaHTaH OeMopiiapia KacaUTMKHUHT
OFUp acopaTiiapuHy TMPOTHO3 KWiIWIAa Ouomapkep BasudacuuHu Oaxkapaan. AHTHGUOpHILIIAp
aQHTUTAHAJAPHU AHWKJIAIIHUHT SIHTH, TE3KOP YCYJUIApUHU HIUIA0 YHUKHUIN KACAUIMKHUHT OFHUP
acopaTJIapUHHUHT OJIIMHU oJuIIra épaaM Oepasu.
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