Bp3 ocHoBa Ha unen 27 craB (1) on 3akoHOT 3a 31paBcTBeHaTa 3amTuTa (,,CiyxOeH
BeCHHK Ha PenyOnmka Makemonuja®“ 6poj 43/12, 145/12, 87/13, 164/13, 39/14, 43/14,
132/14, 188/14 u 10/15), MUHHCTEPOT 3a 3[PaBCTBO JJOHECE

YOATCTBO
3A MEJUIIUHCKOTO 3I'PUKYBAIBE ITPU CUCTEMCKA CKJIEPO3A

Yien 1

CooBa YHaTCTBO CC YTBpAYBa MCAUIIMHCKOTO 3ITpUIKYBabLC IMTPHU CUCTEMCKA CKIICPO3a.

Yiien 2

HaunHOoT Ha MEIMIIMHCKOTO 3TPHKYBamke IMPH CHUCTEMCKAa CKJIepo3a € JaJieH BO
MIPUJIOT, KOj € COCTAaBEH JIeJT Ha OBa YIATCTBO.

Yien 3

31paBcTBEHUTE PaOOTHUIM M 3PABCTBEHUTE COPAOOTHHIM ja BpIIAT 3JpaBCTBEHATA
JEJHOCT Ha MEJUIMHCKOTO 3TPHKYBambe MPU CUCTEMCKa CKIIEpO3a 110 MPABHJIO COTJIACHO OBa
yIIaTCTBO.

ITo mckmydok ox craB 1 Ha OBOj 4ieH, BO TOEAWMHEYHH CJIy4daud IO OIEHKAa Ha
JOKTOPOT MOXE J1a ce€ OTCTAalM O] OJPEAOUTE Ha OBa YIMAaTCTBO, CO COOJBETHO MHCMEHO
o0pasnokeHue 3a TPUYUHATE U TTOTpedaTa 3a OTCTAyBamke U CO MPOIEHKA 32 HATAMOITHUOT
TEK Ha 3rPUKYBAKHETO, IPH IITO UCTOTO O] CTPAaHA HA IOKTOPOT COOJIBETHO CE€ JOKYMEHTHPA
BO ITMCMEeHa (popMa BO MEAUITMHCKOTO JI0CHE Ha MAIUEeHTOT.

Yiien 4

OBa ymarcTBO BJIETYBa BO CHJIa HApEIHHOT JCH OJl JCHOT Ha 00jaBYBameTO BO
,,Cyx0eH BecHUK Ha PeryOnmka Makenonuja®.
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OCHOBHH IT0JTATOIIH
Enunpemuonoruja
Knnnnuka cianka
JIabopaTopuCKH HAOaU

/lujarHosa
Tepamuja

IIporHosa
TToBp3anu u3sBopu

OCHOBHHU IIOJATOLIU

Cucremckara CKJICpO3a CC€ KapaKTepusnpa CO OLITCTYBAlbES Ha MAJIUTC KPBHU CaJO0OBH,
HNMYHOJIOIIKHN HApylIlyBalka, pa3paCHyBambC Ha CBP3HOTO TKUBO U OJIY3HYBAILC.

CKJ'IGpO,Z[epMa € TCpMHH 3a KOXKHUTC MaHI/I(bCCTaL[I/II/I Ha CUCTEMCKa CKJICpO3a.

CucremMcka CKJICPO3a U CKIICpOJACPpMaA YECTOIIAaTHU C€ KOPUCTAT KAKO CUHOHUMMU.

Cucremckara CKJICPO3a CC A€ Ha CUCTECMCKA U JIOKaJIHa (bOpMa.

EINIMAEMHAOJIOI'NJA

[IpeBanennara Ha cknepoaepmara e 100-200/mMummoH.
Wnnunenuara e norosnema kaj sxkenu Ha 30-50-roguirHa Bo3pacr.

KIIMHUYKA CJIUKA

Raynaud-oB ¢eHoMeH ce 3abenekyBa CKOpO Kaj CEKOj MAMEHT W HAjuecTO MM IPETXOAU Ha
npyrute cumnroMy. OBaa rmojaBa MoXe Jia MpeAU3BUKA yIIIepaly U JTy3H! Ha TIPCTHTE.

KoxxHuTe mpoMeHH ce jaByBaat CIICIHjaJIHO Ha JIMIIETO, paleTe U Ho3eTe. Hajmpro ce jaByBa 0TOK
Ha KO)KaTa, IOToa 3aacOenyBambe W Ha Kpajor arpoduja. Kaj mumutupanata ¢opma Ha
3a00JTyBambETO, KOXKHUTE TIPOMEHH CE jaByBaaT Ha JIMIETO M HAa €KCTPEMHTETUTE — TUCTATHO O]
KOJICHATA ¥ JIAKTHUTE, JI0/IeKa Kaj Audy3Hara GpopmMa KOKHUTE IPOMEHHU CE€ TPOIIUPCHU.

Mosxe 1a uMa TeJICaHTUEKTa3HH.

20-30% oj manueHTHTe UMaaT apTpajryja i MUujajiryja.

Moxe 51a ©Ma racTpOMHTECTUHAIHU CHMIITOMH, 0COOCHO nucdaruja u pediykceH ezodaruruc,
Kako W e3odareaHu CTPUKTYpH. MoKaT /a ce jaBaT MajarcopIluja, ONCTHNauja u QekaiHa
MHKOHTHUHEHIIH] .

Benonpobna hubpo3a, OemoapoOHa XuTnIepTEH3M]ja.

CprieBa HHCYUITHECHIIN]a, APUTMHUH.

BybOpexHn cuMnToMu: IPOTEHHYpHja, XATIEPTEH3H]ja, CKIepoiepManHa OyOpekHa Kpu3a Koja ce
OJITMKYBa CO €KCTPEMHO BHICOK KPBEH INPHUTHUCOK, PAMIHO MPOTpecuBHa OyOpexHa ciaabocT u
MHKPOAHTHOIIATCKA XEMOJIUTUYHA aHEMUja.

JJABOPATOPUCKHN HAOJU

CE e o6uuHo cpenno nokauena. Husoro Ha CRP e HopMaJiHO UM CPEeTHO MOKAYCHO.
KpBHara cnuka 0OMYHO € HOpMaJHa.



Kaj cucremckara opma Ha OGosecta, anTuHykiIeapuute antureaa (ANA) ce 3abenexyBaar Kaj
90% on nmarmenTHTe, peBMaTcKUoT Gaktop (PD) kaj 30%.

AHTHLIEHTPOMEPHUTE aHTWTENAa CE jaByBaaT BO JUMHUTHpaHata Qopma, omaHocHo kaj CREST
cuHApPOMOT (KanuHo3a, Raynaud ¢geHomeH, e3odarujaneH XUMOMOTHINTET, CKICPOIAKTIIN]a U
TelieaHrueKTa3um )(HHI-B).

Antn-Scl-70 antuTenara ce acouupanu co audysHara Gpopma.

JUJATHO3A

Knunnuka ciuka (mpoMeHH Ha koxara, Raynaud ¢penomen).

WHBoNBHpame HAa BHATPEIIHUTE OPTaHU.

CeposoUIKUTE HAOIH.

Kosxna Ouoricuja, ako e motpeoHa.

TUnuyHM KanujaapHU IPOMEHH MO/ HOKTUTE, IEMOHCTPUPAHH CO KaMIapOCKOIH]a.

TEPAIINJA

[MarmenToT Tpeba 1a BHUMAaBA J1a HE ja ONITETYBa KOXKaTa, Jia N30EerHyBa eKCIIO3MIINja Ha CTYICHO
U J1a TIPEKUHE CO MYIICHETO.

bnokaropute Ha KaJMeBH KaHAIM CE JIEKOBHTE O] NPB U300p 3a nepudepHUTEe HUPKYIATOPHH
HapylyBama (HHA-A). IIpocTaHommure MOXKe Ja ce KOPHUCTAT 3a TEIIKWM BacKyJIONAaTHH Ha
npcrute (HHA-A).

Methotrexate ce xopucTH 3a Tepamuja Ha KOKHHTE IIPOMEHH BO paHaTa MU(y3HA CHCTEMCKA
ckieposa (Haa-B).

HCAWJI npu apTpanruu u Mujairiy.

Kopukoctreponau u Methotrexate ce ynorpeOyBaar 3a apTpuTuTe W MHO3UTUCOT. Kaj THe
NAlUeHTH € MOTpeOHa peJOBHA KOHTPOJIa Ha KPBHUOT MPUTHCOK U Ha OyOpexHaTa (QyHKIHja.
WMuxubutopu Ha IPOTOHCKATA MTyMITa Ce KOPHCTAT 3a racTpoe3odareamHuot pediayke (HHA-A).
Cyclophosphamide ce ynorpedyBa Bo uH(pnamaropHara ¢asa Ha OenoapodHaTta Oonect (HHA-A);
HOZIOIIHA ce 3aMeHyBa co azathioprine.

WNuxuburopure Ha aHTHOTEH3MH-KOHBEPTUPAYKUOT CH3UM C€ JIEKOBHU O] IPB M300p 3a Teparuja
Ha XunepTeH3uja u oyopexna kpusa (HHa-C ).

Enmorenun-penentop-6mokepn  (HHA-A), dochoamectepasa- uHXUOUTOpH (HHI-A) u
npoctaHouu (HHA-A) MOXKe J1a ce KOPUCTAT 3a Teparnuja Ha 6eopo0Ha XUIepTeH3Hja.

IHPOI'HO3A

Jlo6pa, xora Gosecta € orpaHuueHa BO KOXKATa.
BenoapobHara xurepreH3uja, pecriupaTopHa win 0yOpexxHa HHCY(UIMEHIMja ce 3HAIM 3a JIolIa
HPOTHO3A.

IHOBP3AHMU N3BOPU

KoxpenoBu nperieau

1.
2.

JlexoT mpa3ocHH MOXe J1a € yMepeHo erKkaceH 3a TpeTMan Ha Raynaud-geHomeHoT, koj ja
NPUIPYKyBa
cknepoaepmata (HHA-C).
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IpeaBuneno e cieqno axxypupame 10 2015 roguna.
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