Usaqlarda birlesdirici toxumanin
xostaliklori

Il Usaq xastaliklari kafedrasi
ohmadov Gundulz



Birlasdirici toxumanin sistem
xastaliklari

Provakasiyaedici faktorlarin tasirindan (infeksion,
endokrin, darman, insolyasiya va s.) birlasdirici
toxumanin immuniltihabi zadalanmasi, irsi
meyilliyin olmasi ila saciyyalanan xastaliklar
qrupudur:

*Birlagdirici toxumanin sistem xastaliklori
Sistem vaskulitlor



XBT goras tasnifati. Sinif XIll. Sumuk- azala
sisteminin va birlasdirici toxumanin

xastoaliklori

Birlasdirici toxumanin sistem zadalonmasi
(M30-36)

 M30 Duvyunlu poliartrit va yanasi xastaliklar

 M31 basqga nekrozlasan vaskulopatiyalar

e M32 Qirmizi qurd esanayi

e M33 dermatopolimiozit

 M34 Sistem skleroz

M35 Birlasdirici toxumanin basqga zadalanmalari

 M36* basqa rubrikalrda tasnif olunan birlasdirici
toxumanin zadalanmalari



1.

Umumi alamatlar

Patogenezin imumiliyi:
Immunoloji toleranthgin pozulmasi
Immunorequlyator disbalans

autoanticisimlarin nazaratsiz sintez olunmasi, immun
komplekslarin “antigen-anticisim” yaranmasi vo
toxumalarda cokmasi

Agir iltihabi reaksiyanin yaranmasi (oynaqlarda,
boyraklards, damarlarda va s.), sitokinlarin istiraki ila

gedan.



Umumi alamatlar

2. Morfoloji dayisikliklarin eyniliyi:

* Birlasdirici toxumanin yaranmasinin
progressivlasan zadalanmasi (derma, vatar-
toxuma sistemi, sinovial, seroz qatlari, damarlarin
bazal membrani)

* Mukoid sisma, fibrinoid dayisikliklar

* Prolererativ iltihabi-hlceyra reaksiyasi
e Skleroz

* Vaskulit-destuktiv va/ va ya proleferativ



Umumi alamatlar

e Kaskinlasma va remissiyalarla gedan xronik
bir xostalikdir

e geyri-spesifik tasirlardan kaskinlasma
(infeksion xastaliklar, insolyasiya, vaksinasiya
Va S.)

e polisistem zadalanmalar (dari, oynaglar,
urak, agciyarlar)

e immunsupressor va iltihabaleyhina
preparatlarin terapevtik effekti



Umumi klinik simtomatika

v'Horarat, zoiflik, badoen kutlasi itkisi

v Muxtslif lokalizasiyali agrilar

v'Deri sapgileri, selikli gisalarin dayisilmaleri
v'Artralgiyalar, artritlor

v’ Serozitler

v’ Artan simtomatika ile gedan sistem
zadalenmalari

v'lItihabi ve immunoloji laborator deyisikliklar



Muayina usullari

Qanin Umumi analizi
Qanin biokimyavi analizi
Sidiyin analizi
Funksional boyrak
sinaglari

Immunologiya Ig

A M. G sitokinler, DNT
anticisimlari, C-rektiv zulal,
krioglobulinlar, ASA, ScL,
Scl-70, Pm-Scl, Sm-ANA,
Ro/SSA, La/SSB

EKQ, daxili organlarin USM

Rentgen muayina: dos gafasi,
oynaglar va s.

KT, MRT
Biopsiya
Bakterioloji va virusolojl
muayina



Terapiyanin asas prinsiplari

L Xastaliyin miialicasi (patogenetik)

* revmatizm aleyhina preparatlar

e Sitotoksik immunodepresantlar

* Qeyri-sititoksik revmatizm aleyhina preparatlar
* Bioloji agentlar (monoklonal anticisimlar)

d Simptomlarin maalicasi (iltihabaleyhina)
revmatizm aleyhina preparatlar

 Mikrosirkulyasiyaya tasir edan preparatlar va
antikogqulyantlar



Xastaliyin muialicasi (patogenetik)
revmatizm aleyhina preparatlar

* Sitotoksik immunodepressantlar:
metotreksat, tsiklofosfamid, azatioprin,

* Qeyri-sitotoksik immunodepressantlar :
tsiklosporin, sulfasalazin, leflunomid,
mofetila mikofenolat, hidroksixloroxin

* Bioloji agentlar (monoklonal anticisimlar):
FNO- a ingibitorlari (adalimumab, infliksimab,
etanarsept), anti-CD-20 AT rituksimab), IL6
reseptoruna garsi anticisimlar (totsilizumab)
Vo S.



Simptomlarin mialicasi (iltihabaleyhina)
revmatizm aleyhina preparatlar

* Qlukokortikoidlar:
prednizolon, metilprednizolon, betametazon (oynaq daxili)

* Qeyri-steroid iltihab aleyhina preparatlar:
v’ Tsiklooksigenaza-1-in selektiv ingibitorlari (aspirin)

v’ Qeyri-selektiv tsiklooksigenaza-1,2 (diklofenak, indometasin,
naproksen, piroksikam, ibuprofen)

v’ Tsiklooksigenaza-2 —nin asas ingibitorlari (meloksikam, nimesulid)
v’ Tsiklooksigenaza-2-nin spesifik ingibitorlari (tslekoksib)

* Normal insan immunoglobulini



Mikrosirkulyasiyaya tasir edan preparatlar
va antikogqulyantlar

v’ Mikrosirkulyasiyaya tasir edan preparatlar:
pentoksifillin, dipidamol, alprostadil
(prostoqglandin E1)

v’ Antikoaqulyantlar:

Heparin va kicikmolekulyar heparinlar
(fraksiparin, fragmin), Varfarin



Qirmizi qurd esanayi

(QQE)

Latinca Lupus erythematosus ifadasinin harfi anlami "qgizartili
qurd" demakdir. Hind-avropa dillarinda "lupus" s6zlinun
aciglamasi yoxdur.

Latin dilinda erythematosus (gizarmis) s6zu yunan dilindan
alinma erythema-dan (qizarti) torayib. Sonuncu
isa erythainein (qizarmaq) felindan amala galib.



Qirmizi qurd esanayi—- immunorequlyator
proseslarin genetik tokmilloasmamasi
naticasinda organizmin 6z huceyralarine
garsi anticismlarin yaranmasi veo
immunokompleks iltihabin yaranmasi
naticaesinda birsira organlarin zadalanmasi
ile saciyyalanan bir xastalikdir.




Xostoalonmo piki 15-25 yas , qadin:kigi 8-10:1 (usaqlar — 3:1),
usaqlar arasinda xastalonmo 0,4-0,9 har 100 000/ilds

Provakasiyaedici faktorlar: insolyasiya, infeksiya,
menarxe

Baslangic alamatlor:

= Heorarat, zaiflik, badan kutlesinin azalmasi,
poliadeniya, distrofiya, alopesiya

= 97% deri vo selikli gisalarin zadalonmasi:

«kepanak»- (baslangicda 40%), diskoid ocaglar,
kapilyarit, gansizmalar, xeylit, stomatit

= Trombotik vaskulopatiyalar (ADC)

= QOynaq simptomu — 80% (tez-tez simmetrik, bilaklarin
proksimal oynaglarinin va iri oynaglarin
zadalanmasiproksimal )

= Ozsals simptomu




Kliniki baximdan qurd esanayi bir neca cur olur:

sistemli bicimi - an yayqin formasi, daxili organlarin patoloji
prosesa calb olunmasi ila saciyyalanir.

dari formasi (natamam qurd esanayi) - yalniz darinin
zodalanmasi ilo mlsahida olunur.
3 cur olur: yerli, yayilmis voe usaq diskoid formalari.

darmanlarin toratdiyi forma

neonatal forma (korpalarda qurd esanayi)



9lamatlari (simptomlari)|

Qirmizi qurd esanayi istanilon organi zadalaya bilar. He¢ da butln
xastalarda dari zadalanmalari olmur. Bazi xastalards yalniz bir organ
sistemi patoloji prosesa calb oluna bilar: masalan, yalniz psixoz vo ya
glomerulonefrit saklinda 6zunu buruza veran kliniki bicimda. Digar
xastalarda butln organ sistemlari zadalana bilar: bazan bu eyni vaxtda
bas vera bilar, bazansa tadricon gedan progres sonucu ola bilar.



Dari zadaloanmalari makular, diskoid, bulloz (suluglu) ola bilar.
Daxili orqan zadalanmalari bir va ya bir ne¢a organ sistemlarin
calb olunmasi ila izlanils bilar.

Sinir sistemi: psixoz, qicolma (rus. sudoroga), xoreik hiperkinez,
urak-damar sisteminda asiri laxtalanma sonucu bas veran ifliclor
Vo S.

Qanyaradici toxumalar: leyko- va limfositopeniya, anemiya,
trombositopeniya va trombozlar.

Urak-damar sistemi: Libman-Saks endokarditi (geyri-yoluxucu
revmatik endokardit), perikardit, antifosfolipid

sindrom naticasinda asiri laxtalanma va

Tanaffiis sistemi: plevrit

Sidik-ifrazat sistemi: glomerulonefrit, nefrotik sindrom

Torama orqanlari: Grak-damar sisteminda asiri laxtalanma
sonucu bas veran usaqg salmalar.




Dari formalarin diagnostikasi
Dari formalari darinin biopsiyasi va ganda lupus-spesifik
antibadanciklarin (aks-cisimlarin) saviyyasini balirlama
naticasinda goyulur. Bu zaman daxili organlarin miayinasi
hec bir patoloji zadalanma olmadigini gostarir.



Sistemli formanin diagnostikasi

Basga autoimmun xastaliklardan ayird olunmasini asanlasdirmaqdan 6ttrii Amerikan
Revmatoloji Kolleci 1982-ci ilda Sistemli qirmizi qurd

esanayinin siniflandirma kriterlarini tartib etdi . Amerikan Revmatoloji kollecinin 11
meyari:

Uziin kapanakvari eritemi (qizarti, sapgi)

Diskoid qurd esanayi

Gun isigina hassasliq

Ag1z va burunda selikli gisanin xoralari

Qeyri-eroziv artrit (oynaq iltihabi)

Plevrit vo ya perikardit

Nefrit (sidikda silindrlarin va ya zlilalin saviyyasi glina 500 mg-dan artiqg olmasi)
Ensefalopatiya (qicolma va ya psixoz)

Qan dayisiklari: retikulozlu hemolitik anemiya, va ya leykopeniya (< 4,000/mm?3 - 2
dafadan artig musahida olunan), va ya limfopeniya (< 1,500/mm? - 2 dafadan artiq
misahida olunan), va ya trombositopeniya (<100,000/ mm? - bunu térads bilan
darmanlarin tasiri istisna olubsa)

Immunoloji pozuntular: ikigat sarmalli DNT-a garsi antibadanciklarin (anti-isDNA-
AB), va ya Smith-Antigeni antibadanciklarin (Sm-AB), va ya antifosfolipid
antibadanciklarin (antikardiolipin antibadanciklari, misbat lupus-antilaxtalayici testi,
va ya yalangci-miusbat Vasserman reaksiyasi) ganda tapilmasi.

Anti-nliva antibadanciklari (ANA)

11 kriterdan an azi dordu musbatdirss, sistemli qirmizi qurd essnayindan danismagqg
olar. Bunlar rasmi olaraq siniflandirma kriterlari adlandirilsa da, Qarb uzmanlari
tarafindan praktikada diagnostika lcuin da genis istifada olunur. Ancag AKR
meyarlarinin bazi négsanlarini bilmak cox 6namlidir:
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Fig 2. T1 and T2-weighted magnetic resonance demonstrating left infarct in the middle cerebral ar-

tery territory.
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QQE diagnostik kriteriyalari

(Amerika Revmatologlar Assosasiyasi,
1997)

1. Almaciq nahiyada sapgi

(«kapanak») — nazolabilal buklss dogru
vayllma tendensiyasi olan, fikssolunmus
yasti va ya dari sathindan galxan eritema,
xastalayin baslangicinda 40%-da olur




Uzin kapanakvari eritemi (qizarti, sapgi)
“kapanak” alamati




2. Diskoid qurd
esanayi

3. Gln isigina
hassasliq

4. Ag1z vo burunda
selikli gisanin
xoralari

5. Qeyri-eroziv artrit
(oynagq iltihabi)

6. Serozit (plevrit va
ya perikardit)




Sistem Lupus Erythematosus (SLE)

Agiz va burunda selikli
gisanin xoralari
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Sistem Lupus Erythematosus (SLE)

Oynaq vo baldir
nahiyada olan
eritematoz sopgilor




7. Boyraklarin zadaloanmasi (sidikda silindrlarin
va ya zulalin saviyyasi gline 500 mg-dan
artiq olmasi)

Boyrak zadalanmasinin variantlari (DST)

[ — dayisiklik yoxdur

[T — mezengial nefrit
IIT — ocaql1 proleferativ
IV — diffuz proleferativ
V — membranoz

VI — glomeruloskleroz




8. Nevroloji pozulmalar (qicolma,
hiperkinezlar, psixoz)

9. Hematoloj1 pozulmalar:

retikulozlu hemolitik anemiya, va

ya leykopeniya (< 4,000/mm? - 2 dofodan
artiq musahido olunan), va ya limfopeniya
(< 1,500/mm? - 2 dofodon artiq miisahida
olunan), va ya trombositopeniya (<100,000/
mm? - bunu torads bilon dormanlarin tasiri
1stisna olubsa)




10. Immunoloji pozuntular: ikigat sarmalli
DNT-a garsi antibadanciklarin (anti-
iSDNA-AB), va ya Smith-Antigeni
antibadanciklarin (Sm-AB), va
ya antifosfolipid antibadanciklarin
(antikardiolipin antibadanciklari, musbat
lupus-antilaxtalayici testi, vo ya yalanci-
musbat Vasserman reaksiyasi) ganda
tapiimasi.

11. Anti-nlva antibadanciklari (ANA)




Xostado 4 vo daha cox alamatin
olmasi QQE diagnozunu
tosdiq edir.



Mualicasi

» Qlukokortikoidlar (1 mg/kg/sut) 4-6 hafta, sonra tadrican
azlatma (0,2 mg/kg/sut) bir neca il

Puls-terapiya v/d metilprednizolon 10-30 mg/kg /sutka ( 1000
mg/sut artig olmaz) 3 giin.

» mmuno-depressantlar

» Sitostatik perparatlar

»Salisatlar

» Pirazolon preparatlari

»Indometasin

»Badandaki histamin nisbatinin yliksalmasi allergiyaya sabab
olar. Histaminin tarazlasdirmagq Gc¢in histaminli va ya kortizonlu
darmanlar verilir.



Yuvenil dermatomiozit (YDM)

qiz: oglan 1,4-2,7:1, baslangic yasi 4 - 10 (orta=7) il

vayiima 3,2 nafar har 1.000.000 usaqda



Yuvenil dermatomiozit (YDM)

osasan kondalan-yasti huceyralarin
zadalonmasi ile gedan, haraki funksiyanin,
eyni zamanda darinin, mikrosirkulyator
sistemin pozulmasina sabab olan sistem
xastoaliyidir, kalsinoz va irinli infeksiya ilo
agirlasir.



Yuvenil dermatomiozitin xususiyyostlori

Yayiimig vaskulit
Kaskin mialgiyalar

Daxili orqanlarin zadalanmasi va kalsinozun
inkigafi

Neopalstik proseslarlo assosasiyasi



Yuvenil dermatomiozitin klinik
alamotlori

Dari sindromu
Miopatik sindrom

Daxili organlarin zadalanmasi (poliserozitler,
hepaomeqaliya, polilimfaadenopatiya)

Qizdirma (tez-tez subfebril)
Cakinin azalmasi



Dari sindromu- heliotrop sapgi —yuxari goz
qapaqlarinda qirmizi-banovsayi odemli eritema

Periorbital eritema




Dermatomiozit

«Dermatomiozit
eynaklar» yuxari goz
gapaglarinda 6demli-
eritematoz sapgilar,
periorbital nahiyanin
banovsayi sopgilari




Dermatomiozit

J * Heleotrop sapgi vea
| periorbital 6demlar




Qottron simptomu - iri oynaqlarin, barmaqlarin
acici sathlserinda qirmizi-banovsayi keratik atrofik
eritemalar, vaskulitior




barmagqlarin acici sathlarinda qirmizi-
bandvsoayi keratik atrofik eritemalar

*G.Gotron (Heinrich A. Gottron, 1890-1974) —
alman terapevti)




Kalsinoz




Yuvenil dermatomiozit

e Aktiv iltihab olan
nahiyalarda darialt
diyunlar- kalsinoz




Yuvenil dermatomiozitin

e 9z3alo kalsinozu

* Yuvenil dermatomiozitda 5
dafa tez rast galir

e |ltihabin markeri

e Vaskulit zamani daha tez-tez
olur




ozala sisteminin zadalanmasinin
simptomlar

ozalalards agri

otraflarin proksimal azalalarinin va bel azalalarinin
artan zaifliyi va odem

udma azalalarinin zadalenmasi (disfoniya, burunda
danisma, sasin batmasi, disfagiya, qirig-qiriq oskurak)

tenaffus azalalerinin ve diafragmanin zedalenmasi,

“azalalalerin parcalanma fermentlori” -
kreatinfosfokinaza, LDH (laktadehidrogenaza), ALT
(AnaHnHamuHoTpaHchepasa), AST
(AcnapTaTamuHoTpaHcdepasa), aldolaza.



Miopatik kriz:
* On agir vaziyyatdir
» Kondalan -yasti 8zalalarin zadalanmasi
» Horakatsiz vaziyyat, miogen “bulbar iflic
 Tanaffusuin miogen iflici



Daxili organlarin zadalanmasi

> Artrit, votar-azale kontrakturalari, urak azalasinin
zodalonmasi

> Urayin zadalenmasi, (perikardit, miokardit,
kardioskleroz)

» AQ ciyarlarin zadalanmasi (aspirasion
pnevmoniya, fibrozlasan alveolit)

» Mada-bagirsaq sisteminin zadalenmasi-
motorikanin zadalenmasi, eroziv-xorall proses



Yuvenil dermatomiozit

e Sklet azalalarinin zadalanmasi - atraflarin
proksimal hissasinin simmetrik
zodalanmasi va zaifloamasi, mialgiyalar,
zodalanan azalalarda 6demlar

* Tonaffls azalalarinin zadalanmasi,
udmanin pozulmasi (disfagiya, disfoniya,
aspirasiya)

e Ozala distrofiyalari
& * Yumsaq toxumalarin kalsifikasiyasi

e  Umumi distrofiya




Polimiozitin Kriteriyalari
Proksimal azala zaifliyi
Qanda kreatininfosfokinazanin (KFK) va ya aldolazanin
yuksalmasi
9zala agrisi! (palpator va ya spontan)
Musbat anti-Jo1(histidil -RNK-sintetaza) anticisimi
Elektromiografiyada miogen dayisikliklar
Qeydestruktiv artrit va ya artralgiyalar
Sistem iltihabi slamatlori
ozale zadalenmasinin morfoloji tasdiq

N —
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Dermatomiozit diagnozunu qoymaq ucun dari
kriteriyalarindan minimum biri ve polimiozitin dord Kriteriyasi

olmalidir. (tanimoto et al 1995)

Gedisati:
‘Davamli remissiya— 85 %
‘Qeyri-tam remissiya -15%



Mualicosi

Qlikokortikoidlar 1 mg/kg 6-8 hafta, 12 ay arzinda
tadrican azlatmag, davamedici doza 0,25-0,3 mg/kg 4-5
il arzinds, metil-prednizolonla puls- terapiya

Sitostatiklar (metotreksat, azatiopirin, tsiklofosfamid,
tsiklosporin)

Venadaxili immunoglobulinlar

Mikrosirkulyasiya tcun darman preparatlari
(pentoksifillin, dipiridamol, fraksiparin)



Sistem sklerodermiya (SSD)



Sklerodermiya (SD)

Darinin xarakter zadalanmasi,dayag-haraki
sisteminin va daxili organlarin (ag ciyar, Urak,
boyrakler, mada-bagirsaq) zedalenmasi ve
yaylimig vazospastik pozulmalar olur.

['ycesa H.I.,1997, Seibold J.R.,1993

Sistem sklerodermiya (SSD) — daxili orqanlarin
Zzadalanmasi olur.

Hissavi sklerodermiya — darida, dorialti qatda hissavi
fibrozun olmasi




Usaqlarda sklerodermiyanin
xususiyyoatlori
Xoastalanma piki 8 yasa uygundur, daha tez-tez
gizlar xastalonir (qizlar- oglanlar=3-4: 1)

Zadalonma hissavi xarakter dasiyir,
kontrakturalaa meyillik olur.

Daxili organlar az halda zadalanir
Zaif immunoloji aktivlik olur
Umumi alamatlar- xeyli badan kitls itkisi



Tosnifati

1. Diffuz sklerodermiya - diffuz dari zadalanmasi

2. Limitlasmis sklerodermiya — darinin hissavi
zadaloanmas, asasan allarda, ayaglarda, uzde.

3. Carpaz sindrom - basqa sistem xastaliklari ilo birlikda
olmasi.

Gedisati: kaskin, yarimkaskin, xroniki
Aktivlik: 1, II, Il daraca



Dari zadalonmasini daracalari

3 marhalada kecir:
1.0dem marhalasi,

2. Barklama (skleroz)
marhalasi

3. Atrofiya




Banovsayi-cahrayl rongda olan bark 6dem




Indurasiya (skleroz)




Atrofiya




Baldirin hipotrofiyasi




Sklerodermiyanin klinikasi

Reyno sindromu- bilak va ayaqlarin, iziin, dodaqlarin, dil
ucunun vazospastik dayisikliyi

Sklerodaktiliya -darinin va darialti
toxumanin barklasmasi, distal
falanqalarin nazilmasi va qisalmasi




Uziin zadalonmasi

Sifatin maéhkayaaar
olmasi, qasalrin vo
kirpiklorin tokiulmasi

Agiz atrafinda qiriglarin
olmasi naticasinda
yaranan kiset agiz

Oynaq sindromu. «Psevdoartrit» - kontraktur
yaranmasi ile naticalenan kicik oynagatrafi
toxumanin gozla gorunan fibroz-skleroz dayisikliklari




Ovynag sindromu

Poliartralgiyalar

«Psevdoartrit» - oyanaglarda
gortnan dayisikliklar, kontrakturalar
yaranir, oynaqglarda nazaracarpan
destruksiya yaranmir




Fibroz, darinin atrofiyasi, tizlin azala hissasinin
azalmasi, hemiskleroderma




Siimiiklarin zadalonmasi:

Yumsaq toxumalarin
Dlrnaq. f?lanqalarlnm_ kalsinozu, asasan
osteolizi (damar-trofika oynaqatrafi ol
pozulmasi naticasinda) barmagqlarinda

Madoa-bagirsaq traktinin zadaloanmasi :

Atoniya, yemak borusunun asag!
hissasinin daralmasi, peristaltikanin

zalflemasi, butun bagirsaq da zadalana
bilar.



Tondffiis sisteminin zadalonmasi:

e Urayin zadalonmasi:

Miokardin zadalonmasi

Endokardin zadalanmasi

Perikardit




Laborator gostaricilar qeyri-spesifik olur

ECS yuksalmasi, eozinofiliya,
hiperqammagqlobulinemiya

70% halda musbat revmatoid faktor
80% halda musbat antinuklear faktor

Sklerodermiya ucun spesifik anticisimlar (Scl-70,
antisentromer)

Kapiyarskopiya- kapilyarlarin dilatasiyasi, sayinin
azalmasi, avaskulyar sahalarin olmasi



Sada kriteriyalar

(Amerika revmatoloji assosasiyasi)

e 9sas kriteriya — proksimal sklerodermiya (3l
barmagqlari oynaqglari strafindan kanara cixan)

* Kicik kriteriyalar—sklerodaktiliya, digital
xoralar, dirnaqg falangalarinin capiglanmasi,
agciyarlarin ikitarafli bazal fibrozu.

Diagqnoz ucun— 9sas kriteriya va ya 2 kicik

kriteriya vacibdir.



Mualicosi

Qlukokortikoidlar: prednizolon 0,5-1 mg/kg 1-2
ay. Sonradan 0,2-0,3 mg/kg azaltmagla bir neca il
orzinda

Sitostatiklar: metatreksat (sistem va ya hissavi),
tsiklofosfamid (sistem formada, asasan
agciyarlarin zadalanmasi zamani)

Antifibroz mualica:A-penisilamin (kuprinil)

Mikrosirkulyasiyanin pozulmasinin korreksiyasi:
pentoksifillin, dipiridamol, Kalsium kanallarinin
blokatorlari (nifedepin, amlodipin)- Reyno
sindromu zamani; alprostadil, aktovegin



Visseral tozahurlar

Kardit- Grayin har 3 qisasi zadalana bilar, lakin asasan miokard
gisasi zadalanir. Diffuz miokardda trak hdudlarinin boylimasi,lirak
tonlarinin karlasmasi,sistolik kGiytin esidilmasi, tGrayin yigilma
gabiliyyatinin keciriciliyinin pozulmasi va s olur.

Endokarditi septik va revmatik endokrditlardan fargli olaraqg
Libman-Saksin atipik abakterial endokarditi adlanir

Pnevmonit-alveolyar arakasmalarin fibrinoid
nekrozu,intraalveolyar va intertisiyai 6demlar, pnevmoskleroz,
naticada tanaffls catismazligina sabab olur.

Nefrit- latent, manifest va nefrotik sindromlu nefrit kimi musahida
edilir. Xastaliyin foal dovriinda hipertenziya,hiperazotemiya olur.
Yumagqciqglarla yanasi boyrak kanalciglarida zadalanir.

Lupus nefrit- xronik gedisli va proqressivleassmaya meyilli olur,
boyrak catismazligina gatirib cixara bilar



Revmatoid artrit



Revmatoid artrit dayag-harakat aparatinin
birlasdirici toxumasinin zadalanmasi ila
saciyyalanan immunkompleks proses olub,
xroniki xastalik sayilir.



Etiologiyasi

Xastaliyin etiologiyasi tam aydin deyildir.
Bir sira tadqigatcilar muxtalif bakterial

(stafilokokk,streptokokk) infeksiyalarin
formalarinin, bazilari ises mikoplazma va

viruslarin rolunu geyd edirlar.



Xastaliyin baslangicina takan veran amillar

Virus infeksiyalari
Virus-bakterial infeksiyalar
Oynagqlarin travmasi
insolyasiya

Soyuqdaymad

Profilaktik peyvandlar



Diagnoz Amerika Revmatologlar
Assosasiyasinin tovsiyalarina asasan

qgoyulur:

* 16 yasa qadar xastaliyin baslanmasi

* Bir oynagin va ya bir neca oynagin zadalanmasi,
siskin olmasi, palpasiya zamani agrili olmasi.

* Oynaq dayisikliklarinin 6 haftada 3 aya kimi olmasi

* Basqa revmatik xastaliklarin inkar olmasi



Tasnifatl (Durban, 1997-ci il)

1.Sistem artriti — asagidaki alamatlardan 2-dan cox
birlikdo 2 haftadan artiq hararatin yliksak olmasi

Dayion eritematoz sapgi

Serozit

Generalizaolunmus limfoadenopatiya
Hepatomegqaliya vo ya splenomeqaliya



Patogeneazi

* Patogenezin asasini autoimmun proseslar taskil edir. 9sas
zadalanan organ sinovial gisadir. Oynagin sinovial gisasinin
plazmatik hiceyralarirevmatoid amil adlanan aks cism hasil
edir. Komplementin istiraki ila sinovial toxumada yaranan
autoantigen-autoantitel reaksiyasi immunokomplekslarin
omala galmasi,trombositlarin agreqasiyasi va onlardan
serotoninin voa digar bioloji aktiv maddalarin xaric olmasina
sabab olur. Bu damar divarlarina tasir edarak, onlarin

keciriciliyini artirir, genalmasina sabab olur.



Klinikasi

Xastalik, adatan, tadrican, bazan kaskin
baslanir. Subfebril temperatur fonunda
oynaqgda muxtalif dayisikliklar bas verir:
agri,oynagqlarin siskinliyi. Bunlar ayriliqgda va
bir yerdsa ola bilar. YRA zamani oynaqlar
coxlu sayda-poliartrit, mahdud oligoartrit vo
monoartrit saklinda zadalanir. Poliartrit
zamani atraflar, onurga siitununun boyun
sObasi,dos-korpuctk, cana-gicgah oynaqlari;
oligoartrit zamani isa prosese iri oynaqlar
calb edilir. Oynaglarin formasi dayisir,

funksiyasi pozulur, agrilar olur.

Saglam oynagq

Revmatoid artrid
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Iri oynaqglarda olan dayisikliklar




arin zadalanmasi




Darida sapgi




Oynag-visseral forma yalniz oynagin yox, hamcinin daxili organ
va sistemlarin zadalanmasi ila saciyyalanir. Bu forma daha agir
gedisa malikdir.Onun an agiir varianti Still sindromudur. Bu, ¢ox
hallarda kaskin baslanir,yliksak temperatur,oynaglarda siskinlik
va agri olur, allergik sapgi,bazan isa daxili organlarin
zadalanmasi musahida edilir: subfebril temperatur, artralgiya,
sopgi, vegetativ pozuntular. Bu formada oynaqlar tarafindan
olan saciyyavi simptomlardan biri odur ki, dayisikliklar 6ztnu
gah blruza verir, gah da kecib gedir. Bela hal diagnozun
dizglin tayinini langida bilar. Oynag-visseral formada oynaq
formasindan farqgli olaraq bud-canaq,alt cons,onurga
sitununun oynaqlari zadalanir,proses bazi hallarda ankiloz ila
naticalanir.Agrilar basqa variantlardan farqli olarag daha
siddatli olur.Still sindromunda garaciyarin boyumasi musahida
olunur.



Artralgiya o gadar gliclt olur ki, usagin dosakagi ilo tamasi da agri
torada bilar (dosakagi sindromu). Bu, oynaq bosluguna mayenin
toplanmasi va perpendikulyar toxumada iltihab 6deminin olmasi
ila izah olunur. Prosesin faalligi az oldugda oynaq agrilari yalniz
harakat va palpasiya zamani misahida olunur. Ekssudatin
sorulmasi harakat zamani oynaqda krepitasiyanin esidilmasi ila
musayiat edilir.Proliferativ va sklerotik dayisikliklar kontrakturalari
amala gatirir, naticada oynaglar miayyan vaziyyatda fiksa olunur,
harakat mahdudlasir (xtisusan saharlar).Sahar garginliyi YRA tcln

tipik va asas diagnostik meyar hesab olunur.



Diagnhozu

* Rentgenoloji mlUayina-bu zaman 70-80% hallarda
simuklarin epifiz nahiyasinds osteoporoz tapilir.

e Sinovial mayenin tadgiqi-mayenin miqgdari bir neca
dafos artir. Rangi sari-bulaniq bazi xastalards
irinabanzar olur. Zalalin, hiceyralarin migdari coxalir,
osasan polinuklearlar, makrofaqlar va limfositlar
olur.lmmunoloji testlara xlisusi ahamiyyat verilir.
Sinovial mayeda ‘revmatoid artriti hiceyralari yaxud
faqgositlar tapilir.



Mualicosi

* YRA-nin mualicasinda kortikosteroidlar asas yer
tutur.Preparat sutkada har kg ¢akiya 0,8-1mq,
uzun muddata verilir. Maksimal doza klinik-

laborator

effekt alinana gadar tayin edilir,sonra

isa baslangic dozanin 1/3-1/4-ina gadar azaldilir.
Kortikosteroidlar,adatan, geyri-steroid iltihab
oleyhina darmanlar vo asas preparatlarla birgs

totbig edi
bazis tera
YRA-nIn a

ir.Prosesin yuksak immunoloji faalligi vo
niyasinin effektsizliyi zamani,hamcinin

lergoseptik variantinda

sitostatiklar(azatioprin,leykeran) tayin edilir.



Fizioterapevtik mualica tsullari

Ultrabandvsayi stialanma
nduktotermiya

Darman maddalari ila elektrofarez
Parafinterapiya

Palcig mualica
UYT(ultra yiksak tezlik)



Profilaktikasi

YRA —nin spesifik profilaktikasi yoxdur.Xronik
infeksiya ocaqglari va reaktivliyi dayismis
usaqglar Gzarinda mutlag hakim nazarati
olmalidir.Xastaliyin residivlarinin garsisini
almaq Gc¢ln nainki pediatr va
revmatoloqun,ham da
ortoped,okulist,fizioterapevt vo mualicovi
badan tarbiyasi hakiminin dispanser
musahidasi maslahatdir.



Diqqgatiniza gora
minnatdaram!



Sistem Qurd eseneyi

Birlasdirici toxumanin diffuz zadalanmasi ila gedan immunkompleks
xastalikdir. Patoloji prosesin tezlikls yayilmasi, agir visseral tazahurar
va hiperimmun krizlarla saciyyalanir. Xastaliyin morfolji asasini
universal kapillarit va immunkomplekslarin zadalanmis toxuma
ocaglarinda toplanmasi taskil edir




Etiologiyasi

Xastaliyin infeksion mansali olmasini iddia edanlar
temperaturun, sapkinin, atralgiyanin, dalag vo
limfa duyudnlarinin bdytmasini, vaskuliti,ECS-nin
artmasi, leykositoz voa ya leykopeniya, neytrofillarin
sola meyilliyini asas gotururlar. Soyuqglama, psixi




Patogenezi

Immunoloji nazariyya asas goturulur. Hliceyra nuvasi ila
garsiligli alagaya giran autoantitellardan taskil olunmus
immunokomplekslarin amala galmasi SQQ-nin aktivlesmasi va
progressivlasmasina sabab olur. Autoantitellor asasan DNT-ye
garsi yonalir. DNT antitellari hliceyra nuvasi ia alagaya girarak
onun mahvina va hliceyra detritinin gan carayanina daxil
olmasina sabab olur. Toxumalarda tapilan nltive galiglarina
hemotoksilin cisimciyi deyilir. Nuva detriti atrafinda leykositlar
yapisir, sora leykositlardan biri detriti fagositoza ugradaraq
onu qurdesanayi hliceyrasina cevirir. (LE hliceyralari)



Patogénesis
del
LES




Klinikasi

Kaskin, yiksak temperaturla baslayir. Temperatur daimi,
intermitoaedici, bazan hektik olur. Temperaturla yanasi
ozginlik, artrit, artralgiya, sopki ilkin alamatlar sayilir.

Odemla musayiat olunan ekssudativ eritema, infiltrasiyali
hiperkeratoz, cox zaman ozundan sonra ¢apiq va ya
pigmentasiya goyan suluq ve nekrotik yaralarin olmasi
saciyyavi sayilir

Qurdesanayi dermatiti darinin aciq hissalarini ahata edir.
Uz nahiyyasinda yerlasan eritema kapanak formasinda olur.

Tuklari kdvrak, quru, kobud olur. Mahalli ya da yayilmis dazlig
olur.

Oynag sindromu- artralgiya vo artrit. Prosesa ham iri hem
xirda oynaqlar calb olunur. Progressiv xarakter dasimir.

9zalarin zadalanmasi- mialgiya,miozit
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Markazi sinir sisteminin organik zadalanmasi neyrolupus adlanir. Xastalarda
basagri, basgicallanma, yuxunun pozulmasi geyd edilir. Periferik sinirlarin
izolaedilmis zadalanmalari agri sindromu va paresteziyalara sabab olur. Agir
hallarda polinevrit,radikulit, mielit, ensafalit,kaskin beyin 6demi,ifliclar,
afaziya,amneziya, komatoz,soporoz hallar musahida edilir.
Mada-bagirsaq traktinin zadalanmalari zamani garinda agri,qusma,ishal,melena
olur. Abdominal sindroma qarin boslugu organlarinin kicik damarlarinin
trombozu, hemorragiyalar sabab olur.

Periferik ganda dayisikliklar: anemiya, leykopeniya,trombositopeniya, ECS-nin
artmasi, disproteinemiya, C reaktik zulalin, LE hiceyralarinin, antinuklear amil
va DNT-ye garsi antitellarin titrinin artmasi askar olunur.



Kortikosteroidlar
Vitaminlar (B,C)
Sitostatiklar

Heparin

Kurantil

Metindol

Muacilo badan tarbiyasi
Masaj

MuUalicasi

Pahriz xora aleyhina, zulal va kalium duzlari ils zangin
olmali, k.h mahdudlasdirilmali, sira emalagatiron vo
ekstraktiv mahsullar pahrizdan tamamils cixarilmalidir.



