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SPYYJI MOH/IUIH CAMJIBIH
TYIIAAJ

OZDO?/ onbl_[_/_capbm /_‘(-ep.ep Hyraap 445 ff/ Ynaan6aarap xot

i OMH3M3YH 3aaBap Gatnax Tyxaw

MoHron YncblH 3acruiiH raspbiH Tyxai XyynunH 24 ayrasap 3yinuitH 2 aaxb Xacar,
OpYyn M3HAWAH Tyxai XyynuitH 8 gyraap 3yinuitH 8.1.5, 36 ayraap 3yinuitd 36.1 gax
X3CTUIAr TyC TyC YHA3CN3H TYLWAAX Hb:

1. TOrTonuooHs! xaTyypan eB4HWUA OHOLLMITOO, SMYUMTIdHNIA SMHAN3YIIH 3aaBpbIr
XaBcpanTaap 6arancyrai.

2. TywaanblH X3p3anKUNAT, Tycnamx, YWANYANraaHuin 6anaH Gangnbir XaHrax
axunnaxbir aimar, HAACNANWUAH 3pyyn M3HAWIAH rasap, eMYuiH Byx XanGapuitH apyyn
M3HAUINH BanryynnarbiH Agapra, 3axupan HapT yypar Gonrocyraii.

3. OHAXYy 3aaBpbir X3PANKYYNaXd4 MIProxwun aprasyimH LaMXKNar yayymk
axunnaxbir [JoTpblH aHaraax yxaaHbl M3apraxnuiti canbap 3eenen /L|.CapaHTysal-a yypar
Gonrocyran.

4. Tywaanbir Xapankyynaxaj Wwaapanaratain M3anar, Ma43anmvir ofrox, XyHui
HOOUMIr YapaBXvKyynax, 3MY, 3MHIMMUAH M3PraXunTaHA Wwaapgnaratai cyprantbir
30XMOH Barryynaxbir Spyyn MIHAWAH XenknuiiH Tes /[.HapaHTysa/, anmar, HUACN3NWiiH
3pYYN MIHAWUH raspbiH fgapra HapT yypar 6onrocyrai.

5. TywaanblH X3p3anKUNTaA XSHaNT TaBbX axunnaxbir IMHIATWIAH Tycnamx,
YUnuunrasHuin rasap /b.bysHTortTox/-T gaanracyrai.
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TOITONLOOHbBI XATYYPAN ©BYHU OHOLNNTOO, BMYUITI3HAN
OMHON3YWH 3AABAP

A. EPOHXUN LWAAPOJIATA

A.1. OHow: TorTonuyooHbl xaTyypan

A.2. ©B4HUI KoA (6BYHUI ONOH yncbiH 10-p aHrunan): M34
A.3. Xaparnaruug:

OHAXYY 3aaBpbIr TyXalH YMrnanasp axunnax Gyt emMunintH Gyx xan6apuitH apyyn
MOHAUMH BanryynnarbiH 3MY, M3PraXxunTaH X3ParnaHa.
A.4. 3aaBpbIH 30pUnro

TorTonuooHbl XaTyypribiH OHOLUMATOO, 3MYUITT33HUIA MEHEXMEHT, XSIHaNTbIH
Tanaap aHaraax yxaaHbl HOTONTTOOHA CYypWricaH 3aaBap 3eBOMXeep XaHraxag
YUIN3IHI.
A.5. OMH3N3YNH 3aaBapT awurnacaH Hap TOMbEO, TOAOPXOMUIONT, 3X CypBanx

1. AMbApanblH YaHap — ra3gsr Hb XYHWA e4ep TYTMbIH YAN axunnaraaHg X3BWuiiH
OpOrLOX Yagax YaaBapbIr XaHa.

2. bappeTuH ynaaH XOONOW — YynaaH XOOMOWH Tercrenl XaCcruiH OnoH Agasxpaar
Xyqyyp 34, AaH BopTroH Xydyypaap Conurgox MeTtannasy eepynent.

3. 3ervitH YYPHUMA WHHX-T3A3r Hb KT LUMHXWUNraarasp yywriHbl 3434 araap aryyncan
HUMI9H XaHaTan OfIoH TOOHbI XeHAWN Xapargaxbir XaIHa.

4. Kanunnapockonu — ra34sr Hb XYMCHbl X3BTOLW X3CTWMH XsinracaH CyAChbIr
MWKPOCKOMW aLLurnaH XxapX yHanax apra

5. Mopdhea — xssraapnargman 6onoH Tapxman xanba3pasp GueuiH apbC XxaTyypax
Beresen 4OTOP IPXTHUIN IMrar UNIPAIITYA 3Mrar

6. CknepoaepM — rafar Hb apbC X3car rasap 60MoH Tapxmanaap xatyypy 3ysaapaxbir
X3MH3.

7. CYYH WWUIMHUA WWHX- 3437 Hb YYLUMMHbI HAMTpan UX3cC3H GOMoBY yyLWrMHbl Cyaac
Ba ryypcaH XoononH 3yparnan XaBuiH xapargax 6angnbir XanHa.

8. TorronuooHbl XxaTtyypan— rd43r Hb apbCHbl XaTyypanTall XaBcpaH 3pXToH
TOITONUOOHbLI 3MIar UNP3XUIAT X3rH3

9. Topnor eepunent-rafsr Hb KT-biH 3ypar [33p YYWrWHbl araapxunt Oyypy,
3ypaacaH xapargax 6ananbir XanHa.

10. ApbCHbI WyramaH xaTtyypan — apbCaH A0OPX SAMNM X3CArynaH 3cBan GueninH

3apUM X3CarT LWyramMaH YUrrnanTan apbC XaTyypaxbIr XaH3.

A.6. TapxBap3ynH mM3a33nan

A.6.1. YHAC3H onnronT
TX Hb HLA DRB1*1104, DQA1*0501 6GonoH DQB1*0301 aHTUreHyyaTan
xamaapanTan 6ornox Hb TortooracoH. Liutomeranosupyc, EnwTtenH Bapp Bupyc 6a




napsosupyc B19 Hb TX yycaxag Heneenger 6amHa. OMHAN3yMH XyBbA Tapxman 6a
X3raapriaraman racaH Xoép YHAC3H xanbapTan 6ereen Tapxman xanbapuiH yen onoH
9PXT3H TOrTONLOOHBI Tanaac eepynenT unapaar. MeH ToxmonanbiH XyBbA, AMIrTanyyya
9parTanyyyaaac 2-3 gaxuH unyy eptaer 6anHa.

A.6.2. TaBunaH

TX-Tan eBYTOHA 3YpX CyAac, ambCrasiblH 3PXT3H TOMTOMLOOHbI AMIar XaBcapcaH
(snaHrysia Y330) xymyycT oHownoracoHooc xonw 10 xun amba siBax Yagsap EsponTt
65-73%, xona AMepukT 54-82% Tyc Tyc BariHa. OPT OHOLUMOH, 30XUX AMYUITId XMIXK
YagBan ambdpanblH YaHapbir camkpyynax ad xonborgonton. 3aaBpbliH - garyy
3MYUIT33r XMMB3N TaBUNaH canTan.

Taaryl7| TaBUNaHr UNTIaX WNHXYYA:

60-aac 033w HacaH4 OHOLUIOraox
Tapxman xan6ap 6anx

BeepHuin amrar yyccaH 6anx
TononsomepasbiH 3cpar Gue MNapcaH danx
PoaHOH yHanNrasHum oHoo 35-aac nx 6anx
YAI 605noH Y33X yyccaH 6ainx

3C-bl aMrar yyccaH 6anx

XaBaap xaBcpax

B. OHOLUMIIOO, AMYUNTI3HNU ANFTOPUTM

B.1. YpbaunnaH caprumnax, apT Unpyynar

ByX M3praxnumH amy Hap eBYTeHA Yy3nar xumx yen PenHO xam LUMHX MN3PC3H
BOMOH eMHe Hb unapy 6ancaH eryynamxTarm 605 TOrTONUOOHbI XaTyypan eBYHUNT
CKUMAX  xapartanm 6a axnasg ANA TogopxownHo. PerHO xam LWKWHX, XYpYYHbI
xaTyypan 33par eryynamxran, ANA aepar rapsan peBMaTofiorny amM4 pyy UIraaHa.

OArasp LWMHXYYO33C anb HAr LWWHX WMN3PBAN PeBMATONOMY SMYUAH XSAHaNTaHg,
banHa. PeBmartonormd amdy waapanaratan rax y3Ban KanuanspoCKONWMH OOMoH
CKIEpPOAEPMUNH ayTOICPar e Unpyynax LWNHXUr3 TenesneHe. MeH JOTOp 3pXTaH
TOITONLOOr XamapCaH 3CIXUIT LWariraH, OHOLWIAH Lanryypaap YHmH3.

TX Hb 93pXTOH TOITOMLOOHbI ayTOMMMYH ©BYMH Yy4paac O0[00roop A3SXuna
TOAOPXOW ypbaunUiaH CaprumnanT GOMOH 3PT MNPYYNIAr XMUX BONOMXKIYNA.



B.2. TorronuooHbl XaTyypsibiH OHOLLUUIITOOHbI aNrOPUTM

[lapaax WHHXYYA33C rypaB 6a TYYHIIC A3 LWMHX UNP3X
+ Yeap eBex, xaBgax
o Mopdea o YYWruHbl 3aBCPbIH 3AUIAH XaTyypan
o  Loxomxunt o YYWrvHbl apTEPUH runepTeHan
o PeilHo xaMwuHx + beepHuit Loumor ayTaraan
 YnaaH X00NOWH YAN axunnaraa angargax o ApTEpUITH AapanT oryoM UXCcax
o ApbC xaTyypax XamLuHX o YHX3NUar xanbCHbI YP3BCcan
o TenaHrnoaktasm + Caaxunt xapsant
a
OpXT3H TOMTONLOOHSI

Xaryypan Caxurnax

u

Amepukuith Pesmatonorui kon-
- —_ )
nexuir (APK) wanryypaap
YHanax
9 6a TyyHaac 9-eec bara
WX OHOO OHOO
I
aepar ceper

Ocpar GremniH WrHXKUNraa
Anti-centromere antibody

V

APK wanryypaap 6 Anti-topoisomerase |
Ba TyyH33C MX OHOO aepar Anti - RNA polymerase ||
U3-RNP

APK wanryypaap 6
Ba TyyHaac Ux oHoo

[ |

OpXTaH TOrTONL00- OpXTaH TOrTonNL0o-
Hbl XaTpyyan MeH Hbl XaTpyyan ouw

Anroput™ 1. TOrTONUOOHbLI XaTyypriblH OHOLUMUIITOO



B.3. AMUYMNrasaHUM anropmTm

TX-bIH yed Xd3raapsiargmMmarn, TapxXxmalslt 3CB3aJ1 3PXTOH TOrTOJILOOHbI xaTyypanTa|7|
AaBXUax XaMLMHXUNH anb Hb ©60noxooc XaMaapaH cygac Ta5axX 3MYUIT33, AapXxiiaa

AapaHrymnax aMyunrad 39prumr Xumaar.

TX-bIH 3MHAN3YWNH

Xanbapaac xamaapaH

AMYUUIITAISHUI COHIONTHIM XX XanbapymncaH apravnansir garax 6onHo (Anroputm 2).

TorTonuyooHb! xatyypan

Xsasraapnargman xan6ap

Tapxman xan6ap

OTX-Tanm paBxuyax
XaMLLUHX

Cypac Tanax aMuunras

Cypac Tanax aMuyunras

Hapxnaa gapaHrymnnax
SAMYUINTad

[aBxucaH XxaMLNHXUNH

OpPXT3H TOITOSLIOOHBI
XYHOP3N4 TOXUPCOH
SMYMNIIIM XMIAHD

XYHOWIH 33par 60MoH
WO3BXWKIIAC XaMaapHa.

Anroputm 2. TOrtTonUOOHbI XaTyypJiblH AMYUITTISHUA EPEOHXMIA anNropuTMm

B.4. YWnunyynarymur gapaarMiH WaTHbl 3MYMA UNraax wanryyp

©px, cym, anmar, AyyprumH apyyn MaHgunH teseec TX-1an ynnunyynarduir 1l
Ayraap watnanbiH SMHINAIT UNreax 3aanT:

TX-bIH OHOWWMIT BaTanraaxyynax;

TX-bIH Ye WwaT, NO3BXKUNH 39prunr Togpyynax;

M34.0
M34.1

M34.2

M34.8

OMHAMArT XaBTYYIIOH 3MUNaX LaapAnaraTai TOXMonaorn;

OMUNNIIaHA Yp AYHIYN Jaamxkpax aBuTau;

bBaraXvnH WNHXNNraa waapanaratan ToxXxmonaon,
OnoH 3pXT3aH TOrTONLOOHbLI XYHAP3N XaBcapcaH TOXMOnAor,
B.1. ©BYHUU OJIOH YJNCbIH AHIUNAN

©BYHUM ONOH YNCbiH 10-p aHrunan

[aamxpax sBUTan TOrTOSILOOHbI XaTyypan

CREST xamwwunHx

OM B60MOH XMMUMH 60AMCOOC WanTraancaH TOrmoSILOOHbI Xxatyypan

TorTonuooHbl xaTyypnbiH 6ycag xan6ap



M34.9 Topopxon Byc TOrTONUOOHbI XaTyypan

B.2. 3PCOJNT XYUUH 3YMNC

Yaam 3ynH XYYuH 3ynn

TX-0 epTemMTrun Gamx Hb AapxnaaHbl OOXMOMON Aamxyynax GonoH Adapxnaa
TaHUX MexaHuampg oponugor yypryyabir kogongor MCH Il 6ynuiiH 0noH TepnninH reHTan
XamaapanTan 6anHa.

Tyxanndan HLA-DRS52 Hb yywirnHel dnbpo3ton xamaapanTtan 6on Tononsomepas
[-unH acpar aytoacpar 6ue (Scl-70) Hb (HLA) DQ7, DR2 (DRB1*1602)-Tan xon6ooToMn
6a yywrnHol pubpos eepunent dyxun TX-Tan 6yx eBYTOHA UNIPOAT.

TX Hb TyyHunaH HLA xamaapanryn reHyyaunH nonumMopgpusMTan MeH
xamaapantamn 6amx 6onHo. XK.Hb, PTPN22, IRF8, TNFAIP3 (A20)

Xangeap

Ypam 3ynH epTemMTrnn 6angan Oyxuin XyH BUPYCUMH XMLWIS3N63n napBOBUPYC,
uuTOMErano BUPYCUWH XanBapT ©pPTeX Hb ©epunH AapxiaaHbl 3Mrar yycax amrar
XXaMblIH TMHXWH ypBanbIr HOXLenayyHa.

XYP3313H OyN OpPYHbI XY4MH 3YNIIC

YyHa, Uaxnyp, HedbTUIH rapantan OyTaarasxyyHyya, OpraHuk yycrardyya 6onox
BMHWI XJ10P, PancbiH TOC 33par b6artaHa.

OM, SMUINH 6oamc

BneomMuuMHOOP XMW 3MUYUNTI3 XUWNTACAH XOPT XaBOapTan eBYTOHYYAWUVH OYHA
PenHo xamwmnHxTanm TX-bIH Toxnongon 6yptraracaH 6angar 6arHa. OH3 Hb TyXaurH aMm,
SMUNH 60ONC Hb 3CUNH XPOMOCOMbBIr X3T WUCINANTUNH ypBanbir 6466CHeep, [aMTa
AaamxunpdayToacpar dueyyn yycax Hexuenunr 6ypayyngartam xonboH TannbapnacaH
bampar. MeH TX TecT xaM LUMHX YYCIXT3M MEHTa30UWMH, KOKaWH, OoueTakcun 33par
SMUIH X3p3arnas xonbooTon 6anHa.

B.3. 3PYYJ1 MOHOAWNH BEOJIOBCPON

TX-bIH XYHOP3M33C CIPrUNIaX, ©BYHUA XAHANTbIH a4 xonborgon 6a xAHanTbIH
Y3MarT TOrTMON Xampargaarym ToXuongong rapax ypwrunH Tyxanm OWNronT MIAnar,
Aanan XaBLUMAr eBYTOHA ONTOHO.
©BUYTOH GONOH TYYHUN I3p OYNUMH 3yraac:

©BYMH BOMNOH AIMUYUITTIBHUIN TyXxanh MIANaArTan 6anx

OMumng 3pT XaHaax

OMUUIH XaHanTaHg Tortmon 6anmx, 3aacaH XyrauaaHa TOrTMon y3yyrax
OBYHNII C3APIIX X001 XYHCHISC TaTransax

["ap OyNuMIrH 3yraac eBUYTOHUIT ByX Tanaap OOMXWXK Tycangar 6anx (CoTransynH
BGOMOH 3ANNH 3aCrninH)

OMUUIH 3Yraac:

OpPT OHOLUNOX

TOXMPCOH IMYMAIIAr AXNAX

Acyynan TynrapcaH yeg xonborgox amM4y Haptam xamTpaH 6araap axunnax
©B4YTEOH GOMOH TYyHUIN rap OGyng eBYHWMI Tanaap TamnbapnaH TaHuynax, apyyn
M3HANNH 6ONOBCPOI ONroxX

e XaHaNTbIr TOFTMO XUMXK, AMYMUITISHMUI YP AYHT TOOLLOX

PenHo xamMmLwunHx

e XYNTHI3C 3aNNCXUNX, XYNTIHA BOMNOH XYNTIH tOMaHA, Xypaxaaa 63anun emcex.



e [ap xen gynaauyynar4y xaparnax
e byx TepnuinH TamxuHaac Tatransax

ApbCHbI LLIapxnaa

e HonToH 3ynng xypax, rapaa XaT HOProx 39prasc 3anncxnmnx, YPrarmk YUNryynax,
xeniepreferryn xyBLac Xaparnax

B.4. 9PT UNIPYYNAr

TorronuooHbl xaTyypan Hb OJfIOH 3pPXT3H TOrTONMUOOr XaMpaH ramMTasgar
ayTOMMMYyHbl 6BYMH oM. ONOH HUNT3A CyypuncaH apT UNPYYArMnur 30XnoH Bawnryynax
BoNOMXIyrn Tyn ©BYHWIA 30BYYP, LUMHX TOMAOSIT TynryyprnaH TX eBYHUII CIXKUITISCIH
TOXMONAONA uar anganryn 30Xux LwaTHbl 3MHAMAIT UNFdH oHoWMWAr BaTtanraaxyynax
Hb Yyxan.

OPT OHOLLSIOH 3MYUNTI3I 3XAMICHI3P ONIOH 3PXTIH TOITOMLIOOHbI FAMT3s1 BOSOH YII
axunnaraaHbl angaranaac CaprummnHa.

B.5. OHOWUIIIOO, AMYUIIT33

B.5.1. 30Byyp, SMH3M3YMH WMHX TIMA3T

TortonuooHbl xaTyypan Hb Tapxman ©O0noH xs3raapnargman rocoH YHAC3H XOEép
Xan6apTaMn.

TorTonuooHbl XaTyypnblH Tapxman Xano6ap

PerHO XaMLWUWHXUAH 3XN135 30HXUITOH Lo4vmor 6anpar. ApbC xaTyypax Hb ByrynHaac
yparw 60noH nx 6ue, U3KUH XICArT unyy Toxmongox 6a, apbCHbl xaTyypan 1-1.5
XUANRH OOTOP 3PYMMTON gaBargaar. ©BUYMH 3XANCAH AXHUIN 5 xununH gotop 90-33c
A33WW XyBbA Hb AOTOP 9PXTHUM 3Mrar UnapHa. Tyxamnban 6Geep, yywiru, 3ypx, X0Os
BonoBcpyynax 9pxXTaH TOMTOMNLOO 33PrUMNr ramMTasaar 6erees eBYHMM NO3BX eHAep Banx
Hb TaBWUNaHL Cepreep HeneersHe.

TorTonuooHbl XaTyyprbIH Xsi3raapnargmMman xanéap

PenHo xaMWwuHX ygoaaH XyrauaaHg YYCH3. [ap, Hyyp, XY3yyHUM apbC ypT XyrauaaHg
aaxum xaTyypu, 3y3aapgar. Tapxman xonbapTan xapbuyynaxag 40TOp 3PXTIHI XaMmpaH
raMTa3X Hb 6ara. AHX LWKMHX TaMaar mnapcHaac 10-15 xunuiH papaaraac goTtop
3PXTHUWN Tanaac eepynenT Unapaar. OBYUH 3XINICHIIC XOMLI IXHUN 3 XUNA NOIBXKUI
eHaep Ganaar 4 uaawmg TOrTBOPXKMX XaHanaraTamn.

PenHo xamMwuHX - LlycaH xaHramxuiH gytargrnaac 605mk XypyyHyya uamx, xexpex,
ynamnx 33prasap eHre Hb 33/KN3H eepyneragex, uaawnaaj uycaH xaHraMxuiH angargan
Aaamkpaxaz XypyyHbl Y3yyp Lapxnax, YXKUx 39part Xypragar.

AMbCranbiH 3pXT3H TOrTONUOOHbLI Tanaac WNpax eepunent — TX-Tan HUAT
©BYTOHUN 70-aac 493 XyBbA YYLUMM rAMTI3T.

YYLIrMHbI 3aBCPbIH 34UNH OBYMUH: OX3H YEeOA33 SMHIN3YMH LWNHX TaMaar 6yaasr GanHa.
XaMruiH TYyrasman unpax LWUHX TaMA3ryyasa Hb sapax, ambcraagax, Xyypaw
XaHnanrax 39par Oartax 6a UeeH TOXMONAOoNA LUJ33XKI3P ©BOeX, Mall XOBOp
TOXMONAoNA uyctam uap rapd 6onHo. YarHantaap yyLwrHbl Cyypb X3Craap LUaXKUrHyyp
COHCOrOHO.

YyYWrmHbl _cyaacHbl ©BYMH: TX-blH Xs3raapnargMman XanoapunH vyead  HUATNAr
Toxvonpgor Gereed XOXyy YeunmH XxyHapan oM. Llaawnaap eBuvMH gaamkupaxag
YYLIMU-3YPXHUN  XaMLUWHX, YYLWIrM-3ypxXHUW ayTtargang  xyprogar. AdaannblH - yeq
ambCraagax, waram Wwnnbasp xaBarHax 33par WWHX TAMAIM UNIPHI.




Beep, Wwaac anrapyynax 3pxTaH TOrronuyoo - TX-biH 6eepHUn apxar eBYMH Hb 3apuUM
TOXMoNAona Hedpo3 XaMLMHXKI3P unap4y 6omnHo. TX-biH GeepHUN apxar eBYMH Hb
Aapaax 3MHan3ymH xanbapTan 6anHa. YyHa:

- WvHx Tomgarryn gang xan6ap
o TyYYAraHUpWIH WYYNTUIH Xyp4 AaHraap 6yypax
o ApTepuiH runepTeHamn dyxum xanbap
o [aHU gaH NpoTENHYPUraap UNPax xanbap. OHI yea XOHOMMINH LI33C3HA yypar
500 mr-1 r xypTan TOAOPXOWNOrgoHO.
- beepHun woumor ramTan
- Tpomb03blH TpOMBOUMTONEHMIAH NypNyp/TyypanT
3ypX cyAacHbl 3PXT3H TOrTONUOO - YHX3MNUSr XanbCHbl YP3BCAM, LWMHIMAH Xypax,
3YPXHUIA OYNYUHIMAH PMBPO3, MMO3UT, 3YPXHUA X3M anganTt yycaar. OMHan3ymg
ambcraagax, aapax, 3ypx A3ncax 33par WNHX TaMA3r nnapy 60sHo.

Xoon 6onoBcpyynax 3pXT3H TOrTONL0O0 - X001 XYHC UA3X, 3apuM ye[ LUMHIAH 3ynn
yyXxaZ ropomx, 433X XOPCOX, X0O00[ arynxanh OpYMM XeHAYYPrnaK eBaex, beesnkux,
cyynrax, XwH Oyypax, TXI3aNuUWH Aytargang opox, Xxoon 6onoBcpyynax 3amblH
XeJenreeH anjargcaHaap XOo4OOAHbl Cyrpax Xyrauaa ygaalpax, Xo4oon XOOCpOoX
Xyragaa yprcax, Xo4oOA4 TANaraaxX, Xo4004Hbl ép00N X3CTUNH CyAaCHbl eprecesn yycax
Ba yyHa3c ynbaanaH uyc angax WuHX UnapHa. Xo4oo  yraaH XOONoWH cepree, ynaaH
XOOJSIOVH Hapuincan, XO4OOAHbl CaaXwusl UAYYTan TOXMoNZoHo. 934 ragdCHUM XOO0r
TIXKIIN WMMIrAYynax yun axunnaraa angargax, Xyypamy TYDKPISIMrAH LWUHX UNPax,
HaPWUWH rA3CHNA BAKTEPUNH XAT YPXKITUMH LWWNHXK BOMOX ragac AyypaX, X3BUM X3Craap
9By OPrux 33par LWKHXYYA unapy 60nHo. XyHO9PCSH yen cyynranTt unapd 6onHo.
ToxeanuiH gytargan xaBcapd 6onHo. byayyH WynyyH ragscHUM YN axunnaraa
anpgargcaHaap 6aac xatanTt acBan 6aacaa 6apbx Yagaxryn 60n0X WKHX unapy 60nHo.
YYH33C yYy4oH Wwapxraa yycax, Lyc angax, uyc 6aragant nnpax 33par LWUHX UIIIPHI.

fc 6yn4YuMHrMmnH Torronuoo - Yeap eBaex, xaBaax, erneeq xewmx, OynynHraap esaex,
OynumH cynpax, yaawnaag Hyranax xanbapuinH KOHTPaKTyp YYC3X Hb OFIOH.

MaapanunH Tortonuoo - 3axblH M3APANWAH BeretatuB HemponaTn, MUOMNATUNH
XaMLUWHX, TOMroM eBOenT, caa CaaXwunT, xapBanT, CygacHbl ©BYMH, pagukyronaTw,
MuenonaTn 30HXMUMOH TOXMONAAOT.

B.5.2. BOAUT Y33, LULUWHXUINTI3
B.5.2.1. lypaatran (aHamMmHe3)

©BYTEH XYWUTIHA rap amapxaH gaapy 633pax, caHapax yeq rapblH apbCHbl OHre
eepunergex (Lampax, xexpex, ynamx), XypyyHbl y3yyp XacCar wapxnax, rapbiH XypyyHbl
XeOenreeH xsa3raapnargax, rap, XenviH TaBxaw, Hyyp, ux 6ue 60noH MeyguinH apbC
xaTyypax, HYYPHUA Tepx eepunergeH 6ar 3yycaH MaT 60510X, TeneaHrmoakTasm yycax,
OyN4YMH cynpax 33par 30BYyYyp UM3PHA.

Xoon 6onoBcpyynax 3pXT3H TOMTOMNLOOHbLI Tanaac X0on OOMOH LWMHIMAH 3yiWn
3anrmxag XyHapantam G6anx, am rawyy oprux, 4oTop Myyxampax, 0eesmkux, rymnrax,
©TreH xaTax 33par 30BYyyp UMNIpH3.

3ypX CcydacHbl 3PXT3H TOITOMUOOHbLI Tanaac ambCraagax, 3ypX A3MC3X, XaM
angax, xaBarHax 33par 30Byyp Unapaar.

TX ux3BYNaH aaxmm axnantan 6amx 6a cygacHbl cna3mblH eepunent bywy
PenHO XxaMWuHX, yeHun eBOenT, KOHTPaKTyp Yyc4, uaawua xypyy 6onoH OueninH
Bycag xacrminH apbC 60M0H aayya XaTyypHa. XOxXyy yen OOTop SpXTHUN eepunentyyq



nnapgar. Xosop Toxmongon TX Hb XypaaH faamxpax siButan 6anx 6a eBYHUA 3X3HA
apbCHbl Tapxman eepynent (xypyy 60mnoH ux 6ue, mMeygunH apbC xaTyypax), AoTop
SPXTHUN ©epynenTyya Unapy, yywru, 3ypx cygac 60noH 6ycag apxXTHUN eepunenTyyq
9MH3N 3yna AaBamMrannaH nnapaar.

B.5.2.2. boauTt y3nar

BoauT y3naraap apbCHbI ©6PYNeNTUIAH 33Par, Xampax Xypaar YHanaar. HyypHui
Gar 3yyCaH M3T eepunenT, aMHbl aHrannTt Garacax, aMm OpYUM KUCET XaM LUNHX UMpaX,
apbCHbI TMNepnMrMeHTaum, TeneaHrmoakTasm, TPOUK eepunenTyya, PEVHO XaMLUNHX,
XYPYYHbl Y3Yyp OpYMbIH LWapxnaa, ye 6050H 6ynunuHrimnH eepyunentyys 60nox rapbiH
Y3YYP X3CrMiH OCTEONN3, apbCHbI KanbLMHO3 33PIUNAT YHIMHA.

YarHanTtaap 3ypxHuin xam xurg o6uw 6amx (xam angant), YyWruHbl 4oog
XACraap Xyypam X3ap>XUrHyyp 60M0oH LWaxXnrHyyp 33par COHCOr4oHO.

B.5.2.3. 9pamMb3naH aHrunan, aapantam Tycrnamx y3yynax wanryyp

TX oHOWTON XYMYYCT Aapaax Toxvongnyyaan YUn4mnrodaHum xapbsaanan xapransaxryn
XaMrmnH OMpPOonLOOX SMHIMAr sapantan Tycnamx YUYmnraa y3ayyrHa.

Apbcunr Byxang Hb XxamapcaH, XyHA siBUTaun, Aaamxpax XanbapuinH apbCHbl SMrar
CuctemMunH Backynut

'yHUM Tpom6

TypraH asuTam rnomepynoHeput

LynuaHrmnH Tapxman uyc angant

3YPXHUIA BYNYUHIUAH LWINTO33C, MUOKapANT

YyWwruHbl apTepunH OynaHT 6ernepen

AmbcranblH XyHA gytargan

o XyHA Xon63puNH YPIBCIANT MUONATU 3CBAS YEHUN YPIBCIN

B.5.2.4. llaGopaTOpUNH LUNMHXUITI3

TX-bIr caxmrnax 6ynm Oyx TOXMONOON4 OHOW ToAapyynax 30puiroop XycHart 1-4
Y3YYJICOH 9pPXT3H TOITOMUOOHbI YW  axunnaraar yHanax 605oH  gapxnaaHbl
ayToacparbre ToOOPXONIIOX LWNHXUITTIAM XUNHA.

XycHarT 1. TX-bIH yea XUNUraax aytoacparbneniH WuHxmnraa 6a tannbap

AyTo -
Ne yT Tann6ap
acparoue
ACA, Anti-centromere Xdasraapnargman xantaptan xamaapantan. TX-biH
1 (UmHTpOMETPUIAH Tapxman xan6apt 32%, xdAsraapnargman xanbapt
ayToacparbue) 57% TyC TyC magpar 6anHa.
TX-0 eHgep eBepwmel LWMHX 4YaHapTan Oereep
Anti-topoisomerase | (Scl-70) | yylwurHbl 3aBCpblH 3OUAH ©BYUHA, XYPrax eHaep
2 (TononsomepasblH (Scl-70) apcaanTan. Scl-70 XaMK33 UXCIX Hb apbCbIr UMyy
ayToacpar bue) roMTaax 6Gereen ©BYHWA  MA3BXKUMTOM  Wyyn
XamMaapanTtamn.
. TX- . RNA
Anti-RNA polymerase I bIH yed ©BepMeL LWUHXWAr33 oM
nonumepasblH |ll aytoacparbue TX-bH yeg 17
3 (RNA nonumepasbiH I-111 N N 8
ayToaCparbue) XyBUH Magpar, 98 xyBuiH eBepmel, 6anaar. XapuH
y P RNA nonumepa3sbiH i
Anti-U3-snoRNP % . U3
4 PUGOHYKNE0-U3-yypriiH -blH ny.UFlfIHbI. FVII'IepTeH3£/IT3VI eBYTeHyyaag U3-
snoRNP (fibrillarin) Togopxonnoragor.
acpar aytoacparbue




XYCHarT 2.
OHow TOorTrooxo waapanaratam nabopaTtopunH LWIMHXUAT33 0a nnapy 6onox eepynent

WuHxunnras | Yayynant Unapuy 6onox eepunent

LIELL Hb Byypax
MCV Byypax
MCH byypax

Buoxmmu KpeaTuHuH Uxcax
KpeaTuH-knHasa Nxcax
AJTAT Mxcax
ACAT Mxcax
T Mxcax
Amunasa Byypax
Jlnnasa byypax

WELL Yypar Mxcax
Bwxmpmart 6opTroHUop Mxcax

[apxnaaHsl ANA Nxcax
Scl-70-anti-topoisomerase Tapxman xanGspunH yed wnapHs, Y330
antibody YYCax apcaan eHaep b6anraar 3aaHa.
Anti-U3 ribonucleoprotein | Y336- yycax apcaan eHgep banraar 3aaHa.
(RNP)
Anti-U11/U12 RNP Y306- yycax apcaan eHaep Gaviraar 3aaHa.
Anti-Th/To Y336- yycax apcaan engep Garraar 3aaHa.
ACA - anti-centromere | Xda3raapnargMman XxanospuiH yea WISpH3,
antibody Y336- yycax apcaan engep Garraar 3aaHa.
Anti-RNA polymerase Il | Tapxman xan6apuitH yea unapHa, 6eepHun
antibody 3Mrar yycax apcaan engep Ganraar 3aaHa.
RF AnraH OHOLUIOX 30pUNTO0P XUNHI
Anti CCP AnraH oHOLINOX 30pUNroop XUNHA
Ant-dsDNA AnraH OHOLUIOX 30pUNTOOP XUNHA
Anti-Smith AnraH oHOLINOX 30pUNroop XUNHA
RNP antibodies AnraH OHOLUIOX 30pUNTO0P XUNHA

TX oHowNoracoH 6yx ToXMongona eBYHUI ABLbIT YHAMNAX, AMYNUNTI3HUIN Tenesneree
BGonoBcpyynax 30puUnroop LyCHbl O3NMAP3HIYN 60NIOH BUOXMMUIH LUMHXWUATI3T XUIAHS.



B.5.2.5. BaraXXvuH LUWUHXWUNT33

CnupomeTp

PeHTreH WuHxmnraa

©Hpep HarTpanTtan KT

3YPXHUI X3T aBUAH LLUNHXUITII

XoaooaHbl AypaH

YnaaH XOONonH MaHOMETPUMH LLUMHXUITA3
Xopaoo yrnaaH XOOfOWH PEHTreH LUNHXUTI3
YnaaH XOONOWH CUMHTOrpadUnH LUMHXKUITI
Kanunnapockonu

XaT aBMaH LWMHXUNT33

LiemMuinH oHowmnroo

CoNooOhwMDLONE

Mapaan ambceransid ynn axunnaraar (FTAYA) yHanax:

- TX-blH yyLUrMIAr raMT33C3H TOXMONAOMNA OHOLW Toapyynax, oHow 6aTtnax
- ©OBYHUI ABLBIM XSIHAX 30pUSTTOOP XUNHA.

WnHaap xaHuanra yycax, ambCraagax, Ud3KXHUN PEHTITEeH33p X3BUWH Byc eepunent
NIPax yen XMnHa.

YYWIUHbI araapxmnt PecTpuktne xandapaap angargaHa. FEV;, FVC 6yypax 6onos4
FEV1/FVC xapbuaa xaBuiiH 6anHa. MeH TLC, FRC, RV 6yypHa.

[Cap capBYyyHbl pEHTrEeH 3ypar

["ap, capByyHbl PEHTIEH 3ypPrunur akpooCTEONN3, KanbLUnHaT, Y XOOPOHAbIH 3ai BOMoH
SICHbI AECTPYKLN ©6pUNenTUAr UIPYYnax 30pusiroop XMnHa.

3ypaz 1. TortonuooHbl XaTyypfblH YEWWH rap, CapBYYHbl PEHTreH 3yparT Wnpax
eepunent

3YyH rapblH guctanb wWunBHyyp OypaH ocTeonus, AyHAO LWMBHYYP SCHbI OYpaH 6yc
octeonus, 6apyyH rapblH guctanb 60MOH OyHA LUMBHYYP SICHHbI OYp3H ocTeonus, 2
XyPYYHbI anraHbl ACHbl 6ypaH 6yc octeonuns. bapyyH rapblH KOHTPakTyp. 366Mn6eH 34uiH
OFOH TOOHbI ACKUNT. Tapxmar SCHbl CUMPINKUAT.



LI99XHUIN PEHTIreH 3ypruur:

- TX-blH YyLIIWIAr raMT33C3H TOXMONAOMNA OHOLW TOAPYYIaXx, OHow 6aTtnax
- ©OBYHUIA ABUbIM XSHAX 30pUNrooOp aBHa.

YyYWruHbl 3aBCPbIH 3AWNH 3MIarMiAH 3pT yend XOEp Tand WxuM, TOprior 3CBaf CYyH
LWUMHWIA WHX YYLUTUHBI CYYPb X3Crasp UMapHa.

3ypae 2. LIaaxHun ary 6arvipnanblH peHTreH 3ypar

TX-bIH yYLIMMHbLI AMIAMMAH yen, Topror 3yparnan 6050H CYYH WANMHWUA LWWHX 2 YYLITNHbI
A00[ X3Craap UnapcaH bangan.

©Haep HArTpasTan KoMnblTep ToMmorpadu:

- OHow Togpyynax, oHow B6aTtnax
- ©OBYHWI ABLbII XSIHAX 30PUIITOOP XMUIHA.

TX-blH YyWIMHbI 3Mrar YYCCaH TOXMOMNAONA M34par YaHap Hb eHgep tom. FTAYA copun
©epUNenTTo XYMYYCT YYLUMMHbI 3aBCPbIH 3OUAH 3SMIarMnr OoHowwnox 3sopunroop KT
LWUMHXWUAT33r XUNHI. YYLUMMHbI apTEPUNH TMNEPTEH3N YYCCAH Yea O3N03H, X3NT3HUIPUIAT
XamapcaH CYYyH LUWUIHUA LWWHX WNAp3X, TacnaByYuMiH 3y3aapriblH yrnMaac Topnor
3dyparnan wunpax, ranTaHrmiH XeHOUN LWHIOH XypumTnargax, ronTblH TyHranarvmH
Bynumpxan TOMpOX 33par eepynenTtyya nnapyd 6onHo. (3ypar 3)

3ypae 3. ©Hgep Hapureunantan KT WnHXunrag
A. 3erviH yypHun wuHx, B. Topnor eepuynent ©OMNOH CyyH WWAHUKA WKHX, C.
Topnor eepunent, D. CyyH LUNITHWIA LUNHX.



KT-bIr X00004 ragdCcHU 3aMbIr YHINAX3, awmrnargaarryi 60noBy ynaaH X00nonH
XOpT XaBAPbIH Ye WaT, r3g3CHUA TYDKP3N, MA3CHMI LOOPONThIr YHanNax, TX 6a aHxgary
Gunuap uMppo3blH AMraH OHOLLMATOO XMMX34 awmrnagar. XaBAunH XeHOUNH sapantan
LWMHX TaMAar 6yxmi eBYTOHYYA34 PEBMATOSION, racTPO3HTEPOSIOr, AYPC OHOLLMATOOHbI
amy, TX-Tam xonGoOTOW r3A3CHUA XYHOPSNWWAT M3443r M3C 3acany 33par OJioH
canbapblH 3M4 HapblH 6ar 6ypayynax waapgnarartam 6anaar.

3YPXHUN X3T aBuaH WuHxunraa (3XALL):

- TX-blH yyLWIrMHbl TMNEPTEH3UIH Ye4 OHOL Toapyynax, oHow 6aTtnax
- ©OBYHWI ABLbIIN XSIHAX 30PUITTOOP XMUIHA.

[Ounacton 60NOH CUCTONbIH YW axunnaraaHel angargan, 6apyyH XoBANbIH TOMPOI
nnapHa. Wunx Tamgarryn YAIr-tam esuteHg YAL-bir yHanax 3opunroop 3XALL-r xuinHa.
'ypBaH xaBTacT xaBxnarblH peryprutaum, 6apyyH XoBAfblH CUCTONbIH AapanT UXCAaX Hb
YA -Mir nnapxunnHa. YywrnHoel aptepuiiH cuctonbliH gapant (YACL) nxcax, yywrmHbl
apTePUNH UMXCAX Hb YA-MIH WnHX Tamaar 6onHo. WnHX TamMaarrym nepukapavTbiH
yen YHX3U3r XanbCaHA LWMHI3H XypcaH Hb XapargaHa.

Xoao004Hbl AypaH:
- TX-blH XB3-bIH 3MrarmiH yeq OHoL Toapyynax, oHow 6aTtnax
- ©BYHUI ABLbII XSIHAX 30pUSTTOOP XUINHA.

YnaaH XOONnouH cepreeT YpPaBCAs, XanaBapblH LUanTraaHT yraaH XOONIOWH YP3BCI
(meereHuep), bappeTunH ynaaH Xoosoun, yrnaaH X00N0oNH HapUACHbIr UIPYYH3. YnaaH
XOOJSIOVH HapUWNCIbIH yea AypaHraap Tanax aMyumrad xumimk 6onHo. XogooaHbl €poon
X3CIUH cygacHbl eprecen nnapy 6onHo. (3ypar 4)

s : N S 3 ity
k 2 2 ALY N j s

3ypaz 4. XogooOHbl OYpPaHrMAH LUNMHXKUITTAAr33p XOA4004HbI rapax XdCarT eprecCeH
cypac TapBac wur 3yparnantan (napanenns Ganpnantai Xo4OOAHbl rapax Xacar pyy

YUINACAH YPT HApPUINH 3ypaac) xapargax banHa.



3ypaa 5. YHaaH XOOTMOMH qypaHrvle LIJI/IH)KVIJ'IFSSFSSp TX-bIH yead ynaaH XOOSOWH
cepreeT YpaBCriaac 605K yrnaaH XO00MNOWH J00M X3CTMAH XeHANA HapuiccaH

YnaaH X00nonH MaHOMETPUNH LLUNHXKUITTI3T:
- TX-blH XB3-blH 3MrarmMiH yeq OHoL Toapyynax, oHow 6aTtnax
- ©OBYHUI ABLbIM XSIHAX 30pUSTTOOP XUNHA.

YnaaH X005onH Jooa XyHunacbeiH gapant 10mm.my6-aac 6aracHa. YnaaH Xx00nonH gooa
2/3-T X3BWUINH rypBan3anTryn 60nox WuHX nnapHa. (3ypar 6)

3a/JrAx YeHHH Y.J1a3aH X00JI0HH
331 XYHHACHIH X9BHIH CyJIpal

V.aaH x00/10HH 70073 2/3-T

\ TYPB3JI33ITIYH 60/10X X9BHHH
IHHK
\i V1aaH X00/10HH 700 XyHHACBIH

CYJIpAJIBIH YeHHH X3BHIH
aapaart

3ypae 6. TX-bIH yeq Unpax ynaaH Xo00noH MaHOMETPUIAH LUNMHXUArI3HA UNPaxX
eepunent

Xoon 6onoBcpyynax 4334 XaCrMUNH PEHTreH LWUHXUIITIar:

- TX-biH XB3-blH 3MrarMnH yea oHow Toapyynax, oHow 6atnax
- ©OBYHUI ABLBIM XSIHAX 30pUSTTOOP XUNHA.

BapunH yycman yynrax XB3-bir Toapyynax LWWHXWAr33 Hb YAH AypaHraac wunyy
M34par. YnaaH XOOSIONH 3MrarMnH yen yraaH XOOSflon-3anruypblH peHTreH 3ypar aBax
Magpar Yageap 56%, esepmel, 4aHap Hb 91% 0GanHa. YnaaH xoonona araap AyYPC3H,
6ocoo Ganpnang HapunchnblH 4334 X3CArT Togocrord 6oamc caatax, XyYPXp3asHUI LLMHX
NN3PHI. X04004, HAapUNH, OyAYYH ragac eprecex WUHX UnapHa. (3ypar 7)




3ypar 7. XaBnUH TOMM Xapaxag X04004 XUWraap Ayypd eprecceH (xap cyMm) 6a 03ag
rogac (ynaaH cym). bapuiH yycman yyx togpyynaxag 43394 ragac eprecceH. HapuiH
rAOC3HA X34 X343H LYNX3H XaparaaHa.

YnaaH X0010WH CUMHTOrpaUnH LUNHXKUNTIIr:

- TX-biH XB3-blH 3MrarMnH yea oHow Toapyynax, oHow 6atnax
- ©BYHUI ABLbII XSIHAX 30PUSTTOOP XUNHA.

YnaaH XOOMNOWH L3B3pLUMX Xyrauaa yptaccaH 6anHa.

Kanunnapockonuur:

- TX-blH 3axblH CyAacHbl AMIArMiH yen, oHOL ToApyynax, oHow Batnax
- ©OBYHWI ABLbII XSIHAX 30PUIITOOP XMUIHA.

XYMCHbI YIUH XanracaH cygacHbl 6yTay 60510H 614mnn LyCHbI 3pranTUIr YHINHI. buunn
LyC XypanT, eprecceH acBan xanbap Oypcas anfcaH xsnracaH cygac, cygacrymi 6yc
xapargax 6onHo. (3ypar 8)

3ypaz 8. A. XaBUNH KanunnapockonunH 3yparnan, B. TortonuooHbl xaTyypribiH 3pT
veunH eepunent, C.TOrTonuooHbl xaTyyprblH WA3BXTOM YyeunH 3yparnan, D.
TOrToNUOOHbI XaTyyprblH XOXYY YEUAH ©6pYSIenT.
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XOT aBMaH LLUNHXWUIII3

AHxgary Ounuap uupposbliH yen wapnantbliH ©ycag wantraadbir anrax  maw
M3OP3MTIMIA  WUMHXUNITS3 0Gereen XSBNUNH ©BOGNTT3M XaBcapcaH TX-Tal ©eBYTeHr
OHOLUMOX M3OPar OHOLUMMIOOHbI apra oM. 9-20 mMru gaBTamkTanm YYCraH OypTraryasp
X3T aBMaH LUMHXWUM3d XMXK YyraaH XOOMOWH eprecceH cyacyyn, canct OypxyynunH
A00pX eepynent, GMbpo3 33par eepunenTUr YHISHI.

LleMWU1NH OHOLUWUITOO

YnaaH XOONOWH JaMXWUH eHrepex AaMXKXyynanTblH LWWHXUNMSY Hb KMHepaguorpaduimH
LUMHXWUIT39HIAC UIyYy M3APaMTInn, aoynryn 6ereef nHeasme Gyc apra oM. OH3 aprbir
Tapxman TX Oyxun eBYTeHYYAUWH YynaaH XOOMOWI YH3M3X CKPUHUHE LUMHXUITA3HA,
awwurnax O0nHO. YnaaH XOOMOWH CUMHTUIpadUNH LUNMHXUIITI3ra3p ynaaH XOOOWH
AYHO, 0004 X3CIUNH XeaenreeHnn angargan unapHas.

B.5.2.6. OHOWMNIrooHbI Wwanryyp 6a oHowunH 6atanraa

TX-bII 9pT OHOLWIIOX Hb ©BYTOHUI aMbAparibiH YaHapbIr Xxagramk, camxkpyyngar. TX-blH
oHowmnrooHg AmepukunH PesmaTonormid Konnexooc (XycHart 2) 1980 oHg 6aTtancaH
6onoH AwmepuknnH PesmatonoruiH Konnex 6onoH EBponbiH  PeBMaTonornmH
HuramnaryyaninH Xon6ooHooc (XycHarTt 3) 2013 oHA rapracaH wanryypbir alimriaHa.



TorTonuooHbI XaTyypsiblH OHOLUUITTOOHbI Wanryyp

(AMepUKMH peBMaTomnorMmH Konnexud wanryyp, 1980 oH)

XyCHarT 3.

Ux wanryyp
1 Xen acBan rapblH XypyyHyya 60M0H TyyH33C Mx Tanbanr xamapcaH apbCHbI XxaTyypan
Banx.

bara wanryyp

1 Xen acBan rapblH XypyyHbl apbC XxaTyypax

2 XypyyHyyablH y3yypT Xan6ap Aypcryi wapxnaa rapax 3CBaj apbC XaTyypcHaac Xypyy

©ornHo Ganx.

3 2 yywrnHbel goog A3n63aHrmnH pmbpos Togopxonnorgox

OHowuKnH GaTanraa:

Wx wanryyp naHraapaa acean 6ara wanryypaac 2-00C 433w 6051 OHOLL TaBUHa.

TorTonuooHbl XaTyyprbiH OHOLMWIITOOHbI Wanryyp
(ACR/EULAR oHowwunrooHsl wanryyp, 2013)

XYCHarT 4.

YHAC3H wanryyp Tycnax wanryyp OHoO

Xoép rapbiH xypyyHa MCP yeHun yayyp | - 9

X3CArT apbC XaTyypax

XypyyHbl apbC XaTyypax XaBacaH XypyyHyyAa 2
Cknepopgaktunm 4

XYpYYHbl Y3YYPUAH FrOMTIN XypyyHbl y3yyp LiapxarncaH 2
XypyyHbl  y3YyypT  COPBWXMWNT 3
06epUNenTTan

TenaHrnoakrasu - 2

XyMCHbI YIT X3BUMWH Oyc Kanunnsp cygac | - 2

Xapargax

YywruHel apTepuiiH  runepTteHsn 60mnoH | YyLWrnHbl apTepuinH runepTeHsun 2

9CB3N YYLWIMHblI 3aBCPblH 3auMAH (pnbpo3s

(XaMrmmH nxaas 2 oHoo)
YywruHsl 3aBCpbIH SONNH 2
¢dunbpo3s

PerHo xamMwwmHx - 3

TX-tam xamaapantam aytoacparbueyq | LieHTpomepuiiH acparbue 3

(ueHTpomepuiiH, Tonomsomepasa |, [anti- | Tonon3omepasa |-unH acparbue

scl70], PHX nonumepasbiH acparbue) | PHX nonumepasbiH acparbue

XaMrMnH 334 Tan Hb 3 OHOO

9 6a TyyH33C 4331 OHOO aBCaH TOXMon4ona oHow G6arnargaHa.




B.5.2.7. lnraH oHowwunroo

XVCHSFT 5.TOrToNUOOHbI XaTyypJibiH AllTraH OHOLUUIITOO

a/n ©Bunen LLUnHx Tamaar
1. | SosmHodun ApbCHbI xaTyypan wyy 60noH wunba xacraac axnax 6a ux oue
3CUNH Tapxmarn OOMNoOH MeyauH MpoKCUMarb X3car pyy TapxaHa. Xypyy 60roH
dacuuut HYYP X3CIMH apbC X3BUMH. ApPbC XXYPXKHWUIA XarnbC TOCT Xan6apasap
eepuynergeHe. Hyranax xan®apurH KOHTpakTyp, uycaH dap
303UHOUITMIAH X3MK33 BOMOH raMmmarnofyfniMHbl XaMXK33, ynaaH
3CUNH TyHaX Xypd UX3CHI. TermkunrynanuiH uyc 6araganT mnapu
OonHo. amTan GOnMoH GMeurH Xy4yHuiA adaananTtai XxonbooTon
Baix 6onHo.
2. ByLuke Hyyp, Xy3yy MepHUA X3CTUWH apbC XaTyypHa. AmbCranbliH 4337
cknepogepm 3aMblH xangsapTan xonbooTton 6amk 6omHo.
3. | Xasraapnargman | ApbCHbl X3Car ra3pblH, TOBPYY Xan63pT 60M0H wyramaH xan6apuiH
cknepogepm XYTraHbl LOXUNT XaN63puiiH TyypanT.
4, OrnoH TOOHbI XOBMUNH XOHOUWH ap X3car, 40TOP X3C3ar, LU3KHUN rony X3CrnnH

ronoMmTtoT omdpo3s

XaTyypar, XOBOp TOXMongong, YyWrHbl GOMOH HygHWA anuwm,
GambainiH OynuMpxaiH xaTyyprnaap WIpaHa. [ononTpeHsl
KOHTPaKTyp Kenonza 33par nunap4y 6onHo.

5. XaspapTam MapaHeonnacTuk xam LUNHX 6a ye OpuYMbIH 34UNH XaTyyparn yycax
XaBcapcaH 0a SMUMNIa3HL TOCBOPTOW, 3axblH LIMHXYYL AdaBaMranmncad
xaTyypan TOITOSLOOHBI XaTyypriaap UIapH3s.

0. Xyypamy BoaucbiH cONUNLIOOHLI TEPenxuitH 6oMnoH onamMon angaranbiH yea
cknepogepm apbcaHg wnapHa (  nopdwupn, EHUNKETOHYpU, amurongos,

YUXPUWH LUMKUH, MUKCEOEM).

7. BepHepuiH 20-30 HacHbl 3anyydvyygoag UXaBUSIAH TOXMONAAOr, JTaMUH FeHUIH

XaMLLUWHXK raxmr. MeuygnnH ©ONOH KX OMennH OyNUUMHIMAH  XaTyypan,
rMNoroHaguam, 3pT yeurH apTEpPUOCKIEpO3, UHCYNUHbI ayTtargan,
SICHbI CApPKOM 3PT Yen WUnpax 33par WMHXYYO OpAor.

8. PotymaHga ATpouK novkMnogepmMun. 2 HyAHUA BONop Uanx eBYMH, YC, XyMC
TOMCHBI OONnoH WwyaHWn OUCTpohuK  eepunenT, ©CenTUrUH  30rConT,
XaMLLWHX rMNOroHaguaM, apbCHbl rMNepnurMeHTauu, uyc 6araganT, SACHbI

CapKOM YYC3X eHOep 3pCad. 33prasp UapHa.

9. PenHornmnH Xonbory 3guMNH XONUMOT 6BYMH, aHTUCUHTETa3 XaMm LUNHX, TYA,

XaMLUUHX TOrTOMLOOHbI CyAacCHbI YP3BCan

B.5.3. SMYUIIIT3I

TX-blH 3MYMAra3HMIN TON 30PUNTO Hb 6BYHUN WNOIBXKNUAT OyypyynaH, OfIOH 3PXT3H
TOITONUOOr Xxampaxaac capruingar. TX Hb OfIOH 3PXT3H TOrTUOSLOOr XampaH
roMTaaaar 6ereeq anb 3PXTOH TOITONUOOr rAIMTI3C3IH Oarixaac xamaapaH Tyc 6yp
SMUMITI3HUIA  anropuTMTanm. IPT OHOWWIMK 3SMYM3AX Hb 3PXT3H TOMTOSLOOHbLI YIS
axunnaraarbl angargan 60noH xegenvepuiiH YagBsap angargaxaac Coprunnaar.



B.5.3.1. 3MUMH BYC SMUYUIII3

Xoon aMuunral

Xopwrnox XO0OJ1 XYHC.

Yp Tapua

Cyy, cyyH OyTaaraaxyyH

Caxap 605n0H caxap opnyynarytan 6yTaargaxyyH
©Hper

Camap

Apxun cortyypyynax yHaaa

Byx TepnuiH xoon amTnary

Xsi3raapTam Xaparnax Xoos XyHc:

[laBc

Xap 60s10H HOroOH Lan
3ernnH 6an

XaHacaH eex Toc

X3aparnax 60n0x Xxoon XyHc:

e XYHCHUI HOroo (siNaHrysia HoOrooH HaBYUT ypramarn YyHA:
HorooH HaBuuT ypraman. YyHa: oyuan, byyuan, xyyuan, 6anuan, WwiHuan
rax MarT)
YHAac ypramnyya. YyHA: nyyBaH, amTaTt TOMC, MaHXWH, COHMMHO raX MaT.
Kunme, KUMCraHa
Oex baratan yXpUnH max
Toc (onMBbIH TOC, aBakogarMmH TOC rax MaT)
[loTop Max 4onoo XOHOIT 5-aac bararym yaaa
3arac gonoo xoHorT 3-aac bararym ygaa

CaTran 3acan amMuumnrald

©BuTeHA Tynramgax Ganraa acyyanbir caMtap COHCOX 3aMaap C3Tran 3acarn aMymnrad
XUNHA. CaTran rytpan apT unapean 6ynrmnH 60MOH raHuaapyurcaH caTran 3acax
AMYUIITID XUNHS.

Mac 3acan aMuunras

TOrTonNuUOOHbI XaTyyprblH Yen XypYyYyHA wWapxaa yyCcax Y3yyp Hb YXIKCAH Toxmongonsg
M3C 3acarn SMYUNTad XUMHI.

CapraaH 3acax IMUYUIIrad

ApbCHbI xaTyypan - Xasraapnargman xanoapunH yeg UVA1 amunnraa xumx 60mHo.

PenHo xaMLwmnHX - XYWTHIIC 3aMNCXmix, rap xen gynaauyynard xaparnax, oyx TepnvmH
TaMXu X3Parnaxrym

ApbCHbI Wapxnaa - HoUToH 3ynng xypax, rapaa XaT HOProx 33prasac 3anncxmmx, ypramk
YMUTLLYYN3X, Xenepreaerrymn XyBLUac Xaparmax.

B.5.3.2. SMUMH SMUYUNIID

TorronuooHbl xatyypan eB4HMA YEUNH apbCHbl 60PYNONTUAH IMYNIITII



TX-blH yed apbCbil rAMTI3C3H TOXMONAONA Adapaax 3apymMaap 3MYUrdar XMMHI.
(Anroputm 3).

TorTonuooHbl XaTyypan xamaapanT
apbCHbl ®epynent

PoaHOH yHanrasrasp 10 oHOO 24 oHOO 32 oHoO
aBcaH OHOO
I I I
Harayrasp coHront MTX MTX MM
I I I
Xoépayraap coHronTt MM® MM® MTX
I I
'ypaBgyraap COHronT Linknodocdammp Linknodocamma
I
[epeBayraap coHronT LYSLWC

Anroput™m 3. TOrTonuoOoHbl XaTyypJiblH YEUNH apbCHbI 66PYNeNTUNH IMYUITIS



TorronuooHbl xatyypan eB4HUN YeUNH PENHO XaMLUMHXUAH 3MYAITII

AHrunan

Hargyrasp coHront

Xoéppayraap coHront

'ypaBgyraap coHront

[epeBayraap coHronT

Tasgyraap coHronT

TOrTonuooHbI XaTyyprbiH
wanTtraaHT PernHo xamMmwmnHx

XOHreH

7 XOHOIT 5-aac bOara
hanpnara erceH

KCX

®OE-5
xopwurnory

APX acBan
eep TepnunH
KCX

XyHA
7 XOHOIT 25-aac
093 ganpnara
©rceH

\L J

KCX

®13-5 xopurnory
3CBaN NpocTaHouA

XyHA xon63apuinH
PXL-nrH amMuunnras
PYY LUNIDKMX

N\
J

d3-5
xopurnory +
npocTaHoug

é Y

©ep TepnninH
KCX-aap
conmx

I_I

BoTynnH TokcuH
5CB3I XypPYYHb
CYMNAaTO3KTOMMU

\,

Anroput™ 4. TortonuooHbl XaTyypsiblH YEUNH PENHO XaMLUMHXUAH SMYNTa3



TorTonuooHbI XaTyypsibiH YEUIH X00s 60MoBcpyynax 3aMblH 3MIF3rMAH 3MYMNTaa

TX-bIH yea XB3OT-bl Tanaac ofloH aMrar eepynent unpax 6ereen gapaax €peHXU 3apyMbIr IMUYMArAdHA alunrnaHa

(Anroputm 5).

TorronuooHb! Xatyypan wantraaHT Xoon 60noscpyynax

3aMblH aMrar

XYXC, xoon 6onoscpyynax
0334 3aMblH X646NreeHU
anpargan

OHpep TyH
6yxun MX

+ Xe0enreeHu

3oxuLyynax am

HapwiiH ragac

ByAyyH, WwynyyH rapac

BakTepuitH xaT Xyypamy OTreH
ecent TYDKpan Xrxce xatant
AHTUONOTMK AproH
AMUNNTIS XepenreeH nasep Tyynrax am
30xuLyynax am

XYXC-un

3eBxeH xo400[ M3C 3acan

ynaaH XOOJSOoWH
Hapwuiican Gairaa

Toxuongong
aypaHraap ynaad
X0OS0M TAN3X
AMYMINIIAT XUMHS.

\ J

Anropntm 5. TOrtonuooHbl XaTyypsblH YeUnH xoon 60noBcpyynax 3amMmblH AMIArMNH 3MYMITad

OTreHee 6apbx
Yagaxrym
6onox

Apxar xyHg
TIXKIANTYNANMIAH Bangan

Yyxaap
XYHCHWUWA

HaMaNT
X3parnax

OueniH
6angnbir
31EeKTPOH

X3parcnasp
XsHax

CyyanbiH
mMagpan
NO3BXU-
Xyynary

( )

Cypncaap acsan 12
Xypyy raficaHA ryypc
Banipnyyrmx HamanT

TIXKIIM XIPIrNaxX




TX-blH yea yyLWrnHbl 3aBCPbIH 3AUH XaTyyparn 30HXWUIOH TOXMONAoX 6a aMUYnraaHnn
3apymbir gapaax anroputmg xapyynas (Anroputm 6).

TOrToNUoOHb! XaTyypriblH XaMmaaparnT YyLWIMHbl 3aBCPbIH 3UIH

xaTtyypan
| |
| | | |
3acpang xyprax Bapux
S LES SAMUYUNTI3 AMUUNTI3
| |
Hargyrasp coHront MM® MM®
| 5
Xoéppayraap coHront lexngﬁgg;bpammu AszatuonupuH
| O
Cyncaap acBan yyxaap
'ypaBayraap CoHronTt Putykcmumab X3PAraX UMKAOdochamna

YyLrv WwnmKkyynaH
cyynrax acesan LIYQLIC

[epesayrasap coHronTt

AnropuTtm 6. TOrTONLOOHbI XaTyypIblH YEUAH YYLUTMHbI 3aBCPbIH 3ANNH (NOpPO3bIH
AMYNNIId

TorTonuooHbl XaTyyprbiH YEUAH YYLIrMHbI apTEPUUH TMNEePTEH3UNH IMUYUNTII
TX-bIH XOXYY Ye[ YYLUrMHbI apTePUIH TMNEepPTEH3N YYCY, ©BYHUAT XYHOPYYI13X 3pcaang
XYprax 6a yyHun aMUmMnroaHUM 3apymMblir gapaax anroputmg xapyynas (Anroputm 7).

TOrToNUOOHbI XaTyyparn eBYHWiA WanTraaHT yyLrHbl
apTepuUiiH JapanTt UXcanT

XeHreH XYHL4,
YAL I-lI YAQ llI-IV
| |
®03-5
Hargyrasp coHront XOpHTIOry MpoctaHoung
| |
-- ATPX+®[03-5
Xoépayraap COHronT OTPX XOpUFTIOr
| |
l'ypaBgyraap coHronT MpocTaHona OTPX + npoctaHoung
|
YyWwrn-aypx WnrmKyynaH
[epeBayrasp coHronT cyynrax

Anroput™M 7. TOrtonuooHbl XaTyypJiblH YEUAH YYLIUTHbI aPTEPUNH TMNEPTEH3UNH SMUYNITII



TorTonuooHbl XaTyypnbiH YEUAH XYPYYHbI LUAPXHbI 3MYUIIII3
TX-blH yea XypyyHbl LLapxraa yycax Hb TOXMOSAOX Hb 3N63ar. TX-bIH YEUNH XypYyYHbI
LapxnaaHbl 3MYUNFA3HA, 3aXblH CYACHIT TANIAX 9M HArQyrasp CoHronT 6onHo (AnropuTtm 8).

TorTonuooHbl XaTyypribiH
LanTraaHT XypyyHbl LLapXx

Ypbp,qynaH No3BxuTan
Caprumnnax AMYMNTaa
Harayrasap coHront KCX KCX
VEEFEITEELD SUTET xgﬁg'l_c?rq xoqp))ﬁ%_c?rq
'ypaBayraap CoHronTt BoceHTaH MpoctaHoung
[epeBayrasp CoHronT MpocTaHouna

XypyyHbl cUMNaTUK M3P3NNIAT

TaBp,yraap COHIronT Tacnax

Anroput™m 8. TOrtonuooHbl XaTyypJiblH YEUNH XYPYYHbI LWapXnaaHbl 3MYNIIrad



TorronuooHbl XaTyyprbiH YEUUH 6BYHUNA YEUNH 3YPX CyAaCHbl AMM3IrMMH 3MYUIrad
TX-bIH yea 3ypx cygacHbl TOFTONLOO raMTaX 6@ aMHIN3yMH xan63paac Hb XxamaapaH
SMYUMNTISHUA COHIONTHIr XUAHA (Anroputm 9).

TortonuooHs! xatyypan
WANTraaHT 3ypx CyOacHel 3Mrar
i . N
WuH+ Tamaar Gyxui Lyc xomcponeH )
I'IE'pHKEp,EI,HﬁH r\"‘HDKEIp,ﬂ,HT WanTraaHT 3ypXHHIA
Smranyyg eepunent BYMUUHIWAH 3Mr3rumn,
OYAA, xam angant
N o
|
’ 2 h ]
MM®D acean sHgep TyH [ A
Bara TyH ©yxui .
Y3, Yomcnpm, Byxuii Y313 Gonok
Harayrasp conronT FMAPOKCHXIOPOKEHH 3AI-H YHACIH 3mrar Tyc BypwiiH
IMUANI33T asax CTAHAApT 3MYMNr33r
L y XHIAH3.
| \, y
r ™ 1
\. J
Cypcaap ymknodocdamug
Xoépayraap coHront MM acaan MTX X3p3rnax acaan
pUTY KCUMab
N o
1
MepukapanoLeHTes

3CB3M NepHKapauitH

lypasayraap coHronT LOHX raprax

Anroput™M 9. TOrTonuOOHbI XaTyypJiblH YEUNH 3YPX CyAACHbl SMIArMnMH SMYUrad
TorronuooHbl XaTyypribiH YEUNH 06©0OPHUN KPU3IUAH IMUUIITIIHUNA anropuUTM.

TX-bIH yeq 6eep raMTax Hb OFIOHTON TOXMONAOH apTEPWUNH rMNepTeH3n OONoH GeepHui
ayTtargang Xyprax eHaep 9pcasnTan. OMUMIraar gapaax 3apyumaap xunHa (Anroputm 10).

X3BTOH aMUnyynax waapanaratan
CuctonbiH papant >180, guactonbiH gapant >110 mm my6 Gereeg TaTanr,
YYWIWMHbl XaBaH, TaxuaputMu O0MNoH 6eepHW FAIMTAUMAH XYHO X3n03apuinH yeq
SPUYMMT IMUUIITIBHUIA TacarT IMYMITIAT XMIAHA.
e  OMuMnraar goopx 6angnaap AX®C-aap axanHa.
e beTa 6nokaTopbIH TOPNUNH SMUINT X3PIrNAXrym
e beepHuin gyTargnbiH XyHA XaN63puiiH yen Auanva aMUYNNraar XMnHI.
Ananus amMumnraar axnyycHun gapaa 6eepHun ymnn axunnaraa coprasaryn Toxmongong
18-24 capbiH gapaa 6eep WWIMKYYN3H cyyrnrax 601oMXKTOMN.



[apaaruiiH
ATX®C LUIATHbI 3MT3M
xaBcapy 6osHo.

JapaaruiH
> KCX LWaTHbI SMT3M
xaBcapy 60sHo.
JapaaruiiH
> APX LATHbI SMTIM
xaBcapy 6osHo.

> anbda-xopurnory

Anroputm 10. TOrToNULOOHbI XaTyypJiblH YEUNH BOOPHUIN KPUBNINH SMUNITIS
TorronuooHbl XaTyyprbliH yea XUUr43xX YEHUU YPIBCIUUH IMUYUNTI3HNN anropuTM.

TX-bIH yea yeHur ypaBcan Hb peBmaTouns apTputTan Tectan 60nosY xewwmHre 6ara
BGangar. AMUNNraaHNn 3apyYMbIr fapaax anroputmaac xapHa yy (Anroputm 11).

OapaaruiiH
MeToTpekcat LATHBI AMTaM
xaBcapy 60nHo.

. NapaaruiH
>| bara tyHTan YOO3 LATHBI 3MT3MA
xaBcapay 6onHo.
HapaarninH
rVID,pOKCVIXJ'IOpOKBVIH LUATHbI AMTIVA
__‘/'\ xaBcapy 60nHo.

Putykcmumab acBan
TOKMNM3ymab
JleconyHomug, aHTn
TH®, >KAK xopurnory
rax mMaT 6ycag amuir

X3parnax 6oHo.

Anroput™ 11. TOrTonuooHbl XaTyyprbiH yen XUArasax Yp3BCrviH IMYMTad



B.5.3.2.2. TOrronuooHbl XaTyypJiblH yeA X3p3rfax 3apumM 3MUNAH TYH, XaMX33

TOrTonuooHbl XaTyypribiH yea 30HXUIMOH X3parnaaar 3mM 60M0H TYYHWUIA HAr yaaaruiH,

XOHOIMMMH 33/ TYHT 6-p XYCH3ITaHA Xapyyrnas (XycHarT 6).

XYCHAIT 6. TOrTOSNILOOHbI XaTyypIiblH e[ X3p3arnarasax 3apumMm dMUMH TYH, XaMXI3

OMUIH HIp

Har ygaarumH TyH

XOHOrMnH £33 TyH

KanbuuintH cyBrumH xopurnory

HudpegunuH 10-20 mr 90 mr
AmnoannuH 5wmr 10 mr
AHrnoTeHs3uH xyBuprar4y doepMeHTUNr caartyynary

OHananpun 5-20 mr 40 mr
JInsnHonpun 20 mr 40 mr
Pamunpun 5wmr 10 mr
MNepuHaonpun 4-5 mr 8-10 mr
AHIMOTEH3UH peuenTop Xxopurnory

JlozapTaH 25-50 mr 100 mr
TenmucapTaH 40 mr 80 mr
Anbda 6nokartop

J[lokcasocuH 1 mr 16 mr
©BYHUI NOIBXUUT ©OPUNIOX CYYPb OYNrMAH IM

MeToTpekcat 2.5-12.5 mr/ 7 xoHor 25 mr
MukodeHnnmopeTun 1000 mr 3000 mr
Linknodocchamug /yyxaap/ 1-5 mr/kr 168 mr/kr
Lnknodocdamug /Tapmnaraap/ 3-5 mr/kr/ 7 xoHor

AszaTtnonupuviH 1.5-2.5 mr/kr 100-150 mr
MMOpOKCUXNOPOKBUH 200 mr 6.5 mr/kr
B acuur papaHrymunax am

Putykcumab 1000 mr

MpocTtaHong




dnonpocTteHon 3000 mkr/mn 100 mn-T 1.5 mr/5mn
WnonpocTt 10 mkr/mn

TpenpocTuHUN 2.5 wmr

Pochoaunacrepasa 5 xopurnory

CungeHadoumn /yyxaap/ 20 mr 100 mr
CunpgeHadovn /Tapual 2.5 wmr 30 mr
Taganadgun 2.5 mr 20 mr
MHTepnenkuH 6 peLenTopbiH XOPUINOry 3m

Touunnsymab 4-8 mr/kr/28 xoHor

OHAOOTEeNVH peLenTop xopurnory

BoceHTaH 62.5 mr 2000 mr
MacuteHTaH 10 mr 600 mr
Yp3BCNUNAH 3CP3ar fgaaBpbiH 3M

MpenHn3ornoH 0.3-0.5 mr/kr 60 mr
[lekcameTasoH 0.02-0.3 mr/kr 40 mr

Yp3aBcnuiH 3cpar gaaBpbiH 0yc

am (Y3O53)

Tyxa|7|H ©BYTOHUN amMmbpaliblH X3B Masr, XaBCapCaH ©B4YU1H,

XYBb XYHU OHLSOr, TOXMPYYJSiaH 3MUAT COHIOHO.

XYCHArT 7. YP3BCAWNH 3CPar AaaBpblH BYC SMUNH TYH, X3parnax gaBTamx

OMUIH Hap Har ynaarnmH TyH Xaparnax gaBTamx
HadpokceH 500 mr ©pepT 2 yaaa
MHpomeTauuvH 50 mr ©pepT 3 yaaa
NBynpodeH 800 mr ©pepT 3 yoaa
AunknodeHak HaTpu 50 mr ©pepT 2 yaaa
Menokcukam 15 mr ©pepT 1 yoaa
Llenekokcn6 200 mr ©pepT 2 yaaa
JlokconpodeH 60 mr ©pepT 1-2 ynaa

3MUMH rak Hemneer TOOLOH




XYCHAIT 8. YP3IBCNUNH 3CPar fgaaBpbiH 6YC 3IMUIH raxk HeNee

Fax Henee | OaBTamx, % | Tann6ap

Xoon 6onoecpyynax 3am

Bux xam wuHx (gotop Mmyyxawmpax, | 10-30 OXHUA  capyydag 3IMYUIra3

B©eermknc xypax, arynxamn opyunm eBaex) 3orcoox ron wantraaH ( 8-10%).
XOO0OHbI OypPaHrnnH
eepunenTTan xamaapan Unpaxrym

Xoon ©onoscpyynax A4ssg 3amblH WuHX | 10-50 XOO00OHbI aHTPYM X3CAIT UIM3PHI

TOMAAITYM Wapx 6GONOH ynannt

Llyc anganT, uooponT, Kvng 0.5- 4| OpcpanTt XYYMH 3ynnaac

XYH XamaapHa

HapuiH 6yayyH ragscHuin eepynent 1-5 Temep OyTnbiH uyc baraganTbliH
YHOC3H WanTraaH
(uenekokcnb xaparnaxag XoBOp
TOXMONAOHO)

AnaeHull eepynenm

Wunnx tamparryin ANAT, ACAT, WP mnxcax | 1-5 LWanTtraan Togopxonryn

OMUIMH WanTraaHT LoYMor renaTtuT 0.01-0.05 XOBOp TOXMONAOHO, aMb HacaHA
atoynramn

YnaaH XOOSOMH eepunent (ynawnr, | <1 Xogoon yrnaaH XOOfoWH cepree

Wwapx, uyc angant) ©BYHUN yeq UIapHI

Geep wascHUl 3am

TyyaraHU3pUIH LWYYNTUIAH xypa | 1-5 byx YB3OB3 eHmep TyHraap

eepynergex X3Parnax yeq UnapHa

ALl nxcax 1-10

BeepHUn XexnerninH HeKpo3 <1

WHTepcTuumanb Hepput <1

3ypx cydacHbl mo2monyoo

BynaH yycax 1-5 Byx YB3OB3® eHoep TyHraap

3ypXHUI gyTaranbiH AeKoMNeHcaum ©onoH yaaaH Xyrauaaraap

AueTnncanuunnbiH XYUNAH X3parnax yeq

aHTnarperaHT ynngan 6yypax néynpodpeH

MagpanuiH 1-5 MHoomeTaumH, nbynpodeH,

TonronH esgent <1 KeTnnpodeH, GnypbunpodeH,

AcenTuK MEHUHITUT <0.01 HanpoKceH

ApbCHbI TyypanT, 3araTHaa <1 Mernokcukam Xxaparnaxag XoBop
TOXMOSAOHO

LlycHbl <1 deHnnbyTasoH, XOBOp

ArpaHynoumTtos TOXMonAaona MHaomeTaumH

YyLirnHel 6arrpaa, NHEBMOHUT <1 AueTnncanuuniuinH Xy4mn

bycan <1 AueTnncanuunnminH xyumn

UunxaHg y3yynax ceper Hemnee eHOep  TyHraap Xaparnax yenq
nnap4 60nHo

Ypryngan <1

CTtomaTtuT, cmanageHuT, NnaHKkpeaTuT <1 ®PeHunbyTasoH

cynboHaMUAbIH XapLumn <1 Llenekokcug acpar 3aantram

'yypcaH X00novH cnasm <1 ACX ©6onoH coHromon 6yc
Y3OB3 unyy ToXxMonaoHo.
coHromon YB3 xoBop




Yp3BCRNUH 3CPar AgaaBpbiH M

XYCHArT 9. YPAOBCIUMNH 3CPar gaaBpbiH 3M S5 Mr NPeAHN30N0OHTON OYNLSX TYH

YpP3BCNUNAH 3CPar gaaBpbiH M Oynuax TyH Xarac 3agpanbiH xyrauaa
KopTunaoH 25 mr 8-12 uar
'MOpoKOPTU3OH 20 mr 8-12 uar
TprMamMKNMHOMOH 4 mr 12-36 uar
MeTunnpeaHN30noH 4 mr 12-36 uar
beTameTasoH 0.8 mr 36-72 uar
JekcameTasoH 0.8 mr 36-72 uar
XycHarT 10. Yp3BCNUNH 9Cpar AaaBpbiH SMUWH raxk HeNnee
Fax Henee OaBT- 3eBnemx
amMmx %
Lomood wyypnutlH 60510H 608UCbIH COMUMY00HbI
M'mnoTtanamuk-runogoums- >10 XamruiiH 6ara naaBxTam TyHraap Xaparnax
GeepHUA 0334 TIHXMAMMH
angargan
(rMnepkopTMUMN3M)
UNXPUIAH LWIVXKNH <1 WNHcynuH GonoH caxapbiH XamMxaar 6yypyynax amMuiiH
TYHI HOM3X
'MpcynTnsm 1-10
X0oEpAord ameHopen <1
ACHBI CMNPINKNNT >10 Kanbum 6onoH xonekanbuudpeponuiH 6anaman

X3parnax. [eHCUTOMETPUNH LUMHXWUIT33rasp SCHbI
CUNPANKUIT OGONIOH OCTEONEHU WN3PC3IH 00N HACHbI
CUNPANKUATUNH SMYMAT3d XUAHI

(6udocdoHaT 60M0H KanbLUMTOHWUH)

AcHbI yxokmn <1 KT-uiiH Tycnamxkram 3pT WNPYyynax, yeHd y3yynax
avaannbir 6yypyynax

'MNoKkanMemMumnH ankanos <1

MMnepocmonap keToHbl Byc | <1

KOM

Xoon 6onoscpyynax apxmaH moamosy00

XO0O0MHbI gypLimnn HamMargax | >10 XaTtyy X00MnHbl Aarnam 6apumrnax
[oTtop myyxanpax, 6eemxuc | >10

LyTrax

HapuiH 6yayyH ragacHun | <1
Aang uoopon

XoA004HbI Wwapx <1 XoaooaHbl LIapXHbI eryynamMmxran ©BYTOH[,
OONMrOOMXXTON X3Parnax, COHromon 6yc yunaanTan
YOOB3-unr xaBcapy xaparnaxryn 6anx, COHromon
ynngantan  YOOBO  xaparnax, Waapanaratam
TOXMOMAON MNPOTOHbl  LWaxXyypra XOpwUraory am
XaBcapy Xaparnax

Houp 6ynuyupxanH ypascan | <1

3ypx cydacHbl 3pxXm3aH moamosiyo0

ApTEPUINH rTMNEpPTEH3N 1-10 BonroomxTom xaparnax, apTepunH gapant oyypyynax
AMYNNIIAN XNNX

Oucnunugemu, BynaH yycax apcoantan 60MOH 3ypXHUIN LUMITII3CII

aTepocknepos eBOex GancaH eryynamxran 6on  60ONroOMXKTOM

X3P3rnax, CTaTuHbl BYNIMH 3M Xaparnax




XaBaH 3ypxHun  gytargantam  eBYTeHA ~ GONroomkToun
X3Parnax, 4aBCHbl X3parnaar baracrax

KanuuH anrapantbiH | 1-10 KanumH xaparnasar HoMargyynax

HOMArayynax

ApbCHbI manaac

ApbC  HUMMIP3X, 4a3pan, | 1-10

Tyypant

[MaHHuKyNuT <1

CaTray MagpanuinH

CaTtrayunH eepunent 1-10 ©OHOep TyHraap xaparnax yeq napHa

aBnblH  gotoon Aapant | <1

NXCIX

HydHuti manaac

bonopbiH apbliH  KancynbiH | 1-10

oygarwmn

HyoHuin  pgapant  umxcax | <1

©BYMH

bycag

Mwonatun 1-10

LLlapxHbl agrapant | >10

yAaawpax

XangBapT eptemTtrui 6onox | >10 Xangeapaac COprumnnax, JapxnaaxyynanTt,
ypbOuMNaH  COPrunnax  30punroop  aHTUMBMOTUMK

X3Parnax




PeBMaToOnornH eBYHUUr eepyunex cyypb oynrumH am (DMARDS amMuunraa)

DMARDS Hb ygaaH ynnumnraatan 6a 8-16 40noo XOHOTr X3aparnacHU fapaa aHXHbl yp OYH
magaraaar. Minmg 6orvHo xyradaaHg yp AyH Magargaxry 6ancan 4 aMunnraar
YPrasmKyynaH XapargaHa.

XycHarT 11. DMARDS-bIH TYH, X3parnax 3aaBap

DMARDS-bIH
Toepern, 3XJI3X TYH

Ypranxnax 6a A3aa TyH

Xaparnax 3aaBap

MeToTpekcaTt
/waxwman/

2.5-12.5 mr /7 xoHor/

e [1or100 XOHOMMMH TOrTMON rapart
yyHa.

e XOHOMMNH 334 TyH 25 Mr-aac
XaTPYYNaxryn

DMARDSs xaparnax 6aviraaryit eBYTeH
3XAIDK X3PIArNIH3.

Xaparnax axancHaac 4-8 4ONOO XOHOIT
AMYUYUNTIHUI YP AYH UNIPHA.

"MApPOKCUXNOPKBUH
/waxman/

400 mr /7 xoHor/

o XoHoruwH TyHr 1 yaaa acsan 2
XyBaax XaparnaHa.

o  XOHOMMINH 4334 TYHr 6.5 Mr/kr-aac
X3TPYY3XIyA.

Antac ac, uaraaH ac ueepex yen
X39parnax 6oHo.

HyaHWn aMrartan eBUYTEHA X3P3rnaxryn

AsaTnonpuH
/waxman/

1.5-2.5 mr/kr/xoHor

o bara tyHraap 1 mr/kr axanx 4-6
001100 XOHOT YPrarKyynaH
X3P3rnaHa.

o XoHorunH a33g TyH 100-150 mr

BeepHUIN aMrarTan eBUYTOHA, X3P3rnax
6ornHo

LinknocnopuH
/6ypaac/

2.5 mr/kr/xoHor

o XoHorT 0.5 Mr/Kr-p HOMarayyrnHa.

o  XOHOMMIMH TYHI 2 XyBaaXX X3pParfaHa.

o XOHOrMMH 334 TyH 4.5 mr/kr

BeepHuIn aMrarTam eBUTeOH
X3pParnaxrym




XycHarT 12. DMARDS-bIH SMYUIIT33HUIN XAHANTbIH 36BNOMX

Am TyH TyH TOXupyynant XopanorbiH Cyypb NabopaTopuinH
XsAHanT YHINraa XsiHanT
- 50-100 mr/egepT TLUX 10-30 6on UaLl, antac ac,| TyHr eepunex yea
3 1-3 TyHraap 25% 6yypyynHa. | Muenowvp arHasHWN |  CUMBSHIMIAH UaLl, antac acuinH
5 xoonnox yea  |TWX 10-c 6ara 6on| gapaHrynnan, anar | KpeaTuHWH, TOOr 2 JOSI00 XOHOT
B 50% 6yypyynHa. |xopayynax, numdpo-| AJIAT, ACAT Tytamg. 1-3 cap
3 nponudepaTtns TyTamj cyypb
< amrar LUMHXWIT33I XUAX
o 1-3 rp/epepTt Xapas TLWX 25-c Mwenong Uaw, santac ac,| TyHr eepunex yen
E TyHr 2 xyBaax |6ara 601 XOHOMMIH | JapaHrynnarn, anar | CUNBIHTUAH UaLl, santac scuinH
Sc XOOMNTOWN XamT 4334 TyH 1 r Ganx xopayynax, KpeaTWHWH, Toor
g_ 5 xangsap ANAT, ACAT 1-2 ponoo xoHor
S o TyTama.
= 1-3 cap TyTamp cyypb
= LUMHXWUIT33M XUAX
TLX 25-50 yeq Mwuenowng UAW, sntac ac, | TyHr eepunex yeq 1-2
25% 6yypyynHa. AapaHryvnan, CUNB3HIMIH A0M00 XoHor 6ypa
50-150 mr/egepT TWX 25-c uycapxar LUMCTuT, KpeaTuHWH, UALW xunx, uaawng
| ©rneeHn uariHbl | 6ara 6on 30-50% | muenonponudepat | AJTAT, ACAT, 1-3 cap TyTama.
S = veq 1 yoaa OyypyynHa. WB 3Mrar, XopT WELW Llaraan acunr 4000-c
S _8_ XOP3rnaHa. CUMB3HINIH xaBsgap. nx 6annrax, 3 cap
s
T 8 LUnHraH nx ounmpyouH 3.1-5 TyTamg
© | xaparnax (baragaa Mr/an acBan LUELL, AITAT, ACAT
egept 3 n), TpaHcamnHasza 3-c Yy3H3. Hamxxkman yeq
yHTaxaac eMHe ux yen 25% 6-12 cap
Aascraa cynnax OyypyynHa. Tytam LWELL xuix
7.5-15m/ponoo TWX 10-50 6on Mwvenoug LlaaxxHun 1-3 cap tyramg LIOL,
xoHorT 1-3 TyHraap| 50% 6yypyynHa. AapaHryvnarn, peHTreH, eHaep| sanTac ac, AJAT,
X0O0J1 3CBA TLWX 10-c 6ara yea| anarHuin ombpos, 3pcaanTan ACAT, anbbymuH,
= CYYrasap, ycaap | xaparnaxryn 6aix. | yywruHbel ypascan | xymyyct B, C CUMB3HITUINH
§ Aapyynx OnarHum ymn BUPYCUIH KpeaTUHWUH y33X
e XOP3rnaHa. axunnaraa mapkep, AJAT,
5 anparpantan yeg ACAT,
© X3parnaxryn 6anx. anbsbymuH
= (CunBaHrMmnH ankanuH
6unnpybwuH 3.1-5, docdaTasa,
TpaHcaMmunHasa 3-c CUMABSHIMINH
nx 6awx) KpeaTuUHWH
100-400 mr/egeprT. BeepHun ynn BeepHui gytargan, LLALL, TyH TOrTBOpTOM BGOMOX
< ©pnep 6yp wxun axunnaraa uyc 6aragant, CUMB3HINIH XYPT3S CUMBIHINIH
z uarT 2 TyHraap anparicaH yeg rmnepTeHsun KpeaTWHUH, KpeaTUHUHWUIAT
o XO0Onnfox yenas XOPIrnaxrym. LI33CHUI Xy4un,| 2 JOJ00 XOHOr Byp.
5 OOOH XOOSHbI AJIAT, ACAT, | Uaawpaa cap 6ypT
Q XOOpOHA anb0ymuH xuinx. bycaeir 1-3 cap
E XOP3rfaHa3. anaHuH Tytamg. TyH 3mr/kr/
= doccaTas, | XOHOr-C UX yen 3MUIH

LyCHbI fAapanT

KOHLIEHTpaLWNT Y3H3.




DMARDSs-bIr 6ycan aMT3M XaBcapy Xaparnax

©BYMH Hamgaax aM: AueTaMNMHOGEH, KOAEWNH 33par eBA6NT HaMmaaax dMTaK xaBcapu
X3aparnax 60nHo.

YOOB3: XaMT Xaparnax Hb TOXMPOMXXTOW, 3M XOOPOHAbIH Xyrauaar 3 uaraac 6araryn
Banxaap TOXMpyynHa.

Y343: DMARDS-bIH yUnumnraa axanmary, YOL3-mur xacHa.

DMARDSs: 3apum X0Cnos Hb JaHraap Xaparnaxaac unyy yp AyHTIN.

Buonoruiii 6angman: XamT Xaparnaxrym.

DMARDSs 60noH 6uonorvnH 03namManuH raxk Heneer oyypyynax aMymniraa

[ amnHaam Hb DMARS 60M0H 6MONOrMnH 6anAManuinH yp AYHI A3MXUXUAH 39paruaa
9PXT3H TOITONMLOOHA Y3YYynax rax Heneer baracragar. OmMumnraaHum ssuag 400-800
OYH TyHraap TortMosn xXaparnaHa.

OMUNTr yyxaap xaparnax banraa Toxuonaong Xo4oo4 xamraanax aMyYmnraar TOrmTMor
XUNHI.

DMARDS-bIH 3XHWA COHrOAT MeTOoTpeKkcaTblH rax Heneer ©Oaracrax, Xoon
BGonoBcpyynax 3PXTHUNI FAMTIX 3pcanumir yypyynax 30punroop onuimnH Xyunumnr 7
XOHOIT 5 I TyHraap TOrmMO X3parnaHa.

YOOA3-ur rax Henee 600X SACHbI CUUAP3INKUNTIAC CIprmmmk  budpoccaHaTtbir
X3parnaHa. YyHa, nbangpoHat 2.5 Mr/xoHor, anegpoHbl Xyuurn 5 Mr/xoHor yyxaap,
AeHo3ymab 4 0onoo xoHor Tytam 120 Mr apbCaH 4Op Tapuaraap X3parnaHa.



B.5.3.3. YHIJII33 BA XAHANT

B.5.3.3.1. YHanras

Acyymx 60noH 60auT y3naraap apbCHbI XaTyypcaH Xacrunr HUAT 17 xacart Toouox 6ereen
GrennH Torm 3ypar 605IOH XYCHIITUIM alumrnaH TOXMPCOH OHOOroOpP YHAMN3H HUWUT OHOOr
TOOLIOX TAMAIMN3HI (XYCHArT 4).

XycHarT 13.
ApbCHbI XaTyypnbIr YH35M3X POAHOH YH3Mraa
— Banpnan BapyyH 3yyH
If'.;; J
N4 XypyyHyyA, 1] 2 2
Vg B St
- Capsyy 1 2 2
A s LWy 1] 2 2
A
I "Jl | fl ""1 \
ot AR Byranra 1| 2 2
1# [ y :jx
' Hyvp 0
1 |1 /
A
Lloax 0
) (]
| .' J' XoBnun 0
l:;\ b Mys 1 2 2
Wnn6a 1 2 2
TaBxan 1 2 2
baraHa TyC
OYpUAH HUIAT
OHOO
Huiat
Tampaarnan




ApbCHbI XaTyypIbIr Xypyyraap YuMxa) TOXMPOX oHoor erHe (3ypar 9).

0= x3BUIH 1= XeHreH 2= ayHa 3= xyHa

—al

1 2 3

3ypae 9. TorTonuooHsbl xaTyypnbiH yeq POOHOH YHAMraaraap apbCHbl XaTyypribiH 33prunr
FMCTOMNOMMNH 66PYNeNTTaN Hb XapbLyynaH xapyyrncaH 6angan.

AMHBI YH3r33

AMbIr XaMIMNH TOM X3MXK33rasp aHramnrax XamkuHa. XoBunH yen 35-55 mm OanHa.
X3pBa3 eBYTEH eepee wanraxaap 6on xypyyraa awwurnax 6onox 6a xa3suiH yen 3
XYPYY XaMX33Tan aHravaar 6anHa (3ypar 10).

o

3ypae 10. TorTonuooHbl XaTyypsblH Y& aMHbl YHIr33 XMMX apra
FapHbI YHINraa

XAHaNTbIH Y3MarT Mpax BypT XsSHaNTbIH O9BTIP A33P rapbir XYP33riaH 3ypXK XapbLyynaH
XYPYYHYYAbIH XaTyypnbir YHanHa (3ypar 11).

3ypae 11. TortonuooHbl XaTyyprblH yea rapbir TOHUANIACaH Ganpnang Tasuynaag
XYP33M3H 3ypXK XAHANT XMNX



B.5.3.3.1. XaHanT

OMUNH 3MUYUNII3HUA Yp OYH OONMOH rax Hemneer yH3nax 30puUrroop XAHanTbir XUAHI.
OHownoracoHooc xouw axHuMKM 3 capf cap 60nroH, yyHaac xouw OuennH 6Gawngan
TorTBopTon 605 3 cap TyTamg XAHaNTbIH Y3Nar XMnH3 (XyCHarT 5).

XycHarT 14. TX-bIH yea XsHaNTbIH LWUMHXUN3, OHOLLMITOO0 XMIX Xyrauaa

WwnHxunras/Xyrayaa Cap Tytam 3 cap Tytam 6 cap tytam | Xun tytam
LEL + +
WELW + +
ANAT + +
ACAT + +
KpeaTnHuH + +

Ynparaan asoT

wo + +

nar + +

ApbCHbI YH3Mr33 + +

AMHbI YHAMT33 + +

lapblH yHaMraa + +

ApTepuitH AapanT y3ax Yanar 6ypT

Yyuirn yarHax Yanar 6ypT

FAYA LWMHXN9X + +

KT *

BapyyH xoBAnbIH

Laapanaratam Toxmongorn
KaTteTepusaum pA AOTA

Nt PRO peptide

3Ub +
3XAL T
CWAB3HIMIAH TPOMOHWH Waapgnaratin Toxuwongonag
CPT Waapgnaratin Toxuongona
XopooaHbl fypaH +

Topocrorytom peHTreH +




ATYYITA
10. TOBYMIICOH YTUIH XXATCAANT
11.XYCHIITUNH XXAFCAANT
12.BYOYYBYMNH XXATCAANT
13.3YPIUNH XXATCAANT
14.0PWNN
A. EPOHXUN LUAAPONATA
A.1. OHoww
A.2. ©BYHUI KOO
A.3. 3aaBpblH Xaparnaryng
A.4. 3aaBpblH 30pUNro, 3o0punT
A.5. 3aaBapT awmrnacaH Hop TOMbEO, TOAOPXONITONT
A.6. TapxBap3ynH M3433M3n
A.6.1. YHOcaH onnronT
A.6.2. ©BYHUN TaBWNaH
B. OHOLUUNIOO, AMYUITI3HUN 09C OAPAATIAN (ANFOPUTM)
B.1. YpbauunaH caprumnax, apT nnpyynar
B.2. OHOLMMATOOHBI EPEHXMI anropuTM
B.3. OMUUNrasHuin epeHxuim anroputm
6.4. Ynnunyynaryunr gapaarMnH WwaTHbl AMYnU UIrasax 3apyunm
B. YWNANUAH TOOOPXOWIONT, APFAYNAN
B.1. ©BYHUIM ONOH yncbiH 10-p aHrnan 60noH yNNAnuH ONOH YNCbIH 9-p aHrMnan
B.2. DpcasanT Xy4uH 3ynnc
B.3. Opyyn maHaninH 6onoscpon
B.4. OpT unpyynar
B.5. Omrar oHow 6aTtnaracaH yeMnH OHOLIMATOO, 3MYNITI3
B.5.1. 30Byyp, SMHOMN3YNH LLUMHX
B.5.2. EpeHxun 60noH 604nT y3nar, 6araXnunH LWNHXKUIT3
B.5.2.1. dypaatran (aHamHe3)
B.5.2.2. boauT yanar
B.5.2.3. OpambanaH aHrunan, sapantan Tycnamx y3yynax wanryyp
B.5.2.4. JTabopaTopuiH LUNHXNNTI3
B.5.2.5. baraXunH WNHXNNrag
B.5.2.6. OHOWMArOOHbI Wanryyp
B.5.2.7. AnranH oHowmnroo
B.5.3. OMumnraa
B.5.3.1. OMuitH 6yc amumnnraa
B.5.3.2. OMUitH amMunnraa
B.5.3.3. YHanraa 6a xsHant

TOBYMINCOH YITUWH XXAFCAANT
XYCHIITUWH XXAFCAANT



ANTOPUTMUWH >KATCAANT
3YPIMNH XXATCAANT

HOM 3YI

TOBYMINCOH YITMWH XXATCAANT

AJTAT
APX
ACAT
AXDC
FAYA
T
AYAA
3AN
3XAL
KCX
MM®
MTX
Mx

CYAN
X

YAL
YAl
Y336
®13-5
XIXCce
XYXC
LELL
LUyY3LWC
ITPX
ACA
ANA
Ant-dsDNA

Anti-CCP

Anti-Sm
Anti-RNP
CREST

FEV1

FRC
FVC
Hb

AnaHuH amuHoTpaHcdepas

AHIMOTEH3MHbI PELENTOP XOpUrnory

AcnapTaT amumHOoTpaHchepas

AHMMOTEH3UH Xopurrory depMeHTUNr caatyynary
lapaap amberanbiH yUn axunnaraa

"amma rnytamun TpaHcdepas

AnacTonblH yrn axunnaraaHel angargan

3ypxHun apxar gytargan

3YPXHUN X3T aBMaH LUNHXUIITII

KanbuunH cyBrmnr xopurmnory

MukodeHunmodeTun

MeTtoTpekcaTt

[MPOTOHbI WaxyyprbiH XOpUriory

CUCTONMbIH YYLWIIMMHBI apTepuiiH gapant

TorronuooHbl xaTyypan

YYWrnHbl apTepuiH gapant

YyLWIrvHbl apTepUnH runepTeHsun

YYWrnHbl 3aBCPbIH 34NNH ©6BYMH

docogmnactepas-5

XoOooaHbl rapax XacrmmH cyaacHbl eprecern
Xo[ooa-ynaaH XoonouH cepree

LIyCHbI €peHXUIN LUNHXNNTI3

LlyCHbI yyAan a¢ WWUIMKYYN3aH cyynrax

OHOOTENUHbBI PELLENTOPbLIH XOPUrNory

anti-centromere antibody (LiuHTpomeTpuitH aytoacpartue)
Anti-nuclear antibody (BeemuinH acpar ayto acparbue)
Anti-double-stranded DNA (OHX xoc yTtacnaruiiH acpar acparbue)

Anti-cyclic citrullinated peptides (LIMTpynnuHXcaH yyprumH acpar
acparbue)

CMUT yyprumH acpar aytoacparbue

PnBoHyKneo-yyprumH acpar aytoacparbue

Calcinosis, Raynaud's phenomenon, Esophageal dysmoaotility,
Sclerodactyly, and Telangiectasia

(LLloxomxnnT, PENHO XaMLWKUHX, ynaaH XOONONH XeaenreeHnm
angargan, XypyyHbl xaTyypar, 3Mrar CyaacKunT)

Forced expiratory volume 1 second (Har cekyHgag ambcran oruom
rapranTblH 33J19XYYH)

Forced residual capacity (YywWwrnHbl Xy4uncaH ynaaraan 6arraamx)
Forced vital capacity (XyumncaH ambgpanbsiH 6arraamx)
Hemoglobin (remornobuH)



MCH Mean corpuscular hemoglobin (FemornobvHbl XxaHaMmXuiH AyHAaX)
MCV Mean corpuscular volume (FemornobuHbl AyHAaX 33M13XYYH)
RF Rheumatoid factor (PeBmaTtong ¢poktop)
RV Residual volume (Ynaaraan 33naxyyH)
TLC Total lung capacity (YywruHbl HUAT GarTaamx)
XYCHIITUVH XAFCAANT
XyCHarT 1. TX-blH yea Xunrgax aytoacparoveniiH WnHXunraa 6a tanndap
OHowW TOrTOOX04 3anmnwrym Xunx nabopaTopunH LWMHXUNA3 6a
XYCHarT 2.
nnapy Gonox eepynent
XYCHAIT 3. AMEpUKUAH PEBMATOSIOMMAH KOMNMEXUNH TOrTOSLOOHbLI XaTyypIiblH
wanryyp, 1980 oH
XYCHOIT 4. ;ggo)nuOOHbl XaTyypfiblH OHOWMArooHbl wanryyp (ACR/EULAR
XYCHAIT 5. TOrTonuooHbl XaTyypsiblH yYe4 apbCHbl XaTyypnbir yHonax PoaHoOH
YHONraa
XYCHarT 6. TOrTonNUOOHbI XaTyypJiblH e[ Xaparnagar 3apuM SMUNH TYH, XaMXKI9
XYCHarT 7. YP3BCNUNH 3CPar JaaBpbiH OYC SMUIMH TYH, X3parnax JaBTamx
XyCHarT 8. YP3BCNUNH 3CPar AaaBpbiH BYC SMUIH rax Hernee
XycHarT 9. YP3BCNUNH 3CPar JaaBpbiH 9M 5 M NPegHU30NOHTON OYNLUAX TYH
XycHart 10. YpaBCNUNH 3CPar AaaBpblH AMUWH FraX HeNee
XycHart 11. DMARDS-bIH TYH, X3parnax 3aaBap
XycHarT 12. DMARDS-bIH 3MYUAT33HUIN XSAHANTbIH 36BNOMX
XycHart 13. ApbCHBbI XaTyyprbIr YHaNax PoaHOH yHanNrasa
XycHorT 14, TOrToNUOOHbI XaTyypsfiblH yea XAHANTbIH LWHXUAT3S, OHOLUMATOO

XUKMX Xyrauaa

ANTOPUTMWIH XXATCAANT

Anroputm 1.
Anroputm 2.
Anroputm 3.
Anroputm 4.
Anroputm 5.

AnropuTtm 6.
Anroputm 7.
Anroputm 8.
Anroputm 9.

Anroputm 10.
Anroputm 11.

TOorTonuooHbl XaTyypJiblH OHOLLMITOO

TOrTonuOOHbI XaTyypJiblH YEUNH €PEHXUA AMYNNTID

TorTonuooHbI XaTyypJiblH YEUNH apbCHbI ©8PYNENTUNH IMYUITIS
TOrTonuoOHbI XaTyypJiblH YEUNH PENHO XaMLUMHXUAH SMYNNTa3
TorTonuooHbl XaTyyprblH yeurnH xoon 6onoBcpyynax 3amblH
SMIArMMH AMYNNTI3

TOrToNUOOHbI XaTyyprblH YEUNH YYLUIMMHbI 3aBCPbIH 34UAH 3MIArnnH
YEUNH 3MYMUNraa

TOrTonuooOHbl XaTyypnblH YEUWH YYLWINHbI apTepUnH rUnepTeH3nnH
AMYUIITId

TorTonuooHbl XaTyypJiblH YEUWUH XYPYYHbI LLAPXHbI SMYNIITS3
TOrTonuoOOHbI XaTyypIiblH YEUNH 3YPX CyAaCHbl AMIMArMiH aMUYMIraa
TorTonuooHbl XaTyyprbiH YeuiH 66epHMI KpU3blH AMYNTII
TOrTonuUOOHbI XaTyypJiblH YEHUIN YPIBCANNH SMUNIITIS



3YPIUH XKATCAANT

3ypar 1.
3ypar 2.
3ypar 3.
3ypar 4.
3ypar 5.

3ypar 6.
3ypar 7.

3ypar 8.
3ypar 9.

3ypar 10.
3ypar 11.

["ap, capByyHbl peHTreH 3ypar

LIaaxHni ary, 6anpnanbiH peHTreH 3ypar

©Hpgep HapuBynanTan KT WWUHXMNraa

XoOooaHbl OYPaHMMWH LWNHXUTAS (XOO4004HbI rapax X3CrmMnH cyaac
eprecen)

YnaaH XOOMNOWH AypaHruuH LWUHXUNrA3 (ynaaH XooSsioMH Joon
X3CTMNH XOHANNH Hapuican)

YnaaH XO0NonH MaHOMETPUMH LUMHXUNIA3 (004 XYHUACBIH cyriparn)
TOrToNUOOHbLI  XaTyypriblH  YEeUWH TOLOCrOrYTOM X3BAWWH TOWUM
PEHTreH WWNHXUNII3HA, rapax eepynent

TOrTonuooHbl  XaTyypsfiblH ~ yeuH  BOMOH  X3BUWH  YEWUWH
KanunnsipoCKONu LWNHXUITT3

ApbCHbl  XaTyypriblH  33prMmir  rMCTONOMMUH  ©epYnenTTan  Hb
xapbLyynaH xapyyrncaH 6angan.
TOrTonuooHbl XaTyyprblH YEUAH aMHbl YHIIr33
TorronuooHbl XaTyypriblH YEUWH rapHbl YHIMra9



HOM 3YV

1. New ACR EULAR Guidelines for Systemic Sclerosis Classification/Curr
Rheumatol Rep (2015) 17: 32 DOI 10.1007/s11926-015-0506-3

2. Christopher P. Denton, Michael Hughes, Nataliya Gak, Josephine Vila, et all. BSR
and BHPR guideline for the treatment of systemic sclerosis.

3. Barnes J, Mayes MD. Epidemiology of systemic sclerosis: incidence, prevalence,
survival, risk factors, malignancy, and environmental triggers. Curr Opin Rheumatol.
2012 Mar;24(2):165-70. doi: 10.1097/BOR.0b013e32834ff2e8. PMID: 22269658.

4. https://www.uptodate.com/contents/risk-factors-for-and-possible-causes-of-
systemic-sclerosis-scleroderma

5. Ingegnoli F, Ughi N, Mihai C. Update on the epidemiology, risk factors, and disease
outcomes of systemic sclerosis. Best Pract Res Clin Rheumatol. 2018
Apr;32(2):223-240. doi: 10.1016/j.berh.2018.08.005. Epub 2018 Sep 14. PMID:
30527428.

6. Bergamasco A, Hartmann N, Wallace L, Verpillat P. Epidemiology of systemic
sclerosis and systemic sclerosis-associated interstitial lung disease. Clin Epidemiol.
2019;11:257-273. Published 2019 Apr 18. d0i:10.2147/CLEP.S191418

7. Cutolo M, Pizzorni C, Secchi ME, Sulli A. Capillaroscopy. Best Pract Res Clin
Rheumatol. 2008 Dec;22(6):1093-108. doi: 10.1016/j.berh.2008.09.001. PMID:
19041079.

8. Pokeerbux, M.R., Giovannelli, J., Dauchet, L. et al. Survival and prognosis factors
in systemic sclerosis: data of a French multicenter cohort, systematic review, and
meta-analysis  of  the literature. Arthritis Res  Ther 21, 86 (2019).
https://doi.org/10.1186/s13075-019-1867-1

9. Clarke J.0O., Pandolfino J.E. (2017) Upper Gastrointestinal Tract: Manifestations of
Systemic Sclerosis. In: Varga J., Denton C., Wigley F., Allanore Y., Kuwana M.
(eds) Scleroderma. Springer, Cham. https://doi.org/10.1007/978-3-319-31407-5_30

10.Adigun R, Goyal A, Bansal P, et al. Systemic Sclerosis. [Updated 2020 Aug 28]. In:
StatPearls [Internet]. Treasure Island (FL): StatPearls Publishing; 2021 Jan-.
Available from: https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK430875/

11.lnarHocTunka u nevyeHne CUCTEMHONM cknepogepmun, Accounaunsi peBMaTonoros
Poccun, 2016r

12.Avouac J, Fransen J, Walker UA et al. EUSTAR Group. Preliminary criteria for the
very early

13.Tay T(1), Ferdowsi N(1), Baron M(2), et al. Measures of disease status in systemic
sclerosis: A systematic review. Semin Arthritis Rheum. 2017 Feb;46(4):473-487.
doi:10.1016/j.semarthrit.2016.07.010. Epub 2016 Jul 29.

14.Konstantinos Denaxas, Spyros D. Ladas, George P. Karamanolis Evaluation and
management of esophageal manifestations in systemic sclerosis Ann
Gastroenterol 2018; 31 (2): 165-170

15. Ali Nawaz Khan Gastrointestinal Scleroderma Imaging. Uptated: Jan 22, 2019

16.Esophageal Involvement in Scleroderma: Clinical, Endoscopic, and Manometric
Features. https://www.researchgate.net/publication/221887507

17. 0.3ynrapan, O.TyHranar. PeBmatonornnH cypax 6uuur. YnaaH6aatap. Coém60
NPUHTUHT. 2016.



https://doi.org/10.1186/s13075-019-1867-1
https://doi.org/10.1007/978-3-319-31407-5_30
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/books/NBK430875/

3aaBap 6onoBcpyynaxag opoJsiLCOH bauryynnara, XyMyyYCUWH H3pC, Xasr

Hapc
1. . 3ynrapan

2. A. UonmoH

w

. O.HaHanH-OpasHa

4. 3. Daswwun

5. H.bupa

6. O.banranmaa

\l

. U.ApuyH3sasna

8. H. Damunrmaa

(o]

. Bb. AnTansyn

AnGaH Tywaan

AXnbIH  xacrMiH  axnard, AY-Hbl [JOKTOp, npodeccop,
AWYYNC-unH  AYC-unH  PeBmaTtonorMmH  TOHXUMWUIAH
apxnary, AMA-Hbl AOTPbIH aHaraaxblH MAPraXnUnH candap
3eBnenunH rmwyyH, MPH-uinH TapryyH

AY-Hbl maructp, AWYYUC-nnn AYC-unH PemaTonornmH
TOHXMMUIH Oarw

AY-Hbl maructp, AWYYNC-unn AYC-unH PeBmatonornmnH
TOHXMMMIH Barw

AY-Hbl maructp, AWYYUC-unn AYC-unH PemaTonornmH
TOHXMMUIH OarL

AY-Hbl poktop, npodeccop, AWLYYNC-unH AYC-unH xoon
©onoBcpyynax apxTaH cyananblH TOHXUMUIAH 6arLu

AY-Hbl goktop, IHTepmea aMHaNrMnH 6eep cyanarnbiH MY

AY-Hbl maructp, TAXH3-uiiH peBmaTonorny amy

HoTtpbIiH amy, ALLYYUC-nitH JOoTpbIH HArAC3H TaCrMmH aMy

AY-Hbl maructp, AWLYYUNC-nnk MOAWN-nH AOTPbLIH pe3naeHT
3aMy



