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• SSk-PAH ilə İPAH ortaq əlamətləri:

• İntimal hiperplaziya

• Medial hipertrofiya

• Angioproliferativ lezyonlar

• İPAH üçün xarakterik olan pleksiform lezyonlar SSk-PAH’da daha az rast 
gəlinir

• İntimal fibroz və venookluzif xəstəlik SSk-PAH’da İPAH ilə müqayisədə daha 
çox rast gəlinir
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• Sistem skleroz (SSk) nadir autoimmun multisistem birləşdirici toxuma 
xəstəliyidir.

• Prevalansı 30-120 klinik hal/milyon

• Anormal kollagen depolanması, dəri və daxili orqanların fibrozu

• Endotel disfunksiyası, vaskulopatiya 

•  Autoantitellərin varlığı

State-of-the-art evidence in the treatment of systemic sclerosis Pope et al Nature Reviews Rheumatology | Volume 19 | April 2023 | 212–226
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• Mortalitesi ən yüksək autoimmun xəstəlikdir

• Xəstələrin yarısı xəstəliyin özü və ya ona bağlı ağırlaşmadan vəfat edir

• Xəstəliyin diaqnostikası gecikir

• Raynaud fenomeni (RF) başlanğıcından > 10 il sonra 

• İlk non-RF əlamətdən 12 ay sonra

• Erkən simptomların çoxu qeyri-spesifikdir

• Nadir rast gəlinir

• Autoimmun testlər və kapillaroskopiya hər zaman əlçatan deyil

The 2024 British Society for Rheumatology guideline for management of systemic sclerosis—executive summary Rheumatology, 2024, 63, 2948–2955
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• SSk-PAH kimlərdə daha çoxdur?

• Yaşlı xəstə

• Uzun xəstəlik müddəti

• Anti sentromer AT

• Anti-topoisomerase I AT

• Anti-U3-RNP AT

• Yüksək eritrosit çökmə sürəti

• Digital xora və pittinq skar

• Limitli dəri zədələnməsi olanlarda PAH daha çox rast gəlinir

• Xəstəlik daha gec yaşda başlayır

• Bu xəstələr daha uzun yaşayır 

• Afrika mənşəyi PAH riskini artırır

State-of-the-art evidence in the treatment of systemic sclerosis Pope et al Nature Reviews Rheumatology | Volume 19 | April 2023 | 212–226



• Ağciyər parenximası və qan dövranı pozğunluqları xəstəliyin hərhansı 
mərhələsində inkişaf edə bilər.

• SSk’da 8-12% halda PH inkişaf edir

• LdSSk və DdSSk arasında PAH insidansı hər 100 xəstə/il üçün 1.25 ve 0.4’dir

• Mortalitesi yüksəkdir ( 3 illik sürvi 52%)

• Mortalite və hospitalizasiyanı əsas müəyyən edən faktor pulmonar 
hipertenziyadır
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• Qadın>Kişi

• Kişilərdə gec diaqnostika, daha ağır xəstəlik, daha pis proqnoz

• SSk-PAH’n proqnozu digər qrup 1 PAH’dan daha pisdir

• SSk-PAH’n müalicəyə cavabı İPAH ilə müqayisədə daha az və sürvisi daha 
qısadır

• Gec yaşda diaqnoz, NYHA funksional təsnifatda pis funksional sinif, 
hiponatremiya pis proqnostik faktorlardır

Clinical features of pulmonary arterial hypertension associated with systemic sclerosis Tuhy et al  Frontiers in Medicine 2023
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• Proqnozu yaxşılaşdırmağın əsas yolu erkən aşkarlamaqdır

Diagnostic and prognostic markers and treatment of connective tissue disease-associated pulmonary arterial hypertension: current recommendations and recent advances Masaru Kato et al 

Expert Review of Clinical Immunology 2021

Sağqalım Simptomatik olmadan 

skrininq olanlar

PAH diaqnozu 

qoyulanda 

simptomatik olanlar

1 illik 100% 75%

3 illik 81% 31%

5 illik 73% 25%

8 illik 64% 17%



• 2015 ESC/ERS international guidelines

• DETECT algorithm 

• Australian Scleroderma Interest Group (ASIG) algorithm 

Screening for the early detection of pulmonary arterial hypertension in patients with systemic sclerosis: A systematic review and meta-analysis of long-term outcomes Brown et al Seminars 

in Arthritis and Rheumatism 51 (2021) 495-512



2022 ESC/ERS Guidelines for the diagnosis and treatment of pulmonary hypertension 

European Heart Journal

European Heart Journal

https://academic.oup.com/eurheartj
https://academic.oup.com/eurheartj
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https://asigresearch.com.au/screening-for-pah/
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ESC/ERS three-strata model

2022 ESC/ERS Guidelines for the diagnosis and treatment of pulmonary hypertension 



1 illik mortalite                         0– 3%                               2–7% 9–19% 20% 

2022 ESC/ERS Guidelines for the diagnosis and treatment of pulmonary hypertension 

ESC/ERS four-strata model



• SSk-PAN’n sağqalımı  İPAH və non-BTX-PAH ilə müqayisədə daha azdır

• SSk-PAN’n 1 və 3 illik sağqalımı 80% və 50%dir

• SSk-PAH’da mortalite artışını göstərən faktorlar:

• Kişi cinsiyyət

• Yüksək WHO funksional sinifi

• Kiçik 6 dq yerimə testi məsafəsi

• Ağır hemodinamik pozğunluq

• Yüksək sağ qulaqcıq təzyiqi

• Aşağı DLCO

• Yüksək NT-proBNP səviyyəsi

• Yüksək serum sidik turşusu səviyyəsi

• Perikardial effuziya

Diagnostic and prognostic markers and treatment of connective tissue disease-associated pulmonary arterial hypertension: current recommendations and recent advances Masaru Kato et al 

Expert Review of Clinical Immunology 2021



SSk-PVOX

• Pulmonar venookluzif xəstəlik (SSk-PVOX) : pulmonar vena və venulların 

zədələnməsi ilə seyr edən nadir PH formasıdır

• BMPR2, EIF2AK4 genində mutasiya

• Alkilləşdirici kimyəvi terapiya

• İnsidansı 0.5/milion/il

• Venoz intimal fibroz

• Alveolyar kapilyarlarda genişləmə 

• Angioproliferativ lezyonlar 

• Pulmonar arteriyada intimal fibroz və medial hipertrofiya 

• Pleksiform lezyonlar olmaz

Pulmonary hypertension phenotypes in patients with systemic sclerosis Eur Respir Rev 2021 A. Haque  et al.

• DLCO’da ciddi azalma 

(35%)

• Mediastinal 

limfa düyünlərində böyümə

• Sentrilobulyar 

buzlu şüşə 

opasiteləri/nodulları

• Septal cizgilənmələr

• PAH spesifik müalicəyə 

məhdud cavab və 

 müalicə altında 

pulmonar ödem riski



• İstirahətdə hipoksik və SpO2 < 92%’də ≥ 15 saat oksigen dəstəyi

• 6 dəq yerimə testində SpO2 ≤88% ’də ambulator oksigen dəstəyi

• Dəmir çatışmazlığı anemiyasında dəmir çatışmazlığının bərpası

• SARS-CoV-2, influenza və Streptococcus pneumoniae peyvəndi

• Kontrasepsiya və hamiləlik planlaması

• Psixososyal dəstək

• Diuretiklər (volum yüklənməsinin qarşısını almaq üçün) 

• Atrial aritmiya ilə ağırlaşan sağ ürək çatışmazlığında diqoksin

• SÜK’da vazoreaktivite test (+) olanlarda kalsiyum kanal blokatorları (KKB)

Clinical features of pulmonary arterial hypertension associated with systemic sclerosis Tuhy et al  Frontiers in Medicine 2023
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