
دــلــجــب الـلــصت

الـــمــجــمـــوعــيــةالــصـــلابــة 

Scleroderma 

Systemic sclerosis



,رينو منذ سنتين مع ارتجاع معدي, سنة 35مريضة •

160/90الفحص السريري ضغط •

يدين تصلب جلد ال, نخرات سنية متعددة, تحدد فتح الفم •

.والذراعين والفخدين والبطن مع تنقرات عديدة 

CRP 2,15سرعة التثفل •



الصلابة المجموعية
التهابية غيرتليفية تكاثريةاصابة •

الصغيرةالشرايينتصيب
والشرينات 

مناعيةاضطرابات •

من زيادة توضع الكولاجين•
معتمد على الفيبروبلاست

•TGF-b

ة زيادة تصنيع مع نقص فعالي•
الكولاجيناز

ام منتشر في النسيج الضتليف•
للجلد و الأحشاء



TGF-β

endothelin-1

• Increased

proliferation of 

smooth muscle 

cells,

• Marked  

accumulation 

of 

subendothelial 

fibrotic tissue, 

• Initiation of 

platelet 

aggregation



الصلابة المجموعية

سيليكا•

لفينيل الكلور عديد ا-( بنزين،)التعرض للحالات العضوية •

الاشعاع•

مثبطات نقاط التفتيش•

الفيروسات•







Anticentromere ABsأضداد النوى 



Anti -SCL70 Topoisomerase



Anti- centromere



Anti RNA polymerase 3



بتصلب الجلدشبيهةمتلازمات 

ألصلابة (لاتصنف الاصابات التي تعف عن اليدين والقدمين كصلابة مجموعية•
(السكرية

Rapseedالـ زيت ,Gadolinium))التليف الجهازي الكلوي المصلب •
(البنتازوسين--البليومايسين(الأدوية بعض ،الإسباني 

التصلب الموضعي المنتشر•

التهاب الصفاق بالحمضات•

)التربتوفان(الحمضاتالألم العضلي مع ارتفاع متلازمة •

الأدمة الكولاجين و البروتيوغليكان فيتوضع : الوذمة المخاطية التصلبية•

حثول الخلايا المصورية•

الداء السكري•



Diabetic chieroarthropathy



جلدصلابة ال

الصلابة الموضعية 

ضربة .خطية.قشيعة)
(السيف



CREST ( دالشكل المحدو )

تسمك جلدي أبعد من المرفقين والركبتين•

•C Calcinosis 

•R Raynauds

•E Esophageal dysmotility

•S Sclerodactyl

•T Telanjectasia



CRESTدالشكل المحدو



الصلابة الجهازية

لد الجذعتسمك جلدي يتجاوز المرفقين والركبتين مع اصابة ج•

قمة حدوثه في العقدين الرابع والخامس•

الحدوث في ازدياد•

. 9/1-4إصابة النساء الى الرجال •



الأعراض السريرية

• 70%-95%



التصلب الجهازي

ضيقة ، متعرجة ،مع مناطق من الإختفاء 







الأعراض السريرية



الأعراض السريرية



تصلب الجلداليدين في 



الأعراض السريرية

الوجه مشدوداً و فاقداً –

للتعبير

ةتصبح الشفاه رقيق–
–  .



الأعراض السريرية

تظهر أخاديد أفقية–

حول الفم 

فتحه وبةصع–

–



الجلد

وذمة غير موجعة في –

الأصابع 

الجلد ثخيناً، لامعاً، و–

عار،جاف،بدون اشملتصقاً 

اضطراب تصبغ الجلد–



الأعراض السريرية



الأعراض السريرية



الأعراض السريرية

التهاب عضلات•
متلازمة جوغرن•
الام عضلية ومفصلية •
تحدد الحركة•



و المعدةاصابة المري
خلل الحركية ناجم عن ضمور •

العضلات الملساء وتليفها

ة ترتخي المصرة المريئية المعدي•
يتوسع المري •
فل قرحات أسو التهاب المري الهضمي•

والبحةالمري
خذل المعدة•
يالاستنشاق الرئو •
ريالكشف المبكر بدراسة ضغوط الم•





توسعات وعائية في مدخل

GAVEالمعدة 



الأمعاء الدقيقة

انتفاخ ,فرط نمو جرثومي•

امساك واسهال•

سوء تغذية•

فقردم بنقص الحديد•

انسداد كاذب•

 Pneumatosis Cystoidesاسترواح الأمعاء•
Intestinalis



استرواح الأمعاء



الرتوج الكولونية



ةويصببة الئ الإ

سعال جاف،ضيق نفسالتليف الرئوي –
وقصور قلب ايمنارتفاع التوتر الرئوي –



التليف الرئوي





إصببة القلب
تصاب العضلة القلبية بالتليف•
اعتلال عضلة قلبية •
استرخاء قلب احتقاني•
اضطرابات نظم •
احتشاء بسبب تليف الاوعية•

تصلب عصيدي•



إصببة الكلية
ارتفاع الرينين ،التوتر الشريانيارتفاع•
قصور الكلية•
وغالبا %% 10واختلاطاته فيالنوبات الكلوية ارتفاع توتر شرياني خبيث •

سنوات4فيي اول 
 RNA polymerase IIIتصلب متسارع في الجلد وايجابية اضداد •

antibodies خاصة بوجود جرعات عالية من
الستييروئيدات

تصلب كبي•
•ACE



الإصابة العصبية
إصابة مثلث التوائم ،إصابة عصبية محيطية •
متلازمة نفق الرسغ•
حوادث وعائية بارتفاع الضغط•
اكتئاب•



الترافق

تشمع صفراوي بدئي•

ارتفاع الفوسفاتاز القلوية•



الصلابة الجهازية والحمل

ذ عامل خطورة خاصة بوجود اصابة جلدية منتشرة وبدء من•

سنوات4اقل من

مضاد استطباب نسبي بوجود ارتفاع توتر رئوي•

اسقاطات•

اختلاطات والدية•



الفحوص المتممة في التصلب الجهبزي

ارتفاعا خفيفاترتفع سرعة التثفل•

ة كلوية الارتفاع المتسارع للكرياتينين قد يشير لازم•

ةوكذلك نقص الصفيحات وانحلال الدم ضمن الاوعي

او بنقص الحديدفقر دم معتدل عرضي•

•NT-proBNP

•CXCL4

%95–90تكون أضداد النوى ايجابية من •



الفحوص المتممة في التصلب الجهبزي
أضداد •

التوبوايزوميراز 

(SCL.70 )

%30-20في

ف نمط منتشر وتلي•

رئوي



Anti-RNA polymerase antibody

اصابة جلدية مترقي•

ازمة كلوية•



الفحوص المتممة في التصلب الجهبزي
%(95)تنظير الشعيرات•

, تنظير DLCO, وظائف الرئةCTصورة الصدر , •

القصبات

•CXCL4يف اارتفاع فيرالمصل يتناسب مع شدة التل

NT-proBNP)وارتفاع التوتر الرئوي وفي الاخير 

•ECGوالقثطرةبالصدىصويرالتو

الهضمي و قياس الضغوطوالتصويرالتنظير•



المعالجة

لا يوجد معالجة شافية•
تجنب التدخين•
الابتعاد عن الرض المسبب أو الأدوية المتهمة•
تجنب التبدلات الحرارية المفاجئة •
استعمال الكفوف و مدفئات الأيدي•
الدعم النفسي•



العئضيةالمعبلجة 
NSAIDsالتهاب المفاصل والأوتار  •

الستيروئيداتالعضلات•

التهاب المري الجزري أو الرجوعي مثبطات مضخة •

البروتون

ACEالتوتر الشريانيارتفاع•



رينو:معالجة ال

(النيفيديبين المديد)حاصرات أقنية الكالسيوم •

حاصرات مستقبلات الخميرة المثبطة للأنجيوتنسين•

جرعات صغيرة من الأسبيرين •

مضاهيات البروستاسيكلين•

•prostaglandin E1

نيترات موضعية•

فوسفودي استراز سيلدينافيل5مثبطات •

•tissue plasminogen activator, heparin, and urokinase

(ألم شديد)خزع الودي الاصبعي•



القرحات:معالجةال

•Bosentanقد يمنع تكون 1,2مثبط مستقبلات الاندوثيلين

قرحات جديدة ويمكن مشاركته بالايلوبروست



التليف:معالجةالمظاهر المناعية

سيكلوفسفاميد •

•MMF





,مع ارتجاع معدياشهر4رينو منذ , سنة 35مريضة •

160/90الفحص السريري ضغط •

يدين تصلب جلد ال, نخرات سنية متعددة, تحدد فتح الفم •

.والذراعين والفخدين والبطن مع تنقرات عديدة 

CRP 2,15سرعة التثفل •



ما هي الموجودات المقلقة في هذه المريضة•



سرعة تطور الصلابة الجلدية و انتشارها•

ارتفاع الضغط •



ACEالمراقبة الحثيثة للضغط و البدء بحاصرات •

المراقبة السنوية لوظائف الرئة •



أي من الاضداد التالية ستساعد على توقع حدوث الازمة •
:الكلوية

أضداد السنترومير•

Jo-1أضداد •

MI-2أضداد •

SCL70أضداد •

RNA-Polymenaseأضداد • III

•



قرحات , ضيق نفس , سنة 15رينو منذ –سنة 50مريضة •

كتل قاسية حول المرفقين ,اصابع متعددة 

ول سات حلبالفحص تصلب جلد الاصابع وتنقرات  وتك•
. P2توسعات وعائية على الوجه  احتداد , المرفق

ما سبب ضيق التنفس•



لاليةخةرئويفة ا•

فرط توتر رئوي•

فقر الدم•

قصور القلب•


