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مقدمه 
    اسکلروز سیستمیک یک بیمــاری بـا درگـیری کلـی بـافت 
ــت ناشـناخته اسـت کـه بـا التـهاب، فیـبروز و  همبند و با عل
ـــت(اســکلرودرما)، اختــلال در  تغیـیرات دژنراتیـو در پوس
خونرسانی(ایسکمی) انگشتان، سینوویوم، عضلات اسـکلتی 
و ارگانهای اصلی داخلی مشخص میشود(1).از نظر کلینیکی 
بیمـاری طیـف وسـیعی دارد کـه از ضخیـم شـدن شــدید و 
منتشر پوست (درگیری منتشر پوستی یا dcSSc) تا ضخیم 
شـدن پوسـت محـــدود بــه انتــهای اندامــها یــا صــورت 
ــن 2  میباشد(درگیری محدوده شونده پوست یا LcSSc). ای

گروه از بیماران سیر کلینیکی متفاوتـی دارند که این سیر از  
 

 
 
 
 
 

 
ـــریع پوســـت و درگــیری  ضخیـم شـدن پیشرونـده و س
ـــته بیمــاری در  زودرس ارگانـها در dcSSc تـا سـیر آهس
LcSSc که سالها طول میکشد، است(2). بنابراین اثرات ایــن 

بیماری بر ارگانهای مختلف بسیار متفــاوت بـوده و تعریـف 
مفهوم شدت بیماری، آسیب و فعالیت با توجه بــه مطالعـات 

قبلی مشکل میباشد(3و4).  
    1- شدت (Severity): اثر کلی بیماری بر کارکرد ارگانـها 
است که میتواند برگشت ناپذیر یا غیر قابل برگشت باشد.  

    2- آسیب (damage): قسمتی از شدت بیماری اســت که  
غیر قابل برگشت میباشد. 3- فعالیت (activity): قسمتی از  

چکیده  
    هدف از این مطالعه آزمایش سیستم جدید درجه بندی بــرای شـدت درگـیری ارگانـها در 40 بیمـار مبتـلا بـه
ــازگـی توسـط اسکلرودرمی (SSc، اسکلرودرما) بود. در این تحقیق از یک جدول درجهبندی شدت بیماری که بت
یک گروه تحقیق بینالمللی برای تعیین درجه شدت بیماری در 9 ارگان تصویب شده اســت اسـتفاده گردیـد. بـر
اساس این جدول شدت بیماری در 9 ارگان، عمومی، پوست، عروق محیطی، مفصــل/تـاندون، عضـلات اسـکلتی،
لوله گوارش، ریه، قلب و کلیه در 40 بیمار مبتلا به اسکلرودرمی که به بیمارستان فیروزگر مراجعه کرده بودنـد،
تعیین و شدت بیماری از صفر (عدم درگیری مشخص) تا 4(مرحله پایانی بیماری) درجهبندی شد. تمام دادههایی
که برای درجه بندی شــدت بیمـار لازم اسـت بـرای همـه بیمـاران در بـانک اطلاعـاتی اسـکلروز سیسـتمیک در
بیمارستان فیروزگر در دسترس میباشد. متوسط سن بیماران 14/5±40 ســال و نسـبت زن بـه مـرد 9/1 بـود.
ــط زمـان متوسط نمره کلی پوست (TSS) در تمام بیماران 10/7 (براساس نمرهدهی تعدیل شده ردنان) و متوس
ــهای مختلـف شروع اولین علامت تا ورود به مطالعه 3/4 سال بوده است و درجه شدت درگیری طبیعی در ارگان
بطور طبیعی دیده شد. بیماران به شدت بدحال         بیماران را تشکیل میدادند و مرحله شدید و پایانی بیمـاری
به علت درگیری قلب در 2/5% بیماران و در 20% بیماران با درگیری ریه دیده شد. این مطالعه طولانی مدت (بیش
از 5 سال) در مورد شدت بیماری نشان داد که تقریباً         بیماران به مرحله شدید و پایانی دیگری میرسند که
اقدام مناسب در این زمینه در حال حاضر پیوند قلبی ریوی میباشد. بنابراین مرکز پیوند قلبی ریوی بــاید بـرای

کمک به چنین بیمارانی تشکیل شود. 
         

کلیدواژهها:   1 – اسکلروز سیستمیک   2 – درجه شدت    3 – پیوند قلب و ریه  

این مقاله خلاصهای است از پایان نامه دکتر نیره عرفانیمقدم جهت دریافت مدرک پزشکی عمومی به راهنمایی دکتر هادی پورمقیم، سال 1380-81. 
I) استادیار گروه داخلی، روماتولوژیست، بیمارستان فیروزگر، خیابان ولیعصر، دانشگاه علوم پزشکی و خدمات بهداشتی ـ درمانی ایران، تهران(*مولف مسئول). 

II) پزشک عمومی 
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شدت است که برگشت پذیر میباشد، فعالیت ممکن است کـه 
در آینده باعث آسیب شود که ایــن آسـیب ممکـن اسـت بـه 
ــه  صورت مختصر یا آسیب کامل باشد. محدودیت بزرگی ک
ــوط بـه اسـکلروز سیسـتمیک وجـود دارد،  در مطالعات مرب
ــک  فقدان روشهای استاندارد برای تعیین شدت بیماری در ی
ارگان خاص یا در کل سیســتم میباشـد. درجـهبندی شـدت 
بیماری در بررسی وضعیت بیماری در یک زمــان مشـخص 
ــی بیمـاری در سـیر زمـان  (Cross sectional) و در بررس
(Longititudinal) بسیار مفید بوده و برای درجــهبندی در 
ـــر درمــان در  دسـتهبندی متغیرهـا ودر بررسـی مـیزان اث
ــک سیسـتم  مطالعات کارآزمایی بالینی به کار خواهد رفت. ی
درجهبندی شــدت بـاید شـامل مـوارد زیـر باشـد: 1)اعتبـار 
ظاهری(معنـــیدار باشــد): به عنوان مثال افـــــراد مـاهری 
کـه از آن اسـتفاده میکننــــد درجهبنــــدی درگیــری هــر 
ـــوی:  ارگان را از نظر کلینیکی معتبر بداننـــد. 2)اعتبار محتـ
بــه عنــوان مثـــال تمــام متغیرهایـــی که بـه کار بــرده 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

ــای کـاربردی و مشـابه را نـیز شـامل  شدهاند سایر متغیره
شوند یا توسط آنها قابل جایگزینی باشند. 3)اعتبار ساختار: 
به عنوان مثال این سیستم درجــهبندی بـا یـک انـدازهگـیری 
شدت غیروابسته مشابهت داشته باشــد بطـور مثـال هـر دو 

ریسک مرگ و میر را یکسان نشان دهند(4و 5).  
    هدف از این مطالعه استفاده از سیستم جدیــد درجـهبندی 
شدت درگیری ارگانها در 40 بیمار مبتــلا بـه اسـکلرودرمی 
ــدت درگـیری در ارگانـهای مختلـف  جهت تعیین وضعیت ش

آنها بوده است.  
 

روش بررسی 
    در این تحقیق جدول درجهبندی مقدمــاتی شـدت بیمـاری 
ــرح  اسکلروز سیستمیک که توسط گروه مطالعه بینالمللی ط
ـــن  شـده اسـت بـه کـار بـرده شـد(6)(جـدول شـماره 1). در ای
ـــان در  درجـهبندی مقدمـاتی، درجـه شـدت درگـیری 9 ارگ

بیماری اسکلروز سیستمیک هدف ما بوده است.  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

جدول شماره 1- درجهبندی مقدماتی شدت اسکلروز سیستمیک 
(مرحله نهایی)4 (شدید)3 (متوسط)2 (خفیف)1 (نرمال)0 ارگانها 

20Kg<کاهش وزن 19/9Kg-15=کاهش وزن 14/9Kg-10=کاهش وزن 9/9Kg-5=کاهش وزن   
 (General)عمومی

 
نرمال 

25>هماتوکریت 28/9-25=هماتوکریت 32/9-29=هماتوکریت 36/9-33%=هماتوکریت 
 

عروق محیطی 
 

پدیده رینود که نیاز به مصرف نرمال 
وازودیلاتور شود 

گانگرن انگشت زخم انتهای انگشتان اسکار گوده گذار انگشتان 

TSS=0 TSS=1-14  TSS=15-29  TSS=30-39 TSS>40 پوست 
FTP=0-0/9 FTP=1-1/9  FTP=2-3/9  FTP=-4/9 FTP>5 تاندون/مفصل 

بدون خستگی عضلات عضله 
پروگزیمال 

خستگی خفیف عضلات 
پروگزیمال 

خستگی متوسط عضلات 
پروگزیمال 

خستگی شدید عضلات 
پروگزیمال 

خستگی شدید عضلات 
پروگزیمال، آمبولی که 
نیازمند درمان باشد 

کاهش پریستالتیسم دیستال مری نرمال لوله گوارش 
عکسهای روده کوچک غیر طبیعی 

هستند 

عدم پریستالتیسم دیستال مری، 
رشد بیش از حد باکتریها که 

نیازمند درمان با آنتیبیوتیک باشد 

سندرم سوء جذب، اپیزود 
انسداد کاذب 

نیازمند تغذیه وریدی 

 DLCO%70-80 DLCO%50-69 DLCO<%50 مصرف اکسیژن
 FVC%70-80 FVC%50-69 FVC<%50 

 
ریه 

 
نرمال 

هیپرتانسیون پولموناری هیپرتانسیون پولمونر خفیف رال، فیبروز در رادیوگرافی 
متوسط تا شدید 

 

LVE+RVE نقص هدایتی در نوار قلب   
قلب 

 
نرمال 

 LVEF45-%49 آریتمیLVEF%40-44
 LVEF<%40 آریتمی نیازمند درمان و

 CHF

دیالیز 3<کراتینین سرم 2/9-1/7=کراتینین سرم 1/6Mg/dl-1/3=کراتینین سرم   
کلیه 

 
نرمال 

  +4-3=پروتئین ادرار +2=پروتئین 
ظرفیت حیاتی با فشار بر حسب درصد: FVC، ظرفیت انتشار منواکسیدکربن بر حسب درصد: DLCO، نارسایی احتقانی قلب: CHF، کســر پرتـابی بطـن 
ــت:  چپ: LVEF، بزرگی بطن چپ: LVE، فاصله نوک انگشتان تا کف دست در حالت خم شدن: FTP، درجه ضخامت کلی پوست: TSS، بزرگی بطن راس

 RVE
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    شدت درگـیری هـر ارگـان از صفـر(درگـیری مشـــخص 
ــهبندی شـد. بـا  وجود ندارد) تا 4 (مرحله آخر بیماری) درج
جمعکردن نمرههای درگیری ارگانها نمیتوان درجــه شـدت 

کلی را به دست آورد.  
ــه بـرای تعییـن درجـه درگـیری لازم هسـتند      دادههایی ک
دادههایی راحت و قابل دسترسی بوده و قسمتی از اقدامــات 
ـــه و  اسـتاندارد پزشکـــی میباشنـــد. عـلاوه بـر تاریخچـ
معاینـه بالینـــی مـوارد دیگـــری کـه مـورد نیـاز هستنــــد 
عبارتند از: هماتوکریــت، ازوفاگوگـرام، الکتروکاردیـوگرام، 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

آنالیز ادراری و کراتینین سرم(جدول شماره 2).  
ــا تشـخیص اسـکلرودرمی کـه      در این بررسی 40 بیمار ب
علائم بالینی و تستهای آزمایشگاهی آنــها در دسـترس بـود 
در ارزیابی این ارگانهای خاص مورد مطالعه قرار گرفتند که 
ـــی،  ایـن 9 ارگـان عبـارت بودنـد از: عمومـی، عـروق محیط
ــه،  پوست، مفصل، تاندون، عضلات اسکلتی، لوله گوارش، ری
قلب و کلیه. تعریــف درگـیری هـر ارگـان مشـخص بـود بـه 
عنوان مثال تعریف درگیری ریه در جدول شــماره 3 نشـان 

داده شده است. 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

جدول شماره 2- مطالعاتی که جهت تکمیل ارزیابی اعضا به کار برده شده است و متغیرهایی که در درجهبندی شدت اسکلرودرمی به کار رفتهاند. 
متغیرهای امتحان شده مطالعات بکار برده شده اعضا 

کاهش وزن معاینه فیزیکی عمومی 
هماتوکریت آزمایشگاه  

پدیده رینود، مصرف وازودیلاتور شرح حال عروق محیطی 
اسکار گوده گذار انگشت، زخم نوک انگشتان، گانگرن انگشتان معاینه فیزیکی  

Total skin score معاینه فیزیکی پوست 

فاصله انگشت تا کف دست در هنگام خم شدن معانیه فیزیکی مفصل/تاندون 
آمبولی که نیاز به درمان داشته باشد شرح حال عضله 

قدرت عضلات پروگزیمال معاینه فیزیکی  
نیاز به تغذیه وریدی، گرفتن آنتیبیوتیک به علت رشد زیاد باکتریها، اپیزودسودوابستراکشن، سندرم سوء جذب شرح حال لوله گوارش 

هیپوموتیلیتی ناحیه دیستال مری(ازوفاگوگرام)، هیپوموتیلیتی روده کوچک(در سری روده کوچک) آزمایشگاه  
سابقه مصرف اکسیژن شرح حال ریه 

رالهای دو طرفه قاعده ریه معاینه فیزیکی  
فیـبروز بینـابینی(در رادیـوگرافـی قفســـه ســینه)، درصــد FVC و DLCO(تســت فعــالیت ریــوی)، پولمونــاری آزمایشگاه  

هیپرتانسیون(اکوکاردیوگرام، کاتتریسم قلب راست) 
نارسایی احتقانی قلب شرح حال قلب 

آریتمی نیازمند به درمان LVEF معاینه فیزیکی  
(MUGA اسکن یا اکوکاردیوگرافی) کاردیومگالی (رادیوگرافی قفسه سینه) نقص هدایتی(نوار قلب) آزمایشگاه  

سابقه دیالیز شرح حال کلیه 
کراتینین سرم، پروتئین ادرار(dipstick) آزمایشگاه  

جدول شماره 3- متغیرهای مشخص شده ریه و تعریف آنها 
تنگی نفس، متوسط: کوتاه شدن تنفس در فعالیت خفیف مثل بالا رفتن از پلکان 

پلورال راب: پلورال فریکشن راب در سمع 
رالهای خشک در دو قاعده ریه: در معاینه رال خشک(Velcro) دو طرفه در قاعده در پایان دم شنیده شود. 

هیپرتانسیون پولمونر، خفیف: کمترین فشار شریان پولمونر 30 تا 40 میلیمتر جیوه باشد(اندازهگیری شده بطور مستقیم توسط کاتتر با تخمین توسـط 
ــالوپ بطـن راسـت،  اکوکاردیوگرام) یا علائم بالینی هیپرتانسیون پولمونر بدون علامت نارسایی قلب راست، به عنوان مثال بدون اتساع ورید گردنی، گ

هپاتومگالی همراه با تندرنس، آسیت یا ادم محیطی به علت عدم جبران قلب راست. 
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    درجهبندی درگیری هر ارگان به این صورت تعریف شده 
است: صفــر(عـدم درگـیری مشـخص)، 1(درگـیری خفیـف)، 
2(درگـیری متوسـط)، 3(درگـیری شـدید) و 4(مرحلـه آخــر 
ــر متغـیر توسـط  بیماری). برای تعیین شدت درگیری باید ه

بیماری و نه توسط یک علت دیگر ایجاد شده باشد.  
    به عنوان مثال اگر یــک بیمـار اسـکلرودرمی بـا درگـیری 
ــه  خفیـف (درجـه 1) ریـه بـه علـت فیـبروز اینترستیشـیال ب
پنومونی باکتریال با تنگی تنفس شدید گذرا (درجه 3) مبتــلا 
شود چون علت این درگــیری بیمـاری اسـکلرودرمی نیسـت 

ثبت نمیشود.  
    اگر همان بیمار بدون درگیری قبلــی قلبـی (درجـه صفـر) 
فیبریلاسیون دهلیـــزی (درجه 2) به علت هیپوکســی ناشـی 
ــــری قلبــی ثبـــت  از پنومونـی پیـدا کنــــد، شـدت درگیــ
ــت از روش  نمیشـــود. بـرای تعییـن شـدت درگـیری پوس
تعدیل شــده ردنـان Modified Rodnon Scale اسـتفاده 

شـــد.  
    در ایـــن روش سفتـــی پوست در 17 ناحیه مختلف بدن 
بر حســب شدت سفتــی پوسـت نمره صفر تا 3 میگیرند و 

نمره کل سفتی پوستی حداکثر 51 خواهد شد.  
ــــت از      در ایـن روش بــــرای تعییـــن سختــــی پوســ
روش نیشــگون (Pinch) اســتفاده میشــود، در پوســــت 
ـــن 2 انگشـــت شســـت و  طبیعی، چروکــی از پوســـت بی
نشانــــه در اثــر نیشگــون ایجاد میشود کــه ایـن حالـت 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

طبیعی نمره صفر میگیرد و اگــر پوسـت در بیـن 2 انگشـت 
ــن  چین (Fold) نخورد نمره سفتی 3 میگیرد و حد فاصل بی
ــر حسـب شـدت چینخـوردگـی درجـهبندی  صفر تا 3 نیز ب

میشود(7).  
    در ایـن مطالعـه از نرمافـزار SPSS بـرای جمــعآوری و 
تجزیه و تحلیل اطلاعــات در بیمـاران اسـکلروز سیسـتمیک 
استفاده گردید و T-test بــرای مقایسـه مـدت زمـان اولیـن 

علامت تا تشخیص در 2 زیر گروه بیماری انجام شد.  
 

نتایج 
ــتمیک شـامل اطلاعـات 40      بانک اطلاعاتی اسکلروز سیس

بیمار مبتلا به اسکلرودرمی میباشد.  
ــاران 14/5±40 سـال و نسـبت زن بـه      ســن متوسط بیم
ــوع منتشـر بیمـاری  مرد 9/1 بود.        از بیماران مبتلا به ن

  .(dcssc)بودند
ــر اسـاس      متوسط Total Skin Score در همه بیماران ب
سیسـتم نمرهدهـی تعدیـل شـده ردنـان 10/7 بـــود. زمــان 
ــا زمـان تشـخیص در نـوع  متوسط از شروع اولین علامت ت
ــان  منتشر 2/85 سال، در نوع محدود حدود 3/85 سال و زم
متوسط از شروع اولین علامت تا زمان تشخیص حدود 3/4 

سال بوده است.  
    تعداد و درصد شدت درگیری ارگانها در جدول شماره 4 

آورده شده است.  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

جدول شماره 4- تعداد و درصد درجه شدت درگیری 9 ارگان در 40 بیمار مبتلا به اسکلرودرمی 
کل / تعداد متغیر % موجود 4 مرحله پایانی 3 شدید 2 متوسط 1 خفیف 0 نرمال ارگان 

77/5%  31:40 0 0 (7/5%)3 (15%)6 (55%)22 عمومی 
(100%)  40:40  (5%)2 (35%)14 (15%)6 (35%)14 (1%)4 عروق محیطی 

(57/5%)  23:40 (2/5%)1 0 (7/5%)3 (42/5%)17 (5%)2 پوست 
(47/5%)  19:40 (7/5%)3 0 (7/5%)3 (5%)2 (27/5%)11 مفصل/تاندون 

(95%)  38:40 0 0 0 0 (95%)38 عضله 
(55%)  22:40 0 0 (2/5%)1 (47%)19 (5%)2 لوله گوارش 

(70%)  28:40 0 (20%)8 (2/5%)5 (17/5%)7 (20%)8 ریه 
(47/5%)  19:40 (2/5%)1 0 0 (5%)2 (40%)16 قلب 
(67/5%)  27:40 0 0 (5%)2 (2/5%)1 (60%)24 کلیه 

1
3
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درجه شدت طبیعی در 55% بیماران از نظر درگیری عمومی، 
10% عـروق محیطـی، 5% پوسـت و 27/5% مفصـل/تــاندون، 
95% عضله، 5% گوارش، 20% ریه، 40% قلب و 60% درگیری 

کلیه دیده شد.  
    درجـه شـدت درگـیری خفیــــف تـا متوســط در %22/5 
بیماران بـا درگـیری عمومــــی،50% بـا درگیــــری عـروق 
ـــری  محیطـی، 50% بـا درگـیری پوســت، 12/5% بـا درگیــ
ــاندون، 49/5% بـا درگـیری لولـه گـوارش، 30% بـا  مفصل/ت
درگیری ریه، 5% با درگیری قلــب و 7/5% بـا درگـیری کلیـه 

وجود داشت.  
ــیری شـدید تـا مرحلـه پایـانی در %2/5      درجه شدت درگ
ــا درگـیری عـروق محیطـی،  بیماران با درگیری قلبی، 40% ب
ــاندون و  2/5% با درگیری پوست، 7/5% با درگیری مفصل/ت

20% با درگیری ریه مشاهده گردید.  
 

بحث 
ــه بـر خـلاف الگویـی کـه رایـج شـده است،      در این مطالع
بیمــاران بــر ســاس علائــم کلینیکــی، آزمایشــگاهی یـــا 

زیرگروههای سرولوژیک تقسیمبندی نشدند.  
    بدین معنا که ما همه بیماران اسکلرودرمی را صرف نظر 
از اینکه در کدام زیــر گـروه قـرار مـیگـیرند از نظـر شـدت 

بیماری بررسی کردیم.  
    لازم به ذکر است که طبق تعریف منظور از شدت بیماری 
مجموع فعالیت بیماری و آســیبی اسـت کـه در اثـر بیمـاری 
ــدت  ایجـاد میشـود بنـابراین ممکـن اســــت کـه درجـه ش
ــود)  درگیری یک ارگان با گذشـــت زمان تغییر کند(کمتر ش
که این میتوانـد هــم بـه علـت درمـان باشــــد کـه فعـالیت 
ـــه علــت پیشــرفت در  بیمـاری را از بیـن بـرده اسـت یـا ب
ــه سـاختمان یـا عملکـرد عضـو را بـهبود  تکنیکهایی باشد ک

میبخشد.  
    بررسی میزان مرگ و میر بطور مشخص یک نتیجه مفیـد 
بـرای اسـکلروز سیسـتمیک در بـردارد و تعـداد زیـــادی از 
ـــیر بــالینی و  مطالعـات بقـا، ارزش پیشبینـــی چندیـن متغ
زمینهای مانند: سن، جنس، ضخامت منتشــر پوسـت، مـیزان 

سدیمانتاسیون، عملکرد ریه، قلب و کلیه را تأیید کردهانــد(6): 
ــف  از سوی دیگـــر مرگ و میر به چند دلیل یک نتیجه ضعی
در مطالعـات کارآزمایـــی بالینـــی میباشـــد: زیـرا بــرای 
تعییـن تفـاوت مـرگ و مـیر تعـداد زیـادی بیمـار و مطالعــه 
ـــوارض  طولانـی مـدت لازم اسـت. همچنیـن ممکـن اسـت ع
بیماری (مثل انقباض مفصل) بدون اثر بر مرگ و میر دائمی 

شود.  
ــیری پوسـت بـه      اگر چه اندازهگیری درجه و وسعت درگ
ــوب  دلیل اندازهگیری آسان و در دسترس آن یک نتیجه مطل
است اما بطــور مؤثـر و نزدیـک بـا درگـیری سـایر ارگانـها 

ارتباط ندارد.  
    بنابراین روشهای دیگــر بررسـی عـوارض بـاید طراحـی 

شود(8).  
ــیمی یـا      در حال حاضر اندازهگیریهای سرولوژیک، بیوش
بالینی گسترده و قابل قبول برای تعیین فعــالیت بیمـاری در 

اسکلروز سیستمیک وجود ندارد(9).  
    یک فرمول درجهبندی شدت باید یــک چـهار چـوب بـرای 

بررسی فعالیت بیماری ارائه دهد.  
    اطلاعات مهم در مورد امکان مداخلــه عوامـل دیگـر بـاید 
ــده اسـت کـه آسـیب  مورد نظر باشد به عنوان مثال دیده ش
عروقی باعث بالا رفتن میزان پلاســمایی آنتـیژن فـاکتور 8 

ون ویلبراند میشود(10).  
ــول گـیرنده      فعالیت ایمنی باعث افزایش میزان سرمی محل
ـــیون فیبروبلاســتها  اینـترلوکین ـ2(SIL-2R) و پرولیفراس
باعث افزایــش مـیزان سـرمی قطعـات شکسـته شـده پپتیـد 

پروکلاژن III میشود(11و 12).  
ـــه      یک سیسـتم درجـه بنـدی شـدت دقیـق وجـود دارد ک
میتواند تعیین کند کدام یک از این فاکتورهــا بـهتر میتوانـد 
تغیـیر درگـیری متوسـط ریـه بـه درجـه خفیفـی، درگــیری 
ــا بـهبود درگـیری پوسـت را  متوسط کلیه به مرحله پایانی ی

پیشبینی کند.  
ــها      به نظر می رسد که با جمع کردن درجه درگیری ارگان
ــرد، در یـک  میتوان به یک درجه کلی شدت بیماری در هر ف

نقطه از زمان رسید اما این روش صحیح نمیباشد.  
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    به عنوان مثال یک بیمار با پدیده رینود، اســکلرود اکتیلـی 
و پولموناری هیپرتانسیون شدیـد (نمره کلی شدت درگـیری 
ــود، زخـم  =6) بسیار رنجورتر از بیماری است که پدیده رین
نوک انگشتان، ضخامت منتشـر پوســــت متوسـط بـا نمـره 
کلی پوست 32، انقباض شدید مفاصل، میوپاتی پــروگزیمـال 
خفیف، هیپوموتیلیتی دیستال مــری و فیـبروز بینـابینی ریـه 

(نمره کی شدت درگیری =12) دارد.  
    بعضی از انواع سیستمها که ســعی کردنـد از متغیرهـایی 
که در ارتباط با میزان بقا هستند استفاده کنند میتواننــد در 
آینده با به کارگیری این سیستم درجــهبندی شـدت بیمـاری 

تکامل پیدا کنند.  
ــت کـه      یک طرح دیگر که در آینده باید انجام شود این اس
پیـش آگـهی هـر درجـه درگـیری ارگـان را بـا اســـتفاده از 
ــانی، تعییـن  عوارض (مرحله آخر بیماری) به عنوان نقطه پای
کنیم و مــیزان بقـا را از زمـان شـروع تـا ایـن نقطـه پایـانی 

اندازهگیری نمائیم.  
    در این مطالعه شدت بیماری در 40 بیمار با مدت بیماری 

حدود 8/3 سال تعیین شد.  
ـــری میتوانـــد بـه عنـوان یـک      نتیجه درجه شدت درگیـ
نتیجه اثر بیماری در یک مطالعــه دراز مـدت در نظـر گرفتـه 

شود.  
ــن علامـت تـا زمـان تشـخیص (ورود بـه      مدت زمان اولی
مطالعه) با وجود آنکه در گروه منتشــر (dcSSc) نسـبت بـه 
گروه محدود شونده کوتاهتر بود از نظــر آمـاری معنـیدار 

  .(P=0/66)نبوده است
    علـت تشـخیص زودتـر در اسـکلروز منتشـــر درگــیری 
ـــر گــروه  شـدیدتر پوستـــی و دیگـر ارگانهـــا در ایـن زی

میباشد.  
    بیمارانی که در مرکز ما مورد بررسی قرار گرفتند مــدت 
زیادی قبل از مراجعه بیمار بودهاند و این زمان کــافی اسـت 
ــدود شـونده  که علائم مشخص اسکلروز سیستمیک نوع مح
در پوست صورت ظاهر شود که توسط پزشک عمومــی یـا 
متخصص داخلی تشخیص داده شود و به مرکز سوم ارجاع 

شود.  

    پدیده رینود یک علامت و نشانه بالینی است که پزشک را 
ـــایی  بـه طـرف تشخیــــص اسـکلروز سیستمیــــک راهنم
میکند. در این مطالعه 50% بیمارانی که پدیده رینود داشــتند 

در درجه متوسط تا شدید قرار داشتند.  
    چون زمـان تشـخیص توسـط سـایر پزشـکان مشــخص 
ـــن 2 گــروه  نیســــت، زمـان تشخیــــص در مرکـز مـا بی
معنیدار نبوده است(P>0/05)، بنابرایـــن احتمال آن وجود 
ــروه، تشخیــــص بیمـاران دیـر صــــورت  دارد که در 2 گ

گرفتـه باشد.  
    در این مطالعــه شـدت درگـیری درجـه 3 و 4 در عـروق 

محیطی 40%، ریه 20% و مفصل/تاندون 7/5% بود.  
ــــی و درگـــیری      بیمــاران بــا درگــیری عــروق محیط
مفصل/تاندون بشدت بدحال نیســتند امـا بیـن 2/5% تـا %20 
بیماران با درگیری درجه 3 و 4 قلب یا ریه بشــدت بـد حـال 
ــب، 20% درگـیری ریـه) کـه نشـان  هستند (2/5% درگیری قل
میدهد          بیماران بشدت بدحال هستند که این رقم سهم 
زیادی از عوارض بیماری است و چــون درمـان مؤثـری در 
ــها اقـدام مناسـب پیونـد قلبـی  حال حاضر موجود نیست، تن
ــن  ریوی میباشد که مرکز پیوند قلبی ریوی برای کمک به ای

موارد باید تشکیل شود.  
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ASSESSMENT OF SEVERITY INDEX IN 40 PATIENTS WITH SYSTEMIC SCLEROSIS

                                                                                                      I                                          II
*H. Poormoghim, MD            N. Erfani, MD

ABSTRACT
    The aim of this study was test a new developed severity for individual organ system involvment in 40
patients with systemic sclerosis (SSc, scleroderma). In this study used from a new developed disease
severity scale published by an international study group for determination of severity grade in 9 organ
system, general, skin, peripheral vascular, joint/tendon, skeletal muscle, gasterointestinal, lung, heart and
kidney in 40 patients with systemic sclerosis in firoozgar hospital. Severity scale graded from 0(no
documented involvement) to 4(end stage disease). The data required for scale complation are available in
data bank of systemic sclerosis (SSc) for all of our patient in firoozgar hospital. The mean age was
40±14.5 years. Female to male ratio 9/1. Mean of total skin score in all patients was 10.7(based on
modified rodnan score). Mean duration of first symptoms to time of study was 3.4 years. Normal grade of
severity seen different organ system. Severly ill patients contain 1:4 of patients. Sever to end stage disease
seen in 2.5% patient with cardiac and 20% of patient with lung involvment. This long term (>5 years)
study of disease severity show relativly 1:5 patients developed severe end stage lung disease that
approprait management at this time is cardiopulmonary transplant so the center for cardiopulmonary
transplanation must be informed to provide facility for these cases.

Key Words:   1) Systemic sclerosis    2) Severity scale    3) Cardiopulmonary Transplantation
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