EXAMENVRAGEN SYSTEEMZIEKTEN

1. Bespreek de klinische presentatie (typisch en atypisch) van een patiënt met arteriitis temporalis. 
2. Welke zijn de technische mogelijkheden om een vermoede diagnose van arteriitis temporalis te bevestigen ? 
3. Bespreek de kliniek van polymyalgia rheumatica. 
4. Hoe kan vasculitis zich presenteren ? 
5. Welke vasculitiden kent u van respectievelijk de grote, de middelgrote en de kleine bloedvaten? 
6. Welke aandoeningen kunnen een vasculitis nabootsen ? 
7. Bespreek de kliniek van een patiënt met ‘granulomatosis met polyangiitis’ (Wegener)
8. Bespreek de rol van de ANCA’s bij de diagnose van vasculitis 
9. Geef enkele algemene principes van de behandeling van systeemvasculitis. 
10. Bespreek de klinische manifestaties van systeemsclerose. 
11. Bespreek mogelijke etiologieën en pathogenese van systeemsclerose

12. Hoe behandelen we een patiënt met systeemsclerose ? 
13. Bespreek het CREST syndroom. 
14. Bespreek de klinische presentatie van systeemlupus. 
15. Met welke biochemische afwijkingen/markers gaat systeemlupus vaak gepaard ? 
16. Bespreek de actuele therapie bij systeemlupus (geen experimentele therapie). 
17. Bespreek in het kort : syndroom van Sjögren, polymyositis en dermatomyositis en mixed connective tissue disease
1. Bespreek de klinische presentatie (typisch en atypisch) van een patiënt met arteriitis temporalis. 

Klassiek aantasting van de craniële takken van de arteries die van de aortaboog ontspringen, maar kan veralgemeend zijn
· Algemene symptomen : koorts (tot in 50 % van de gevallen), meestal subfebriel maar tot 39-40°C in 15 %; vermoeidheid; gewichtsverlies; meestal progressief ontstaan
· Hoofdpijn : in 2/3 patiënten; meestal temporaal gelokaliseerd, maar kan frontaal of occipitaal zijn
· Kaakclaudicatio in bijna 1/2 patiënten; keelpijn
· Armclaudicatio : in ong 15 % : tgv aantasting arteria subclavia en axillaris : angiografisch vast te stellen (deze subgroep is jonger, vrouwelijker en heeft minder hoofpijn; positieve a. temporalisbiopsie slechts in 58 %)
· Visusstoornissen
· Tgv trombotische occlusie van de aa. ciliares posteriores, soms van de a. centralis retinae of van de a. ophtalmica
· Permanent partieel of volledig verlies van visus in één of beide ogen komt voor in 15-20 %, vaak vroegtijdig
· Klassiek : plots partieel gezichtsvelduitval, kan evolueren naar volledige blindheid
· Groot risico aantasting tweede oog binnen de 2 weken zo geen behandeling gestart
· Minder frekwent transiënt visusverlies of diplopie : kan wel permanent visusverlies voorafgaan 
· Fundoscopie : ischemische voorste opticus neuropatie (A-AION): gezwollen bleke discus met onscherpe randen
· Polymyalgia rheumatica : geassocieerd in ong. 50 % van de patiënten met GCA
· Sommige patiënten hebben alleen symptomen van GCA, andere alleen van PMR, nog andere van beide, wisselend in de tijd
· Zeldzaam perifere synovitis (18 %), oedeem extremiteiten (14 %), tenosynovitis (4 à 5 %) en carpal tunnel syndroom (1 à 2 %)
Labo:

· Hoge ESR (tot > 100 mm/h) en CRP gehalte (ESR < 40 mm/h bij 9/167 patiënten (5,4%)
· Normochrome anemie, normale WBC, vaak reactieve thrombocytose
· Dysmorfe hematurie in 1/3 patiënten 
· Verhoogde alkalische fosfatasen in 25-35 %
· Verhoogde Interleukine-6 concentraties : goed gerelateerd aan ziekte-activiteit
2. Welke zijn de technische mogelijkheden om een vermoede diagnose van arteriitis temporalis te bevestigen ? 
Labo:

· Hoge ESR (tot > 100 mm/h) en CRP gehalte (ESR < 40 mm/h bij 9/167 patiënten (5,4%)
· Normochrome anemie, normale WBC, vaak reactieve thrombocytose
· Dysmorfe hematurie in 1/3 patiënten 
· Verhoogde alkalische fosfatasen in 25-35 %
Verhoogde Interleukine-6 concentraties : goed gerelateerd aan ziekte-activiteit

Biopsie:

· Noodzakelijk bij ALLE patiënten bij wie arteriitis temporalis vermoed wordt
· Bij geïsoleerde polymyalgia rheumatica klachten? Kans op positieve biopsie : 10-15 %
· Biopsie bij voorkeur uit pijnlijk of gezwollen segment (ook eventueel a. occipitalis of a. facialis te biopseren)
· Indien arterie met het blote oog niet patologisch : lang segment (ong 3 cm) preleveren
· Multipele secties te bekijken : arteriitis temporalis = segmentaire aandoening
· Zo eerste biopsie normaal : biopsie contralaterale arterie te overwegen
· Biopsie bij voorkeur voor start steroïdtherapie; nochtans verdwijnt het inflammatoir infiltraat eerder traag en is ook na één of enkele weken steroidbehandeling de diagnose nog te stellen (accuraatheid biopsie 80 % (60 % zo één week steroïden ( 20 % zo > 1week steroïden)
· Kans op positieve biopsie het grootst zo visuele problemen of blindheid of kaakclaudicatio
· Histologische vereisten voor positieve biopsie :
· Lymfohistiocytaire infiltratie van de media : volstaat
· Fragmentatie elastica interna : facultatief
· Reuscellen (aanwezig in 50 %) : facultatief
· Proliferatie van de intima
· Ontstekingscellen in adventitia alleen volstaan niet voor diagnose
3. Bespreek de kliniek van polymyalgia rheumatica. 
· Pijn en ochtendstijfheid in de schouders, bekkengordel en hals in personen ouder dan 50 jaar, meestal symmetrisch
· Minder frekwent : malaise, vermoeidheid, anorexia, gewichtsverlies en koorts (subfebrillitas)
· Meestal tamelijk abrupt begin
· Typische klachten veroorzaakt door (moeilijk waarneembare) synovitis van schouders en heupen
· Synovitis van perifere gewrichten bij 12-77 % : mild, transiënt, snel beantwoordend aan steroïden, vnl knieën, polsen en MCP’s
· Soms zwelling en pitting oedeem van handen, polsen, enkels en voetrug : tgv tenosynovitis (kan ook CTS veroorzaken bij 10-14 %)
Geen evidentie voor verhoogde mortaliteit bij PMR

· Patiënt moet aan de volgende 3 criteria voldoen :
· 50 jaar of ouder bij aanvang klachten
· Bilaterale pijnlijke ochtendstijfheid (die minstens 30 minuten duurt) sedert minstens één maand, en die ten minstens 2 van de volgende 3 regio’s bestrijkt : hals, shouders of bovenarmen, heupen of dijen
· ESR > 40 mm/h
Andere aandoeningen die gelijkaardige klachten kunnnen geven, moeten uitgesloten worden
Additioneel criterium : vlug verdwijnen klachten na opstarten steroïden
4. Hoe kan vasculitis zich presenteren ? 
Proces gekenmerkt door ontsteking en beschadiging van bloedvaten 



→
obstructrie van het vaatlumen


→
ischemie
Elk bloedvat kan aangetast worden, onafhankelijk van het type, de grootte en de lokalisatie.

· Huidletsels
· palpabele purpura
· urticaria
· noduli
· vesikels
· ulcera
· necrose
· gangreen
· Algemene symptomen
· langdurige koorts
· aantasting algemene toestand
· multi-orgaanaantasting
· Oftalmologische tekens
· (epi)scleritis
· anterior / posterior uveïtis
· neuritis optica
· NKO klachten
· Chronische etterige/bloederige rhinorree
· Recidiverende sinusitis/otitis
· Neurologische klachten
· Mononeuritis multiplex
· Polyneuropathie
· Eigenaardige zaken
· Claudicatioklachten bij jongeling
· Recidiverende epididymitiden
· Toevalligheden
· Inflammatoir bloedbeeld
· Anatomopathologie vb. cholecystectomiespecimen
5. Welke vasculitiden kent u van respectievelijk de grote, de middelgrote en de kleine bloedvaten?
· Large vessel vasculitis 

· Giant cell (temporal) arteritis

· Takayasu arteritis

· Medium-sized vessel vasculitis

· Polyarteritis nodosa
· Kawasaki

· Small-vessel vasculitis 



· Wegener’s granulomatose

· Churg-Strauss syndroom

· Microscopische polyangiitis

· Henoch-schonleinpurpura

· Essentiële cryoglobulinemic vasculitis

· Cutane leucocytoclastische angiitis

(
· Pseudovasculitiden:

· Antifosfolipidensyndroom / syndroom van Sneddon
· Subacute bacteriële endocarditis
· Waterhouse Friderichsen
· Homocystinurie
· Cholesterolembolen
· Cardiale embolen / atriaal myxoom
· Ergotamine-intoxicatie
· Serumziekte
· Lymfomatoïde granulomatose
· Fibromusculaire dysplasie  )
6. Welke aandoeningen kunnen een vasculitis nabootsen ? 
Pseudovasculitiden:

· Antifosfolipidensyndroom / syndroom van Sneddon

· Subacute bacteriële endocarditis

· Waterhouse Friderichsen

· Homocystinurie

· Cholesterolembolen

· Cardiale embolen / atriaal myxoom

· Ergotamine-intoxicatie

· Serumziekte

· Lymfomatoïde granulomatose

· Fibromusculaire dysplasie

7. Bespreek de kliniek van een patiënt met ‘granulomatosis met polyangiitis’ (Wegener)
· Klassieke triade:
· Necrotiserende granuloma’s in de bovenste en/of onderste luchtwegen
· Necrotiserende of granulomateuze small-vessel vasculitis, voornamelijk van de long en andere organen
· Pauci-immune necrotiserende glomerulonefritis met sikkelvorming
· Nasale of orale ontsteking:
ulceraties, bloederige of purulente secretie

· Persisterende radiologische afwijkingen:
op RX thorax: noduli, infiltraten, excavaties

· Urinaire afwijkingen:
> 5 RBC/veld op RBC cilinders

· Granulomateuze ontsteking van arterie of arteriool
(intra- of extravasculair)

· ≥ 2 criteria:
- gevoeligheid: 88,2 %

- specificiteit: 92 %

8. Bespreek de rol van de ANCA’s bij de diagnose van vasculitis 
2 soorten ANCA’s bij systeemvasculitis:

· cytoplasmatische of c-ANCA’s (IF) gericht tegen proteinase 3 (ELISA)

· perinucleaire of p-ANCA’s (IF): gericht tegen myeloperoxidase (ELISA)

Vermoedelijk pathogenetische rol in ontstaan vasculitis
c-ANCA’s gericht tegen PR-3: hoge specificiteit voor Wegener

Sensitiviteit: 
uitgebreide actieve Wegener: 75 -100 %



Limited actieve Wegener: 60 – 70 %



Wegener in remissie: 30 %

9. Geef enkele algemene principes van de behandeling van systeemvasculitis. 
· Afwachten
· Steroïden
· Cyclofosfamide (Endoxan) als aanvalsbehandeling
Azathioprine (Imuran) en methotrexaat (Ledertrexate) als onderhoudsbehandeling

· voldoende lang behandelen
· zo nodig, snel en hoge dosissen IV
· cave bijwerkingen therapie
· zo langdurige steroïdentherapie te voorzien  →  BMC meting
10. Bespreek de klinische manifestaties van systeemsclerose. 
· Diffuse cutane SSc : distale en proximale extremiteiten, aangezicht en romp
· Limited cutane SSc (of CREST syndroom) : beperkt tot distale extremiteiten (tot knieën en ellebogen) en aangezicht
· Systeemaandoening van ongekende etiologie, gekenmerkt door fibrose van de huid, van de bloedvaten en de interne organen, inclusief de GI tractus, de longen, het hart en de nieren
· Diffuse SSc: groter risico op nieraantasting, interstitieel longlijden
· CREST (calcinosis, Raynaud, esofagale motiliteitsstoornissen, sclerodactylie, telangiëctasieën): betere prognose, doch cave ontstaan van pulmonale hypertensie
· Insidieus begin : eerste symptomen vaak Raynaud-fenomeen, kan andere symptomen jaren voorafgaan
· Nadien gezwollen vingers, nog later gezwollen handen, voorarmen, voeten, onderbenen, gezicht, tevens jeuk : oedemateuse fase kan weken tot maanden duren
· Daarna verstijven en verharden van de huid die vastzit aan de onderhuidse structuren
· Ontstaan flexiecontracturen vingers, ellebogen,…
· Ulceraties vingertoppen en over beenderige uitsteeksels
· Resorptie terminale falangen (acro-osteolyse)
· Na vele jaren terug verzachten huid tot normale dikte of dun en atrofisch
· CREST : onderhuidse calcificaties, vnl periarticulair en strekzijde voorarmen ( ulceraties
· Microstomie
· Symmetrische polyarthritis, crepitaties gewrichten, carpal tunnel syndroom
· Slokdarmaantasting : volheidsgevoel, slokdarmspasmen, pyrosis, dysfagie, peptische oesofagitis
· Hypomotiliteit dundarm : abdominale opzetting, diarree, obstipatie, (sub)obstructie
· Longaantasting: dyspnee, droge niet-productieve hoest. KO: krepitaties bibasaal ( ontstaan longfibrose. Tevens risico aspiratiepneumonie. Longfunctie: restrictief longlijden, gedaalde diffusiecapaciteit. CREST: cave primaire pulmonale hypertensie
· Hartaantasting: pericarditis, hartfalen, AV-block, arytmieën, cardiomyopathie tgv myocardfibrose
· Nieraantasting: scleroderma renal crisis (10-15  %): maligne hypertensie + nierinsufficiëntie
11. Bespreek mogelijke etiologieën en pathogenese van systeemsclerose
Etiologie:

· Familiale gevallen, associatie met HLA haplotype DQ7, DR2 (DRB1 1602)
· Invloed omgevingsfactoren :
· Vinylchloride monomeren
· Silica  ? hogere incidentie “in de bouw”
· Organische solventen ? Bvb trichloorethyleen
· Infectieuze agentia : molecular mimicry met een virus
· Variant van graft versus host disease ? Cfr huid-, long- en slokdarmaantasting Cfr aantreffen van persisterende fetale cellen in de circulatie en de weefsels van patiënten met SSc : toename in microchimerisme
Pathogenese:

· Overproductie van collageen dat kwalitatief normaal is, tgv aberrante controle van de celgroei van de fibroblasten
· Etiologie ? Vermoedelijk immunologische en vasculaire mechanismen verantwoordelijk
· Cfr 95 % ANF +
· Vasculair : vasoconstrictie (o.a. door onevenwicht NO en endotheline) wordt aangetroffen voor de fibrose. 
Initieel : endoteelcelbeschadiging ( verdikking van de intima ( vernauwen van het lumen ( obliteratie bloedstroom ( overblijvende capillairen dilateren en worden telangiëctatisch ( blootliggen subendoteel ( binden vWF ( adhesie en activatie bloedplaatjes ( platelet derived growth factor (PDGF)secretie ( chemotactisch en mitogeen voor gladde spiercellen en fibroblasten + fibrogene eigenschappen endotheline + rol transforming growth factor-beta (TGF-beta)

12. Hoe behandelen we een patiënt met systeemsclerose ? 
· Zo weinig klachten: geen behandeling tenzij koude-protectie
· Zo Raynaudfenomeen storend: calciumantagonisten. In ernstiger gevallen met dreigende weefselschade: R/ prostine-infusen, sympatectomie
· ACE-inhibitoren bij hoge bloeddruk of dreigende nieraantasting
· Protonpompinhibitoren bij slokdarmaantasting
· Cortisone en cyclofosfamide bij alveolitis/longfibrose
· Eventueel alternatief: mycofenolaat mofetil (Cellcept) + steroiden : cave renal crisis
· Bosentan (Tracleer) = endotheline receptor blocker bij pulmonale hypertensie of recidiverende therapie-resistente digitale ulcera
· (Verlaten: colchicine, d-penicillamine, methotrexaat,…)
13. Bespreek het CREST syndroom. 
Limited cutane SSc (of CREST syndroom) : beperkt tot distale extremiteiten (tot knieën en ellebogen) en aangezicht.
Betere prognose dan klassieke systeemsclerose, doch cave ontstaan van pulmonale hypertensie

CREST:

· Calcinose - verkalkingen in de huid

· Raynaudfenomeen - aanvallen die gepaard gaan met eerst witte, dan blauwe, dan rode verkleuring van de handen.

· Oesofagusdysmotiliteit - klachten van slecht zakken van voedsel en zuurbranden (dysfagie)

· Sclerodactylie - scleroderme veranderingen aan de vingers (verharding van de huid, spitse vingertoppen, droge nagelriemen, wondjes)

· Teleangiëctasiën - spider nevus-achtige plekken op de huid, vooral in het gezicht.

14. Bespreek de klinische presentatie van systeemlupus. 
· Chronische ontstekingsziekte met ongekende oorzaak die de huid, de gewrichten, de nieren, de longen, het zenuwstelsel, het beenmerg…. aantast
· Constitutionele symptomen : 
· Vermoeidheid : 80-100 %
· Spierpijnen
· Gewichtsverlies of gewichtstoename
· Koorts : > 50% - sluit infectie uit ! 
· Arthritis : > 90 %, enkele gewrichten, asymmetrisch, vnl handen, niet leidend tot misvormingen
· Huidaantasting : > 80 %, fotosensitiviteit, butterfly rash, discoide lesies, alopecie, livedo reticularis (zo pos antifosfolipidenantistoffen), urticariële vasculitis. Immuunfluorescentie huid : immuundeposits op dermale-epidermale junctie
· Pijnloze orale ulcera
· Raynaudfenomeen
· Prevalentie klinische nieraantasting : 40-75 % : vnl immuuncomplex-geïnduceerde glomerulonefritis
Uit zich vnl door proteïnurie
· Daarnaast :
· Tubulointerstitiële nefritis : verminderde nierfunctie maar geen urinesedimentafwijkingen
· Vasculaire afwijkingen : thrombotische microangiopatie zoals bij thrombotische thrombocytopenische purpura (TTP), arteriële hypertensie met fibrinoïde necrose met vaatvernauwingen, niervenethrombose,…
· GI aantasting : SLE vasculitis kan leiden tot pancreatitis, peritonitis, colitis
· Longaantasting : pleuritis, interstitieel longlijden, pulmonaire hypertensie, longembolen vnl zo antifosfolipiden antistoffen, ‘shrinking lungs’
· Cardiovasculaire aantasting :
· Pericarditis
· Libman-Sacks endocarditis
· Hogere frekwentie van coronair lijden
· neurologische manifestaties:
Tgv vasculopatie eerder dan tgv echte vasculitis;

· Cognitieve defecten : in 20-80 %
· CVA : tot 19 % van de patiënten,  tgv versnelde atherosclerose + eventuele aanwezigheid antifosfolipidenantistoffen
· Epilepsie : 10-20 %
· Hoofdpijn : migraine-type en spanningshoofdpijn
· Perifere neuropatie : 10-15 %
· Daarnaast ook delirium, psychose, depressie : associatie met anti-ribosomaal P eiwit antistoffen
· Zeldzaam : transverse myelitis
· Oogaantasting
· Kerotoconjunctivitis sicca
· Retinale vasculitis
· (epi)scleritis
· Anterior uveïtis
· Hematologische afwijkingen
· Leukopenie
· Milde anemie
· Thrombocytopenie
· Verhoogd risico op thrombo-embolische fenomenen, vnl zo antifosfolipiden-antistoffen
· Lymfadenopatieën en splenomegalie
15. Met welke biochemische afwijkingen/markers gaat systeemlupus vaak gepaard ? 
· 95-100 % van de SLE patiënten zijn ANF positief
· 5 % van de normale gezonde populatie (vnl oudere vrouwen) heeft ANF titers van 1/160 of hoger
· Omwille van de lage prevalentie van SLE (40-50 gevallen/100.000) zal de overgrote meerderheid van de personen bij wie ‘per toeval’ een positieve ANF wordt gevonden, geen SLE hebben
· Belang van ‘pre-test probabiliteit’
· thrombocytopenia (<100,000/L) in the absence of offending drugs 

· Immunologic disorder: Anti-dsDNA, anti-Sm, and/or anti-phospholipid 

· Antinuclear antibodies: An abnormal titer of ANA by immunofluorescence or an equivalent assay at any point in time in the absence of drugs known to induce ANAs 

What blood tests are done to help diagnose Lupus? 


Full Blood Count (FBC) - Detects anaemia, low platelets, low white blood cells 

Creatinine and electrolytes - Measures the salts in the blood and gives an idea of kidney function 

Liver function tests - Includes measurement of liver enzymes (indicator of liver cell damage). Measures albumin (marker of kidney problem with leakage of the proteins) 

ESR (Erythrocyte Sedimentation Rate) - A marker of non-specific inflammation, tends to be raised in lupus 

CRP (C-reactive protein) - Another inflammatory marker, but this does NOT usually go up in Lupus 

Urine - Measure protein and blood cells in urine (should be none). Identify ‘casts’ (blobs of protein escaped from the bloodstream because the kidneys are leaky) 

Blood clotting tests - Tell how ‘sticky’ the blood is. Includes ‘lupus anti-coagulant’ 

Immunological tests 
16. Bespreek de actuele therapie bij systeemlupus (geen experimentele therapie). 
· Nagaan activiteitsgraad SLE : hoogte anti-DNA antistoffen, complementverbruik, sedimentatiesnelheid RBC, urinesediment, …
· Ziekte-activiteitsindices : SLEDAI, SLAM, BILAG, ECLAM,…
· Algemene raadgevingen :
· Vermijd te veel zonlicht
· Bestrijd hyperlipidemie
· Stop met roken
· Vermijd inactiviteit
Vermijd zwangerschap zo ziekte actief is

· Hydroxychloroquine (Plaquenil) : verlaagt de kans op herval + effectief in behandeling huidsymptomen en artralgieën
· NSAID’s : bij artralgieën of bij serositis
· Corticoïden : alleen of in combinatie met immuunsuppressiva (cyclofosfamide, mycofenolaat mofetil) bij orgaanaantasting, bvb glomerulonefritis of CZS-aantasting
· Thalidomide bij therapie-resistente huid-of slijmvliesletsels
17. Bespreek in het kort : syndroom van Sjögren, polymyositis en dermatomyositis en mixed connective tissue disease
MCTD

· Synoniem : syndroom van Sharp
· Systeemaandoening, op zichzelf staande, maar met kenmerken van sclerodermie, lupus en polymyositis
· Essentieel voor diagnose : Raynaudfenomeen, tevens gezwollen vingers
· Immunologisch : ANF + anti-RNP antistoffen
· A. Serologisch criterium
· anti-RNP antistoffen > 1/160
· B. Klinische criteria
· 1. Gezwollen handen
· 2. Synovitis
· 3. Myositis
· 4. Raynaud
· 5. Acrosclerose, met of zonder proximale sclerodermie
· Diagnose zo serologisch criterium + minimaal 3 klinische criteria
Sjögren:

· Ontstekingsverschijnselen in traanklieren en speekselklieren staan op de voorgrond : droge ogen en droge mond (Sicca-syndroom)
· Kan primair zijn of secundair aan andere systeemziekte (SLE, RA, sclerodermie,…)
· Immunologisch : ANF +, gespikkeld patroon, gericht tegen ENA : SSA Ro, SSB La
· Klassiek polyclonale gammapathie, bij ernstige vormen ook cryoglobulines en complementverbruik
· Klinisch naast Sicca klachten ook vermoeidheid, longaantasting (interstitieel longlijden), nieraantasting (renale tubulaire acidose) en spieraantasting (myositis),… mogelijk – risico ontwikkeling lymfoom
Polymyositis/dermatomyositis

· Krachtsvermindering/spierpijnen staan op de voorgrond, bij dermatomyositis ook de – soms zeer prominente- huidaantasting : lilakleuring oogleden, Gottronse papulles op de MCP’s en de PIP’s
· Dermatomyositis kan paraneoplastisch zijn : nakijken voor borstCA, darmCA, enz…
· Polymyositis kan gepaard gaan met ernstig interstitieel longlijden (dan meestal ENA positief : Jo-1 antistoffen)
Diagnostische criteria voor PM/DM
1. Huidletsels
· a) lila-kleurig erytheem van de oogleden
· b) Gottronse papules
· c) Erytheem op de extensorzijde van de grote perifere gewrichten
2. Proximale spierzwakte
3. verhoogde spierenzymes
4. Spontane of uitgelokte spierpijn
5. Myogeen lijden op EMG
6. Anti-Jo 1 antistoffen
7. Artralgieën of niet-destructieve arthritis
8. Systemische tekens van ontsteking (koorts, CRP-stijging of sed > 20 mm/hr)
9. karakteristieke spierhistologie
DM : 1a, 1b of 1c + 4 criteria van 2 tot 9
PM : 4 criteria van 2 tot 9
Behandeling:

· Steroïden : prednisone 1 mg/kg/dag, actief in > 70 % van de patiënten
· Zo corticoresistent: immuunsuppressiva
· Azathioprine 
· Methotrexaat
· Intraveneuze immuunglobulines ?
· Plasmaferese bij zeer ernstige gevallen 
