EXAMENVRAGEN SYSTEEMZIEKTEN

1. Bespreek de klinische presentatie van een patiënt met arteriitis temporalis.

Algemene symptomen

· Koorts 

· tot 50%

· mstl subfebriel

· 15% koorts tot 39 à 40°C

· Vermoeidheid

· Gewichtsverlies

· Klachten ° progressief

Specifiekere symptomen

· Hoofdpijn 

·  bij 2/3

· mstl temporaal, maar kan ook frontaal of occipitaal

· Kaakclaudicatio 

· bijna 50%

· Keelpijn

· Armclaudicatio 

· bij 15% 

· aantasting vd a. subclavia en axillaris

· angiografisch vast te stellen

· deze subgroep: jonger, vrouwelijker, minder hoofdpijn

· positieve arteria temporalis biopsie slechts bij 58%

· Visusstoornissen 

· dr trombotische occlusie vd aa. ciliares posteriores, soms vd a. centralis retinae of vd a. ophtalmica (takken vd ACI)

· permanent partieel of volledig verlies vd visus in één of beide ogen

· 15 à 20 %

· vaak vroegtijdig

· klassiek plots een partieel gezichtsveld uitval -> kan evolueren nr volledige blindheid!

· zo geen adequate R/ gestart -> risico op aantasting 2de oog binnen 2 weken

· minder frequent transiënt visusverlies of diplopie (kunnen een permanent visusverlies voorafgaan)

· fundoscopie: ischemische voorste opticus neuropathie (A-AION)

· gezwollen bleke discus met onscherpe randen

· Polymyalgia rheumatica klachten

· bij 50%

· ommigen alleen S/ v reuscel arteritis

· anderen alleen S/ v polymyalgia rheumatica

· anderen beide wisselend id tijd

· 18% perifere synovitis

· 14% oedeem vd extremiteiten

· 4-5% tenosynovitis

· 1-2% carpal tunnel syndroom

· Dysmorfe hematurie 

· bij ongeveer 1/3 ondanks het feit dat arteritis temporalis geen arteriolen of haarvaten aantast

· Leuvense reeks: microscopische dysmorfe hematurie

· 48 % v 42 reuscel arteritis patiënten

· 18 % vd patiënten met polymyalgia rheumatica

· 21 % vd controlepatiënten ouder dan 60 jaar

· Respiratoire symptomen 

· (9-36%)

· droge hoest, keelpijn en dyspnoe

· bronchoalveolaire lavage bij drie patiënten met arteritis temporalis en duidelijkerespiratoire klachten: aantal cellen normaal maar duidelijk lymfocytair van samenstelling met een hoge T4 – T8 ratio

· oudere patiënten met persisterende hoest of dyspnoe _ arteritis temporalis id DD

· Thoracale aorta-aneurysmata 

· = meest gevreesde verwikkeling

· 17x groter risico dan controlepopulatie

· ° gemiddeld 7 jaar na de D/

· risico geïsoleerd abdominaal aneurysma met een factor 2,4 verhoogd

· jaarlijks gedurende 10j Rx thorax  -> indien aneurysmale dilatatie: 6-maandelijkse follow-up met CT

bij snelle toename vd thoracale aorta diameter of diameter > 5 cm -> chirurgie overwegen

2. Wanneer moet u bij een patiënt aan arteriitis temporalis denken ? 

Aan denken bij: 

· patiënt >50j 

· hoofdpijn

· plots visusverlies

· symptomen van polymyalgia rheumatica

· onuitgelegde koorts of 

· onuitgelegde toxische anemie 

· onuitgelegd sterk inflammatoir bloedbeeld

! Echte diagnostische criteria ontbreken !
3. Hoe stelt u de diagnose van arteriitis temporalis bij een patiënt ? 

Labobevindingen

· Hoge sedimentatiesnelheid (tot > dan 100 mm/uur)

· !Cave: weinig of niet gestegen sedimentatiesnelheid sluit arteritis temporalis niet volledig uit

· Hoog CRP
· Normochrome anemie
· Normaal # wbc
· Reactieve thrombocytose
· Verhoogde alkalische fosfatasen (25–35 %) 

· Verhoogde factor VIII of von Willebrand factor ~ endotheliale activatie

· Verhoogde IL-6 concentraties ~ interactiviteit

Aan denken bij: 

· patiënt >50j 

· hoofdpijn

· plots visusverlies

· symptomen van polymyalgia rheumatica

· onuitgelegde koorts of 

· onuitgelegde toxische anemie 

· onuitgelegd sterk inflammatoir bloedbeeld

! Echte diagnostische criteria ontbreken !
Arteria temporalis biopsie

· Noodzakelijk bij alle patiënten bij wie arteritis temporalis vermoed wordt

· Bij geïsoleerde polymyalgia rheumatica afwachten ~ kans positieve biopsie slechts

10-15 %

· Biopsie uit een pijnlijk of een gezwollen segment

· Evt ook a. occipitalis of a. facialis

· Indien de arterie met het blote oog niet pathologisch overkomt _ lang segment (±

3cm) preleveren

· Klassiek biopsie uit frontale tak vd a. temporalis superficialis (eindtak ACE)

· Multipele secties bekijken ~ segmentaire aandoening

· Indien 1ste biopsie normaal, maar toch voldoende aanwijzingen vr arteritis temporalis 

-> biopsie vd contralaterale arterie overwegen

· Bij voorkeur vr start vd steroïdtherapie ook al verdwijnt het inflammatoir infiltraat

eerder traag en is ook na één of enkele weken steroïdbehandeling de diagnose nog te stellen

· accuraatheid biopsie 80 % -> 60 % zo één week steroïden -> 20 % zo > 1week steroïden

· Kans op positieve biopsie grootst indien visuele problemen of kaakclaudicatio

· Histologische vereisten voor een positieve biopsie

· lymfohistiocytaire infiltratie van de media (dit alleen volstaat voor diagnose!)
· fragmentatie vd elastica interna en aanwezigheid van reuscellen = typisch, maar niet strikt noodzakelijk
· Reuscellen (aanwezig in 50%): facultatief
· thv intima vaak een proliferatie
· vroegste verschijnselen id adventitia, maar ontstekingscellen daar volstaan in principe niet vr de D/
Kleurenduplex ultrasonografie
· Studie id New England Journal of Medicine: prospectieve studie bij 82 consecutieve

patiënten met vermoeden van een reuscel arteritis of polymyalgia rheumatica en bij

30 controles

· chografisch stenose, occlusies of een halo rondom het bloedvatlumen?
· abnle echo bij 28/30 patiënten met reuscel arteritis (93 %) versus 6/82 patiënten zonder reuscel arteritis (7 %)
· typische halo bij 22/30 patiënten met reuscel arteritis, nooit echter bij controles of bij patiënten met een andere diagnose (specificiteit 100 %)
Scintigrafie

· Positron emissie tomografie, met als tracer 18 F – glucose

· patiënten met reuscel arteritis en ook met polymyalgia rheumatica veel vaker verhoogde FDG opname thv de grote thoracale bloedvaten (aortawand, a. subclavia, a. axillaris, a. carotidea) dan controles

· ook thv grote blv vd onderste ledematen meer FDG opname, maar dit was minder specifiek

· Studie in American Journal of Medicine

· positieve FDG-Pet scintigrafie: sensitiviteit 56%, specificiteit 48%, positief predictieve waarde 93%, negatief predictieve waarde 80 %

· sensitiviteit stijgt tot 75 % bij patiënten met voornamelijk constitutionele symptomen (koorts, vermagering)

· Interim resultaten lopende studie

· thoracale vasculaire FDG opname aanwezig bij 18/22 patiënten met reuscel arteritis (82 %) versus 4 op 21 patiënten met geïsoleerde polymyalgia rheumatica (19 %)

· bij patiënten met polymyalgia rheumatica: bij 90 % een duidelijk verhoogde FDG opname over schouders en heupen

Classificatie
· Classificatiecriteria voor reuscel arteritis 

· patiënt met bioptisch bewezen vasculitis 

· in aanwezigheid van 3 of meer criteria 

-> diagnose van reuscel arteritis met sensitiviteit van 94 % en specificiteit van 91 %

Overzicht Criteria

1. Leeftijd > 50 jaar bij aanvang aandoening

2. Gelokaliseerde nieuw ontstane hoofdpijn

3. Gevoelige of minder pulserende arteria temporalis

4. Sedimentatiesnelheid van de rode bloedcellen van meer dan 50 mm/ uur

5. Biopsie 

· met een arterie aangetast

· een necrotiserende arteritis met een overmaat aan mononucleaire cellen 

· of een granulomateus proces met meerkernige reuscellen

4. Bespreek de kliniek van polymyalgia rheumatica. 

· Personen > dan 50j
· Pijn en ochtendstijfheid in de schouders, bekken, gorden en hals
· Mstl symmetrisch
· Minder frequent malaise, vermoeidheid, anorexie, gewichtsverlies en koorts
· Klachten ° abrupt
· Typische klachten veroorzaakt dr een moeilijk waarneembare synovitis vd schouders

en heupen
· Synovitis van perifere gewrichten (12-77%)

· milde, transiënte synovitis snel beantwoordend aan steroïden

· vnl knieën, polsen en metacarpofalangeale gewrichten
· Soms zwelling en pitting oedeem van de handen, polsen, enkels en voetrug zichtbaar

tgv tenosynovitis
· Carpal tunnel syndroom (10-14%)
· Geen verhoogde mortaliteit

5. Hoe kan vasculitis zich presenteren ? 

· 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

6. Welke vasculitiden kent u van respectievelijk de grote, de middelgrote en de kleine bloedvaten? 

· Grote bloedvaten: 

· Giant cell arteritis

· Takayasu

· Middelgrote bloedvaten: 

· polyarteritis nodosa

· Kawasaki

· Kleine bloedvaten: 

· Wegener’s granulomatose

· Churg-Strauss syndroom

· Microscopische polyangiitis

· Henoch-schonleinpurpura

· Essentiële cryoglobulinemic vasculitis

· Cutane leucocytoclastische angiitis

7. Welke aandoeningen kunnen een vasculitis nabootsen ? 

· Antifosfolipidensyndroom / syndroom van Sneddon

· Subacute bacteriële endocarditis

· Waterhouse Friderichsen

· Homocystinurie

· Cholesterolembolen

· Cardiale embolen / atriaal myxoom

· Ergotamine-intoxicatie

· Serumziekte

· Lymfomatoïde granulomatose

· Fibromusculaire dysplasie

8. Bespreek de kliniek van een patiënt met de ziekte van Wegener 

· Klassieke triade

· Necrotiserende granuloma’s in de bovenste en/of onderste luchtwegen

· Necrotiserende of granulomateuze small-vessel vasculitis, vnl vd long en andere organen

· Pauci-immune necrotiserende glomerulonefritis met sikkelvorming

Classificatiecriteria ACR 1990 voor Wegener
· 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)

9. Bespreek de rol van de ANCA’s bij de diagnose van vasculitis 

· ANCA’s: 

· antineutrofiele cytoplasm. Ab’s -> tg WBC

· Wegener: bijna altijd ANCA’s

·  bij beperkt tot NKO : maar 60 % hebben ANCA’s

· 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 %
10. Geef enkele algemene principes van de behandeling van systeemvasculitis. 

· Steroïden
·Cyclofosfamide (Endoxan) 

· als aanvalsbehandeling
·Azathioprine (Imuran) en methotrexaat (Ledertrexate) 

· als onderhoudsbehandeling

· Voldoende lang

· Zo nodig, snel en hoge dosissen IV

· !Cave bijwerkingen therapie

· Zo langdurige steroïdentherapie te voorzien _ BMC meting

11. Bespreek de klinische manifestaties van systeemsclerose. 

· Insidieus begin

· eerste symptomen vaak Raynaud-fenomeen

· kan andere symptomen jaren voorafgaan

· Nadien gezwollen vingers

· Later gezwollen handen, voorarmen, voeten, onderbenen, gezicht

· Tevens jeuk
· oedemateuse fase kan weken tot maanden duren

· Daarna verstijven en verharden vd huid die vastzit aan de onderhuidse structuren

· ° 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

· Raynaud

· Periunguaal megacapillairen

· Acrosclerose

· klinisch 3fazen

· oedeem

· verharding

· atrofie

+ Digitale ulceraties

· Progressie van trofische stoornissen die leiden naar sclerodactylie

· Diffuse sclerose

· Pigmentafwijkingen – calcinosis

· Sclerose van het gelaat

· harde, gespannen en bleke huid

· verdwijnen van de rimpels: maskergelaat

· microstomie met periorale groefvorming

· spitse neus: vogelbekneus

· teleangiectasieën

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
· Bij hoge bloeddruk of dreigende nieraantasting

· ACE-inhibitoren
· Bij slokdarmaantasting

· Protonpompinhibitoren
· Bij alveolitis/longfibrose

· CS en cyclofosfamide
· Eventueel alternatief: mycofenolaat mofetil (Cellcept) + steroïden

· !cave renal crisis
· Bij pulmonale hypertensie of recidiverende therapie-resistente digitale ulcera

· Bosentan (Tracleer) = endotheline receptor blocker
· Verlaten

colchicine, d-penicillamine, methotrexaat, …

13. Bespreek het CREST syndroom. 

CREST syndroom:
· limited cutane SSc (systeemsclerose): 
· sclerodermie die zich beperkt tot distale extremiteiten en aangezicht
Kenmerken:

· calcinosis, Raynaud, esofagale motiliteitsstoornissen, sclerodactylie, telangiëctasieën

· betere prognose
· cave ° pulmonale hypertensie

Merkers:
· gelimiteerd

· sensitiviteit: 60%, specificieit: 95%

· anti-centromeer antistoffen 

· diagnostische merker (57 – 82 %)
Klinische manifestaties:
· onderhuidse calcificaties

· vnl periarticulair en strekzijde voorarmen

-> ulceraties

14. Bespreek de klinische presentatie van systeemlupus. 

Constitutionele symptomen

· Vermoeidheid: 80-100 %

· Spierpijnen

· Gewichtsverlies of gewichtstoename

· Koorts: > 50% - sluit infectie uit!

Artritis

· > 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

Nieraantasting

· Prevalentie klinische nieraantasting: 40-75 %

· vnl immuuncomplex-geïnduceerde glomerulonefritis

· Uit zich vnl door proteïnurie

· Mstl 6-36 maanden na diagnose

· Associatie met ds-DNA antistoffen en C1q antistoffen

· Klassificatie in 6 klassen obv nierbiopsie

· Klasse I: minimale mesangiale lupusnefritis

· Klasse II: mesangiale proliferatieve lupusnefritis

· Klasse III: focale lupusnefritis

· Klasse IV: diffuse segmentaire of globale lupusnefritis

· Klasse V: membraneuze lupusnefritis

· Klasse VI: gevorderde sleroserende lupusnefritis

· Daarnaast

· Tubulointerstitiële nefritis

· verminderde nierfunctie maar geen urinesedimentafwijkingen

· Vasculaire afwijkingen

· thrombotische microangiopatie (bv. TTP, arteriële hypertensie met fibrinoïde necrose met vaatvernauwingen, niervenethrombose, ...

GI aantasting

· 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 (20-80 %)

· CVA (tot 19 %)

· versnelde atherosclerose + evt aanwezigheid antifosfolipidenantistoffen

· Epilepsie (10-20 %)

· Hoofdpijn

· migraine-type
· 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 antifosfolipidenantistoffen

· 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’
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Definition

Malar rash
Discoid rash
Photosensitivity

Oral ulcers
Arthritis

Serositis

Renal disorder

Neurologic
disorder
Hematologic
disorder

Immunologic
disorders

Antinuclear
antibody

Fixed erythema, flat or raised, over the malar eminences, tending fo spare the
nasolabial folds

Erythematosus raised patches with adherent keratotic scaling and follicular
plugging: atrophic scarring may oceur in older lesions

Skin rash as a result of unusual reaction to sunlight, by patient history or
physician observation

Oral or nasopharyngeal ulceration, usually painless, observed by a physician
Nonerosive arthritis involving 2 or more peripheral joints, characterized by
tenderness, swelling, or effusion

Pleuritis - convincing history of pleuritic pain or rub heard by a physician or
evidence of pleural effusion OR

Pericarditis - documented by EKG, rub or evidence of pericardial effusion
Persistent proteinuria greater than 0.5 grams per day or greater than 3+ if
quantitation not performed OR

Cellular casts - may be red cell, hemoglobin, granular, tubular, or mixed
Seizures OR psychosis - in the absence of offending drugs or known metabolic
derangements (uremia, ketoacidosis, or electrolyte imbalance)

Hemolytic anemia - with reticulocytosis OR

Leukopenia - less than 4,000/mm3 total on two or more occasions OR
Lymphopenia - less than 1,500/mm3 on two or more occasions OR
Thrombocytopenia - less than 100,000/mm3 in the absence of offending drugs
Positive antiphospholipid antibody OR

Anti-DNA - antibody to native DNA in abnormal titer OR

Anti-Sm - presence of antibody to Sm nuclear antigen OR

False positive serologic test for syphilis known to be positive for at least six
months and confirmed by Treponema pallidum immobilization or fluorescent
treponemal antibody absorption test

An abnormal titer of antinuclear antibody by immunofluorescence or an
equivalent assay at any point in time and in the absence of drugs known to be
associated with "drug-induced lupus" syndrome






16. Bespreek de actuele therapie bij systeemlupus (geen experimentele therapie). 

· Nagaan activiteitsgraad

· 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

· Medicamenteuze behandeling

· Hydroxychloroquine (Plaquenil)

· verlaagt de kans op herval

· + effectief in behandeling huidsymptomen en artralgieën

· NSAIDs

· bij artralgieën

· bij serositis

· Corticoïden

· alleen of in combinatie met immuunsuppressiva (cyclofosfalmide, mycofenolaat mofetil) bij orgaanaantasting (bv. glomerulonefritis of CZSaantasting)

· Thalidomide

· bij therapie-resistente huid-of slijmvliesletsels
17. Bespreek in het kort : syndroom van Sjögren, polymyositis en dermatomyositis en mixed connective tissue disease
Sjogren
· 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, Gottrone 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:
· 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 
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
Alarcon-Segovia criteria voor MCTD

· 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

