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Sclerodermie antistoffen

inclusion in a SSc study

h 4

EXCLUSION CRITERION
These criteria are not applicable to patients having a
systemic sclerosis-like disorder better explaining their
symptoms such as: nephrogenic sclerosing fibrosis,
sclerodema diabeticorum, scleromyxedema,
erythromyalgia, porphyria, lichen sclerosis, graft versus

* Belangrijke rol in het PR

EXCLUSION CRITERION
Patients with ‘skin thickening sparing the fingers’ are not

stellen van de diagnose

v

Items Sub-items Weight
SUFFICIENT CRITERION 9

[ ]
S C | ero d ermie
both hands extending proximal

to the metacarpophalangeal
joints

Skin thickening of the fingers Puffy fingers
(only count the highest score) Whole Finger, distal to MCP

Finger tip lesions Digital Tip Ulcers
(only count the highest score) Pitting Scars

Telangiectasia

(SIS TR TR O A X}

Pulmonary arterial hypertension
and/or Interstitial lung Disease

- Rra'nal.id'sr henérﬁendn - - - . - - - -~ 3

{any of anti-centromere, an
topoisomerasel [anti-ScL 70], anti-RNA
polymerase Ill)

TOTAL SCORE:

Patients having a total score of 8 or more are classified as having definite systemic
sclerosis.
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De bepaling

e Euroimmune lineblot

RP11
Control NVL PM-Scl75 Th/To Fibrillarin (RNAP-II1) CENP A
v v v v . , v
S s s s s
Ro-52 Ku PM-Scl100 NOR-90 RP155 CENP B Scl-70

(RNAP-III)
* Immunocap Elia (Anti-Scl70, Anti-CenpB,
Anti-RNA Pol Ill, anti-Fibrillarine, anti-PM-Scl)
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SSc (specifieke) antistoffen

diagnostisch of prognostisch gebruik

* ACA (CENPB) — AC3 — LcSSc en PAH — 26%

« ATA (SCL70/TOPO1) — AC29 — DcSSc en ILD — 22%

* ARA (RNAP3) — AC5 - DcSSc en Renale crisis en kanker — 6%
* Th/To—- AC8 — LcSSc and ILD — 1%

*  Overlap Syndrome
* Ku—-AC4-PM/SScen CTD (LcSSc) — 1%
e  U3RNP/Fibrillarin — AC9 — Myositis/DcSSc (male-Afro) en Gl en PAH — 2%
*  NOR90 —AC10 — LcSSc en AID (goede prognose) - <1%
e PM/Scl-AC8 — PM/DM/SSc-PM — myositis, ILD en calcinosis — 1%

* ANA positief in circa 94% en 73% SSc Abs
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Rondzending sinds 2018

* 1x per jaar 3 monsters
 Begonnen met 3 deelnemers
* In 2020 8 deelnemers

* Vanaf 2023 11 deelnemers

* Vanaf 2026 via SKML
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Resultaten

Jaar Monster A Monster B Monster C
Ll p(:}lultl:llé(l)?ail:/z;:cilkD) / ANA ) Anti-Fib/ANA nucleolair
2018 Elia Pol Il pos 3/3 N Elia Fib sterk positief
3/3 P 1/3 ZwP blot
Anti-RNA pol Ill (155kD en 11kD)/ANA Anti-PM-Scl (75kD en 100kD)/ANA
2019 speck - nucleolair/speck
Elia Pol Ill pos 3/3N Elia PM-Scl pos
3/3P 3/3P
Anti-Scl70 / ANA
Ook Ro52 + (Elia neg) Anti-PM-Scl75 (100 neg)/ ANA neg Anti-RNA pol Ill (155kD en 11kD)/ANA speck
2020 nucleolair/homogeen Elia Pm-Scl neg Elia Pol lll pos
Elia Scl70 pos 8/8 P 8/8 P
8/8 P
Anti-RNA pol Ill (155kD en 11kD)/ANA
speck Anti-Nor90 /ANA pos/neg Meerdere db reacties (Ro52 vaak
2021 Elia Pol Ill pos 8/8 P gerapporteerd) /ANA speck
8/8 P 8/8 N
Anti-CENP A en B/ ANA centromeer AU 0] Hll (1|5.5kD enkllkD)/ANA Dubieuse RP11/meeste ook ANA neg
2022 Elia CENP-B pos ”:ﬁ:ﬁ;'mssssc Elia Pol Ill neg
10/10 P 10/10 P 10/10 N
Anti-PM-Scl75 (100 db of zwak)/ ANA Dubieuse anti-CENP-B (Elia negatief)/
) ANA speck (geen centromeer)/wel SSA- .
2023 homogeen/nucleoli Ro52 sterk pos (ook Elia) rapportage door Anti-Ku (+ Th/TO db) /ANA speck
Elia Pm-Scl pos en SSA-Ro52 pos 8/11 11/11 N
11/11 P (ook db abs Fib, Nor90) 11/11 P
Anti-Fib / anti-SSA Ro52/ANA ? Anti-Fib/ANA nucleolair
2024 Elia Fib sterk positief en Ro52 pos 11/i1 N Elia Fib sterk positief

11/11 P

11/11p
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Conclusie en Discussie

* Eris goede consensus in rapportage van de Scl
specifieke antistoffen positief/negatief

* Niet Scl specifieke antistoffen bv anti-SSA Ro52
worden niet altijd gemeld terwijl dit wel inzichtelijk
voor de clinicus kan zijn (advies wel melden met een
commentaar).

* Wel wat variatie in sterkte van de ANA maar dat
maakt in principe geen onderdeel uit van de

rondzending (in 2024 niet meer meegenomen)
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* Als het ANA patroon niet helemaal bijpassend is dan
kan een bepaalde sclerodermie antistof nog steeds

linisch relevant zijn.

* |n het geval van multi-reactiviteit is het verstandig dit
te melden met een opmerking dat de klinische
relevantie van multi-reactiviteit onduidelijk is en

mogelijk kan passen bij een (recente) infectie oid.
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Met dank aan!!!

Marjo Beldhuis-Valkis

P.S. vanaf 2026 zal de rondzending via het SKML lopen
Dr. Ester van Leeuwen, Amsterdam UMC (coordinator)
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