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Popis MCTD

1972

Výborná odpověď na glukokortikoidy a dobrá 
prognóza



Anti-nRNP protilátky

Sharp GC, et al.  Am J Med 1972;52(2):148-59. Sharp GC, et al. N Engl J Med 1976;295(21):1149-54. 
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Hlavní klinické projevy MCTD
Klinické projevy % pacientů

Artritida/artralgie 95

Raynaudův fenomén 85

Dysfagie 67

Snížená plicní difuze, ILD 67

Oteklé ruce 66

Myozitida 63

Lymfadenopatie 39

Vyrážka 38

Sklerodermické změny 33

Horečka 33

Serozitida 27

Plicní hypertenze 23

Neurologické abnormality 10

Postižení ledvin 10

Sharp GC et al. Am J Med 1972; Venables PJ. Lupus 2006;15(3):132-7; Burdt MA, et al. Arthritis Rheum 1999;42(5):899-909.. 



MCTD – laboratorní známky

• Vysoké hladiny anti-U1-RNP 

• Absence anti-dsDNA, anti-Sm

• Velmi vysoké hladiny imunoglobulinů (IgG)

• Vysoká FW

• Často revmatoidní faktory 

• Pozitivní anti-RA33





Porovnání hlavních symptomů mezi dg. kritérii

Sharp Alarcón-Segovia Kasukawa Kahn

Těžká myozitida

Plicní postižení: DLCO<70% 
a/nebo plicní hypertenze 
a/nebo proliferativní
vaskulární léze v biopsii

Raynaudův fenomén nebo 
jícnová hypomotilita

Oteklé ruce nebo 
sklerodaktylie

Anti-ENA >1:10000 s anti-
RNP+ a anti-Sm –

Malá kritéria

Anti-RNP v hemaglutinaci 
>1:1600

Oteklé ruce

Synovitida

Biologicky nebo 
histologicky prokázaná
myozitida

Raynaudův fenomén 

Akroskleróza

Raynaudův fenomén 

Oteklé prsty

Anti-RNP

Symptomy SLE, SSc, PM

Vysoký titr anti-RNP 
korespondující skvrnitému 
typu ANA v titru >1:2000

Raynaudův fenomén 

Synovitida

Myozitida

Oteklé prsty

Upraveno podle Berard RA, Laxer RM. Curr Rheumatol Rep 2016;18(5):28. 



Kritéria pro klasifikaci MCTD
Časté symptomy Smíšené symptomy

Raynaudův fenomén Podobné SLE Polyartritida

Oteklé prsty nebo celé ruce Lymfadenopatie

Pozitivita anti-nRNP Erytém ve tváři

Perikarditida nebo pleuritida

Leukopenie nebo trombocytopenie

Podobné SSc Sklerodaktylie

Plicní fibróza, restriktivní změny nebo snížená DLCO

Hypomotilita nebo dilatace jícnu

Podobné PM Svalová slabost

Zvýšené svalové enzymy

Myogenní EMG

Kasukawa R, Tojo T, Miyawaki S. Preliminary diagnostic criteriafor classification of mixed connective tissue disease. In: KasukawaR, Sharp GC, editors. Mixed connective tissue disease and anti-nuclear antibodies. Amsterdam: Elsevier; 1987. p. 41–7.

Alespoň 1 z častých symptomů + pozitivní anti-nRNP. Jeden ze smíšených symptomů alespoň 
ve 2 kategoriích. Senzitivita 75%. Specificita 99,8%.  
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Anti-U1-RNP protilátky (nRNP)



Greidinger Rheum Dis Clin N Am 31 (2005) 437–450
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Anti-U1-RNP protilátky (nRNP)

• nRNP, U1-RNP

– U1 RNA

– Peptidy

• p70, A (33 kD), C (21 kD)

• Sm

– U1, U2, U4-6 RNA

– Peptidy

• D (16kD), BB’ (28, 29 kD). E, F, G. 



Purifikace RNP/Sm
imunoafintní
chromatografií

p70

A
BB’

C

D

Purifikovaný
komplex RNP/Sm

Vencovsky J, et al. Ann Rheum Dis 1992 Dec;51(12):1313-7. 

Purifikace antigenu 
RNP p70 na reverzní 
fázi pomocí HPLC



Asociace velmi vysokých hladin anti-p70 (>50 U) u pacientů s SLE s projevy MCTD
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Vencovsky J, et al. Ann Rheum Dis 1992 Dec;51(12):1313-7. 



Asociace velmi vysokých hladin anti-p70 (>50 U) u pacientů s SLE s projevy MCTD

Vencovsky J, et al. Ann Rheum Dis 1992 Dec;51(12):1313-7. 

Klinický projev Anti-p70 p

Myozitida 122 U
p=0.003Bez myozitidy 31 U

Projevy MCTD 167 U 
p<0.001Bez MCTD 33 U



Je MCTD definovaná jednotka s mírnějším průběhem nebo může mít 
závažný průběh či se vyvine v jiné onemocnění?

• Odlišná genetika
– MCTD: HLA DRB1*04:01 (HLA DRB1*04:04 protektivní)

– SLE: HLA DR2, DR3

– SSc: HLA DR5

– IIM: HLA DR3, 5, 7

– Anti-nRNP: HLA DR4.

• Vývoj v definované onemocnění – různá čísla: 42 %, 12%, 0 %, 10 %. 

• Není symptomaticky tak omezené a benigní jak bylo v původních popisech?  

– Plicní hypertenze častější? Až 23 %. Nejnovější práce (Norsko) PH v 3,4 %. 

– Ledvinové postižení? Až 20 %, mírný průběh.

– Neuralgie trigeminu, jinak nebývá neurologické postižení. 

• Mortalita 3 – 12 %. 



Léčba

• Podobná jako u jiných systémových revmatických 
onemocnění

– GK, HCQ, imunosupresiva

• Udržování rukou v teple, nekouřit, blokátory kalciových 
kanálů

• Prostaglandiny, sildenafil, sympatektomie, antagonisté 
receptorů pro endotelin-1

• Cyklofosfamid u ILD



RECITAL – dvojitě slepé 
hodnocení cyklofosfamid vs. 

rituximab u ILD 

97 pacientů

• IIM (45 %)

• SSc (38 %)

• MCTD (16 %)

Maher TM, et al. Lancet Respir Med 2022. 

DLco, kvalita života a další sekundární parametry 
se nelišily. 
RTX méně NÚ a nižší potřeba GK po 48 týdnech. 



Souhrn

• MCTD je pravděpodobně samostatné onemocnění

– definované zejména vysokými sérovými hladinami anti-nRNP
autoprotilátek (vysoký titr ANP skvrnitého typu) a

– přítomností polyartritidy, myozitidy, Raynaudova fenoménu, 
oteklých prstů, intersticiálního plicního postižení, dysfagie a

– variabilními příznaky dalších systémových revmatických 
onemocnění.

• Může mít závažnější průběh a potřebu agresivnější 
terapie, než bylo v původní definici.


