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Streszczenie
Twardzina układowa jest rzadką układową chorobą tkanki łącznej, w wyniku której dochodzi 
do postępującego włóknienia wielu narządów. Charakterystyczne jest występowanie w jej 
przebiegu dwóch klasycznych przeciwciał przeciwjądrowych: przeciw topoizomerazie I (Scl 
– 70, ATA) i przeciwcentromerowych (ACA). W ostatnich latach stwierdzono obecność prze-
ciwciał przeciw szerszej grupie antygenów, m.in. RNA polimerazie III, fibrylarynie, NOR90, 
Th/To, PM-Scl100, PM-Scl75, Ku, PDGFR, jednak ich znaczenie kliniczne jest stosunkowo mało 
poznane, a do niedawna metody ich oznaczania były dostępne wyłącznie w specjalistycznych 
laboratoriach. W literaturze pojawiło się więcej doniesień wiążących występowanie poszcze-
gólnych autoprzeciwciał z cechami klinicznymi twardziny układowej, np. anty-RNA polime-
razy III i twardzinowym przełomem nerkowym czy też anty-Ku z zapaleniem mięśni, stawów 
i przykurczami. Potwierdzeniem istotnej roli autoprzeciwciał w diagnostyce twardziny ukła-
dowej jest włączenie ich do nowych kryteriów klasyfikacyjnych choroby ACR/EULAR z 2013 r. 
W pracy omówiono aktualny stan wiedzy na temat znaczenia klinicznego poszczególnych 
autoprzeciwciał w twardzinie układowej.
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Summary
Systemic sclerosis (SSc) is a rare connective tissue disorder, which leads to progressive fibrosis 
of many organs. Its course is characterized by the presence of two classical autoantibodies: 
anti-topoisomerase I (ATA, Scl-70) and anti-centromere (ACA). In recent years, the presence 
of antibodies against a wider range of antigens was demonstrated, namely: RNA polymerase 
III, fibrillarin, NOR90, Th/To, PM-Scl-100, PM-Scl-75, Ku, PDGFR, but their clinical significance 
is relatively little known and until recently the methods of their assessment were available 
only in specialized laboratories. More and more reports in the literature indicate existence 
of links between the presence of selected autoantibodies with clinical correlations i.e. anti-
-RNA polymerase III with scleroderma renal crisis or anti-Ku and myositis, arthritis and joint 
contractures. The importance of autoantibodies in the diagnostic process was underlined 
by their inclusion into the new ACR/EULAR 2013 classification criteria for systemic sclerosis. 
This work reviews the current knowledge on the clinical significance of autoantibodies in 
systemic sclerosis.
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Wprowadzenie

Twardzina układowa (systemic sclerosis) jest rzadką 
układową chorobą tkanki łącznej o nieznanej etiologii, 
niedokładnie poznanej patogenezie i patomechanizmie, 
w  którym główną rolę odgrywają zaburzenia naczyń 
mikrokrążenia, złożone zaburzenia immunologiczne 
i rozległe włóknienie niemal wszystkich narządów orga-
nizmu człowieka [12].

Według różnych doniesień u 90-95% chorych na twar-
dzinę układową można wykazać obecność przeciw-
ciał przeciwjądrowych metodą immunofluorescencji 
pośredniej.

Typowe jest występowanie dwóch „klasycznych” prze-
ciwciał przeciwjądrowych: przeciw topoizomerazie 
I (Scl-70, ATA) i przeciwcentromerowych (ACA) wykry-
wanych metodą ELISA oraz powszechnie dostępną 
metodą immunoblotingu [14]. 

Warto podkreślić, że przeciwciała przeciw Scl-70 lub 
centromerom można wykryć prawie u  60% chorych, 
a  u  40% chorych spełniających kryteria rozpoznania 
twardziny układowej nie można było zidentyfikować 
przeciwciał przeciwjądrowych, mimo że u większości 

z nich stwierdza się obecność ANA metodą immunoflu-
orescencji pośredniej [40,44].

W laboratoriach serologicznych zidentyfikowano rza-
dziej występujące przeciwciała (zwane czasem niekla-
sycznymi) charakterystyczne dla twardziny układowej: 
przeciwciała przeciw RNA polimerazie III, fibrylarynie 
(anty-U3-RNP), NOR90 (anty-hUBF), Th/To, PM-Scl, Ku 
i PDGFR, jednak długo nie można było ich rutynowo oce-
niać w praktyce klinicznej ze względu na mało dostępne 
metody ich oznaczania (m.in. metoda radioizotopowa). 
W ostatnich latach dokonał się postęp w dziedzinie sero-
logii, stworzono wiarygodne, powtarzalne i nietrudne 
w wykonaniu testy wykrywające ich obecność w suro-
wicy [3,34,43,44].

W 2013 r. opublikowano nowe kryteria klasyfikacyjne 
ACR/EULAR dla twardziny układowej, które uwzględniły 
obecność jednego z trzech przeciwciał swoistych dla SSc: 
przeciwcentromerowych (ACA), przeciw topoizomerazie 
I (ATA) i przeciw RNA polimerazie III (RNAP), nadając im 
wagę 3 punktów, przy czym 9 jest wystarczające, by cho-
rego sklasyfikować jako SSc. Podkreśla to istotną rolę, 
jaką te autoprzeciwciała pełnią w diagnostyce choroby, 
zwłaszcza jeśli wziąć pod uwagę, że poprzednio obowią-
zujące kryteria opierały się tylko na danych klinicznych 
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ACA – przeciwciała przeciw centromerom (anti-centromere antibodies), ACR – Amerykańskie 
Towarzystwo Reumatologiczne (American College of Rheumatology), AFA – przeciwciała przeciw 
fibrylarynie (anti-fibrillarin antibodies), AIH – autoimmunologiczne zapalenie wątroby (autoim-
mune hepatitis), ANA – przeciwciała przeciwjądrowe (anti-nuclear antibodies), ATA – przeciwciała 
przeciw topoizomerazie I, anty-Scl70 (anti-topoisomerase I antibodies), CENP-A – centromerowe 
białko A (centromere protein A), CENP-B – centromerowe białko B (centromere protein B), CK 
– kinaza kreatynowa (creatine kinase), CREST – akronim będący konstelacją objawów często 
występujących wśród chorych na ograniczoną postać twardziny układowej (calcinosis, Raynaud 
phenomenon, esophageal dismotility, sclerodactyly, telangiectasias), dcSSc – uogólniona skórna 
postać twardziny układowej (diffuse cutaneous systemic sclerosis), ELISA – test immunoenzyma-
tyczny (enzyme-linked immunosorbent assay), EULAR – Europejska Liga Przeciw Reumatyzmowi 
(European League Against Rheumatism), HRCT – tomografia komputerowa wysokiej rozdzielczości 
(high resolution computed tomography), ILD – śródmiąższowa choroba płuc (interstitial lung 
disease), lcSSc – ograniczona skórna postać twardziny układowej (limited cutaneous systemic 
sclerosis), PAH – tętnicze nadciśnienie płucne (pulmonary arterial hypertension), PBC – pierwotna 
marskość żółciowa wątroby (primary biliary cirrhosis), PDGFR – receptor dla płytkowego czynnika 
wzrostu (platelet derived growth factor receptor), SRC – twardzinowy przełom nerkowy (sclero-
derma renal crisis), SSc – twardzina układowa (systemic sclerosis)
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Russo i wsp. oszacowali swoistość przeciwciał przeciwko 
CENP-A i CENP-B na odpowiednio 93 i 96,5% [37], nato-
miast Reveille i Solomon, opierając się na danych pocho-
dzących z 6 badań, w których wzięło udział ponad 800 
chorych, stwierdzili że swoistość ACA metodą immuno-
fluorescencji pośredniej wynosiła 99,9% [35].

Przeciwciała przeciw topoizomerazie I (Scl-70, ATA)

Autoantygen Scl-70 to białko o masie 70 kDa, wykryte 
metodą immunoprecypitacji, a następnie zidentyfiko-
wane biochemicznie jako produkt degradacji 100 kDa 
DNA topoizomerazy I, enzymu uczestniczącego w repli-
kacji DNA [16]. U chorych z obecnością przeciwciał anty-
-Scl70 (ATA) zazwyczaj rozwija się postać uogólniona 
twardziny i wiąże się to z gorszym rokowaniem [16]. Czu-
łość tych przeciwciał obliczono na 41%, a swoistość na 
99,5%. Ich występowanie wiąże się ze zwiększonym ryzy-
kiem włóknienia śródmiąższowego płuc, twardzinowego 
przełomu nerkowego i chorób serca [35]. 

Przeciwciała przeciw RNA polimerazie III (anty-RNAP III)

Celem dla tych przeciwciał jest enzym RNA polimeraza 
III biorący udział w transkrypcji RNA [21]. Ich swoistość 
w twardzinie oszacowano na 98,8%, a czułość na 10,7% 
[38]. Obecność tych przeciwciał wiąże się z uogólnio-
nym wariantem choroby i wyraźnie koreluje z wystąpie-
niem twardzinowego przełomu nerkowego (SRC) [30]. 
W badaniu japońskim przeprowadzonym z udziałem 29 

oraz radiologicznych, nie uwzględniając immunologicz-
nych [27]. W tabeli 1 przestawiono nowe kryteria klasy-
fikacyjne ACR/EULAR dla SSc [42].

Znaczenie kliniczne przeciwciał nieklasycznych jest 
mniej ugruntowane niż w przypadku ATA i ACA. Istnieją 
doniesienia o różnicach fenotypowych u chorych z róż-
nych grup etnicznych, a w dostępnym piśmiennictwie 
nie ma danych o ich występowaniu w populacji polskiej. 
Poniżej przedstawiono stan wiedzy na temat występo-
wania i roli autoprzeciwciał w twardzinie układowej.

Przeciwciała przeciwcentromerowe (ACA)

Białka centromerów, głównych składników komórko-
wych w organizacji chromosomów w metafazie, są celem 
dla tych swoistych dla twardziny układowej przeciw-
ciał. Wśród nich zidentyfikowano wiele autoantygenów 
CENP-A do G oraz CENP-O (centomere proteins, CENP), 
natomiast znaczenie kliniczne przypisuje się jedynie 
CENP-A i CENP-B [19]. Pacjenci z obecnością przeciwciał 
ACA stanowią 20-30% chorych na twardzinę układową 
i  najczęściej rozwijają jej ograniczoną postać (lcSSc) 
[14]. W  tej grupie istnieje większe ryzyko tętniczego 
nadciśnienia płucnego (SSc-PAH) i pierwotnej marsko-
ści żółciowej wątroby (PBC), a mniejsze włóknienia śród-
miąższowego płuc. Stwierdzono dużą zależność między 
obecnością ACA a występowaniem zespołu CREST (cal-
cinosis, Raynaud phenomenon, esophageal dismotility, 
telangiectasias) jako wariantu postaci ograniczonej [35]. 

Tabela 1. Kryteria klasyfikacyjne twardziny układowej wg ACR/EULAR [42] w tłumaczeniu [46]a

Kryterium Podkryterium Punktacjab

Stwardnienie skóry palców obu rąk szerzące się proksymalnie od stawów 
śródręczno-paliczkowych (kryterium wystarczające do rozpoznania)

– 9

Stwardnienie skóry palców (uwzględnić najwyższą punktację)
palce obrzmiałe 2

sklerodaktylia (między stawami śródręcznopaliczkowymi 
a międzypaliczkowymi bliższymi)

4

Uszkodzenia opuszek palców (uwzględnić najwyższą punktację)
owrzodzenia opuszek palców 2

bliznowate zmiany na opuszkach palców 3

Teleangiektazje – 2

Nieprawidłowości w naczyniach włosowatych łożyska paznokci – 2

Tętnicze nadciśnienie płucne i/lub śródmiąższowa choroba płuc 
(maksymalna punktacja – 2)

tętnicze nadciśnienie płucne 2

śródmiąższowa choroba płuc 2

Objaw Raynauda – 3

Autoprzeciwciała związane z twardziną układową 
(przeciwcentromerowe, przeciwko topoizomerazie I [anty-Scl-70], 

przeciwko RNA polimerazie III) (maksymalna punktacja – 3)

przeciwcentromerowe (ACA) przeciwko topoizomerazie 
I (ATA) przeciwko RNA polimerazie III (RNAP)

3

a Kryteria odnoszą się do każdego pacjenta uwzględnianego przy włączaniu do badań nad twardziną układową. Nie mają zastosowania wobec pacjentów ze 
stwardnieniem skóry nieobejmującym palców rąk ani pacjentów z chorobami przypominającymi twardzinę, które są bardziej prawdopodobną przyczyną objawów 
(np. układowe włóknienie nerkopochodne, uogólniona postać twardziny miejscowej, eozynofilowe zapalenie powięzi, stwardnienie skóry w przebiegu cukrzycy, 
twardzinowy obrzęk śluzakowaty [scleromyxoedema], erythromelalgia, porfiria, liszaj twardzinowy, choroba przeszczep przeciwko gospodarzowi [GvHD], 
cheiroartropatia cukrzycowa).
b Łączna liczba punktów jest sumą najwyższej punktacji z każdej kategorii. Wynik ≥9 oznacza pewne rozpoznanie twardziny układowej.
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z zespołami nakładania wobec obu przeciwciał jedno-
cześnie. Obecność tych przeciwciał wiązała się z zapa-
leniem mięśni, zajęciem płuc i owrzodzeniami palców, 
natomiast rzadziej występowało w tej grupie tętnicze 
nadciśnienie płucne [15].

Przeciwciała przeciw Ku

Ku jest białkiem wiążącym dwuniciowe DNA i  pełni 
fundamentalną rolę w jego naprawie [2]. Belizna i wsp. 
podają, że przeciwciała przeciw Ku występują u  55% 
chorych z  nakładaniem zapalenia wielomięśniowego 
i twardziny układowej [2]. Nie są swoiste dla twardziny 
układowej, gdyż wykazano je w niezróżnicowanej choro-
bie tkanki łącznej, toczniu rumieniowatym układowym, 
reumatoidalnym zapaleniu stawów, zapaleniu wielo-
mięśniowym i zespole Sjögrena [22]. Wśród chorych na 
twardzinę układową Rozman i wsp. stwierdzili ich czę-
stość na poziomie 2,2% oraz wykazali dodatnią korela-
cję z objawami zajęcia układu mięśniowo-szkieletowego: 
zwiększonym stężeniem markerów zapalenia mięśni, 
zapaleniem stawów i przykurczami stawowymi, nato-
miast ujemną korelację stwierdzono z obecnością owrzo-
dzeń palców i teleangiektazji [36].

Przeciwciała przeciw NOR90 (anty-hUBF)

Autoprzeciwciała te reagują swoiście z  jąderkowym 
czynnikiem transkrypcyjnym NOR 90, zwanym także 
hUBF (human upstream binding factor) uczestniczącym 
w  syntezie podjednostek rybosomalnego RNA [7,10]. 
Przeciwciała te nie są swoiste dla twardziny układowej; 
można je stwierdzić w pierwotnym zespole Raynauda, 
toczniu rumieniowatym układowym, reumatoidalnym 
zapaleniu stawów i  zespole Sjögrena. Nie ma badań 
kohortowych oceniających ich występowanie i korelacje 
kliniczne, ale z opisu przypadku wynika, że ich występo-
wanie wiąże się raczej z postacią ograniczoną choroby, 
niedużym zajęciem narządów wewnętrznych i dobrym 
rokowaniem [7,14]. Villalta i  wsp. niedawno stwier-
dzili występowanie tych przeciwciał u 4,8% chorych na 
twardzinę układową, a wśród pacjentów z obecnością 
przeciwciał anty-NOR90 aż 9 z 10 chorych miało postać 
ograniczoną choroby [43].

Przeciwciała przeciw receptorowi dla PDGF (anty-PDGFR)

Po raz pierwszy opisał je Baroni, identyfikując te prze-
ciwciała u wszystkich pacjentów z twardziną układową 
w grupie badanej i nie stwierdzając ich u żadnej osoby 
z grupy kontrolnej z innymi chorobami reumatycznymi 
[1]. Miały mieć właściwości agonistyczne dla receptora 
płytkowego czynnika wzrostu (platelet derived growth 
factor receptor, PDGFR). Loizos nie potwierdził jednak 
swoistości tych przeciwciał dla twardziny układowej 
(obecne były u  32,7% chorych z  twardziną układową 
oraz 34% osób z grupy kontrolnej) [23], natomiast Clas-
sen nie wykazał aktywności agonistycznej anty-PDGFR 
[6]. Brak powtarzalności i ogromne rozbieżności między 
wynikami uzyskanymi przez Baroniego i wsp. a innymi 

pacjentów, w których krwi stwierdzono to przeciwciało, 
częstość tego powikłania wyniosła 10% [38]. W szwedz-
kiej grupie 16 chorych z SRC Hesselstrand i wsp. stwier-
dzili, że aż 7 było nosicielami anty-RNAP III, a  iloraz 
szans na rozwinięcie przełomu nerkowego wyniósł 
OR=8,9 (95%CI 2,6-29,6, p=0,001) przy obecności tych 
przeciwciał [18].

Przeciwciała przeciw Th/To

Antygen Th/To to konglomerat rybonukleoproteinowy 
nazywany także kompleksem ludzkiej RNazy MRP o wła-
ściwościach endonukleazy [25]. Mitri i wsp. z Tennessee 
(USA), porównali przebieg choroby pacjentów z twar-
dziną układową z obecnością przeciwciał Th/To (n=87 
chorych, wszyscy lcSSc) z  chorymi ACA dodatnimi. 
Wykazano częstsze występowanie tętniczego nadci-
śnienia płucnego w grupie Th/To względem ACA dodat-
nich (28 vs 18%) i śródmiąższowej choroby płuc (48 vs 
13%) [29]. W badaniu 216 włoskich pacjentów z twar-
dziną układową stwierdzono 3,7% osób z przeciwciałem 
przeciw Th/To. Podobnie jak w badaniu amerykańskim 
wszyscy mieli ograniczoną postać choroby i stwierdzono 
związek z występowaniem choroby śródmiąższowej płuc 
i zapaleniem osierdzia, a przebieg choroby określono 
jako łagodny [5].

Przeciwciała przeciw fibrylarynie (anty-U3RNP, AFA)

Fibrylaryna to rybonukleoproteina będąca wczesnym 
markerem tworzenia jąderka w komórkach dzielących 
się. Jej podjednostka o masie 35 kDa jest celem dla anty-
-U3RNP [39]. Przeciwciało to wiąże się z  uogólnioną 
postacią choroby i  jest dla niej swoiste. Jego częstość 
wśród chorych na twardzinę układową w Wielkiej Bry-
tanii oszacowano na 4,1% i stwierdzono częste występo-
wanie w tej podgrupie pacjentów cech zapalenia mięśni, 
tętniczego nadciśnienia płucnego, zajęcia serca i nerek 
[41]. W grupie Afroamerykanów przeciwciało to stwier-
dzono u 18,5% chorych. Pacjenci z jego obecnością byli 
młodsi, częściej u nich występowały owrzodzenia pal-
ców, biegunki, zapalenie osierdzia, natomiast w porów-
naniu do chorych bez obecności tego przeciwciała 
stwierdzano u nich mniejsze zajęcie płuc [39].

Przeciwciała przeciw PM-Scl

PM/Scl to jąderkowy kompleks makromolekularny 
zwany ludzkim egzosomem o właściwościach rybonu-
kleazy, istotny w  obróbce rybosomalnego RNA oraz 
degradacji mRNA. Jego dwie podjednostki o masie czą-
steczkowej 75 i 100 kDa są antygenami dla przeciwciał 
anty-PM-Scl [24,26]. Hanke i wsp. przeanalizowali wystę-
powanie przeciwciał przeciw PM-Scl-75 i  PM-Scl-100 
i stwierdzili częstość występowania w SSc odpowiednio 
10,4 i 7,1%, a sumaryczną czułość anty-PM-Scl w twar-
dzinie układowej na 12,5%. U chorych z dcSSc przeciw-
ciała te występowały w 19,8%, natomiast w zespołach 
nakładania w 17,6%. Pacjenci z dcSSc wykazywali reak-
tywność głównie w odniesieniu do PM-Scl-75, a chorzy 
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z  innymi bardziej swoistymi chorobowo przeciwcia-
łami [8]. Mogą jednak występować w sposób izolowany 
lub jako współistniejące, np. w zapaleniach mięśni oraz 
twardzinie układowej [9,33]. Nie stwierdzono jak dotąd 
związku z jakąkolwiek kliniczną postacią twardziny ukła-
dowej [33]. 

W tabeli 2 podsumowano czułość i swoistość omawia-
nych autoprzeciwciał w  diagnostyce SSc oraz udo-
kumentowane w  literaturze związki ich obecności 
z objawami klinicznymi twardziny układowej.

Podsumowanie

Identyfikowanie autoprzeciwciał w SSc ma znaczenie 
zarówno diagnostyczne, jak i prognostyczne, gdyż wska-
zuje podgrupy pacjentów o określonej postaci choroby 
i przebiegu klinicznym. Przeciwciała skierowane prze-

badaczami budzą niemałe kontrowersje w środowisku 
naukowym i nakazują podchodzić do nich z dużą ostroż-
nością.

Przeciwciała przeciw Ro-52

Antygen SS-A/Ro składa się z  dwóch polipeptydów 
o masie 60 i 52 kDa. Drugi z nich jest cytoplazmatyczną 
rybonukleoproteiną swoistą dla ludzi i celem dla prze-
ciwciał anty-Ro-52 [8]. Są to jedne z najczęściej wykry-
wanych autoprzeciwciał i występują w wielu chorobach 
reumatycznych, m.in. toczniu rumieniowatym układo-
wym, toczniu skórnym, zespole Sjögrena, twardzinie 
układowej, zapaleniach mięśni, wrodzonym bloku serca 
oraz autoimmunologicznych chorobach wątroby, takich 
jak pierwotna żółciowa marskość wątroby (PBC) i auto-
immunologiczne zapalenie wątroby (AIH). Ich znacze-
nie diagnostyczne polega głównie na współistnieniu 

Tabela 2. Podsumowanie opisywanych w literaturze związków między obecnością przeciwciał przeciw antygenom a wybranymi objawami twardziny układowej

Przeciwciała 
przeciw 

antygenowi

Czułość
[%]

Swoistość
[%]

Istotne związki objawów twardziny układowej w podgrupach pacjentów według przeciwciał

Scl-70 (ATA) 18-48 99
Występują u 60% chorych z dcSSc; częstsze zajęcie skóry, włóknienie śródmiąższowe płuc, przykurcze i zmiany 

w EKG, owrzodzenia palców oraz ogólnie bardziej aktywna choroba niż u chorych bez tego przeciwciała [16]

CENP-A i CENP-B 
(białka 

centromerów)
20-43 96-97

Występują u 57% chorych z lcSSc [40]; łagodniejszy przebieg choroby [45], mniejsze zajęcie skóry według skali 
Rodnana, mniej owrzodzeń palców, rzadsze włóknienie śródmiąższowe płuc, twardzinowy przełom nerkowy 

i myositis; częstsze tętnicze nadciśnienie płucne [19]

RNA polimeraza III 
(RNAP)

2-15 99
Zazwyczaj u chorych rozwija się postać dcSSc i osiągają wysokie wartości zajęcia skóry wg Rodnana (mRSS) 

[38]; częstsze zajęcie nerek niż u chorych z ATA [4]; częstszy twardzinowy przełom nerkowy [28, 31], zapalenie 
stawów, mięśni i przykurcze; większe ryzyko nowotworu w ciągu 5 lat od początku zmian skórnych [32]

Fibrylaryna (anty-
U3RNP, AFA)

1-10 92-100

U 2/3 chorych rozwija się dcSSc; częściej w tej grupie występuje tętnicze nadciśnienie płucne, 
zapalenie mięśni i zajęcie nerek [41]; młodszy wiek chorych, częstsze owrzodzenia palców, 

zapalenie osierdzia i ciężkie zajęcie dolnego odcinka przewodu pokarmowego, 
lżejsze zajęcie płuc [39]

NOR90 (anty-hUBF) 3-5 92-98
lcSSc, brak dużych badań oceniających zależności przeciwciała z objawami twardziny układowej; nie są swoiste 

dla choroby, występują także w zespole Sjögrena i reumatoidalnym zapaleniu stawów [10]

Th/To 1-7 98
Zazwyczaj postać lcSSc; częstsze włóknienie śródmiąższowe płuc i zapalenie osierdzia [5]; 

obserwuje się w tej grupie częstsze tętnicze nadciśnienie płucne i SSc-ILD, a mniejsze zajęcie skóry 
w stosunku do chorych ACA dodatnich [29]

PM-Scl 0-13 93-98
Zespoły nakładania twardziny układowej i zapalenia wielomięśniowego (PM/SSc) lub postać lcSSc; zapalenie 
mięśni (w tym wzrost CK), zajęcie płuc i owrzodzenia palców, rzadsze występowanie tętniczego nadciśnienia 

płucnego i zaburzeń przewodu pokarmowego [15, 20]

Ku 2-5 ?-96

Występują u 55% chorych z zespołem nakładania twardziny układowej i zapalenia wielomięśniowego (PM/SSc) 
[2]; Charakterystyczne jest występowanie klinicznych wykładników zapalenia mięśni, stawów i przykurczy [36]; 

W dużym badaniu wśród chorych z tym przeciwciałem stwierdzono: u 31% chorych niezróżnicowaną chorobę 
tkanki łącznej; 29% twardzinę układową; 18% toczeń rumieniowaty układowy; 11% reumatoidalne zapalenie 

stawów; 7% zapalenie wielomięśniowe i u 3% zespół Sjögrena [22]

PDGFR ? ?
Kontrowersyjne doniesienia na temat częstości występowania 1-100% chorych na twardzinę układową 

[1,6,13,23]. Brak badań zależności między obecnością przeciwciał a objawami klinicznymi choroby.

Ro-52 18-35 50
We wtórnym zespole Sjögrena w twardzinie układowej [11], nieswoiste [17] i występują w wielu 

konfiguracjach z innymi przeciwciałami swoistymi dla twardziny układowej. Nie stwierdza się szczególnych 
związków z objawami klinicznymi [33]
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nicze nadciśnienie płucne. Takie informacje mają duże zna-
czenie dla monitorowania chorych poprzez stratyfikację 
ryzyka wystąpienia istotnych klinicznie powikłań choroby 
i wcześniejszej interwencji terapeutycznej.

W  kontekście badań podstawowych za mało wiemy 
o faktycznej roli przeciwciał przeciwjądrowych w twar-
dzinie układowej: czy są one jedynie markerem choroby, 
czy też odgrywają rolę patogenetyczną [30]? 

Niewątpliwie istnieje potrzeba dalszych badań nad auto-
przeciwciałami w twardzinie układowej, zwłaszcza tymi 
najrzadziej występującymi: AFA, Th/To, NOR90, Ku, 
PDGFR, gdyż wiedza o nich jest nadal niedostateczna.

ciw Scl-70, RNA polimerazie III i fibrylarynie najczęściej 
występują u  chorych z  uogólnioną postacią choroby, 
a te wiążące się z białkami centromerów, NOR90, Th/To 
zazwyczaj występują u chorych z postacią ograniczoną 
SSc. Obecność przeciwciał przeciw PM/Scl oraz Ku silnie 
wiąże się z zespołem nakładania twardziny układowej 
i zapalenia wielomięśniowego. 

Klasyfikacja pacjentów na podstawie przeciwciał ma także 
znaczenie w prognozowaniu zmian narządowych, bowiem 
u chorych z obecnością przeciwciał przeciw RNA polimera-
zie III jest istotnie wyższe ryzyko wystąpienia twardzino-
wego przełomu nerkowego, a u chorych z przeciwciałami 
przeciw składnikom centromerów częściej rozwija się tęt-
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