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Παποςζίαζη πεπιζηαηικού 

Άνδρασ,  35 ετϊν, επιςκζπτεται το ΣΕΠ Πακολογικοφ με αναφερόμενεσ αρθραλγίες 

και μυαλγίες από μθνόσ και ςυνοδό αδυναμία. Επίςθσ, αναφζρει εμπφρετο (εωσ 

38,5C) με ρίγοσ κατά τισ νυκτερινζσ ϊρεσ που υφίεται με λιψθ παρακεταμόλθσ. 

Σζλοσ, αναφζρει απϊλεια ςωματικοφ βάρουσ ~5kg ςτο διάςτθμα αυτό. Χωρίσ 

λοιπά ςυνοδά ςυμπτϊματα. 



Ατομικό αναμνηςτικό 
‣Χωρίσ ιδιαίτερθ πακολογία 
‣Προ 1 ζτουσ, νοςθλεία ςε ΩΡΛ λόγω ςιελολικίαςθσ 
‣Πρόςφατθ λοίμωξθ αναπνευςτικοφ 
 

Φάρμακα 
‣Ουδζν 
 

Αλλεργίεσ 
‣Δεν αναφζρει ςε φάρμακα και τροφζσ 
 

Κοινωνικό αναμνηςτικό 
Εργαςία: οικοδόμοσ 
υνικιηε να καταναλϊνει μεγάλεσ ποςότθτεσ αλκοόλ, 
αλλά αναφζρει ςθμαντικι μείωςθ τα τελευταία 2 ζτθ 
‣Δεν καπνίηει, δεν κάνει χριςθ ναρκωτικϊν ουςιϊν 
‣Ηει με τθ ςφηυγο και τα δφο παιδιά του 
‣Χωρίσ ενεργό ςεξουαλικι ηωι εκτόσ γάμου 
‣υχνά ταξίδια ςε τόπο καταγωγισ του (Αλβανία) 
 

Οικογενειακό ιςτορικό 
‣Πατζρασ απεβίωςε ςε θλικία 49 ετϊν λόγω Ca νεφροφ 

Λήτη Ιζηοπικού 



Κλινική εξέηαζη 

Ιεθαλή και ηπάσηλορ 

•    Χυπίρ ιδιαίηεπα εςπήμαηα 

Ιαπδιαγγειακό ζύζηημα και πνεύμονερ 

• S1S2 πςθμικοί – εςκπινείρ, συπίρ θςζήμαηα, 
ππόζθεηοςρ ήσοςρ ή πεπικαπδιακή ηπιβή 

• Ακπόαζη πνεςμόνυν: θςζιολογικό αναπνεςζηικό 
τιθύπιζμα με ήπια μείυζη ζηιρ βάζειρ 

• θύξειρ τηλαθηηέρ ομόηιμα ζε άνυ και κάηυ άκπα 

 
Μεςπικό ζύζηημα 

• Ιπανιακά νεύπα καηά θύζη 
• Μςφκή ιζσύρ ζε άνυ άκπα: 5/5 

(ΑΡ), 3/5 (ΔΕ) (πεπιοπιζμόρ 
λόγυ άλγοςρ) 

• Λςφκή ιζσύρ ζε κάηυ άκπα: 5/5 
• Χυπίρ εζηιακή ζημειολογία 

Ιοιλία 

• Λαλακή, εςπίεζηη, ανώδςνη με 
θςζιολογικούρ ενηεπικούρ ήσοςρ 

• Ήπαπ: τηλαθηηό 
• Σπλήναρ: τηλαθηηόρ 

Δέπμα μεη’ εξαπηημάηυν και βλεννογόνοι 

• Χυπίρ ιδιαίηεπα εςπήμαηα 

Λςοζκελεηικό ζύζηημα 

• Απθπώζειρ συπίρ εικόνα ζςλλογήρ ςγπού 
• Έκλςζη άλγοςρ δεξιού ώμος καηά ηην 

εξέηαζη 
• Μειυμένη κινηηικόηηηα ζε ΔΕ άνυ άκπο 
• Ιινηηικόηηηα ζε λοιπά μέλη καηά θύζη 
• Εςαιζθηζία καηά ηην τηλάθηζη ηυν 

γαζηποκνημίυν άμθυ 

Ζυηικά ζημεία 

• Θεπμοκπαζία: 38.2C 
• θςγμοί: 83 bpm 
• Α.Π.: 131/77 mmHg 

• Αναπν. κινήζειρ: 20/λεπηό 
• SpO2: 95% o.a. 

Γενική καηάζηαζη αζθενούρ:  Άνεηορ, ήζςσορ, έδινε καλέρ πληποθοπίερ 



Εξέηαζη Αποηέλεζμα θ.η. Εξέηαζη Αποηέλεζμα θ.η. 

Αιμαηοκπίηηρ (%) 42,3 40-54 INR 1,07 0,8 - 1,2 

Αιμοζθαιπίνη (g/dl) 14,5 13,5-18 PT 14,3 13,4 

Λεςκά (mm3) 11410 4.000-10.000 aPTT 34,1 28,0 

Αιμοπεηάλια (mm3) 330000 
150.000-
400.000 

Αμςλάζη (IU/l) 41 0-90 

TKE (mm/h) 42 0-20 Μάηπιο (mmol/l) 137 136-145 

Οςπία (mg/dl) 29 6-23 Ιάλιο (mmol/l) 4,83 3,4-5,0 

Ιπεαηινίνη (mg/dl) 0,71 0,5-1,2 

Χολεπςθπίνη ολική (mg/dl) 0,5 0-1  ΓΕΜΘΙΗ ΟΥΡΩΜ 

Κεςκυμαηίνη (g/dl) 6,9 6,0-8,4 pH 6,5 

ALT (U/l) 77 10-35 Ειδικό βάπορ 1028 

AST (U/l) 123 10-35 Λεύκυμα +2 

ALP (U/l) 254 35-125 Αιμοζθαιπίνη +2 

γ-GT 144 10-52 Πςοζθαίπια 1-3 

CK (U/l) 58 40-190 Επςθπά 4-6 

CRP (mg/l) 79 <6,0 Ι/α ούπυν - 

Δπγαζηηπιακόρ έλεγσορ 



Απεικονιζηικόρ έλεγσορ καηά ηην ειζαγυγή 

US κξιλίαπ 

 
•Διαρςάρειπ ήπαςξπ: 

16,5 εκ 
•Φυσιολογική ηχοδομή και 

σχήμα 

•Διάταση τωμ 

εμδοηπατικώμ χολαγγείωμ 

•Χοληδόχος κύστη 

πάγκρεας και μεφροί: 

χωρίς εμφαμή παθολογία 

•Σπλήμαπ: 14 εκ 

υωοίπ άλλα εμταμή 

παθξλξγικά 

εσοήμαςα 
•Κοιλιακή αορτή: κφ 

 

CXR: Επίςαρη βοξγυξαγγειακξύ δικςύξσ υωοίπ εικόμα ρατξύπ ξογάμωρηπ ή 

διηθημάςωμ από ςξ παοέγυσμα με πιθαμά ιμωδξαςελεκςαςικά ρςξιυεία ρε δενιά 

βάρη, πλευροδιαφραγματικές γωμίες ελεύθερες, ΚΘΔ εμτός φυσιολογικώμ ορίωμ 



Ο αςκενισ ειςιχκθ ςτθν Β’ Πακολογικι Κλινικι προσ διερεφνθςθ: 
 

• Παρατεινόμενο εμπφρετο 

• Θπατοςπλθνομεγαλία 

• Αρκραλγίεσ – μυαλγίεσ 

•Μικροςκοπικι αιματουρία 

• Απϊλεια βάρουσ 

 

Πποβλήμαηα αζθενούρ  



Κφρια νοςήματα που πρζπει να διερευνηθοφν 

Λοιμϊξεισ 

Ενδοκαρδίτιδα 

Βρουκζλλωςθ 

Ιογενείσ θπατίτιδεσ 
CMV, EBV  

Γονοκοκκαιμία απόςτθμα 

Σb 

Κακοήθειεσ Λζμφωμα 

υμπαγείσ όγκοι Ca 
νεφροφ, 
θπατοκυτταρικό Ca, 
μεταταςτατικοί όγκοι 

Ρευματικά 
Νοςήματα 

Οροαρνθτικζσ αρκρίτιδεσ, ΡΑ 

Αγγειίτιδεσ  

Φλεγμονϊδεισ μυοπάκειεσ 

Ν. Still 

Παθήςεισ 
ήπατοσ 
χοληφόρων 

αρκοείδωςη 



  Αποηελέζμαηα επιππόζθεηος επγαζηηπιακού ελέγσος 

Ενέςαρη Απξςέλερμα τ.ς. Ενέςαρη Απξςέλερμα 

TSH (mIU/l) 0,71 0,5-5,7 Mantoux + IGRA Αρμητικές 

HIV I + II Αρμητικό 

Αλδξλάρη (U/l) 11,8 0,0-7,7 EBV (VCA) IgG Θετικό 

CK (U/l) 58 40-190 EBV (VCA) IgM Αρμητικό 

ALT (U/l) 77 10-35 BRUCELLA IgG Αρμητικό 

AST (U/l) 123 10-35 BRUCELLA IgM Αρμητικό 

ALP (U/l) 254 35-125 CMV IgG Θετικό 

γ-GT 144 10-52 CMV IgM Αρμητικό 

HSV 1+2 IgG Θετικό 

HBV Αρμητικό HSV 1+2 IgM Αρμητικό 

HCV Αρμητικό LEISHMANIA Αρμητικό 

LEPTOSPIRA Αρμητικό 

•Οι δείκτεσ φλεγμονήσ (ΣΚΕ, CRP) ιταν αυξημζνοι, 
υποδθλϊνοντασ μία κάποια φλεγμονϊδη 
διεργαςία ή κάποια λοίμωξη με περαιτζρω αφξθςθ 
τθσ CRP τθ 2θ θμζρα (101 mg/dl) και μζγιςτθ τιμι 
170 mg/dl. 
 
•Από τθ γενική οφρων παρατθρικθκε 
μικροςκοπική αιματουρία  
•Ακανκοκφτταρα οφρων: αρνθτικά. 

 
•Coombs: αρνθτικι 
 
•Wright, Rose Bengal: αρνθτικζσ 
 
•RPR και VDRL: αρνθτικζσ 
 
•Καλλιζργειεσ αίματοσ: αρνθτικζσ 



Αξονική ηομογπαθία ηπασήλος, θώπακορ, κοιλίαρ  
(5 ημέπερ από ηην ειζαγυγή ηος αζθενούρ) 

Δπιππόζθεηορ απεικονιζηικόρ έλεγσορ 

CT τραχήλου: 
•πολλαπλοί λεμφαδζνεσ ςε όλα 
τα τραχθλικά τρίγωνα (μζγιςτθ 
διάμετροσ 22 χιλ) 

CT Θϊρακοσ: 
 

•πολλαπλζσ οηϊδεισ ςκιάςεισ 
διάςπαρτα ςτο πνευμονικό 
παρζγχυμα, τυχαίασ κατανομισ, 
διαφόρων μεγεκϊν 
•μεγαλφτεροσ όηοσ με διάμετρο 1 
εκ και αςαφι όρια 
•περιοχζσ κολισ υάλου 
αμφοτερόπλευρα 
•αρκετοί μαςχαλιαίοι λεμφαδζνεσ 
<10 χιλ 
•λεμφαδζνεσ <10 χιλ ςτο 
μεςοκωράκιο 
•Ινωδοατελεκτατικά ςτοιχεία 
κάτω πνευμονικϊν πεδίων 

CT κοιλίασ: 
•Θπατομεγαλία: 18,6 εκ 
•πλθνομεγαλία: 14,8 εκ 
•Χωρίσ ελεφκερο υγρό ςτθν 
περιτοναϊκι κοιλότθτα 
•Ικανόσ αρικμόσ λεμφαδζνων ςτο 
μεςεντζριο κακϊσ και βουβωνικοί 
<10 χιλ 

Εςτάλη ανοςολογικόσ ζλεγχοσ: 
αναμονή αποτελεςμάτων 



Πεπαιηέπυ έλεγσορ… 

Διοιςοφάγειο ηχοκαρδιογράφημα 
υμπζραςμα: δεν παρατθροφνται εκβλαςτιςεισ βαλβίδων, φυςιολογικζσ βαλβιδικζσ 
ροζσ. 

ΗΜΓ κάτω άκρων 
υμπζραςμα: χωρίσ πακολογικά ευριματα. 

Οςτεομυελική βιοψία: (-) ςτοιχεία κακοικουσ νεοπλαςματικισ εξεργαςίασ 



Πεπαιηέπυ έλεγσορ… 

Λεφκωμα οφρων 24h: 1,66 gr 

Νεφρολογική εκτίμηςη για πιθανή βιοψία: δεν αποτελεί 
πρϊτθ επιλογι για τον αςκενι, ηθτικθκε πιθανή βιοψία 
ήπατοσ μετά από γαςτρεντερολογικι εκτίμθςθ US ΝΟΚ 

ΔΕ νεφρόσ: 12,7 εκ 
ΑΡ νεφρόσ: 12,3 εκ 
Φυςιολογικι θχοδομι 
Χωρίσ εικόνα υδρονζφρωςθσ 
Ουροδόχοσ κφςτθ: χωρίσ ευριματα. 



Πεπαιηέπυ έλεγσορ… 

Ενδοςκόπηςη ανϊτερου πεπτικοφ 
 

•τόμαχοσ: επιφανειακι γαςτρίτισ, κατά τόπουσ ατροφία ςτο άντρο 
•Ελιφκθςαν βιοψίεσ και αναρρόφθςθ περιεχομζνου για καλλιζργειεσ 
 
 
 

Βιοψία ήπατοσ: ελαφροφ βακμοφ αλλοιϊςεισ  χρόνιασ  ηπατίτιδασ, χωρίσ ίνωςη 

Βιοψία λεπτοφ εντζρου: Ατροφία λαχνϊν και ιπια υπερπλαςία των κρυπτϊν. Μζτρια πυκνζσ φλεγμονϊδεισ 
διθκιςεισ από λεμφοκφτταρα, πλαςματοκφτταρα και θωςινόφιλα. Αλλοιϊςεισ που κα μποροφςαν να 
παρατθρθκοφν ςε κοιλιοκάκη χωρίσ ωςτόςο να είναι πακογνωμονικζσ, (-) αλλοιϊςεισ αγγειΐτιδασ. 
Deamidated GP-IgG (+), Ab (EmA-IgA) (+), Ab transglutaminase (+). 

Βιοψία ςτομάχου: Αλλοιϊςεισ χρόνιασ ανενεργοφ γαςτρίτιδασ, (+) H. pylori. 

Χρϊςη Ziehl - Nielsen: αρνθτικι 



Κλινικι εικόνα: 
• εμμζνον εμπφρετο 

• μυαλγίεσ 

• αρκραλγίεσ 

• περαιτζρω απϊλεια βάρουσ   ~3 kg από τθν θμζρα ειςαγωγισ του 

• Επιδείνωςθ λευκωματουρίασ (5gr/24h) 

 

Μθ ειδικά ευριματα..  

 

Χωρίσ διάγνωςθ… 
 



Δπιππόζθεηορ έλεγσορ και εξέλιξη 

Πνευμονικζσ δοκιμαςίεσ 
 
FVC 76,42% 
FEV1 80,28% 
DLCO SB 94,17% 
DLCO/VA 139,75% 

τθν πνευμονολογικι, γίνεται βρογχοςκόπθςθ και ο 
αςκενισ διακομίςτθκε ςτθν Νεφρολογικι όπου το 
απόγευμα τθσ ίδιασ μζρασ  παρουςίαςε επειςόδια 
αιμόπτυςησ. 

Νζα CXR:  Διάςπαρτα διηθήματα ςε αμφότερα τα πνευμονικά πεδία. 
 
Ο αςκενισ παρουςίαςε περαιτζρω επειςόδια αιμόπτυςησ και 
επιδεινοφμενη δφςπνοια.  

Βρογχοςκόπηςη: Μθ ειδικά ευριματα 



Τελική Γιάγνυζη - Ανηιμεηώπιζη 

Θεραπεία 
 
• 3 ϊςεισ με 1gr Methylprednisolone i.v.  
• τθν 3θ ϊςθ ζγινε ζναρξθ κυκλοφωςφαμίδθσ 1gr i.v. (ςυνολικι κεραπεία: 6 εγχφςεισ / 3 εβδομάδεσ) 
• + TPM-SMZ 
• ταδιακό tapering κορτικοςτεροειδϊν 

Κοκκιυμάηυζη με πολςαγγειΐηιδα (Wegener’s granulomatosis) 

Βιοτία νεθπού: Νεκπυηική και μηνοειδική ζπειπαμαηονεθπίηιδα ηος ηύπος ηηρ ANCA 

αγγειΐηιδαρ 

cANCA +PR3 (1/80) 



Κοκκιωμάτωςη με πολυαγγειίτιδα (Wegener) (GPA) 

• Είναι αγγειίτιδα μικροφ και μζςου μεγζκουσ αγγείων 

• Θ ιςτικι βλάβθ είναι αποτζλεςμα άςθπτθσ φλεγμονισ μθ ειδικισ (π.χ. πολφμορφα 
διθκιματα και νζκρωςθ) ι πιο οργανωμζνθσ με ςχθματιςμό κοκκιωμάτων που μπορεί 
να είναι νεκρωτικά ςτα αγγεία και ζξω από τισ αγγειακζσ δομζσ 

• Προςβάλλονται κυρίωσ το ανϊτερο, κατϊτερο αναπνευςτικό και τα νεφρά (Ν) κακϊσ 
και το μυοςκελετικό και 25% το κεντρικό και περιφερικό νευρικό ςφςτθμα 

• GPA επιπολαςμόσ:3 /100.000 άτομα, κάκε θλικίασ(1-16% ςε παιδιά), φυλισ αν και 
χαμθλότερα ςτουσ Αφροαμερικανοφσ (2-8%) 

• Γυναίκεσ : άνδρεσ = 1 : 1 Μζςθ θλικία εμφάνιςθσ: 41-56 ζτθ 



Κριτήρια ταξινόμηςησ τησ KW 

Ρινικι ι ςτοματικι φλεγμονι: επϊδυνα ι ανϊδυνα ςτοματικά ζλκθ ι πυϊδεσ ι αιματθρό 
ρινικό ζκκριμα 

Πακολογικι α/α κϊρακα: οηίδια, διθκιματα ι κοιλότθτεσ 

Ίηθμα οφρων: μικροαιματουρία (> 5 ερυκρά ΚΟΠ) ι ερυκροκυτταρικοί κφλινδροι 

Κοκκιωματϊδθσ φλεγμονι ςτθ βιοψία: κοκκιωματϊδθσ φλεγμονι εντόσ του τοιχϊματοσ τθσ 
αρτθρίασ ι ςτθν περι- ι εξω- αγγειακι περιοχι (αρτθρία ι αρτθριόλιο) 

2/4 



Κλινικά σαπακηηπιζηικά ηηρ KW 

• Πυρετόσ (23-50%), ΔΔ/λοίμωξθ,  βάρουσ (15-35%) 

• Προςβολι ανϊτερου αναπνευςτικοφ (μφτθ, κόλποι προςϊπου, τραχεία) ι ωτόσ  
ΔΔ/αλλεργία ι λοιμϊξεισ: επίςταξθ, ζλκθ βλεννογόνων, διάτρθςθ ρινικοφ 
διαφράγματοσ και παραμόρφωςθ μφτθσ 

• Πνευμονικά διθκιματα ι οηίδια ± κοιλότθτα ~ 50%: βιχασ, αιμόπτυςθ, πλευρίτιδα, 
δφςπνοια. Περίπου 1/3 ζχουν αςυμπτωματικι πνευμονικι νόςο 

• Ν: αςυμπτωματικι ωσ ουραιμία 

• Προςβολι μυοςκελετικοφ (33-66%): αρκραλγίεσ, μυαλγίεσ, μονο- ι πολφ-αρκρίτιδα 
μθ καταςτροφικι 



Ηπατική προςβολή ςτην κοκκιωμάτωςη με πολυαγγειίτιδα  

• Μικρζσ ςειρζσ αςκενϊν περιγράφουν θπατικι προςβολι: κοκκιωματϊδεισ νεκρωτικζσ 
βλάβεσ, αγγειίτιδα ι ιπια μθ ειδικι λοβϊδθσ θπατίτιδα 

• Θ θπατικι βλάβθ ςυςχετίηεται με χειρότερθ πρόγνωςθ γιατί παρατθρείται ςε 
ςοβαρότερθ νόςο 

• Αυξθμζνα επίπεδα θπατικϊν ενηφμων: 2-25% (υψθλότερα ποςοςτά ςε άλλεσ μελζτεσ) 

• Θ βιοχθμικι εικόνα τθσ προςβολισ περιλαμβάνει χολοςτατικό προφίλ (↑ γGΣ και ALP) 
αλλά και θπατοκυτταρικό (AST, ALT) 

• Μείωςθ βιοχθμικϊν δεικτϊν με κεραπεία 

Selmi C, et al. Arthritis Res Therapy 2011;13:226 

Goritsas C, et al. J Med Case Rep 2010;4:6 

Pavone L, et al. J Rheumatol 2006;33:1299-1306 

Pavone L, et al. J Rheumatol 2006;33:1299-1306 



Προςβολή ςπλήνα ςτην κοκκιωμάτωςη με πολυαγγειίτιδα  

• 1936 Wegener: 2/3 αςκενείσ που περιζγραψε είχαν ςπλθνικζσ βλάβεσ 

• Αςυμπτωματικι προςβολι – Τποδιάγνωςθ 

• ε νεκροτομικζσ μελζτεσ 78-100% είχαν ςπλθνικι προςβολι: αγγειίτιδα, κοκκίωμα, 
νζκρωςθ, φλεγμονι κάψασ 

• Λίγεσ αναφορζσ κλινικισ προςβολισ: πόνοσ ΑΡ υποχόνδριο, ΑΡ ϊμο, πυρετόσ, 
αναιμία, ↑ λευκά, ↑ ΑΜΠ 

Wegener F. Beitr Pathol Anat 1939;102:36-38 

Godman GC, et al. AMA Arch Pathol 1954;58:533-53 



Κοκκιωμάτωςη με πολυαγγειίτιδα και κοιλιοκάκη 

• Ζχει ο αςκενισ και κοιλιοκάκθ; 

• Ο αςκενισ είχε αντιςϊματα ςυμβατά με κοιλιοκάκθ και θ βιοψία του λεπτοφ εντζρου 
αναφζρει βλάβεσ που κα μποροφςαν να παρατθρθκοφν ςε κοιλιοκάκθ, ωςτόςο δεν 
είναι πακογνωμονικζσ. 

• Δεν αναφζρει ςυμπτϊματα πριν από τθ διάγνωςθ τθσ κοκκιωμάτωςθσ με 
πολυαγγειίτιδα. Ιπια αφξθςθ τρανςαμιναςϊν ζχει παρατθρθκεί ςτθν κοιλιοκάκθ (ο 
αςκενισ είχε τον 01/2015: AST 45, ALT 98 μετά από αντιβίωςθ). Δεν μπορεί να 
αποκλειςτεί μια υποκλινικι μορφι κοιλιοκάκθσ. 

•  CTLA4 και PTPN22 κωδικοποιοφν δφο ρυκμιςτζσ τθσ ανοςολογικισ απάντθςθσ- Είναι 
τόποι που οι μεταλλάξεισ τουσ  ςυςχετίηονται με Δ τφπου Ι, αυτοάνοςθ κυρεοειδικι 
νόςο, κοιλιοκάκθ, ΡΑ και ANCA (+) αγγειίτιδεσ 

Carr EJ et al, BMC Med Genet 2009;1:10 




