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Περίγραμμα 

• Η διαδρομή του ασθενή προς το ρευματολογικό ιατρείο. 

 

• Κλινικά σύνδρομα   SSC . 

• Systemic Sclerosis Sine Scleroderma 

 

• Συνεργασία μεταξύ ειδικοτήτων. 

 

• Η εκπαίδευση του ασθενή και ο ρόλος της νοσηλεύτριας. 

 

• Οι θεραπείες στο ιδιωτικό ιατρείο. 

 

• Σκληρόδερμα και κύηση. 

 

 

 

 

 



Ο ασθενής με Σκληρόδερμα στο ιδιωτικό ιατρείο 

• Τεκμηρίωση της διάγνωσης   
• Κριτήρια ταξιμόμησης & αλγόριθμοι .-VEDOSS criteria  

• Ερμηνεία των εργαστηριακών. (Τύπος ΣΣ, πρόγνωση ) 
• Προσβολή συστημάτων. (Velcro, ΓΟΠ ) 
• Ερωτηματολόγια εκτίμησης ποιότητας της καθημερινότητας. 
• Το βάρος της κληρονομικότητας. 

 

• Άμεση  έναρξη αγωγής για  το  Φ. Raynaud. 
• ΣΗΜΑΝΤΙΚΟ ΤΟ ΣΤΑΔΙΟ ΤΗΣ ΦΛΕΓΜΟΝΗΣ ΜΕ ΤΑ ΟΙΔΗΜΑΤΩΔΗ ΔΑΚΤΥΛΑ. 
 

• Παραπομπή για screening . 
 ΤΡΙΧΟΕΙΔΟΣΚΟΠΗΣΗ ,PFTs, HRCT, ECHO ΚΑΡΔΙΑΣ, 6ΜWT. 

 

 

• Eκπαίδευση του ασθενή και του περιβάλλοντος του. 
• ΦΡΟΝΤΙΔΑ ΔΕΡΜΑΤΙΚΩΝ ΕΛΚΩΝ. 
• ΔΙΑΚΟΠΗ ΚΑΠΝΙΣΜΑΤΟΣ. 
• Φυσική άσκηση.  
 

• Οικογενειακός προγραμματισμός…(;;;) 



 Συνεργασία  

• Τριτοβάθμιες κλινικές 
• Διαχείριση μέτριων , σοβαρών  και…ειδικών περιπτώσεων. 

• Τριχοειδοσκόπηση.  

• Έναρξη θεραπειών off label  

 

• Κλινικές άλλων ειδικοτήτων 
• Ο ρόλος του εργαστηρίου 

• Πνευμονολόγος Καρδιολόγος 

• Γυναικολόγος και pregnancy planning 

• Ενδοσκοπήσεις 

• Αιματολόγος 

• Παθολόγος   και συννοσηρότητες  

• Οφθαλμίατρος (OCT ) 

 



● ♀ : ♂ = 8:1 

 

 

Διεθνώς Ελλάδα 

Επιπολασμός 5-30/105 15/105 ~1500 

Επίπτωση 2-20/106 1/105  
~100 νέοι 

ασθενείς/χρόνο 

Συστηματικό σκληρόδερμα: Eπιδημιολογία 

Gabrielli A et al. N Engl J Med 2009 

Alamanos Y et al, Semin Arthritis Rheum 2005 

* 3.000-5.000 Ελληνίδες (8:1) 



VEDOSS 

• 1. Πολυκεντρικό, προοπτικό registry 
• Delphi consensus study  

 

2. 42 EUSTAR centres σε 20 χώρες στην Ευρώπη, Β. Αμερική και Ν. Αμερική. 

 

3. «…Patients with Raynaud's phenomenon were eligible for enrolment. Those who had fulfilled the 

    1980 ACR or the 2013 ACR–EULAR classification criteria for systemic sclerosis, as well as of 

    any other ACR or EULAR classification criteria for other definite connective tissue diseases at 

    enrolment were excluded….» 

4. Κριτήρια VEDOSS 

1. Θετικά ΑΝΑ 

2. Ειδικά για το SSc αυτοαντισώματα (ACA, anti-Scl-70, anti-RNA-pol III) 

3. Μη φυσιολογική τριχοειδοσκόπηση (any capillary loss, giants-
συμπεριλαμβάνει και μη ειδικά ευρήματα) 

4. Οιδηματώδη δάκτυλα 

 

Στόχος η εκτίμηση της πρόοδου σε SSc στην 5ετία. 



Φ. Raynaud’s 

• Αλλαγή χρώματος δακτύλων (τρεις φάσεις: άσπρο → μπλε → κόκκινο) 

• Εκλυτικός παράγοντας: Κρύο >> stress 

• 1ο παθές: 10% πληθυσμού (♀ 3η δεκαετία ζωής) 

 13% μετάπτωση σε 2οπαθές, ετήσια επίπτωση   ̴ 1% 

• 2ο παθές: Υποκείμενη ρευματολογική πάθηση  (SSc, SLE, MCTD, Sjogren’s, IMs) 

 > 40 ετών συνήθως 2οπαθές (υποκείμενη ρευματολογική πάθηση?) 

• Προσέγγιση: 1) Ιστορικό 2) κλινική εξέταση 3) στοχευμένος εργαστηριακός/απεικονιστικός έλεγχος 

• Αντιμετώπιση: Ανάλογα με την σοβαρότητα και την επίπτωση στη ποιότητας ζωής 

- Θερμά άκρα στο κρύο (γάντια) 

- Διακοπή καπνίσματος 

- Αποκλειστές διαύλων ασβεστίου (amlodipine, nifedipine, felodipine)  

   

Pavlov-Dolijanovic S et al, Rheumatol Int. 2013 Apr;33(4):921-6  
Spencer-Green Gl, Arch Intern Med. 1998;158(6):595 
Hirschl M et al, Arthritis Rheum. 2006;54(6):1974 



 Φαινόμενο Raynaud – Θετικά ΑΝΑ   
Διαγνωστική προσέγγιση ασθενούς 
 
 

Πρώιμο σύμπτωμα  
(κυρίως στη περιορισμένη μορφή) 

> 95 % 



Φαινόμενο Raynaud 



Ποια η διαφορά από τις προηγούμενες φωτό; 

Puffy fingers 
(οιδαλέα δάκτυλα) 

 Σημείο τομής (milestone) της 
μετάβασης από φ. Raynaud σε 
αρχόμενη σκληροδερμία! 



Αντιπυρηνικά αντισώματα (ΑΝΑ) 

Έμμεσος ανοσοφθορισμός (IIFA) 

ANA (+) νοσήματα Ασθενείς με ΑΝΑ 
(%) 

ΣΕΛ 95-99 

Σκληροδερμία 97 

Sjögren’s 48-96 

PM/DM 40-80 

MCTD 100 

Kavanaugh A, et al. Arch Pathol Lab Med 2000; 124: 71-81 



Σκληρόδερμα: Αυτο-αντισώματα 

ΙF:           Διάχυτη στικτή χρώση                    Κεντρομεριδιακή     
 

Αντιγόνο:          Topoisomerase-I 
 

Αντισώματα:   Αnti-Scl 70  Aντικεντρομεριδιακά (ACA) 
 

Συχνότητα                    30-40%                                            80-90%  

  

Mορφή                               Διάχυτη                      Περιορισμένη 

       (CREST)    

ΑΝΑ 
>90% 







Φ. Raynaud’s 

• Αλλαγή χρώματος δακτύλων (τρεις φάσεις: άσπρο → μπλε → κόκκινο) 

• Εκλυτικός παράγοντας: Κρύο >> stress 

• 1ο παθές: 10% πληθυσμού (♀ 3η δεκαετία ζωής) 

 13% μετάπτωση σε 2οπαθές, ετήσια επίπτωση   ̴ 1% 

• 2ο παθές: Υποκείμενη ρευματολογική πάθηση  (SSc, SLE, MCTD, Sjogren’s, IMs) 

 > 40 ετών συνήθως 2οπαθές (υποκείμενη ρευματολογική πάθηση?) 

• Προσέγγιση: 1) Ιστορικό 2) κλινική εξέταση 3) στοχευμένος εργαστηριακός/απεικονιστικός έλεγχος 

• Αντιμετώπιση: Ανάλογα με την σοβαρότητα και την επίπτωση στη ποιότητας ζωής 

- Θερμά άκρα στο κρύο (γάντια) 

- Διακοπή καπνίσματος 

- Αποκλειστές διαύλων ασβεστίου (amlodipine, nifedipine, felodipine)  

   

Pavlov-Dolijanovic S et al, Rheumatol Int. 2013 Apr;33(4):921-6  
Spencer-Green Gl, Arch Intern Med. 1998;158(6):595 
Hirschl M et al, Arthritis Rheum. 2006;54(6):1974 



• Kατάταξη (διάχυτο/ περιορισμένο) 
  
• Σταδιοποίηση (προσφάτου ενάρξεως / παλαιά νόσος) 
 
• Εκτίμηση βαρύτητας προσβολής εσωτερικών οργάνων 
  
• Έμμεση εκτίμηση των παθογενετικών μηχανισμών (1 + 2 + 3)  
που λειτουργούν στην δεδομένη φάση της νόσου. 
 

Προσέγγιση του ασθενούς.....ΕΞΑΤΟΜΙΚΕΥΜΕΝΗ ΘΕΡΑΠΕΙΑ 



Δακτυλικά έλκη 

Πόνος   Λειτουργικές διαταραχές 

 
-  κινητικότητα άκρων 

-  ποιόητητα ζωής 

Επιπλοκές 

 
- Λοιμώξεις 

- Γάγγραινα 

- ↑ εισαγωγών στο 

νοσοκομείο 
-Ακρωτηριασμός 

  

Mouthon L et al, Ann Rheum Dis 2010 

Nihtyanova SI et al, Ann Rheum Dis 2008 

Επιπλοκές δακτυλικών ελκών 



Συστηματικό σκληρόδερμα:  
Διάμεση πνευμονοπάθεια/Ίνωση 

Διαγνωστικές μέθοδοι 

Λειτουργικές δοκιμασίες 
 πνεύμονα 

(Pulmonary function tests - PFTs) 

HRCT θώρακα 

 Περιοριστικό σύνδρομο 

 

 FVC           ↓ 

 DLCO (KCO)   ↓       

• Αλλοιώσεις: 

   - δίκην ¨θαμβής υάλου¨ (ground glass) 

                     + 

   - Ίνωση (Honeycombing) 

 
• Προγνωστικός δείκτης 

Πνευμονική υπέρταση 
 (PH) 

~10% ασθενών  

με σκληρόδερμα 



Δεξιός καρδιακός καθετηριασμός καρδιάς (RHC) 

           RVSP < 40 mmg Hg 

                          + 

- DLco < 60% (χωρίς ILD) 

- FVC/DLco % < 1.6 

- Aντικειμενικά ευρήματα ΔΚΑ  

- ↓ pO2 στην άσκηση 

- Διάταση δεξιάς κοιλίας/υποκινησία 

- ↑ BNP/PNT pro-BNP 

Εcho καρδιάς 
PFTs 
HRCT 

BNP/NT-proBNP (?) 

RVSP > 40 mmg Hg RVSP < 40 mmg Hg 

+ 

Χωρίς άλλα ευρήματα 

Παρακολούθηση 

Screening για ΠΑΥ σε ασθενείς με σκληρόδερμα 



Systemic sclerosis sine scleroderma (ssSSc) 

• Απουσία σκληροδερμίας(mRSS = 0 and no 

sclerodactyly) 
 

• Προσβολή οργάνων-στόχων 

• Καλύτερη επιβίωση 

 

• 8,8 % των ασθενών με SSc4  

 

1.Poormoghim et al, Arthritis Rheum;2000 

2.Marangoni et al, Rheumatology 2013 

3. Diab et al, J Rheumatol 2014 

4. JAMA Dermatol. 2023;159(8):837-847 

 Toya et al, Rheumatol Int (2009) 29:861–868 

Αναπνευστικό 

66% 

Προσβολή καρδιάς 

25% 

Προσβολή ΓΣ 

80% 
Raynaud ~100% 

δακτυλικά έλκη 

Δέρμα  

53% τηλεαγγειεκτασίες 

35% ασβεστώσεις  
Μυοσκελετικό: 

αρθραλγίες>αρθρίτιδα 

Νεφρική 

κρίση 3 % 



                  Ανοσοτροποποιητικά της Νόσου 



Συστηματικό σκληρόδερμα: Θεραπεία 

• Εξατομικεύεται ανάλογα με τη 

προσβολή του οργάνου-στόχου 

 

Φ. Raynaud 

• Αναστολείς διαύλων Ca 

(νιφεδιπίνη) 

• Προστανοειδή (iloprost) 

Δακτυλικά έλκη 

• Προστανοειδή (iloprost IV) 
• Αναστολείς PDE-5 (sildenafil, 

tadalafil) 
• Αναστολείς ενδοθηλίνης 
    (bosentan) 

Πνευμονική υπέρταση 

• Αναστολείς ενδοθηλίνης 
    (bosentan, ambrisentan, macitentan) 
• Αναστολείς PDE-5 (sildenafil, tadalafil) 
• Προστανοειδή (iloprost, trepostinil) 
• Riociguat 

Σκληροδερμία 

• Μεθοτρεξάτη 

• Il-6 

Πνευμονική ίνωση 

• Κυκλοφωσφαμίδη 

• MMF 

• Βιολογικοί παράγοντες 

Νεφρική κρίση 

• Αναστολείς ΜΕΑ 

Προσβολή ΓΣ 

• PPIs 

• Προκινητικά φάρμακα 

• Αντιβιοτικά  

Kowal-Bielecka O et al Ann Rheum Dis. 2017 Aug;76(8):1327-1339.  

Αρθρίτιδα 

• Μεθοτρεξάτη 

• Υδροξυχλωροκίνη 

• Il6 

Στεροειδή- σχετικές ενδείξεις 

- 15-20 mg/d 



J Rheumatol 2021 

 

Tocilizumab 



                        Συστηματικό σκληρόδερμα - Έκβαση κύησης 

• Παράγοντες κινδύνου για επιπλοκές 
• < 4 έτη από την έναρξη της νόσου  
• Διάχυτος δερματικός τύπος 
• Θετικότητα anti-Topoisomerase I ή  anti-RNA polyperase III 

 Rueda et al, Rheumatol  Clin 2015; 14: 376-86 

Αποβολές: 4% (vs 15% στον ΣΕΛ, p=0.03) 
Προεκλαμψία και υπέρταση 1.5% (vs 7% στον ΣΕΛ) 
Πρόωρος τοκετός: 25% (vs 17% στον ΣΕΛ) 

Tagaborelli et al, Arthritis Rheum 2012; 69: 1970-7 

 Εφικτή η επιτυχής κύηση σε ασθενείς με σκληρόδερμα και σταθερή νόσο 
με ήπια βλάβη των οργάνων. 

 
 Λόγω ↑ κινδύνου πρόωρου τοκετού, συνιστάται αντιμετώπιση και 

παρακολούθηση ως κύηση υψηλού κινδύνου. 



Παρακολούθηση  των ασθενών με 
Σκληρόδερμα. 

• Συναπόφαση στη θεραπεία. 

• Η προγνωστική αξία της συμμόρφωσης στο Σκληρόδερμα. 

• Προγραμματισμός προληπτικών εξετάσεων και εμβολιασμών. 

• Επιβάρυνση με λοιμώξεις, συσχέτιση με κακοήθεια. 

 

• Θεραπευτικοί στόχοι. 

• Υπενθύμιση των απαραίτητων εξετάσεων στις άλλες ειδικότητες. 

 

• Χρήση της τεχνολογίας στο ενδιάμεσο των επισκέψεων. 

 

• Ενημερωτικό σημείωμα για τη νόσο και το follow up. 

 

• Παρότρυνση για συμμετοχή στα κοινά των ασθενών. 

• Ψυχολογική υποστήριξη . 



Κύρια  σημεία:  

1. Η  διάγνωση  του  συστηματικού  σκληροδέρματος  είναι  κλινική  και  βασισμένη  στην  χαρακτηριστική  
πάχυνση  του  δέρματος, το  φαινόμενο  Raynaud, και τη συμμετοχή  ζωτικών  οργάνων.  

2. Η χρήση   συγκεκριμένων  αυτοαντισωμάτων  βοηθά  στο  διαχωρισμό ανάμεσα  στο  περιορισμένο  και     
διάχυτο  συστηματικό  σκληρόδερμα.   

3. Η  θεραπεία  εκτός  από  συμπτωματική/βοηθητική  και  ανοσοκατασταλτική κατευθυνόμενη  προς  τα      

        όργανα  στόχους,  τώρα    στοχεύει  στους  παθογενετικούς  μηχανισμούς  της  ίνωσης  και της      

        αγγειοπάθειας.   

4.    Η  έγκαιρη  διάγνωση  του  πρώιμου  σταδίου  της  ενεργού  φλεγμονής  αυξάνει  την  αποτελεσματικότητα      

        της  ανοσοκατασταλτικής  αγωγής. 

 

5. O ρόλος του πρωτοβάθμιου ιατρείου είναι σημαντικός για τους ασθενείς, για την πρώιμη διάγνωση ,την   
αρχική διερεύνηση με συνεργασία ειδικοτήτων  και την έναρξη θεραπείας . 

 

 

Take home messages 



ΣΑΣ  ΕΥΧΑΡΙΣΤΩ… 



Παράμετρος Υπο-παράμετρος βαθμός 

Πάχυνση δέρματος αμφοτέρων των χειρών 

εκτεινόμενη πέραν των ΜΚΦ  (επαρκές) 
- 9 

Πάχυνση δέρματος δακτύλων Οιδηματώδη δάκτυλα 
Σκληροδακτυλία περιφ. των 
ΜΚΦ 

2 
4 

Βλάβες θηλών δακτύλων Έλκη δακτυλικών θηλών 
Ουλές δακτυλικών θηλών 

2 
3 

Τηλαγγειεκτασία - 2 

Ανωμαλίες τριχοειδών στην κοίτη του όνυχος - 2 

Πνευμονική αρτηριακή υπέρταση και/ή διάμεση 

πνευμονική νόσος (μέγιστος βαθμός =2) 
Πνευμον. αρτηρ. Υπερτ. 
Πνευμονική ίνωση 

2 
2 

Φαινόμενο  Raynaud - 3 

Αυτοαντισώματα (ACA, αντι-Τοπο-Ι, αντι-RNA –

πολυμεράση ΙΙΙ) (μέγιστος βαθμός = 3) 
ACA 
Anti-Topo-I 
Anti-ΡΝΑ-πολυμεράση ΙΙΙ 

3 


