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Δήλωση σύγκρουσης συμφερόντων 

• Δεν υπάρχει σύγκρουση συμφερόντων για τη συγκεκριμένη 
ομιλία 



Εισαγωγή 



• Μικρά αγγεία 
(φλεγμονή-νέκρωση 
ενδοθηλίου) 

• Πνεύμονες- Νεφροί- 
ΩΡΛ- Δέρμα -Νεύρα 

 

ΑNCA σχετιζόμενες αγγειίτιδες (AAV)  
 

Κλινικοί φαινότυποι: 

• GPA 

• MPA  

• EGPA (σπάνια, ειδική 
κατηγορία?) 

 

 

 

 

 
 

Παθογένεια ??:  

ANCAs 
=>Ενεργοποίηση 
PMN, 
ΝΕΤosis & C5a => 
ενδοθηλιακή βλάβη 

 

 

 

 
Drouzas et al. Life 2025, 15, 756 

 



ANCAs  (Anti-Neutrophil Cytoplasmic Antibodies) 

Ανοσοφθορισμός 

o P-ANCA 

o C-ANCA 

 

 

 

Δεν αφορά την EGPA! 

Ανοσοενζυμικές μέθοδοι 

(προτιμώνται) 

• Anti-PR3 

• Anti-MPO 



Στο ιατρείο 



Περίπτωση 1η: Γυναίκα,72 

Πολυαρθραλγικό- 

πολυμυαλγικό 

σύνδρομο με συστηματική 

φλεγμονή (PMR) 

Τρίζοντες βάσεων- Chest 

HRCT =ILD (UIP pattern) 

 9mo- Ενεργό ίζημα 

ούρων/ λευκωματουρία/ 

creat 2,5 / συστηματική 

φλεγμονή 



Περίπτωση 1:UIP + GN 

 

• Dx εργασίας: Αγγειίτιδα μικρών 
αγγείων/σπειραματονεφρίτιδα/ Φαινότυπος MPA 

o Νεφρική βιοψία 

 Ανοσοπενική σπειραματονεφρίτιδα 

• Σημαντικού βαθμού σκλήρυνση 
σπειραμάτων 

o ANCA MPO+ 

 



Περίπτωση 1: 
Τελική 
διάγνωση 

Πληρούνται κριτήρια MPA 

• Anti-MPO+  



Περίπτωση 1: Θεραπεία & 
έκβαση 

• Rituximab (2 έτη) 

• Reduced GCs (PEXIVAS regimen) 

 

Τρέχον status: 

• Πλήρης ύφεση GN ήδη από 6mo 

• ILD σταθερή 

• Msk ok 

• CRP/TKE σταθερά φυσιολογικά όρια 

• MPO σταθερά αρνητικά 

 

 

• Σκέψη για διακοπή maintenance στα 2 έτη ύφεσης? 



Περίπτωση 2: Γυναίκα, 75 

Γνωστή ILD (UIP pattern) από 

2ετίας υπό GCs – ANCA neg! 

Παραρρινοκολπίτιδες staph+/ 

χρόνια ρινίτιδα με crusting από 

3 μήνου κατόπιν μείωσης  GCs 
(ABX=fail παρότι τελικά 

αποστείρωσε)- CT 
παχυβλεννογονίτιδα ιγμορείων 

Πολυμυαλγικό σύνδρομο με 

συστηματική φλεγμονή 



Περίπτωση 2: 
UIP+ENT 

• Dx εργασίας: Αγγειίτιδα μικρών 
αγγείων ? 

• Απόκριση σε αύξηση GC 

•  MPO++ 

 

 



Περίπτωση 2: 
Τελική 
διάγνωση 

Πληρούνται κριτήρια MPA 

• Πιθανώς GPA αν είχε γίνει Bx ρινικού βλεννογόνου? 

• Μήπως "MPO+ ANCA αγγειίτιδα"? 



Περιστατικό 2: Θεραπεία 
& έκβαση 

Med GC+ MTX 25 
(A/E) 

MMF+Nintendanib 
(επιδείνωση ILD) 

RTX+ Nintendanib 

Τρέχον status 

• ENT & Msk πλήρης ύφεση 

• ILD επιδείνωση 

• Δ/Φ ηπίως αυξημένοι πάντα 

• MPO+ περιστασιακή επανεμφάνιση 



Συζήτηση 



ANCA και 
διάγνωση 



Φαινότυποι και ANCA (υποπεριπτώσεις) 

AVV 

GPA 

ANCA+ 

PR3+ MPO+ 

ANCA- 

MPA 

ANCA+ 

MPO+ PR3+ 

ANCA- 

EGPA 

ANCA+ ANCA- 

Unclassifiable 



Αλλαγή παραδείγματος στην ταξινόμηση? 

AAV 

PR3 

MPO 

Double positive 

PR3/MPO negative 

Kronbichler et al,  Rheumatology, Volume 62, Issue 3, March 2023, Pages 993–995 
Windpessl et al, Curr Rheumatol Rep 2021;23:37. 
Ekbote et al, AB0562 AnnRheumDis, Volume 76, Supplement 2, 2017, p1247 
Mahr et al, AnnRheumDis. 72, 1003–10 (2013) 
Lionaki et al, Arthritis Rheum 64, 3452–62 (2012) 

 



Κλινική εικόνα 
GPA/ MPA  

ή 
PR3/MPO? 

Kronbichler A et al. Diagnosis and management of ANCA-associated vasculitis. 

Lancet (London, England). 2024 Feb;403(10427):683-698 

 

 

 

Από: Zhou et al 

(2024) 

 

Πολυσυστηματική 

προσβολή 



Βιοψία 
νεφρού 

Windpessl M et al. Curr Rheumatol Rep. 2021 Apr 28;23(6):37 

 

MPA vs GPA ή 

MPO vs PR3? 



ANCA negative AAVs 

 

oANCA-neg GPA : 10-20%      

oANCA-neg MPA : 5-10%                   

oANCA-neg EGPA: 60-70% !!!              
(Fijolek, FrontMed,2023) 

 

• Αιτιολογία 
o Άλλα ANCA αντισώματα (Πάμε σε 

IFA?) 
o False negative εργαστηρίου 
o Περιορισμένη νόσος (π.χ. μόνο 

ΩΡΛ ή Seronegative pauci-immune 
GN) 

o Πρώιμη νόσος 
 
Floyd L, et al. Kidney360. 2023 Jan 
1;4(1):69-77 

 

 

Crnogorac et al. Nephrology Dialysis Transplantation, Volume 39, 

Issue Supplement_1, May 2024, gfae069–0319–2291 

 

Ασθενείς ANCA neg με 

επιβεβαιωμένη AAV από Bx 

νεφρού 



O ρόλος των ANCA στην ταξινόμηση AAVs 

Zhang et al. Clin Rheumatol. 2025 May;44(5):1999-

2008 

 

• GPA και MPA: PR3/cANCA ή MPO/pANCA 

=ακρίβεια: Ισχυρή συμφωνία με τα κριτήρια 

ACR/EULAR 2022 για GPA και MPA 

• Σημαντικές αναταξινομήσεις: Πολλά 

EMA-GPA (2007) περιστατικά 

μετακινούνται σε MPA με τα νέα κριτήρια 

λόγω pANCA /MPO 

 

 

• EGPA: Συμφωνία EMA (2007) και 

ACR/EULAR(2022), με μικρό ρόλο των 

ANCA στην ταξινόμηση 

 

2007 2022 



Διάγνωση/ταξινόμηση: Ο ρόλος των ANCA  

Διάγνωση AAVs = κλινική εικόνα ± βιοψία οργάνου (±ANCA) 

• ANCA: Επιβεβαίωση -ταξινόμηση, όχι καθοριστικά για διάγνωση 

GPA/MPA: 

• C-ANCA ή PR3= υψηλή ειδικότητα για φαινότυπο GPA  

• P-ANCA ή MPO= υψηλή ειδικότητα για φαινότυπο MPA  

• Αρνητικά ANCA δεν αποκλείουν GPA/MPA 

• Guchelaar et al. Autoimmunity Reviews 20 (2021) 102716 

EGPA: 

• ANCA positive EGPA= Φαινότυπος αγγειίτιδας/ νεφρίτιδα/ DAH/ νευροπάθεια/πορφύρα 

• ANCA negative EGPA =Φαινότυπος υπερηωσινοφιλικού συνδρόμου 

• Fijołek, Justyna & Radzikowska, Elzbieta. (2023).  10. 10.3389/fmed.2023.1145257 



ANCA και 
θεραπεία 



Guidelines 

Οι οδηγίες βασίζονται στην κλινική εικόνα, όχι στα 
ANCA (pos vs neg - PR3 vs MPO) 



Θεραπεία: Επιλογή φαρμάκου και ANCA 
• RAVE: RTX>CYC σε PR3+ , MYCYC: MMF σε MPO+, 

Unizony ARD 2016 RTX>CYC/AZA σε PR3+ 

Όμως:  

• Στις περισσότερες hallmark trials  GPA/MPA  

και 

• Σε MIRRA, MANDARA για EGPA 

 

•  ΔΕΝ προκύπτει ή ΔΕΝ μελετήθηκε καλύτερη 
απόκριση σε συγκεκριμένη παρέμβαση (για 
επαγωγή/διατήρηση/υποτροπή) σε σχέση με 
ANCA (PR3 vs MPO ή ANCA+ vs ANCA-) 

 

Πρακτικά: 

• Επιλογή με βάση φαινότυπο & σοβαρότητα προσβολής 

• Τα ANCAs δεν κατευθύνουν επιλογή αγωγής  
o RTX σε PR3? 

 

Samman KN et al. Int J Rheumatol. 2021 Apr 

8;2021:5534851 



Παρακολούθηση τίτλου ANCA (follow-up) 
• Θετικοποίηση/αύξηση ΑΝCA 2x-4x είναι 

σημαντικός προγνωστικός δείκτης 
υποτροπών & εκδηλώσεων στους 
επόμενους 6-12 μήνες 

• Παραμονή ή επανεμφάνιση ANCA(και ιδίως PR3) 
είναι σημαντικός παράγοντας κινδύνου relapse​ 

van Dam LS et al.Nephrol Dial Transplant. 2021 Jul 23;36(8):1408-
1417 

 



Διάρκεια θεραπείας συντήρησης και ANCA 

• REMAIN (AZA) 
o Παραμονή στη θεραπεία => επιτυχία σε 

όλους: 
  Ειδικά σε PR3 ή/και επίμονα ANCA+ 

• MAINRITSAN-3 (RTX) 
o Παραμονή στη θεραπεία => επιτυχία σε 

όλους: 
Ειδικά σε: 

 PR3 

 Επίμονα ANCA+ 

 Ιστορικό πολλαπλών υποτροπών 

 

 

 

EULAR 2022,KDIGO 2024, BSR 2025 guidelines 

 

• Πρακτική σκέψη:​ 

o PR3 νόσος ή επίμονα ANCA+ => περισσότερη διάρκεια maintenance (36-48mo)​ 

o MPO νόσος &σταθερά ANCA negative => ΣΚΕΨΗ για μικρότερη διάρκεια maintenance (24-48mo)​ 

o ΠΑΝΤΑ κλινική συνεκτίμηση και ιστορικό 



Συμπεράσματα: 
ο ρόλος των 
ANCA στη 
διάγνωση και 
θεραπεία 

• Διάγνωση:  
o Επικουρικός ρόλος (μαζί με κλινική εικόνα+βιοψία) 

• Ταξινόμηση (Classification) 
oΜεγάλη βαρύτητα 

• Πρόγνωση: 
o Δείκτης πιθανού οργάνου-στόχου  

o τύπου ιστολογικής βλάβης (ίνωση vs κοκκίωμα) 

o κινδύνου υποτροπής 

• Επιλογή θεραπείας:  
oΜικρή σημασία (RTX σε PR3?) 

• Παρακολούθηση (follow up):  
o Διατήρηση/επανεμφάνιση/ αύξηση τίτλου (ιδίως τα 

PR3) = κίνδυνος υποτροπής σε 6-12 μήνες 

• Διάρκεια αγωγής:  
o PR3/ ANCA+/΄διατήρηση/επανεμφάνιση= συνέχιση 

maintenance τουλάχιστον 4 έτη μετά την ύφεση 

 


