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κλινικές εκφάνσεις» 
(Hyperinflammation) 

Ρευματολογική 
μονάδα, Δ 

παθολογική κλινική, 
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ρευματολογίας 



Δεν υπάρχει σύγκρουση συμφερόντων 
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Δημογραφικά 

Άνδρας 64 ετών 

Ατομικό ιστορικό: δυσλιπιδαιμία, 
περικαρδίτιδα, παλαιά φυματίωση 



Έναρξη νόσου 

Εμπύρετο 
έως 39°C 

Φαρυγγαλγία Βήχας 

Από μηνός: 



Εργαστηριακά ευρήματα 

Λευκοκυττάρωση (26.800) 

CRP: 290 mg/L, ESR 116 mm/h 

Φερριτίνη: 16.000 ng/mL 

Αυξημένες τρανσαμινάσες (SGOT/SGPT 136/115 U/L) 

D-dimers 18.000 ng/mL 



Κλινική εικόνα 

Περικαρδίτιδα με πρωτοεμφανιζόμενη ΚΜ 

Πλευριτική συλλογή 

Εμμένον εμπύρετο 

Θυλακίτιδα ΑΡ ώμου 



Διαφορική διάγνωση 

Λοίμωξη (ΤΒ flare, άλλο) 

Σήψη 

Κακοήθεια 

HLH 

AOSD 



Διερεύνηση 

Αρνητικός 
λοιμωξιολογικός έλεγχος 

CT ΘΑΚΚΟ-CTPA χωρίς 
νεοπλασία, Π.Ε ή ενεργό 
λοίμωξηΒρογχεκτασίες 

και ίνωση κορυφών 

Βρογχοσκόπηση: 
Acinetobacter 



CT ΘΩΡΑΚΟΣ 



Πορεία 

Εμμένον έντονο 
φλεγμονώδες σύνδρομο-
κακή κλινική κατάσταση 

Υποτροπιάζον εμπύρετο 
χωρίς εστία λοίμωξης και 

χωρίς ανταπόκριση σε 
πολλαπλά αντιβιοτικά 

σχήματα 

Πολυορογονίτιδα-
κηλιδοβλατιδώδες εξάνθημα 

με δερμογραφισμό-
περιαρθρίτιδα ώμου 



Διάγνωση-Θεραπεία 

Νόσος Still ενηλίκων (AOSD) 

 

 Έναρξη κορτικοστεροειδών αρχικά 40mg 
iv και έπειτα 32mg p.o με σταδιακή 
μείωση  άμεση κλινικοεργαστηριακή  
βελτίωση 

 

 Έναρξη Anakinra (anti-IL-1) sc daily 
σταθερή κατάσταση-ύφεση 
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Θήλυ, 72 ετών αιτιάται: 

•  δέκατα από μηνός, εμπύρετο από 15ημέρου, 

•  γενικευμένη αδυναμία-καταβολή  

•  διάχυτες αρθραλγίες 

Έχει λάβει : αμοξυκιλλίνη/κλαβουλανικο (875/125)mg x2  

                    μοξιφλοξασίνη 400mgx1 για 7 μέρες  

 

 

 

 

 

 

Αλλεργίες (-)  Κάπνισμα (9 p.ys)  Αλκοόλ (-) 

Α.Ι.: αρτηριακή υπέρταση, δυσλιπιδαιμία, σακχαρώδης διαβήτης II, υπερθυρεοειδισμός, 
χρόνια αναπνευστική ανεπάρκεια, κάταγμα Ο1,, αυτοάνοση παγκρεατίτιδα ΙΙ   

Φ.Α: Ολμεσαρτάνη 20mg x1, Λεκαρδιπίνη 10mg x1, Γλιμεπιριδη 3mg x1, Ροσουβαστατίνη 
10mg x1, Καρβιμαζόλη 5mg x1,  Ακλιδίνιο/ φορμοτερόλη( 340+12) mcg x1 

 

Διακοπή CST από 

20ημέρου 
 



ΤΕΠ:    

BP: 150/85mmHg, SpO2:92%, HR:113bpm, Τ:40 C, RR:23/min 

 

ΚΛΙΝΙΚΑ:  
•  αν. ψιθύρισμα: ↓  αριστερά, τρίζοντες  βάσεων Δ>Α 

•  μη ζυμώδη οιδήματα σφυρών άμφω,  

•  TJC:6/68, SJC:2/66 

• επώδυνη, περιορισμένη απαγωγή ώμων Δ>Α,  

• ανώδυνα, ομότιμα ψηλαφητές κροταφικές αρτηρίες άμφω 

• (-) εξάνθημα, (-) ελκωτικές βλάβες 

• μυική ισχύς-αισθητικότητα: 5/5, συμμετρικά, άμφω 

• λεμφαδενοπάθεια: υπογνάθια και υπερκλείδια χώρα αριστερά 



Ε.Ε. :  

WBCs:14.700   

CRP:188.4<6    

ΤΚΕ:33    

PCT:0.03  

 

 

 

 

 

 

 



ΕΙΣΑΓΩΓΗ Β ΠΑΘΟΛΟΓΙΚΗ: «Λοίμωξη 
Αναπνευστικού» 

 

 

 FilmArray αναπνευστικού :αρνητικό  

 Κ/α Aίματος, Κ/α Oύρων, Κ/α Πτυέλων: αρνητικές 

 Ag Legionella Spp  και Streptococcus Pneumonia ούρων: αρνητικό 

 Ιολογικός (ΕΒV, CMV, TOXO, PARVO):αρνητικος 

  anti-HBc( +), anti-HBs(+), HBsAg(-) HBV-DNA:μη ανιχνεύσιμο 

 ΙGRA:αρνητικό   

 Ανοσολογικός Έλεγχος: RA-TEST: 593 IU/ML, anti-CCP: αρνητικά 

 Φερριτίνη 167ng/ml 



 Παρακέντηση Πλ.Υγρού: εξίδρωμα κατά Light, 4800 
κύτταρα, λεμφοκυτταρικός τύπος, αρνητική κυτταρολογική, 
στείρες κ/α,  

 

 Ρευματολογική Eκτίμηση 

Πιθανή LORA: 16mg MP p.ο → Πτώση εμπύρετου – Βελτίωση! 
 

 
ANA:1/160, Anti-ENA:0.24, C-ANCA: >1/160, P-ANCA:<1/20, MPO-
ANCA:1.65U/ML, PR3-ANCA: >100U/ML  anti-Ro: <15 U/ML, 
anti-La: <15 U/ML 
 



ΔΙΑΚΟΜΙΔΗ ΣΤΟ ΡΕΥΜΑΤΟΛΟΓΙΚΟ 

ΤΜΗΜΑ: ANCA-ΑΓΓΕΙΙΤΙΔΑ  

 Οφθαλμολογική Εκτίμηση: βυθοσκόπηση και 
Schimer’s test: άνευ παθολογίας 

 ΩΡΛ Εκτίμηση: ώτα κ.φ, ρινίτιδα, ήπιο οίδημα 
γλωσσικής αμυγδαλής και αρυταινοειδών 
χόνδρων, καλή κινητικότητα φωνητικών χορδών 

 

 CT ΤΡΑΧΗΛΟΥ-ΘΑΚΚΟ: πολλαπλές οζόμορφες 
αλλοιώσεις στον πνεύμονα, κυρίως 
υποϋπεζωκοτικά, με υγρικό περιεχόμενο και 
σπηλαιοποίηση, υποϋπεζοκωτική συλλογή 
αριστερά με ατελεκτασία 

 Γαλακτομαννάνη και β-D-γλυκάνη ορού: 
αρνητικές 

 Συλλογή ούρων 24ωρου: 725 mg λεύκωμα 1ο 
στιγμιότυπο, 426mg λεύκωμα 2ο στιγμιότυπο 

 Ίζημα ούρων: χωρίς σπειραματικά ερύθρα, 
χωρίς ερυθροκυτταρικούς κυλίνδρους  

 

 

 

 





 

Εμπύρετο 
Sicca συμπτωματολογία 
αρθραλγίες-αρθρίτιδα 
Ρινίτιδα (+/- εξοίδηση αρυταινοειδών 

χόνδρων) 
πολλαπλοί πνευμονικοί όζοι με 

σπηλαιοποίηση, άμφω 
Anti-PR3>100IU/ML 
 
Score:10-12 ≤5 
 
BVAS: 1+1+3=5 (ήπια) 
 
 

 

 

 
 

Robson JC, Grayson PC, Ponte C, Suppiah R, Craven A, Judge A, et al.2022 American 

College of Rheumatology/European Alliance of Associations for Rheumatology classification 

criteria for granulomatosis with polyangiitis.Ann Rheum Dis. 2022;81(3):315–

320.doi:10.1136/annrheumdis-2021-221795 



ΘΕΡΑΠΕΥΤΙΚΑ: 
 0.5mg/kg/day methylprednisolone iv (LοVAS TRIAL) 

 1g Rituximab 

 0.5mg entecavir/day 

 Ca/D3 

 αίτηση προς έγκριση τεριπαρατίδης 

 τροποποίηση αντιδιαβητικής αγωγής 

 φυσιοθεραπεία/κινητοποίηση 

 

Άμεση κλινικοεργαστηριακή ανταπόκριση 

 Εξιτήριο με 40mg pred 

 PET/CT 

Παγκρεατική συμμετοχή? 

ΟΧΙ!  «Αυτοάνοση Παγκρεατίτιδα ΙΙ»-Βιοψία: Ίνωση-Φλεγμονώδεις 
διηθήσεις 

 

 

 

 

 

 

 

 

  

Hellmich B, Sanchez-Alamo B, Schirmer JH, Berti A, Blockmans D, Cid MC, 

et al.EULAR recommendations for the management of ANCA-associated 

vasculitis: 2022 update.Ann Rheum Dis. 2024;83(1):30–47.doi:10.1136/ard-

2022-223764 





Δυσχερής αποκλιμάκωση βάση PEXIVAS/LoVAS:  

υποτροπή αρθραλγιών και δεκατικής πυρετικής κίνησης  

 

8 εβδομάδα:παραμονή στα 30mg: 

- σημαντική απορρύθμιση του ΣΔ2 

- νέο οστεοπορωτικό κάταγμα Ο2 

 
 

 
 

 
Προσθήκη Avocopan 30mg x2:  

 επιτυχής αποκλιμάκωση 16η εβδομαδα:15mg pred 

  ύφεση νόσου 

 ΑΛΛΑ νέο οστεοπορωτικό κάταγμα Θ12 

 

 

 

 

 

Hellmich B, Sanchez-Alamo B, Schirmer JH, Berti A, Blockmans D, Cid MC, 

et al.EULAR recommendations for the management of ANCA-associated 

vasculitis: 2022 update.Ann Rheum Dis. 2024;83(1):30–47.doi:10.1136/ard-

2022-223764 
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Θήλυ, 74 ετών, παραπέμπεται από ιδιώτη ρευματολόγο με: 
• Εμπύρετο 
• Καταβολή-Μυαλγίες 
• Απώλεια Βάρους                                                                            
• Κεφαλαλγία 
• Φλεγμονώδες σύνδρομο από εργαστηριακό έλεγχο 

 

 

 

 

Διάγνωση: Κροταφική Αρτηρίτιδα: 
  “Halo Sign” σε στέλεχος και μετωπιαίο κλ. κροταφικής, άμφω  
  Υπακρωμιακή θυλακίτιδα άμφω (U/S μυοσκελετικού) 
  Προ 3μήνου: έναρξη 60mg pred: Μέτρια Ανταπόκριση (ΤΚΕ:80, 

CRO:60) 

  Από μηνός: 50mg pred+162mg/W, sc, TCZ : Έξαρση 
 

 

 

Υποτροπιάζουσα 

σημειολογία από 

έτους! 



Αλλεργίες (-)  Κάπνισμα (-)  Αλκοόλ (-) 

Α.Ι.:Σακχαρώδης Διαβήτης II, Υποθυρεοειδισμός, ΓΟΠ, οστεοπόρωση 

Φ.Α: Τ4 50μg x1, εσομεπραζόλη 40mg x1, ριζενδροδρονάτη 35mg/W, 
methylprednisolone 40mg x1, Ca/D3 ημερησίως, tocilizumab 162mg/w 

 

Φέρει προσφάτως: 

• Γαστροσκόπηση: γαστρίτιδα, ουλώδης ιστός σε βολβό 
δωδεκαδακτύλου 

• Μαστογραφία: ηπίως αυξημένης πυκνότητας λεμφαδενοπάθεια σε 
μασχαλιαίες κοιλότητες άμφω, άνευ  παθολογικού μορφώματος 

• CTΘΑΚΚΟ: πολλαπλοί, οριακά διογκωμένοι λεμφαδένες στις 
μασχαλιαίες χώρες, στο μεσοθωράκιο, περιαορτικά πέριξ της κάτω 
κοίλης φλέβας και στην πορεία των κοινών λαγόνιων αγγείων 

• MRAαορτης (12m μετά): χωρίς παθολογία στις αγγειακές δομές, 
πολλαπλοί διογκωμένοι λεμφαδένες σε μασχαλιαίες περιοχές (16mm), 
στο μεσοθωράκιο, περιαορτικά και σπληνομεγαλία οριακή (15x4.7x10) 
 

 



TEΠ: 
AP: 139/55mmHg, HR:113bpm, SpO2:96%, 

RR:19, T:38.2 C 

ΚΛΙΝΙΚΑ: 

• Όψη πάσχοντος 

• Αναπνευστικό, Καρδιαγγειακό, ΓΕΣ: άνευ 

ευρημάτων,  

• Κροταφικές: ψηλαφητές, ανώδυνες άμφω 

• Χωρίς αρθρίτιδα, ενθεσίτιδα, εξάνθημα ή 

έλκη 

• Νευρολογική εξέταση άνευ παθολογίας: 

μυαλγίες διάχυτες χωρίς έκπτωση μυϊκής 

ισχύος! 

• Χωρίς ψηλαφητή λεμφαδενοπάθεια 

 

WBC 11.300 PCT 2,89 T.Pr 7.1 

NE/LY 6300/2860 γGT 26 ALB 3.1 

HCT/HGB 11.6/34.7 ALP 73 Glu 390 

MCV/MCH 86/37 UR 59 T.BIL 0.8 

PLT 114.00 CR 0.91 D.BIL 0.3 

FIB 751 NA/K 133/48 HbA1c 8.1 

D-DIM 1144 CA/P 9.2/2.6 IgG 1890 

CRP 175 LDH/CPK 218/13 IgM 201 

TKE 112 ΠΥΟΣ 2-4 IgA 259 

FER 1360 ΕΡΥΘΡΑ 1-2 C3 122 

SGOT 11 ΛΕΥΚΩΜΑ + C4 17.8 

SGOT 18 ΝΙΤΡΩΔΗ - 



ΗΚΓ:SR     RoΘ/RoK:άνευ παθολογίας 

ΕΙΣΑΓΩΓΗ ΣΤΟ ΡΕΥΜΑΤΟΛΟΓΙΚΟ ΤΜΗΜΑ:  

ΕΜΠΥΡΕΤΟ-ΦΛΕΓΜΟΝΩΔΕΣ ΣΥΝΔΡΟΜΟ                             

 
Ετέθη σε: 

- Ώσεις μεθυλπρεδνιζολόνης 250mg iv 

-πιπερακιλλίνη/ταζοβακτάμη 4.5mg χ4 

 

 



• 3ο 24ωρο, επιδείνωση: 

• εμμένον εμπύρετο 

• κυτταροπενία σε ≥ 2 σειρές 

• σπληνομεγαλία 

• υπερτριγλυκεριδαιμία 

• sIL-2Ra/sCD25: 27.12O IU/mL, 
sCD163:4.895 IU/mL 

 

• ≥5 of the 8 HLH-2004 criteria  

• Hscore:177 (54-77% probability for HLH) 

 

• Έναρξη 2g/kg IVIG (140g) 

• Κλιμάκωση σε meronem 2g x3 

 

 

                        ΠΛΕΟΝ 

Ασθενής κλινήρης, με σοβαρή μυοπάθεια, 
εμπύρετη με εκτεταμένο οίδημα ανά 
σάρκα 

 



- Κ/ες Ούρων, αίματος: στείρες μικροβίων 

- Ιολογικός Έλεγχος: αρνητικός 

- IGRA: αρνητικό 

- ACE:42( εφο) 

-Ανοσολογικός: ANA:1/80 Ra-test: (-), anti-CCP: (-), c-ANCA: (-), p-ANCA (-),  

anti-ENA(-), anti-SSA(-), anti-SSB(-), anti-Jo-1: (-), anti-RNP(-) 

- Λεύκωμα ούρων 24ωρου: 630mg  

- Καρκινικοί Δείκτες: CEA:1.5, aFP:3.17, CA 125:15, CA 19-9 <2 

-Πολυκλωνική Υπεργαμμασφαιριναιμία 

-Β2-μικροσφαιρίνη:29,6<26  

 

ECHO Καρδιάς: χωρίς λοιμώδη επινέμηση βαλβίδων 

CTΘΑΚΚΩ: λεμφαδένες: πολλαπλοί μασχαλιαίοι, υπο /υπερκλείδιοι, στην 
πύλη του σπληνός, κατά μήκος του σπληνικού φλεβικού δικτύου και γύρω 
από το παγκρεατικό παρέγχυμα, πολλαπλοί οπισθοπεριτοναικοί, 
εκατέρωθεν των μεγάλων αγγείων, λαγόνιοι, περιαορτικοί, πέριξ του 
αλλήρειου τρίποδα, σπληνομεγαλία 16cm 

 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



Συνοψίζοντας… 

Από Έτους 

-Εμπύρετο 

-Μυαλγίες 

-Κεφαλαλγία 

-Απώλεια Βάρους 

-Φλ. Σύνδρομο 

-Λεμφαδενοπάθεια 

CST «μερική 
ανταπόκριση» 

 

 

Από Μηνός 

-Eμπύρετο 

-Μυαλγίες 

-Κεφαλαλγία 

-Φλ. Σύνδρομο 

-Εμμένουσα    

 Λεμφαδενοπάθεια 

 CST+ TCZ 

«περαιτέρω 
επιδείνωση» 

 

Από 7ημέρου 

-Εμπύρετο 

-Οίδημα ανά σάρκα 

-Φλ. Σύνδρομο 

-Επίταση                
Λεμφαδενοπάθειας 

Ώσεις CST+ 
Αντιμικροβιακά 

«HLH, προσθήκη 
IVIG» 

Σταδιακή 

σταθεροποίηση 

 

Άμβλυνση 

Εμπυρέτου 



Διαφοροδιάγνωση: 

 Λέμφωμα (Hodgkin / Non-Hodgkin) 

 Χρόνια λεμφοκυτταρική λευχαιμία 

 Ειδικές Λοιμώξεις (Φυματίωση, Βρουκέλλωση, Σπλαχνική 

Λεϊσμανίασή, Τουλαραιμία, Nόσος από Bartonella, Πυρετος Q, 

Ιστοπλάσμωση, EBV, CMV, HIV κ.α.) 

 Σαρκοείδωση 

 GCA 

 Νόσος Castleman (TAFRO) 

 Ιστιοκυττάρωση από κύτταρα Langerhans (LCH) 

 



Βιοψία κροταφικής αρτηρίας: μη διαγνωστικό αποτέλεσμα 

 

PET/CT: εκτεταμένη, μετρίως υπερμεταβολική λεμφαδενοπάθεια σε τράχηλο, 
μασχαλιαίες χώρες και κοιλιά, με συμμετρικό πρότυπο κατανομής, υπεμεταβολικός 
διογκωμένος σπλήνας εντύπωση «λεμφουπερπλαστικού νοσήματος, δ.δ. 
φλεγμονώδης νόσος» 

 

Antibodies: Coxiella Burnetti, Bardonella, Rickettsia, Mycoplasma:αρνητικά, 
HSV2:αρνητικά, HSV1, Aδενοϊοί, HCMV: θετικά IgG/αρνητικά IgM 

PCR: HSV1,2(-), Mycoplasma Pn. (-),HHV-7 (-), HHV-6 (-), HHV-8 (7.4Χ105), HCMV (-
), 

Rickettsia (-), Mycobacterium(-), Bartonella(-), Brucella(-), Borellia (-), Mycoplasma (-) 

 

 



Εξαίρεση και Βιοψία Μασχαλιαίου 

Λεμφαδένα: 
 XΩΡΙΣ: κοκκιώματα ή στοιχεία  μεταστατικής εξεργασίας 

 Υποστροφή βλαστικών κέντρων 

 Υπερπλασία μετατριχοειδικών φλεβιδίων 

 Μικρές αθροίσεις πλασματοκυττάρων 

 Θετική  ανοσοϊστοχημική χρώση για HHV-8 

 

 
“hypervascular histopathology” 

Singh S, et al. 

Castleman disease: diagnosis on cytology. 

J Cytol. 2023. 

Πολυεστιακή, HHV8-Νόσος του Castleman 



Chen LYC, Zhang L, Fajgenbaum DC. Expert Perspective: Diagnosis 

and Treatment of Castleman Disease. Arthritis Rheumatol. 2026 

Jan;78(1):12-25. 



Rehman MEU, Chattaraj A, Neupane K, et al. Efficacy and safety of regimens used for the treatment of 

multicentric Castleman disease: A systematic review. Eur J Haematol. 2022;109(4):309‐320 
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ΙΣΤΟΡΙΚΟ 
04/2025 

Άνδρας 68 ετών 
ΣΔ2, DVT (02/2025), 

ΓΟΠΝ, 
ΧΟΛΟΛΙΘΙΑΣΗ 

Aλλεργίες (-) 
Κάπνισμα(-) 
Αλκοόλ (-)  

Οικ. Ιστορικό (-) 



Έναρξη νόσου 

Από 4μήνου: 

• φλεγμονώδες σύνδρομο 

• αναιμία (ορθόχρωμη, ορθοκυτταρική)  

• Αναφ. δεκατική πυρετική κίνηση  

• αδυναμία- κακουχία 

• Αρθραλγίες  

• απώλεια βάρους 7-10kg από 4 μήνου  

• Aπό 10 ημέρου επίμονη κεφαλαλγία μετωπο-βρεγματικά, 
υφιόμενη με λήψη παρακεταμόλης και  άλγος στη βάση της 
ρινός με οίδημα και έντονη ευαισθησία στην ψηλάφηση. 



Εργαστηριακό Προφίλ 
Ηλεκτροφόρηση: 
ανώμαλη καμπύλη στην 
περιοχή των γ-σφαιρινών 

E-E 

HB 12.5 g/dL 

MCV 90 

MCHC 30 

WBC 5100 

NEUT 71% 

TKE 108 mm/1h 

CRP 167 mg/l 

SGOT/SGPT 30/31 

UREA/CREAT 

 

Ε.Φ.Ο 

 

IgG 1870 

Ferritin 1500ng/mL 



Διερεύνηση 
Βιοψία μυελού (-) (πιθ.  

αρχόμενο ΜΔΣ-άνευ κλινικής 
σημασίας από εκτιμώντες 

αιματoλόγους) 

CT ΘΑΚΚΟ (-) 

Eνδοσκόπηση ΓΕΣ +βιοψίες (-) 

Echo καρδιάς (-) 

Έλεγχος θρομβοφιλίας (-) 



Διερεύνηση 

Ανοσολογικός έλεγχος (-) 

Λοιμώξεις (-) 

Βιοψία κροταφικής (-) 

ΩΡΛ εκτίμηση όχι χονδρίτιδα αλλά σταφυλοκοκκική λοίμωξη ρινός, 
έναρξη αντιβίωσης ευρέως φάσματος, ύφεση 

1ο PET/CT (-)αντιδραστικού τύπου μικρής έκτασης φλεγμονώδη 
πνευμονικά διηθήματα και 2 μικρά οζίδια-άνευ κλινικής σημασίας 



Διαφορική διάγνωση 

Αγγειίτιδα (GCA-PMR, LVV) 

Πολυχονδρίτιδα (RP) 

Κακοήθεια 

AOSD-Autoinflammatory 

Tελική πιθανή διάγνωσηPMR 



Θεραπεία 

• Κορτικοστεροειδή IV και p.o → θεαματική ανταπόκριση 

 

• Tapering GCs <12mg  υποτροπή 11/2025 

 

• Tocilizumab sc → αποτυχία  

 

• 12/2025: Σοβαρή υποτροπή και νοσηλεία με εμπύρετο, έντονη καταβολή, 
διάχυτο κοιλιακό άλγος total work-up (-) (CT AKKO, CTA κοιλίας, CTPA, MRI-
MRCP, ανοσολογικός επανέλεγχος, λοιμωξιολογικό πάνελ, υπέρηχος καρδιάς, 
2ο PET) 

 

• Αλλεργική αντίδραση σε iv tocilizumab 

 

• Re-evaluation  διάγνωσης autoinflammatory? 

 

 



Κλινική πορεία 

Έναρξη kineret 100mg sc dailyμη ανταπόκριση και σοβαρές τοπικές 
αντιδράσεις 

Υποτροπές GCs<50 mg 

Θεαματική βελτίωση με iv GCs> 100mg 

Δύσπνοια/ταχύπνοια/ταχυκαρδία στην κόπωση χωρίς αερομετρική 
επιβάρυνση (εικόνα σ. POTS) 

Κοιλιακό άλγος 

Εμπύρετο έως 38 

Ηπατομεγαλία 

Έντονο φλεγμονώδες σύνδρομο και συστηματικά συμπτώματα 

Πολλαπλες νοσηλείες--> total work-up (-) 

WES +UBA1 (pending) 

ΣΗΠ για canakinumab 300mg sc 

E-E 

HB 8.7 g/dL 

MCV 102 

MCHC 30 

WBC 5100 

NEUT 71% 

TKE 140 mm/1h 

CRP 400 mg/l 

SGOT/SGPT 60/65 

UREA/CREAT Ε.Φ.Ο 

Ferritin 2000ng/mL 



• Έναρξη kineret 100mg sc dailyμη 
ανταπόκριση και σοβαρές τοπικές αντιδράσεις 



ΣΥΝΕΧΕΙΑ 
ΔΙΕΡΕΥΝΗΣΗΣ 

•  3η νοσηλείαΝέα ΟΜΒ + κυτταρομετρία ροής + γονιδιακός έλεγχος  
vacuoles + άτυπο κλωνικό πληθυσμό για β-λεμφοκύτταρα 

 

• sCd163+sCd25 ε.φ.ο 

 

• Βιοψία ήπατος (χωρίς ιδιαίτερα ευρήματα) 

 

• Βιοψία λίπους για αμυλοείδωση (-) 

 

• Χορήγηση iv Anakinra 300mg/day  για 3ημέρες not effective 

 

• Χορήγηση   GCS>50mg  iv παροδική βελτίωση 

 

•  3ο PET Scan αυξημένη μεταβολική δραστηριότητα SUVmax 12 στο 
μεσεντέριο παρά το ανιόν με ρύπανση λίπους πέριξ και πάχυνση του 
τοιχώματος του εντέρου κατά τόπους (δδ μεσεντέριο λέμφωμα, 
σκληρυντική μεσεντερίτιδα κτλ) 

 

•  Νέα 4η νοσηλεία  επί μείωσης GCS με ίδια συμπτωματολογία συν εικόνα 
περιτοναισμού, εισαγωγή σε χγκ κλινική με εικόνα οξείας κοιλίας, 
φλεγμονής μεσεντερίου και πλαστρόν 

 

• Βελτίωση με αντιβιοτική αγωγή και αύξηση της κορτiζόνης 

 

• Nέα κολονοσκόπηση (-) 

 

• Διενέργεια λαπαροσκοπικά σκωληκοειδεκτομής και βιοψίας μεσεντερίου 
(ευρήματα συμβατά με φλεγμονώδη αντίδραση- φλεγμονώδεις 
διηθήσεις, εστίες λιπονέκρωσης, εναπόθεση ινικής,                    
μικροθρόμβοι ινικής σε τριχοειδή αγγεία, χωρίς νέκρωση τοιχώματος) 



ΟΜΒ-Vacuoles 



Γενετικός 
έλεγχος 

• UBA1 μετάλλαξη 
ανιχνεύσιμη (c.118-
1G>C), VAF: 77% 

 

• DNMT3A (+),NGS 
μυελού VAF: 37% 

 



Timeline 

Έναρξη συμπτωμάτων 
(12/2024) 

02/2025: DVT 04/2025: 1η νοσηλεία 

11/2025: υποτροπή-
έναρξη tcz sc-treatment 

faillure 

12/2025: σοβαρή-
επίμονη έξαρση 

(κορτικοεξαρτώμενη)-2η 
νοσηλεία 

01/2026: έναρξη tcz iv-
αλλεργία και έναρξη 

kineret sc daily 

02/2026: νέα σοβαρή 
υποτροπή, 3η νοσηλεία, 
kineret iv-αποτυχία, 4η 
νοσηλεία-οξεία κοιλία, 

ανίχνευση UBA1 → 
διάγνωση 



Διάγνωση-Τελική θεραπεία  

Σύνδρομο VEXAS 
Έναρξη ruxolitinib 10mg/day 

(JAKi 1/2) 

Βελτίωση με ύφεση κλινικής  
και εργαστηριακής εικόνας, 

ανάκτηση σωματικού βάρους 
και λειτουργικότητας-tapering 

GCS <32mg p.o 

2 μήνες μετά νέα υποτροπή 
σε GCS 16mg p.o-->αύξηση 

ruxolitinib στα 20mg και 
αύξηση των GCS και αναμονή 



Συζήτηση 

Σπάνιο σύνδρομο 

Άνδρες >50 

Φλεγμονή + αιματολογικό νόσημα 

Κορτικοεξαρτώμενο –ύφεση σε μεγάλες δόσεις 
κορτικοστεροειδών 



DOI: 10.1182/blood.2021011455 

 Ρινική χονδρίτιδα 
 FUO 
 Φλεγμονώδες σύνδρομο 
 Ηπατομεγαλία 
 DVT 
 Vacuoles 
 Μεσεντερίτιδα 
 Περιορισμένα φλεγμονώδη 

πνευμονικά διηθήματα και 
φλεγμονώδη οζίδια  

 Κλωνική αιμοποίηση 
  Έντονες τοπικές αντιδράσεις 

σε anakinra 

Red Flags 

https://doi.org/10.1182/blood.2021011455


ACRS guidance statement MARCH 2026 

DOI: 10.1002/art.43287 

https://doi.org/10.1002/art.43287




DOI: 10.1002/art.43287 

https://doi.org/10.1002/art.43287


Κοινά χαρακτηριστικά 

FUO 

Υψηλή CRP 

Υπερ-
φερριτιναιμία 

Αρνητικός 
έλεγχος 



VEXAS vs AOSD 

VEXAS: 
UBA1,vacuoles, blood 
malignancy >50 age 

AOSD: IL-1 driven, 
ferritin πολύ υψηλή, 

πολυορογονίτιδα, 
εξάνθημα, 

φαρυγγοδυνία 

Κοινά: 
hyperinflammation 



Diagnostic Approach 

FUO → exclude 
infection and 

others 

Ferritin ↑ 
Check steroid 

response 

Think 
autoinflammatory 



ΕΥΧΑΡΙΣΤΟΥΜΕ ΓΙΑ 
ΤΗΝ ΠΡΟΣΟΧΗ 

ΣΑΣ!! 


