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ΔΕΝ ΤΠΑΡΧΕΙ ΤΓΚΡΟΤΗ ΤΜΦΕΡΟΝΣΩΝ 



 Άνδρασ αςκενισ 78 ετϊν  

 Ατομικό αναμνθςτικό: Μθνιγγίωμα – Εκτακτοςυςτολικι αρρυκμία – ΚΤΠ  

 

ΠΡΟΕΡΧΕΣΑΙ 

 ταδιακά επιδεινοφμενθ κεφαλαλγία από μθνόσ (2οσ/2014) 

 Ευαιςκθςία τριχωτοφ κεφαλισ – χωλότθτα μαςθτιρων  

 Χωρίσ άλλθ ςυνοδό ςυμπτωματολογία 

 

ΦΤΙΚΗ ΕΞΕΣΑΗ  

 Μθ ψθλαφθτι (ΔΕ) κροταφικι αρτθρία 

 

ΕΡΓΑΣΗΡΙΑΚΟ ΕΛΕΓΧΟ 

 Χωρίσ πακολογικά ευριματα / ΣΚΕ(-), CRP(-) 

 

1θ ΠΕΡΙΠΣΩΘ 



 Ποιά διαγνωςτικι μζκοδο κα επιλζξουμε; 

1. CT εγκεφαλου 

2. MRA εγκεφάλου 

3. Βιοψία κροταφικισ  

4. Triplex καρωτίδων 

5. U/S κροταφικϊν 

1θ ΠΕΡΙΠΣΩΘ – Διαγνωςτικι προςζγγιςθ 



 Προοπτικι πολυκεντρικι μελζτθ κοορτισ 

 υμμετοχι 381 αςκενϊν με πρόςφατθ κλινικι υποψία κροταφικισ αρτθρίτιδασ 

 Μζςθ θλικία=71.1 ζτθ / γυναίκεσ (72%) 

 Τπζρθχοσ + Βιοψία μζςα ςε 10 θμζρεσ από ζναρξθ κεραπείασ 

 

ΑΠΟΣΕΛΕΜΑΣΑ 

 Βιοψία:     Ευαιςκθςία = 39% [95% (CI) 33% to 46%] 

                           Ειδικότθτα = 100% [95% (CI) 97% to 100%] 

 Τπζρθχοσ: Ευαιςκθςία = 54% [95% (CI) 48% to 60%] 

                            Ειδικότθτα = 81%  [95% (CI) 73% to 88%] 

Luqmani R et al. Health Technology Assessment 2016 



υνδυαςμόσ κλινικισ υποψίασ και διαγνωςτικϊν μζςων 

 Βιοψία:      Ευαιςκθςία = 91%                 

                            Ειδικότθτα = 81%  

 Τπζρθχοσ:  Ευαιςκθςία = 93%  

                            Ειδικότθτα = 77%  

 

* Interobserver variability → ιςχφει και για τα δφο διαγνωςτικά μζςα 

 

  Τπζρθχοσ ςε όλα τα φποπτα +  Βιοψία μόνο ςτα αρνθτικά περιςτατικά: 

     ↑ευαιςκθςίασ U/S = 65%  / ↓ανάγκθ βιοψίασ κατά 44% 

Luqmani R et al. Health Technology Assessment 2016 



ΒΙΟΨΙΑ 

Αρτθριακόσ κλάδοσ με αλλοιϊςεισ γιγαντοκυτταρικισ αρτθρίτιδασ (GCA) και ςτα  

αγγεία των αγγείων. υνυπάρχουν εναποκζςεισ αλάτων αςβεςτίου ςτο ζςω ελαςτικό  

πζταλο (αρτθριοςκλιρυνςθ) 

 

ΘΕΡΑΠΕΙΑ 

Μεκυλπρεδνιηολόνθ 32mg/d (ςταδιακι μείωςθ) + Διφωςφονικά 

 

Μετά από 1 μινα: 

 Επειςόδιο διπλωπίασ 

1θ ΠΕΡΙΠΣΩΘ – Διάγνωςθ 



 Σι γνωρίηουμε για τθ διπλωπία ςε αςκενείσ με GCA; 

1. Εμφανίηεται ςε ποςοςτό >10%  των αςκενϊν με ιςτορικό (GCA) 

2. Eμφανίηει  ςταδιακι και επϊδυνθ εγκατάςταςθ 

3. Αποτελεί μόνιμθ βλάβθ 

4. Οφείλεται ςε ιςχαιμία των εξοφκάλμιων μυϊν 

5. Θ παρουςία αυξθμζνων δεικτϊν φλεγμονισ αυξάνει τον κίνδυνο για ιςχαιμικζσ 

εκδθλϊςεισ ςτο πλαίςιο τθσ GCA 

 

1θ ΠΕΡΙΠΣΩΘ – Πορεία νόςου 

 

 Η εμφάνιςθ των ιςχαιμικϊν φαινομζνων ςτθν GCA:  

        Από τθν αρχι μζχρι και 4 εβδομάδεσ από τθν ζναρξθ των κορτικοςτεροειδϊν 

 

 Η πρόςκια ιςχαιμικι οπτικι νευροπάκεια→ πιο ςυχνι οφκαλμικι προςβολι 

 Ακολουκεί θ amaurosis fugax  και θ διπλωπία ςε ποςοςτό ≤10% 

 

 Διπλωπία - παροδικό ςφμπτωμα / χοριγθςθ κορτικοςτεροειδϊν 

 

 ↑ΣΚΕ/CRP :  προςτατευτικόσ ρόλοσ ζναντι των ιςχαιμικϊν φαινομζνων 

 

 
Soriano A  et al. Nat Rev Rheumatol. 2017 



Diamantopoulos AP  et al. Rheumatology 2016 



Diamantopoulos AP  et al. Rheumatology 2016 



 Ποια κα ιταν θ καταλλθλότερθ κεραπευτικι επιλογι; 

1. Χοριγθςθ (iv) μεκυλπρεδνιηολόνθσ 1grx1/d για 3 θμζρεσ και μετά pos 1mg/kg/d 

2. υνδυαςμόσ μεκυλπρεδνιηολόνθσ pos 1mg/kg/d και μεκοτρεξάτθσ 

3. υνδυαςμόσ μεκυλπρεδνιηολόνθσ 1grx1/d για 3 θμζρεσ και κυκλοφωςφαμίδθσ 

4. Χοριγθςθ rituximab 

5. Μονοκεραπεία με tocilizumab 

 

1θ ΠΕΡΙΠΣΩΘ – Θεραπεία 



 Kορτικοςτεροειδι →κεραπεία εκλογισ 

 

 Δοςολογικό ςχιμα: pos 1mg/kg/d ι 1grx1/d για 3 θμζρεσ και μετά pos 1mg/kg/d 

 

 Βελτίωςθ τθσ οπτικισ οξφτθτασ με ↑δόςεισ κορτικοςτεροειδϊν 

 

 Μθ διαφοροποίθςθ του αποτελζςματοσ – ανεξάρτθτο από τον τρόπο χοριγθςθσ των 

κορτικοςτεροειδϊν (pos ι iv) 
  

 Θ άμεςθ ζναρξθ κεραπείασ είναι κακοριςτικι του αποτελζςματοσ 

 

 τακεροποίθςθ τθσ οπτικισ οξφτθτασ μζςα ςε 1-6 μζρεσ (κίνδυνοσ εξζλιξθσ 9-27%) 

Soriano A  et al. Nat Rev Rheumatol. 2017 



  

  

Mukhtyar C et al. Ann Rheum Dis 2009 



Spiera et al. 2001 Jover et al. 2001 Hoffman et al. 2002 

Characteristics Patient number: 21; Duration of study: 
Approx. 12-18 months 

Patient number: 42; Duration of study:  
Approx. 24 months 

Patient number: 98; Duration of study:  
Approx. 18-24 months 

GC treatment Initially 1mg/kg/d; 
Tapering: By the treating physician 
according to the clinical response 
Relapse: Increase of GC upon decision of 
treating physician 

Initially 60 mg/d;  
quick tapering 
Relapse: Increase of GC to minimum 
amount that controlled disease 

Initially 1mg/kg/d, max. 60 mg/d; after 4 
weeks tapering by 5 mg every 4 days; after 3 
months every other day scheme; total 
duration of GC: 6 months 
Relapse: Increase of GC to last effective 
dosage plus 10 mg/d 

ΜTX dose Initially 7.5 mg p.o./week; folic acid 
supplementation 1 mg daily; 
Start: When GC dose reached 30mg/d 
Relapse: Increase of MTX up to 
20mg/week 
Taper off: After remission/discontinuation 
of GC therapy by 2.5mg/month 

Initially 10 mg p.o./week; folic acid 
supplementation 5 mg/d; 
Start: Simultaneously to GC 
Relapse: Increase of MTX by 2.5 mg/week 

Initially 0.15 mg/kg/week, increased to 0.25 
mg/kg/week or max. 15 mg/week within 2 
weeks; folic acid supplementation 5 
mg/week 
Start: Simultaneously to GC 
Taper off: 12 months after achievement of 
remission by 2.5 mg/month 

Results No difference in cumulative GC dose (6469 
vs. 5908mg), duration of GC treatment (68 
vs. 60 weeks) and AEs. 

Lower % of patients with at least one 
relapse (45 vs. 84%), lower cumulative GC 
dose (4187 vs. 5489 mg) and shorter 
duration of GC treatment (median 29 vs. 
94 weeks) in MTX group. No difference in 
AEs. 

No difference in % of patients with 
treatment failure (=2 distinct relapses or 
persistent disease activity after the first 
relapse despite increased GC therapy) (at 12 
months 57.5 vs. 77.3%), cumulative GC dose 
(5375 vs. 5275 mg), duration of GC 
treatment (5.4 vs. 5.6 months) and AEs. 

Conclusion The combination of MTX and GC has no 
GC-sparing effect. 

MTX is safe and more effective in 
controlling the disease than GC therapy 
alone. 

The adjunctive use of MTX to control 
disease activity or GC sparing is not 
supported. 

Limitations Low patient number; no standardised GC 
treatment protocol; low initial MTX dose 
and late starting time point. 

Low patient number; low MTX dose. Relatively rapid GC tapering scheme; FU only 
for 12 months. 

Spies CM et al. Clin Exp Rheumatol 2010 



 Μετα-ανάλυςθ 3 τυχαιοποιθμζνων κλινικϊν δοκιμϊν 

 φνολο 161 αςκενείσ : ζλαβαν ↑δόςεισ κορτικοςτεροειδϊν 

 84 αςκενείσ – ΜΣΧ (7.5-15 mg/w) 

 77 αςκενείσ – placebo  

ΜΣΧ = ↓ κινδφνου για: 
1θ υποτροπι →35% 
2θ υποτροπι →51% 

Mahr AD et al. Arthritis Rheum 2007 



 Μετα-ανάλυςθ 3 τυχαιοποιθμζνων κλινικϊν δοκιμϊν 

 φνολο 161 αςκενείσ : ζλαβαν ↑δόςεισ κορτικοςτεροειδϊν 

 84 αςκενείσ – ΜΣΧ (7.5-15 mg/w) 

 77 αςκενείσ – placebo  

Προςκικθ ΜΣΧ: 

• ↓ακροιςτικισ δόςθσ κορτικοςτεροειδϊν κατά 

    - 842 mg  μζχρι 48θ εβδομάδα 

    - 1101 mg μζχρι τθν 96θ εβδομάδα 

Mahr AD et al. Arthritis Rheum 2007 



 Δεδομζνα από case series και case reports 

 

 Χοριγθςθ ςε ςοβαρζσ περιπτϊςεισ GCA 

 Προςβολι ΚΝ 

 Προςβολι ΓΕ 

 Προςβολι μεγάλων αγγείων 

 

 Κορτικοανκεκτικζσ περιπτϊςεισ αςκενϊν με αποτυχία ςε προθγθκείςα 

ανοςοκαταςταλτικι κεραπεία 

 

 Τποτροπι  ̴ 40% 

 

De Boysson H et al. Semin Arthritis Rheum 2013 



Πακογενετικοί μθχανιςμοί  

Salvarani C et al. Nat Rev Rheumatol 2012 

Ενεργοποίθςθ δενδριτικϊν κυττάρων, ενεργοποίθςθ & διζγερςθ  
 Σ λεμφοκυττάρων-μακροφάγων 



1θ ΠΕΡΙΠΣΩΘ – Rituximab /GCA  



Unizony SH et al. Int J Rheumatol 2013 

Μπορεί η τορήγηζη ηοσ TCZ να μειώζει ηον κίνδσνο σποηροπών 
ζηοσς αζθενείς με GCA? 

26w 



56% 

53% 

18% 

14% 

TCZqwk TCZq2wk PLB 26wk PLB 52wk 

Steroids/g 1.8 1.8 3.3 3.8 

Stone JH et al. NEJM 2017 

Πόςοι παραμζνουν ςε φφεςθ ςτισ 52 εβδομάδεσ? 



1θ ΠΕΡΙΠΣΩΘ – Θεραπεία 

 Ποια κα ιταν θ καταλλθλότερθ κεραπευτικι επιλογι; 

1. Χοριγθςθ (iv) μεκυλπρεδνιηολόνθσ 1grx1/d για 3 θμζρεσ και μετά pos 1mg/kg/d 

2. υνδυαςμόσ μεκυλπρεδνιηολόνθσ 1grx1/d για 3 θμζρεσ και κυκλοφωςφαμίδθσ 

3. υνδυαςμόσ μεκυλπρεδνιηολόνθσ pos 1mg/kg/d και μεκοτρεξάτθσ 

4. Χοριγθςθ rituximab 

5. Μονοκεραπεία με tocilizumab 

 



2θ ΠΕΡΙΠΣΩΗ 



2θ ΠΕΡΙΠΣΩΘ 

 Γυναίκα αςκενισ 70 ετϊν 

 Ιςτορικό Κροταφικισ Αρτθρίτιδασ από ζτουσ 

 Αρχικι κεραπεία υπό πρεδνιηολόνθ 50mg/d (ςταδιακι μείωςθ)  

 Τποτροπι νόςου + ζναρξθ MTX  15mg/week  

 Λοιπό ατομικό αναμνηςτικό: ΑΤ/ ΓΟΠ 

 

ΠΡΟΕΡΧΕΣΑΙ 

 Εμπφρετο ζωσ 38,5:C από 3θμζρου – υφίεται με λιψθ αντιπυρετικϊν 

 Προϊοφςα δφςπνοια – κωρακαλγία 

 Παραγωγικόσ βιχασ – λευκωπι απόχρεμψθ  

 

 



ΦΤΙΚΗ ΕΞΕΣΑΗ 

 Ηωτικά ςθμεία: SaO₂=93% / Λοιπά:κ.φ 

 Σρίηοντεσ βάςεων άμφω – Λοιπι κλινικι εκτίμθςθ:κ.φ 

 

ΑΠΕΙΚΟΝΙΣΙΚΟ ΕΛΕΓΧΟ 

 ΘΚΓ:κ.φ / Rӧ κϊρακοσ: χωρίσ π/κ ευριματα 

 CT κϊρακοσ (ventilation-perfusion scan): χωρίσ π/κ ευριματα 

 

ΕΡΓΑΣΗΡΙΑΚΟ ΕΛΕΓΧΟ 

 Hb: 11.2 g/dl, WBC: 9800, N:70% 

 Creat: 0.5 mg/dl, LDH:398 U/L 

 ΣΚΕ: 130 mm/h, CRP: 160 mg/L (≤6mg/L) 

 

2θ ΠΕΡΙΠΣΩΘ 



 Ποια είναι θ πιο πικανι αιτία τθσ δφςπνοιασ ςτθν παροφςα φάςθ;  

1. Πνευμονικζσ εκδθλϊςεισ τθσ Κροταφικισ αρτθρίτιδασ 

2. Οξεία περικαρδίτιδα 

3. Επαγϊμενθ από ΜΣΧ πνευμονίτιδα 

4. Πνευμονία από Pneumocystis jiroveci (PCP) 

5. Πνευμονικι εμβολι 

2θ ΠΕΡΙΠΣΩΘ – Διαφορικι διάγνωςθ 



 Πνευμονικζσ εκδθλϊςεισ κροταφικισ αρτθρίτιδασ  

        - <10% των αςκενϊν  

        - μθ παραγωγικόσ βιχασ και άμεςθ ανταπόκριςθ ςτθ λιψθ κορτιηόνθσ 
Imran TF & Helfgott S. Clin Exp Rheumatol 2015 

 

 Οξεία Περικαρδίτιδα 

        - Μθ κλινικά και ΘΚΓευριματα υπζρ περικαρδίτιδασ 

 

 Πνευμονίτιδα από ΜΣΧ 

        - Αντίδραςθ υπερευαιςκθςίασ με περιφερικι θωςινοφιλία και παρουςία πνευμονικϊν 

          διθκθμάτων με βιχα ςυνικωσ μθ παραγωγικό 
                                                                                                                                                                             Sathi N et al. Clin Rheumatol 2012 

 Πνευμονικι εμβολι  

       - Απεικονιςτικόσ ζλεγχοσ: χωρίσ π/κ ευριματα 

2θ ΠΕΡΙΠΣΩΘ – Διαφορικι διάγνωςθ 

Larson TS et al. Ann Intern Med 1984 



 Ποια είναι θ πιο πικανι αιτία τθσ δφςπνοιασ ςτθν παροφςα φάςθ;  

1. Πνευμονικζσ εκδθλϊςεισ τθσ Κροταφικισ αρτθρίτιδασ 

2. Οξεία περικαρδίτιδα 

3. Επαγϊμενθ από ΜΣΧ πνευμονίτιδα 

4. Πνευμονία από Pneumocystis jiroveci 

5. Πνευμονικι εμβολι 

2θ ΠΕΡΙΠΣΩΘ – Διαφορικι διάγνωςθ 

 

1. Πικανι προςβολι αναπνευςτικοφ από PCP χωρίσ απεικονιςτικά ευριματα 

2. Aυξθμζνα επίπεδα LDH – ςυςχζτιςθ με PCP / πνευμονικι προςβολι 

3. Θ αςκενισ δεν ζλαβε προφφλαξθ για PCP 

 



 Ποια κα ιταν θ καλφτερθ διαγνωςτικι προςζγγιςθ; 

1. ΒΑL (Bronchoalveolar lavage) 

2. πινκθρογράφθμα με Ga 67 

3. Αξονικι τομογραφία υψθλισ ευκρίνειασ (HRCT) 

4. CT πνευμονικι αγγειογραφία 

5. Διακωρακικόσ U/S καρδιάσ 

 

2θ ΠΕΡΙΠΣΩΘ – Διερεφνθςθ 



2θ ΠΕΡΙΠΣΩΘ – Διερεφνθςθ 

 πινκθρογράφθμα με Ga 67 

       - Αυξθμζνθ ευαιςκθςία και όχι ειδικότθτα / κακυςτζρθςθ αποτελεςμάτων / ↑κόςτοσ 

 

 Αξονικι τομογραφία υψθλισ ευκρίνειασ (HRCT) 

       - Περαιτζρω διευκρίνθςθ τθσ βλάβθσ του πνευμονικοφ παρεγχφματοσ και όχι τθσ  

         πικανισ αιτίασ 

 

 CT πνευμονικι αγγειογραφία 

       - Ζχει αποκλειςκεί το ενδεχόμενο πνευμονικισ εμβολισ 

 

 Διακωρακικόσ U/S καρδιάσ 

       - Για διερεφνθςθ καρδιακισ δυςλειτουργίασ-ανεπάρκειασ / μθ ςυμβατι κλινικι εικόνα 

 

 

 



 Ποια κα ιταν θ καλφτερθ διαγνωςτικι προςζγγιςθ; 

1. ΒΑL (Bronchoalveolar lavage) 

2. πινκθρογράφθμα με Ga 67 

3. Αξονικι τομογραφία υψθλισ ευκρίνειασ (HRCT) 

4. Διακωρακικόσ U/S καρδιάσ 

5. CT πνευμονικι αγγειογραφία 

2θ ΠΕΡΙΠΣΩΘ – Διερεφνθςθ 

 

 Αρχικι διαγνωςτικι προςζγγιςθ → πτφελα (καλλιζργεια / PCR) (λιγότερο επεμβατικι) 

        - ε non-HIV αςκενείσ είναι πολφ μικρό και μθ ανιχνεφςιμο το μικροβιακό φορτίο ςτα 

          πτφελα 

BAL 



 Ποια κεραπευτικι παρζμβαςθ προτείνεται ωσ προφφλαξθ για PCP ςε 

ανοςοκατεςταλμζνουσ αςκενείσ; 

1. TMP-SMX 

2. Ειςπνεόμενθ πενταμιδίνθ 

3. Δαψόνθ 

4. Αtovaquone 

5. Καςποφουγγίνθ 

2θ ΠΕΡΙΠΣΩΘ – προφυλακτικι αγωγι /ανοςοκαταςτολι 

Μθ καλά μελετθμζνεσ κεραπευτικζσ επιλογζσ ςτουσ non-HIV ανοςοκατεςταλμζνουσ αςκενείσ 

 Πενταμιδίνθ → βιχασ, ςυριγμόσ 

 Δαψόνθ → Πυρετόσ, ΓΕ διαταραχζσ, μεκαιμοςφαιριναιμία, ζλεγχοσ για ζλλειψθ G6PD 

 Καςποφουγγίνθ → μθ αποτελεςματικότθτα για PCP 

 Atovaquone → β’ επιλογισ 

 

* Κακθμερινό ςχιμα χοριγθςθσ TMP-SMX – προφφλαξθ ζναντι και τοξοπλάςμωςθσ 



3θ ΠΕΡΙΠΣΩΗ 



Άνδρασ αςκενισ 55 ετϊν – Ελεφκερο ατομικό αναμνθςτικό 

 

ΠΡΟΕΡΧΕΣΑΙ  

 Προϊοφςα δφςπνοια από 2μινου – δεκατικι πυρετικι κίνθςθ ωσ 37.8:C  

 Ρινικι ςυμφόρθςθ – Άλγοσ ςτθν πίεςθ παραρρίνιων κόλπων άμφω 

 Αίςκθμα κόπωςθσ – καταβολι  

 Διάχυτεσ αρκραλγίεσ 

3θ ΠΕΡΙΠΣΩΘ 



ΦΤΙΚΗ ΕΞΕΣΑΗ 

 Zωτικά ςθμεία: SaΟ₂=87%, κ=37.5 :C, ςφφξεισ=92, αναπνοζσ=26/min, AΠ: κ.φ 

 Ακρόαςθ: διάχυτοι ρεγχάηοντεσ, τρίηοντεσ βάςεων και αιγοφωνία (ΑΡ) βάςθσ 

 Λοιπι φυςικι εκτίμθςθ: κ.φ 

 

ΑΠΕΙΚΟΝΙΣΙΚΑ 

 Rӧ κϊρακοσ: Διάχυτα πνευμονικά διθκιματα και αεροβρογχόγραμμα (ΑΡ) βάςθσ 

 

ΕΡΓΑΣΗΡΙΑΚΟ ΕΛΕΓΧΟ  

 Hb: 8.3 g/dl, WBC: 8600, PLT: 2030000 

 Κρεατινίνθ: 1.4 mg/dl (0.8-1.3 mg/dl) 

 Γενικι οφρων: Μικροςκοπικι αιματουρία (35-40 ερυκρά,  >25% δφςμορφα) 

 

3θ ΠΕΡΙΠΣΩΘ 



ΠΟΡΕΙΑ ΝΟΟΤ 

 Ειςαγωγι ςτο Νοςοκομείο – Πνευμονία κοινότθτασ - Ζναρξθ (iv) αντιβιοτικισ αγωγισ  

 Επιδείνωςθ 3θ θμζρα νοςθλείασ  

 Επίταςθ δφςπνοιασ / ζναρξθ αιμόπτυςθσ 

 ↓Θb =6.2 g/dl – μετάγγιςθ 2 ΜΕ (Μονάδα υμπυκνωμζνων Ερυκρών) 

 Επίταςθ πνευμονικϊν διθκθμάτων 

 

 Ποια είναι θ πιο πικανι εξιγθςθ για τθν επιδείνωςθ τθσ δφςπνοιασ του αςκενοφσ; 

1. Πνευμονία τθσ κοινότθτασ 

2. Αντίδραςθ κατά τθν μετάγγιςθ 

3. Καρδιακι ανεπάρκεια – απορρφκμιςθ 

4. Πνευμονικι εμβολι 

5. Διάχυτθ κυψελιδικι αιμορραγία  

 

 

3θ ΠΕΡΙΠΣΩΘ 



3θ ΠΕΡΙΠΣΩΘ – Απεικονιςτικά ευριματα 



 Πνευμονία τθσ κοινότθτασ 

       - Επιδείνωςθ του αςκενοφσ παρά τθν ενδοφλζβια αντιβιοτικι αγωγι 

       - Κλινικοεργαςτθριακι εικόνα / ςυμπτωματολογία – μθ ςυμβατι με εικόνα λοίμωξθσ  

  

  Αντίδραςθ κατά τθν μετάγγιςθ 

       - Εικόνα ARDS / διάχυτα πνευμονικά διθκιματα  

       - Σαχεία εκδιλωςθ – μζχρι και 6 ϊρεσ μετά τθν μετάγγιςθ 

 

  Καρδιακι ανεπάρκεια  - απορρφκμιςθ  

       - Δεν ςυμβαδίηει με ατομικό αναμνθςτικό και κλινικι εκτίμθςθ του αςκενοφσ 

 

 Πνευμονικι εμβολι 

       - Ακτινολογικι εικόνα δε ςυνάδει με εικόνα πνευμονικισ εμβολισ 

3θ ΠΕΡΙΠΣΩΘ – Διαφορικι διάγνωςθ 



3θ ΠΕΡΙΠΣΩΘ – Διαφορικι διάγνωςθ 

 Ποια είναι θ πιο πικανι εξιγθςθ για τθν επιδείνωςθ τθσ δφςπνοιασ του αςκενοφσ; 

1. Πνευμονία τθσ κοινότθτασ 

2. Αντίδραςθ κατά τθν μετάγγιςθ 

3. Καρδιακι ανεπάρκεια – απορρφκμιςθ 

4. Πνευμονικι εμβολι 

5. Διάχυτθ κυψελιδικι αιμορραγία  

 

 Αιμόπτυςθ – αναιμία  

 Εικόνα αναπνευςτικισ ανεπάρκειασ – επιδείνωςθ υποξυγοναιμίασ 

 

ΠΟΡΕΙΑ ΝΟΟΤ-ΒΡΟΓΧΟΚΟΠΗΗ 

 Αιμορραγία ανϊτερου και κατϊτερου αναπνευςτικοφ ςυςτιματοσ 



3θ ΠΕΡΙΠΣΩΘ – Διαγνωςτικι προςζγγιςθ 

 Με ποια μζκοδο κα διευκρινίςουμε τθν αιτία τθσ κυψελιδικισ αιμορραγίασ; 

1. Εργαςτθριακόσ ζλεγχοσ για δείκτεσ φλεγμονισ, ΑΝΑ, dsDNA, ANCA, anti-GBM και 

anti- aCL ζλεγχοσ αντιςωμάτων 

2. Δεν χρειάηεται κάποια διαγνωςτικι προςζγγιςθ 

3. Διεγχειρθτικι βιοψία πνεφμονα 

4. U/S καρδιάσ 

5. Ζλεγχοσ για λιψθ ναρκωτικϊν ουςιϊν 





 Διεγχειρθτικι βιοψία πνεφμονα 

       - Σελευταία επιλογι ςε περίπτωςθ που θ αιτία τθσ κυψελιδικισ αιμορραγίασ δεν μπορεί 

         να διευκρινιςτεί με εργαςτθριακό ζλεγχο ι βιοψία ρινόσ – παραρρίνιων κόλπων 

 

 U/S καρδιάσ 

       - Αν υποψιαηόμαςτε ςαν αιτία ςτζνωςθ μιτροειδοφσ ι αιτίεσ που αυξάνουν τελοδιαςτολικό 

         όγκο τθσ (ΑΡ) κοιλίασ / χωρίσ ςτοιχεία καρδιακήσ ανεπάρκειασ  

 

 Ζλεγχοσ για λιψθ ναρκωτικϊν ουςιϊν 

       - Χριςθ κοκαΐνθσ / δεν αναφζρεται ςτο ατομικό αναμνηςτικό 

 

3θ ΠΕΡΙΠΣΩΘ – Διαγνωςτικι προςζγγιςθ 



 Με ποια μζκοδο κα διευκρινίςουμε τθν αιτία τθσ κυψελιδικισ αιμορραγίασ; 

1. Εργαςτθριακόσ ζλεγχοσ για δείκτεσ φλεγμονισ, ΑΝΑ, dsDNA, ANCA, anti-GBM και 

anti- aCL ζλεγχοσ αντιςωμάτων 

2. Δεν χρειάηεται κάποια διαγνωςτικι προςζγγιςθ 

3. Διεγχειρθτικι βιοψία πνεφμονα 

4. U/S καρδιάσ 

5. Ζλεγχοσ για λιψθ ναρκωτικϊν ουςιϊν 

3θ ΠΕΡΙΠΣΩΘ – Διαγνωςτικι προςζγγιςθ 

ΛΟΙΠΟ ΕΡΓΑΣΗΡΙΑΚΟ ΕΛΕΓΧΟ 

 ΣΚΕ=85 mm/h, CRP=120 mg/L (≤5 mg/L) 

 c-ANCA (+), p-ANCA(-), PR3= 42.3 u/ml (<2u/ml), MPO(-) 

 anti-GBM (-), ANA(-), aCL(-), ENAs(-) 



 Με βάςθ τα αποτελζςματα και του εργαςτθριακοφ ελζγχου, ποια κεωρείται θ πιο 

πικανι διάγνωςθ; 

1. EGPA - Ηωςινοφιλικι κοκκιωμάτωςθ με πολυαγγειίτιδα (Churg-Strauss) 

2. MPA - Μικροςκοπικι πολυαγγειΐτιδα  

3. GPA - Κοκκιωμάτωςθ με πολυαγγειίτιδα (Wegener) 

4. υςτθματικόσ ερυκθματϊδθσ Λφκοσ (ΕΛ) 

5. φνδρομο Goodpasture 

 

 

3θ ΠΕΡΙΠΣΩΘ – Διάγνωςθ 



3θ ΠΕΡΙΠΣΩΘ – Διάγνωςθ 

 EGPA 

       - Δεν αναφζρεται ιςτορικό άςκματοσ και δεν διαπιςτϊνεται περιφερικι θωςινοφιλία 

       - πάνια εικόνα κυψελιδικισ αιμορραγίασ / Νεφρικι προςβολι  ̴ 25% των περιπτϊςεων 

       - υςχζτιςθ με p-ANCA (MPO) 50% 

 

 MPA  

       - Δεν ςυςχετίηεται με προςβολι ανϊτερου αναπνευςτικοφ ςυςτιματοσ (ρινίτιδα,  

         παραρρινοκολπίτιδα)  

       - υςχζτιςθ με p-ANCA (MPO) 70% 

 

 ΕΛ / φνδρομο Goodpasture 

       - Μθ ςυμβατι κλινικι εικόνα / Αρνθτικό ανοςολογικό προφίλ 



 Ποια κεραπευτικι επιλογι είναι θ πιο κατάλλθλθ για επαγωγι φφεςθσ τθσ νόςου; 

1. Mονοκεραπεία με υψθλζσ δόςεισ κορτικοςτεροειδϊν 

2. υνδυαςμόσ  ΜΣΧ και κορτικοςτεροειδϊν 

3. υνδυαςμόσ Rituximab και κορτικοςτεροειδϊν 

4. Μόνο πλαςμαφαίρεςθ 

5. υνδυαςμόσ κυκλοφωςφαμίδθσ και κορτικοςτεροειδϊν 

3θ ΠΕΡΙΠΣΩΘ – Θεραπεία 



 Mονοκεραπεία με υψθλζσ δόςεισ κορτικοςτεροειδϊν 

       - Μθ αποτελεςματικι κεραπεία για επαγωγι και διατιρθςθ τθσ φφεςθσ παρά μόνο ςε  

         ςυνδυαςμό με άλλα ανοςοκαταςταλτικά / πολλαπλζσ παρενζργειεσ ςε μακροχρόνια χριςθ 

                                                                                  Nachman PH, et al. J Am Soc Nephrol. 1996 

 υνδυαςμόσ  ΜΣΧ και κορτικοςτεροειδϊν 

       - Μθ αποτελεςματικι ςε καταςτάςεισ απειλθτικζσ για τθ ηωι 

 

 Πλαςμαφαίρεςθ 

       - Προτείνεται ςαν ςυμπλθρωματικι κεραπεία ςτθν ανοςοκαταςταλτικι αγωγι, όπωσ ςτθν  

         περίπτωςθ τθσ κυψελιδικισ αιμορραγίασ 

                                                                                 Jayne DR, et al; J Am Soc Nephrol. 2007 

 

3θ ΠΕΡΙΠΣΩΘ – Θεραπεία 



 Ποια κεραπευτικι επιλογι είναι θ πιο κατάλλθλθ για επαγωγι φφεςθσ τθσ νόςου; 

1. Mονοκεραπεία με υψθλζσ δόςεισ κορτικοςτεροειδϊν 

2. υνδυαςμόσ  ΜΣΧ και κορτικοςτεροειδϊν 

3. υνδυαςμόσ Rituximab + κορτικοςτεροειδϊν 

4. Μόνο πλαςμαφαίρεςθ 

5. υνδυαςμόσ κυκλοφωςφαμίδθσ και κορτικοςτεροειδϊν 

3θ ΠΕΡΙΠΣΩΘ – Θεραπεία 

 υνδυαςμόσ Rituximab + κορτικοςτεροειδϊν μθ κατϊτεροσ ςε επαγωγι και διατιρθςθ 

φφεςθσ, ςυγκριτικά με κυκλοφωςφαμίδθ + κορτικοςτεροειδι  

 Καλφτερο προφίλ αςφάλειασ ςυγκριτικά με τισ παρενζργειεσ τθσ κυκλοφωςφαμίδθσ 



4θ ΠΕΡΙΠΣΩΗ 



 Άνδρασ αςκενισ 58 ετϊν - Ελεφκερο ατομικό αναμνθςτικό 

 

ΠΡΟΕΡΧΕΣΑΙ 

 Εμπφρετο από 3 εβδομάδων ωσ 38.1:C 

 Βιχασ με αιμόφυρτα πτφελα – δφςπνοια ςτθν κόπωςθ 

 Τδαρείσ διαρροϊκζσ κενϊςεισ 

 Αρκραλγίεσ – μυαλγίεσ από μθνόσ 

 Καταβολι – απώλεια Β   ̴5 kg από μθνόσ 

 

ΠΡΟ 2ΜΗΝΟΤ 

 Προθγθκζν ταξίδι ςε εξωτικό προοριςμό 

 

4θ ΠΕΡΙΠΣΩΘ  



 Ποια είναι θ πιο πικανι διάγνωςθ;  

1. Κακοικεια 

2. Λοίμωξθ 

3. Κοκκιωμάτωςθ με πολυαγγειΐτιδα (GPA) 

4. Μικροςκοπικι πολυαγγεΐτιδα 

5. Θωςινοφιλικι κοκκιωμάτωςθ με πολυαγγειΐτιδα (EGPA) 

4θ ΠΕΡΙΠΣΩΘ – Διαφορικι διάγνωςθ  



4θ ΠΕΡΙΠΣΩΘ – Διαφορικι διάγνωςθ (Coin lesions) 
                                                                      

Asija A et al. Hospital Practice 2014 



 

 

 

4θ ΠΕΡΙΠΣΩΘ – Πορεία νόςου  

ΕΡΓΑΣΗΡΙΑΚΑ ΕΤΡΗΜΑΣΑ 

 Hb: 12.8 g/dl, WBC: 13200,  N:81% 

 ΣΚΕ: 60mm/h, CRP: 134 mg/L (≤6 mg/L) 

 Quantiferon (-) 

 

ΑΡΧΙΚΗ ΔΙΑΓΝΩΗ:  Πνευμονία τθσ κοινότθτασ 

 Αντιβιοτικι αγωγι (iv) – μοξιφλοξαςίνθ / κεφτριαξόνθ 

 4θ θμζρα νοςθλείασ → Μακροςκοπικι αιματουρία - Περιφερικά οιδιματα 

 

 

 



ΝΕΟ ΕΡΓΑΣΗΡΙΑΚΟ ΕΛΕΓΧΟ  

 Hb: 9.8 g/dl, WBC: 16350,  N:85% 

 Κρεατινίνθ: 1.7 mg/dl → 2.4 mg/dl → 4.7 mg/dl 

 Λεφκωμα οφρων 24h: 4100 mg 

 Ερυκρά > 100 /  >30% ςπειραματικισ προελεφςεωσ   

 

 

4θ ΠΕΡΙΠΣΩΘ – Πορεία νόςου  

ΣΑΧΕΩ ΕΞΕΛΙΟΜΕΝΗ ΠΕΙΡΑΜΑΣΟΝΕΦΡΙΣΙΔΑ  



 Ποια είναι θ πικανότερθ αιτία για τθν εκδιλωςθ τθσ ταχζωσ εξελιςςόμενθσ 

ςπειραματονεφρίτιδασ; 

1.  φνδρομο Goodpasture 

2. υςτθματικόσ Ερυκθματϊδθσ Λφκοσ 

3. IgA νεφροπάκεια 

4. Μεταλοιμϊδθσ ςπειραματονεφρίτιδα 

5. ANCA αγγειΐτιδα 

 

4θ ΠΕΡΙΠΣΩΘ – Πορεία νόςου  



ΚΛΙΝΙΚΑ 

 Σαχεία ζκπτωςθ του ρυκμοφ τθσ ςπειραματικισ διικθςθσ ≥ 50% μζςα ςε μζρεσ ζωσ 3 μινεσ 

 Λευκωματουρία, ςπειραματικι αιματουρία και ολιγουρία 

ΙΣΟΠΑΘΟΛΟΓΙΚΑ:  χθματιςμόσ μθνοειδϊν ςχθματιςμϊν > 50% των ςπειραμάτων 

 

ΑΙΣΙΑ 

 Αντιςϊματα ζναντι τθσ βαςικισ μεμβράνθσ (anti-GBM) (γραμμικόσ ανοςοφκοριςμόσ) 

 φνδρομο Goodpasture 

 Εναπόκεςθ ανοςοςυμπλεγμάτων ςτθ βαςικι μεμβράνθ (κοκκιώδθσ ανοςοφκοριςμόσ) 

 ΕΛ / IgA  νεφροπάκεια /μεταλοιμϊδθσ ςπειραματονεφρίτιδα 

 ΑΝCA αντιςϊματα (ανοςοπενικι ςπειραματονεφρίτιδα) 

 ΑNCA ςχετιηόμενεσ αγγειΐτιδεσ 

ΣΑΧΕΩ ΕΞΕΛΙΟΜΕΝΗ ΠΕΙΡΑΜΑΣΟΝΕΦΡΙΣΙΔΑ (ΣΕΝ)  



4θ ΠΕΡΙΠΣΩΘ – Διάγνωςθ  

ΑΝΟΟΛΟΓΙΚΟ ΠΡΟΦΙΛ 

 ANA (-), C3/C4= κ.φ 

 p- ΑΝCA(-), MPO(-), 

 c-ANCA : 1/640, PR3 =53.6 u/ml (<2u/ml)  

 Cryo(-), anti-GBM(-) 

 
 

ΒΙΟΨΙΑ ΝΕΦΡΟΤ 

Τμηματική νεκρωτική και εςτιακή (εξελιςςόμενθ προσ διάχυτθ) εξωτριχοειδική 

ςπειραματονεφρίτιδα με παρουςία μηνοειδών ςχηματιςμών ςε 6/12 ςπειράματα 

ΑΝΟΟΦΘΟΡΙΜΟ 

Δεν παρατθροφνται εναποκζςεισ των ανοςοπρωτεϊνϊν που ελζγχκθκαν (IgG, IgA, IgM, 

 C3d, C1q  και C4) 

 

ΔΙΑΓΝΩΗ 
Kοκκιωμάτωςθ με πολυαγγειΐτιδα (GPA) 



 ΣΕΝ→ Η πιο ςυχνι κλινικι 

εκδιλωςθ νεφρικισ προςβολισ ςτισ 

ANCA – αγγεΐτιδεσ 

 

 Ανάγκθ για αιμοκάκαρςθ μζχρι και 

ςε ποςοςτό 60% των αςκενϊν 

 

 Ανάγκθ μόνιμθσ αιμοκάκαρςθσ → 

14%-18% 

 

 Ποςοςτό 5ετοφσ κνθςιμότθτασ  → 

40% 

4θ ΠΕΡΙΠΣΩΘ – ΣΕΝ / ΑΝCA αγγεΐτιδεσ 

Sinico RA et al. Autoimmun Rev 2012 



 Δυςμενείσ προγνωςτικοί παράγοντεσ νεφρικισ λειτουργίασ ςε αςκενείσ με ANCA 

αγγειΐτιδεσ; 

1. ↑ Θλικία 

2. Ο βακμόσ πρωτεϊνουρίασ 

3. Σο επίπεδο των ΑΝCA αντιςωμάτων 

4. Θ παρουςία μθνοειδϊν ςχθματιςμϊν 

5. Σο 1 και 4 

4θ ΠΕΡΙΠΣΩΘ – Νεφρικι προςβολι / Πρόγνωςθ 



Sinico RA et al. Autoimmun Rev 2012 



ΘΕΡΑΠΕΙΑ 

 Κυκλοφωςφαμίδθ + κορτικοςτεροειδι (ςταδιακι μείωςθ) 

 Φάςη ςυντήρηςησ: Αηακειοπρίνθ 

 10 χρόνια μετά: υποτροπι (προςβολι κατώτερου αναπνευςτικοφ με νεφρικι ςυμμετοχι) 

 

 Ποια κεωρείται καλφτερθ κεραπευτικι επιλογι; 

1. Μυκοφαινολικό + κορτικοςτεροειδι 

2. Κυκλοφωςφαμίδθ + κορτικοςτεροειδι 

3. Rituximab + κορτικοςτεροειδι 

4. Πλαςμαφαίρεςθ 

5. ΙVIG 

4θ ΠΕΡΙΠΣΩΘ – Πορεία νόςου 



 

 Συχαιοποιθμζνθ κλινικι δοκιμι – μθ κατωτερότθτασ (MYCYC 2013) (MMF/CYC) –

διάρκεια 6 μινεσ 

 Primary end point: φφεςθ για χρονικό διάςτθμα ≥4 εβδομάδεσ 

 46/70 (66%) MMF vs. 48/70 (69%) CYC  
R. Jones et al. La Presse Médicale Volume 42, n° 4P2 pages 678-679 (avril 2013) 

 

 Χοριγθςθ ΜΜF 2gr/d ςε αςκενείσ με ΑNCA-αγγειΐτιδα και με μζτριασ βαρφτθτασ 

νεφρικι προςβολι 
JoyMS et al. Nephrol Dial Transplant 20:2725–2732 

Silva F et al.  Clin J Am Soc Nephrol 5:445–453 

 

 ταδιακι μείωςθ MMF κατά 500mg κάκε 3 μινεσ→ αυξθμζνθ ςυχνότθτα υποτροπϊν 
Han F et al. Am J Nephrol 2011 

 

 Πλαςμαφαίρεςθ 

       - Προτείνεται ςαν ςυμπλθρωματικι κεραπεία ςτθν ανοςοκαταςταλτικι αγωγι 

                                                                       Jayne DR, et al; J Am Soc Nephrol. 2007 

 Χοριγθςθ IVIG 

       - Μθ αποτελεςματικι ςτθν επαγωγι φφεςθσ, αλλά και ςαν ςυμπλθρωματικι κεραπεία 

                                                                                                  Fortin PM, et al. Cochrane Database Syst Rev.2013 

 

4θ ΠΕΡΙΠΣΩΘ – Θεραπεία 



2000 1980 1990 1973 2010 

Περιοριςμζνθ μορφι 
 MTX (15-25mg/w) + CS 

Βιολογικοί 
παράγοντεσ 
(RITUXIMAB) 

Δεν 
υπιρχε 

αποτελε-
ςματικι 

κεραπεία 

Κυκλοφωςφαμίδθ ± CS 

Επαγωγι & Διατιρθςθ φφεςθσ 

Κυκλοφωςφαμίδθ επαγωγι 
Διατιρθςθ φφεςθσ  
(MTX, AZA, MMF) 

Θεραπευτικοί χειριςμοί ςε ANCA Αγγειΐτιδεσ  

Θεραπευτικζσ επιλογζσ!! 



Θ ΑΗΑ είναι καλό φάρμακο για ςυντιρθςθ τθσ φφεςθσ… 



Βιολογικοί παράγοντεσ ςτισ Αγγειϊτιδεσ 



Specks U et al. N Engl J Med 2013 

Πικανότθτα υποτροπισ νόςου μετά τθν πλιρθ φφεςθ 

Τποτροπι νόςου 

RTX  24(32%) 

CYC-AZA 20 (29%) 

Θ διάρκεια πλιρουσ φφεςθσ 

ιταν παρόμοια ςτισ δφο 

ομάδεσ 



Παράγοντεσ κινδφνου για υποτροπι νόςου 

Προγνωςτικοί παράγοντεσ για 

υποτροπι νόςου 

 GPA 

 PR3-ANCA 

 Προθγοφμενθ υποτροπι νόςου 

Specks U et al. N Engl J Med 2013 



 Ποια κεωρείται καλφτερθ κεραπευτικι επιλογι; 

1. Μυκοφαινολικό + κορτικοςτεροειδι 

2. Κυκλοφωςφαμίδθ + κορτικοςτεροειδι 

3. Rituximab + κορτικοςτεροειδι 

4. Πλαςμαφαίρεςθ 

5. ΙVIG 

4θ ΠΕΡΙΠΣΩΘ – Θεραπεία 



RITUXIMAB ι AZATHIOPRINE για διατιρθςθ τθσ φφεςθσ? 

GPA/MPA αςκενείσ ςε 

φφεςθ μετά από CYC   

Λιγότερεσ υποτροπζσ νόςου ςτθν ομάδα του RITUXIMAB (5%) 
vs AZA (25%) 

Guillevin L et al. N Engl J Med 2014 



Yates M et al. Ann Rheum Dis 2016 




