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Οριςμόσ

Ξια  ετερογενι  ομάδα  ςπανίων  νοςθμάτων 
τα  οποία  χαρακτθρίηονται  από  φλεγμονώδη
κυτταρικι  διήθηση  του τοιχώματος των  
αγγείων, με  αποτζλεςμα  τθν  ιςχαιμία  και  
νζκρωςθ  του  αγγειϊακοφ  τοιχϊματοσ και  
των  περιαγγειακϊν  ιςτϊν. 



΢υχνότθτα

 Ετιςια  ςυχνότθτα  ςτο  Ηνωμζνο  Βαςίλειο  είναι:

/×10⁶ κατοίκουσ

ςυςτθματικι  αγγειϊτιδα                    50

κοκκιωμάτωςθ  Wegener 8.5

οηϊδθσ  πολυαρτιρίτιδα                        2.5

μικροςκοπικι  πολυαγγειϊτιδα             3.5

ςφνδρομο Churg-Strauss 0.5-3

πορφφρα Henoch-Schonlein 3.5-13

δερματικι  λευκοκυτταροκλαςτικι   15.5

γιγαντοκυτταρικι  αγγειϊτιδα           190



Αγγειϊτιδεσ

Ετερογενισ ομάδα νοςθμάτων

 Χαρακτθρίηονται από
 Διικθςθ των αγγείων από  

φλεγμονϊδθ κφτταρα → 
φλεγμονι αγγειακοφ 
τοιχϊματοσ → βλάβθ → 

 Οζκρωςθ αγγειακοφ 
τοιχϊματοσ → ιςχαιμία 
ιςτϊν που τροφοδοτοφν

 Βαρφτθτα ςυνδρομισ
 Αρικμό
 Ξζγεκοσ 
 Θζςθ

αγγείωλ



Αγγεηίηηδεο

 Οποιοδιποτε  αγγείο  
μπορεί  να  προςβλθκεί,  
εςτιακά,  τμθματικά  ι  
ςυνεχόσ.

 Ζκταςθ  και  κζςθ  ποικίλει  
ανάλογα  με  τθ  
νόςο/ςφνδρομο.

 Πρωτοπακισ  ι  
δευτεροπακισ (ςχετίηεται  
με  κακοριςμζνθ  
υποκείμενθ  νόςο)

• Πρωτοπακείσ

- ΢υςτθματικζσ

• Δευτεροπακείσ

-Νοιμϊξεισ

-Φάρμακα

-Οεοπλαςίεσ

-Αυτοάνοςα νοςιματα



Αγγεηίηηδεο

Μέγεζνο αγγείωλ Πξωηνπαζήο Γεπηεξνπαζήο

Μεγάια αγγεία Κξνηαθηθή αξηεξίηηδα
Αξηεξίηηδα Takayasu

Λνίκωμε, ΢ύθηιε, ΣΒ 
Ρεπκαηνεηδήο Αξζξίηηδα

Μεζαία αγγεία Οδώδεο Πνιπαξηεξίηηδα 
Νόζνο Kawasaki

Ηπαηίηηδα B

Μηθξά & Μεζαία 
αγγεία Κνθθηωκάηωζε Wegener

΢ύλδξνκν Churg-Strauss

Ρεπκαηνεηδήο Αξζξίηηδα
ζ.Sjogren., ΢ΔΛ, 
Φάξκαθα, Λνίκωμε HIV

Μηθξά αγγεία

Πνξθύξα Henoch-
Schönlein, 
Κξπνζθαηξηλαηκία
Λεπθνθπηηαξνθιαζηηθή

Φάξκαθα, 
Ηπαηίηηδα C
ΗΙV



Ιζηνινγηθέο  αιινηώζεηο

1. Γηήζεζε  ηνπ  αγγεηαθνύ  ηνηρώκαηνο  από  
πνιπκνξθνπύξηλα  νπδεηεξόθηια, κνλνθύηηαξα  
ή/θαη  γηγαληνθύηηαξα.

2. Ιληδνεηδήο  λέθξωζε  (παληνηρνκαηηθή  
θαηαζηξνθή  ηνπ  αγγείνπ)

3. Λεπθνθπηηαξόθιαζε  (δηάιπζε  ηωλ  
ιεπθνθπηηάξωλ  κε  απνηέιεζκα  ηελ  εκθάληζε  
ππξηληθήο  ζθόλεο).  



Αλνζνινγηθνί  κεραληζκνί

1. Δθμιουργία  κοκκιωμάτων  π.χ. κοκκιωμάτωςθ
Wegener,  ςφνδρομο Churg-Strauss,  αρτθρίτιδα
Takayasu, κροταφικι  αρτθρίτιδα.

2. ANCA ςχετιηόμενεσ  αγγειίτιδεσ  (αυτοαντιςϊματα  
ζναντι  ςυςτατικϊν  του  κυτταροπλάςματοσ  των  
ουδετερόφιλων  κυττάρων)  π.χ. κοκκιωμάτωςθ
Wegener,  ςφνδρομο Churg-Strauss, μικροςκοπικι  
πολυαγγειίτιδα.  



Αλνζνινγηθνί  κεραληζκνί

3. Κυκλοφοροφντα  ανοςοςυμπλζγματα  ςχθματίηονται  
ζναντι  ξζνων  ι  ιδίων  αντιγόνων,  κακίςτανται  
αδιάλυτα,  εναποτίκενται  ςτο  αγγειακό  τοίχωμα  και  
ενεργοποιοφν  το  ςυμπλιρωμα  με  αποτζλεςμα  τθν  
προςζλκυςθ  των  πολυμορφοπυρινων  κυττάρων.     
Σα  πολυμορφοπφρθνα  φαγοκυτταρϊνουν  τα  
ανοςοςυμπλζγματα  και  κατά  τθ  διαδικαςία  αυτι  
βλάπτεται  το αγγειακό τοίχωμα.

π.χ.  Λευκοκυτταρο-κλαςτικι  αγγειίτιδα,  κρυοςφαι-
ριναιμικι αγγειίτιδα,  οη.  πολυαρτιρίτιδα  ςχετιηόμενθ  
με  HBV λοίμωξθ,  αγγειίτιδεσ  ςχετιηόμενεσ  με  
νοςιματα  του  ςυνδετικοφ  ιςτοφ.



ANCA

Αυτοαντιςώματα  ζναντι  ςυςτατικων  του  κυτταρο-
πλάςματοσ  των  ουδετεροφφλων  κυττάρων.

Δφο  μορφζσ  διακρίνονται  με τον ανοςοφκοριςμό: 

α) c-ANCA ι  κυτταροπλαςματικά  που ςτρζφονται  
κατά  των  πρωτοπακϊν  κοκκίων που  περιζχουν  
πρωτεϊνάςθ-3(PR-3).

β) p-ANCA  ι  περιπυρθνικά  που  ςτρζφονται  κατά  
τθ  μυελοπεροξειδάςθ(MPO). 



C-ANCA: πρωτεϊνάςθ-3 (PR3)P-ANCA: 
Ξυελοχπεροξειδάςθ (MPO)
Περιπυρθνικόσ φκοριςμόσ
Mικροςκοπικι Πολυαγγειίτισ (45-80%)

ΑNCA

Ξζκοδοι ανίχνευςθσ:
Ζμμεςοσ ανοςοφκοριςμόσ                                               
Ανοςοενηυμικι μζκοδοσ

Μυτταροπλαςματικόσ φκοριςμόσ, με 
κοκκιϊδθ χρϊςθ → ενεργότθτα-βαρφτθτα

Μοκκιωμάτωςθ Wegener





Σαξινόμιζη-βαζίδεηαη  ζηελ  ύπαξμε  ή  κε  αηηηνινγηθνύ  
παξάγνληα  θαη  ζην  κέγεζνο  ηνπ  πξνζβεβιεκέλνπ  αγγείνπ



Διαγνωςτικι  προςζγγιςθ

 Ιςτορικό

Νιψθ φαρμάκων -αγγ. Τπερευαιςκθςίασ

Ιςτορικό θπατιτίδων – μικτι  κρυοςφαιριναιμία,  οη.                                  
πολυαρτιρίτιδα

Ηλικιακζσ  προτιμίςεισ  αγγειϊτίδων

 Φυςικι  εξζταςθ

Ζκταςθ  αγγειϊτιδικϊν βλαβϊν

Οοφμερο  προςβεβλθμζνων  οργάνων

΢υνυπάρχουςεσ  πακιςεισ



Διαγνωςτικι  προςζγγιςθ-2

 Εργαςτθριακόσ  ζλεγχοσ

γενικόσ  εργαςτθριακόσ  ζλεγχοσ,  

δείκτεσ  φλεγμωνισ

ζλεγχοσ θπατιτίδων

Α/α  κϊρακοσ,  ΗΜΓ

 Εξεδεικευμζνο  ορολογικό  ζλεγχο

ΑΟΑ,  ςυμπλιρωμα,  ANCA

 Αγγειογραφία

ΒΙΟΨΙΑ



Γηγαληνθπηηαξηθή (θξνηαθηθή) αγγεηίηηδα

 Η  γιγαντοκυτταρικι  ι  κροταφικι  αρτθρίτιδα  προςβάλλει  τισ 
μεγάλου  και  μεςαίου  μεγζκουσ  αρτθρίεσ  ςε  άτομα > 50 ετϊν

 Χαρακτθρίηεται  από  κεφαλαλγία,  διαταραχζσ  τθσ  όραςθσ και  
χωλότθτα  τθσ  γνάκου.

 Μοκκιωματϊδθσ  φλεγμονι  του  ζςω  ελαςτικοφ  πετάλου  τθσ  
αορτισ  και  των  κλάδων  τθσ  με  προτίμθςθ  τουσ  
εξωκρανιακοφσ  κλάδουσ  τθσ  καρωτίδασ.

 ΢υςτθματικά ςυμπτϊματα:  κακουχία,  πυρετόσ,  κατάκλιψθ, 
απϊλεια  βάρουσ, ↑ ΣΜΕ,  αναιμία  χρόνιασ  νόςου.



Γιγαντοκυτταρικι (κροταφικι) αγγειίτιδα

  ΣΜΕ  > 100mm/h κατά τθν οξεία φάςθ

 ορκόχρωμθ ορκοκυτταρικι αναιμία

  αλκαλικι φωςφατάςθ,  θπατικά ζνηυμα

 πολυκλωνικι υπεργαμμαςφαιριναιμία

 λευκοκυττάρωςθ

1. Ηλικία ζναρξθσ νόςου  50 ετϊν 
2. Πρόςφατθ κεφαλαλγία
3. Πακολογικι κροταφικι αρτθρία (ευαιςκθςία ι  ςφφξεων)
4.  ΣΜΕ  50 mm/h 
5. Πακολογικι βιοψία αρτθρίασ : διθκιςεισ από μονοκφτταρα, 

κοκκιωματϊδθσ φλεγμονι με πολυπφρθνα γιγαντοκφτταρα

Μριτιρια



Ρευματικι Πολυμυαλγία

Η ρευματικι πολυμυαλγία μπορεί να είναι εκδιλωςθ 
υποκείμενθσ κροταφικισ αρτθρίτιδασ ενϊ αντίςτροφα  
30% των αςκενϊν με ρευματικι πολυμυαλγία εμφανίηει 
κροταφικι αρτθρίτιδα.

΢υχνότθτα  600/100.000  άτομα  ›50  ετϊν.

1. Μεντρομυελικό  άλγοσ  χωρίσ  μυικι  ατροφία  ι  αδυναμία.

2. Πρωινι  δυςκαμψία ›30 min.

3. ΣΜΕ ›40 mm/h.

4. Διάρκια  ςυμπτωμάτων ›1 μινα.

Μριτιρια



Ξειωμζνθ όραςθ

Αιφνίδιο ζλλειμμα οπτικοφ πεδίου

Απϊλεια όραςθσ  τφφλωςθ

ιςχαιμικι οπτικι νευροπάκεια, ατροφία οπτικοφ νεφρου

ωχρά, οιδθματϊδθσ οπτικι κθλι ωχρά, επίπεδθ οπτικι κθλι

Γηγαληνθπηηαξηθή (θξνηαθηθή) αγγεηίηηδα



Γηγαληνθπηηαξηθή (θξνηαθηθή) αγγεηίηηδα

 Θεραπεία - κορτικοςτεροειδι(40-60mg πρεδνιηόνθ).

 Πορεία  και  πρόγνωςθ- κυρίωσ πλιρθ  φφεςθ  μετά  ζναρξθ  κεραπείασ.

15% εμφανίηουν ιςχαιμία  αμφιβλιςτροειδι  λόγο  προςβολι  οφκαλμικισ  
αρτθρίασ.

10-15% προςβολι  αορτικοφ  τόξου  και  των  κλάδων  του (ελάττωςθ τθσ 
αρτθριακισ  πιζςεωσ  ςτα  άκρα,  χολότθτα  του  άκρου  ι  εςτιακι  
εγκεφαλικι  ιςχαιμία.

Αυξθμζνθ ςυχνότθτα ανευρφςματοσ τθσ αορτισ και διαχωριςμοφ ςτουσ 
αςκενείσ με κροταφικι αρτθρίτιδα. 17 φορζσ μεγαλφτερθ πικανότθτα για 
ανεφρυςμα κωρακικισ αορτισ και 2,4 φορζσ μεγαλφτερθ πικανότθτα για 
ανεφρυςμα κοιλιακισ αορτισ (΢υγκρίνοντασ με άτομα τθσ ίδιασ θλικίασ και 
φφλου). ΢υχνά  αποκαλφπτεται 6-7  χρόνια μετά  τθν  αρχικι  διάγνωςθ.



Οδώδεο πνιπαξηεξίηηδα

Πολυςυςτθματικι, νεκρωτικι αγγειίτιδα μεςαίου και μικροφ 
μεγζκουσ αρτθριϊν, με ςυμμετοχι κυρίωσ των νεφρϊν και των 
ςπλάχνων. 
♂, 5θσ δεκαετίασ.
10% ςυςχετίηονται  με  ιό  HBV ι HIV.
Γενικά ςυμπτϊματα: πυρετόσ, εφιδρϊςεισ, κόπωςθ, απϊλεια 
βάρουσ, κακουχία, αρκραλγίεσ ι μυαλγίεσ

Ενδείξεισ προςβολισ πολλαπλϊν οργάνων   
- Δερματικζσ βλάβεσ (πορφφρα, livedo,

νεκρϊςεισ, ζλκθ, ζμφρακτα)
- Περιφερικι νευροπάκεια
- Οεφρικό ίηθμα, υπζρταςθ
- Μοιλιακό άλγοσ



Δικτυωτι  Πελίωςθ( livedo reticularis)

Πρωτοπακισ

Δευτεροπακισ

 Οοςιματα ςυνδετικοφ ιςτοφ

 Περιφερικι αγγειακι νόςοσ

 Τπεργλοιότθτα

 Τπερπθκτικότθτα

 Ενδοκρινικά νοςιματα

 Φάρμακα 



Αγγειογραθικά 
μικροανεσρύζμαηα, 
κομβολοειδείς 
ζηενώζεις



Ανευρίςματα νεφρικϊν και θπατικϊν αρτθριϊν



Οδώδεο πνιπαξηεξίηηδα

 Πορεία  και  πρόγνωςθ- εξαρτάται  από  τθν  φπαρξθ  
και  ζκταςθ  τθσ  προςβολισ.

 12%  5-ετισ  επιβίωςθ  χωρίσ  κεραπεία,  48%  για  
όςουσ  λαμβάνουν  κορτικοςτεροειδι  και  80%  εάν  ςε  
αγωγι  με  κορτικοςτεροειδι  και  κυτταροςτατικά.

 Θεραπεία – υψιλζσ  δόςεισ κορτικοςτεροειδι +  
κυκλοφωςφαμίδθ +/- αντιικι  αγωγι  +/-
πλαςμαφαίρεςθ.



ANCA (+) Αγγειίηιδες

Μοκκιωμάτωςθ Wegener      

΢φνδρομο Churg-Strauss 

Ξικροςκοπικι πολυαρτθρίτιδα

Μοινοί πακογενετικοί μθχανιςμοί

► Παρόμοια ιςτολογικά χαρακτθριςτικά

► Προςβολι νεφροφ

► Προςβολι πνεφμονα

► Θεραπευτικι ανταπόκριςθ ςτθν κυκλοφωςφαμίδθ





ACR criteria

●Nasal or oral inflammation (painful or painless oral ulcers or 
purulent or bloody nasal discharge)

●Abnormal chest radiograph showing nodules, fixed infiltrates, or 
cavities

●Abnormal urinary sediment (microscopic hematuria with or without 
red cell casts)

●Granulomatous inflammation on biopsy of an artery or perivascular
area

The presence of two or more of these four criteria yielded a sensitivity 
of 88 percent and a specificity of 92 percent



Chapel Hill Consensus Conference (CHCC) 
criteria

Provides definitions of disease, but not classification criteria. 
Defines vasculitides by pathology, including the size of affected 

vessels and the organ systems involved:

●GPA, MPA, and Churg-Strauss syndrome (CSS) were 
distinguished from other systemic small vessel vasculitides by 
the absence of immune deposits

●MPA was distinguished from GPA and CSS by the absence of 
granuloma formation and the presence of a necrotizing 
vasculitis.

●The potential value of ANCA serology was noted but not 
included as a criterion for diagnosis.



Ανϊτερο αναπνευςτικό
Ρινίτιδα, διάτρθςθ διαφράγματοσ

Ιγμορίτιδα/ Μολπίτιδα/ Ζλκθ
Κατϊτερο 

αναπνευςτικό
Πνευμ. διθκιματα, 
οηίδια, πλευρίτιδα, 

κυψελιδικι αιμορραγία

Μλινικζσ εκδθλϊςεισ ςτθν Μοκκιωμάτωςθ Wegener

Νεφροί
΢πειραματονεφρίτιδα
Νευκωματουρία, ενεργό 
ίηθμα, μικροςκ. 
αιματουρία

Γενικά ςυμπτϊματα 

• πυρετόσ

• κόπωςθ

• απϊλεια βάρουσ

•Αρκραλγίεσ, Ξυαλγίεσ

Ωτίτιδα, Ακουςτικι νευρίτιδα

ΚΝ΢ Μάτι

Επιγλωττιδικι ςτζνωςθ, 
ςτζνωςθ τραχείασ

Περιφερικι νευροπάκεια

Ξυοκαρδίτιδα,
Περικαρδίτιδα,
Ενδοκαρδίτιδα

Δερματ. Αγγειίτιδα, 
Ζλκθ, Οηίδια, Γάγγραινα

c-ANCA
PR3 >>MPO



Εφιππιοειδισ μφτθ

Κοκκιωμάτωςθ Wegener

Πνευμονικά οηίδια







Κοκκιωμάτωςθ Wegener
Πολλαπλά αμφοτερόπλευρα πνευμονικά οηίδια



Μυψελιδικι αιμορραγία, 
ταχζωσ μεταβαλλόμενεσ
πνευμονικζσ διθκιςεισ, 

πνευμονικό οηίδιο ΔΕ

Μοκκιωμάτωςθ Wegener ι 
Ξικροςκοπικι πολυαρτθρίτιδα







΢φνδρομο Churg-Strauss 
Μλινικά ςτάδια νόςου

ΠΡΟΔΡΟΜΟ ΢ΣΑΔΙΟ ΑΓΓΕΙΪΣΙΔΙΚΟ ΢ΣΑΔΙΟ

Aλλεργικι ρινίτιδα Γενικά ςυμπτϊματα

‘Άςκμα Πολυςυςτθματικι προςβολι

- Πνεφμονεσ

Ηωςινοφιλία (αίμα) - Οευρικό

- Μαρδιά

Διθκιςεισ ιςτϊν με - Δζρμα

θωςινόφιλα -Γαςτρεντερικό

(πνεφμονεσ/γαςτρεντερικό) - Οεφροί

- Οφκαλμοί

3-8 ζτθ



΢φνδρομο Churg-Strauss 
Μριτιρια

1. Άςκμα (ςυνικωσ προθγείται τθσ αγγειίτιδασ ≥ 30 
χρόνια)

2. Ηωςινοφιλία >10%
3. Ξονονευροπάκεια ι πολυνευροπάκεια
4. Πνευμονικζσ διθκιςεισ:  Ξεταναςτευτικζσ διθκιςεισ 

Οηϊδεισ διθκιςεισ (όχι ςπιλαια)
Διάμεςο πρότυπο

5. Φλεγμονι παραρρινίων κόλπων
6. Εξωαγγειακι διικθςθ με θωςινόφιλα

(≥4 ςτα 6 δίνει  ευαιςκθςία  85%,  ειδθκότθτα  99,7%)



΢φνδρομο Churg-Strauss



Νοςιματα που ςυςχετίηονται με c-ANCA

1. Μοκκιωμάτωςθ Wegener’s (KW) 85% (30-90%)

2. Mικροςκοπικι Πολυαγγειίτισ (MPA) (15-45%)

3. Iδιοπακισ ςπειραματονεφρίτισ GN (25%)

4. ΢φνδρομο Churg-Strauss (10%)

5. Οηϊδθσ Πολυαρτθρίτισ (PAN) (5%)

Νοςιματα που ςυςχετίηονται με p-ANCA
1. Mικροςκοπικι Πολυαγγειίτισ (45-80%)

2. Iδιοπακισ ΢πειραματονεφρίτισ GN (65%)

3. ΢φνδρομο Churg Strauss (60%)

4. Οηϊδθσ Πολυαρτθρίτισ (15%)

5. Μοκκιωμάτωςθ Wegener’s (10%)

αντί- MPO μπωρεί να οφείλονται και ςε φάρμακα: PTU, υδραλαηίνθ,
μινοκυκλίνθ, D-πενικιλλαμίνθ



Ξικροςκοπικι  πολυαγγειίτιδα

 Ολιγο-ανοςοςυμπλεγματικι  νεκρωτικι  αγγειίτιδα  μικρϊν  
αγγείων  χωρίσ κοκκιϊματα.

 Κδιο  φάςμα  κλινικϊν  εκδθλϊςεων  με  τθ  κοκ. Wegner

 90%  ςπειραματονεφρίτιδα (ταχζωσ  εξελιςςόμενθ)

 60%  μυοςκελετικό

 50%  πνεφμωνεσ, ζντερο

 40%  δζρμα

 30%  νευρικό  ςφςτθμα

ΠΙΟ  ΢ΤΧΟΗ  ΑΙΣΙΑ  ΠΟΕΤΞΟΟΟ-ΟΕΦΡΙΜΟΤ  ΢ΤΟΔΡΟΞΟΤ   



Ξικροςκοπικι  πολυαγγειίτιδα

 Αναιμία,  κρομβοκυττάρωςθ, ↑↑ΣΜΕ/CRP

 60-80%  ANCA+, κυρίωσ pANCA

 +/- RhF, λευκωματουρία, ενεργό  ίηθμα  οφρων  με  δφςμορφα  
ερυκρά  και  αιμορραγικοφσ  κυλίνδρουσ.

 ΔΔ: διακρίνεται  από

1. Οη.Πολ. –απουςία  μικροανευριςμάτων

2.  κ.Wegner- απουςία κοκκιωμάτων

3.  ςυνδρ.Goodpasture- απουςία Ab ζναντι βαςικισ μεμβράνθσ

 Θεραπεία  παρόμοια  με  κ.Wegner

 60%  5-ετισ επιβίωςθ

 Θάνατοι  λόγο  μθ-ελεγχόμενθσ  νόςου ι παρεμπιπτοφςα λοίμωξθ



Πορεία  και κεραπεία  ςτισ ANCA ςχετιηόμενεσ  
αγγειίτιδεσ

Η κεραπεία  τθσ  ANCA + αγγειίτιδασ  ζχει  εξελιχκεί  ςε  ενιαία  
αντιμετϊπιςθ για  όλουσ  τουσ  αςκενείσ.

Νόγω  των  ανεπικφμθτων  ενεργειϊν,  κυρίωσ  καταςτολισ  του  
μυελοφ,  αιμορραγικι  κυςτίτιδα,  λοιμϊξεισ,  ψθλζσ  δόςεισ  
κορτικοςτεροειδϊν  και κυκλοφωςφαμίδθ,  χρθςιμοποιοφνται  
μόνο  για  τθν  επαγωγι  τθσ  φφεςθσ  τθσ  νόςου  κι  ζπειτα  
για  τθ  διατιρθςθ  χρθςιμοποιοφνται  άλλα  φάρμακα  με  
λιγότερεσ  παρενζργειεσ  όπωσ Azathioprine ι methotrexate.

Η  αγωγι για  τθν  επαγωγι  τθσ  φφεςθσ  εξατομικεφεται 
ανάλογα  με  τισ  εκδθλϊςεισ. 



Αγγειίτιδα  υπερευαιςκθςίασ

 Προςβολι  αγγείων  μικροφ  
μεγζκουσ  που αφοροφν 
κυρίωσ  δζρμα  χωρίσ  
ςπειραματονεφρίτιδα  ι  άλλεσ  
ςυςτθματικζσ  εκδθλϊςεισ.

 Αιτία  ςυχνά  άγνωςτθ. 

 Ανοςοπακογενετικόσ  
μθχανιςμόσ - εναπόκεςθ  
ανοςοςυμπλζγματοσ  ςτο  
τοίχωμα  των  μικρϊν  αγγείων  
με  επακόλουκθ  φλεγμωνι. 

Ψθλαφθτι  πορφφρα





Αγγειίτιδα  υπερευαιςκθςίασ

 Βλατίδεσ,  κθλίδεσ,  φυςαλίδεσ, εξελκϊςεισ, υποδόρια  
οηίδια, κνιδωςθ  - κυρίωσ  κάτω  άκρων.

 ΢υνοδά  αρκραλγίεσ,  μυαλγίεσ, πυρετό.

 Εμφανίηονται 7-21 μζρεσ μετά τθ χοριγθςθ φαρμάκου.

 Πορεία/ πρόγνωςθ καλι.

 Διακοπι φαρμάκου/απομάκρθνςθ αιτιολογικοφ 
παράγοντα.

 Θεραπεία με αντι-ιςταμινικά, Ξ΢ΑΦ, κορτικοςτεροειδι 
ςε βαριζσ περιπτϊςεισ.



Κρυοςφαιριναιμικι  αγγειίτιδα 

 Ανοςοςυμπλεγματικζσ 
αγγειΐτιδεσ, οι οποίεσ 
προςβάλλουν κυρίωσ μικρά 
αγγεία και είναι αποτζλεςμα 
τθσ κρυοςφαιριναιμίασ.

 Μρυοεξαρτϊμενθ ενεργο-
ποίθςθ του ςυμπλθρϊματοσ 
από τισ κρυοςφαιρίνεσ και 
υποςυμπλθρωματιναιμία.

 ΢χετίηεται με ιογενείσ 
θπατίτιδεσ 
(HBV,HCV),αυτοάνοςεσ 
πακιςεισ (SLE, Sj synd ), 
αιματολογικζσ πακιςεισ 
(λεμφϊματα) και ιδιοπακισ. 



Κρυοςφαιριναιμικι  αγγειίτιδα 

 Διάγνωςθ-Απαραίτθτθ  θ  ανίχνευςθ  κρυοςφαιρινϊν  ςτον  
ορό. Προςοχι  κατά  τθ  λιψθ  και  άμεςθ  μεταφορά-
φυγοκζντρθςθ  του  αίματοσ  ςτουσ  37°C.

 ΡΠ+ (70%), C4↓(50-85%)
 Βιοψία  δζρμα  ι  νεφροφ – αγγειίτιδα  μικρϊν  αγγείων  και  

ςπειραματονεφρίτιδα  οφειλόμενθ  ςε  ανοςοςυμπλζγματα.
 Θεραπεία- κορτικοςτεροειδι, +/- ΜΦ, +/- ριτουξιμάμπθ. 

Αςκενείσ  με  χρ. HCV απαραίτθτθ  θ  χοριγθςθ  αντιικισ  
αγωγισ  με ιντερφερϊνθ +/- ριμπαβιρίνθ.

 Πορεία - κακορίηεται  από  υποκείμενθ νόςοσ  και  βαρφτθτα  
προςβολισ. Μακοί  προγνωςτθκοί  παράγοντεσ :  ♂, 
ζναρξθ ›60 ετϊν και  νεφρικι  προςβολι.



Πορφφρα  Henoch-Scönlein

 ΢υςτθματικι  αγγειίτιδα  μικρϊν  αγγείων

 Ψθλαφιτι  πορφφρα, αρκραλγίεσ/αρκρίτιδα  κυρίωσ  
κάτω άκρων, γαςτρεντερικά, ςπειραματονεφρίτιδα

 Η  πιο  ςυχνι  ςυςτθματικι  αγγειίτιδα  ςτα  παιδιά.

 Νευκοκυττάρωςθ,  θοςινοφιλία, ↑ IgA, βιοψία δζρματοσ  
εναποκζςεισ IgA και  λευκοκυτταροκλαςτικθ  αγγειίτιδα.

 ΔΔ – αγγειίτιδα  υπερευαιςκθςίασ

 ΢υνικοσ  αυτοιάται.  



Οόςοσ  Αδαμαντιάδθ-Behçet

 Πολυςυςτθματικι  αγγειίτιδα  που  χαρακτθρίηεται  από  
εξελκϊςεισ  ςτόματοσ  και  ζξω  γεννθτικων  οργάνων,  
απόφραξθ  φλεβϊν  και  αρτθριϊν  και  ραγοειδίτιδα.

 Παρατθρείται  κυρίωσ Ξεςθ Ανατολι,  Ξεςόγειο, 
Ιαπωνία.

 Αιτιοπακογζνια  άγνωςτθ. ♂:♀ 2:1.  HLA B51+

 Επϊδυνεσ  εξελκϊςεισ  ςτοματικοφ  βλενογόνου,  
ανϊδυνα  ζλκθ  ζξω  γενθτικϊν  οργάνων,  ραγοειδίτιδα,  
οπτικι νευρίτιδα,  υπόπυον,  δζρμα (οηϊδεσ  ερφκθμα, 
κυλακίτιδα, τφπου ακμι, pathergy test +),  μθ-
παραμορφωτικι  αρκρίτιδα,  προςβολι  ΜΟ΢. 



Οόςοσ  Αδαμαντιάδθ-Behçet

 ΔΔ:  ςφνδρομο  Reiter
ςφνδρομο Steven’s  Johnson
νόςοσ Crohn
΢ΕΝ.

 Πορεία/πρόγνωςθ εμφανίηει  εξάρςεισ  και  υφζςεισ.
20%  με  οφκαλμολογικι  προςβολι  καταλιγει  ςε τφφλωςθ.  
Θανατθφόρεσ  επιπλοκζσ  ςχετίηονται  με  ριξθ  αγγείων,  
ανευρθςμάτων,  νευρολογικι  θ  γαςτρεντερικι  προςβολι,  
ςφνδρομο  Budd-Chiari και  αμυλοείδωςθ.

 Θεραπεία  εξαρτάται  από  βαρφτθτα  προςβολισ- Ξ΢ΑΦ, 
κολχικίνθ,  κορτικοςτεροειδι, ανοςοκαταςταλτικά  και  
κυκλοςπορίνθ, anti-TNFa.



Επείγοντα ςτθ Ρευματολογία

Πολφ-ςυςτθματικόσ αςκενισ με/χωρίσ αρκρίτιδα, χωρίσ 
γνωςτι διάγνωςθ (χωρίσ κεραπεία)

 «΢ιψθ»:  Οόςοσ Still, ΢ΕΝ, καταςτροφικό ΑΦ΢
 Θρόμβωςθ: Οόςοσ Behcet, καταςτροφικό ΑΦ΢
 ΢παςμοί, «μθνιγγίτιδα»: ΢ΕΝ, Οόςοσ Behcet, Αγγειίτιδα
 Οξεία νεφρικι ανεπάρκεια: ΢ΕΝ, ΢΢, Αγγειίτιδα
 Τπερταςικι κρίςθ: ΢΢
 Ζμφραγμα: Αγγειίτιδα, καταςτροφικό ΑΦ΢
 Καρδιακόσ επιπωματιςμόσ: ΡΑ, ΢ΕΝ
 Πνευμοκϊρακασ: ΢ΕΝ
 Πνευμονικι αιμορραγία: ΢ΕΝ, καταςτροφικό ΑΦ΢, Αγγειίτιδα
 Αναιμία/ κρομβοπενία: ΢ΕΝ
 Εντερορραγία: Αγγειίτιδα
 Σφφλωςθ: κροταφικι αρτθρίτιδα, Οόςοσ Behcet


