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ΛΤΚΟ΢

Πελαγία Κατςιμπρι

Ρευματολόγοσ

Επιμελιτρια  Β’

Δ’  Πακολογικι  Κλινικι

Πανεπιςτθμιακό  Νοςοκομείο  <<ΑΣΣΙΚΟΝ>>



 Πρότυπθ πολυςυςτθματικι  αυτοάνοςθ  
νόςοσ

 Γυναίκεσ:άντρεσ  9:1

 Αφροαμερικανοί > λευκοί

 ΢τθν Ευρϊπθ πάςχουν περίπου 500.000 
άνκρωποι

 Εμφανίηεται ςε νεαρζσ θλικίεσ



 Ποικιλία ςτισ κλινικζσ εκδθλϊςεισ,μακροχρόνια 
πορεία και πρόγνωςθ

 Πολυπαραγοντικι αιτιολογία (ορμονικοί,  ψυχο-
νευρο-ενδοκρινικοί,  ιογενείσ,  υπεριϊδθσ  
ακτινοβολία,  φάρμακα) 

 Χαρακτθρίηεται  από  διεγερμζνα  
αυτοαντιδραςτικά  Β  και  Σ  λεμφοκφτταρα  που  
οδθγοφν  ςτθ  παραγωγι  αυτοαντιςωμάτων  και  
ανοςοςυμπλεγμάτων  που  προκαλοφν  βλάβεσ  
ςτα  κφτταρα  και  ιςτοφσ.



Βαςικόσ  Ανοςολογικόσ  Μθχανιςμόσ

 Διαταραχι  τθσ  ανοςορφκμιςθσ

 Τπζρπαραγωγι  αυτοαντιςωμάτων, τα  οποία  ο  
οργανιςμόσ  αδυνατεί  να  καταςτιλει.  

(διζγερςθ  των  CD4  και  Β  λεμφοκφτταρων  που  
διαφεφγουν  τθν  επιτιρθςθ  των CD8 Σ λεμφοκυτάρων)

 Αντιγόνα  ςτρζφονται  κατά  οργάνων  ςτόχων  ι  κατά  των  
αντιγόνων  των  μεμβράνων  των  κυττάρων.

 Δθμιουργία  ανοςοςυμπλεγμάτων  που  εναποτίκενται  ςτα  
μικρά  αγγεία  αρκρϊςεων,  νεφρικϊν ςπειραμάτων  ι  
αγγεία  άλλων  οργάνων  προκαλϊντασ  φλεγμονϊδθ  
αντίδραςθ  και  νζκρωςθ.



ΠΡΟ΢ΒΟΛΗ ΟΡΓΑΝΩΝ ΢ΣΟ ΢ΕΛ

Μάτια

Δζρμα                                                                                                         

Καρδιά-πνεφμονεσ

Γαςτρεντερικό 

Νεφρό

Μυοςκελετικό 

ΚΝ΢                                                                                                                

Γενικά        

Ραγοειδίτιδα, επιςκλθρίτιδα, οπτικι νευρίτιδα.

Εξάνκθμα πεταλοφδασ, διςκοειδζσ εξάνκθμα, υποξφσ 
δερματικοσ λφκοσ, φωτοευαιςκθςία.

Πλευρίτιδα, πνευμονίτιδα, πνευμωνικθ υπζρταςθ, 
περικαρδίτιδα, μυοκαρδίτιδα, ενδοκαρδίτιδα.

Ηπατομεγαλία, ςπλθνομεγαλία, μεςεντερικι αγγειίτιδα, χολικι 
κίρρωςθ.

΢πειραματονεφρίτιδα

Αρκραλγίεσ, αρκρίτιδα, μυαλγίεσ, μυοςίτιδα.

Επιλθψία, ψφχωςθ, πολυνευροπάκεια, μυελίτιδα, 
εγκεφαλοπάκεια.

Πυρετό, απϊλεια βάρουσ, κόπωςθ, λεμφαδενοπάκεια.



ACR  ΚΡΙΣΗΡΙΑ  ΣΑΞΙΝΟΜΗ΢Η΢  ΢ΕΛ

Για τθν ταξινόμιςθ τθσ νόςου χρειάηονται >4 από τισ 11 διαταραχζσ.

1. Εξάνθημα πεταλοφδασ.

2. Διςκοειδζσ εξάνθημα.

3. Φωτοευαιςθηςία.

4. Στοματικά ζλκη.

5. Αρθρίτιδα.

6. Ορογονίτιδα.

7. Διαταραχζσ νεφρών α.>0.5γρ/24ωρο λεϊκωμα ι β.>3+ λεφκωματουρια ι 
γ.κφλινδροι κυττάρων.

8. Νευρολογικζσ διαταραχζσ α. Επιλθψία ι β. Ψφχωςθ

9. Αιματολογικζσ διαταραχζσ α. Αιμολυτικι αναιμία ι β. Λευκοπενία ι γ. 
Λεμφοπενία ι δ. Θρομβοπενία

10. Διαταραχζσ ανοςοποιιτικοφ α. +DNA ι β. +Sm ι γ. +abAPL

11. Παρουςία ΑΝΑ.





ΔΕΡΜΑ  ΚΑΙ  ΒΛΕΝΟΓΟΝΝΟ
 Εξάνκθμα  προςϊπου  

δίκθν  πεταλοφδασ(μθ-
ουλϊδθ)

 Φωτοευαιςκθςία

 Κνιδωςθ
 Διςκοειδισ  εξάνκθμα 

(ατροφία  και  ουλι)
 Ψιλαφιτι  πορφφρα

 Φ. Raynaud
 Livedo  reticularis

 Αλωπεκία - 50%

 Επϊδυνα  ζλκθ  ςτόματοσ  
ι  ρινοφάρυγγα



Δικτυωτι  Πελίωςθ( livedo reticularis)

Πρωτοπακισ

Δευτεροπακισ

 Νοςιματα ςυνδετικοφ ιςτοφ

 Περιφερικι αγγειακι νόςοσ

 Τπεργλοιότθτα

 Τπερπθκτικότθτα

 Ενδοκρινικά νοςιματα

 Φάρμακα 



Τποξφσ  δερματικόσ  λφκοσ

 Βλάβεσ  χωρίσ  ουλζσ  με  εξάρςεισ  και  
υφζςεισ

 ΢ε  περιοχζσ  που  εκτίκονται  ςτο  θλιακό  
φωσ.

 Πολυκυκλικζσ  ι  δακτυλοειδείσ

 Ερυκθματϊδεισ  βλατίδεσ  ι  μικρζσ  
λεπιδϊδεισ  πλάκεσ,  μοιάηουν  με  ψωρίαςθ  
ι  απλό  λειχινα.  Αφινουν  αποχρωματιςμό  
κι  όχι  ουλι  μετα  φφεςθ.

 ΑΝΑ +/-, ssDNA, anti-Ro, HLA-DR3



Φαινϊμενο Raynaud



Αρκρίτιδα



Πνεφμονεσ

 Πλευρίτιδα – 50%

 Πνευμονίτιδα – 10%

 Πνευμονικι  αιμοραγία < 5%

 Διάμεςθ  πνευμονικι  ίνωςθ           < 5%

 Πνευμονικζσ  εμβολζσ                               ςυνφπαρξθ aPL

 Πνευμονικι  υπζρταςθ



Καρδία

 Περικαρδίτιδα  - 30%

 Μυοκαρδίτιδα  - 10%

 Ενδοκαρδίτιδα  Libman- Sachs – 10%,  μθ-
βακτθριδιακι  εκβλαςτικι   



Πεπτικό  ςφςτθμα

 Προςβολή  περιτοναίου (ορογονύτιδα-
περιτονύτιδα)- δυςπεψύα, ναυτύα, διϊρροια 

 Αγγειίτιδα  μεςεντερίων – οξεύα  
κολικοειδό  κοιλιακϊ  ϊλγη, ϋμετο, διϊρροια, 
οξεύα  χειρουργικό  κοιλύα

 Οξεία  παγκρεατίτιδα- 8%, και  λόγο  
κορτικοςτεροειδό

 Προςβολή  ήπατοσ-ηπατομεγαλύα, 
αυτοϊνοςη  ηπατύτιδα



Αιματοποιθτικό

 Αναιμία,  λευκοπενία/λεμφοπενία,  κρομβοπενία

 Αναιμία = ορκόχρωμθ, ορκοκυτταρικι,  ςπανιότερα  
αιμολυτικι (Coombs +)

 Λευκοπενία, όχι  απαραίτθτα  ςε  ενεργό  νόςο

 Λζμφοπενία <1.500 κκχ  ςυςχετίηεται  με  
αντιλεμφοκυτταρικά  αντιςϊματα – ενεργό  νόςο.

 Βαριάσ μορφισ  κρομβοπενία- 5%, =/-
αντιαιμοπεταλιακά  αντιςϊματα, =/- αPL

 ΢πλθνομεγαλία - 15%, λεμφαδενοπάκεια – 20% 
(αντιδραςτικι  λεμφαδενίτιδα).



Νεφρικι προςβολι - ΢πειραματονεφρίτιδα 

ΙΙ. Μεςαγγειακι
΢πείραμα (PAS stain): υπερπλαςία 
μεςαγγειακϊν κυττάρων
Ανοςοφκοριςμόσ: Μεςαγγειακζσ 
εναποκζςεισ  ανοςοςυμπλεγμάτων 
(Ag-Ig-C)

ΙΙΙ. Εςτιακι τμθματικι
΢πείραμα (Η-Ε stain): υπερπλαςία 
ενδοκθλιακϊν κυττάρων
Ανοςοφκοριςμόσ: Κοκκϊδεισ 
εναποκζςεισ Ag-Ig-C ςτο τοίχωμα των 
τριχοειδϊν



Νεφρικι προςβολι - ΢πειραματονεφρίτιδα 

V. Μεμβρανώδθσ
΢πείραμα (PAS stain): μεμβρανώδεισ 
ςχθματιςμοί, διάχυτθ πάχυνςθ βαςικισ 
μεμβράνθσ . Ανοςοφκοριςμόσ: Διάχυτεσ 
ομοιογενείσ κοκκώδεισ εναποκζςεισ
Ag-Ig-C ςτο τοίχωμα των τριχοειδών

IV. Διάχυτθ Τπερπλαςτικι
΢πείραμα (Η-Ε stain): διάχυτθ 
υπερπλαςία  ενδοκθλιακών κυττάρων
Ανοςοφκοριςμόσ: Μαηικζσ  
εναποκζςεισ Ag-Ig-C ςτο τοίχωμα 
των τριχοειδών

VΙ. ΢κλθρυντικι



● Η εςτιακι αγγειοπάκεια μπορεί να εκδθλωκεί ωσ: 

α. ΑΕΕ με οξεία νευρολογικι ςθμειολογία

β. ςοβαρι κεφαλαλγία ← εγκεφαλικι αιμορραγία

γ. εςτιακι επιλθπτικι κρίςθ 

δ. οπτικι νευρίτιδα ι νευροπάκεια 

ε. αμυελινωτικό ςφνδρομο

● Η γενικευμζνθ αγγειοπάκεια μπορεί να εκδθλωκεί ωσ: 

α. γνωςιακζσ διαταραχζσ (δυςχζρεια ςυγκζντρωςθσ, διαταραχζσ μνιμθσ)

β. κεφαλαλγίεσ 

γ. επιλθπτικζσ κρίςεισ

δ. οξφ ςυγχυτικό επειςόδιο

ΚΝ΢  Προςβολι



● Η προςβολι των μθνίγγων εκδθλϊνεται ωσ άςθπτθ μθνιγγίτιδα

● Η εςτιακι βλάβθ ςυςχετίηεται άμεςα με υποκείμενθ αγγειακι εγκεφαλικι 
βλάβθ

● Η διάχυτθ βλάβθ φαίνεται να ςχετίηεται με ανοςιακοφσ μθχανιςμοφσ 
επιτελοφμενουσ από αυτoαντιςϊματα ι διαμεςολαβθτζσ φλεγμονισ που 
παράγονται τοπικά και προκαλοφν δυςλειτουργία των νευρϊνων



Αντιφωςφολιπιδικό ΢φνδρομο (APS)

● Σο ΚΝ΢ αποτελεί το ςφςτθμα-ςτόχο του ΑΦ΢ 

● Κλινικζσ εκδθλϊςεισ παρόμοιεσ με ΝΨ-΢ΕΛ

● ΢υχνότερθ κλινικι εκδιλωςθ:
ΑΕΕ εγκεφαλικό ζμφρακτο από αρτθριακι κρόμβωςθ

● Θρόμβωςθ των φλεβωδϊν κόλπων και μετακρομβωτικι θμικρανία   
είναι ςυχνζσ κλινικζσ εκδθλϊςεισ

● Η κρομβωτικι αμφιβλθςτροειδοπάκεία ± χοριοειδοπάκεια με παροδικά 
επειςόδια μείωςθσ τθσ όραςθσ, αμαφρωςθσ, διπλωπίασ, περιοριςμοφ των 
οπτικϊν πεδίων ι φωτοφοβίασ είναι ςυχνότερθ από τθν οπτικι νευροπάκεια

● Αιφνίδια αιςκθτικονευρικι απϊλεια τθσ ακοισ ςε αρκετοφσ αςκενείσ



Εργαςτθριακά

 ΣΚΕ↑↑, CRP κφ- ↑λοίμωξθ.

 Λευκωματουρία, αιματουρία, κυλίνδρουσ

 ΑΝΑ + = 98%,  ςε  χαμθλοφσ  τίτλουσ  ανιχνεφονται  ςε  κφ  θλικιωμζνα  άτομα  ι  
άλλα  αυτοάνοςα  νοςιματα.

 DNA + = 70%

 Anti-Sm=30%,  είναι  πακογνωμονικά

 Anti-RNP=40%,  MCTD

 Anti-Ro =30%, νεφρίτιδα, υποξφ  δερματικό  λφκο,  ςφνδρομο  Sjogren, νεογνικό  
λφκο,  ςυγγενισ  κολποκοιλιακόσ  αποκλειςμόσ.

 Anti-La, πάντα  με Anti-Ro,  μειϊνει  κίνδυνο  νεφρίτιδασ , ςφνδρομο  Sjogren



 αPL-ab – 50% : 1.αντιπυκτικό  του  λφκου 
(παράταςθ  ΑΡΡΣ)

2.αντιςϊματα  ζναντι  καρδιολιπίνθσ

3.ψευδϊσ + δοκιμαςία  για  ςφφιλθ.

 ΢υμπλιρωμα, ολικό  και  C3  και  C4,  
ελαττωμζνα  ςε  ζξαρςθ,  ενεργό  νόςο  και  
νεφρίτιδα  του  λφκου.

 Αντιςϊματα  ζναντι  ιςτονϊν – 70%, 
φαρμακογενι  λφκο – 95%

 Αντιριβοςωμιακά αντιςϊματα - 20%, ΚΝ΢ ΢ΕΛ με 
ψφχωςθ,  κατακλιψθ.



ΘΕΡΑΠΕΙΑ – ΓΕΝΙΚΕ΢ ΟΔΗΓΙΕ΢-1

 Τακτικό παρακολούθηςη-νϋα κλινικϊ ςημεύα, 
γενικϋσ εξετϊςεισ,ανοςολογικόσ ϋλεγχοσ

 Εμβολιαςμόσ-ετόςιο εμβόλιο κατϊ γρύπησ, 
πενταετϋσ κατϊ πνευμονιόκοκκου

 Έγκαιρη διϊγνωςη και αντιμετώπιςη 
λοιμώξεων

 Έλεγχο οςτεοπόρωςησ



ΓΕΝΙΚΕ΢ ΟΔΗΓΙΕ΢-2

 Ρύθμιςη των παραγόντων κινδύνου για 
αθηροςκλόρηνςη

 Ηλιακό προςταςύα

 Αποφυγό φαρμϊκων που προκαλούν ϋξαρςη

 Βελτύωςη ϊλλων καταςτϊςεων



΢ΤΦΝΑ ΦΟΡΗΓΟΤΜΕΝΑ ΥΑΡΜΑΚΑ ΢ΣΟ ΢ΕΛ

ΓΔΝΗΚΑ

΢ΤΜΠΣΟΜΑΣΑ

ΜΤΟ΢ΚΔΛΔ-

ΣΗΚΟ

ΓΔΡΜΑ ΟΡΟΓΟΝΗΣΗΓΑ ΢ΟΒΑΡΔ΢ 

ΔΚΓΖΛΩ΢ΔΗ΢

Μ΢ΑΦ
+ + - + -

ΚΟΡΣΗΚΟ΢ΣΔΡΟΔΗΓΖ
+ + + + +

ΤΓΡΟΞΤΥΛΩΡΟΚΗΝΖ
+ + + + -

ΑΕΑΘΔΗΟΠΡΗΝΖ
+ + + + +

ΜΔΘΟΣΡΔΞΑΣΖ
- + + + -

ΜΤΚΟΦΑΗΝΟΛΗΚΖ

ΜΟΦΔΣΗΛΖ - - - - +
ΚΤΚΛΟΦΩ΢ΦΑΜΗΓΖ

- - - - +



BELIMUMAB

 Μειϊνει επίπεδα BLYS εξαρτωμζνων υπο-
ομάδων Β-κυττάρων ενϊ διατθρεί   Β- και Σ-
κφτταρα μνιμθσ

 ΢θμαντικι αφξθςθ ςυμπλθρϊματοσ

 Σαχεία και παρατεταμζνθ μείωςθ επιπζδων 
ανοςοςφαιρινϊν και ds DNA 

 Μελζτθ BLISS αςκενείσ με 10mg/kg βαροσ 
ζναντι placebo είχαν ςθμαντικι μείωςθ των 
ςοβαρϊν εξάρςεων  και μεγαλφτερο νοφμερο
αςκενϊν καταφερε να μειϊςθ κορτικ/ειδι ςε 
<7,5 mg/day



΢ΕΛ  κι  εγκυμοςφνθ 
 Χωρίσ  διαφορά  ςτθ  γονθμότθτα,  θ  εγκυμοςινθ  

αυξάνει  τον  κίνδυνο  για  ιπια  ζξαρςθ.
 αPl  και  ιςτορικό  νεφρίτιδασ  ζχουν  αυξθμζνο  

κίνδυνο  προ εκλαμψίασ
 αPL  και  ιςτορικό  νεφρίτιδασ  και  anti-Ro /anti-La

ζχουν  κίνδυνο  αποβολϊν,  πρόωρου  τοκετοφ, fetal 
growth restriction, ςυγγενι  κολποκοιλιακό αποκλ.

 Επιτρζπεται  θ  χριςθ  κορτιηόνθσ,  χαμθλισ  δόςθσ  
αςπιρίνθσ  Αηακειοπρίνθσ  και  υδροξυ-χλωροκίνθσ  
ςτθ  διάρκεια  τθσ  εγκυμοςφνθσ,  αλλά  
απαγορεφεται  θ  χριςθ  ΜΣΧ,  ΜΜΦ,  ΚΦ.

 Χριςθ  χαμθλοφ  μοριακοφ  βάρουσ  θπαρίνθσ  και  
αςπιρίνθσ  μειϊνει  τθ  ςυχνότθτα  αποβολϊν  ςε  
αςκενείσ  με  ΢ΕΛ + αPL.



ΕΠΙΛΟΓΗ ΘΕΡΑΠΕΙΑ΢ Α΢ΘΕΝΩΝ ΜΕ ΢ΕΛ

ΠΡΟ΢ΒΟΛΖ ΑΠΟ 
ΜΔΗΕΟΝΑ 
ΟΡΓΑΝΑ

ΟΥΗ

΢σνηηριηική θεραπεία
Πασζίπονα,Μ΢ΑΦ,PLAQUENIL

Ανηαπόκριζη

Καλή
΢σνέτια αγωγής

Μη-αποδεκηή
Υαμηλή δόζη 

κορηιζόνη+ΜΣΥ

ΝAI

Χρήζει 
ανοζοκαηαζηολή

ΝΑΗ

Υψιλές 
δόζεις 

κορηιζόνη

ΑΝΣΑΠΟΚΡΗ΢Ζ
-Μείωζη ζε δόζη 

ζσνηήρηζης

ΥΩΡΗ΢ ΑΝΣΑΠΟΚΡΗ΢Ζ/
ΜΖ-ΑΠΟΓΔΚΣΖ ΣΟΞΗΚΟΣΖΣΑ

ΠΡΟ΢Θ. 
ΑΖΑΘΘΟΠΡΘΝΗ,ΜΜF,
ΚΥΚΛΟΦΩ΢ΦΑΜΘΔΗ

ΑΝΣΑΠΟΚΡΗ΢Ζ
ΜΔΗΩ΢Ζ ΢Δ ΓΟ΢ΔΗ΢

΢ΤΝΣΖΡΖ΢Ζ΢

ΥΩΡΗ΢ ΑΝΣΑΠΟΚΡΖ΢Ζ
ΔΡΔΤΝΗΣΗΚΑ ΠΡΩΣΟΚΟΛΛΑ

ΟΥΗ

Αλλες 
θεραπείες


