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Πόηε ππνςηαδόκαζηε λόζεκα θνιιαγόλνπ



• Νοςιματα του ςυνδετικοφ ιςτοφ (ι κολλαγόνου) ζχουν κοινά 
χαρακτθριςτικά: 

 τθ ςυςτθμικι προςβολι, 

 τα αντιπυρθνικά αντιςϊματα, και 

 το φαινόμενο Raynaud





ACR Κ΢ΙΤΗ΢ΙΑ  ΤΑΞΙΝΟΜΗΣΗΣ  ΣΕΛ

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

1. Εξάνθημα πεταλοφδασ.

2. Διςκοειδζσ εξάνθημα.

3. Φωτοευαιςθηςία.

4. ΢τοματικά 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.
Arthritis Rheum 1997;40:1725



Ρ΢ΟΣΒΟΛΗ Ο΢ΓΑΝΩΝ ΣΤΟ ΣΕΛ

Μάτια:                           ΢αγοειδίτιδα, επιςκλθρίτιδα, οπτικι νευρίτιδα.

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

Καρδιά-πνεφμονεσ:     Πλευρίτιδα, πνευμονίτιδα, πνευμωνικθ υπζρταςθ, περικαρδίτιδα, μυοκαρδίτιδα,
ενδοκαρδίτιδα.

Γαςτρεντερικό;              Ηπατομεγαλία, ςπλθνομεγαλία, μεςεντερικι αγγειίτιδα, χολικι κίρρωςθ.

Μυοςκελετικό:              Αρκραλγίεσ, αρκρίτιδα, μυαλγίεσ, μυοςίτιδα.

ΚΝΣ                                  Επιλθψία, ψφχωςθ, πολυνευροπάκεια, μυελίτιδα, εγκεφαλοπάκεια.

Γενικά        Πυρετό, απϊλεια βάρουσ, κόπωςθ, λεμφαδενοπάκεια.





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



Υποξφσ  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



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   



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 - Σπειραματονεφρίτιδα

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 - Σπειραματονεφρίτιδα

V. Μεμβρανϊδθσ
Σπείραμα (PAS stain): μεμβρανϊδεισ 
ςχθματιςμοί, διάχυτθ πάχυνςθ βαςικισ 
μεμβράνθσ . Ανοςοφκοριςμόσ: Διάχυτεσ 
ομοιογενείσ κοκκϊδεισ εναποκζςεισ
Ag-Ig-C ςτο τοίχωμα των τριχοειδϊν

IV. Διάχυτθ Υπερπλαςτικι
Σπείραμα (Η-Ε stain): διάχυτθ 
υπερπλαςία  ενδοκθλιακϊν κυττάρων
Ανοςοφκοριςμόσ: Μαηικζσ  
εναποκζςεισ Ag-Ig-C ςτο τοίχωμα 
των τριχοειδϊν

VΙ. Σκλθρυντικι



● 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

ΚΝΣ  Ρροςβολι



● Η προςβολι των μθνίγγων εκδθλϊνεται ωσ άςθπτθ μθνιγγίτιδα

● Η προςβολι του ΝΜ εκδθλϊνεται ωσ:
εγκάρςια μυελοπάκεια με ςυμμετρικζσ αμφοτερόπλευρεσ αιςκθτικζσ 
διαταραχζσ, παραιςκθςίεσ, δυςκινθςίεσ (ςφνδρομο Guiillain-Barré) ι και
δυςλειτουργία του αυτονόμου ςυςτιματοσ ςε διάφορα όργανα όπωσ θ 
ουροδόχοσ κφςτθ, το ζντερο κ.α. (νευροπάκεια αυτονόμου).

● 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 Σφνδρομο (APS) και ΚΝΣ

● 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





Πελίεο: Λεπθνπελία, Θξνκβνπελία, αλαηκία

Γυναίκα 34 ετϊν με λευκοπενία (<4000 WBC)

Διαφορικι διάγνωςθ:

•Φάρμακα 
•Λοιμϊξεισ : EBV, CMV, HBV,Riketsies, Λειςμάνια
•Αιματολογικζσ κακοικειεσ 
•Aλκοολιςμόσ, υπερςπλθνιςμόσ 
•Διαιτθτικζσ ανεπάρκειεσ: B12, φυλικό οξφ 
•Αυτοάνοςθ 



Οξνγνλίηηδα

Γυναίκα 23 ετϊν με πλευριτικό άλγοσ και δεκατικι 
πυρετικι κίνθςθ 

•Πλευριτικι ςυλλογι 

•Μικρι περικαρδιακι ςυλλογι 

•Πολυαρκρίτιδα

Διαφορικι διάγνωςθ :

•Λοίμωξθ 

•Ειδικι λοίμωξθ λχ ΣΒ 

•Πνευμονικι εμβολι 

•Καρδιακι ανεπάρκεια ι νεφρωςικό ςφνδρομο 

•Κακοικεια 

•΢υςτθματικό νόςθμα 

Επόμενθ εξζταςθ? 



Πολυαρθρίτιδα ςε γυναίκα ΡΑ ή ΢ΕΛ? 

Κλινικά ευριματα που ςυνθγοροφν για ΢ΕΛ:

-Φωτοευαιςκθςία 

-Πενίεσ 

-Εξανκιματα 

-Raynaud 

-KNΣ 

-Αιματουρία ι πρωτεινουρία





Νεφρίτιδικό ι νεφρωςικό ςφνδρομο ι 
Σφνδρομο πνεφμονοσ-νεφροφ 





Φαινόμενο Raynaud

Τπερβολικι αντίδραςθ των αγγείων ςτο κρφο ι ςτο ςτρεσ. 
Εκδθλϊνεται κλινικά με απότομα οριοκετθμζνεσ αλλαγζσ ςτο  
χρϊμα του δζρματοσ των δακτφλων.



Community-based surveys estimate the prevalence of RP in the 
general population. 

Estimates of the prevalence of RP have ranged from:

3 to 20 percent in women and 
3 to 14 percent in men.

RP is more common among:

young women,
younger age groups, and 
family members of patients with RP 

PREVALENCE



Emanual Maverakis et al.

International consensus criteria for the diagnosis of Raynaud's 

phenomenon

Journal of Autoimmunity, Volumes 48–49, 2014



Primary Raynaud’s phenomenon(RP) if symptoms occur in the 

absence of any associated disorder. 

Secondary RP refers to the presence of the disorder 

in association with a related illness, such as SLE or scleroderma.

 Rheumatological diseases

Scleroderma, SLΕ, Polymyositis/dermatomyositis Sjögren's syndrome UCTD, MCTD.

 Hematologic/oncologic

Paraneoplastic syndrome,Cryoglobulinemia, Cryofibrinogenemia, Cold agglutinin, 
Paraproteinemia, POEMS syndrome

 Endocrine

Hypothyroidism

 Vascular

Thoracic outlet syndrome, Emboli, Vasculitis, Prinzmetal angina, Atherosclerosis, 
Thromboangiitis obliterans

 Neurological

Carpal tunnel syndrome, Migraine headache

 Environmental

Vibration injury, Frost bite, Emotional stress

 Drugs/toxins

Sympathomimetic drugs, Chemotherapeutic drugs, Interferons, Nicotine, Cocaine, 
Ergotamines, Polyvinyl chloride



Useful criteria for primary RP include the following:

1. Symmetric episodic attacks

2. No evidence of peripheral vascular disease

3. No tissue gangrene, digital pitting, or tissue injury

4. Negative nailfold capillary examination

5. Negative antinuclear antibody test and normal ESR



The following features increase the likelihood of secondary RP:

1. Later age of onset (greater than 40 years)

2. Male gender

3. Painful severe events with tissue sign of ischemia (ulceration)

4. Asymmetric attacks

5. RP associated with signs or symptoms of another disease

6. Abnormal laboratory parameters suggesting vascular disease or 

an autoimmune disorder

7. RP associated with ischemic signs or symptoms proximal to the 

fingers (such as the hand or arm) or toes (foot or limb)

8. Abnormal capillary nailfold microscopy with enlarged or distorted 

capillary loops



Panel A) The normal nailfold capillaroscopic pattern, showing regular disposition of 
the capillary loops along the nail bed (original magnification 200x, M. Cutolo). 

Panel B) A decreased number of loops should be considered highly specific for secondary 
Raynaud's phenomenon and induce 'desertification' of the nail bed (original 
magnification 200x, M. Cutolo).



Recommended laboratory testing includes:

•Complete blood count

•General biochemical analysis incl. renal and liver function

•Urinalysis

•Rheumatoid factor and anti CCP

•Complement (C3 and C4)

•ANA (if positive ANA, then test for antitopoisomerase I, anti-RNA 

polymerase III, and anticentromere antibodies)



΢Τ΢ΣΗΜΑΣΙΚΗ 
΢ΚΛΗΡΟΓΔΡΜΙΑ

• Διάχυτθ (Diffuse)

• Ρεριοριςμζνθ (Limited). Να διακρίνεται από τθν 
τοπικι ςκλθροδερμία (Localized) που δεν είναι 
ςυςτθματικι νόςοσ



Μείηον κριτιριο
΢υμμετρικι ςκλιρυνςθ, πάχυνςθ και διικθςθ του δζρματοσ των 
δακτφλων και του δζρματοσ εγγφσ των ΜΚΦ & ΜΤΦ αρκρϊςεων, που 
μπορεί να καταλαμβάνει και όλο το ςκζλοσ, το πρόςωπο, τον τράχθλο και 
τον κορμό.
Ελάςςονα κριτιρια
• ΢κλθροδακτυλία
• Ουλζσ ςτα άκρα που καταλείπουν εντφπωμα ι απϊλεια υποδόριου ιςτοφ 

(ιςχαιμία)
• Αμφοτερόπλευρθ ίνωςθ ςτισ πνευμονικζσ βάςεισ

΢κλθρόδερμα= Μείηον ι 2 ελάςςονα

Κξηηήξηα ηαμηλόκεζεο ΢πζηεκαηηθήο 
΢θιεξνδεξκίαο θαηά ACR



Νεόηεξα δηαγλσζηηθά θξηηήξηα εληνπίδνπλ αζζελείο 
κε πξώηκε λόζν

Score≥9

SSc



• Raynaud's phenomenon
– May precede skin changes and visceral disease 

by several years especially in limited SSc
– In dcSSc, RP may begin shortly after or 

coincident with the onset of skin disease
– SSc patients may have less hyperaemia than in 

primary Raynaud's due to structural 
vasculopathy in SSc

• Puffy fingers may be the presenting sign in dcSSc
• Malaise, fatigue, arthralgia, myalgia
• Gastroesophageal symptoms or dyspnoea may be 

the presenting symptoms

Early symptoms of Systemic Sclerosis



Divided into:

1. Linear scleroderma (en coup de sabre) - most commonly occurs in childhood. 
Follows a dermatomal distribution on one side of the body.

2. Localized and generalized morpheae - characterized by patches of sclerotic 
skin that develop on the trunk and limbs at sites of previously normal texture. 
Generalized morphea typically spares the hands and face and is not associated 
with major vascular symptoms or with visceral disease. Unlike SSc!!

Localized scleroderma



Two distinct subsets: 

1. diffuse cutaneous systemic sclerosis (DcSSc) 

2. limited cutaneous systemic sclerosis (LcSSc). 

Subsets are defined on the basis of the extent of skin 
involvement. 

Patients with limited cutaneous systemic sclerosis may 
display features of the CREST syndrome (calcinosis cutis, 
Raynaud phenomenon, esophageal dysmotility, 
sclerodactyly, and telangiectasia).

Systemic sclerosis



ΠΔΡΙΟΡΙ΢ΜΔΝΗ ΢ΚΛΗΡΟΓΔΡΜΙΑ

• Συμμετρικι προςβολι δζρματοσ δακτφλων, 
άπω αντιβραχίων, προςϊπου/αυχζνα

• Σφνδρομο CREST
-C=Calcinosis (αςβζςτωςθ)
-R=Raynaud (φαινόμενο Raynaud)
-Ε=Εsophageal disease (οιςοφαγικι 
νόςοσ) 
-S=Sclerodactyly (ςκλθροδακτυλία)
-Τ=Telangiectasia (τθλεαγγειεκταςίεσ)

• Πψιμθ ςπλαγχνικι προςβολι, κυρίωσ με 
πνευμονικι υπζρταςθ

• Ραρουςία αντικεντρομεριδιακϊν Ab

• Σχετικά καλι πρόγνωςθ (10ετισ επιβίωςθ 
>70%)



CREST syndrome 



ΓΙΑΥΤΣΗ ΢ΚΛΗΡΟΓΔΡΜΙΑ

• Ταχεία και εκτεταμζνθ δερματικι προςβολι χειρϊν, αντιβραχίων 
και εγγφσ άκρων, προςϊπου, αυχζνα και κορμοφ

• Σθμαντικι ςπλαγχνικι προςβολι (πνεφμονεσ, καρδιά, πεπτικό, 
νεφροί)

• Συνικωσ κετικό το αντι-Scl70. Ρρόγνωςθ κακι (10ετισ επιβίωςθ 
περί το 50%)



ΠΡΟ΢ΒΟΛΗ ΓΔΡΜΑΣΟ΢

• Ρρϊιμα, το «οιδθματϊδεσ ςτάδιο», εμφανίηεται 
οίδθμα με μείωςθ τθσ ελαςτικότθτασ

• Στθ ςυνζχεια το δζρμα ςκλθραίνει, φαίνεται τεταμζνο, 
προςκολλθμζνο ςτουσ υποκείμενουσ ιςτοφσ, με κνθςμό 
(ινωτικό ςτάδιο)

• Ρροκαλοφνται παραμορφϊςεισ  αγκυλϊςεισ των 
δακτφλων (claw hands)

• Καταςτρζφονται τα εξαρτιματα

• Μετά από χρόνια το δζρμα γίνεται ατροφικό, λεπτό και 
μαλακϊνει (ατροφικό ςτάδιο)



Early Scleroderma-Puffy 
Phase 



Αηξνθηθή θάζε



ΠΡΟ΢ΒΟΛΗ ΠΔΠΣΙΚΟΤ

• Γπζθαηαπνζία, γαζηξννηζνθαγηθή παιηλδξόκεζε, δηάηαζε 
νηζνθάγνπ, νηζνθαγίηηδα

• Καύζνο, αλαγσγέο, πλεπκνλία από εηζξόθεζε

• Eιαηησκέλνο πεξηζηαιηηζκόο θαη δηάηαζε ηνπ εληέξνπ, ζηάζε 
πεξηερνκέλνπ, ππεξαλάπηπμε κηθξνβίσλ, ζύλδξνκν 
δπζαπνξξόθεζεο

• Γπζθνηιηόηεηα, δηάξξνηα, επξύζηνκα εθθνιπώκαηα παρένο εληέξνπ



ΠΡΟ΢ΒΟΛΗ ΑΝΑΠΝΔΤ΢ΣΙΚΟΤ

• Η κφρια αιτία κνθτότθτασ

• Διάμεςθ πνευμονοπάκεια που εξελίςςεται ςε πνευμονικι 
ίνωςθ

• Ξθρόσ βιχασ και δφςπνοια

• Λεπτοί τρίηοντεσ ςτθν ακρόαςθ

• Ακτινολογικά εικόνα ίνωςθσ του διάμεςου ιςτοφ ςτισ βάςεισ

• Πταν εμφανιςκοφν κλινικζσ εκδθλϊςεισ και ακτινογραφικζσ 
αλλοιϊςεισ είναι αργά!!!

• Εξετάςεισ εκλογισ για πρϊιμθ διάγνωςθ
• HRCT (αξονικι τομογραφία κϊρακοσ υψθλισ διακριτικισ 

ευκρίνειασ).

• Αναπνευςτικζσ λειτουργικζσ δοκιμαςίεσ



Θαμβι φαλοσ (Ground glass) Μελιςςοκυρικρα (honeycomb)

΢πλήζσο ελεξγόο θπςειηδίηηδα, 

δπλεηηθά αληηκεησπίζηκε
Ιλσζε, κε αλαζηξέςηκε



Αλαπλεπζηηθέο δνθηκαζίεο

• DLCO (διατσηική ικανόηηηα): Η πιο εσαίζθηηη 
και πρωιμόηερα επηρεαζόμενη

• FVC (ζωηική τωρηηικόηηηα): Μείωζή  ηης 
ζημαίνει περιοριζηική νόζο

• Δσζανάλογα μεγάλη ή μεμονωμένη μείωζη ηης 
DLCO ζε ζτέζη με ηης FVC ζημαίνει 
πρωηοπαθή πνεσμονική σπέρηαζη (CREST)



Πλεπκνληθή ππέξηαζε

• Μζςθ πίεςθ πνευμονικισ>25 mmHg ςε θρεμία

• ΢ε περιοριςμζνο ςκλθρόδερμα και ςε αςκενείσ με ACA. 

• Προκαλείται από «αγγειοπάκεια» των πνευμονικϊν αγγείων

• Υπουλθ νόςοσ.

• Κακι πρόγνωςθ

• Μζκοδοι εκλογισ για πρϊιμθ διάγνωςθ
• Τπζρθχοσ καρδιάσ
• ΔΕ κακετθριαςμόσ







• Άντρασ 60 ετϊν, ςυνταξιοφχοσ.

• Αιτία  ειςόδου: Ζλκθ  δακτφλων  και  κυάνωςθ  χεριϊν  ςτο  κρφο. 

• Ραροφςα  νόςοσ:   Από 2ετίασ  αναφερόμενθ  κυάνωςθ χεριϊν ςτο  κρφο  και  ζλκθ  δακτφλων  με  
δφςκολθ  εποφλωςθ .

• Ατομικό  αναμνθςτικό:  Αρτθριακι  υπζρταςθ,  κολπικι  μαρμαρυγι.

• Συνικειεσ  και  τρόποσ  ηωισ: Μζτριοσ  καπνιςτισ  εϊσ  προ  20ετίασ.

• Αναςκόπθςθ  ςυςτθμάτων:

• Αναπνευςτικό: Χρόνιοσ  ξθρόσ  βιχασ,  κυρίωσ κατά τισ πρωινζσ  ϊρεσ.                           

• Κυκλοφορικό:  Δφςπνοια  ςτθν  κόπωςθ από  12μινου.                                                               

• Πεπτικό:  Αίςκθμα  βάρουσ  ςτο  επιγάςτριο με  μετεωριςμό  κι  όξινεσ  ερυγζσ, κυρίωσ  το  βράδυ.                                                                                                         

• Ουροποιθτικό-νευροψυχιατρικό:  Ουδζν 

Πεξίπησζε



• Αντικειμενικι  εξζταςθ:

• Καλι  όψθ  και  κρζψθ,  απφρετοσ. 

• Δζρμα: Σθλεαγγειεκταςίεσ  ςτο  ςτοματικό  βλεννογόνο,  κυρίωσ  ςτθν ζςω  επιφάνεια  
των  χειλζων. Ζλκθ  ςε  αποδρομι  ςτο  δείκτθ  και  μεςαίο  δάκτυλο  του  δεξιοφ  
χεριοφ,  οιδθματϊδθ  χζρια  με  ςθμεία  αγγειοςφςπαςθσ. Δικτυωτι  πελίωςθ  εμφανισ  
ςτουσ  μθροφσ.

• Θϊρακασ: Σρίηοντεσ  ςτο  τζλοσ  τθσ ειςπνοισ  ςτισ  βάςεισ  των  πνευμόνων.

• Κυκλοφορικό: ΑΠ 145/85,  ςφφξεισ  88/λεπτό, άρρυκμοσ  ςφυγμόσ,  ζντονοσ  
πνευμονικόσ δεφτεροσ ιχοσ, φυςιματα (-).

• Κοιλία-νευρικό-μυοςκελετικό: Ουδζν



Εργαςτθριακζσ  εξετάςεισ:
Hct=45,8 %,  Hb=15 gr/dl,  MCV=88 fl,  Λευκά=6.300 (Π=60 %, Λ=28 %, Η=1 
%),Αιμοπετάλια=220.000 /mm³

ΣΚΕ=5,  CRP=0,3 mg/dl (ΦΣ<0.8 mg/dl)

TSH=0,89 μu/ml (ΦΣ=0,5-5 μg/dl),    TPO/Tg (-)

RF (-),  ANA=1/640, dsDNA (-)

ENA (+), anti-scl70 (+), anti-Ro/La/RNP/Sm (-)

AMA/ ASMA (-), ANCA p/c (-)

• Αζρια αίματοσ: pΗ 7,44, pCO2=40mmHg, pO2=81mmHg.

• ΢πιρογράφθμα: TLCO=70%(↓), λοιπά κ.φ.

Πεξίπησζε



• Αξονικι τομογραφία κϊρακοσ:

Αλλοιϊςεισ  πνευμονικισ ίνωςθσ με πάχυνςθ του διάμεςου ιςτοφ ςτον 
αριςτερό άνω και μζςο λοβό και λιγότερο ςτο δεξιό κάτω λοβό. 
Αλλοιϊςεισ με χαρακτθριςτικά μελικυρικρασ ςε αμφότερεσ τισ βάςεισ. 

• Υπερθχογράφθμα (Τρίπλεξ) καρδιάσ: 

Δεξιά κοιλία ελαφριά διατεταμζνθ, ςθμαντικι διάταςθ του αριςτεροφ 
κόλπου. Κλάςμα  εξϊκθςθσ=60 %, TAPSE (μζτρθςθ πνευμονικισ 
πίεςθσ)=32 mmHg (ιπια αυξθμζνθ).

ΔΙΑΓΝΩΣΗ;

Πεξίπησζε



Κφρια  ςθμεία: 
1. Η  διάγνωςθ  του  ςυςτθματικοφ  ςκλθροδζρματοσ  είναι  κλινικι  και  

βαςιςμζνθ  ςτθν  χαρακτθριςτθκι  πάχυνςθ  του  δζρματοσ, το  φαινόμενο  
Raynaud, και τθ ςυμμετοχι  ςπλαγχνικϊν  οργάνων.  ΢το  ςυγκεκριμζνο  
περιςτατικό  πρόκειται  για  πνευμονικι  προςβολι ( κυρίωσ ίνωςθ και ιπια  
πνευμονικι  υπζρταςθ) και  προςβολι  πεπτικοφ (ΓΟΠ).  

2. Η χριςθ   ςυγκεκριμζνων  αυτοαντιςωμάτων  βοθκά  ςτο  διαχωριςμό  
ανάμεςα  ςτο  περιοριςμζνο  και  διάχυτο  ςυςτθματικό  ςκλθρόδερμα.  

3. Η  κεραπεία  εκτόσ  από  ςυμπτωματικι/βοθκθτικι  και  ανοςοκαταςταλτικι 
κατευκυνόμενθ  προσ  τα  όργανα  ςτόχουσ,  τϊρα    ςτοχεφει  ςτουσ  
πακογενετικοφσ  μθχανιςμοφσ  τθσ  ίνωςθσ  και τθσ αγγειοπάκειασ.  

4. Η  ζγκαιρθ  διάγνωςθ  του  πρϊιμου  ςταδίου  τθσ  ενεργοφ  φλεγμονισ  
αυξάνει  τθν  αποτελεςματικότθτα  τθσ  ανοςοκαταςταλτικισ  αγωγισ.

Πεξίπησζε



• Πολυμυοςίτιδα

• Δερματομυοςίτιδα

• Μυοςίτιδα εξ εγκλείςτων

• Μυοςίτιδα νοςθμάτων ςυνδετικοφ ιςτοφ

• ΢ΕΛ 

• ΢υςτθματικό ςκλθρόδερμα 

• ΢. Sjogren

• Ρευματοειδισ αρκρίτιδα

Φιεγκνλώδεηο κπνζίηηδεο



Υαξαθηεξηζηηθά

• Αυξθμζνθ CPK

• ΢υμμετρικι μυϊκι αδυναμία κεντρομελικι

• Εξάνκθμα δερματομυοςίτιδασ

• Μυοπακθτικοφ τφπου ΗΜΓ

• Χαρακτθριςτικά ευριματα μ. βιοψίασ



ΔΠΙΓΗΜΙΟΛΟΓΙΑ

• Δφο θλικιακζσ αιχμζσ: 10-15 και 45-60 ετϊν

• Η παρανεοπλαςματικι μυοςίτιδα και θ μυοςίτιδα των εγκλείςτων  
μετά το 50ό ζτοσ

• Χ2 ςτισ γυναίκεσ ( εκτόσ από τθν μυοςίτιδα των  εγκλείςτων



ΑΝΣΙ΢ΩΜΑΣΑ ΢ΣΗ ΜΤΟ΢ΙΣΙΓΑ

• Μθ ειδικά: Αντι-Ro, αντι-La κλπ

• Ειδικά τθσ νόςου  ζχουν πακογενετικό ρόλο

• Ειδικά
• αντικυτταροπλαςματικά (αντι-ςυνκετάςεσ και 

αντι-SRP) 
• αντιπυρθνικά (αντι-Μi2 και αντι-PM/Scl)

• Ζνασ αςκενισ μπορεί να ζχει ζνα μόνο ειδικό 
αντίςωμα



Aντι-tRNA συνθετάσες

• Αντι-ιςτιδυλ-tRNA ςυνκετάςθ
(αντι-Jo1): θ πιο ςυχνι

• Σφνδρομο αντιςυνκεταςϊν

• Πυρετόσ

• Φαινόμενο Raynaud

• Πολυαρκρίτιδα

• Διάμεςθ πνευμονοπάκεια

• Mechanic’s hands



Φιεγκνλώδεηο κπνζίηηδεο-πξνζέγγηζε

• Ηλεκτρομυογράφθμα (90% πακολογικό)
• Αυξθμζνθ δραςτθριότθτα ςτθν είςοδο τθσ βελόνθσ, αυτόματθ δραςτθριότθτα
• Χαμθλά φψουσ, μικρισ διάρκειασ πολυφαςικά δυναμικά
 ΗΜΓ βαςικό ςτθ ΔΔ μυοπακθτικϊν από νευροπακθτικζσ Δχ (ALS, περιφερικι πολυνευροπάκεια, 

myasthenia gravis)
Παρόμοια ευριματα ςε μυοπάκειεσ:

• Μυοςίτιδεσ
• Λοιμϊδεισ
• Σοξικζσ§
• Μεταβολικζσ

• Βιοψία μυόσ
• Νζκρωςθ, εκφφλθςθ, αναγζννθςθ, φλεγμονϊδθσ διικθςθ
• ΠΜCD8+ & ενδομυϊκι
• ΔΜ  CD4+ & περιμυϊκι-περιαγγειακι διικθςθ
• Βιοψία εξ εγκλείςτων  ζγκλειςτα (70%)

 Επί υποψίασ μεταβολικισ μυοπάκειασ ι άλλων μυοπακειϊν
• Ηλεκτρονικό μικροςκόπιο
• Ενηυμικόσ ζλεγχοσ 



Πνιπκπνζίηηδα-δεξκαηνκπνζίηηδα:
Γηαθνξέο ζηελ παζνγέλεηα

Πολυμυοζίηιδα:

CD8 T cell επαγόμενη βλάβη

Δερμαηομυοζίηιδα:
Βλάβη επαγόμενη από ηο ζυμπλήρωμα (MAC) –CD4+

Με προζβολή ηων αγγείων ζηην περιθέρεια ηου μυΐκού

δεμαηίου



ΑΛΛΔ΢ ΔΚΓΗΛΩ΢ΔΙ΢

• Ρολυαρκραλγία ι πολυαρκρίτιδα, μθ 
διαβρωτικι

• Φαινόμενο Raynaud

• Αποτιτανϊςεισ ςτουσ μυσ

• Διάμεςθ πνευμονοπάκεια ςτο 30%

• Ρνευμονία από ειςρόφθςθ

• Ρυρετόσ, καταβολι

Βλατίδεσ Gottron ςτισ ραχιαίεσ επιφάνειεσ των 
αρκρϊςεων (PIPs, γόνατα, αγκϊνεσ, ςφυρά).
Ρακογνωμονικζσ

Ηλιοτρόπιο

Αποτιτανϊςεισ



ΜΤΟ΢ΙΣΙΓΑ ΚΑΙ ΚΑΚΟΗΘΔΙΑ

• Η πολυ- και θ δερματομυοςίτιδα μπορεί να είναι παρανεοπλαςματικά
ςφνδρομα και να προθγοφνται τθν εκδιλωςθ τθσ νεοπλαςίασ.

• Υποκείμενθ κακοικεια ςτο 30% των περιπτϊςεων δερματομυοςίτιδασ
και ςτο 15% των περιπτϊςεων με πολυμυοςίτιδα

• Συχνότερθ ςτισ μεγαλφτερεσ θλικίεσ και ςτα τρία πρϊτα χρόνια από τθ 
διάγνωςθ


