
Αγγεηΐηηδεο

 Κιηληθή πξνζέγγηζε ζην πξόβιεκα ησλ 
αγγεηηηίδσλ



Πεξίπησζε αζζελνύο 1

 Άλδξαο 82 εηώλ πξνζέξρεηαη:
 κε ππξεηφ
 εσζηλνθηιία (Δ=2500/κL) θαη
 πνξθπξηθφ βιαηηδψδεο εμάλζεκα ζηα θάησ άθξα θαη ηνλ θνξκφ

 Αηνκηθό αλακλεζηηθό:
 ρξόληα απνθξαθηηθή πλεπκνλνπάζεηα απφ 10/εηίαο

 ΢ηε δηάξθεηα ηεο λνζειείαο ηνπ εκθαλίδεη
 πάξεζε ΓΔ πεξνληαίνπ λεχξνπ

 Παξνπζηάδεη επίζεο
 κηθξνχ βαζκνχ δηνγθψζεηο ιεκθαδέλσλ ηξαρήινπ θαη καζράιεο

 Ποια είναι η διάγνωζη ?



Πεξίπησζε 2

 Γπλαίθα ειηθίαο 76 εηψλ πξνζέξρεηαη κε:

 δεθαηηθή ππξεηηθή θίλεζε απφ 3 εβδνκάδσλ θαη

 άιγνο ζηνλ απρέλα θαη ηηο σκηθέο δψλεο

 Απφ ηνλ εξγαζηεξηαθφ έιεγρν 
δηαπηζηψλεηαη:

 ΣΚΔ>100 

 CRP (++) θαη

 Αλαηκία ρξφληαο λφζνπ



Πεξίπησζε 3

 Γπλαίθα 41 εηψλ πξνζέξρεηαη κε:

 ρακειφ ππξεηφ απφ κελφο,

 αξζξαιγία ρσξίο βέβαηε αξζξίηηδα ζηα άλσ άθξα, 
θαη

 ζσξαθηθφ άιγνο

 Απφ ηνλ εξγαζηεξηαθφ έιεγρν δηαπηζηψλεηαη:

 απμεκέλε ΣΚΔ θαη CRP,

 ιεπθνπελία θαη ζξνκβνπελία, ελψ

 ζην U/S θαξδηάο αληρλεχεηαη κηθξή πεξηθαξδηαθή 
ζπιινγή



Πεξίπησζε 4

 Άλδξαο 23 εηψλ εκθαλίδεη 3 επεηζφδηα 
νξρενεπηδηδπκίηηδαο ζε δηάζηεκα ελφο 
έηνπο γηα ηα νπνία ιακβάλεη αληηβηνηηθά.

 Μεηά ην 3ν επεηζφδην εκθαλίδεη πηψζε ηεο 
νπηηθήο νμχηεηαο θαη δηαπηζηψλεηαη νπηηθή 
λεπξίηηδα

 Απφ ηελ θιηληθή εμέηαζε δηαπηζηψλεηαη 
αθκνεηδέο εμάλζεκα ελψ απφ ηε ιήςε 
ηνπ ηζηνξηθνχ αλαθέξνληαη ζπρλά επεηζφδηα 
αθζώδνπο ζηνκαηίδηδαο



Αγγεηίηηο

 65 αγγεητηηδηθά ζύλδξνκα

 Εηεξνγελήο νκάδα λνζεκάησλ

 Κνηλό ζηνηρείν ε θιεγκνλή ησλ αγγείσλ

 Η βαξύηεηα ζρεηίδεηαη κε:
* ην κέγεζνο, 

*  ηε ζέζε θαη

* ηνλ αξηζκφ ησλ αγγείσλ πνπ πξνζβάιινληαη

 Η αγγεηίηηδα κπνξεί λα πξνζβάιιεη:
* έλα όξγαλν ή αγγείν 

* πεξηζζόηεξα όξγαλα ή αγγεία 

 Σνβαξέο επηπινθέο:

* αηκνξξαγία

*  έκθξαθηα δσηηθψλ νξγάλσλ



ΑΓΓΔΙΙΣΙΓΔ΢, ηαξινόμηζη
Πξσηνπαζείο - Γεπηεξνπαζείο

 ΢ηηο πξσηνπαζείο ζπζηεκαηηθέο αγγεηίηηδεο δελ 
ππάξρεη εκθαλήο αηηία ή ππνθείκελν λφζεκα θαη νη 
εθηφο ησλ αγγείσλ εθδειψζεηο είλαη δεπηεξνγελείο

 ΢ηηο δεπηεξνπαζείο αγγεηίηηδεο ε πξνζβνιή ησλ 
αγγείσλ είλαη δεπηεξνγελήο θαη ππάξρεη ζηα 
πιαίζηα κηαο άιιεο λφζνπ
 Λνηκψμεηο (π.ρ. επαηίηηδεο Β, C - θξπνζθαηξηλαηκία)
 Απηνάλνζα λνζήκαηα (π.ρ. ΡΑ, ΢ΔΛ, ΢θιεξφδεξκα)
 Φάξκαθα
 Νενπιαζίεο 

 Οη ζπζηεκαηηθέο αγγεηίηηδεο κπνξνχλ λα 
πξνζβάιινπλ:
 αξηεξίεο θαη θιέβεο θάζε κεγέζνπο θαη
 ην θάζκα ησλ θιηληθψλ ηνπο εθδειψζεσλ είλαη κεγάιν



Δπηδεκηνινγία ησλ αγγεηηηίδσλ

 ΢πάληα λνζήκαηα

 Δπίπησζε ~ 40/106 (εθηφο θξνηαθηθήο)
 Πνηθίιεη ιφγσ νξηζκψλ 

 Οη πεξηζζφηεξεο εκθαλίδνληαη κεηά ηελ ειηθία ησλ 40-50 εηψλ

 Η λφζνο Kawasaki εκθαλίδεηαη ζρεδφλ απνθιεηζηηθά ζηελ παηδηθή 
ειηθία

Δίδνο αγγεηίηηδαο
Δπίπησζε/106

πιεζπζκνχ

Γηγαληνθπηηαξηθή αξηεξίηηδα 60-270

Οδψδεο πνιπαξηεξίηηδα 2,4 – 9,0

Μηθξνζθνπηθή πνιπαγγεηίηηδα 3,3 – 11,6

Κνθθησκάησζε Wegener 2,8 – 10,6

΢χλδξνκν Churg-Strauss 1,1 – 2,7 



Πσο ε αγγεηίηηδα πξνθαιεί ζπκπηώκαηα ;

ΦΛΕΓΜΟΝΗ ΤΩΝ ΑΓΓΕΙΩΝ

 δηαπεξαηόηεηα 

ηνηρώκαηoο

Εμαζζέλεζε 

ηνηρώκαηνο

Υπεξπιαζία έζσ

ρηηώλα - ζξόκβσζε

Εμαγγείσζε αίκαηνο
Αλεπξύζκαηα, 

αηκνξξαγίεο

Απόθξαμε, 

ηζραηκία

Δςζλειηοςπγία ηος οπγάνος



Παζνγέλεζε ησλ αγγεηηηίδσλ

 Δίλαη εηεξνγελήο θαη δηαθέξεη ζεκαληηθά κεηαμχ ησλ 
δηαθφξσλ κνξθψλ αγγεηίηηδαο

 Παζνγφλα αλνζνζπκπιέγκαηα

 Κπθινθνξνχληα απηναληηζψκαηα
 ANCA

 Αληηελδνζειηαθά

 Μεραληζκνί θπηηαξηθήο αλνζίαο - δεκηνπξγία 
θνθθησκάησλ (Wegener, C-S, GCA)

 Γηαηαξαρή αγγεηαθήο ιεηηνπξγίαο απφ ινηκψδεηο 
παξάγνληεο

 Αγγεηαθή βιάβε απφ λενπιαζκαηηθά θχηηαξα ή απφ 
ηνμηθή δξάζε νπζηψλ

 Φάξκαθα



Άκεζε βιάβε αγγείσλ από ινίκσμε

 Άκεζε βιάβε ελδνζειίνπ κε αγγεηίηηδα 
ζε ινηκώμεηο από:

 κπθνβαθηεξίδηα

 ξηθέηζηεο

 ζπεηξνραίηεο

 ηνί

 HSV, VZV, HIV, Hep B and C, HIV, EBV, CMV, Parvo B19



Η αγγεηίηηδα ζε ζρέζε κε λενπιάζκαηα 
θαη παξαλεό εθδειώζεηο

 Eίλαη ζπάληα

 Αγγεηίηηδα κηθξνχ κεγέζνπο αγγείσλ

 Ψειαθεηή πνξθχξα

 Νενπιάζκαηα πνπ ζρεηίδνληαη κε αγγεηίηηδα:

 ιεκθψκαηα θαη κπεινυπεξπιαζηηθά λνζήκαηα

 ιεπραηκία εθ ηξηρσηψλ θπηηάξσλ

 17/42  νδψδεο πνιπαξηεξίηηο

 21/42 ιεπθνθπηηαξνθιαζηηθή αγγεηίηηδα

 4/42 δηήζεζε αγγείνπ απφ ηξηρσηά θχηηαξα

 ζπκπαγή φξγαλα (πνιχ ζπάληα)



Drug-induced ANCA-associated vasculitis

 Δθδειώζεηο:

 Ψειαθεηή πνξθχξα, θειηδνβιαηηδψδεο εμάλζεκα, αξζξαιγίεο/αξζξίηηδα

 ΢ηελ πιεηνλφηεηα ππάξρνπλ  p-ANCA

 Βηνςία ηζηνύ ελδεηθηηθή ηεο δηάγλσζεο

 Τπεύζπλα θάξκαθα: propylthiouracil, hydralazine, sulfasalazine, 

minocycline, D-penicillamine, ciprofloxacin, phenytoin, clozapine, 

allopurinol, pantoprazole, biologic agents, etc 

 Leukotriene inhibitors (zileuton block 5-lipoxygenase): Churg-Strauss ?

 Παζνγέλεηα: αζαθήο (επζχλνληαη ηα ANCA ?)

 Θεξαπεία: δηαθνπή θαξκάθνπ, θνξηηθνζηεξνεηδή, θπθινθσζθακίδε

 Πξόγλσζε: θαιή (ζπάληα πξνζβνιή νξγάλνπ)

http://en.wikipedia.org/wiki/Zileuton
http://en.wikipedia.org/wiki/5-lipoxygenase
http://en.wikipedia.org/wiki/5-lipoxygenase
http://en.wikipedia.org/wiki/5-lipoxygenase


Παζνινγηθή αλαηνκηθή ησλ αγγεητηίδσλ

 Οη ηζηνινγηθέο αιινηψζεηο δελ είλαη απφιπηα εηδηθέο γηα κία 
κνξθή αγγεηΐηηδαο

 Μία αγγεηίηηδα κπνξεί λα εκθαλίδεη δηαθνξεηηθή ηζηνινγηθή 
εηθφλα ζε δηάθνξεο ζέζεηο
 (π.σ, νεκπωηική ζε ένα όπγανο και λεςκοκςηηαποκλαζηική ζηο δέπμα)

 Μηα αγγεηίηηδα κπνξεί λα εκθαλίδεη δηαθνξεηηθή ηζηνινγηθή 
εηθφλα αλάινγα κε ηε θάζε ηεο λφζνπ
 (π.σ, ζηην οξεία θάζη η cPAN μποπεί να έσει απκεηά οςδεηεποθιλα, ενώ ζηη 

σπόνια ςπάπσοςν κςπίωρ μονοπύπηνα)

 Γηαθνξεηηθέο αγγεηίηηδεο κπνξεί λα εκθαλίδνπλ ηελ ίδηα 
ηζηνινγηθή εηθφλα
 [π.σ., νεκπωηική αγγειίηιδα ζηιρ ANCA(+) αγγειίηιδερ]



Η θαηάηαμε ησλ αγγεητηίδσλ

 Δίλαη πξνβιεκαηηθή, γηαηί ?:
 Πξφθεηηαη γηα εηεξνγελή νκάδα λνζεκάησλ
 Τπάξρεη ζεκαληηθή επηθάιπςε

 ζηηο θιηληθέο εθδειψζεηο θαη
 ζηα εξγαζηεξηαθά επξήκαηα κεηαμχ ησλ δηαθφξσλ αγγεηηηίδσλ

 Η αηηηνινγία ησλ πεξηζζνηέξσλ κνξθψλ είλαη άγλσζηε
 Γελ ππάξρνπλ παζνγλσκνληθά θιηληθά ή εξγαζηεξηαθά 

ραξαθηεξηζηηθά

 Κξηηήξηα θαηάηαμεο
 Μέγεζνο θαη είδνο ησλ αγγείσλ πνπ πξνζβάιινληαη
 Δχξνο πξνζβνιήο (εληνπηζκέλεο ή ζπζηεκαηηθέο)
 Πξσηνπαζείο ή δεπηεξνπαζείο
 Λνηκψδεηο ή φρη
 ANCA αγγεηίηηδεο (+) ή (-) 



Καηάηαμε ησλ αγγεητηίδσλ



Vasculitides – Σαμηλόκεζε - 2012





Μεγάλα Αγγεία Μέσοσ μεγέθοσς αγγεία Μικρού μεγέθοσς αγγεία

Γεληθά ζπκπηώκαηα:

ππξεηφο, απψιεηα ΢Β, θαθνπρία, αξζξαιγία/αξζξίηηδα

 Γηαιείπνπζα 

ρσιφηεηα

 Αζπκκεηξία ΑΠ 

 Απνπζία ζθπγκνχ

 Φπζήκαηα

 Γηάηαζε ανξηήο

 Γεξκαηηθά νδίδηα

 Δμειθψζεηο

 Γηθηπσηή πειίδλσζε

 Διθε δαθηχισλ

 Πνιιαπιή κνλνλεπξίηηδα

 Μηθξναλεπξχζκαηα

 Φειαθεηή πνξθχξα

 Κλίδσζε

 ΢πεηξακαηνλεθξίηηδα

 Ραγνεηδίηηδα

 Δπηζθιεξίηηδα / ΢θιεξίηηδα

Τππηθέο θιηληθέο εθδειώζεηο πξνζβνιήο αγγείσλ από αγγεηίηηδα



Πόηε ζα ππνπηεπζνύκε αγγεηίηηδα;

 Πνιπζπζηεκαηηθή λφζνο

 Αλεμήγεηα ζπζηεκαηηθά 
ζπκπηψκαηα θαη ζεκεία

 Ιζραηκηθέο αγγεηαθέο βιάβεο 
 γάγγξαηλα

 ρσιφηεηα

 θαηλφκελν Raynaud

 δηθηπσηή πειίδλσζε

 Μπαιγία, αξζξαιγία, 
αξζξίηηδα
 ζπκκεηξηθή πνιπαξζξίηηδα 

κηθξψλ αξζξψζεσλ

 Άιγνο ζηνπο φξρεηο

 Πνιιαπιή κνλνλεπξίηηδα

 Νεθξσζηθφ ζχλδξνκν ή 
νμεία ΢Ν

 Αζζελήο κε αηκφπηπζε

 Αζζελήο κε ζπαζκνχο

 Πνξθπξηθφ εμάλζεκα

 Αζζελήο κε νμχ θνηιηαθφ 
άιγνο (θνηιηάγρε)

 Τςειή ΣΚΔ, αλαηκία ρξφληαο 
λφζνπ, ζξνκβνθπηηάξσζε 

Νεθξηθή ± Πλεπκνληθή 
ζπκκεηνρή



Ππξεηόο θαη ζπζηεκαηηθέο 
ξεπκαηηθέο παζήζεηο

Ν. Still 97 % ( >390C)

ΣΕΛ 54 %

Aγγεηΐηηδεο

Οδψδεο πνιπαξηεξίηηδα 60 %

Μηθξνζθνπηθή πνιπαγγεηΐηηδα 56 %

Κνθθησκάησζε Wegener 50 %

΢χλδξνκν Churg-Strauss 54 %

Πνξθχξα Henoch-Schönlein (ελει) 20 %

Αδακαληηάδε – Behcet 10%

Κξνηαθηθή αξηεξίηηδα 15 %

Αξηεξίηηδα Takayasu 30 %

Ρεπκαηνεηδήο αξζξίηηο 10%

Αληηδξαζηηθή αξζξίηηο 10%



Γεξκαηηθέο εθδειώζεηο αγγεηίηηδαο

Ψειαθεηή πνξθχξα

 Νεθξσηηθά έιθε

 Οδψδεηο βιάβεο

 Γηθηπσηή 
πειίδλσζε

 Ιζραηκία δαθηχισλ

 Έιθε ζηφκαηνο



Ψειαθεηή πνξθύξα

 Κιαζζηθή δεξκαηηθή βιάβε αγγεηίηηδαο κηθξώλ 
αγγείσλ
 Γεξκαηηθή (ιεπθνθπηηαξνθιαζηηθή) αγγεηίηηδα 

 Πνξθχξα Henoch -Schönlein

 ΜPA, θνθθησκάησζε Wegener, ζχλδ. Churg-Strauss 

 Ννζήκαηα ζπλδεηηθνχ ηζηνχ

 Κξπνζθαηξηλαηκία

 Άιια αίηηα ςειαθεηήο πνξθύξαο
 Λνηκψμεηο (κεληγγηηηδφθνθθνο, ξηθέηζηεο, ζηαθπιφθνθθνο)

 Λνηκψδεο ελδνθαξδίηηδα

 Ακπινείδσζε

 Αζεξνεκβνιηθή λφζνο

 Γηάρπηε ελδαγγεηαθή πήμε

 ΢χλδξνκν Sweet (νπδεηεξνθηιηθή δεξκαηνπάζεηα)



Ψειαθεηή Πνξθύξα

 Φάξκαθα πξνθαινχληα p-ANCA αγγεητηηδα

* propylthiouracile, sulfasalazine, minocycline, 

ciprofloxacin, phenytoin, allopurinol



Δηθηπσηή πειίδλσζε
(Livedo reticularis)

 Δξπζξνθχαλνο δηθηπσηφο 
ζρεκαηηζκφο ηνπ δέξκαηνο ζε 
άλσ, θάησ άθξα αιιά θαη 
ζηνλ θνξκφ.

 Οθείιεηαη ζε αγγεηνθηλεηηθέο 
δηαηαξαρέο.

 Μπνξεί λα εμειηρζεί κε 
ηζραηκία θαη ηζηηθά έκθξαθηα.

 Απαληάηαη ζε:
* αγγεηίηηδα 

* αληηθσζθνιηπηδηθφ ζχλδξνκν

* ΢ΔΛ

* αζεξνεκβνιηθή λφζν

* ηδηνπαζή ζξνκβνθπηηάξσζε



Νεπξηθό ζύζηεκα θαη 

ζπζηεκαηηθέο ξεπκαηηθέο παζήζεηο

ΚΝΣ Πεξηθεξηθό λεπξηθό

ζύζηεκα
• ΣΕΛ

• APS

• N. Aδακαληηάδε - Behcet

• Αγγεηΐηηδεο

• Σπζηεκαηηθέο

• Πξσηνπαζήο ΚΝΣ

Πολλαπλή μονονεσρίτις

• Αγγεηΐηηδεο (ΟΠ)

• Σύλδξνκν Sjögren

• ΣΕΛ



Νεπξνινγηθέο εθδειώζεηο

 Αηζζεηηθν-θηλεηηθή 
λεπξνπάζεηα

 Πνιιαπιή κνλνλεπξίηηδα

 Κπξίσο ζηελ CSS)

Peripheral 7th cranial nerve palsy in WG.

Πξνζβνιή θεξθηδηθνύ θαη πεξνληαίνπ λ.

Οδώδεο πνιπαξηεξίηηο

Τπνγιώζζην (XII),

΢ε C-S



Πνιιαπιή κνλνλεπξίηηδα

 Γηαδνρηθή πξνζβνιή 
νξηζκέλσλ λεχξσλ 
(πεξνληαίν  σιέλην).

 ΔΔ
 c-PAN, MPA, Wegener, C-S 

(πξψηκν ζεκείν)

 Κξπνζθαηξηλαηκία

 ΡΑ, ΢ΔΛ, ζ. Sjögren (φςηκν 

ζεκείν)

 ΢αξθνείδσζε

 Λέκθσκα, θαξθίλνο (ζπάληα)

 Σνμηθέο νπζίεο

 βαξέα κέηαιια – Pb

 ΢αθραξψδεο δηαβήηεο

Πηώζε ηνπ άθξνπ πνδόο ή ηεο άθξαο 

ρεηξόο κε αίζζεκα θαύζνπ



Φαηλόκελν Raynaud

& ξεπκαηηθά λνζήκαηα

 ΢θιεξφδεξκα

 ΜΝ΢Ι (΢ΔΛ, ΢θιεξ., ΓΜ)

 Κξπνζθαηξηλαηκία

 ΢ΔΛ

 Αγγεηίηηδεο

 ΢. Sjögren

 ΡΑ



Αλσηέξα αλαπλεπζηηθή νδόο

 ΢ηελ θνθθησκάησζε Wegener
 Πεπιοπιζμένη νόζορ ηηρ άνω αναπνεςζηικήρ οδο

 Ρηληθή ζπκθφξεζε, Ρηληθφ έθθξηκα, Δζράξεο, εθειθίδεο

 Γηάηξεζε ξηληθνχ δηαθξάγκαηνο

 Δθηππεηνδήο ξίλα

 Παξαξηλνθνιπίηηο

 Δπίζηαμε

 Μέζε σηίηηδα

 Βξάγρνο θσλήο

 Τπνγισηηηδηθή ζηέλσζε

 Πνιχπνδεο ξηλφο

 Σηο ζύνδπομο Churg-Strauss
 Πξόδξνκεο εθδειώζεηο (κπνξεί λα πξνεγνύληαη θαη 

ρξόληα)
 Αιιεξγηθή ξηλίηηδα θαη 

 Πνιχπνδεο ξηλφο



Πλεύκνλεο

 Πλεπκνληθά νδίδηα

 Γηάρπηε θπςειηδίηηδα

 Ομεία αηκνξξαγία (WG)

 Ίλσζε (ζπλήζσο ζηε MPA)

 Άζζκα θαη

 Φεπγαιέα πλεπκνληθά 
δηεζήκαηα (CSS)

Δηάκεζε πλεπκνληθή λόζνο ζε MPA

Κπςειηδηθή αηκνξξαγία ζε ΜΡΑ

Πλεπκνληθή

αηκνξξαγία

Goodpasture

MPA

WG

SLE



Πξνζβνιή Kαξδηάο

Οδψδε πνιπαξηεξίηηο ΢πκθνξεηηθή ΚΑ, έκθξαγκα, πεξηθαξδίηηο

Νφζνο Kawasaki Αλεχξπζκα ζηεθαληαίαο, κπνθαξδίηηο, 
πεξηθαξδίηηο, ηζραηκία, κεγαινθαξδία

C-S ΢πκθνξεηηθή ΚΑ

Wegener Πεξηθαξδίηηο

Takayasu Αλεπάξθεηα ανξηήο, ζπκθνξεηηθή ΚΑ

Κξνηαθηθή Δκθξαγκα, αλεχξπζκα ανξηήο

Αδακαληηάδε-Behcet Ανξηίηηο, κπνθαξδίηηο, πεξηθαξδίηηο

΢χλδξνκν Cogan Αλεπάξθεηα ανξηήο



Οθζαικνί - Φλεγμονή

 Δπηπεθπθίηηδα

 Δπηζθιεξίηηδα

 ΢θιεξίηηδα → δηάηξεζε

 Κεξαηίηηδα (καιαθπληηθή)

 Ραγνεηδίηηδα

 Δπψδπλε πξφπησζε (δηπισπία) 
(θνθθηψκαηα)

 Οπηηθή λεπξίηηδα

 Αγγεηίηηδα ακθηβιεζηξνεηδνχο



Νεθξηθή πξνζβνιή

Οδψδεο πνιπαξηεξίηηο Δκθξαθηα θαη κηθξναλεπξχζκαηα λεθξηθψλ αγγείσλ, 

ηζραηκηθέο αιινηψζεηο λεθξηθνχ ζπεηξάκαηνο, ΝΑ, 

ππέξηαζε 

Μηθξνζθνπηθή πνιπαγγεηίηηο Σαρέσο εμειηζζφκελε ΢Ν κε κελνεηδείο 

ζρεκαηηζκνχο 

Κνθθησκάησζε Wegener ΢πεηξακαηνλεθξίηηο, (75%)

Γηγαληνθπηηαξηθή αξηεξίηηο
ζπάληα, λεθξηθή αλεπάξθεηα 

Νφζνο Αδακαληηάδε-Behcet Μεκβξαλνυπεξπιαζηηθή ΢Ν, ππέξηαζε, ΝΑ 

Πνξθχξα Henoch-Schoenlein Νεθξηθή πξνζβνιή ηχπνπ ΢Ν-εζηηαθήο ή δηάκεζεο 

λεθξίηηδνο 

Δλαπφζεζε IgA ζην κεζάγγεην ηνπ ζπεηξάκαηνο

Μηθηή θξπνζθαηξηλαηκία
΢Ν, πξσηετλνπξία, αηκαηνπξία θαη ελίνηε λεθξηθή 

αλεπάξθεηα. 

Αγγεηίηηδα Chrurg-Strauss
΢πεηξακαηνλεθξίηηο, (55%) 

Νεθξίηηο ηνπ ΢ΔΛ ΢Ν, λεθξσζηθφ ζχλδξνκν



Σπεηξακαηνλεθξίηηδα

Μέζσ 

αλoζνζπκπιεγκάησλ

(IC mediated)

Απνπζία αλoζν-

ζπκπιεγκάησλ

(pauci-immune)

Πνξθύξα

H-S

ΣΕΛ Κνθθησκάησζε

Wegener

MPA CSS

Νεθξνί θαη 

ζπζηεκαηηθέο ξεπκαηηθέο παζήζεηο



Γαζηξεληεξηθό ΢ύζηεκα

 Κνηιηάγρε,

 Αηκνξξαγία, θαη

 Δληεξηθή απόθξαμε ή

 Γηάηξεζε

 Δμειθώζεηο

 Ρήμε κεζεληεξίνπ αλεπξύζκαηνο 

 Δλδνπεξηηνλατθή αηκνξξαγία

 Ηπαηηθά έκθξαθηα

 Υνινθπζηίηηδα, Παγθξεαηίηηδα

Small vessel vasculitis

of the bowel

in Henoch–Schönlein purpura

Οδώδεο πνιπαξηεξίηηο

Πνξθύξα H-S

Νόζνο Α-Β

Αξηεξίηηο Takayasu

Τπνζπκπιεξσκαηηλαηκηθή



Μπνζθειεηηθέο εθδειώζεηο

 Aξζξαιγίεο (90%)

 Aξζξίηηο, κε δηαβξσηηθή θαη κε παξακνξθσηηθή

 Mπνζίηηο:
 εθδειψλεηαη θπξίσο κε

 κπηθή αδπλακία θαη

 κε δηάρπηεο κπαιγίεο,

 είλαη ζπρλή εθδήισζε ησλ δηαθφξσλ αγγεηηηηδηθψλ 
ζπλδξφκσλ, φπσο:
 Kνθθησκάησζε Wegener

 Aιιεξγηθή αγγεηίηηο θαη θνθθησκάησζε Churg-Strauss

 Oδψδεο πνιπαξηεξίηηο

 Kξνηαθηθή αξηεξίηηο θαη ξεπκαηηθή πνιπκπαιγία

 Nφζνο Αδακαληηάδε-Behcet θαη 

 Λεπθνθπηηαξνθιαζηηθή αγγεηίηηο (νπνηαζδήπνηε αηηηνινγίαο)



Common Organ Involvement in Systemic Vasculitis



Λεπθνθπηηαξνθιαζηηθή αγγεηίηηδα

 «Λεπθνθπηηαξνθιαζηηθή»: θαηαζηξνθή 

πνιπκνξθνππξήλσλ θαη ππξεληθή ζθφλε 

 Αγγεηίηηδα κηθξψλ αγγείσλ (ζπλήζσο κεηαηξηρνεηδηθά 

θιεβίδηα) κε κεραληζκφ αλνζνζπκπιεγκάησλ
 PTU: ιεπθνθπηηαξνθιαζηηθή αγγεηίηηδα κε ANCA(+).

 ΢πλήζσο πεξηνξίδεηαη ζην δέξκα

 Αηηηνινγία
 Ιδηνπαζήο (~50% ησλ πεξηπηψζεσλ)

 Λνηκψμεηο (βαθηήξηα, ηνί, κπθνβαθηεξίδηα, κχθεηεο)

 Φάξκαθα (~10%, αζπηξίλε, πεληθηιιίλε, ζνπιθνλακίδεο, θιπ)

 Υεκηθέο νπζίεο (εληνκνθηφλα) θαη μέλεο πξσηεΐλεο

 Άιια λνζήκαηα (SLE, Sjögren, ειθψδεο θνιίηηο, ελδνθαξδίηηο)

 Καθνήζε λνζήκαηα (κπέισκα, ιέκθσκα, ιεπραηκία)



Small vessel vasculitis (SVV) - 2012

 Antineutrophil cytoplasmic antibody (ANCA)–associated 
vasculitis (AAV)
 Microscopic polyangiitis (MPA)

 Granulomatosis with polyangiitis (Wegener’s) (GPA)

 Eosinophilic granulomatosis with polyangiitis (Churg-Strauss) 
(EGPA)

 Immune complex SVV
 Anti–glomerular basement membrane (anti-GBM) disease

 Cryoglobulinemic vasculitis (CV)

 IgA vasculitis (Henoch-Schonlein) (IgAV)

 Hypocomplementemic urticarial vasculitis (HUV) (anti-C1q 
vasculitis)



Henoch-Schonlein Purpura - IgA+

Essential Cryoglobulinemia

Infection, Drug-induced

Connective Tissue Disease

IC positive

Microscopic Polyangiitis

Churg-Strauss Syndrome

Wegener's Granulomatosis

all ANCA +

IC negative

Leukocytoclastic Vasculitis



Λεπθνθπηηαξνθιαζηηθή αγγεηίηηδα



Κξνηαθηθή αξηεξίηηδα

 Κνθθησκαηψδεο ή ιεκθνθπηηαξηθή παλαξηεξίηηδα
 Σκεκαηηθή πξνζβνιή αγγείσλ

 ΢πλήζσο πξνζβάιιεη ηελ θαξσηίδα αιιά κπνξεί λα πξνζβάιιεη θάζε κέζνπ-
κεγάινπ κεγέζνπο ειαζηηθή αξηεξία (π.ρ, ανξηηθφ ηφμν θαη θιάδνη ζην 15% ησλ 
αζζελψλ)

 Κιηληθή εηθόλα:
 Ππξεηφο (15% νf FUO ζε αζζελείο > ησλ 65 εηψλ)
 Κεθαιαιγία, δηαιείπνπζα ρσιφηεηα θάησ γλάζνπ
 Temporal arteries 

 Δπψδπλε επαηζζεζία θξνηαθηθψλ αξηεξηψλ ζηελ ςειάθεζε

 Οθηνεηδήο – νδψδεο

 Δλδερνκέλσο αςειάθεηεο

 Ρεπκαηηθή πνιπκπαιγία (πφλνο θαη δπζθακςία ψκσλ-ηζρίσλ) ζην 50%
 Αλσκαιίεο νξάζεσο – ηύθισζε (20%), Ιζραηκία νπηηθνχ λεχξνπ
 ΑΔΔ
 Αλεπξχζκαηα ανξηήο
 Τπνηξνπή ζην 30-60%
 Κνξηηδφλε γηα 2 ρξφληα (θάξκαθν εθινγήο)
 Απμεκέλε ΣΚΔ/ CRP, ζξνκβνθπηηάξσζε, νξζφρξσκε αλαηκία
 Αχμεζε αιθαιηθήο θσζθαηάζεο ζην 20% ησλ αζζελψλ



Αξηεξίηηο Takayasu

 Κνθθησκαηψδεο παλαξηεξίηηο

 Δλαξμε θιεγκνλήο: vasa vasorum

 Σκεκαηηθή πξνζβνιή αγγείσλ

 Ανξηή - θιάδνη, πλεπκνληθή

 ΢πζηεκαηηθά ζπκπηψκαηα

 Γπλαίθεο λέαο ειηθίαο

 Μείσζε ζθπγκψλ, αζχκκεηξε ΑΠ

 Γηαιείπνπζα ρσιφηεο

 Καξσηηδνδπλία

 Μπνξεί λα ζπλδπάδεηαη κε
 νδψδεο εξχζεκα,

 ξεπκαηνεηδή αξζξίηηδα,

 δηάκεζε πλεπκνλνπάζεηα.

 Η δηάγλσζε επηβεβαηψλεηαη κε ηελ αγγεηνγξαθία

 Η βηνςία είλαη επηζπκεηή αιιά φρη απαξαίηεηε

 Απμεκέλε ΣΚΔ, CRP



Αγγεηίηηδα κεγάισλ αγγείσλ
Cogan’s Syndrome

 Γηήζεζε απφ ΠΜΠ, Λεκθν θαη ΜΠ θχηηαξα κε δηάζπαζε 
ηνπ ειαζηηθνχ ρηηψλα θαη λέθξσζε ηνπ αγγεηαθνχ 
ηνηρψκαηνο

 Μέζνπ θαη κηθξνχ κεγέζνπο αξηεξίεο (ανξηίηηδα/θαξδίηηδα)

 Abs θαηά ηνπ έζσ σηφο θαη ηνπ νθζαικηθνχ ηζηνχ

 ΢πλήζσο άηνκα λέαο ειηθίαο

 Γηάκεζε κε ζπθηιηδηθήο αηηηνινγίαο θεξαηίηηδα

 ΢πκπηψκαηα

 ππξεηφο, κπαιγίεο, θαηαβνιή ή απψιεηα ΢Β, 

 ίιηγγνο, λαπηία, έκεηνο, εκβνέο ψησλ, δηαηαξαρέο αθνήο,
θψθσζε

 ξαγνεηδίηηο, νπηηθή λεπξίηηο, ζθιεξίηηο, ηχθισζε



Οδώδεο πνιπαξηεξίηηο

 Η «κεηέξα ησλ αγγεητηίδσλ»

 Η θιαζζηθή νδψδεο πνιπαξηεξίηηο 
πεξηνξίδεηαη ζηηο πεξηπηψζεηο πνπ 
δελ ππάξρεη πξνζβνιή κηθξψλ 
αγγείσλ (πρ ζπείξακα). Πξνζβάιιεη 
δειαδή αγγεία κέζνπ κεγέζνπο

 Νεθξσηηθή αγγεηίηηδα ηκήκαηνο ηεο 
πεξηθέξεηαο ησλ κηθξψλ αγγείσλ 

 Μπαιγίεο, ππξεηφο, απψιεηα ΢Β

 Γηαζηνιηθή ΑΠ>90 mm Hg
 ΓΔ΢ εθδειψζεηο  (θνηιηαθά άιγε, 

ηζραηκία) - θνηιηάγρε

 Νεθξηθή πξνζβνιή
 Αχμεζε BUN >40 mg/dl ή 

θξεαηηλίλε>1.5 mg/dl πνπ δελ 
νθείιεηαη ζε αθπδάησζε ή 
απφθξαμε

 Πξνζβνιή δέξκαηνο (γάγγξαηλα 
δαθηχισλ, livedo reticularis)

 Πεξηθεξηθή λεπξνπάζεηα

 Πνιιαπιή κνλνλεπξίηηο

 Πξνζβνιή θξαληαθψλ λεχξσλ

 Αιγνο φξρεσλ

 Αηκνξξαγηθά - ηζραηκηθά ΑΔΔ

 Aλεπξχζκαηα - έκθξαθηα

 HBV-ζπζρέηηζε



Οδώδεο πνιπαξηεξίηηο



Kawasaki disease
(mucocutaneous lymph node syndrome)

• Hemorrhagic edema of

• conjunctivae, lips, oral mucosa

• Peeling skin

• Lymphadenopathy (cervical)

• Coronary artery aneurysms (20%)

• Inflammation of heart muscle (20%)

• Fever



EULAR presentation templateANCA-αγγεηΐηηδεο

Κνθθησκάησζε κε πνιπαγγεηΐηηδα

(GPA-Wegener’s)

Μηθξνζθνπηθή πνιπαγγεηΐηηδα 

(MPA)

Σύλδξνκν Churg-Strauss

C/PR3-ANCA+:80-90%

P/MPO-ANCA+:50-70%

P/MPO-ANCA+:40-50%

Drug-induced

ANCA-associated vasculitis





Chaper Hill Consensus Conference criteria for ANCA-vasculitis

Κοκκιωμάηωζη 
Wegener (WG)

 Κνθθησκαηψδεο θιεγκνλή  
αλαπλεπζηηθήο νδνχ θαη

 Νεθξσηηθή αγγεηίηηδα κηθξνχ έσο θαη 
κέζνπ κεγέζνπο αγγεία (ηξηρνεηδή, 
θιεβίδηα, αξηεξηφιηα)

 Πξνζβνιή αλσηέξαο 
αλαπλεπζηηθήο νδνχ

 Πλεπκνληθά θνθθηψκαηα θαη 
θπςειηδίηηδα → αηκνξαγγίεο

 ΢πεηξακαηνλεθξίηηδα

 Τπνηξνπέο (ζπρλέο)

Μικποζκοπική 
πολςαπηηπιίηιδα 
(MPA)

 Νεθξσηηθή αγγεηίηηδα κε νιίγεο ή 
θαζφινπ αλνζν ελαπνζέζεηο (κηθξά θαη 
ελίνηε αγγεία κέζνπ κεγέζνπο)

 Πξνζβνιή κηθξψλ αγγείσλ 
(ηξηρνεηδή, θιεβίδηα, αξηεξηφιηα)

 Νεθξσηηθή ΢Ν

 Πλεπκνληθή ηξηρνεηδίηηδα (ζπρλή)

 Πλεπκνληθή ηξηρνεηδίηηδα →
θπςειηδίηηδα, αηκνξξαγίεο, 
ίλσζε

 Δζηηαθή λεθξσηηθή ΢Ν

 pANCA (+) MPO & c-ANCA 
(+) PR3

 Τπνηξνπέο (θπξίσο MPO +)

Σύνδπομο Churg-
Strauss (CSS)

 Φιεγκνλή απφ εσζηλνθηιηθά 
θνθθηψκαηα

 Αλαπλεπζηηθή νδφο

 Νεθξσηηθή αγγετίηηδα

 Μηθξά θαη κέζνπ κεγέζνπο αγγεία

 Βξνγρηθφ άζζκα θαη

 Ησδηλνθηιία (πεξηθεξηθή)

 Πνιχπνδεο ξηλφο & ξηλίηηδα

 Αζζκα

 Κνθθησκαηψδεο θιεγκνλή

 Πνιιαπιή κνλνλεπξίηηδα

Κξηηήξηα Τππηθέο εθδειώζεηο



΢ύλδξνκν Churg-Strauss 

 Δκθαλίδεη νκνηφηεηεο κε ηελ c-PAN
 Αγγεηίηηδα κηθξώλ αγγείσλ κε:

 εμσαγγεηαθά θνθθηψκαηα
 εσζηλνθηιία, θαη
 ηζηνξηθφ άζζκαηνο ή άιισλ αηνπηθψλ λνζεκάησλ (κπνξεί λα πξνεγείηαη)

 Κιηληθή εηθόλα
 Γεληθά ζπκπηψκαηα
 Δμάλζεκα
 Πλεπκνληθή πξνζβνιή

 Παξνδηθά-κεηαθηλνύκελα πλεπκνληθά δηεζήκαηα
 Πλεπκνληθή αηκνξξαγία
 θπςειηδηθή αηκνξξαγία, πιεπξίηηδα (δηίδξσκα κε  Ησζηλφθηια)

 Πνιιαπιή κνλνλεπξίηηδα (80%)
 Πξνζβνιή θαξδηάο (ζπρλή) 
 Νεθξηθή πξνζβνιή (κέηξηαο βαξχηεηαο - ΢Ν) 
 Πξνζβνιή εληέξνπ θαη
 Πξνζβνιή παξαξξηλίσλ θφιπσλ

Δξγαζηεξηαθά επξήκαηα

Πεξηθεξηθή Ησζηλνθηιία (>1500/κL, κέρξη 12.000/κL)

Απμεκέλε IgE νξνύ (ζην 75%)

p-ANCA, θαηά θαλόλα anti-MPO (>60% ησλ αζζελώλ)



Μηθξνζθνπηθή πνιπαγγεητηηδα

 Νεθξσηηθή αγγεηίηηδα κηθξψλ αγγείσλ (εζηηαθή, ηκεκαηηθή)

 Σαρέσο εμειηζζφκελε ζπεηξακαηνλεθξίηηδα (RP-GN)

 Όρη ζρεκαηηζκφο θνθθηψκαηνο
 ANCA (p), ζπαληφηεξα θαη c-ANCA

 Με ειάρηζηεο/ρσξίο ελαπνζέζεηο ICs

 Γηαθνξέο MPA από ηελ c-PAN:
 ΢πεηξακαηνλεθξίηηδα (>90%)
 Τπέξηαζε ιηγφηεξν ζπρλή ζηελ MPA (25-30 vs 30-70%)
 Γελ ππάξρνπλ κηθξναλεπξχζκαηα αξηεξηψλ ζηελ MPA
 Πεξηθεξηθή λεπξνπάζεηα ιηγφηεξν ζπρλή ζηε MPA (20 vs 60%)
 Πξνζβάιιεη ηνπο πλεχκνλεο (ηξηρνεηδίηηο - αηκνξξαγία)
 ANCA(+) ζην 50-75%

 p-ANCA/ MPO ANCA ζην 30-65%
 c-ANCA/PR3 ANCA ζην 5-10%



Μηθξνζθνπηθή πνιπαγγεηΐηηδα (MPA)
Τπισοειδίηιδα – Πνεςμονική αιμοππαγία

P-ANCA: 50-75 %
=



Κνθθησκάησζε Wegener (1)

 Κνθθησκαηώδεο αγγεηίηηδα κηθξώλ θαη κέζνπ κεγέζνπο αγγείσλ
 Κιαζζηθή (κε λεθξηθή πξνζβνιή) θαη πεξηνξηζκέλε (ρσξίο λεθξηθή 

πξνζβνιή)
 Λνηκψδεο αηηηνινγία; (Η θνηξηκνμαδόιε επηδξά ζηελ πνξεία ηεο λόζνπ)

 Κιηληθέο εθδειώζεηο
 Παξαξξηλνθνιπίηηδα, σηίηηδα, εμειθψζεηο ξηληθνχ βιελλνγφλνπ, 

δηάηξεζε δηαθξάγκαηνο, πξφπησζε νθζαικηθνχ θφγρνπ
 Τπνεπηγισηηηδηθή ζηέλσζε, αηκφπηπζε, φδνη /ζπήιαηα πλεχκνλνο
 Σαρέσο εμειηζζνκέλε ζπεηξακαηνλεθξίηηδα
 Γεξκαηηθή (ιεπθνθπηηαξνθιαζηηθή) αγγεηίηηδα
 Πεξηθεξηθή λεπξνπάζεηα
 Καξδηαθέο εθδειψζεηο
 Πλεπκνληθά δηεζήκαηα
 Αξζξαιγίεο
 Ππξεηφο
 Δπηζθιεξίηηδα, ξαγνεηδίηηδα

C-ANCA



Κνθθησκάησζε Wegener (2)

 Δπψδπλεο ζηνκαηηθέο βιάβεο θαη 

 Βιάβεο ζηα νχια (strawberry gums)

 Βιεθαξφπησζε, εμφθζαικνο

 Δθηππεηνεηδήο ξίλα

 Ψειαθεηή πνξθχξα



Κνθθησκάησζε Wegener (3)



Κνθθησκάησζε Wegener (4)

 C-ANCA : ε ρξεζηκφηεξε εξγαζηεξηαθή εμέηαζε
 Δπαηζζεζία ~70%

 Δηδηθφηεηα >90%

 10-25% ησλ αζζελψλ έρνπλ p-ANCA(+)

 Η βηνςία είλαη φκσο απαξαίηεηε ζηηο πεξηζζφηεξεο 
πεξηπηψζεηο

 Τςεινί δείθηεο νμείαο θάζεσο

 Ra test (+): 50% ησλ αζζελψλ

 Γείθηεο παξαθνινχζεζεο
 ΣΚΔ, CRP

 ANCA: αχμεζε ηνπ ηίηινπ κπνξεί λα πξνεγείηαη 
εμάξζεσο ηεο λφζνπ, αιιά δελ έρεη επηβεβαησζεί ε 
ρξεζηκφηεηά ηνπο ζηελ ηξνπνπνίεζε ηεο αγσγήο



Tύπος I Τύπος II Τύπος III 

Μηθηέο ρσξίο κνλνθισληθφ 
ζηνηρείν

 Waldenstrom’s

 Μ Μyeloma

 Hep C/ Hep B

 ΗΙV

 Λεμθοϋπεππλαζηικό νόζημα -
ΧΛΛ

 Σύνδπομο Sjögren

 Aυηοάνοζο νόζημα
(ΣΕΛ, ΡA, Sjögren, HSP)

 Χπόνια λοίμωξη (Hep C, 
EBV, CMV, Toxo, SBE, HIV, 
Malaria)

Κρσοζθαιριναιμίες – αγγειϊηιδα

Κξπνζθαηξίλεο (+)

Αληη-HCV (+) (80-90 %)

RF (+)

C4 



Goodpasture syndrome

Pulmonary renal syndrome

 Αγγεηίηηο κηθξνχ κεγέζνπο αγγείσλ

 ΢ρεηίδεηαη κε αλνζνζπκπιέγκαηα

 Ομεία ζπεηξακαηνλεθξίηηο + πλεπκνληθφ ζχλδξνκν
(αηκφπηπζε/δηάρπηε πλεπκνληθή αηκνξξαγία)

 Abs έλαληη βαζηθήο κεκβξάλεο ζπεηξάκαηνο-θπςειίδνο 
(anti-GBM)

 p-ANCA

 Πλεπκνληθά δηεζήκαηα, ιφγσ πλεπκνληθήο αηκνξξαγίαο 
(ζπρλά ζηα θαηψηεξα πεδία)

 Βηνςία λεθξνχ:
 ζπεηξακαηνλεθξίηηο κε κελνεηδείο ζρεκαηηζκνχο (crescentic GN)



Diagnostic Approach to Small Vessel Vasculitis

Vasculitis suspected (lung-renal 

syndrome, purpura, neuropathy)

ANCA associated Not ANCA associated

Granulomatous

Yes No

WG

Yes No

Asthma/eosinophilia

CSS

IgA deposit

Yes No

MPA HSP Cryoglobulins

Yes No

Cryoglobulinemia Other



Νόζνο Αδακαληηάδε-Behcet

 Aθζώδεηο ζηνκαηηθέο εμειθώζεηο (3 
εηεζίσο) &

 2 από ηα αθόινπζα:
* εμειθψζεηο έμσ γελλεη. νξγάλσλ 
* ξαγνεηδίηηο
* δεξκαηηθέο βιάβεο 
* pathergy test (+), HLA-B5 (51)
* παλαγγεηίηηο
* ζξνκβψζεηο
* απνθιεηζκφο άιιεο δηάγλσζεο

- απινχο έξπεο
- θιεγκνλψδεο λφζνο εληέξνπ
- πνιιαπιή ζθιήξπλζε
- νξναξλεηηθή πνιπαξζξίηηο
- ζαξθνείδσζε



Relapsing Polychondritis

 Uncommon

 Painful cartilage inflammation

 Recurrent episodes

 Auricular & nasal chondritis

 Saddle - nose deformity

 Non-erosive arthritis

 Hearing loss

 Vertigo

 Laryngo-tracheo-bronchitis

 Aneurysm of aorta

 Associated autoimmune disorders

 Paraneoplastic ?

 Cartilage-specific autoantibody



Buerger’s disease

http://www.vascularsurgery.com/vasc_images/buergers.jpg


Οη κηκεηέο ηεο αγγεηίηηδαο
Διαθοπική διάγνωζη αγγειίηιδορ

 Cholesterol emboli

 Atrial myxoma with emboli

 Infective endocarditis

 Malignancies, ie 

 lymphamatoid granulomatosis

 HCL, MDS, Lymphomas, paraprotinemia, metastatic

 Bacteremia, Rickettsiae

 Amyloid

 SLE (APS)

 TTP

 Sickle cell anemia

 Granulomatous diseases

 Sarcoidosis

 TBC, aspergillosis

 Ergotism, Cocaine



Γηεξεύλεζε πηζαλήο 
αγγεηίηηδαο

Δθηίκεζε 
έθηαζεο 

θιεγκνλήο

Γνθηκαζίεο 
δηαθνξηθήο 
δηάγλσζεο

Αλνζνινγηθέο 
δνθηκαζίεο

Δηδηθέο 
δνθηκαζίεο

 ESR, CRP

 Γεληθή αίκαηνο

 Διεγρνο 
λεθξηθήο 
ιεηηνπξγίαο

 Λεχθσκα νχξσλ 
24ψξνπ

 Ηπαηηθέο 
δνθηκαζίεο

 Καιιηέξγεηεο 
αίκαηνο θιπ

 Οξνινγηθέο 
δνθηκαζίεο 
ινηκψμεσλ

 U/S θαξδηάο

 Απηναληηζψκαηα 
(ΑΝΑ, ANCA, ACL, 
RF)

 C3, C4, CH50

 ICs

 Κξπνζθαηξίλεο

 CT ζψξαθνο, 
παξαξξηλίσλ 

 Αγγεηνγξαθίεο

 Βηνςίεο 
(δέξκαηνο, 
κπφο, αγγείνπ, 
λεχξνπ, 
λεθξνχ)



Πξνζνρή !!!

Όηαλ ππάξρεη ζεκαληηθή ιεπθνπελία θαη 
ζξνκβνπελία ε χπαξμε πξσηνπαζνχο 
αγγεηίηηδαο είλαη απίζαλε

Αλ ππάξρνπλ απηά ηα επξήκαηα ηφηε είλαη 
πηζαλφ θάπνην άιιν λφζεκα ηνπ ζπλδεηηθνχ 
ηζηνχ, π.ρ.
 ΢ΔΛ 

 Νενπιαζκαηηθφ λφζεκα

 Λήςε θπηηαξνζηαηηθψλ

 ΢εςαηκηθή θαηάζηαζε 



Αλνζνινγηθά επξήκαηα 

 ANCA (+):
 Wegener, MPA, Churg-Strauss

  Σπκπιήξσκα:
 Κξπνζθαηξηλαηκία

 ΢ΔΛ

 Κληδσηηθή αγγεηίηηδα
 Hypocomplementemic urticarial vasculitis syndrome

 ANA (+):
 SLE, Sjögren

  RF:
 Κξπνζθαηξηλαηκία, Sjögren, Ρεπκαηνεηδήο αγγεηίηηδα 



Detection of ANCA

 ANCAs (IF): patterns

 cytoplasmic (c-ANCA) and perinuclear (p-ANCA)

 The antigens proteinase 3 (PR3) for c-ANCA 

 myeloperoxidase (MPO) for p-ANCA



ANCA Frequencies in Vasculitis
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ANCA in Other Diseases

 Connective tissue diseases:

 SLE, rheumatoid arthritis, myositis

 Infections:

 Endocarditis, HIV

 Inflammatory bowel disease:

 Ulcerative colitis > Crohn’s disease

 Other autoimmune GI diseases

 Sclerosing cholangitis, autoimmune hepatitis

 Drug-induced ANCA:

 Hydralazine, propylthiouracil, D-penicillamine, 
minocycline & biologic agents



Υπάρχουν ειδικοί ορολογικοί δείκτεσ για κάθε 
ζνα από αυτά τα αγγειιτιδικά νοςήματα ?

 Απάληεζε : ναι

 Τα αντι-μυελοπεροξειδάςησ Abs που ςτρζφονται κατά 
κυτταροπλαςματικών ςτοιχείων τον ουδετεροφίλων
βοηθοφν ςτην αναγνώριςη των αςθενών με τμηματική 
νεκρωτική ςπειραματονεφρίτιδα

 Τα abs ζναντι τησ πρωτεϊνάςησ 3, η οποία βρίςκεται ςτο 
κυτταρόπλαςμα (c-ANCA) ανιχνεφονται ςτο 66% ζωσ το 
90% των αςθενών με ενεργό κοκκιωμάτωςη Wegener

 Οι αςθενείσ πνευμονο-νεφρικό ςφνδρομο και θετικά  p-
ANCA είναι πιθανό να ζχουν μικροςκοπική 
πολυαγγειίτιδα



Ο ξόινο ησλ βηνςηώλ

 Πόηε ζα γίλεη ε βηνςία;
 Σηελ πξώτκε ή νμεία θάζε ηεο λφζνπ φπνπ ηα επξήκαηα είλαη 

πηζαλφλ λα είλαη πεξηζζφηεξν εηδηθά

 Σηε ρξόληα θάζε ε ηζηνινγηθή δηάγλσζε αγγεηΐηηδαο κπνξεί λα 
γίλεη «άζθεζε καηαηνπνλίαο» 

 Από πνύ ζα ιεθζεί ε βηνςία;
 Απφ πξνζβεβιεκέλν φξγαλν αλ ππάξρεη

 Οη ηπθιέο βηνςίεο έρνπλ πνιχ κηθξφηεξε δηαγλσζηηθή αμία

 Η ζπλεζέζηεξε ηπθιή βηνςία είλαη ε κπφο-αγγείνπ θαη λεχξνπ

 (π.ρ. βξαρχο πεξνληαίνο κε θιάδνπο ηνπ επηπνιήο πεξνληαίνπ)

 Πσο ζα εξκελεπζνύλ ηα επξήκαηα;
 Σν πιηθφ πξέπεη λα είλαη επαξθέο ζε κέγεζνο ( 1cm)

 Με βάζε ηνλ ηζηφ, ηελ ειηθία ηεο βιάβεο, θαη ηπρφλ πξνεγεζείζα 
ζεξαπεία



Ππόγνωζη – Ποπεία
Αγγεηηηίδσλ

 Γηα ηηο πεξηζζφηεξεο ζρεηηθά θαιή

 Μεξηθέο θνξέο είλαη ζαλαηεθφξεο

 Θεξαπεχνληαη θαιιίηεξα ζηελ νμεία θάζε 

 ΢ηε ρξόληα θάζε ηεο ζεξαπείαο 
επηβαξχλνπλ ηελ πξφγλσζε:
 νη αλεπηζχκεηεο ελέξγεηεο ησλ θαξκάθσλ θαη

 νη παξεκπηίπηνπζεο ινηκψμεηο 

Νεθξηθή αλεπάξθεηα ηειηθνύ ζηαδίνπ
ζπκβαίλεη ζην 20-25% ησλ αζζελψλ 

 Η ζλεηόηεο εμαξηάηαη απφ ηηο επηπινθέο ηεο 
ππνθείκελεο λφζνπ θαη ηεο ζεξαπείαο.



5-εηήο επηβίσζε (%)

 Οδψδεο πνιπαξηεξίηηο 60-80

 ΢χλδξνκν Churg-Strauss 60

 Koθθησκάησζε Wegener 70

 Aγγεηίηηο ππεξεπαηζζεζίαο 85

 Πνξθχξα Henoch-Schöenlein 98

 Γηγαληνθπηηαξηθή αξηεξίηηο 100

 Αξηεξίηηο Takayasu 80-90



Θεξαπεία

 Ομεία θάζε
* επίηεπμε χθεζεο κε:
θπθινθσζθακίδε θαη πξεδληδνιφλε

* γηα βαξηέο πεξηπηψζεηο: κεζπι-
πξεδληδνιφλε ή πιαζκαθαίξεζε

 Φάζε ζπληήξεζεο
* πξεδληδνιφλε θαη αδαζεηνπξίλε

 Σηηο ππνηξνπέο
* αχμεζε πξεδληδνιφλεο ή 
επάλνδνο ζηε ζεξαπεία χθεζεο

Τνμηθόηεο: ιεπθνπελία, ινηκψμεηο, 
αηκνξξαγηθή θπζηίηηο, λενπιάζκαηα

Εναλλακτική

 Methotrexate (MTX)

 Mycophenolate (cellcept|)

 Cyclosporin A (Cy-A)

 Leflunomide (Arava)

 IVIG

 Anti-CD20

 Anti-TNF



Take away !!!

 C-PAN: Αγγεηίηηδα κεγάισλ αγγείσλ, πεξηθεξηθή 
λεπξνπάζεηα, λεθξαγγεηαθή ππέξηαζε, κηθξναλεπξχζκαηα 
αξηεξηψλ, ANCA (-), θείδεηαη ηα αγγεία ηνπ πλεχκνλνο

 Churg Strauss: Κνθθησκαηψδεο αγγεηίηηδα κηθξψλ αγγείσλ, 
άζζκα, εσζηλνθηιία, πλεπκνληθά δηεζήκαηα, p-ANCA (+)

 MPA: κε θνθθησκαηψδεο αγγεηίηηδα κηθξψλ αγγείσλ, 
ζπεηξακαηνλεθξίηηδα, πεξηθεξηθή λεπξνπάζεηα, πλεπκνληθή 
πξνζβνιή, p-ANCA (+)

 Κνθθησκάησζε Wegener: θνθθησκαηψδεο αγγεηίηηδα 
κηθξψλ αγγείσλ, πξνζβνιε αλσηέξνπ θαη θαησηέξνπ 
αλαπλεπζηηθνχ, ζπεηξακαηνλεθξίηηδα, c-ANCA (+)



΢πκπεξάζκαηα

 Αλεπαξθή ζπζηήκαηα ηαμηλφκεζεο  

 Κξνηαθηθή αξηεξίηηδα   πιένλ ζπρλή 

 ΢πρλφηεξε ειηθία πξνζβνιήο: 55-75 εηψλ

 Πξηλ ηελ έλαξμε ηεο ζεξαπείαο 

 απνθιεηζκφο ινίκσμεο 

 βηνςία πάζρνληνο νξγάλνπ

 Οη ANCA-αγγεηίηηδεο:
 είλαη ζπάληεο αιιά απεηιεηηθέο γηα ηε δσή
 Μπνξεί λα ζπλνδεχνληαη κε:

 Πλεπκνλν-λεθξηθά ζχλδξνκα θαη ζπρλά κε
 λεπξνινγηθέο, νθζαικηθέο ή δεξκαηηθέο εθδειψζεηο




