
Αγγεηίηηδεο



Οξηζκόο :

 Θιηληθέο νληόηεηεο νη νπνίεο ραξαθηεξίδνληαη από 
παξνπζία θιεγκνλσδώλ ιεπθνθπηηάξσλ ζην 
ηνίρσκα ησλ αγγείσλ κε απνηέιεζκα ελεξγό βιάβε, 
ηζραηκία θαη ελίνηε λέθξσζε ηνπ ηνηρώκαηνο

 Δίλαη δπλαηόλ λα πξνζβιεζεί νπνηνδήπνηε αγγείν, 
θαηά ηξόπν ζπλερή ή ηκεκαηηθό



πλέπεηεο ηεο θιεγκνλήο ηνπ ηνηρώκαηνο

 Δμαζζέληζε ηνπ αγγεηαθνύ ηνηρώκαηνο 

( ξήμε - αηκνξξαγία ή αλεύξπζκα )

 Απόθξαμε ηνπ απινύ κε ηζραηκία ή θαη λέθξσζε 
ησλ ηζηώλ, νη νπνίνη αηκαηώλνληαη από ην 
πξνζβαιιόκελν αγγείν







 Αλάινγα κε ηελ νληόηεηα δηαθέξνπλ

 Σν κέγεζνο ηνπ πξνζβαιιόκελνπ αγγείνπ 

 Ο ηύπνο ηνπ αγγείνπ

 Ζ ζέζε ηνπ αγγείνπ ζηνλ νξγαληζκό

 Σν είδνο ηνπ ζπξξένληνο ιεπθνθπηηάξνπ

 Ο ηύπνο ηεο παζνινγναλαηνκηθήο βιάβεο

 Ο παζνθπζηνινγηθόο κεραληζκόο   

 Δλίνηε ν ζηόρνο ηεο αλνζνεπίζεζεο είλαη  κόλν ηα 
αγγεία. Άιινηε ε αγγεηαθή βιάβε αλαπηύζζεηαη ζαλ 
κέξνο κηαο πην ζπζηεκαηηθήο λόζνπ



Ταξινόμηζη αγγειιηίδων

 Πξσηνπαζείο – Δεπηεξνπαζείο

ή κε θξηηήξην:

 Τν κέγεζνο ηνπ θπξίσο πξνζβαιιόκελνπ αγγείνπ *

 Τνλ ηύπν ηεο ΠΘΑ βιάβεο

 Τελ θπξίαξρε πεξηνρή θιηληθήο έθθξαζεο

 Τνλ εηθαδόκελν ΠΘΦ κεραληζκό *

ή κε ζπλδπαζκνύο θξηηεξίσλ



Ταξινόμηζη αγγειιηίδων με κπιηήπιο ηο μέγεθορ 

ηων πποζβαλλόμενων αγγείων



 Λα κπεη ην δέληξν



→



Οη πξσηνπαζείο αγγεηίηηδεο είλαη ζπάληεο
νληόηεηεο

 Κε εμαίξεζε :

1. ηελ θξνηαθηθή αξηεξίηηδα ζηνπο ειηθησκέλνπο θαη

2. ηελ δεξκαηηθή ιεπθνθπηηαξνθιαζηηθή αγγεηίηηδα



Όκσο...

 Οη ζπζηεκαηηθέο αγγεηίηηδεο είλαη ζπρλά ζνβαξά
λνζήκαηα.

 ελίνηε έρνπλ πνιπνξγαληθή πξνζβνιή 

 ή θεξαπλνβόιν θιηληθή πνξεία,

 θαη ζπρλά απνβαίλνπλ ζαλαηεθόξεο

 απαηηώληαο άκεζε αλαγλώξηζε θαη ζεξαπεία.



 Οη θίλδπλνη γηα ηνλ άξξσζην εθδειώλνληαη 

*   Δίηε ζηελ νμεία θάζε (από ηελ λόζν ή ηελ 
ζεξαπεία )

*   Δίηε ζηελ θάζε ζπληήξεζεο (από ηελ ζεξαπεία )

*   θαη πάληα από ηελ ππνηξνπή ηεο λόζνπ, ηελ 
απόθξαμε ή ηελ δηάζπαζε ηνπ αγγείνπ 

( Λόζνο – θάξκαθν – { νπιή })



Αλαζεώξεζε νλνκαηνινγίαο 2012

International Chapel Hill Consensus Conference (CHCC)

 Churg - Strauss Syndrome….> Eosinophilic granulomatosis with 
polyangiitis (EGPA)

 MPA+ EGPA + GPA ….> ANCA – associated vasculitis (AAV)

 Henoch-Schonlein purpura ….> IgA vasculitis 

 Essential cryoglobulinemic vasculitis ….> Cryoglobulinemic vasculitis 

 Hypocomplementemic urticarial vasculitis (HUV) ….> HUV (anti - C1q  
vasculitis)



 Ζ δηάγλσζε ησλ αγγεητηίδσλ είλαη 

ζπρλά δπζρεξήο, ιόγσ ηεο ηεξάζηηαο

πνηθηινκνξθίαο ησλ δπλεηηθώλ θιηληθώλ 
εηθόλσλ* θαη ηεο ύπαξμεο  κηκεηώλ.* 

*  π.ρ νδώδεο πνιπαξηεξίηηο







Θιηληθέο εθδειώζεηο ελδεηθηηθέο αγγεηηηίδσλ

Όηαλ ζπλππάξρνπλ ζπζηεκαηηθέο εθδειώζεηο * 

κε 

επξήκαηα πνπ ππνδειώλνπλ   δπζιεηηνπξγία 
νξγάλνπ ή νξγάλσλ θαη δε αγγεηνβξηζνύο

ή 

όηαλ ππάξρνπλ θάπνηα ζθόδξα ζπλεγνξηηηθά 
επξήκαηα γηα αγγεηίηηδα *. 

* θαη κάιηζηα νξηζκέλεο



πζηεκαηηθέο εθδειώζεηο αγγεηηηίδσλ

Αλνξεμία, θαηαβνιή δπλάκεσλ, ππξεηόο, αξζξαιγίεο, άηππν 
θνηιηαθό άιγνο
θαη θπξίσο

εκθάληζε ππέξηαζεο, 
λεθξηθήο δπζιεηηνπξγίαο κε ελεξγό ίδεκα ζηα νύξα 
εμαλζήκαηνο ή 
λεπξνινγηθώλ εθδειώζεσλ

....ν άξξσζηνο κε αγγεηίηηδα είλαη πην επεξεαζκέλνο 
από ηνλ άξξσζην κε άιιν αλνζνινγηθό λόζεκα 



θόδξα ζπλεγνξηηηθέο εθδειώζεηο γηα 
αγγεηίηηδα

1. Πνιιαπιή κνλνλεπξίηηο

(ζπρλά ππνδεηθλύεη ΟΠ κε εμαίξεζε ηνλ Γ)

2. Φειαθεηή πνξθύξα

(ππνθξύπηεη αγγεηίηηδα από ππεξεπαηζζεζία, ή καδί κε εκπινθή 
νξγάλνπ, IgA αγγεηίηηδα ή MPA )

3. Γύπνιν πλεύκνλα – λεθξνύ

(ελδέρεηαη λα ππνθξύπηεη GPA ή ζύλδξνκν Goodpasture ή MPA
αιιά απαηηείηαη πξνζνρή γηα ινίκσμε, ΔΙ, εκβνιηθή λόζν
θ.α)





Ζ αμία ηνπ ηζηνξηθνύ

 εκαζία ηεο ειηθίαο θαη ηνπ θύινπ *

 Θιεξνλνκηθό (ππνζπκπιεξσκαηηθέο, Behcet)

 Αηνκηθό αλ.  (ΔΙ, ΡΑ, HCV, θαθνήζεηεο αίκαηνο ή 
ζπκπαγώλ νξγάλσλ)

 Ιήςε θαξκάθνπ (αγγεηίηηδεο από ππεξεπαηζζεζία)





Η αξία ηων επγαζηηπιακών εςπημάηων

 Γεληθά : αλαηκία, ιεπθά, εσζηλόθηια,  

αύμεζε δεηθηώλ θιεγκνλήο

 Δλδεηθηηθά ζπκκεηνρήο νξγάλσλ :
γεληθή νύξσλ, θξεαηηλίλε,
επαηηθά θαη κπτθά έλδπκα,
α/α ζώξαθα, ιεηηνπξγηθόο έιεγρνο αλαπλνήο CTs,                                        
US, MRI, ΖΚΓ.

 Διδικά : ANA, ANCA, Cνι, C3, C4, RFs, Θξπνζθαηξίλεο,

ACA, HCV, HBV, HIV, IgE, IgA,

...... Υξήζηκα γηα απνθιεηζκό άιισλ νληνηήησλ ηεο ΓΓ



Δξγαζηεξηαθόο έιεγρνο 

Ht : 33%, Hb : 11,1 gr/dl,

MCV : 84 fl, MCH : 28pg, MCHC : 33,6 g/dl.

Ιεπθά : 14.120/κl, Πνιπκ : 34%, Ιεκθν : 17%,
Ζσζηλ : 43%, Βαζενθ : 6%.

(Απόιπηνο αξηζκόο εσζηλνθίισλ : 6.072 /κl)

Κειέηε πεξηθεξηθνύ αίκαηνο : Έθδειε εσζηλνθηιία

Αηκνπεηάιηα: 316.OOO/κl

TKE : 80 mm / 1h CRP : 132 mg

ΓΔΘ : 1%, Coombs : (-) FER : 340 ng/ml











Δηδηθά εξγαζηεξηαθά

 Απηναληηζώκαηα

 Βηνςίεο

 Αγγεηνγξαθίεο 



ANCA

 Tα ANCA είλαη θπξίσο IgG απηναληηζώκαηα έλαληη δηαθόξσλ 
ζπζηαηηθώλ ησλ θνθθίσλ ησλ νπδεηεξόθηισλ πνιπκνξθνππξήλσλ
θαη ησλ ιπζνζσκαηίσλ ησλ κνλνθπηηάξσλ.

 ρεηίδνληαη ηζρπξά κε ηηο αγγεηίηηδεο   ησλ κηθξνύ κεγέζνπο αγγείσλ
(Wegener’s, CSS, ΚΠ)΄.

 ηόρνη θπξίσο :            ε  Πξσηεηλάζε 3                     c - ANCA
(θπηηαξνπιαζκαηηθόο θζνξηζκόο)

θαη      ε  Κπεινππεξνμεηδάζε p - ANCA
(πεξηππξεληθόο θζνξηζκόο) 

Γεπηεξεπόληεο ζηόρνη :    ειαζηάζε, ιαθηνθεξάζε, θαζεςίλε G θ.α

* Παζνγελεηηθά (;)



C-ANCA



p-ANCA



cANCA/PR3 pANCA / 
MPO

NEG. GRAN.

WG(GPA) 70% 25% 5% +

MPA 40% 50% 10% -

CS* 10% 60% 30% +



Δξγαζηεξηαθά επξήκαηα 

 Βηνςίεο 

Δίλαη ην νπζησδέζηεξν ζηνηρείν γηα ηελ εδξαίσζε ηεο 
δηάγλσζεο ησλ αγγεηηηίδσλ.

Κεγάιε ζεκαζία έρεη ε βηνςία λα ιεθζεί από πάζρνληα ηζηό
θαη όρη  « ηπθιά »

Δίλαη ζεκαληηθό ην δείγκα λα είλαη επκέγεζεο, θαηάιιεια
παξκέλν θαη ζπληεξεκέλν, λα έρεη ιεθζεί θαηά ηελ νμεία θάζε
ηεο λόζνπ ρσξίο παξέκβαζε ζεξαπείαο

..............είλαη απαξαίηεηε ε βηνςία ζηελ αγγεηίηηδα ?







Δξγαζηεξηαθά επξήκαηα

 Οη αγγεηνγξαθίεο

Δίλαη πνιύηηκεο ζηελ δηάγλσζε ησλ αγγεηηηίδσλ κεγάινπ 

θαη κέζνπ κεγέζνπο αγγείσλ 

Δίλαη αλαληηθαηάζηαηεο ζηελ δηάγλσζε ηεο Takayasu, 

είλαη  πνιύηηκεο γηα ηνλ έιεγρν ηεο θνηιίαο ζηελ ΟΠ θαη 
κπνξνύλ λα ζηνρνπνηήζνπλ ζεκεία βηνςίαο.

Δίλαη αθαηάιιειεο γηα ηνλ έιεγρν ησλ αγγεηηηίδσλ ησλ 
κηθξώλ αγγείσλ



Αγγεηνγξαθίεο

1. Οη ζπκβαηηθέο αγγεηνγξαθίεο είλαη πην επαίζζεηεο, αιιά 
είλαη παξεκβαηηθέο (επώδπλεο, δπλεηηθά επηθίλδπλεο αιιά 
πξνζηηέο).

2. Οη CT θαη νη MRI αγγεηνγξαθίεο είλαη κε παξεκβαηηθέο, 
δείρλνπλ επηπιένλ ην πάρνο θαη ηελ θαηάζηαζε ηνπ 
αγγεηαθνύ ηνηρώκαηνο, σο θαη ηελ αηκάησζε θαη ηελ 
θαηάζηαζε ηνπ αξδεπόκελνπ  νξγάλνπ.

3. Σν PET scan δείρλεη όια ηα αλσηέξσ αιιά ζε όιν ην ζώκα
σο θαη ην βαζκό θιεγκνλήο. (αθξηβό, δπζπξόζηην )

4. Σα US παξέρνπλ πιεξνθνξίεο γηα ην ηνίρσκα, ηελ ξνή ή ην 
αλεύξπζκα ησλ πξνζηηώλ αγγείσλ π.ρ. Θξνηαθηθέο, ανξηή

(αθίλδπλα, αλώδπλα, ρσξίο αθηηλνβνιία ή ηνμηθόηεηεο, 
θηελά, πξνζηηά)







 Παζνγέλεζε αγγεηηηίδσλ

εηθαζίεο....



Τπνθείκελνη κεραληζκνί αλνζίαο

1. Γηαηαξαρή ηεο θπηηαξηθήο αλνζίαο

Κε ζρεκαηηζκό θνθθησκάησλ
(Wegener, Churg Strauss, Takayasu,θξνηαθηθή)

2.  Γηαηαξαρή ηεο ρπκηθήο αλνζίαο  

α. Κε ζρεκαηηζκό ANCA απηναληηζσκάησλ
(Wegener, Churg Strauss, MPA)

β. Κε ζρεκαηηζκό αλνζνζπκπιεγκάησλ
( θξπνζθαηξηλαηκίαο, πνξθύξαο HS, νη εμ ππεξεπαηζζεζίαο ή νη 
δεπηεξνπαζείο ιεπθνθπηηαξνθιαζηηθέο {ηνπ ΔΙ, ηεο ΡΑ ηνπ SS ή 
ηεο ΟΠ επί HCV ινίκσμεο}).

3.  πλδπαζκνί



Ζ αηηηνινγία ησλ αγγεηηηίδσλ είλαη άγλσζηε

Έρνπλ δηαηππσζεί 3 ζεσξίεο γηα λα εμεγήζνπλ γηαηί νη 
βιάβεο εληνπίδνληαη ζηηο ζπγθεθξηκέλεο ζέζεηο :

 Ζ θαηαλνκή ηνπ ππεύζπλνπ αληηγόλνπ

 Ο ξόινο ηνπ ελδνζειίνπ (κόξηα πξνζθόιιεζεο, έθθξηζε 
πεπηηδίσλ ή νξκνλώλ, ύπαξμε θπηηάξσλ αληηδξώλησλ κε 
ηα θιεγκνλώδε θύηηαξα )

 Ο ξόινο ησλ δνκώλ ππό ην ελδνζήιην
(αληηγνλνπαξνπζίαζε, πξνθιεγκνλώδεηο δηαβηβαζηέο)

 πλδπαζκνί. 



Να μπει ηο ζσήμα με πθθ 
απο Ρ







Αγγεηίηηδεο κε πξνζβνιή αγγείσλ 

κεγάινπ κεγέζνπο



Θξνηαθηθή αξηεξίηηδα ή 
Γηγαληνθπηηαξηθή αξηεξίηηδα (GCA)

 Θνθθησκαηώδεο παλαξηεξίηηο ηεο ανξηήο θαη

ησλ κεηδόλσλ θιάδσλ ηεο, κε πξνηίκεζε ζηνπο   
εμσθξαληαθνύο θιάδνπο ησλ θαξσηίδσλ

 πρλά πξνζβάιιεη ηελ θξνηαθηθή αξηεξία.

Άκεζνο θίλδπλνο ηύθισζεο, εάλ πξνζβιεζεί ε 
νθζαικηθή αξηεξία

 πρλά ( 40- 50 % ) ζπλνδεύεηαη από ξεπκαηηθή 

πνιπκπαιγία



Γηγαληνθπηηαξηθή αξηεξίηηο

 Πξνζβάιεη άηνκα >50 εηώλ (ΚΖΠ 72) Γ/Α : 2/1

 Ζ ζπρλόηεξε πξσηνπαζήο αγγεηίηηδα ( 1/1000/y ).

 πρλόηεξε ζηνπο θαλδηλαβνύο

 Κνινλόηη ραξαθηεξίδεηαη από πξνζβνιή ησλ 
αξηεξηαθώλ θιάδσλ πνπ εθθύνληαη από ην ανξηηθό 
ηόμν, έρεη απνδεηρζεί ηειεπηαίσο (MRI, PET) πξώηκε 
πξνζβνιή ηεο ανξηήο (80%).{όςηκα αλεπξύζκαηα
10%}



 Αγλώζηνπ αηηηνινγίαο

 ηελ παζνγέλεζε εκπιέθνληαη ειηθία, γελεηηθνί 
παξάγνληεο (HLA γνλίδηα θιάζεο ΗΗ), δηαηαξαρέο 
θπηηαξηθήο θαη ρπκηθήο αλνζίαο. 

 Ηνγελείο θαη ριακπδηαθέο ινηκώμεηο* έρνπλ 
ελνρνπνηεζεί όηη ππξνδνηνύλ ηελ λόζν ζε γελεηηθά 
πξνδηαηεζεηκέλα άηνκα.( HZV ; )

 Θιηληθά εθθξάδεηαη κε έλα θάζκα εθδειώζεσλ από 
ηελ θξνηαθηθή αξηεξίηηδα κέρξη ηελ ξεπκαηηθή 
πνιπκπαιγία. 



Κιηληθέο εθδειώζεηο  θξνηαθηθήο 

αξηεξίηηδαο

 Θεθαιαιγία πξόζθαηεο έλαξμεο (75%) (ηππηθά εληνπηζκέλε 
ζηνλ θξόηαθν θαη αλζεθηηθή ζηα αλαιγεηηθά)

 Γηαιείπνπζα ρσιόηεηα ηεο γλάζνπ (ην πην εηδηθό ζύκπησκα)

 Γπζαηζζεζία ηξηρσηνύ ηεο θεθαιήο

 πζηεκαηηθέο εθδειώζεηο (50%) (ππξεηόο*, αλνξεμία, 
θαηαβνιή δπλάκεσλ, απώιεηα βάξνπο, ζπαλίσο ΠΑΑ )

 Οθζαικηθέο εθδειώζεηο ( 15 - 20% )*

 Δθδειώζεηο ξεπκαηηθήο πνιπκπαιγίαο (40-50%)

 Αξζξηθέο εθδειώζεηο άθξσλ



Άιιεο θιηληθέο εθδειώζεηο

 Γηαιείπνπζα ρσιόηεηα άθξσλ (3-15%)

 Αλεπξύζκαηα.  Γηαρσξηζκνί.

 ΑΔΔ

 πάληα : πόλνο ζηε γιώζζα ή ζην θάξπγγα,
SIADH, βαξεθνΐα, δπζαξζξία, κεζεληεξηθή ηζραηκία.

Βήραο κε παξαγσγηθόο (10%)



Κιηληθά ζεκεία

 Από ηηο θξνηαθηθέο αξηεξίεο 

(επαηζζεζία, ζρνηλνεηδήο ή θνκβνινγνεηδήο
δηακόξθσζε ή έθπησζε ζθίμεσλ )

 Από ηνπο νθζαικνύο

 Από ην κπνζθειεηηθό (επξήκαηα  ΡΠ)

 Από ηα κεγάια αγγεία ( έιιεηςε ζθίμεσλ, 
θπζήκαηα)







Εξγαζηεξηαθά επξήκαηα

 Αλαηκία νξζόρξσκε, νξζνθπηηαξηθή

 Θξνκβνθπηηάξσζε 

 Αύμεζε ΣΘΔ, CRP *

 Τπνιεπθσκαηηλαηκία

 Βηνρεκηθέο δηαηαξαρέο ήπαηνο ( ALP )

 Υαξαθηεξηζηηθή αύμεζε  ηεο IL-6, πνπ αθνινπζεί ή πξνβιέπεη 
ηελ δξαζηεξηόηεηα ηεο λόζν.*

 Απνπζία απηναληηζσκάησλ



Δηαγλσζηηθά Εξγαιεία

 Doppler θξνηαθηθώλ αξηεξηώλ { πάρπλζε 
ηνηρώκαηνο (halo sign), ζηελώζεηο, απνθξάμεηο } *

 Βηνςία θξνηαθηθήο (επαηζζεζία ~ 85 %)

 Αγγεηνγξαθία, ΚRI Αγγεηνγξαθία, 

 FDG-PET ( αλαδεηθλύεη 80% πξώηκε ανξηίηηδα )









ΠΑΑ ζηνπο ειηθησκέλνπο

 Θξνηαθηθή αξηεξίηηο *

 Φπκαηίσζε *

 Πλεπκνληθή εκβνιή

 Θαξθίλσκα παρένο εληέξνπ 

 Αηκαηνινγηθέο θαθνήζεηεο

 Ππξεηόο από θάξκαθα

*  Βηνςία θξνηαθηθήο θαη έιεγρνο πηπέισλ, γαζηξηθνύ 
πγξνύ θαη νύξσλ γηα β-koch, είλαη ππνρξεσηηθέο εμεηάζεηο 
ζηνπο ειηθησκέλνπο



Κξηηήξηα ηαμηλόκεζεο θξνηαθηθήο 

αξηεξίηηδαο (ACR)

1.  Ζιηθία >50 έηε 

2.  Πξόζθαηεο έλαξμεο εληνπηζκέλε θεθαιαιγία

3.  Δπαηζζεζία ή έθπησζε ζθύμεσλ θξνηαθηθώλ αξηεξηώλ

4.  ΣΘΔ > 50 ρηι./ 1ε ώξα *

5.  Υαξαθηεξηζηηθή βηνςία θξνηαθηθήο κε παλαξηεξίηηδα, κε ππεξνρή 
κνλνθπηηάξσλ ή θνθθίσκα κε γηγαληνθύηηαξα θαη δηάζπαζε έζσ 
ειαζηηθνύ πεηάινπ.

Απαηηνύληαη ≥ 3 γηα επαηζζεζία 94% θαη εηδηθόηεηα 91%

* Δάλ ε ΣΘΔ αληηθαηαζηαζεί κε ρσιόηεηα γλάζνπ ή γιώζζαο ή επαηζζεζία 
ηξηρσηνύ θεθαιήο επαηζζεζία 95% θαη εηδηθόηεηα 91%



Αξηεξίηηδα Takayasu

 πάληα θνθθησκαηώδεο θιεγκνλή ηεο ανξηήο 

θαη ησλ κεηδόλσλ θιάδσλ ηεο, κε απνηέιεζκα 
πξόθιεζε ζηελσηηθώλ βιαβώλ ή ζπαληόηεξα 
αλεπξύζκαηνο    ( 30 % ).

Πξνζβάιιεη αζζελείο θάησ ησλ 40 εηώλ, θπξίσο 
γπλαίθεο (7/1), αζηαηηθήο θαηαγσγήο.





Θιηληθέο εθδειώζεηο Takayasu

Α.  ςζηημαηικέρ

Θαθνπρία 30 %

Ππξεηόο 25 %

Απώιεηα βάξνπο 20 %

Β.  Αγγεηαθέο

Αγγεηαθά θπζήκαηα 80 %

Γηαθνξά ΑΠ άλσ άθξσλ 50 %

Υσιόηεηα άθξσλ 30 – 60 %

Εάιε 35 %

Τπέξηαζε 33 %

Γηαηαξαρέο όξαζεο 30 %

Αλεπάξθεηα ανξηήο 20 %

Α.Δ.Δ 10 %

Θαξδηαθή αλεπάξθεηα 10 %













Κξηηήξηα ηαμηλόκεζεο αξηεξίηηδαο Takayasu 

(ACR)

1. Ζιηθία έλαξμεο <40 έηε

2. Υσιόηεηα άθξσλ

3. Κεησκέλνο ζθπγκόο ζηελ κία ε ηηο δύν βξαγρηόληεο αξηεξίεο 

4. Γηαθνξά ζπζηνιηθήο ΑΠ >10mmHg ζηα άλσ άθξα

5. Φύζεκα ππνθιεηδίσλ αξηεξηώλ ή  θνηιηαθήο ανξηήο

6. Αξηεξηνγξαθηθή ζηέλσζε ανξηήο ή θύξησλ θιάδσλ ή κεγάισλ 
αξηεξηώλ άθξσλ*

Απαηηνύληαη ≥ 3 γηα επαηζζεζία 90,5 θαη εηδηθόηεηα 97,8

* όρη αζεξσκαηηθήο θύζεσο, ή FD ή άιιεο θύζεο



Αγγεηίηηδεο κε πξνζβνιή αγγείσλ 

κέζνπ κεγέζνπο



Οδώδεο πνιπαξηεξίηηδα ή

Κιαζηθή νδώδεο πνιπαξηεξίηηδα (CPAN)

 Λεθξσηηθή θιεγκνλή ησλ αξηεξηώλ κέζνπ κεγέζνπο, ρσξίο 
πξνζβνιή  ζπεηξακάησλ, ή αγγεηίηηδα αξηεξηνιίσλ, ή 
ηξηρνεηδώλ ή θιεβηδίσλ.

 πλήζσο είλαη ηδηνπαζήο, αιιά ζπάληα ζρεηίδεηαη κε ηνγελείο 
ινηκώμεηο (HBV, HCV) ή κε αηκαηνινγηθέο παζήζεηο (ΙΣΘ) ή 
είλαη ζπγγελήο.

 Υαξαθηεξίδεηαη από ηκεκαηηθή θιεγκνλή  ησλ αγγείσλ κε 
αλάπηπμε ηληδνεηδνύο λέθξσζεο θαη απνηέιεζκα ζηελώζεηο θαη 
αλεπξύζκαηα



 Λόζνο κε ηεξάζηηα θιηληθή  πνηθηινκνξθία θαη 
δηαγλσζηηθή δπζθνιία

 πρλά έρεη  νμεία ή ππνμεία έλαξμε κε ζπζηεκαηηθέο 
εθδειώζεηο.

 Απνπζία θαζνδεγεηηθώλ εξγαζηεξηαθώλ επξεκάησλ 
(π.ρ απηναληηζσκάησλ)

 Πηζαλό αίηην ΠΑΑ.

 Πηζαλέο βνήζεηεο : HBV, HCV, αγγεηνγξαθίεο θνηιίαο, 
ΖΚΓ , δέξκα.



Θιηληθέο εθδειώζεηο ΟΠ

%

πζηεκαηηθέο (ππξεηόο, απώιεηα βάξνπο) 80 % 

Λεπξνπάζεηα ( πνιιαπιή κνλνλεπξίηηδα, 
πνιπλεπξνπάζεηα )

75 %

Αξζξαιγίεο / Κπαιγίεο 60 %

Γεξκαηηθέο εθδειώζεηο ( Γηθηπσηή
πειίσζε, έιθε, ςειαθεηή πνξθύξα )

50 %

Λεθξηθή πξνζβνιή ( απμεκέλε θξεαηηλίλε, 
αηκαηνπξία, όρη ελεξγό ίδεκα )

50 %

Πξνζβνιή γαζηξεληεξηθνύ (ηζραηκηθόο 
θνηιηαθόο πόλνο)

40 %

Τπέξηαζε 35 %









Κξηηήξηα ηαμηλόκεζεο νδώδνπο 

πνιπαξηεξίηηδαο (ACR)

1.  Αλεμήγεηε απώιεηα Β > 4 Kgr

2.  Γηθηπσηή πειίσζε 

3.  Δπαηζζεζία ή πόλνο ζηνπο όξρεηο 

4.  Κπαιγίεο, κπτθή αδπλακία 

5.  Κνλνλεπξνπάζεηα ή πνιπλεπξνπάζεηα

6.  Πξσηνεκθαληδόκελε δηαζηνιηθή ππέξηαζε ΑΠ>90 mmHg

7.  Αύμεζε νπξίαο >80 mg/dl, ή θξεαηηλίλεο >1,5 mg/dl

8.  Παξνπζία ινίκσμεο HBV

9.  Υαξαθηεξηζηηθά αξηεξηνγξαθηθά επξήκαηα 

10. Βηνςία κηθξνύ ή κέζνπ κεγέζνπο αγγείνπ, κε παξνπζία 
πνιπκνξθνππξήλσλ

Απαηηνύληαη ≥ 3  γηα επαηζζεζία 82% θαη εηδηθόηεηα 87%



Νόζνο Kawasaki

 Αξηεξίηηδα ε νπνία πξνζβάιιεη κεγάινπ, κεζαίνπ 
θαη κηθξνύ κεγέζνπο αξηεξίεο θαη ζπλνδεύεηαη από 
εκπύξεην βιελλνδεξκαηηθό ιεκθαδεληθό
ζύλδξνκν.

 Οη ζηεθαληαίεο πξνζβάιινληαη ζπρλά

 Δλδέρεηαη λα πξνζβιεζνύλ ε ανξηή ή θιέβεο

 πλήζσο πξνζβάιιεη παηδηά 



Kawasaki 

Kawasaki (1967)

 Αλεμήγεηνο ππξεηόο ≥ 5 εκεξώλ

θαη ≥ 4  από

1.      Ακθνηεξόπιεπξε επηπεθπθίηηδα

2.      Βιάβεο βιελλνγόλσλ ζηόκαηνο, κε νηδεκαηώδε θόθθηλα ρείιε, ελεκέλν 
θάξπγθα, θαη γιώζζα ζαλ θξάνπια.

3.      Δξύζεκα παιακώλ ή πεικάησλ ή νίδεκα ζηελ νμεία θάζε θαη πεξηνλπρηθή 
απνιέπηζε ζηελ απνζεξαπεία

4.      Πνιύκνξθν εμάλζεκα 

5       Αλώδπλε ηξαρειηθή ιεκθαδελνπάζεηα ( >1,5 cm)

ή *  6.  Αλεύξπζκα   ζηεθαληαίαο αξηεξίαο















 Αγγεηίηηδεο κε παξνπζία ANCA
απηναληηζσκάησλ



Χαπακηηπιζηικά ANCA αγγειιηίδων
εςπήμαηα GPA MPA EGPA

ANCA 80-90% C-ANCA 70% P-ANCA 50% P-ANCA

Ηζηνινγηθή
Δηθόλα

Λεθξ. Αγγ. 
Κηθξώλ αγγείσλ
Θνθθηώκαηα
Λεθξώζεηο

Λεθξ. Αγγ. Κηθξώλ 
αγγείσλ
Όρη θνθθηώκαηα

Λεθξ. Αγγ. Κηθξώλ 
αγγείσλ
Θνθθηώκαηα
Ζσζηλνθηιηθή
δηήζεζε

Αλώηεξν 
Αλαπλεπζηηθό

Παξαξηλνθνιπίηη
Χηίηηο
Βαξεθνία

Αιιεξγηθή ξηλίηηο
Ρηληθνί πνιύπνδεο

Πλεύκνλεο Οδίδηα 
Γηεζήκαηα
πήιαηα
Αηκνξξαγία

Γηεζήκαηα
Αηκνξξαγία
Πλεπκνληθή ίλσζε

Άζζκα
Γηεζήκαηα

Λεθξνί Δζηηαθή ηκεκ.
λεθξ. ζπεηξακ.
(αλνζνπεληθή)

Δζηηαθή ηκεκ.
λεθξ. ζπεηξακ.
(αλνζνπεληθή)

Δζηηαθή ηκεκ.
λεθξ. ζπεηξακ.
(αλνζνπεληθή)

Οθζαικνί Δπηζθι. θιεξίη.
Οπηζζνβνιβηθή

+/- +/-



Κνθθησκάησζε Wegener’s

Κνθθησκάησζε κε πνιπαγγεηίηηδα (GPA)

 Θνθθησκαηώδεο θιεγκνλή κε λεθξσηηθή 
θνθθησκαηώδε αγγεηίηηδα, ε νπνία πξνζβάιεη ηελ 
αλώηεξε θαη ηελ  θαηώηεξε αλαπλεπζηηθή νδό θαη 
επηλέκεηαη κηθξά θαη κέζνπ κεγέζνπο αγγεία 
(ηξηρνεηδή, θιεβίδηα, αξηεξηόιηα θαη αξηεξίεο)

 πρλά ( 50% ) ζπλνδεύεηαη από λεθξσηηθή 
ζπεηξακαηνλεθξίηηδα (Δπεξεάδεη ηελ πξόγλσζε).

 Υαξαθηεξίδεηαη από ηελ ηξηάδα : πξνζβνιή κηθξνύ 
αγγείνπ – θνθθησκαηώδεο θιεγκνλή – λέθξσζε.           



Επηδεκηνινγία

 Η ζπρλόηεηα ηεο λόζνπ είλαη 6 -10/1.000.000/ έηνο

 Έλαξμε ζηελ  5ε -6ε δεθαεηία 

 Ειάρηζηε  ππεξνρή  αλδξηθνύ θύιινπ

 Μεγαιύηεξε επίπησζε ζηνπο Καπθάζηνπο 

 Σπλεηζθέξνπλ πεξηβάιινλ (ππξίηην), γελεηηθνί 

παξάγνληεο ( HLA  γνλίδηα DP ) θαη ινηκώμεηο.





Σπλήζεηο εθδειώζεηο από 

ην αλώηεξν αλαπλεπζηηθό

 πρλά ελαξθηήξηεο 

 Έιθε ξηληθνύ  βιελλνγόλνπ  ή αηκαηεξέο 
ξηληθέο εθθξίζεηο 

 Υξόληα  Ηγκνξίηηδα ή ακθνηεξόπιεπξε κέζε 
Χηίηηδα ( >3 κήλεο )

 Τπνγισηηδηθή ζηέλσζε ηξαρείαο 

 Δθηππηνεηδήο παξακόξθσζε κύηεο





Σπλήζεηο  εθδειώζεηο από 

ην θαηώηεξν αλαπλεπζηηθό

 Αθηηλνινγηθό εύξεκα όδνπ ή θνηιόηεηνο ή 
ζηαζεξνύ δηεζήκαηνο ζηνπο πλεύκνλεο

 ηέλσζε ηξαρείαο ή βξόγρνπ







Σπλήζεηο  εθδειώζεηο

ΠΡΟΧΠΟ

Οπηζζνβνιβηθή θιεγκνλώδεο κάδα (MRI)





Δθδειώζεηο από άιια ζπζηήκαηα

 Γέξκα : 33‐46%

 Οθζαικνί (32‐52%): επηπεθπθίηηδα, επηζθιεξίηηδα, 
ζθιεξίηηδα, θεξαηίηηδα, έιθνο θεξαηνεηδή, ξαγνεηδίηηδα, 
αγγεηίηηδα ηεο ίξηδαο . Γαθξπνθπζηίηηδα, δαθξύξξνηα, 
ζπξίγγην.

 Λεπξηθό ζύζηεκα (20‐50%) : πνιιαπιή κνλνλεπξίηηδα, 
αγγεηίηηδα ΘΛ, παρπκεληγγίηηδα

 Αξζξηθέο εθδειώζεηο (60-70%)



C-ANCA





Κπιηήπια ηαξινόμηζηρ κοκκιωμάηωζηρ με 
πολςαγγειίηιδα (GPA) ή (Wegener’s) (ACR ) *

1.   Φιεγκνλή ξηλόο-ζηόκαηνο ( Δπώδπλα ή αλώδπλα έιθε ζηόκαηνο ή 
ππώδεηο ή αηκαηεξέο ξηληθέο εθθξίζεηο)

2.   Παζνινγηθή α/α ζώξαθνο κε δηεζήκαηα, νδία ή θνηιόηεηεο

3.   Παζνινγηθό ίδεκα νύξσλ (ζπεηξακαηηθή αηκαηνπξία ή 
εξπζξνθπηηαξηθνί θύιηλδξνη )

4.   Βηνςία κε θνθθησκαηώδε θιεγκνλή ζην αγγείν ή πεξηαγγεηαθά

Απαηηνύληαη ≥ 2 θξηηήξηα γηα επαηζζεζία 88% θαη εηδηθόηεηα 92%

*  Σα θξηηήξηα θαζηεξώζεθαλ ην 1990, πξηλ ηελ αλαθάιεςε ησλ 
ANCA αληηζσκάησλ. ήκεξα όινη ζρεδόλ νη αζζελείο (95%) κε 
ελεξγό λόζν

εκθαλίδνπλ ANCA αληηζώκαηα ( C - ANCA : 70% P - ANCA : 25% )



Επί απνπζίαο βηνςίαο

Δάλ έρνπκε ζεηηθά C-ANCA θαη έλα κε δύν έκκεζα 
θξηηήξηα έρνπκε δηάγλσζε ππέξ θνθθησκαηώδνπο
αγγεηίηηδαο κε 

επαηζζεζία 88% θαη εηδηθόηεηα 92%



Γηάγλσζε
 Θιηληθή εηθόλα

 ANCA

 Βηνςία

Πξόγλσζε

Υσξίο ζεξαπεία 12 κήλεο

Κε ζεξαπεία, ύθεζε
80%, ππνηξνπέο 50%,

5εηήο επηβίσζε 75%.

Θεξαπεία

(3-6 κήλεο)

Πξώηκεο λόζνπ

Γεληθεπκέλεο λόζνπ

Απεηιεηηθήο λόζνπ

Θεξαπεία ύθεζεο

(2-5 έηε)



Μικποζκοπική πολςαγγειίηιρ
ή Μικποζκοπική πολςαπηηπίηιρ (ΜΡΑ)

 Λεθξσηηθή αγγεηίηηδα κε ιίγν ή θαζόινπ αλνζνθαζίδεκα, ε 
νπνία πξνζβάιιεη ηα κηθξά αγγεία (ηξηρνεηδή,  θιεβίδηα ή 
αξηεξηόιηα) ρσξίο ζρεκαηηζκό θνθθησκάησλ.

 Πξνζβάιεη αξρηθά ηνπο λεθξνύο ( 80% ) , αθνινπζνύλ δέξκα 
( 60% ), πεξηθεξηθά λεύξα  ( 60% ) θαη νςηκόηεξα νη 
πλεύκνλεο.

 πρλή είλαη ε εκθάληζε λεθξσηηθήο ζπεηξακαηνλεθξίηηδαο
( ΣΔ κε κελνεηδείο ζρεκαηηζκνύο)

 πρλά εκθαλίδεηαη θαη πλεπκνληθή ηξηρνεηδίηηο ( 10% ζαλ 
δίπνιν πλεύκσλ – λεθξόο )



Κηθξνζθνπηθή πνιπαξηεξίηηο (ΚΡΑ)
(ζπλέρεηα )

 Φάξκαθα (πρ πξνππιζεηνπξαθίιε ) θαη γελεηηθνί παξάγνληεο 
(HLA  γνλίδηα DQ) πξνδηαζέηνπλ γηα ηελ εκθάληζε ηεο λόζνπ.

 Σα p-ANCA θαίλεηαη λα έρνπλ παζνγελεηηθή ζεκαζία *

 Κειέηεο  έρνπλ δείμεη ηελ όςηκε πξνζβνιή ηνπ 
αλαπλεπζηηθνύ θαη ε λόζνο πξέπεη λα αληηκεησπίδεηαη ζαλ 
GPA ( Δίλαη ην ζπρλόηεξν αίηην θπςειηδηθήο αηκνξξαγίαο ζηνπο 
ελήιηθεο ελώ ελίνηε πξνθαιεί πλεπκνληθή ίλσζε).



Σύλδξνκν Churg Strauss (EGPA)

 Αγγεηίηηδα κε ραξαθηεξηζηηθή δηήζεζε από 
εσζηλόθηια,  ζρεκαηηζκό θνθθησκάησλ θαη 
λεθξώζεσλ, ε νπνία πξνζβάιιεη θπξίσο ηα κηθξνύ 
θαη κέζνπ κεγέζνπο αγγεία ηνπ αλαπλεπζηηθνύ 
ζπζηήκαηνο θαη ζπλνδεύεηαη από εσζηλνθηιία θαη 
άζζκα  



Τν ζύλδξνκν Churg Strauss (EGPA)

(Αιιεξγηθή θνθθησκάησζε θαη αγγεηίηηδα)

♦ Πξνζβάιεη θπξίσο ηνπο πλεύκνλεο θαη ην δέξκα,
αιιά θαη νπνηνδήπνηε όξγαλν.

(θαξδηαγγεηαθό, γαζηξεληεξηθό, λεθξνύο, λεπξηθό)

Πξόθεηηαη γηα ζπάληα πνιπζπζηεκαηηθή λόζν, πνπ
ραξαθηεξίδεηαη από ξηλίηηδα, άζζκα θαη
ζεκαληηθή εσζηλνθηιία κε καθξόζπξηε θαη
ηδηόξξπζκε πνξεία 3 θάζεσλ.



Επηδεκηνινγία

 πρλόηεηα: < 10% ησλ αγγεηηηίδσλ

 Κέζε ειηθία πξνζβνιήο 50 έηε ( έρεη όκσο αξρίζεη 
λσξίηεξα )

 Άλδξεο θαη γπλαίθεο πξνζβάιινληαη εμ ίζνπ

 πάληα ε πξνζβνιή άλσ ηνπ 65νπ έηνπο



Κιηληθή εηθόλα

Πξόδξνκε θάζε 20-30 εηώλ

(αηνπηθή δεξκαηίηηο, αιιεξγηθή ξηλίηηο, άζζκα)

Ζσζηλνθηιηθή θάζε 30-40 εηώλ

(αύμεζε εσζηλνθίισλ, δηήζεζε πλεπκόλσλ θαη
γαζηξεληεξηθνύ)

Φάζε αγγεηίηηδαο 40-50 εηώλ

(εκθάληζε αγγεηίηηδαο κηθξνύ-κέζνπ κεγέζνπο αγγείσλ, κε
ελδν θαη εμσαγγεηαθά θνθθηώκαηα, ζπζηεκαηηθέο εθδειώζεηο)



Κιηληθή εηθόλα (ζπλέρεηα)

 Αιιεξγηθή ξηλίηηο – ξηληθνί πνιύπνδεο - παξαξηλνθνιπίηηδεο κε
επηπινθέο πνπ απαηηνύλ παξεκβάζεηο.

 Γέξκα
Πξνζβάιεηαη ζηα 2/3 ησλ αζζελώλ ζηελ ηξίηε θάζε.

 Φειαθεηή πνξθύξα
 Θειηδνβιαηηδώδε εμαλζήκαηα
 Αηκνξξαγηθέο βιάβεο
 Υαξαθηεξηζηηθά επώδπλα δεξκαηηθά θαη ππνδόξηα νδία

ζηηο εθηαηηθέο επηθάλεηεο ησλ άθξσλ ηππηθά ζηε βηνςία



Κιηληθή εηθόλα (ζπλέρεηα)

 Άζζκα

 Απνηειεί ηελ θπξίαξρε θαη ζπρλόηεξε εθδήισζε ( > 95% )

 Δκθαλίδεηαη ζε κεγάιε ειηθία ( >40 έηε )

 πλήζσο πξνεγείηαη θαηά 8-10 έηε

 Δίλαη ζπρλά ζνβαξό απαηηώληαο θνξηηθνεηδή πνπ αξρηθά
ζπγθαιύπηνπλ ηελ έλαξμε ηνπ CSS.

 πρλά εκθαλίδεη έμαξζε κε ηελ εθδήισζε ηεο αγγεηίηηδαο



Κιηληθή εηθόλα (ζπλέρεηα)

 Πεξηθεξηθή λεπξνπάζεηα (75%)
Δηθόλεο κνλνλεπξίηηδαο ή πνιιαπιήο κνλνλεπξίηηδαο ή
πνιπλεπξνπάζεηαο

 Πξνζβνιή γαζηξεληεξηθνύ ζηε θάζε ηεο αγγεηίηηδαο
(θνηιηαθόο πόλνο 59%, δηάξξνηα 32%, αηκνξξαγία 18%)

 Κπνζθειεηηθέο εθδειώζεηο (κπαιγίεο, κεηαλαζηεπηηθέο
πνιπαξζξαιγίεο)

 Πξνζβνιή θαξδίαο (πεξηθαξδίηηο 32%,ΘΑ 47%,έκθξαγκα
κπνθαξδίνπ)

 Λεθξηθή πξνζβνιή (15-84% ζε δηάθνξεο ζεηξέο)



Δηαγλσζηηθέο δπζθνιίεο

 Δπεηδή νη ζπληζηώζεο κπνξεί λα εκθαληζηνύλ κεκνλσκέλα

 Δπεηδή νη ζπληζηώζεο κπνξεί λα εκθαληζηνύλ κε πνιιά ρξόληα
δηαθνξά

 Δπεηδή νη ραξαθηεξηζηηθέο ΠΘΑ βιάβεο* απαληώληαη θαη ζε
άιια λνζήκαηα ( π.ρ ζηελ εσζηλνθηιηθή πλεπκνλία )

 Δπεηδή ε πλεπκνληθή πξνζβνιή κπνξεί λα απνπζηάδεη

* θνθθησκάησζε, αγγεηίηηο, εσζηλνθηιία.



Εξγαζηεξηαθά επξήκαηα ζην CSS

 Ζσζηλνθηιία 5.000-9.000/ml
 Οξζόρξσκε νξζνθπηηαξηθή αλαηκία
 Έθδειε αύμεζε Σ.Θ.Δ
 Ιεπθνθπηηάξσζε
 Αύμεζε ηεο IgE (δξαζηεξηόηεηα  λόζνπ)
 Θπθινθνξία αλνζνζπκπιεγκάησλ
 Τπεξζθαηξηλαηκία
 Παξνπζία RFs
 BAL ζπλεγνξεηηθό >33%, όρη εηδηθό
 ΑΛCΑ
 Βηνςία



Η αθηηλνγξαθία ζώξαθνο ζην css

 Παξνδηθά πλεπκνληθά δηεζήκαηα

 πκκεηξηθέο ζθηάζεηο θεληξηθά ή πεξηθεξηθά

 Δηθόλεο ηύπνπ  αξθνείδσζεο (πύιεο+ίλσζε)

 Δηθόλεο κε δηάκεζε πξνζβνιή ή όδνπο

 Δηθόλεο κε θνηιόηεηεο

 Δηθόλεο κε ππιαία αδελνπάζεηα

 Πιεπξηηηθέο ζπιινγέο( 30% => εσζηλνθηιιηθό εμίδξσκα)

 Υαξαθηεξηζηηθέο εηθόλεο πλεπκνληθήο αγγεηίηηδνο  ζηελ  HR CT πλεπκόλσλ



Η παζνινγναλαηνκία ζην CSS

♦ Ζσζηλνθηιηθά δηεζήκαηα

♦ Πεξηνρέο κε λέθξσζε

♦ Ζσζηλνθηιηθή αγγεηίηηο κηθξώλ αξηεξηώλ θαη θιεβώλ

♦ Πεξηαγγεηαθά θαη δηάκεζα λεθξσηηθά θνθθηώκαηα

♦ Ζσζηλνθηιηθή ιεκθαδελνπάζεηα

Ζ αλνηρηή βηνςία πλεύκνλνο απνηειεί ηελ εμέηαζε αλαθνξάο.
Ζ δηαβξνγρηθή ζπρλά δελ είλαη δηαγλσζηηθή.



Κξηηήξηα δηάγλσζεο ζπλδξόκνπ Churg 

Strauss (ACR 1990)

 Άζζκα

 Ζσζηλνθηιία (>10%)

 Λεπξνπάζεηα

 Κεηαλαζηεπηηθά δηεζήκαηα πλεπκόλσλ

 Παζνινγία από παξαξίληνπο θόιπνπο

 Βηνςία κε εμσαγγεηαθή εσζηλνθηιηθή δηήζεζε

Παξνπζία 4 από ηα 6 έρεη επαηζζεζία 85% θαη
εηδηθόηεηα 99,7%.

Πξνζνρή ηα ANCA δελ ζπκπεξηιακβάλνληαη ζηα
θξηηήξηα (60-70%)





P-ANCA



 Αγγεηίηηδεο κε ελαπόζεζε 
αλνζνζπκπιεγκάησλ



Πνξθύξα Henoch – Schonlein

(IgA Αγγεηίηηο)

 Αγγεηίηηδα ε νπνία ραξαθηεξίδεηαη από ελαπνζέζεηο 
αλνζνζπκπιεγκάησλ πνπ πεξηέρνπλ αλνζνζθαηξίλε
IgA ( ππόηππνο IgA1 ) ζηα κηθξά  αγγεία (ηξηρνεηδή, 
θιεβίδηα ή αξηεξηόιηα) ησλ νξγάλσλ ζηόρσλ.

 Σππηθά πξνζβάιεη ην δέξκα, ηηο αξζξώζεηο,  ην 
έληεξν θαη ηα ζπεηξάκαηα.

 πρλά αθνινπζεί ινίκσμε ή ιήςε θαξκάθνπ



 Δίλαη ε ζπρλόηεξε κνξθή αγγεηίηηδαο ζηα παηδηά κε 
επίπησζε 140/1.000.000/έηνο , ζηα νπνία        
ζπρλά  απηντάηαη ( ζε 6-8 w), αιιά ζην 30% 
ππνηξνπηάδεη.

 Από ηηο ζπρλόηεξεο αγγεηίηηδεο κηθξώλ αγγείσλ 
ζηνπο ελήιηθεο ,(Α/Γ 2/1), κε ζνβαξή ελίνηε 
λεθξηθή πξνζβνιή.(ΥΛΑ 15%)

 Απμεκέλα επίπεδα IgA ζηνλ νξό εκθαλίδνπλ 50% 

ησλ αζζελώλ.





Αγγεηίηηο ηεο θξπνζθαηξηλαηκίαο

Αγγεηίηηδα πνπ ραξαθηεξίδεηαη  από ελαπνζέζεηο 
αλνζνζπκπιεγκάησλ πνπ πεξηέρνπλ  θξπνζθαηξίλεο
ζηα κηθξά αγγεία, (δει. ηξηρνεηδή, θιεβίδηα ή 
αξηεξηόιηα)

πλππάξρνπλ θξπνζθαηξίλεο ζηνλ νξό.

πλήζσο πξνζβάιινληαη δέξκα (90%), αξζξώζεηο
(50%), λεύξα θαη ζπεηξάκαηα



 πάληα λόζνο ηεο κέζεο ειηθίαο (~ 50 έηε , Γ/Α :
3/1 )

 Δπηπιέθεη ηελ ρξόληα επαηίηηδα C ( ~ 90% ) ή 
ζπαληόηεξα ην SS ή ηνλ ΔΙ θαη αθνινπζεί 
επηζεηηθή πνξεία ζε 30% ησλ αζζελώλ.

 Ζ ελαπόζεζε ησλ αλνζνζπκπιεγκάησλ, κέζσ ηνπ 
ππνδνρέα C1q, ππξνδνηεί ηελ ρεκεηνηαμία
πνιπκνξθνππξήλσλ θαη ιεκθνθπηηάξσλ, κε 
απνηέιεζκα βιάβε ησλ κηθξώλ αγγείσλ.



Αγγεηίηηο ηεο θξπνζθαηξηλαηκίαο

(Δελ έρνπλ ζπκθσλεζεί  θξηηήξηα)

 Ηζηνξηθό *

 Πνξθπξηθό εμάλζεκα 

 Παξνπζία θξπνζθαηξηλαηκίαο (Σύπνη ΗΗ  θαη ΗΗΗ)

 Θαηαλάισζε ζπκπιεξώκαηνο (C4)

 Βηνςία κε θιεγκνλή κηθξώλ αγγείσλ, κε παξνπζία 
ελαπνζέζεσλ ζην ηνίρσκα ησλ αγγείσλ

*  ρέζε κε HCV, SS, SLE.



Σύπνη θξπνζθαηξηλώλ
ηύπορ Δίδορ κπςοζθαιπινών Αίηια

Σύπνο Η Κνλνθισληθή
αλνζνζθαηξίλε IgG ή
IgM (Xσξίο δξάζε RF )

Πνιιαπινύλ κπέισκα
N Waldenstrom

Σύπνο ΗΗ

*

Κνλνθισληθή
αλνζνζθαηξίλε (κε
δξάζε RF) έλαληη 
πνιπθισληθήο IgG

Υξόληα επαηίηηδα C
SS
ΔΙ

Σύπνο ΗΗΗ

*

Πνιπθισληθή
αλνζνζθαηξίλε (κε 
δξάζε RF) έλαληη 
πνιπθισληθήο IgG.

Υξόληα επαηίηηδα C
SS
ΔΙ





Αγγεηίηηδεο κε πξνζβνιή  αγγείσλ 

πνηθίινπ κεγέζνπο



Σύλδξνκν Αδακαληηάδε*-Behcet**

 Γπζηαμηλόκεην ζύλδξνκν κε πνιπαγγεηίηηδα, πνπ 
ραξαθηεξίδεηαη από ππνηξνπηάδνπζεο εμειθώζεηο ζηόκαηνο, 
(ηνπιάρηζηνλ 3 /έηνο),   ππνηξνπηάδνπζεο εμειθώζεηο έμσ 
γελλεηηθώλ  νξγάλσλ, νθζαικηθέο βιάβεο, (ζπλήζσο
ξαγνεηδίηηδα), πνηθίιεο δεξκαηηθέο βιάβεο, ζξνκβώζεηο θαη 
πξνζβνιή αξζξώζεσλ, πεπηηθνύ θαη ΘΛ.

 Πξόθεηηαη γηα ηδηόξξπζκν λόζεκα, αγλώζηνπ αηηηνινγίαο, ζην 
κεηαίρκην απηναλόζνπ θαη απηνθιεγκνλώδνπο λόζνπ.

* Έιιελαο νθζαικίαηξνο     ** Σνύξθνο  δεξκαηνιόγνο



Απαληάηαη θπξίσο ζε Άπσ θαη Κέζε  Αλαηνιή θαη 
Αλαηνιηθή Κεζόγεην            

( Παιηόο δξόκνο ηνπ κεηαμηνύ ) 

Τπάξρεη ζαθήο γελεηηθή πξνδηάζεζε ( HLA-B5 ή
HLA-B51 ) 

Έρεη παξαηεξεζεί  έθδειε θπιεηηθή δηαθνξνπνίεζε 
ηεο θιηληθήο εηθόλαο.



 Ηζηνπαζνινγηθά : Υαξαθηεξίδεηαη από πεξηαγγεηαθή
θιεγκνλή αξηεξηώλ θαη θιεβώλ, θάζε κεγέζνπο, ζε 
ζπλδπαζκό κε ζξνκβώζεηο. 
πρλή ε δεκηνπξγία αλεπξπζκάησλ.

 Α/Γ : 2/1 .  Ζιηθία πξνζβνιήο 3ε 4ε 10εηία.

 Πνξεύεηαη κε εμάξζεηο θαη πθέζεηο θαη ζπρλά 
πθύεηαη απηνκάησο κεηά 20εηία







Πρόζθια 

Ραγοειδίηις







Κξηηήξηα δηάγλσζεο ζπλδξόκνπ 

Αδακαληηάδε-Behcet (είλαη θιηληθά)

 Τπνηξνπηάδνπζεο εμειθώζεηο ζηόκαηνο

θαη ηνπιάρηζηνλ 2 από ηα 4

1.  Τπνηξνπηάδνπζεο εμειθώζεηο έμσ γελλεηηθώλ  
νξγάλσλ

2.  Οθζαικηθή πξνζβνιή

3.  Γεξκαηηθό εμάλζεκα 

4.  Θεηηθό Pathergy test



Δεξκαηηθή ιεπθνθπηηαξνθιαζηηθή αγγεηίηηο

 Κεκνλσκέλε δεξκαηηθή ιεπθνθπηηαξνθιαζηηθή

αγγεηίηηδα, ρσξίο ζπζηεκαηηθή αγγεηίηηδα ή 
ζπεηξακαηνλεθξίηηδα











Σπζηεκαηηθέο λόζνη ζπλνδεπόκελεο από     

ιεπθνθπηηαξνθιαζηηθή αγγεηίηηδα

 Άιιεο πξσηνπαζείο αγγεηίηηδεο :

(GPA,PAN,MPA)

 Άιια απηνάλνζα λνζήκαηα :

(SLE, RA, SS, Γεξκαηνκπνζίηηο)

 Ινηκώμεηο :

(HBV, HCV,HIV,EBV,CMV,Parvo-B19,- Bαθηεξηαθέο ΛΚ, , 
Ρηθεηζηώζεηο)

 Παξαπξσηετλαηκίεο :

(Θξπνζθαηξηλαηκία, Καθξνζθαηξηλαηκία, Θξπντλσδνγνλαηκία)

 Γηάθνξα :

(ΗΦΛΔ, CA, αξθνείδσζε, Θπζηηθή ίλσζε, Αλεπάξθεηα C2, 
Αλεπάξθεηα a1-αληηζξπςίλεο, Φ. )



Δεπηεξνπαζείο αγγεηίηηδεο λνζεκάησλ  ηνπ 

ζπλδεηηθνύ ηζηνύ

 πλδπάδνπλ θιηληθά θαη ηζηνινγηθά επξήκαηα 
αγγεηίηηδαο κε θάπνηα ηεθκεξησκέλε δηάγλσζε 
λνζήκαηνο ηνπ ζπλδεηηθνύ ηζηνύ







Πξόγλσζε  αγγεηηηίδσλ

Πνιύ θαιή ζηελ αγγεηίηηδα από 
ππεξεπαηζζεζία

πρλά θαιή ζηελ GCA θαη ζηελ HSP

Δπηθπιαθηηθή ζηελ PΑN,ηελ EGPA θαη ζηελ 
GPA



Πξόγλσζε αγγεητηίδσλ

 Πίλαθαο πξόγλσζεο 
Ρ

ΑΓΓΔΙϊΣΙΓΑ % 5 ΔΣΗ ΔΠΙΒΙΩΗ

Οδώδεο πνιπαξηεξίηηδα 60 – 80 

Churg – strauss 60

Koθθησκάησζε Wegener ( GPA ) 75

Κηθξνζθνπηθή πνιπαγγεηΐηηδα 
(MPA)

85

Πνξθύξα Ζenoch - Schonlein 95

Γηγαληνθπηηαξηθή 98

Takayasu 80 – 90



Γπλαίθα  58 εηώλ

 Πξνζέξρεηαη ιόγσ ππξεηνύ από 3κήλνπ.

 Ο ππξεηόο  (38 - 39 ° C), ήηαλ θπξίσο  
απνγεπκαηηλόο θαη ζπλνδεπόηαλ από θεθαιαιγία, 
απρελαιγία θαη κε παξαγσγηθό βήρα.

Πξνζθόκηζε πξόζθαην, εθηελή εξγαζηεξηαθό 
έιεγρν, πνπ αλαδείθλπε πξννδεπηηθά επηδεηλνύκελα 
: αλαηκία, αύμεζε ησλ δεηθηώλ ηεο θιεγκνλήο θαη 
ήπηεο δηαηαξαρέο ηεο επαηηθήο βηνρεκείαο.



 Ζ αληηθεηκεληθή εμέηαζε θαηά ηελ εηζαγσγή ηεο, 
όπσο θαη ε θαζεκεξηλή ιεπηνκεξήο αληηθεηκεληθή 
εμέηαζε θαηά ηελ λνζειεία ηεο ήηαλ αξλεηηθή.

Γελ εκθάληδε θεπγαιέν εμάλζεκα θαηά ηελ έμαξζε 
ηνπ ππξεηνύ.



Επγαζηηπιακόρ έλεγσορ

 Ht : 29,3%,  Hb : 9,1 gr/dl,  MCV : 90,5 fl,  MCH : 28,4 pg.  

Λεςκά: 7.230/ uL , Οςδεη: 72 % , Λέμθο: 18 %, Μόνο : 8 %.

Αιμοπεηάλια : 593.000/ uL

 PT : 14,25 sec , APTT : 37,26 sec , INR : 1,26

 TKE : 96 mm

 CRP : 235 mg/l

 Βιοσημικόρ έλεγσορ: ήπια αύξηζη ηπανζαμιναζών (SGOT: 42, 
SGPT : 34), ALP : 230, λεςκωμαηίνερ : 3,2 g/dl, LDH : 366U/l, 
θεππιηίνη : 279 ng/ml

 Γενική ούπων : Κ.Φ



 Δθηελήο εξγαζηεξηαθόο έιεγρνο πξνο ηελ 
θαηεύζπλζε ινίκσμεο (ζην λνζνθνκείν καο θαη ζην 
ηλζηηηνύην Pasteur), πιήξεο αλνζνινγηθόο έιεγρνο, 
US θαξδίαο θαη θξνηαθηθώλ αξηεξηώλ, νιόζσκε 
αμνληθή ηνκνγξαθία θαη βηνςίεο θξνηαθηθήο 
αξηεξίαο, ήπαηνο θαη νζηενκπειηθή, απέβεζαλ
αξλεηηθά. 




