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Ρευματοειδής Αρθρίτιδα-Εκδηλώσεις από το αναπνευστικό σύστημα

• Μπορεί να προκύπτουν από την ίδια την ΡΑ ή να είναι το αποτέλεσμα των ανοσο-ρυθμιστικών

φαρμάκων που χρησιμοποιούνται για τη θεραπεία της ΡΑ

• Οι περισσότερες εμφανίζονται στα 5 πρώτα χρόνια της νόσου

• Τα συμπτώματα από το αναπνευστικό μπορεί να προηγούνται των συμπτωμάτων από τις

αρθρώσεις στο 10-20% των περιπτώσεων

Marigliano B, et al. Autoimmun Rev 2013; 12: 1076–1084.

O’Dwyer DN, et al. Eur J Intern Med 2013; 24: 597–603.



Ρευματοειδής Αρθρίτιδα – Αποφρακτικά νοσήματα

Shaw M, et al. Eur Respir Rev 2015; 24: 1–16.



Ρευματοειδής Αρθρίτιδα – Προσβολή κρικοαρυταινοειδών χόνδρων 

•Αλλαγή χροιάς φωνής, βράγχος φωνής, εισρόφηση,

αίσθηση ξένου σώματος

•Οξεία εικόνα με εκπνευστικό συριγμό

•Αστάθεια ΑΜΣΣ (άτλας-άξονας)

•Ετερόπλευρο ή αμφοτερόπλευρο ερύθημα και

διόγκωση του αρυταινοειδούς χόνδρου

Bertolani MF, et al. Clin Exp Rheumatol 1997; 15: 115-6.



Ρευματοειδής Αρθρίτιδα – Αποφρακτική βρογχιολίτιδα

•Καταστροφή των βρογχιολίων και απόφραξη του αυλού από κοκκιώδη ιστό

•Άλλοτε βραδέως εξελισσόμενη, άλλοτε οξεία επιδείνωση

•Συσχέτιση με 2παθές σύνδρομο Sjogren στα πλαίσια ΡΑ

•Λειτουργικός έλεγχος: Αποφρακτικό σύνδρομο



CT θώρακα (εκπνοή): αποφρακτική βρογχιολίτιδα/μωσαϊκό-
παγίδευση αέρα σε ασθενή με ΡΑ

Shaw M, et al. Eur Respir Rev 2015; 24: 1–16.



Βρογχιολίτιδα σε 28χρονη γυναίκα με ΡΑ

• Κάτω λοβός δεξιά (εισπνοή): μωσαϊκό (*),

πάχυνση τοιχώματος των βρόγχων,

κεντρολοβιδιακά οζίδια ( ) και κυλινδρικές

βρογχεκτασίες (►)

Tanaka M, et al. Radiology 2004; 232:81–91.



Βρογχιολίτιδα σε 28χρονη γυναίκα  με ΡΑ

• Κάτω λοβός δεξιά (εκπνοή): εκτεταμένη

παγίδευση αέρα (*)

Tanaka M, et al. Radiology 2004; 232:81–91.



Ρευματοειδής Αρθρίτιδα – Θυλακιώδης βρογχιολίτιδα

• Εξωτερική πίεση και απόφραξη των βρογχιολίων από

υπερπλαστικά λεμφικά θυλάκια

• Συνήθως τυχαίο εύρημα σε βιοψία

• Ακτινολογική εικόνα διάχυτης πνευμονικής νόσου

• Αποφρακτικό ή περιοριστικό σύνδρομο

• Ανταποκρίνεται στα κορτικοστεροειδή (αντίθετα με την

αποφρακτική βρογχιολίτιδα)

•CΤ: Κεντρολοβιδιακά ή περιβρογχικά οζίδια με «θαμβή ύαλο» σε βρογχοκεντρική κατανομή



Ρευματοειδής Αρθρίτιδα – Πνευμονική κυκλοφορία

Shaw M, et al. Eur Respir Rev 2015; 24: 1–16.



Ρευματοειδής Αρθρίτιδα – Θωρακικό τοίχωμα

Shaw M, et al. Eur Respir Rev 2015; 24: 1–16.

∆υσκινησία θωρακικού τοιχώματος λόγω

προσβολής αρθρώσεων του θώρακα



Συστηματικός Ερυθηματώδης Λύκος (ΣΕΛ)

Παθογένεια

• Κυκλοφορούντα ανοσοσυμπλέγματα που

εναποτίθενται στους ιστούς

• Ενεργοποίηση του συμπληρώματος και

έκκριση κυτταροκινών

Tsokos G, et al. N Engl J Med 2011; 365: 2110-21.



ΣΕΛ – Κριτήρια για τη διάγνωση (American College of Rheumatology)

Tsokos G, et al. N Engl J Med 2011; 365: 2110-21.



ΣΕΛ – Πνευμονική προσβολή

• Ο ΣΕΛ προσβάλλει συχνότερα από όλα τα υπόλοιπα αυτοάνοσα νοσήματα τους πνεύμονες

(20-90%, ανάλογα με είδος προσβολής-κλινική, υποκλινική)

• Πάνω από το 50% των ασθενών παρουσιάζουν συμπτώματα από το αναπνευστικό σύστημα

στην πορεία της νόσου

• Η προσβολή των πνευμόνων αυξάνει την θνητότητα

Kamen DL, et al. Clin Chest Med 2010; 31: 479–488.



ΣΕΛ – Πνευμονική προσβολή

Kamen DL, et al. Clin Chest Med 2010; 31: 479–488.

Pulmonary infection

Bronchiectasis

Bronchiolitis obliterans

Epiglottitis
Laryngitis

Crico-arytenoid arthritis



Οξεία πνευμονίτιδα του Λύκου

• Στο 4% των ασθενών με ΣΕΛ

• Βήχας, δύπνοια, πυρετός, συνήθως πνευμονικά

διηθήματα αμφοτερόπλευρα

• Συνήθως anti-SSA αντισώματα (82%)

• Συνήθως ανταποκρίνεται στα CS/εμπειρική

αντιμικροβιακή θεραπεία

• Μπορεί να απαιτηθούν ανοσοκατασταλτικά,

πλασμαφαίρεση

Kamen DL, et al. Clin Chest Med 2010; 31: 479–488.



ΣΕΛ – Κυψελιδική αιμορραγία

• Σπάνια αλλά επικίνδυνη

• ΣΕΛ – Κυψελιδική αιμορραγία: Στο 20% πρώτη εκδήλωση της

νόσου

• Συνδυασμός με οξεία νεφρίτιδα στο 50-93% των

περιπτώσεων (πιθανώς εκλύεται και από τις υψηλές δόσεις

CS που λαμβάνουν οι ασθενείς αυτοί)

• ∆ύσπνοια, πυρετός, πνευμονικά διηθήματα θαμβής υάλου,

πτώση του αιματοκρίτη

• Θεραπεία: υψηλή δόση CS, κυκλοφωσφαμίδη (συχνά),

αντιμικροβιακή αγωγή (πάντα ακόμα και χωρίς λοίμωξη)

Torre O, et al. Presse Med 2011; 40: 41–51.



ΣΕΛ – Πνευμονική Υπέρταση-Εμβολή

• Πνευμονική Υπέρταση - υψηλή επίπτωση (2η σε συχνότητα αυτοάνοση νόσος μετά το

σκληρόδερμα)

• Πρωτοπαθής ή ∆ευτεροπαθής (καρδιακή ανεπάρκεια, εμβολή, πνευμονική ίνωση)

• Χειρότερη πρόγνωση από ιδιοπαθή ΠΥ

• Πνευμονική εμβολή – στο 50% των ασθενών με αντιφωσφολιπιδικό σύνδρομο (σύνδρομο

υπερπηκτικότητας)

• Αντιφωσφολιπιδικά αντισώματα (aPL): στα 2/3 των ασθενών με ΣΕΛ

• Mεγαλύτερη κλινική σημασία: Αντιπηκτικό του Λύκου (LA), αντισώματα έναντι καρδιολιπίνης

(aCL)

Torre O, et al. Presse Med 2011; 40: 41–51.



Συστηματικό Σκληρόδερμα (ΣΣκ)
• Προσβάλλει τον συνδετικό ιστό, κυρίως του δέρματος και των αγγείων και λιγότερο συχνά του ΓΕΣ,

της καρδιάς, των πνευμόνων και των νεφρών

• Οι δερματικές αλλοιώσεις είναι συνήθως οι πρώτες εκδηλώσεις της νόσου και αναπτύσσονται

αθόρυβα σε διάστημα μηνών έως ετών



Συστηματικό Σκληρόδερμα

• ΑΝΑ (+): 90-100 % 

• Anti-Scl 70 (έναντι τοποϊσομεράσης Ι): 

(+) στο 25-40% 

• Ειδικότητα : 99,5% 

• ∆ιάχυτο σκληρόδερμα 

• Σχετίζονται με την εμφάνιση πνευμονικής 

ίνωσης

Diot E,  et al. Chest 1999; 116: 715-20.

• Αντικεντρομεριδιακά αντισώματα (ACA):

(+) στο 57% ασθενών με περιορισμένο

σκληρόδερμα

• •Ειδικότητα: 95 % για σκληροδερμία

• Σχετίζονται με την εμφάνιση πνευμονικής

υπέρτασης

• (+) σπάνια σε ΣΕΛ και φαινόμενο Raynaud

Reveille JD, et al. Arthritis Rheum 2003; 49: 399-412.

•Η απουσία ACA ή anti-scl 70 δεν αποκλείει το σκληρόδερμα 

•H παρουσία ACA συνοδεύεται από απουσία anti-scl 70 και αντιστρόφως 

(διαφορετική βιολογική συμπεριφορά)



Συστηματικό Σκληρόδερμα – Πνευμονική προσβολή

• Οι πνεύμονες προσβάλλονται στο 40-90% των ασθενών με ΣΣκ

• Η πνευμονική προσβολή εξελίσσεται γενικά αθόρυβα και έχει σημαντική εξατομικευμένη

ποικιλομορφία

• Η διάμεση πνευμονοπάθεια και η πνευμονική υπέρταση είναι οι πιο συχνές πνευμονικές

εκδηλώσεις και οι κύριες αιτίες θνητότητας σε ασθενείς με ΣΣκ

• Μπορεί να συνυπάρχει βρογχιολίτιδα, αδυναμία αναπνευστικών μυών, πνευμονία από

εισρόφηση

Highland ΚΒ, et al. Semin Respir Crit Care Med 2007; 28: 418–429.



Συστηματικό Σκληρόδερμα – Πνευμονική υπέρταση (ΠΥ)

• Η επίπτωση ποικίλλει από 4.9 έως 38%

• Σοβαρή επιπλοκή που μειώνει την 5ετή επιβίωση από 90% σε 40-50%

• Κυρίως στο περιορισμένο σκληρόδερμα

• Οι ασθενείς με ΣΣκ αναπτύσσουν ΠΥ μέσα από ποικίλους παθοφυσιολογικούς μηχανισμούς

• Η ανεύρεση του αιτίου της ΠΥ είναι κρίσιμη για τον κάθε ασθενή

Battle RW, et al. Chest 1996; 110 :1515–1519.



Συστηματικό Σκληρόδερμα – Πνευμονική υπέρταση (ΠΥ)

Α. «Πρωτοπαθής ΠΥ» που οφείλεται σε πρωτογενή προσβολή των μικρών αγγείων της

πνευμονικής κυκλοφορίας κατά τρόπο ανάλογο με την πρωτοπαθή ΠΥ αγνώστου αιτιολογίας

Αντικεντρομεριδιακά αντισώματα (ACA)

Β. Συνδεόμενη με διάχυτη διάμεση πνευμονοπάθεια

Γ. Συνδεόμενη με διαστολική δυσλειτουργία της δεξιάς και αριστερής κοιλίας

Mukerjee D, et al. Ann Rheum Dis 2003; 62: 1088–1093.



Σύνδρομο Sjogren
• Λεμφοκυτταρική διήθηση εξωκρινών αδένων (ιδιαίτερα δακρυϊκοί και σιελογόνοι)

• Προσβάλλει κυρίως γυναίκες ηλικίας 40-50 ετών ( 9:1)

• Πρωτοπαθές (γυναίκες >40 ετών)

• ∆ευτεροπαθές (επί ΡΑ, ΣΕΛ, ΣΣκ)

• Επιπολασμός: 0,5-3% 

• Πνευμονική προσβολή συχνή: 25% στο πρωτοπαθές 

Σταυροδρόμι αυτοανοσίας και λεμφογενούς κακοήθειας



Σύνδρομο Sjogren – Μικροί/μεγάλοι αεραγωγοί

Papiris S, et al. Semin Respir Crit Care Med 2007; 28: 459–471.

• Προσβολή ανώτερου/κατώτερου αναπνευστικού, μικρών/μεγάλων αεραγωγών με τη μορφή

λεμφοκυτταρικών διηθήσεων των υποβλεννογόνιων εξωκυττάριων αδένων του επιθήλιου

• Συνήθης και ήπιας βαρύτητας προσβολή

25%

40-60%



Σύνδρομο Sjogren – Λεμφοϋπερπλαστικά σύνδρομα

Papiris S, et al. Semin Respir Crit Care Med 2007; 28: 459–471.



Εξωλεμφαδενικός λεμφικός ιστός των βρόγχων (BALT)

• Ο λεμφικός ιστός των βρόγχων (BALT = bronchus associated lymphoid tissue) περιλαμβάνει

αθροίσεις Β και Τ λεμφοκυττάρων τοποθετημένες μέσα στο συνδετικό ιστό της βασικής μεμβράνης

του βρογχικού επιθηλίου και στον υποβλεννογόνιο χώρο των βρόγχων, του υπεζωκότα και των

μεσολοβίων διαφραγμάτων

• BALT = δομικό συστατικό του αναπνευστικού συστήματος και βάση για την ερμηνεία της κατανομής 

και της συμπεριφοράς πολλών πνευμονικών λεμφικών αναπτύξεων, καλοήθων (υπερπλασιών) και 

κακοήθων (νεοπλασιών)

Koss MN. Semin Diagn Pathol 1995; 12: 158-71.



Φάσμα καλοήθων λεμφικών υπερπλασιών – ΒALT λεμφώματα

• Από την πολυεστιακή ανάπτυξη, που αρχίζει και τελειώνει στα τοιχώματα των αεραγωγών

(θυλακιώδης υπερπλασία BALT) μέχρι τη μορφή της μονήρους μάζας ή όζου (οζώδης λεμφοειδής

υπερπλασία ή ψευδολέμφωμα) και την πολυεστιακή διάχυτη υπερπλασία BALT, με κατάληψη των

κυψελιδικών διαφραγμάτων και του εξωκυψελιδικού διάμεσου διαστήματος (LIP)

• BALT λεμφώματα (πρωτοπαθή non-Hodgkin’s πνευμονικά λεμφώματα)

Α. Χαμηλής κακοήθειας Β λεμφώματα εκ μικρών κυττάρων

Β. Υψηλής κακοήθειας Β λεμφώματα εκ μεγάλων κυττάρων

• Τα BALT λεμφώματα από Τ κύτταρα είναι εξαιρετικά σπάνια

Fiche M, et al. Histopathology 1995; 26: 529-537.



Σύνδρομο Sjogren - Θυλακιώδης βρογχιολίτιδα/Υπερπλασία BALT

• Συνήθως συνυπάρχει με λεμφοκυτταρική βρογχίτιδα, βρογχιολίτιδα ή LIP σε ασθενείς με σ. Sjogren

• Ιστολογικά χαρακτηρίζεται από οζίδια λεμφοκυτταρικής διήθησης στα τελικά και αναπνευστικά

βρογχιόλια

• Κλινικά εμφανίζεται με δύσπνοια και βήχα

• Συνήθως ανταποκρίνεται στα CS

Wells AU, et al.. Clin Chest Med 1993; 14 :655–66.



• Ψευδολέμφωμα: Μπορεί να υποχωρήσει αυτόματα, 

ανταποκρίνεται στα κορτικοστεροειδή

• Λεμφωματοειδής κοκκιωμάτωση: σπάνια, προσβάλει

πνεύμονες, δέρμα, και νευρικό σύστημα



Σύνδρομο Sjogren – Λέμφωμα από Β-κύτταρα (Non-Hodgkin)

Papiris S, et al. Semin Respir Crit Care Med 2007; 28: 459–471.

CT of the chest in a patient with primary Sjogren’s

syndrome showing two peripheral masses.

Surgical biopsy disclosed marginal zone B cell

lymphoma of mucosa (bronchial) associated

lymphoid tissue type.



Σύνδρομο Sjogren – Λέμφωμα από Β-κύτταρα (Non-Hodgkin)

• Ο κίνδυνος για ανάπτυξη λεμφώματος είναι 44 φορές

μεγαλύτερος σε σχέση με το γενικό πληθυσμό

• 4-8% των ασθενών με σ. Sjogren θα αναπτύξουν λέμφωμα

στην πορεία της νόσου

• Συχνότερος τύπος: Β Νon-Hodgkin λέμφωμα οριακής ζώνης

(BALT)

• Σπανιότερα υψηλής κακοήθειας λεμφώματα

Voulgarelis M, et al. Clin Exp Rheumatol 2008; 26: 66–71.



Σύνδρομο Sjogren – Άλλες εκδηλώσεις από το αναπνευστικό σύστημα

Papiris S, et al. Semin Respir Crit Care Med 2007; 28: 459–471.



Πολυμυοσίτιδα/ ∆ερματομυοσίτιδα
• Επιπολασμός: 2-10/100.000 - 2,5:1 

• Πολυμυοσίτιδα: κυρίως σε ηλικίες 45-60 ετών και σπάνια σε παιδιά

• ∆ερματομυοσίτιδα: κυρίως σε ενήλικες και σε παιδιά ηλικίας 5-14 ετών

• ↓CK = πιο επιθετική νόσος

• Πολυμυοσίτιδα/∆ερματομυοσίτιδα - Κοινές κλινικές εκδηλώσεις:

• Είναι και οι 2 φλεγμονώδεις μυοπάθειες

• Παρουσιάζονται με συμμετρική μυϊκή αδυναμία σε διάστημα εβδομάδων έως μηνών

• Ανταποκρίνονται στα κορτικοστεροειδή

• Σχετίζονται με κακοήθη νοσήματα (παρανεοπλασματικές εκδηλώσεις)

Fathi Μ, et al. Semin Respir Crit Care Med 2007; 28: 451–458.



Τύποι φλεγμονωδών μυοπαθειών

• Πρωτοπαθής ιδιοπαθής πολυμυοσίτιδα

• Πρωτοπαθής ιδιοπαθής δερματομυοσίτιδα

• Πολυμυοσίτιδα ή δερματομυοσίτιδα συνδεόμενη με κακοήθη νοσήματα

• Νεανική πολυμυοσίτιδα ή δερματομυοσίτιδα

• Πολυμυοσίτιδα ή δερματομυοσίτιδα συνδεόμενη με άλλα νοσήματα του συνδετικού ιστού

• Μυοσίτιδα από έγκλειστα σωμάτια

• ∆ιάφορα (ηωσινοφιλική μυοσίτιδα, οστεοποιός μυοσίτιδα, εστιακή μυοσίτιδα, γιγαντοκυτταρική

μυοσίτιδα)

Fathi Μ, et al. Semin Respir Crit Care Med 2007; 28: 451–458.



Myositis-specific antibodies

Hallowell RW, et al. Semin Respir Crit Care Med 2014; 35: 239–248. 



Antisynthetase antibodies

Hallowell RW, et al. Semin Respir Crit Care Med 2014; 35: 239–248. 



∆ερματομυοσίτιδα/Πολυμυοσίτιδα – Πνευμονικές εκδηλώσεις

• Οι πνευμονικές εκδηλώσεις αποτελούν σοβαρή αιτία νοσηρότητας και θνητότητας

• Πρωτοπαθείς ή δευτεροπαθείς ως αποτέλεσμα της μυϊκής αδυναμίας

• 1η εκδήλωση από το αναπνευστικό σύστημα: 25% 

• Συμπτώματα από το αναπνευστικό σύστημα έως και 64% 

• 3 ξεχωριστοί τύποι πνευμονικής προσβολής: 

α. Πνευμονία από εισρόφηση

β. Υποαερισμός

γ. ∆ιάμεση πνευμονοπάθεια

Fathi Μ, et al. Semin Respir Crit Care Med 2007; 28: 451–458.



• Συχνή επιπλοκή

• Εμφανίζεται κυρίως σε ασθενείς με εκτεταμένη νόσο

• Οφείλεται σε προσβολή των γραμμωτών μυών του στοματοφαρυγγικού τοιχώματος και του άνω

οισοφάγου

• Το 50% ασθενών επίσης εμφανίζει δυσφαγία/δυσκαταποσία (Κρικοφαρυγγική αχαλασία)

∆ερματομυοσίτιδα/Πολυμυοσίτιδα – Πνευμονία από εισρόφηση

Fathi Μ, et al. Semin Respir Crit Care Med 2007; 28: 451–458.



Marie I, et al. Arthritis & Rheumatism 2005; 53: 155–165.



• Η υπερκανική αναπνευστική ανεπάρκεια θεωρείτο σπάνια επιπλοκή (5% των ασθενών), αν και σε

πρόσφατες μελέτες τα ποσοστά ανευρίσκονται υψηλότερα

• Συνηθέστερη σε ασθενείς με σοβαρή γενικευμένη αδυναμία και φλεγμονή των εισπνευστικών και

εκπνευστικών μυών (υποαερισμός)

• Περιοριστικό σύνδρομο

• CXR: ↓πνευμονικοί όγκοι, ανύψωση διαφράγματος, μικροατελεκτασίες

• ↓Αντανακλαστικό του βήχα: η ατελεκτασία και η πνευμονία μπορεί να είναι αποτέλεσμα μη

διαχείρησης εκκρίσεων

∆ερματομυοσίτιδα/Πολυμυοσίτιδα – Υποαερισμός

Fathi Μ, et al. Semin Respir Crit Care Med 2007; 28: 451–458.



Marie I, et al. Arthritis & Rheumatism 2005; 53: 155–165.



• Ένα ποσοστό ασθενών εμφανίζει πνευμονική υπέρταση

∆ερματομυοσίτιδα/Πολυμυοσίτιδα – Πνευμονική κυκλοφορία

Fathi Μ, et al. Semin Respir Crit Care Med 2007; 28: 451–458.



Μικτή νόσος συνδετικού ιστού
(Mixed Connective Tissue Disease, MCTD) 

• Η MCTD είναι ένα ξεχωριστό αυτοάνοσο νόσημα, χαρακτηριζόμενο από εκδηλώσεις

προοδευτικής συστηματικής σκληροδερμίας, συστηματικού ερυθηματώδους λύκου και

δερματομυοσίτιδας, σε συνδυασμό με υψηλούς τίτλους αντι-ΕΝΑ αντισωμάτων (U1-

ριβονουκλεοπρωτεΐνη; RNP)

• Τα αντι-RNP αντισώματα μπορεί να προηγούνται των κλινικών εκδηλώσεων της MCTD

• Οι εκδηλώσεις της νόσου γενικά παρουσιάζονται σε διάστημα ενός έτους από της εμφάνισης των

αντι-RNP αντισωμάτων

Sharp GC, et al. Am J Med 1972; 52: 148-59.

Zandman-Goddard G, et al. Harefuah 2011; 150: 593-5.



MCTD: κλινικές και εργαστηριακές εκδηλώσεις 

• Φαινόμενα Raynaud

• Οίδημα των χεριών

• Αρθρίτιδα/αρθραλγία

• Ακροσκλήρυνση

• Υποκινητικότητα οισοφάγου

• Μυοσίτιδα

• Πνευμονική υπέρταση

• Υψηλά επίπεδα αντι–U1-RNP αντισωμάτων

• Αντισώματα έναντι της U1-70 kd μικρής πυρηνικής ριβονουκλεοπρωτεΐνης

(small nuclear ribonucleoprotein; snRNP) 
Cappelli S, et al. Semin Arthritis Rheum 2012; 41:589-98.



MCTD: Συμμετοχή του πνεύμονα



MCTD - Πνευμονική προσβολή

• Είναι συχνή και συχνά ασυμπτωματική, αν και μπορεί να οδηγήσει σε πνευμονική υπέρταση και 

σοβαρή αναπνευστική ανεπάρκεια 

Rosenberg AM, et al. J Rheumatol 1979; 6: 700-4.

• Μειωμένη διάχυση και περιοριστικό σύνδρομο έχουν αναφερθεί στο 70% των ασθενών 

Prakash UB, et al. Mayo Clin Proc 1985; 60: 813-21. 

• Μπορεί να συνυπάρχει βρογχιολίτιδα

Prakash UB, et al. Mayo Clin Proc 1985; 60: 813-21. 



MCTD – Πνευμονική κυκλοφορία

• Αγγειακές αλλοιώσεις με σημαντική υπερπλασία του έσω χιτώνα των μικρών και μεγάλων

πνευμονικών αγγείων, χωρίς σοβαρές ινωτικές αλλοιώσεις, σε αντίθεση με την συστηματική

σκληροδερμία

• Σπάνια κυψελιδική αιμορραγία

Singsen BH, et al. Am J Med 1980; 68: 710-7.



Αγκυλοποιητική σπονδυλίτιδα

• Φλεγμονώδεις ή/και αυτοάνοσες διαδικασίες υπεύθυνες για την παθογένεια της

• Το 90-95% των Καυκάσιων ασθενών είναι θετικοί για το αντιγόνο HLA-B27

• Σπάνια νόσος (0.1% του γενικού πληθυσμού)

• Συχνότερη στους άντρες

• Πνευμονική συμμετοχή για πρώτη φορά περιγράφηκε το 1941 από τους Dunham and Kautz

Gupta SM, Johnston WH. N Z Med J 1978; 88: 186–8.

Dunham CL, Kautz FG. Am J Med Sci 1941; 201: 232–50.



Αγκυλοποιητική σπονδυλίτιδα-Πνευμονική προσβολή

Kanathur N, et al. Clinics in Chest Medicine 2010; 3: 547-54.
Obstructive Sleep Apnea Syndrome



Αγκυλοποιητική σπονδυλίτιδα - Περιορισμός θωρακικού τοιχώματος

Περιοριστικό σύνδρομο λόγω

Α. Αγκύλωσης των πλευροσπονδυλικών αρθρώσεων

Β. Αγκύλωσης σπονδυλικής στήλης

Γ. Εμπλοκής πρόσθιου μεσοθωρακίου

Wiedemann HP, et al. Clin Chest Med 1989; 10: 677–722.



Νόσος IgG4

• Ο όρος IgG4-RD (related disease) περιλαμβάνει ένα ευρύ φάσμα ινωτικών και φλεγμονωδών

διεργασιών που σχετίζονται με αυξημένα επίπεδα στο αίμα IgG4 ανοσοσφαιρίνης αι μπορούν

να Kamisawa T, et al. Journal of Gastroenterology 2003; 38 :982-4.

• Συχνότερη στους άντρες με μέση ηλικία τα 58 έτη

• Kλινική εικόνα εξαιρετικά ετερογενής

• Mονοεστιακή ή πολυεστιακή νόσος που λαμβάνει την εικόνα ογκόμορφης ή διάχυτης διηθητικής

βλάβης

• 10-20% των ασθενών εμφανίζουν συμμετοχή ενός μόνο οργάνου

Okazaki K, et al. Clinical Reviews in Allergy & Immunology 2011; 41: 126-38.



∆ιαγνωστικά κριτήρια για IgG4-RD

Βιοψία από μάζα μεσοθωρακίου. Λεμφοπλασματοκυτταρική

διήθηση, στροβιλώδης ίνωση και αποφρακτική φλεβίτιδα

(χρώση αιματοξυλίνης-ηωσίνης, μεγέθυνση ×100).



IgG4 - Mεσοθωράκιο

• Η πιο κοινή ενδοθωρακική εκδήλωση της IgG4-RD είναι η μεσοθωρακική και πυλαία

λεμφαδενοπάθεια (στο 40% έως 90% των ασθενών)
Hamano H, et al. Journal of Gastroenterology 2006;41:1197-205.

• O συνδυασμός ινώδους, ή αλλιώς σκληρυντικής μεσοθωρακίτιδας και IgG4-RD είναι αρκετά

σπάνιος, σε αντίθεση με τον πολύ συχνότερο συνδυασμό της με την οπισθοπεριτοναϊκή ίνωση

Μάζα μαλακών μορίων παρά το αορτικό τόξο από ινώδη

μεσοθωρακίτιδα οφειλόμενη σε IgG4-RD.

Rossi SE, et al. Radiographics 2001;21:737-57.



Πνευμονική IgG4-RD - Κλινικά χαρακτηριστικά
• Συμπτώματα από το αναπνευστικό 

• Βήχας, δύσπνοια προσπαθείας και άλγος στο στήθος, έχουν περιγραφεί περίπου στο 50% των 

ασθενών με πνευμονική IgG4-RD

• ∆εν υπάρχουν μελέτες για την αξιολόγηση των παραγόντων κινδύνου για την πνευμονική

συμμετοχή στις IgG4-RD: δεν είναι γνωστό αν και κατά πόσο το κάπνισμα ή η έκθεση σε άλλες

εισπνεόμενες ουσίες μπορούν να αυξήσουν τον κίνδυνο πνευμονικής συμμετοχής

Tsushima K, et al. European Journal of Clinical Investigation 2009; 39: 714-22.



Πνευμονική IgG4-RD – Nόσος αεραγωγών

• Yπάρχουν σπάνιες αναφορές νόσου των αεραγωγών που συνδέεται με IgG4-RD

• Τραχειοβρογχική στένωση

• Eξωτερική πίεση των κεντρικών αεραγωγών εξαιτίας ινώδους μεσοθωρακίτιδας και παρουσία

βρογχεκτασιών

• Οι βρογχεκτασίες στο πλαίσιο αυτό φαίνεται να σχετίζονται με ίνωση υποϋπεζωκοτικά

(βρογχιεκτασίες εξ έλξεως)

Zen Y, et al. The American Journal of Surgical Pathology 2009; 33: 1886-93.



Πνευμονική IgG4-RD – Αγγεία

• Τόσο οι πνευμονικές αρτηρίες όσο και οι φλέβες συμμετέχουν με τοιχωματική φλεγμονή, σε

αντίθεση με τα ευρήματα που συναντώνται στο πάγκρεας, όπου παρατηρείται αποφρακτική

φλεβίτιδα χωρίς συμμετοχή των αρτηριών

• Νεκρωτική αγγειίτιδα δεν παρατηρείται

Shrestha B, et al. The American Journal of Surgical Pathology 2009; 33: 1450-62.



63-χρονη γυναίκα με αυτοάνοση παγκρεατίτιδα που παρουσιάστηκε με βήχα

• Βρογχοσκόπηση: Τραχειοβρογχική στένωση. Ο

βρογχικός βλεννογόνος ήταν οιδηματώδης και με

αυξημένη αγγείωση, θυμίζοντας εικόνα σαρκοείδωσης.

• Σπιρομέτρηση: αποφρακτικό πρότυπο

• CT θώρακα: ενδοθωρακική λεμφαδενοπάθεια και

πάχυνση των βρογχοαγγειακών δομών, που έμοιαζαν με

σαρκοείδωση.

Ito M, et al. ERJ 2009; 33: 680-3.



63-χρονη γυναίκα με αυτοάνοση παγκρεατίτιδα που παρουσιάστηκε με βήχα

An immunohistochemical examination of bronchial biopsy specimen shows dense infiltration

of immunoglobulin G4-positive plasma cells in submucosal area. Scale bar 550 mm.






