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Ασθενής  67 ετών με παρατεινόμενο εμπύρετο απο 4 μήνου  χωρίς 

άλλα συμπτώματα  και : 

 

• Λιγοστά παθολογικά ευρήματα απο την κλινική εξέταση 
(συστολικό φύσημα κορυφής,μη μουσικοί ρόγχοι άμφω και 
μείωση αψ σύστοιχα) 

 

• Αρνητικό εξωτερικό απεικονιστικό έλεγχο (CT θώρακος με 
εμφυσηματικές αλλοιώσεις , U/S κοιλίας με αύξηση της 
ηχογένειας του φλοιού των νεφρών)  
 

• Σε νέο απεικονιστικό έλεγχο με U/S κοιλίας παρουσία ασκιτικής 
συλλογής και πλευτικών συλλογών 

 

 

 



• Eργαστηριακός έλεγχος 

 

  Αναιμία ορθόχρωμη (Hb 7.7 g/dl), θρομβοπενία (20.000/μL), 
σχιστοκύτταρα (4 ΚΟΠ) απουσία σφαιροκυττάρων, αυξημένα 
ΔΕΚ  και  LDH, ευρήματα συμβατά με MAHA 

 

  ONA (Ur 171 mg/dl, Cr 3.9 mg/dl) με άφθονα ερυθρά (χωρίς 
παρουσία κυλίνδρων ή δύσμορφων RBCs) και παρουσία 
λευκώματος και αιμοσφαιρίνης στην γενική ούρων. 

 

 Χαμηλή CRP-TKE, ήπια παράταση aPTT και χαμηλό ινωδογόνο  
και χαμηλό συμπλήρωμα, RF(+) και ΑΝΑ 1:640 με ΑNCA(-) 

 

 



Συνοψίζοντας 

 

  Παρατεινόμενο εμπύρετο 

 

 

  ΜΑΗΑ 

 

 

 ΟΝΑ 

 

 

 

 

 



Αίτια παρατεινόμενου εμπυρέτου 



Αίτια ΟΝΑ 



Αίτια ΜΑΗΑ 

•  ΤΤP/HUS 

•  Φάρμακα 

•  Κακοήθειες 

•  ΔΕΠ 

• Αγγειίτιδες 

• Κακοήθης υπέρταση 

• Σκληρόδερμα 

• ΣΕΛ 

• APS/cAPS 

 



Φαρμακα 

 

Φάρμακα συσχετιζόμενα με MAHA  

1) Quinine 

2) Χημειοθεραπευτικά (Cisplatin,Bevacizumab)   

3) ανοσοκατασταλτικοί παράγοντες (cyclosporine,tacrolimus) 

 

 Ο ασθενής ωστόσο δεν ελάμβανε καμιά φαρμακευτική αγωγή 



ΔΕΠ 

 
• Παράταση aPTT 
χαμηλό ινωδογόνο και  
πυρετό. 
 
• Το καλό επίπεδο επικοινωνίας, το  
γεγονός ότι ήταν  αιμοδυναμικά  
σταθερός με καλό γαλακτικο και η  
απουσία πορφυρικού εξανθήματος, 
αιμορραγικων εκδηλώσεων και   
πολυοργανικής συμμετοχής  μαλλον  
μας απομακρύνουν απο acute DIC. 
 
 Xρόνια ΔΕΠ ?? 
 
 
 
 



Κακοήθειες 

 

 

Οncology (Williston Park). 
2011 sep;25(10):908-14 



Κακοήθειες 

 

 



Κακοήθειες 

Προκαλούν MAHA με δυό πιθανούς μηχανισμούς 

 

1) Chronic DIC 

 

2) Mερική απόφραξη των 
αρτηριολίων απο  tumor 
cell-emboli 

 

 

 



Κακοήθειες 

 

• Στην πλειονότητα των περιπτώσεων το νεόπλασμα είναι ήδη 

γνωστό  

 

• Συνήθως είναι μεταστατικό 

 

• Σπανιότερα η πρώτη  εκδήλωση του νεοπλάσματος μπορεί να 

είναι αυτή της θρομβωτικής μικροαγγειοπάθειας 

 

 

 

 

 

 

 



Κακοήθειες 

 

 

 

 

 

 

 

 



Κακοήθειες 

 

Χαρακτηριστικά των  ασθενών αυτών αποτελούν : 

• Μεγάλη ηλικία 

• Σταδιακή έναρξη των συμπτωμάτων 

• Συμπτωματολογία απο αναπνευστικο 

• Λευκοερυθροβλαστική αντίδραση 

• Ιδιαίτερα αυξημένη LDH 

• Διαταραχές πήξης 

• Μη καλή ανταπόκριση στην πλασμαφαίρεση 

 
Oncology (Williston Park). 2011:25(10):908 

 

 

 

 

 

 



Κακοήθειες 

 

Περαιτέρω έλεγχος με : 

 

• Απεικόνιση κοιλίας-πυέλου με CT 

• Ενδοσκόπηση πεπτικού 

• Νεοπλασματικοί δείκτες 

• Οστεομυελική βιοψία 

 

 



Κακοήθης υπέρταση 

 

Τιμές αρτηριακής πίεσης ( BP >210/130mmHg) με συνοδές βλάβες 
σε όργανα στόχους (εγκέφαλος, νεφροί, καρδιά) και ευρήματα 
ΜΑΗΑ 
 
 
 Ο ασθενής είχε φυσιολογικές τιμές αρτηριακής πίεσης και 

πυρετό  

 



Σκληρόδερμα 

 

Νεφρική κρίση σκληροδέρματος 

• Οξεία ολιγουρική νεφρική ανεπάρκεια 

• Παθολογικό ίζημα ούρων 

• Αυξημένη τιμή αρτηριακής πίεσης (μετρια-επίπεδα κακοήθους 

υπέρτασης)  

• ΜΑΗΑ 

• Συχνότερη στο dcSSc 

 

 



Σκληρόδερμα 

 

• Αν και σπάνια, η πρώτη εκδήλωση του σκληροδέρματος μπορεί να 

είναι η νεφρική κρίση 

 

• Ορισμένοι επίσης ασθενείς μπορει να παραμείνουν νορμοτασικοί η 

απλά να εμφανίζουν τιμές BP μεγαλύτερες του baseline. 

 

 Το φύλο του ασθενή σε συνδυασμό με την μικρή πιθανότητα να 
εκδηλωθεί  η νόσος πρώτα με νεφρική κρίση  ταυτόχρονα με 
φυσιολογική πιέση μάλλον μας απομακρύνουν απο τη διάγνωση 
αυτή 



Αγγειίτιδες 

 

Συνήθως οι αιματολογικές επιπλοκές που παρατηρούνται στα 
πλαίσια αγγειίτιδας είναι: 
 
Αναιμία χρονίας νόσου, θρομβοκυττάρωση  
ή  
Αναιμία/θρομβοπενια σχετιζόμενη με τα φάρμακα 
(κοτριμοξαζολη,κυτταροτοξικά,) ή επιπλοκές αυτών (σήψη)  
 
 Ωστόσο έχουν περιγραφεί περιστατικά με ΜΑΗΑ 
                                                                           
 
 
 British Journal of Rheumatology. 1996;35:377-379 

 



Αγγειίτιδες 

  

Η απουσία πολυσυστηματικών εκδηλώσεων  σε συνδυασμό με 

αρνητικά ΑΝCA  καθιστούν λιγότερη πιθανή της διάγνωση αυτή 

 

 Βέβαια  η ΑΝCA(-) wegener , η οζώδης πολυαρτηρίτιδα και η 

σχετιζόμενη με κρυοσφαιριναιμία αγγειίτιδα δεν μπορούν να 

αποκλειστούν. 



Αγγειίτιδες 

  

Ελεγχος επι ενδείξεων με : 

 

• κρυοσφαιρίνες (δεδομένου και του χαμηλού συμπληρώματος) 

• Βιοψία δέρματος-μυός-αγγείου ή πάσχοντος οργάνου 

• Αγγειογραφία  

 



Αντιφωσφολιπιδικό σύνδρομο 

APS/cAPS 

 

• Σύνδρομο σχετιζόμενο με αρτηριακές-φλεβικές 

θρομβώσεις,υποτροπιάζουσες αποβολές το  πρώτο τρίμηνο και 

παρουσία αντιφωσφολιπιδικών αντισωμάτων  

 

• Μπορεί όμως να εμφανιστούν και αιματολογικές επιπλοκές 

όπως  θρομβοπενία,AIHA, TTP/HUS, HELLP syndrome και 

καταστροφικό APS.   

     Blood Rev. 2008 Jul:22(4):187-94 

 

 



Αντιφωσφολιπιδικό σύνδρομο 

APS/cAPS 

 

• Η μικροαγγειοπαθητική αιμολυτική αναιμία μπορεί να είναι και 
η πρώτη εκδήλωση του συνδρόμου αυτού 

                                                                                                                   Ann Rheum Dis 2004;63:730–736  

 

• H παρουσία των apL εχει αναφερθεί και σε περιστατικά με 
ΤΤP/HUS  με ιδιαίτερη δυσκολία όσον αφορά την διάκριση τους 
και αρκετοί συγγραφείς έχουν αναγνωρίσει πιθανή συσχέτιση 
σε βαθμό μάλιστα που να προτείνουν τον όρο: 
Microangiopathic phospholipid syndrome 

                                                                                           British Journal of Haematology, 149, 292–306  
                                                                                                              Αnn Rheum Dis. 2007;66(4):429-432 



Αντιφωσφολιπιδικό σύνδρομο 

APS/cAPS 

Περαιτέρω έλεγχος με : 

• Aντιπηκτικό Λύκου 

• Αnti-β2GPI 

• Aντισώματα έναντι καρδιολιπίνης 

• VDRL 

• Triplex φλεβών κάτω άκρων  

• CTPA ? 



ΣΕΛ 

 

 Ο Λύκος ως αίτιο θρομβωτικής μικροαγγειοπάθειας (TMA) εχει 

αναφερθεί σε αρκετά case-reports στην διεθνή βιβλιογραφία με 

πιθανέστερους μηχανισμούς : την αγγειίτιδα του Λύκου,το 

αντιφωσφολιπιδικό σύνδρομο (APS, cAPS) και ΤΤP. 

 

 

 

 



ΣΕΛ 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



ΣΕΛ 

 
• Πιο συγκεκριμένα θρομβωτική μικροαγγειοπάθεια εχει 

αναφερθεί σε ποσοστό εως και  2% των ασθενών με Λύκο 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

Lupus. 2009 Jan:18(1):16-21 



ΣΕΛ 

 

• Μάλιστα οι λοιμώξεις αναφέρεται ότι μπορούν να 
πυροδοτήσουν οχι μόνο flair-up του Λύκου αλλα και ΤΜΑ στους 
ασθενείς αυτούς. 



ΣΕΛ 

 

Literature-review 105 περιπτώσεων ΤΜΑ σε ασθενείς με ΣΕΛ 
σύμφωνα με το οποίο: 
 
• Η διάγνωση του ΣΕΛ ετέθη ταυτόχρονα με ΤΤP/HUS στο 45.7% 

η ακολούθησε αυτήν της ΤΜΑ σε ποστοστό 3.8% 
• Το 83.8% είχαν νεφρική συμμετοχή 
• Η συνδυασμένη θεραπεία (Πλασμαφαίρεση 

+κορτικοειδή/κυτταροτοξικοί παράγοντες) πέτυχε υψηλότερα 
ποσοστά ύφεσης 

 

Clin Rheumatol (2014) 33:419–427  

 

 



ΣΕΛ 

 

Συμπερασματικά: 

1) TTP/HUS μπορει να συμβεί στο 2% των ασθενών με Λύκο 

2)  Λοιμώξεις μπορούν να αποτελέσουν triggering-factor για ΤΤP-

HUS στους ασθενείς αυτούς 

3) Η διάγνωση του Λύκου μπορεί να έπεται ή να τεθεί κατα την 

διάγνωση ΤΤP-HUS σε ποσοστό 50% 

4) Η νεφρική συμμετοχή είναι πολύ συχνή 

5)  Συνδυαστική θεραπεία ειναι πιο αποτελεσματική 



ΣΕΛ 

 

O ασθενής παρουσιάζει παρατεινόμενο εμπύρετο και : 

• Θετικά  ΑΝΑ 1:640 

• Xαμηλό συμπλήρωμα C3,C4 

• Παράταση aPTT 

•  Πλευριτική και ασκιτική συλλογή 

• Νεφρική ανεπάρκεια 

• Λεμφοπενία/θρομβοπενία 

 

 

 

 





ΣΕΛ 

Περαιτέρω έλεγχος  με : 

 

• Anti-dsDNA 

• Anti-SM 

• Coombs 

• Aντιφωσφολιπιδικα αντισώματα  

• Βιοψία νεφρού? 



TTP/HUS 

 

Η διάκριση των δύο αυτών νοσημάτων βασιζόμενη σε  κλινικά 
κριτήρια ενδέχεται να είναι αδύνατη καθώς  το  ΗUS  μπορεί να 
έχει εξωνεφρικές εκδηλώσεις και αντίστοιχα η TTP  να 
προσβάλλει τους νεφρούς. 
 
 Παθοφυσιολογικά η TTP χαρακτηρίζεται απο  μειωμένη 
δραστικότητα της μεταλλοπρωτεάσης ADAMTS13 η οποία διασπά 
τα πολυμερή Von Willebrand 
 
Ενώ στο HUS  η κυρίαρχη διαταραχή είναι η άκριτη ενεργοποίηση 
της εναλλακτικής οδού του  συμπληρώματος με τελικό 
αποτέλεσμα την δημιουργία του MAC στις μεμβράνες των 
κυττάρων 
 
 

 

 



ΤΤP/HUS 

Στο περιστατικό μας αφού αποκλείσουμε τα συγγενή αίτια 

σκεφτόμαστε : 

 
• Ιδιοπαθές ΤΤP/HUS 
 
• Λοιμώξεις  (shiga toxin- e.coli, HIV, Strep.pneumοniae, other 

infections) 
 
• Φαρμακα (quinine,χημειοθεραπευτικα) 
 
• Αυτοάνοσα νοσήματα (ΣΕΛ,αντιφωσφολιπιδικο σύνδρομο) 

 
• κακοήθειες 

 



ΤΤP/HUS 

 



Πιθανές διαγνώσεις 

 

1) ΤΤP/ΗUS  δευτεροπαθές σε έδαφος κακοήθειας,λοίμωξης ή 

αυτοάνοσου νοσήματος 

 

2) ΣΕΛ 

 

3) Κακοήθεια 
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