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ΗΠΑΤΟΣΠΛΗΝΟΜΕΓΑΛΙΑ-
ΛΕΜΦΑΔΕΝΟΠΑΘΕΙΑ ΚΑΙ 

ΠΡΩΤΟΔΙΑΓΝΩΣΗ HIV 
 

ΤΜΗΜΑ ΛΟΙΜΩΞΕΩΝ ΓΝΑ Ο ΕΥΑΓΓΕΛΙΣΜΟΣ 
Παρουσίαση περιστατικού: Τσεπέλη Μελπομένη,Παθολόγος,Εξειδικευόμενη 
Λοιμωξιολογίας 
Διαφορική Διάγνωση και Σχολιασμός : Τσίμπρης Γεώργιος,Παθολόγος,Εξειδικευόμενος 
Λοιμωξιολογίας 



ΠΑΡΟΥΣΑ ΝΟΣΟΣ 

• Άνδρας, 47 ετών, Έλληνας 
• Από τριμήνου, δεκατική πυρετική κίνηση 
• Από 20ημέρου εμπύρετο με Θ έως 39οC με ρίγος-

κακουχία 
• Χορήγηση λεβοφλοξασίνης προ εισαγωγής χωρίς 

κλινική βελτίωση 

 



ΑΤΟΜΙΚΟ ΑΝΑΜΝΗΣΤΙΚΟ 

• Ελεύθερο 
• Καπνιστής (20py) 



ΑΝΤΙΚΕΙΜΕΝΙΚΗ ΕΞΕΤΑΣΗ 

• ΑΠ=120/70mmHg, σφύξεις=120/min, 
SpO2=96%(FiO2=21%), 

• Θ=38,5 C-όψη πάσχοντος 
• Αναπνευστικό ψιθύρισμα: κ.φ. 
• S1S2: κ.φ. 
• Κοιλία: μαλακή-ευπίεστη-ανώδυνη, με παρόντες 

εντερικούς ήχους 
• Νευρολογική εξέταση: κ.φ. 



ΑΝΤΙΚΕΙΜΕΝΙΚΗ ΕΞΕΤΑΣΗ 

 
• Εικόνα μυκητίασης στοματικής κοιλότητας 
• Ήπαρ: 4 cm κάτωθεν του ΔΕ πλευριτικού τόξου  
• Σπλην: 3 cm κάτωθεν του ΑΡ υποχονδρίου 
• Γενικευμένη λεμφαδενοπάθεια με μαλακούς, 

ανώδυνους, ευκίνητους, λεμφαδένες 
(τραχηλικούς-υπερκλείδιους-μασχαλιαίους-
βουβωνικούς), μεγίστης διαμέτρου 2 εκ.  



ΠΡΟΣΚΟΜΙΖΕΙ ΕΡΓΑΣΤΗΡΙΑΚΟ 
ΕΛΕΓΧΟ… 

• WBC=6000/μL,POLY=3200/μL-LYM=1700/Μl 
• Hb/Hct=10,2g/dL/31%,MCV/MCH=89,5fL/29,5pg/cell,ΔΕ

Κ=0,80% 
• PLT=70000/μL, 
• ΤΚΕ=70mm/h,CRP=17mg/dL 
• Ur=36mg/dL, Cr=0,79mg/dL 
• Glu=100mg/dL 
• UA=4mg/dL 
• SGOT=43IU/L,SGPT=24IU/L,γ-

GT=77IU/L,TBIL=0,60mg/dL,LDH=147IU/L 
• FER=1406ng/mL 
• Abs EBV-CMV-Βρουκέλλα(WRIGHT)-Λεισμάνια:αρνητικά 

 



ΚΑΙ ΑΠΕΙΚΟΝΙΣΤΙΚΟ ΕΛΕΓΧΟ… 

• CT ΘΩΡΑΚΟΣ:διογκωμένοι λεμφαδένες 
(μασχαλιαίοι-μεσοθωρακίου-πυλαίοι-
υποτροπιδικός (2,8Χ1,7 εκ.) 

• CT ΚΟΙΛΙΑΣ: ηπατομεγαλία 
(23εκ.),σπληνομεγαλία (15,5 εκ.), διογκωμένοι 
λεμφαδένες παραορτικοί (2εκ.)-λαγόνιοι (2εκ.)-
βουβωνικοί 



ΠΑΡΑΠΟΜΠΗ ΣΤΟ ΝΟΣΟΚΟΜΕΙΟ… 

• Επιμονή εμπυρέτου 
• HIV Elisa (+) 

 
 
• Επιβεβαίωση με W.B. 
• CD4=263 cells/μL  , HIV copies=170000/ml 



ΕΡΓΑΣΤΗΡΙΑΚΟΣ ΕΛΕΓΧΟΣ 
ΕΙΣΑΓΩΓΗΣ 

• WBC=8190/μL,POLY=3560/μL-LYM=3300/Μl 
• Hb/Hct=6,4g/dL/18,3%,MCV/MCH=81fL/28,3pg/cell,

ΔΕΚ=2,28% 
• PLT=100000/μL, 
• ΤΚΕ=45mm/h,CRP=9,6mg/dL 
• Ur=24mg/dL,Cr=0,6mg/dL 
• Glu=101mg/dL 
• UA=3mg/dL 
• SGOT=34IU/L,SGPT=21IU/L,γ-

GT=59IU/L,TBIL=0,42mg/dL,LDH=220IU/L 

 



ΛΟΙΠΟΣ ΕΡΓΑΣΤΗΡΙΑΚΟΣ ΕΛΕΓΧΟΣ 

• EBV,CMV,ParvoB19,Borellia,RPR,FTA,Brucella,
Wright,Coxiella,Leishmania,Toxo: αρνητικά 

• Καλλιέργειες αίματος για κοινά και β-Koch, 
καλλιέργειες ούρων: αρνητικές 

• Fer=1995ng/ml, 
• απτοσφαιρίνες=2,50g/l(φ.τ. 0,32-1,99) 
• ψυχροσυγκολλητίνες: αρνητικό 



ΛΟΙΠΟΣ ΕΡΓΑΣΤΗΡΙΑΚΟΣ ΕΛΕΓΧΟΣ 

• Λευκώματα=5,5 g/dl,Αλβουμίνη=2,1 g/dl 
• Ηλεκτροφόρηση λευκωμάτων: διάχυτη 

υπεργαμμασφαιριναιμία 
• Γενική ούρων : κ.φ. 
• Ag κρυπτοκόκκου : αρνητικό 

 



ΠΟΡΕΙΑ ΝΟΣΟΥ 

• ΟΜΒ με αρνητική PCR Leishmania μυελού 
οστών και καλλιέργεια Μ.Ο. για β-Koch 

• Ανοσοφαινότυπος Μ.Ο. : μονοκλωνικός 
πληθυσμός Β λεμφοκυττάρων (κ ελαφρών 
αλύσεων) σε ποσοστό 11% 

• Βιοψία βουβωνικού λεμφαδένα μη 
διαγνωστικό υλικό 
 



ΠΟΡΕΙΑ ΝΟΣΟΥ 

• Έναρξη αντιρετροϊκής αγωγής 
(tenofovir/emtricitabine/dolutegravir) με, 
αρχικά, καλύτερη ανοχή εμπυρέτου 

• Ασυμπτωματικός με καθημερινή πυρετική 
κίνηση 

• Περαιτέρω πτώση αιματοκρίτη (μεταγγίσεις 
ΜΣΕ) και αιμοπεταλίων 



ΠΕΡΑΙΤΕΡΩ ΕΛΕΓΧΟΣ 

• Βιοψία υπό U/S έλεγχο υπερκλείδιου 
λεμφαδένα :HHV8+ συνδεόμενης 
πολυκεντρικής νόσου Castleman επί 
εδάφους ανοσοκαταστολής 

• PCR HHV8 (πλάσμα)=14000000 copies/ml 



ΟΜΒ 

• Διήθηση στο πλαίσιο HHV8+ συνδεόμενης 
πολυκεντρικής νόσου Castleman επί εδάφους 
ανοσοκαταστολής 

• Στοιχεία αιμοφαγοκυττάρωσης 
• Μη ανίχνευση EBV 
• Αξιόλογη υπερπλασία μυελικής και 

μεγακαρυοκυτταρικής σειράς και μετρίου 
βαθμού απώθηση ερυθράς σειράς στα 
πλαίσια HIV-συνδεόμενης μυελοπάθειας 
 



ΕΝΑΡΞΗ ΘΕΡΑΠΕΥΤΙΚΗΣ ΑΓΩΓΗΣ 
ΝΟΣΟΥ CASTLEMAN 

 
 
 

• Rituximab και Etoposide 
 



ΕΚΒΑΣΗ 

 
 

…Κατά την έναρξη χορήγησης Rituximab  σημειώθηκε 
υποξυγοναιμία-υπόταση-πτώση επιπέδου συνειδήσεως… 



ΕΚΒΑΣΗ 

• Λεμφοκυττάρωση: 16000/μL 
• Ht: 15%, 
• PLT: 10000/μL 
• UA: 9mg/dl 
• LDH: 1500 mg/dl 
• Cr: 1,3mg/dl από 0,7 mg/dl  
• CRP: 30 mg/dl 
• εμμένουσα υπογλυκαιμία & γαλακτική οξέωση 



ΕΚΒΑΣΗ 

• Διασωλήνωση 
• Ο ασθενής απεβίωσε 

 



Βάση διαφοροδιάγνωσης 

•  ΗIV(+), CD4=263/μl, HIV RNA=1,75 *105 copies/ml 
• Πυρετός αγνώστου αιτιολογίας με συνοδό  κακουχία, 

γενικευμένη ανώδυνη λεμφαδενοπάθεια, καντιτιασική 
στοματιτίδα (thrush), και ηπατοσπληνομεγαλία 

• Κυτταροπενία (αναιμία - θρομβοπενία), ήπια διάχυτη 
υπεργαμμασφαιριναιμία, υπαλβουμιναιμία 

• Άνοδος δεικτών φλεγμονής (CRP, TKE, φερριτίνη, ινωδογόνο) 
• Προηγηθείσα λήψη αντιβίωσης (levofloxacin) χωρίς ύφεση 

εκδηλώσεων  
 





FUO και HIV 

• Φυματίωση, Άτυπη μυκοβακτηριαδική λοίμωξη (MAC) 
• NHL 
• Λεϊσμανίαση  
• Λιγότερο συχνά: CMV, PCP, φάρμακα 

 

CD4=263/μl 
(στάδιο Β2)  

ΑΝΕΞΑΡΤΗΤΕΣ CD4:  
• TB 
• LEISHMANIASIS 
• HHV-8 RELATED 

DISORDERS 
(ΚS,MCD), 

• CMV 
• Συστηματικά 

Λεμφώματα  
• υποτροπιάζουσα 

βακτηριακή 
πνευμονία 



HIV και κυτταροπενίες (1) 



HIV και κυτταροπενίες (2) 



AMΙΓΗΣ ΑΠΛΑΣΙΑ ΤΗΣ ΕΡΥΘΡΑΣ ΣΕΙΡΑΣ(RPCA) 



Διαφοροδιάγνωση (1) Λοιμώξεις 

• ΤΒ (ΠΝΕΥΜΟΝΙΚΗ-ΕΞΩΠΝΕΥΜΟΝΙΚΗ-ΚΕΓΧΡΟΕΙΔΗΣ) 
• ΒΡΟΥΚΕΛΛΩΣΗ 
• ΕΝΔΟΚΑΡΔΙΤΙΔΑ 
• ΛΕΙΣΜΑΝΙΑΣΗ 
• ΣΥΣΤΗΜΑΤΙΚΗ ΜΥΚΗΤΙΑΣΗ (ΚΑΝΤΙΝΤΙΑΣΗ, ΚΡΥΠΤΟΚΟΚΚΩΣΗ, 

ΕΝΔΗΜΙΚΟΙ ΜΥΚΗΤΕΣ) 
• ΣΥΦΙΛΗ (ΔΕΥΤΕΡΟΓΕΝΗΣ) 
• ΤΟΞΟΠΛΑΣΜΩΣΗ 
• ΕΛΟΝΟΣΙΑ 
• ΑΤΥΠΗ ΜΥΚΟΒΑΚΤΗΡΙΔΙΑΚΗ ΛΟΙΜΩΞΗ(MAC) 
• ΙΩΣΕΙΣ (EBV, CMV, VZV, HHV-6, HHV-8, adenovirus, parvovirus, HBV, 

HCV, HIV) 
• BARTONELLOSIS, SALMONELLOSIS 

 



Διαφοροδιάγνωση (2): ΑΝΟΣΟΛΟΓΙΚΑ 
ΝΟΣΗΜΑΤΑ 

• ΣΕΛ 
• ΝΟΣΟΣ STILL ENHΛΙΚΩΝ, KAWASAKI, KIKUCHI+ Macrophage activation 

syndrome (MAS) 
• RA+ Felty Syndrome  ή ΜΑS 
• ΣΑΡΚΟΕΙΔΩΣΗ 
• ΙGg4 related disease 
• ΑΓΓΕΙΪΤΙΔΕΣ 

 



Διαφοροδιάγνωση (3): ΚΑΚΟΗΘΗ ΝΟΣΗΜΑΤΑ 

• ΛΕΜΦΩΜΑΤΑ (Ηigh grade NHL, αγγειοανοσοβλαστικό Τ-λέμφωμα, HL, 
PEL) 

•  FDCS(Follicullar Dendritic Cell Sarcoma) 
• ΛΕΥΧΑΙΜΙΕΣ 
• ΠΛΑΣΜΑΤΟΚΥΤΤΑΡΙΚΕΣ ΔΥΣΚΡΑΣΙΕΣ (ΠΜ- ΑΜΥΛΟΕΙΔΩΣΗ- POEMS) 
• ΓΕΝΙΚΕΥΜΕΝΟ ΣΑΡΚΩΜΑ KAPOSI  



Διαφοροδιάγνωση (4): ΑΛΛΑ ΝΟΣΗΜΑΤΑ 

• Αιμοφαγοκυτταρικό Σύνδρομο (Πρωτοπαθές- Δευτεροπαθές σε λοίμωξη, 
ανοσολογικό αίτιο, κακοήθεια) 

• Nόσος Castleman 
• Αutoimmune Lymphoproliferative Disease (ALS) 
• Φάρμακα (αντιεπιληπτικά, β-λακταμικά, αλλοπουρινόλη) 







ΕΡΓΑΣΤΗΡΙΑΚΑ ΕΥΡΗΜΑΤΑ (1) 
 

• ΑΝΑ, Rf (-), C3, C4  κφ,  anti-dsDNA (-),κρυοσφαιρίνες (-) 
• Coombs άμεση και έμμεση (-) ,απτοσφαιρίνες κφ, ψυχροσυγκολλητίνες (-

),Β12 ,φυλλικό  κφ 
• Υπέρηχος καρδιάς χωρίς εκβλαστήσεις, μόλις υποσημαινόμενη 

περικαρδιακή συλλογή, EF=60% 
• Kαλλιέργειες αίματος για κοινά βακτήρια, brucella, μύκητες, 

μυκοβακτηρίδια: στείρες 
• Mantoux 3 mm (-),Quantiferon(-)  
• Έλεγχος για ηπατίτιδες (-)  
• Επίχρισμα περιφερικού αίματος: χωρίς βλαστικά ή λεμφωματικά κύτταρα 

,παχιά σταγόνα/λεπτή στιβάδα (-) για  πλασμώδιο,σχιστοκύτταρα (-
),ΔΕΚ=2 % 

• Αντισώματα για  Βartonella henselae/quintana (-), Widal (-) 
• Λεύκωμα ούρων 24h =200 mg/dL,TG= 250  mg/dL ,CHOL=120 mg/dL 

 



PCR Parvovirus B19: Μη ανιχνεύσιμο 



ΑΠΕΙΚΟΝΙΣΤΙΚΟΣ ΕΛΕΓΧΟΣ 



ΤΕΛΙΚΗ ΔΙΑΦΟΡΟΔΙΑΓΝΩΣΗ 

• ΦΥΜΑΤΙΩΣΗ 
• ΝΟΣΟΣ  STILL-MAS 
• HLH (HIV, λέμφωμα, άλλο?) 
• ΜULTICENTRIC CASTLEMAN DISEASE 
• ΛΕΜΦΟΥΠΕΡΠΛΑΣΤΙΚΟ ΝΟΣΗΜΑ 
• ΣΥΝΔΡΟΜΟ ΠΡΩΤΟΛΟΙΜΩΞΗΣ ΑΠΟ ΗΙV 



 ΟΞΥ ΡΕΤΡΟΪΚΟ ΣΥΝΔΡΟΜΟ 

•  + :Συμβατή κλινική εικόνα 
•  - : παρατεταμένη διάρκεια συμπτωμάτων, σχετικά χαμηλό 

ιϊκό φορτίο 
• Διάγνωση εξ΄ αποκλεισμού άλλων αιτίων 



TB KAI HIV 

• Συχνές εξωπνευμονικές εντοπίσεις (λεμφαδένες, ήπαρ, σπλήνας ,διάχυτη 
νόσος) κυρίως σε προχωρημένη ανοσοκαταστολή 

• Πιο τυπική εικόνα επί CD4 > 350/μL 
• ΑFB ευαισθησία 50-60% 
• Χαμηλή ευαισθησία TST, IGRAs 
• Καλλιέργειες αίματος-μυελού, ΟΜΒ, βιοψία λεμφαδένα έχουν 

υψηλότερη απόδοση  



STILL’S DISEASE- DIAGNOSTIC CRITERIA 
(Yamaguchi) 



Αιμοφαγοκυτταρικό σύνδρομο (HLH) Διαγνωστικά 
κριτήρια 

Five of the following eight findings: 
• Fever ≥38.5°C 
• Splenomegaly 
• Peripheral blood cytopenia, with at least two of the following: hemoglobin 

<9 g/dL (for infants <4 weeks, hemoglobin <10 g/dL); platelets 
<100,000/microL; absolute neutrophil count <1000/microL 

• Hypertriglyceridemia (fasting triglycerides >265 mg/dL) and/or 
hypofibrinogenemia (fibrinogen <150 mg/dL) 

• Hemophagocytosis in bone marrow, spleen, lymph node, or liver 
• Low or absent NK cell activity 
• Ferritin >500 ng/mL (the author prefers to consider a ferritin >3000 ng/mL 

as more indicative of HLH [82]) 
• Elevated soluble CD25 (soluble IL-2 receptor alpha [sIL-2R]) two standard 

deviations above age-adjusted laboratory-specific norms 
• 4/8 κριτήρια 

 



MULTICENTRIC CASTLEMAN DISEASE(MCD) –
Λεμφοϋπερπλαστικά 

• MCD: συμβατή κλινική εικόνα ,συνήθως  Hb>8 g/dL, LDH και ηπατικά 
ένζυμα αυξημένα, απαραίτητη η διενέργεια βιοψίας λεμφαδένα για τη 
διάγνωση της 
 

• Λεμφοϋπερπλαστικό νόσημα(ΝΗ L,HL, λευχαιμία): συμβατή η 
κλινική εικόνα με εξαίρεση τη φυσιολογική LDH, απαιτείται ΟΜΒ ή/και 
βιοψία λεμφαδένα 

• Primary effusion lymphoma (PEL): απουσία ορογονίτιδας, αρθρικής 
προσβολής  δεν συνάδει με διάγνωση 



Πορεία νόσου 

• Επιμονή εμπύρετου , επιδείνωση κυτταροπενίας(αναιμίας χρήζουσας 
μεταγγίσεων και θρομβοπενίας) 

• Αιμοδυναμικά σταθερός 
• Διενέργεια ΟΜΒ 
• Βιοψία βουβωνικού λεμφαδένα: μη διαγνωστικό υλικό 
• Εκκρεμεί οστεομυελική βιοψία, προγραμματισμός για βιοψία άλλου 

λεμφαδένα 
• Ολοκλήρωση αγωγής με φλουκοναζόλη για μυκητιασική στοματίτιδα 
• Έναρξη ART (TDF/FTC/DTG) (10η ημέρα νοσηλείας)  



• ΜΥΕΛΙΚΟ ΕΠΙΧΡΙΣΜΑ: (-) 
ΓΙΑ ΛΕΙΣΜΑΝΙΑ, 
ΜΥΚΟΒΑΚΤΗΡΙΔΙΑ 

• PCR Leishmania (-) 
• ΚΑΛΛΙΕΡΓΕΙΑ ΜΥΕΛΟΥ:  (-) 

ΓΙΑ ΚΟΙΝΑ, ΒΡΟΥΚΕΛΛΑ, 
ΜΥΚΟΒΑΚΤΗΡΙΔΙΑ 



ΒΙΟΨΙΑ ΥΠΕΡΚΛΕΙΔΙΟΥ ΛΕΜΦΑΔΕΝΑ 

 
 



ΟΜΒ 

 



ΟΜΒ 

• Διήθηση στα πλαίσια HHV8+ συνδεόμενης 
πολυκεντρικής νόσου Castleman επί 
εδάφους ανοσοκαταστολής 

• Στοιχεία αιμοφαγοκυττάρωσης 
• Μη ανίχνευση EBV 
• Αξιόλογη υπερπλασία μυελικής και 

μεγακαρυοκυτταρικής σειράς και μετρίου 
βαθμού απώθηση ερυθράς σειράς στα 
πλαίσια HIV-συνδεόμενης μυελοπάθειας 
 



ΤΕΛΙΚΗ ΔΙΑΓΝΩΣΗ: πολυκεντρική νόσος Castleman HHV8 + με συνοδό 
αιμοφαγοκυτταρικό σύνδρομο 



The types of CD 
• CD can be divided into two 

main pathological subtypes: 
– Unicentric CD (UCD), 

which has localised 
lymphadenopathy in one 
lymph node site. Usually 
successfully treated by 
surgical excision. 

– Multicentric CD (MCD), 
which has multifocal 
lymphadenopathy and 
plasma cell infiltration in 
the affected lymph nodes. 
Patients are more 
symptomatic than UCD 
sufferers. 
MCD i fth lifid 

    
    
  



The types of MCD 
• Multicentric CD (MCD) subsets 

are: 

• HHV-8 positive MCD 

• POEMS-associated MCD 

– Polyneuropathy, 

organomegaly, 

endocrinopathy, M proteins 

and skin changes (POEMS) 

and HHV-8 negative MCD is 

caused by an underlying 

disorder involving 

monocloncal plasma cells.  

• Idiopathic MCD (iMCD) 

     

    

1. Castleman Disease Collaborative Network: About Castleman Disease. Available at: www.cdcn.org/about-
castleman-disease [accessed Aug 2019]. 2. Fajgenbaum DC. Blood 2018; 132(22): 2323–2330. 3. Kaur H, et 
al. Fed Pract 2015; 32(Suppl 7): 41S–46S. 4. Wang HW, et al. Semin Diagn Pathol 2016; 33: 294–306 



HHV-8 associated MCCD 

• ΕΠΙΔΗΜΙΟΛΟΓΙΑ: 25 % των περιπτώσεων CD, η πλειονότητα αφορά 
οροθετικούς και λιγότερο άλλου είδους ανοσοκαταστολή 

• 50-65% άνδρες 
•  Aιτιοπαθογένεια: HHV-8( λυτική φάση) με παραγωγή vIL -6   
• ΚΛΙΝΙΚΗ ΕΙΚΟΝΑ:  Πυρετός, διάχυτη λεμφαδενοπάθεια, σπληνομεγαλία, 

ηπατομεγαλία, πνευμονικές εκδηλώσεις, οιδήματα, ασκίτης, συνύπαρξη 
KS στο 70%   

• ΕΡΓΑΣΤΗΡΙΑΚΑ ΕΥΡΗΜΑΤΑ: αναιμία (σπάνια Hb < 8g/dl), θρομβοπενία ή 
θρομβοκυττάρωση, πολυκλωνική υπεργαμμασφαιριναιμία και 
υπαλβουμιναιμία, αυξημένη LHD, TKE, CRP,  (συσχέτιση με IL-6), 
παρουσία αυτοαντισωμάτων  





HHV8 associated Multicentric 
Castleman disease 

• Usually occurs after the 1st 
year of HAART (highly active 
antiretroviral therapy) in patients 
with undetectable HIV-viral 
load and normal CD4 

• Elevations in vIL-6 coincided 
with the development of 
severe symptoms of 
inflammation 

• Clinical course of HHV8-
associated MCD in HIV infected 
patients is characterized by 
recurrent attacks with systemic 
symptoms, lymphadenopathy, 
splenomegaly, and cytopenia 

• Inflammatory attacks 
associated with high HHV8-
viral plasma load 

Carbone A, et al. Int J Cancer 2015;13  

HIV associated MCCD 

• 50-65% ενήλικες 
άνδρες 

• Αυξημένη επίπτωση 
μετά την έναρξη της 
ΑRT σε αντίθεση με 
μείωση επίπτωσης  
ΚS 

• RFs :CD4>200, >33 
years old,  μη 
Καυκάσια φυλή 



ΑΠΕΙΚΟΝΙΣΤΙΚΟΣ ΕΛΕΓΧΟΣ 

• Απεικονιστικά ευρήματα: Σε ακτινογραφία θώρακος πνευμονικά 
διηθήματα, διεύρυνση μεσοθωρακίου, πλευριτικές συλλογές 

•  CT  θώρακος – κοιλίας: λεμφαδενοπάθεια μεσοθωρακίου και  
υπερκλειδιων,μασχαλιαίων μεσεντερίων, παραορτικών,λαγόνιων και 
βουβωνικών λεμφαδένων 

• PET CT SUVmax = 4,8 



Διαφοροδιάγνωση  

1. Fajgenbaum DC, et al. Blood 2017; 129(12): 1646–1657 

Infections Autoimmune disease Malignancies 
Human herpesvirus 8 
(HHV-8) infection 

Systemic lupus 
erythematosus (SLA) 

Lymphoma (Hodgkin and 
non-Hodgkin) 

Infectious mononucleosis 
(IM, mono) or chronic 
active Epstein-Barr virus 
(EBV) 

Rheumatoid arthritis (RA) Multiple myeloma 

Inflammation and 
adenopathy caused by 
uncontrolled infection 

Adult-onset still disease Primary lymph node 
plasmacytoma 

Juvenile Idiopathic 
Arthritis (JIA) 

Follicular dendritic cell 
(FDC) sarcoma 

Autoimmune 
lymphoproliferative 
syndrome 

POEMS (polyneuropathy, 
organomegaly, 
endocrinopathy, M-
proteins, skin changes) 
syndrome* 

*MCD patients with POEMS are distinguished from iMCD because POEMS has a different natural history and therapeutic 
approach from iMCD 



ΔΙΑΓΝΩΣΗ 

• Gold standard:βιοψία πάσχοντος λεμφαδένα  με ανεύρεση 
πλασμαβλαστών με ανοσοϊστοχημεία θετική για LANA-1(Latency 
Associated Nuclear Antigen), PCR  HHV-8(+)  DNA στον ορό 

• Έλεγχος για  ΗΙV 
• IL-6, VEGF ( συσχέτιση με ενεργότητα νόσου ) 

 

 



Histopathologic features of Castleman Disease 

Hyaline/Vas
cular type 

Plasma Cell          
type 

Fajgenbaum DC et al. Blood 2017;129(12):1  



Θεραπεία 

• Σε HIV (+):  έναρξη 
αντιρετροϊκής 
αγωγής σε όλες τις 
περιπτώσεις  

• Αντιϊκή αγωγή 
έναντι του HHV8 
(γανκυκλοβίρη) επί 
CD4 < 200/μl 



Πρόγνωση 

• Κυμαινομένη (ήπιες μορφές έως κεραυνοβόλο πορεία) 
• Κίνδυνος εξέλιξης σε λέμφωμα, σάρκωμα Kaposi 
• Η θεραπεία με Rituximab μειώνει την πιθανότητα εξέλιξης σε 

λέμφωμα  



HHV-8 RELATED DISORDERS 
 

• Σύνδρομο λοιμώδους μονοπυρήνωσης σε ανοσοεπαρκή 
παιδιά και  εφήβους 

• MCCD 
• Kaposi Sarcoma 
• Primary Effusion Lymphoma(PEL) 
• KICS (KAPOSI SARCOMA ASSOCIATED HERPESVIRUS 

INFLAMMATORY CYTOKINE SYNDROME) 
• Λιγότερο τεκμηριωμένες συσχετίσεις:κοινή πέμφιγα, 

σαρκοείδωση, πολλαπλούν μυέλωμα,σαρκοείδωση, ΣΔ 
επιρρεπής  σε κέτωση 



KICS (KAPOSI SARCOMA ASSOCIATED HERPESVIRUS 
INFLAMMATORY CYTOKINE SYNDROME) 

 



KICS (KAPOSI SARCOMA ASSOCIATED HERPESVIRUS 
INFLAMMATORY CYTOKINE SYNDROME)  

 



 Πορεία Νόσου 

• ‘Έναρξη αγωγής με Rituximab – Etoposide (25η μέρα νοσηλείας) κατόπιν 
αιματολογικής εκτίμησης 

 
Ραγδαία επιδείνωση ασθενούς 1 ώρα μετά την χορήγηση Rituximab: Πτώση 
επιπέδου συνείδησης, ανθεκτική καταπληξία, υποξία, διασωλήνωση  
θάνατος εντός 12 ωρών  



?  
 

• Tumor Lysis Syndrome(TLS)- ARDS  
• Cytokine Storm(CRS) μετά θεραπεία με βιολογικό παράγοντα 
• Αναφυλακτική αντίδραση 
• Κεραυνοβόλος σηπτική καταπληξία - capillary leak syndrome 
• IRIS(προυπαρχουσα CD ή  unmasking σε λανθάνουσα 

κατάσταση) 
• Ραγδαία μετατροπή σε  PEL/high-grade NHL/KICS 

 



 
 
 
 
 

•  EYΧΑΡΙΣΤΟΥΜΕ ΓΙΑ ΤΗΝ ΠΡΟΣΟΧΗ ΣΑΣ 
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