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Σύνοψη περιστατικού

• Γυναίκα 21 ετών με ατομικό αναμνηστικό Αρτηριακής Υπέρτασης
• Ισχαιμικό αγγειακό επεισόδιο – MRI: πολλαπλές εστίες στη λευκή 
ουσία του ΑΡ εγκεφαλικού ημισφαιρίου και μια εστία στο φλοιό του ΑΡ 
μετωπιαίου λοβού

• Αγγειογραφία (MRA και DSA): προσβολή ενδοκράνιου τμήματος έσω 
καρωτίδας, πρόσθιας και μέσης εγκεφαλικής αρτηρίας ΑΡ, νεφρικών 
αρτηριών άμφω

• Απουσία συστηματικών συμπτωμάτων και εργαστηριακών δεικτών 
φλεγμονής, φυσιολογική νεφρική λειτουργία  



Ισχαιμικά αγγειακά επεισόδια

• ΘρομβωτικάΘρομβωτικά

• Εμβολικά

(αρρυθμίες, βαλβιδοπάθειες, διάταση ΑΡ κοιλοτήτων κλπ)

• Υποάρδευση

• Αιματολογικές διαταραχές 

(μυελουπερπλαστικά σύνδρομα διαταραχές πηκτικότητας)(μυελουπερπλαστικά σύνδρομα, διαταραχές πηκτικότητας)



Θρομβωτικά αγγειακά επεισόδια
• Αθηροσκλήρωση

Α ύ• Αγγειοσύσπαση

• Διαχωρισμός

• Ινομυώδης Δυσπλασία

• Νόσος Moyamoya

• Αγγειίτιδες

• Συγγενείς διαταραχές (διαταραχές συνδετικού ιστού, νόσος Fabry, CADASIL, MELAS)

• Λοιμώξεις (VZV, CMV, HIV, tuberculosis, σύφιλη)

• Τοξικές ουσίες (ηρωίνη, κοκαίνη, αμφεταμίνες)



Ταξινόμηση Αγγειίτιδων 
(Chapel Hill Consensus Conference 2012) ( p )

• Αρτηριίτιδα Takayasu
• Γιγαντοκυτταρική Αρτηριίτιδα

Μεγάλων αγγείων

• Οζώδης Πολυαρτηριίτιδα
Μ ί   ί

ζ ης ρ ηρ
• Νόσος Kawasaki

Μεσαίων αγγείων

• Σχετιζόμενες με ANCA
• Mικροσκοπική Πολυαγγειίτιδαρ ή γγ
• Κοκκιωμάτωση με Πολυαγγειίτιδα
• Ηωσινοφιλική Κοκκιωμάτωση με Πολυαγγειίτιδα

• Σχετιζόμενες με ανοσοσυμπλέγματα
ί δ

Μικρών αγγείων

• IgA αγγειίτιδα
• Νόσος έναντι της σπειραματικής βασικής μεμβράνης
• Κρυοσφαιριναιμική Αγγειίτιδα
• Κνιδωτική Αγειίτιδα με χαμηλό Συμπλήρωμα (αντι C1q Aγγειίτιδα)                          • Κνιδωτική Αγειίτιδα με χαμηλό Συμπλήρωμα (αντι C1q Aγγειίτιδα)                          

• Νόσος Behcet
• Σύνδρομο Cogan

Ποικίλου μεγέθους αγγείων

Αγγειίτιδα μεμονωμένου οργάνου

Δευτεροπαθείς αγγειίτιδες Jennette JC et al. 2012 revised International Chapel Hill Consensus Conference Nomenclature of Vasculitides.
Arthritis Rheum. 2013 Jan;65(1):1-11.



Αρτηριίτιδα Takayasu

• Θήλυ (80-90%) 

Ηλ ί ά 10 40 έ• Ηλικία εμφάνισης 10-40 έτη

• Προσβολή αορτής και μεγάλων αρτηριακών κλαδων

• Συστηματικά συμπτώματα και εργαστηριακοί δείκτες φλεγμονής  

Michel BA et al. Clinical differentiation between giant cell (temporal) arteritis and Takayasu's arteritis. 
J Rheumatol. 1996;23(1):106.



Γιγαντοκυτταρική Αρτηριίτιδα

• Θήλυ (70%)

• Μέση ηλικία εμφάνισης 75 έτη

• Προσβολή μεγάλων και μεσαίων αρτηριών κεφαλής (κοινή, έξω, έσω καρωτίδα και κλάδοι), 
σέβεται τα ενδοκράνια αγγεία

• Κεφαλαλγία, χωλότητα γνάθου, οφθαλμικές διαταραχές, ισχαιμικά ΑΕΕ 4-7%

• Συστηματικά συμπτώματα και εργαστηριακοί δείκτες φλεγμονής  

Brack A et al. Disease pattern in cranial and large-vessel giant cell arteritis.
Arthritis Rheum. 1999;42(2):311.  



Μικροσκοπική Πολυαγγειίτιδα

• Προσβολή μικρών αγγείων

• Σπειραματονεφρίτιδα (77-85%), πολλαπλή μονονευρίτιδα (57%), εξάνθημα (50%), ανώτερο 
αναπνευστικό (35%), καρδιά (17% καρδιακή ανεπάρκεια, 10% περικαρδίτιδα), κατώτερο 
αναπνευστικό (11%), οφθαλμοί, ΓΕΣ 

• Συστηματικά συμπτώματα και εργαστηριακοί δείκτες φλεγμονής  

• ANCA (+) > 90% (κυρίως MPO ANCA)

Guillevin L et al. Microscopic polyangiitis: clinical and laboratory findings in eighty-five patients. 
Arthritis Rheum. 1999;42(3):421.



Κοκκιωμάτωση με Πολυαγγειίτιδα
(Κοκκιωμάτωση Wegener)

• Προσβολή μικρών αγγείων

• Ανώτερο αναπνευστικό (90%), σπειραματονεφρίτιδα (77-85%), κατώτερο αναπνευστικό 
(71%), εξανθήματα (45%), οφθαλμοί, ΓΕΣ, πολλαπλή μονονευρίτιδα – πολυνευροπάθεια, ΚΝΣ 
( ά ξ ά δ ά)(ανάπτυξη κοκκιωμάτων ενδοκρανιακά)

• Συστηματικά συμπτώματα και εργαστηριακοί δείκτες φλεγμονής  

• ANCA (+) >95% (κυρίως PR3 ANCA)

Jayne D et al. The diagnosis of vasculitis. Best Pract Res Clin Rheumatol. 2009;23(3):445.



Ηωσινοφιλική κοκκιωμάτωση με πολυαγγειίτιδα 
(νόσος Churg Strauss)

• Προσβολή μικρών αγγείων

• Άσθμα (97%) κατώτερο αναπνευστικό (50-70%) πολλαπλή μονονευρίτιδα / πολυνευροπάθεια• Άσθμα (97%), κατώτερο αναπνευστικό (50-70%), πολλαπλή μονονευρίτιδα / πολυνευροπάθεια 
(77%), παραρρινοκολπίτιδα (61%), εξανθήματα (49%), καρδιά (μυο-περικαρδίτιδα 15%), 
σπειραματονεφρίτιδα, ΓΕΣ, σπάνια ισχαιμικά ή αιμορραγικά ΑΕΕ

• Συστηματικά συμπτώματα και εργαστηριακοί δείκτες φλεγμονής  

• Ηωσινοφιλία περιφερικού αίματος και αυξημένη IgEφ ρ φ ρ μ ς ξημ η g

• ANCA (+) (40-60%)

Noth I et al. Churg-Strauss syndrome. Lancet. 2003;361(9357):587.



IgA Αγγειίτιδα (Πορφύρα Henoch – Schoenlein)

• Μέση ηλικία εμφάνισης 5 έτη, σπάνια σε ενήλικες

• Προσβολή μικρών αγγείων

• Πορφυρικό εξάνθημα (95-100%), αρθραλγία – αρθρίτιδα (60-84%), ΓΕΣ (50%), υποδόριο 
οίδημα (20-50%), σπειραματονεφρίτιδα (21-54%), ΚΝΣ (κεφαλαλγία, σπάνια “E”, διαταραχή 

έδ ίδ ά ή ά ΑΕΕεπιπέδου συνείδησης, ισχαιμικά ή αιμορραγικά ΑΕΕ  

• Συστηματικά συμπτώματα και εργαστηριακοί δείκτες φλεγμονής  

• Αυξημένη IgA (50-70%)

McCarthy HJ et al. Clinical practice: Diagnosis and management of Henoch-Schönlein purpura. 
Eur J Pediatr. 2010;169(6):643.



Νόσος έναντι της σπειραματικής βασικής μεμβράνης
( ύ δ G d )(σύνδρομο Goodpasture)

• Δικόρυφη ηλικιακή κατανομή (30 και 60 έτη)

• Προσβολή μικρών αγγείων

• Σπειραματονεφρίτιδα, κυψελιδική αιμορραγία (40-60%)ρ μ φρ , ψ ή μ ρρ γ ( )

• Συστηματικά συμπτώματα και εργαστηριακοί δείκτες φλεγμονής  

• ANCA (+) 10-40% (MPO ANCA)ANCA (+) 10 40% (MPO ANCA)

Kluth DC et al. Anti-glomerular basement membrane disease. J Am Soc Nephrol. 1999;10(11):2446.



Κρυοσφαιριναιμική Αγγειίτιδαμ γγ

• Θήλυ (75%)• Θήλυ (75%)

• Προσβολή μικρών αγγείων

Ε θ ώδ λά ή ό ξά θ (90 95%) θ λ ί ( 70%)• Ερυθηματώδεις πλάκες ή πορφυρικό εξάνθημα (90-95%), αρθραλγία (>70%), 
πολυνευροπάθεια (58%), κατώτερο αναπνευστικό (40-50%), ακροκυάνωση – φαινόμενο 
Raynaud (36%), σπειραματονεφρίτιδα (20-30%), ΓΕΣ, σπάνια ισχαιμικά ΑΕΕRaynaud (36%), σπειραματονεφρίτιδα (20 30%),  ΓΕΣ, σπάνια ισχαιμικά ΑΕΕ

• Συστηματικά συμπτώματα και εργαστηριακοί δείκτες φλεγμονής  

• Συνήθως σε έδαφος HCV λοίμωξης λεμφουπερπλαστικής ή αυτοάνοσης νόσου• Συνήθως σε έδαφος HCV λοίμωξης, λεμφουπερπλαστικής ή αυτοάνοσης νόσου

Ferri C et al. Mixed cryoglobulinemia: demographic, clinical, and serologic features and survival in 231 patients. 
Semin Arthritis Rheum. 2004;33(6):355.



Κνιδωτική Αγειίτιδα με χαμηλό Συμπλήρωμα 
(αντι C1q Aγγειίτιδα)

• Θήλυ (66%)

• Προσβολή μικρών αγγείων

• Πομφώδες εξάνθημα, σπειραματονεφρίτιδα, κατώτερο αναπνευστικό, ΓΕΣ, οφθαλμοί, 
αρθρίτιδες – αρθραλγίες, ορογονίτιδες, περιφερική νευροπάθεια, άσηπτη μηνιγγίτιδα, 
ψευδοόγκος ΚΝΣ

• Συστηματικά συμπτώματα και εργαστηριακοί δείκτες φλεγμονής  

• Χαμηλές τιμές συμπληρώματος

• Θετικά ΑΝΑ (71%)

Davis MD et al. Urticarial vasculitis and hypocomplementemic urticarial vasculitis syndrome. 
Immunol Allergy Clin North Am. 2004;24(2):183.



Νόσος Kawasaki

• Ηλικία <10 ετών (90-95%), σπάνια σε ενήλικες

• Προσβολή μικρών και μεσαίων αγγείωνρ β ή μ ρ μ γγ

• Επιπεφυκίτιδα άμφω (90%), ραγοειδίτιδα (70%), βλάβες στοματικού βλεννογόνου (90%), 
εξάνθημα – οίδημα άκρων (50-85%), ΓΕΣ (61%), τραχηλική λεμφαδενοπάθεια (20-70%), μυο–
περικαρδίτιδα, ανευρύσματα στεφανιαίων, νεφρική προσβολή

• Συστηματικά συμπτώματα και εργαστηριακοί δείκτες φλεγμονής  

Newburger JW et al. Diagnosis, treatment, and long-term management of Kawasaki disease.
Pediatrics. 2004;114(6):1708.



Νόσος Αδαμαντιάδη - Behcet

• Προσβολή αρτηριών ανεξαρτήτως μεγέθους

• Υποτροπιάζουσες αφθώδεις εξελκώσεις στοματικής κοιλότητας, εξελκώσεις γεννητικών 
οργάνων (>75%), εξάνθημα (>75%), αρθρίτιδα (50%), ραγοειδίτιδα (25-75%), ΚΝΣ (<10%, 
κυρίως παρεγχυματικές εγκεφαλικές βλάβες, θρόμβωση φλεβωδών κόλπων, σπάνια ΑΕΕ), 
νεφρική προσβολή (αγγειίτιδα νεφρικών αρτηριών ή σπειραματονεφρίτιδα)νεφρική προσβολή (αγγειίτιδα νεφρικών αρτηριών ή σπειραματονεφρίτιδα)

• Συστηματικά συμπτώματα και εργαστηριακοί δείκτες φλεγμονής  

Yazici H et al. Behçet's syndrome: disease manifestations, management, and advances in treatment. 
Nat Clin Pract Rheumatol. 2007 Mar;3(3):148-55.



Νόσος Cogan

• Μέση ηλικία 22 έτη

• Προσβολή αρτηριών ανεξαρτήτως μεγέθους

• Οφθαλμοί (διάμεση κερατίτιδα, επιπεφυκίτιδα, ραγοειδίτιδα), έσω ους (ίλιγγος, εμβοές, μείωση 
ακουστικής οξύτητας)



Οζώδης πολυαρτηριίτιδα

• Περισσότερα κρούσματα την 6η δεκαετία

• Ανδρες 60%

• Προσβολή μεσαίων αρτηριών

• Αγγειίτιδα νεφρικών αρτηριών χωρίς σπειραματική προσβολή (60%) – νεφραγγειακή 
υπέρταση, πολλαπλή μονονευρίτιδα ή πολυνευροπάθεια (60%), εξανθήματα (40%), καρδιά 
(35% ισχαιμική μυοκαρδιοπάθεια, σπανιότερα ΟΕΜ, περικαρδίτιδα), ΓΕΣ, ΚΝΣ (5-10% 
ισχαιμικά ή αιμορραγικά ΑΕΕ, σπανιότερα “E”, μυελοπάθεια), χωρίς πνευμονική συμμετοχή

• Συστηματικά συμπτώματα και εργαστηριακοί δείκτες φλεγμονής  

• ANCA (-)

Pagnoux C et al. Clinical features and outcomes in 348 patients with polyarteritis nodosa: a systematic 
retrospective study of patients diagnosed between 1963 and 2005 and entered into the French Vasculitis Study 
Group Database. Arthritis Rheum. 2010;62(2):616.



Κριτήρια Οζώδους Πολυαρτηριίτιδας (ACR 1990)

• Μείωση σωματικού βάρους > 4kg

• Δικτυωτή Πελίωση

• Άλγος – ευασθησία όρχεως

Δ ά λ ί ή δ ί• Διάχυτες μυαλγίες – μυική αδυναμία

• Μόνο – Πόλυνευροπάθεια

• Διαστολική αρτηριακή πίεση > 90mmHg

≥ 3 κριτήρια: ευαισθησία 82%, 
ειδικότητα 87%

Διαστολική αρτηριακή πίεση  90mmHg 

• Επηρεασμένη νεφρική λειτουργία (BUN, Cr)

• HBV λοίμωξη

• Αγγειογραφικά ευρήματα

• Βιοψία μικρής ή μεσαίας αρτηρίας – διήθηση από ουδετερόφιλα

Lightfoot RW Jr. The American College of Rheumatology 1990 criteria for the classification of polyarteritis nodosa. 
Arthritis Rheum. 1990;33(8):1088.



Ινομυώδης Δυσπλάσία

• Θήλυ 90%

• Προσβολή νεφρικών αρτηριών (75-80%) (κυρίως στο μέσο και άπω τμήμα), εξωκρανιακές 
αρτηρίες κεφαλής και τραχήλου (75%) (συνήθως άμφω), σπανιότερα ενδοκράνιες αρτηρίες, 
λαγχνικά αγγεία κλσπλαγχνικά αγγεία κλπ.

• Αγγειογραφικά συνηθέστερη η πολυεστιακή μορφή (κομβολογιοειδής διαμόρφωση), 
σπανιότερα εστιακή μορφήσπανιότερα εστιακή μορφή

• Αρτηριακή Υπέρταση (67%), κεφαλαλγία (57%), εμβοές (33%), ΤΙΑ – ισχαιμικά ΑΕΕ (8%), 
κοιλιακό άλγοςκοιλιακό άλγος

• Όχι συστηματικά συμπτώματα και εργαστηριακοί δείκτες φλεγμονής  

Olin JW et al. Diagnosis, management, and future developments of fibromuscular dysplasia. 
J Vasc Surg. 2011;53(3):826.



Συμπέρασμα

Οζώδης Πολυαρτηριίτιδα

Ινομυώδης Δυσπλασία



Σας ευχαριστώ


