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Ασθενής  με Σκληρόδερμα Και Πνευμονική Ίνωση 
 

 
• Διαχυτική Ικανότητα Του Πνεύμονα  

  
• Αξιολόγηση Ινωτικών Στοιχείων Στην Αξονική 

Θώρακος  
 

• Παρουσίαση Περιστατικού 



Πνευμονική Συμμετοχή στο Σκληρόδερμα 

Denton CP, Wells AU, Coghlan JG. Nat Rev Rheumatol. 2018 Sep;14(9):511-527. 
Wells AU. Systemic sclerosis. In: Wuyts WA, Cottin V, Spagnolo P, et al., eds. ERS Monograph 2019 



Factors associated with the presence of SSc-ILD 

Wells AU. Systemic sclerosis. In: Wuyts WA, Cottin V, Spagnolo P, et al., eds. ERS Monograph 2019 
Distler O, Assassi S, Cottin V, et al. Eur Respir J 2020; 55: 1902026 



Pulmonary involvement in SSc (SSc-ILD, PH or a combination of them) 
 is the most frequent cause of death in SSc ! 

ILD occurs early in the course of SSc 

Oliver Distler, et al.  Expert Review of Clinical Immunology, 2019. 15:10, 1009-1017. 

especially in the first 3–4 years 

SSc-ILD accounts for 35% of deaths directly ascribable to SSc  



Patterns of disease course in SSc-ILD 

Hoffmann-Vold A-M, et al. Ann Rheum Dis 2021;80:219–227. 

 Progressive ILD during the initial 
12±3-month period was 27% 
 
 

 In each 12-month period over 
the mean 5-year follow-up  
23% to 27% of patients 
experienced progression  





Περιοριστικό Πρότυπο Σπιρομέτρησης 







 



Pathogenesis οf Interstitial Lung Diseases  



Normal lung Fibrotic lung 

 Bichat Hospital 





















 



Ασθενής  με Σκληρόδερμα Και Πνευμονική Ίνωση 
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Ρόλος της απεικόνισης στη SSc 

1. Ανίχνευση και έκταση πνευμονικής συμμετοχής 
 

2. Ταυτοποίηση ασθενών με ενδεχόμενη ανταπόκριση στη 
θεραπεία 
 

3. Αξιολόγηση της αποτελεσματικότητας της θεραπείας 
 

4. Αποκλεισμός συνυπάρχουσας παθολογίας   
                 (Πνευμ.Υπέρταση, καρδιά, οισοφάγος) 



Ανίχνευση πνευμονικής συμμετοχής 

Α/α θώρακος  

     Χαμηλή ευαισθησία 

     SILD έως τα 2/3 των συμπτωματικών 

     25%-44% πνευμονική ίνωση 

     Χωρίς ευρήματα σε συμπτωματικούς με πρώιμη  

         πνευμονική συμμετοχή 



Ανίχνευση πνευμονικής συμμετοχής 

HRCT 
     - Ευρήματα ίνωσης στο 55%-65% των ασθενών με SSc 
          & έως 96% των ασθενών με παθολογικά PFT 
     - Συχνότερα στην dcSSc ( έως 40% σε lcSSc ) 

 

“The rate of progression of SILD is similar in lcSSc and dcSSc patients after adjustment for baseline 
differences in the degree of pulmonary fibrosis” 

 

“lcSSc patients presented with more extensive pulmonary fibrosis, possibly reflecting a delay in 
diagnosis and progression of lung disease prior to study entry” 

 
“All SSc patients should be evaluated carefully for lung involvement irrespective of disease extent” 

      



Ανίχνευση πνευμονικής συμμετοχής - HRCT 

Πνευμονική νόσος 

Νόσος αεραγωγών  

        (βρογχίτιδα/βρογχιολίτιδα από εισρόφηση – OB) 

Υπεζωκοτική προσβολή  

        (πλευριτική συλλογή - σπάνια/πάχυνση 35%) 

Καρδιαγγειακή νόσος  

        (πνευμονική υπέρταση – συχνότερη) 

Άλλα  

        (Μεσοθωρακική και πυλαία λεμφαδενοπάθεια – 60%) 



Ανίχνευση πνευμονικής συμμετοχής - HRCT 

Πνευμονική νόσος 

 

    - ILD (συχνότερη): NSIP (70%), UIP, mixed(overlap) 

    - Πνευμονία από εισρόφηση (διαταραχές κινητικότητας 
οισοφάγου, διάταση οισοφάγου 40-80%) 

    - Κακοήθεια 

    - Drug induced lung disease 



Πνευμονική νόσος - NSIP 



Πνευμονική νόσος - NSIP 





Πνευμονική νόσος - UIP 

NSIP 



Πνευμονική νόσος – CILD  vs IPF (βοηθητικά σημεία) 

“Upper lobe and four corners  sign” 



Πνευμονική νόσος – CILD  vs IPF (βοηθητικά σημεία) 

“Exuberant-honeycombing sign-UIP” “Straight-edge sign” 



Aspiration pneumonitis- Bronchitis 



Πρόγνωση - HRCT 

 Απουσία αλλοιώσεων – εξαιρετικός 
θετικός προγνωστικός δείκτης  

 

 ‘Εκταση της πνευμονικής συμμετοχής  

    >20-25%  της πνευμονικής 
χωρητικότητας – υψηλότερη 
θνητότητα/ταχεία επιδείνωση της 
πνευμονικής λειτουργικότητας 



HRCT  monitoring 

Diagnosis and monitoring of systemic sclerosis-associated interstitial 
lung disease using high-resolution computed tomography Journal of 
Scleroderma and Related Disorders 2022, Vol. 7(3) 168–178 © The 
Author(s) 2022 



Εξωπνευμονικές εκδηλώσεις – Πνευμονική υπέρταση(PH) 

 Προσβάλει το 20% των 
ασθενών με SSc 

½  ασθενείς με PH 
αναπτύσσουν τη νόσο μέσα στα 
επόμενα 5έτη από τη διάγνωση 
του SSc  

 Αρνητικός προγνωστικός 
παράγοντας – σημαντική αιτία 
θανάτων σχετιζόμενων με SSc 



Εξωπνευμονικές εκδηλώσεις – Οισοφάγος 

 Προσβολή στο 90% των ασθενών  

(πρώιμη και ασυμπτωματική εκδήλωση) 

 Ίνωση/ατροφίαΔιαταραχές 
κινητικότητας 

 Διάταση με υγρό/αέρα και/ή 
περιεχόμενο λόγω παλινδρόμησης 

 Ρόλος της παλινδρόμησης στην 
ανάπτυξη και/ή την εξέλιξη της SILD 

 Επιπλοκές: εισροφήσεις/οισ. 
Barrett/ουλές-στενώσεις/κακοήθεια 



Εξωπνευμονικές εκδηλώσεις – Λεμφαδενοπάθεια 

 Σχετικά συχνότερη εμφάνιση από 
τις λοιπές αιτίες ILD  

   (έως 60% των περιπτώσεων SSc)  

Αντιδραστικοί 



Ασθενής  με Σκληρόδερμα και Πνευμονική Ίνωση 
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Θώρακος  
 

• Παρουσίαση Περιστατικού 



Παρουσίαση Περιστατικού 

• Γυναίκα 39 ετών 

• Συστηματικό Σκληρόδερμα από 20ετίας, anti-Scl-70 
positivity 

• Ελεύθερο λοιπό α/α 

• Σκληροδακτυλία, δακτυλικά έλκη, φαινόμενο 
Raynaud, σμίκρυνση διανοίξεως στόματος, 
αχαλασία οισοφάγου 

• Προ 6ετίας διαπιστώθηκε προσβολή στο 
αναπνευστικό σύστημα 

• Έχει λάβει prezolon & azathioprine, adalat, bosentan 
και cyclophosphamide (συνολική δόση 12g) 



Σπιρομέτρηση και μέτρηση στατικών όγκων  



Μέτρηση διαχυτικής ικανότητας 



Λειτουργικές δοκιμασίες του αναπνευστικού - 
Επανέλεγχος 



Λειτουργικές δοκιμασίες του αναπνευστικού - 
Επανέλεγχος 





Ευρήματα HRCT 



Ευρήματα HRCT 



Ευρήματα HRCT 
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Progressive Pulmonary Fibrosis 
Recent Guidelines 
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