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 Στοιχεία ασθενούς: Γυναίκα 86 ετών, ελληνικής καταγωγής, 

κάτοικος Ιωαννίνων 

 

Αιτία παραπομπής: δεκατική πυρετική κίνηση έως 37,8 oC από 

μηνός, αδυναμία-καταβολή, νέκρωση δακτυλικών φαλάγγων 

(δεξιού μέσου και αριστερού δείκτη) 



 

Ατομικό αναμνηστικό:  

 Σακχαρώδης Διαβήτης τύπου 2 

 Δυσλιπιδαιμία 

 Κολπική μαρμαρυγή 

 Υποθυρεοειδισμός 

 

Τρέχουσα φαρμακευτική αγωγή:  

Απιξαμπάνη 2,5 mg x 2/d 

Ατορβαστατίνη 10 mg/d 

Βισοπρολόλη 5 mg x 2/d 

Λεβοθυροξίνη 75 mg/d 

Σινταγλιπτίνη//μετφορμίνη 50/850 mg/d 

 

 

 

Συνήθειες και τρόπος ζωής:  

 Δεν καπνίζει 

Δεν καταναλώνει οινόπνευμα 

Δε διαθέτει κατοικίδια ζώα 

Δεν έχει ταξιδέψει στο 

εξωτερικό τα τελευταία 2 χρόνια 

 

 

Οικογενειακό ιστορικό:  

 Ουδέν 

 

 



Αντικειμενική εξέταση 
 

 Όψη – θρέψη: καλή 

 Ζωτικά σημεία : ΑΠ 125/80 mmHg, ΗR 86/min, αναπνοές 18/min, 

SaO2 96%, θ= 37.8 ℃ 

 

 

 Κατά συστήματα εξέταση χωρίς παθολογικά ευρήματα πλην: 

 

 Δέρμα-βλεννογόνοι: νέκρωση ραγών δακτύλων 

 

 Καρδιαγγειακό: συστολικό φύσημα στη θέση ακρόασης της 

αορτικής 

 

 

 

 

 



Εργαστηριακός έλεγχος  
 

 

 

Hb: 11,3 g/dl Hct: 34 ,7 %,, MCV : 82 fl 

WBC: 12.320 K/μl (N: 71,4%, L: 20,9%), 
PLTs: 522000 κκχ 
 
ΤΚΕ:65 mm/h, CRP: 47 mg/l (φ.τ <5) 
Φερριτίνη: 8500 ng/ml 
 
Επίχρισμα περιφερικού αίματος: χωρίς 
εικόνα τοξικής κοκκίωσης , χωρίς ευρήματα 
αιματολογικής κακοήθειας 

 

 

 

Βιοχημικός έλεγχος: κ.φ 

Γενική ούρων: κ.φ 

Κ/α ούρων: στείρα 

Κ/α αίματος (6 ζεύγη): (-) 

Ιολογικός έλεγχος HBV, HCV, HIV: (-) 

PCR για EBV, CMV: (-), SARS-CoV-2: (-) 

Mantoux: (-), Widal: (-), Wright: (-) 

Αντισώματα για Leismania: (-) 

Ηλεκτροφόρηση λευκωμάτων:  

Albumin(%) 52.90 

Albumin(g/L) 28,16 

Alpha 1(%) 4.7 

Alpha 1(g/L) 6,95 

Alpha 2(%) 12.5 

Alpha 2 (g/L) 4,24 

Beta 1(%) 6,20 

Beta 1(g/L) 3,32 

Beta 2 (%) 4,80 

Beta 2 (g/L)  2,57 

Gamma (%) 20 

Gamma (g/L) 10,9 

Total Protein 7.5 g/dl 

 

 

Ανοσολογικός έλεγχος: ΑΝΑ 1/160, C3:115 
(90-180 mg/dl), C4: 28 (10-40 mg/dl),Ro(-), 
La(-), aCL IgG/IgM (-), b2GPI IgG/IgM (-), RF 
(-) 

 

Ποσοτικός προσδιορισμός πρωτεινών: 

IGG 1630 (700-1600) 

IGA 335 (70-400) 

IGM 150 (40-230) 

 

Ανοσοκαθήλωση: πολύ μικρό κλάσμα IgG/κ 

 

 

 



Απεικονιστικός έλεγχος 
 (προ της εισαγωγής)   

 Ακτινογραφία θώρακος: χωρίς παθολογικά ευρήματα 

 U/S άνω και κάτω κοιλίας: χωρίς παθολογικά ευρήματα 

 Αξονική θώρακος και άνω-κάτω κοιλίας: αθηρωματικές 

αλλοιώσεις θωρακικής και κοιλιακής αορτής, εκφυλιστικές 

αλλοιώσεις ΘΜΣΣ,ΟΜΣΣ 

 Γαστροσκόπηση: εικόνα χρόνιας γαστρίτιδας, βολβίτιδα 

 Κολονοσκόπηση: δύο πολύποδες στο εγκάρσιο, 

αγγειοδυσπλασίες ανιόντος, αιμορροϊδοπάθεια 

 Μαστογραφία: ελάχιστα ινώδη στοιχεία, αρνητική για 

κακοήθεια 

 

 



Έναρξη ενδοφλέβιου αντιβιοτικού ευρέου φάσματος 

(πιπερακιλλίνη/ταζομπακτάμη)  

 

 

 

 

μη ύφεση του εμπυρέτου 



Σύνοψη Περιστατικού 

CRP, ΤΚΕ 

 

IgGκ 
παραπρωτείναιμία  

Γάγγραινα 
δακτύλων 

Πυρετός 



ΔΔ 

Πυρετός 
Γάγγραινα 
δακτύλων 



 

 

 

 

 ΛΟΙΜΩΞΗ 

 

 

 

 

 ΘΡΟΜΒΟΕΜΒΟΛΙΚΗ ΝΟΣΟΣ 

 

 

 

 

 

 ΣΥΣΤΗΜΑΤΙΚΑ ΑΥΤΟΑΝΟΣΑ 

ΝΟΣΗΜΑΤΑ 

 

 ΑΓΓΕΙΙΤΙΔΕΣ 

 

 ΔΙΑΤΑΡΑΧΕΣ ΠΗΞΗΣ 

 

  Ψυχροσυγκολλητιναιμία  

 Κρυοινωδογοναιμία  

 

 

  

 

 

 

Κ/α ούρων: στείρα 

Κ/α αίματος (3 ζεύγη): (-) 

Ιολογικός έλεγχος HBV, HCV, HIV: (-) 

PCR για EBV, CMV: (-), SARS-CoV-2: 

(-) 

Mantoux: (-), Widal: (-), Wright: (-) 

Αντισώματα για Leismania: (-) 

U/S καρδιάς (-) 

Διαφορική διάγνωση: συνοπτικά 

U/S καρδιάς διαθωρακικό 

και διοισοφάγειο (-) 



Raynaud’s phenomenon and digital ischemia: a practical  

approach to risk stratification, diagnosis and management 

Zsuzsanna H. McMahan, MD and Fredrick M. Wigley, MD                                       

Int J Clin Rheumtol. 2010 ; 5(3): 355–370 



? 

ΔΙΑΤΑΡΑΧΕΣ ΠΗΞΗΣ 
 Ψυχροσυγκολλητιναιμία (-)  

 Κρυοινωδογοναιμία (-) 

 

ΑΓΓΕΙΙΤΙΔΕΣ 
 Πρωτοπαθείς 

 
 Ανοσολογικός έλεγχος (-) 

 Έλεγχος για κρυοσφαιριναιμία (-) 

 

 Δευτεροπαθείς 

 
 Λοιμώξεις 

 Φάρμακα 

 Παρανεοπλασματική  



Έναρξη μεθυλπρεδνιζολόνης από του στόματος 32 

mg/d  

 

 

 

 

ύφεση του εμπυρέτου μετά από 24 ώρες 



Οστεομυελική 
βιοψία 

Εκπροσώπηση και των τριών σειρών με υπερπλασία της ερυθράς 

σειράς και δυσερυθροποίηση, ωρίμανση και αριστερή στρφή της 

κοκκιώδους, αναλογία κοκκιώδους : ερυθράς 1:1, άυξηση του 

αριθμού των μεγακαρυοκυττάρων 

 

CD34 <1% 

Παρουσία σε ποσοστό 10% πλασματοκυττάρων ωρίμου τύπου με 

ανώμαλη κατανομή, CD56, CD20, CyclicD1 (-), χωρίς ανάδειξη 

μονοκλωνικότητας 



 Ινωδοατελεκτασική αλλοίωση στο μέσο λοβό, 

πιθανότατα μεταφλεγμονώδους αιτιολογίας 

 

 Εγκυστωμένη συλλογή αναπτύσσεται αριστερά 

παρααορτικά σε επαφή με την κατιούσα 

θωρακική αορτή (μετά από κορτιζόνη) 

 

 Λεμφαδένας με ασθενή πρόσληψη 18F-FDG 

στο δεξιό παρατραχειακό χώρο, πιθανότατα 

αντιδραστικής αιτιολογίας 

PET-CT 



? 

ΑΓΓΕΙΙΤΙΔΕΣ 

 

 Πρωτοπαθής 

 

 

 Δευτεροπαθής 

 

 Παρανεοπλασματική  

 CT θώρακος/CT άνω και κάτω κοιλίας (-) 

κακοήθεια σε συμπαγή όργανα 

 

 Αιματολογικές κακοήθειες : ΟΜΒ απουσίας 

πλασματοκυτταρικής δυσκρασίας/εξεργασίας 

 PET (-) για κακοήθεια 



Μαγνητική αγγειογραφία θωρακικής και 

κοιλιακής αορτής 

 
 

 

Ήπια πάχυνση του τοιχώματος της κατιούσας θωρακικής 

αορτής  

 

Εγκυστωμένη συλλογή κατά μήκος του τοιχώματος της 

θωρακικής αορτής  

 

Ήπια ανευρυσματική διάταση στο υπονεφρικό τμήμα της 

κοιλιακής αορτής 

 

Φυσιολογικό εύρος ανιούσης θωρακικής αορτής 

 

Ελεύθερες οι εκφύσεις των κλάδων του αορτικού τόξου 



Marvisi C, Accorsi Buttini E, Vaglio A. Aortitis and periaortitis: 

The puzzling spectrum of inflammatory aortic diseases.  Presse 

Med. 2020 Apr;49(1):104018.  



Μέτρηση 
επιπεδων IgG4 

303 (φ.τ. 8-140) 



 Σύνολο ινωτικών και φλεγμονωδών διεργασιών 

αυτοάνοσης αρχής 

 

 Σύνδρομο που χαρακτηρίζεται από αυξημένα 

επίπεδα IgG4 και διήθηση ιστών από 

πλασματοκύτταρα που παράγουν IgG4 

 

 

IgG4-related disease., Kamisawa T, Zen Y, Pillai S, Stone 

JH  Lancet. 2015 Apr;385(9976):1460-71.  

Επιδημιολογία 
 

 Υπάρχουν περιορισμένα δεδομένα 

 

 Προσβάλλει κυρίως μεσήλικους και ηλικιωμένους άρρενες (59-68 ετών) 

 

 Αορτίτιδα/περιαορτίτιδα στο 15.2 – 36.3% των ασθενών με IGG4-RD 

 

 

 

 

 

Sex disparities in clinical characteristics and prognosis of immunoglobulin G4-related disease: a prospective study 

of 403 patients. Wang L, Zhang P, Zhang X, Lin W, Tang H, Li J, Wang M, Liu X, Fei Y, Chen H, Peng L, Zhang L, 

Lai Y, Zeng X, Li X, Xue H, Zhao Y, Zhang F, Zhang W  

 Rheumatology (Oxford). 2019;58(5):820 

IgG4 related disease 



Κλινικές 
εκδηλώσεις 

IgG4-related disease. Stone JH, Zen Y, Deshpande V  

N Engl J Med. 2012 Feb;366(6):539-51. 

 

The clinical spectrum of IgG4-related disease. Brito-Zerón P, Ramos-Casals M, 

Bosch X, Stone JH  Autoimmun Rev. 2014 Dec;13(12):1203-10. 

 



Charrow A, Imadojemu S, Stephen S, Ogunleye T, Takeshita J, 

Lipoff JB. Cutaneous manifestations of IgG4-related disease 

(RD): A systematic review. J Am Acad Dermatol. 2016 

Jul;75(1):197-202.  

Δερματικές εκδηλώσεις 

IgG4-RD 
 

 

 

 Σχετικά σπάνιες (4,2-6,3% των 

περιπτώσεων) 

 

 

 Συνήθως οι βλάβες εμφανίζονται σε 

πρόσωπο, τράχηλο και πτερύγιο ωτός 

 

 

 Συνηθέστερες βλάβες: βλατίδες, 

ερυθηματώδεις πλάκες, οζίδια / σπανιότερα 

κηλίδες και φυσαλίδες 



1.Yamamoto M, Tabeya T, Naishiro Y, et al. Value of serum IgG4 in 

the diagnosis of IgG4-related disease and in differentiation from 

rheumatic diseases and other diseases. Mod Rheumatol 2012; 

22:419. 

2.Su Y, Sun W, Wang C, et al. Detection of serum IgG4 levels in 

patients with IgG4-related disease and other disorders. PLoS 

One 2015; 10:e0124233. 

3.Yu KH, Chan TM, Tsai PH, et al. Diagnostic performance of 

serum IgG4 levels in patients with IgG4-related disease. 

Medicine (Baltimore) 2015; 94:e1707 



Διαγνωστικά κριτήρια 



Βιβλιογραφικές 
αναφορές  

 

• Αγγειίτιδα μικρών αγγείων  

• Έμφρακτο αριστερής μέσης εγκεφαλικής αρτηρίας 

• Διόγκωση σιελογόνων αδένων (IgG4 σιαλαδενίτιδα) 

• Αγγειίτιδα μικρών αγγείων με προσβολή μυών, περιφερικών νεύρων και νεφρών ( 

σπειραματονεφρίτιδα )  

• Ανεύρυσμα θωρακικής και κοιλιακής αορτής ( προσβολή μεγάλων αγγείων )  

Clin Exp Rheumatol 

. Mar-Apr 2015;33(2 Suppl 89):S-138-41 



     IgG4 Έλλειψη βιοψίας 

Εστιακές βλάβες Παρουσία υγρού και όχι ιστού (κορτιζόνη?) 

 

     CRP Πυρετός : σπάνια κλινική εκδήλωση (8.1%) 

Βλάβες  : στενωτικές (67%) 

                ανευρυσματικές (42%) 

                διάχυτη πάχυνση 

τοιχώματος (92%) 

 

Τοπογραφία των βλαβών 

Προσβολή θωρακικής αορτής (13.5%) / συνήθως 

προσβολή κοιλιακής αορτής (83.1%) και λαγονίων 

(70.8%) 

IgG4 ? 



Θεραπεία 

Μεθυλπρεδνιζολόνη 32 mg/d 

 

Έναρξη Rituximab 1 g day 0 και day 15 



Θεραπεία  

Prednisone 0,4-0,6 mg/kg, συνολικά 30-40 mg/d 

Zhang W, Stone JH. Management of IgG4-related disease. 

Lancet Rheumatol 2019; 1:e55. 

 

Προσθήκη Rituximab 

Πολυσυστηματική νόσος (προσβολή 3 ή περισσότερων 

συστημάτων) 

Πολύ αυξημένα επίπεδα IgG4 (>5 φορές) 

Συννοσηρότητες: διαβήτης, υπέρταση, παχυσαρκία, 

οστεοπόρωση / παρενέργειες μακροχρόνιας λήψης 

κορτικοστεροειδών 

 

Wang L, Zhang P, Wang M, et al. Failure of remission 

induction by glucocorticoids alone or in combination with 

immunosuppressive agents in IgG4-related disease: a 

prospective study of 215 patients. Arthritis Res Ther 2018; 

20:65. 
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Εργαστηριακός έλεγχος 1 μήνα μετά την 

έναρξη αγωγής 

 

Hb: 12,4 g/dl Hct: 37,8 %,, MCV : 87,5 fl, MCH : 28,5, RDW : 18,9 

WBC: 5.940 K/μl (N: 75,8%, L: 18,4%), PLTs: 278000 κκχ 

 

ΤΚΕ:19 mm/h, CRP: 2,5 mg/l (φ.τ <5) 

Φερριτίνη:  107 ng/ml 

 

 



Σας ευχαριστώ για την προσοχή σας! 


