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1o Περιστατικό     

•Γυναίκα 62 ετών  

•Από 3 μήνου φαινόμενο Raynaud, αρθραλγίες μικρών αρθρώσεων χεριών και γονάτων 

•Ανασκόπηση συστημάτων: τριχόπτωση, φωτοευαισθησία, άφθες στόματος, ξηροστομία     

•Κλινική εξέταση: συμμετρική αρθρίτιδα μετακαρποφαλαγγικών και μεσοφαλαγγικών αρθρώσεων  

•Ατομικό ιστορικό: αλλεργικό άσθμα 

 

•Διάχυτη υπεργαμμασφαιριναιμία, ΑΝΑ -, RF- Anti-CCP- ENA-, APLs- 

 

•  Aντί-Ku+ 
 

 



2o Περιστατικό  
 

 Γυναίκα 30 ετών 

 Από  15 ετίας χειμετλώδεις βλάβες ρινός και δακτύλων 

  Υπό υδροξυχλωροκίνη και πεντοξυφυλλίνη (Διάγνωση δερματικού λύκου) 

  Ανασκόπηση συστημάτων: συχνά αίσθημα παλμών και επεισόδια ταχυαρρυθμιών, 
δύσπνοια στην κόπωση 

  

                                             

                                                 

 



2o Περιστατικό (συνέχεια) 

 Λευκοπενία, ΑΝΑ+ 1/160 πυρηνισκικός τύπος, διάχυτη υπεργαμμασφαιριναιμία 

  

 CT θώρακος:  γραμμοειδή ινώδη στοιχεία στις πνευμονικές κορυφές 

  Σπιρομέτρηση πνευμόνων στατικοί/ δυναμικοί όγκοι κφ 

 Tripplex καρδιάς φυσιολογική συστολική λειτουργία χωρίς πνευμονική υπέρταση 

 ΜRI καρδιάς: ευρήματα πρόσφατης μυοκαρδιακής φλεγμονής, αρχόμενη διάχυτη 
μικροίνωση 

                                             

  Αντί-PM/Scl100+ 



3ο περιστατικό 

♀ γενν. 1964, ερυθροδερμική ψωρίαση από έτους, κόπωση, αιμωδίες, πελματιαία 
απονευρωσίτιδα 

Ξηρός βήχας, δύσπνοια τύπου ΧΑΠ (μη καπνίστρια) 

Κληρονομικό αναμνηστικό: μητέρα με λέμφωμα 

 

Ανασκόπηση συστημάτων: Αρθραλγίες ΠΧΚ & ώμων άμφω 

Εργαστηριακά: ↓ WBC, C3, C4 

Απεικονιστικά: CT θώρακος = BOOP, σπιρομέτρηση με περιοριστικό πρότυπο 

Anti-Pm/Scl 75 ++ 



Μετά λήψη HCQ 



Θεραπεία - Παρακολούθηση 

ΜΤΧ 15mg/w, MPZ 24mg/d 

Βελτίωση αρθρίτιδας, βήχα, εξανθήματος 

 

Σε 6μηνο: Μετά πλήρη διακοπή κορτιζόνης, επανεμφάνιση κόπωσης, αιμωδίες κάτω 
άκρων 

Σε 1,5 έτος: Πτώση Hct, WBC, τριχόπτωση – αλλαγή σε Leflunomide // διστακτική για 
MMF 

 

 



Συνέχιση παρακολούθησης 

5/2022: US ΑΚΚ=σπλήνας με αυξημένες διαστάσεις και ανομοιογένεια = NHL σπληνός, 
διήθηση & μυελού. Γενικά ασυμπτωματική από ρευματολογικό νόσημα υπό Leflunomide. 

4/2023: Ανοσοθεραπείες  x 8, καλό αποτέλεσμα 

 

Αλλά… 

Εργαστηριακά: ↓↓↓ WBC – STOP Leflunomide 

CT ΑΚΚ= υπόπυκνη περιοχή κάτω πόλου ΔΕ νεφρού = Α΄παθές Ca νεφρού 

5/2023: Μερική νεφρεκτομή 

11/2023: Σταδιακά επανέναρξη αιμωδιών άνω άκρων, δυσκαμψίας χειρών 

12/2023: MMF με καλό αποτέλεσμα 

 

  



Σκληρομυοσίτιδα- Ορισμός 

Clin Rheumatol 1998;17:465–7 

«διακριτή κλινική οντότητα χαρακτηριζόμενη από την παρουσία  

σκληροδερματικών εκδηλώσεων σε συνδυασμό με μυϊκή προσβολή»  

Φλεγμονώδεις 
μυοπάθειες 

Συστηματικό 
σκληρόδερμα  

• Καλύτερη πρόγνωση απ’ότι 

Σκληρόδερμα συνοδευόμενο από 

Μυοσίτιδα 

• Διαφοροποίηση συμπτωμάτων 

στην πορεία της νόσου 

• Υποομάδα SSc  



Σκληρομυοσίτιδα – Κλινικά σημεία 

Φαινόμενο Raynaud’s 

Σκληροδερμικές αλλοιώσεις 
προσώπου – χειρών 

Αρθραλγία / αρθρίτιδα 

Μυαλγία/ μυοσίτιδα 

Διάμεση πνευμονοπάθεια 

Ασβεστώσεις 

 

Clin Rheumatol 1998;17:465–7 

Εγγύς μυική αδυναμία (86%) 

Άπω μυική αδυναμία (49%) 

Πτώση κεφαλής – κάμψη ΣΣ (50%) 

Αδυναμία διαφραγμάτος (17%) 

 

Leclair et al Rheumatology 2022;61:1148–1157 



Αλληλοεπικαλυπτόμενα νοσήματα συνδετικού ιστού Αντιγονικός στόχος 

Σχετιζόμενα με ειδικά αυτοαντισώματα 
                  Μικτή νόσος συνδετικού ιστού U1RNP 

                  Σύνδρομο αντισυνθετασών  t-RNA συνθετάσες 

                   Σκληρομυοσίτιδα Αντισώματα σχετιζόμενα με 
μυοσίτιδα 

Μη σχετιζόμενα με ειδικά αυτοαντισώματα 

                  Συστηματικός ερυθηματώδης λύκος/Ρευματοειδής αρθρίτιδα (Rhupus)  

                  Συστηματικός ερυθηματώδης λύκος/σ. Sjogren   

                  Συστηματική σκλήρυνση/σ.Sjogren 

                  Συστηματική σκλήρυνση/ Ρευματοειδής αρθρίτιδα   

                  Ρευματοειδής αρθρίτιδα/σύνδρομο Sjogren 

Autoimmun Rev 2013; 12:363–373. 



Σκληρομυοσίτιδα 

Rheumatology (Oxford). 2022 Mar 2;61(3):1148-1157.  



Joint Bone Spine 85 (2018) 23–33 



Αυτοαντισώματα σχετιζόμενα με μυοσίτιδα (Myositis associated autoantibodies, ΜAAs) 

 
 

Aυτοαντίσωμα Αντιγονικός στόχος /Λειτουργία Κλινικές συσχετίσεις 

Αnti-PM/Scl  Πυρηνισκικό σύμπλοκο 11-16 πρωτεϊνών, (20 kd -110 
kd)/Εξωριβονουκλεάση 
 

Σύνδρομο μυοσίτιδας/σκληροδέρματος  (αρθραλγίες, Raynaud’s, μυοσίτις, 
διάμεση πνευμονοπάθεια) 
 

Αnti-U1-snRNP Μικρά ριβονουκλεοπρωτεϊνικά σύμπλοκα Σύνδρομο μυοσίτιδος/ΣΕΛ 

Anti-Ku  Ελικάση DNA 
 

Σύνδρομο μυοσίτιδας/σκληροδέρματος  
 

Anti-fibrillarin (anti-U3-RNP) 
 

Διάσπαση προ-rRNA Σύνδρομο μυοσίτιδας/σκληροδέρματος 

 

Αnti-Ro52  E3 ligase-ουβικιτινίωση πρωτεϊνών Συχνή συνυπαρξη με Jo-1-βαρύτερη πνευμονική προσβολή   

Anti-cytosolic 5-nucleotidase 
1A (NT5C1A) 

Αποφωσφορυλίωση των νουκλεοσιδίων- Ρύθμιση επιπέδων 
νουκλεοτιδίων  
 

 Συσχέτιση με βαρύτερη προσβολή στη νεανική μυοσίτιδα 

Αnti-RuvBL1/2  Τροποποίηση της μεταγραφικής δραστηριότητας και της 
οργάνωσης των πρωτεϊνών 

Δερματική προσβολή σκληροδέρματος ταχέως εξελισσόμενη, μυϊκή προσβολή, 
διάμεση πνευμονική προσβολή 

Αnti-PUF-60 Mάτισμα RNA    Σύνδρομο μυοσίτιδας/ρευματοειδούς αρθρίτιδας 
  Σύνδρομο μυοσίτιδας/συνδρόμου Sjogren 

Auto Immun Highlights. 2014; 5: 69–75. 

Arthritis Care Res (Hoboken). 2014 Apr;66(4):575-84.  



Αυτοαντισώματα σχετιζόμενα με μυοσίτιδα (Myositis associated autoantibodies, ΜAAs) 
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Auto Immun Highlights. 2014; 5: 69–75. 

Arthritis Care Res (Hoboken). 2014 Apr;66(4):575-84.  



Curr Opin Rheumatol. 2018 Nov;30(6):637-643. 

Αυτοαντισώματα σχετιζόμενα με μυοσίτιδα - Aνοσοφθορισμός ΑΝΑ 
 
 

Clin Mol Allergy. 2018 Mar 7;16:5.  

 anti-PM-Scl-100          anti-PM-Scl-75              anti-U1-snRNP                anti-Ku 

    anti-fibrillarin          anti-Su/Ago2 



Αντί-PM/Scl  (75 & 100) 

• Αυξημένη συχνότητα μυϊκής προσβολής, διάμεσης πνευμονοπάθειας, δερματικών 

ασβεστώσεων και δερματικών εκδηλώσεων δερματομυοσίτιδας σε ασθενείς με  

μεμονωμένο anti-Pm/Scl αντίσωμα  

 

• Διάμεση πνευμονοπάθεια: καλή πρόγνωση 

 

•  Μη συσχέτιση με κακοήθεια ή νεφρική κρίση  

Rheumatology (Oxford). 2021 Nov 3;60(11):5028-5041. 



Αντί-Κu 

  38% με 55% ασθενών με σκληρομυοσίτιδα  
  
   2  υπότυποι: 
              - αυξημένη CK + διάμεση πνευμονοπάθεια 
              - anti-dsDNA + σπειραματονεφρίτιδα  
  
  
  Aυξημένη συχνότητα Raynaud και αρθρίτιδας  
  
 Συσχέτιση με νεκρωτικό πρότυπο σε βιοψία μυός 

Front Immunol. 2023 Jan 26;13:974078 

Rheumatology (Oxford). 2023 Jan 27:kead049.  

Ann Rheum Dis. 2022 Mar;81(3):e48.  

Semin Arthritis Rheum. 2021 Aug;51(4):728-734. 



 Aντί-RuvBL1/2 
 

 Σπάνια αντισώματα σχετιζόμενα με συστηματικό σκληρόδερμα  (1%-2%) 

  

  51 περιστατικά έχουν περιγραφεί μέχρι σήμερα  

  

 60% εικόνα σκληρομυοσίτιδας  

  

  Συσχέτιση με μεγαλύτερη ηλικία διάγνωσης, άρρεν φύλο, διάχυτη δερματική νόσο 

Front Immunol. 2023 Jan 26;13:974078 



Anti-SMN (survival of motor neuron complex) 

 100% εγγύ μυοπάθεια, αυξημένα επίπεδα CK, ΗΜΓ διαταραχές 

  

  60% αρθρίτιδα και ασβεστώσεις 

  

 80% εικόνα περιορισμένου σκληροδέρματος  

  

  Συσχέτιση με μεγαλύτερη ηλικία διάγνωσης, άρρεν φύλο, διάχυτη δερματική νόσο 

  

 Χαρακτηριστικό pattern ANA στον ανοσοφθορισμό (πυρηνικά κοκκία, nuclear dots, ΑC6/7)  

Front Immunol. 2023 Jan 26;13:974078 



2024 GCOM presentation by Landon-Cardinal 
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4ο περιστατικό 
 

 4.10.2022: Ασθενής ♂ 70 ετών προσέχεται λόγω επίμονου εξανθήματος σε όλο το σώμα με έντονο 

κνησμό από 6μήνου τουλάχιστον 

 Tοπικά σκευάσματα: μέτριο αποτέλεσμα 

 Συνοδά τριχόπτωση, χωρίς άλλα ενοχλήματα 

Ιστορικό:  

  ΣΔ υπό linagliptin, κατάθλιψη υπό sertraline 

Ανασκόπηση συστημάτων: 

Εξάνθημα, μυική ισχύς 5/5, συστ. φύσημα μιτροειδούς 





Βιοψία δέρματος 

 Interface δερματίτιδα με κενοτοπιώδη εκφύλιση βασικής στιβάδας 

 Ήπια-μέτρια φλεγμονώδης διήθηση χορίου με περιαγγειακή κατανομή 

 Ανοσοφθορισμός αρνητικός 

  

Cell-poor interface δερματίτιδα 

DM, SLE κ.α. αυτοάνοσα νοσήματα 

  



Εργαστηριακά 

Results  

IgA 445 mg/dl 

(<350) 

Β2 

μικροσφαιρίνη 

6,14 mg/l 

(<2,4) 

RF 27,9 IU/ml 

(<14) 

ΤΚΕ 

ANA 1/1280 

 

Anti-ENA - 

Καρκινικοί 

δείκτες 

- 



TIF-1γ +++ 

Panel μυοσίτιδας 



Nature Reviews Rheumatology | Volume 19 

| December 2023 | 805–817 



Nature Reviews Rheumatology | Volume 19 

| December 2023 | 805–817 



Περαιτέρω διερεύνηση 

 PET SCAN: Αυξημένη πρόσληψη ρινοφάρυγγα & συνοδά διογκωμένοι παραφαρυγγικοί 
& τραχηλικοί λεμφαδένες  

 Βιοψία λεμφαδένα με FNA:  β΄γενής εντόπιση Ca ρινοφάρυγγα χαμηλής 
διαφοροποίησης 



Και ο ασθενής μας? 



20-12-2022 υπό ΜΤΧ, MPZ 



 ΜΕΤΑ 4 ΧΜΘ, 1 ΑΚΘ 
Έχει διακόψει MTX, MPZ 



ΜΕΤΑ 35 ΑΚΘ, 4 ΧΜΘ 

• Απώλεια 25 kg, ΣΒ <50 Kg 

• Εντυπούμενο οίδημα κάτω άκρων 

• Μυϊκή ισχύς κάτω άκρων 3/5 

• Σκέψη για MPZ, MTX 



ΣΥΝΟΨΗ 4ου ΠΕΡΙΣΤΑΤΙΚΟΥ 

 Δερματικό εξάνθημα μή-χαρακτηριστικό για διάγνωση 

 Καθυστέρηση διάγνωσης ~ 1 έτος 

 Ανάδειξη αυτοαντισώματος TIF-1γ= περαιτέρω διερεύνηση για κακοήθεια 

 Θεραπεία κακοήθειας: βελτίωση εξανθήματος??? 

  

 



5ο Περιστατικό 

•Άνδρας 34 ετών  

•προσέρχεται λόγω έντονου εξανθήματος από 6μήνου τουλάχιστον σε όλο 
το σώμα, καυστικό και κνησμώδες 

•Κακουχία  

•Μυικά άλγη διάχυτα 

•Απώλεια μυικής μάζας, απώλεια 10kg σε 1 μήνα 

•Μειωμένη όρεξη 



Ανασκόπηση συστημάτων 

Διάχυτο εξέρυθρο, καυστικό, κνησμώδες εξάνθημα σε όλο το σώμα 

Μυικά άλγη διάχυτα σε μεγάλες μυικές ομάδες: δικεφάλους, τρικεφάλους, τετρακεφάλους 

Μυική ισχύς 4/5 σε άνω & κάτω άκρα 

Gottron,V-sign, Shawl sign 

Δυσκαταποσία από 14ημέρου 

 

Εργαστηριακά: Από 5μήνου 3ψήφια SGOT, SGPT, γGT // LDH, CPK, αλδολάση αυξημένα 

ANA = 1/160 

 





Myo screen 

 TIF -1γ = +++ 



Nature Reviews Rheumatology | Volume 19 

| December 2023 | 805–817 



Nature Reviews Rheumatology | Volume 19 

| December 2023 | 805–817 



Mecoli et al, Arthritis & Rheumatology Vol. 75, No. 4, April 2023, pp 620–629 



Mecoli et al, Arthritis & Rheumatology Vol. 75, No. 4, April 2023, pp 620–629 



Περαιτέρω διερεύνηση 

•PET CT scan: Αυξημένη καθήλωση στοματοφάρυγγα ΔΕ, αντιδραστικής – 
φλεγμονώδους αιτιολογίας, χωρίς στοιχεία υπερμεταβολισμού. 

•ECHO, CT θώρακος, US χωρίς ευρήματα 

•Βιοψία δέρματος: interface δερματίτιδα – DM, SLE, MCTD 

•Γαστροσκόπηση: ήπια οισοφαγίτιδα 

•Κολονοσκόπηση: φυσιολογική 

 

 

 

 

 



2018, Oddis & Aggarwal, Nature Reviews 

Θεραπευτικές επιλογές 



Παρακολούθηση - Θεραπεία 

MPZ 16mg S:2x1, με tapering 

Methotrexate s.c. 20mg/w, concomitant medication 

 

Σε 3μηνο: - αποκατάσταση μυικής ισχύος 

                 - βελτίωση εξανθήματος, πέραν ηλιοτροπίου 

                 - έντονη ακμή από κορτιζόνη σε ράχη   

 

Σε 6μηνο – διακοπή κορτιζόνης: σταδιακά επαναφορά κνησμού, εξέρυθρου εξανθήματος 
σε πρόσωπο & Gottron’s = Mycophenolate mofetil 



Υπό Mycophenolate mofetil 



6ο Περιστατικό  

 Γυναίκα 53 ετών προσέρχεται με  

 εξάνθημα προσώπου και άκρων χειρών από έτους  

 επώδυνα ούλα 



6ο Περιστατικό 



Κλινικές εκδηλώσεις 

 Ανασκόπηση συστημάτων:  

       - αίσθημα παλμών/ κόπωση/ απώλεια 13kg το τελευταίο έτος 

       - σύνδρομο ξηρότητας, άφθες 

       - δυσφαγία 

 Κλινική εξέταση:  εξανθήματα δέρματος, τρίζοντες βάσεων 

 Ατομικό Αναμνηστικό: επιληψία 

 Φάρμακα: λεβετιρακετάμη 500 mg 

 Κάπνισμα/Αλκοόλ - // Οικογενειακό Ιστορικό - 

  

  

 

  



6ο Περιστατικό 
 Eργαστηριακός έλεγχος 

 WBC 5700 (NEUT 77%, LYM 12% ), Hb 11gr/dl,   

 SGOT 35,  SGPT 29,  CPK 46,  LDH 235 (IU/L) - κφ 

 ΤΚΕ 48mm 

 Υπεργαμμασφαιριναιμία 19,3% 

 Βασικός ανοσολογικός έλεγχος (αρνητικός) 

  

MDA-5 +++ 



Ποια είναι η διαγνωστική προσέγγιση;  

 Ακτινογραφίες 

 Περαιτέρω διερεύνηση αναιμίας (ενδοσκοπήσεις,ΟΜΒ) 

 Τριχοειδοσκόπηση 

 CT θώρακος 

 Βιοψία χείλους 

 Μυογράφημα 

  

  

  



Ιδιοπαθείς φλεγμονώδεις μυοπάθειες 
Aυτοαντισώματα 
 



Joint Bone Spine 85 (2018) 23–33 



Anti-MDA-5+ 

 Clinically amyopathic dermatomyositis (CADM)  

 

 

 

 

 Χαμηλότερα επίπεδα κρεατινικής κινάσης (CK)  

 Πολύ αυξημένη συχνότητα ILD (90–95 %) 

 Ταχέως εξελισσόμενη ILD (50–80 %)  αναπνευστική ανεπάρκεια 

 Κακή πρόγνωση  αυξημένη θνητότητα και νοσηρότητα λόγω:  

 Αγγειοπάθεια 

 Μαλακοί ερυθηματώδεις πομφοί 

 Δερματικά έλκη: περιονύχια και ύπερθεν των αρθρώσεων στις εκτατικές 

επιφάνειες 

Open Access Rheumatology: Research and Reviews 2020:12 



 HRCT:  

◦πάχυνση μεσολοβιδίων διαφραγματίων 

◦νεφελοειδή πυκνωτικά διηθήματα άμφω 

◦δικτυοζώδης απεικόνιση στοιχείων διαμέσου ιστού 

  

 

  

 Σπιρομέτρηση-διάχυση: DLCO 54% 



Ποια είναι η θεραπευτική προσέγγιση;  





Συμπεράσματα 

Οι μυοσίτιδες είναι ετερογενή νοσήματα με διαφορές σε θεραπεία και πρόγνωση 

Η σκληρομυοσίτιδα: ασυνήθιστη εικόνα, χωρίς σκληροδερμία, μόνο ΑΝΑ 

Οι μυοσίτιδες σχετιζόμενες με ειδικό αντίσωμα χρειάζονται προσοχή: 

 

TIF-1γ: Παρακολούθηση για καρκίνο 

Pm/Scl 75 & 100: διακύμανση κλινικής εικόνας στο χρόνο 

Ku: Προσοχή σε διάμεση πνευμονοπάθεια / νεκρωτικό πρότυπο σε βιοψία 

MDA5: Προσβολή πνεύμονα – νεκρωτικές βλάβες δέρματος – ανάγκη εντατικής, έγκαιρης θεραπείας 

 

Τα αντισώματα του πάνελ μυοσιτίδων είναι αναγκαία για πρόγνωση, διάγνωση, επιλογή κατάλληλης 
θεραπείας 



ΕΥΧΑΡΙΣΤΩ ΠΟΛΥ ΓΙΑ ΤΗΝ ΠΡΟΣΟΧΗ ΣΑΣ! 


