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Περίπτωςθ αςκενοφσ 

• Άνδρασ 68 ετϊν: 
–Δφςπνοια ςτθν ελάχιςτθ κόπωςθ 

–Ανορεξία - καταβολι δυνάμεων 

–Αιμωδίεσ άνω/κάτω άκρων  

 

  

ΣΕΠ επαρχιακοφ νοςοκομείου 

 

– Hct 22 %  , Hgb  7 mg/dl 

– Coombs ++, LDH 1000 

– PLT  40.000/mm3 

– Γενικι οφρων: κφ 

– Rö κϊρακοσ: Επίταςθ διάμεςου ιςτοφ 

 

 

 

 

 

΢ΤΝΔΡΟΜΟ  EVANS 

• Νευρολογικι εξζταςθ: Περιφερικι μυικι αδυναμία ΔΕ άνω άκρου και 
κεντρομελικά ςτα κάτω άκρα 

 

• Ηλεκτροφυςιολογικόσ ζλεγχοσ: Πολυνευροπάκεια κάτω άκρων 



Αιματολογικι εκτίμθςθ – Διενζργεια οςτεομυελικισ βιοψίασ 

• Ήπιου βακμοφ μυελοδυςπλαςτικζσ αλλοιϊςεισ χωρίσ ίνωςθ 

 

• Καρυότυποσ... 

• Ζναρξθ κορτιηόνθσ για το ςφνδρομο Evans 

Περίπτωςθ αςκενοφσ (ςυν.) 



Περίπτωςθ αςκενοφσ (ςυν.) 

• Επιμονι ςυςτθματικϊν ςυμπτωμάτων – δφςπνοιασ 

 

• CT κϊρακοσ 

Κυψελιδικά διθκιματα άνω λοβϊν με πάχυνςθ μεςολοβίδιων διαφραγματίων και 
περιοχζσ κολισ υάλου (NSIP πρότυπο) 
 

ΔΔ: Αγγειίτιδα GPA/MPA – Αποκλειςμόσ κακοικειασ 



Περίπτωςθ αςκενοφσ (συν.) 

• Άντρασ 68 ετϊν με πολυςυςτθματικι προςβολι 
 

– ΢υςτθματικά ςυμπτϊματα 

– Περιφερικό νευρικό ςφςτθμα 

– Αναπνευςτικό ςφςτθμα 

– Κυτταροπενίεσ 

Πρόκειται για 1οπακζσ ςυςτθματικό αυτοάνοςο νόςθμα 
(αγγειίτιδα) ι για αυτοάνοςεσ εκδθλϊςεισ ςτα πλαίςια 
άλλθσ 1οπακοφσ νόςου; 



Περίπτωςθ αςκενοφσ (συν.) 

• Άντρασ 68 ετϊν με πολυςυςτθματικι προςβολι 
 

– ΢υςτθματικά ςυμπτϊματα 

– Περιφερικό νευρικό ςφςτθμα 

– Αναπνευςτικό ςφςτθμα 

– Κυτταροπενίεσ 

Πρόκειται για 1οπακζσ ςυςτθματικό αυτοάνοςο νόςθμα 
(αγγειίτιδα) ι για αυτοάνοςεσ εκδθλϊςεισ ςτα πλαίςια 
άλλθσ 1οπακοφσ νόςου; 



Περίπτωςθ αςκενοφσ (ςυν.) 

• Ανοςολογικόσ ζλεγχοσ: (-) ve (ANCA, ANA κτλ) 

 

• ΟΜΒ : Μυελοδυςπλαςτικζσ αλλοιϊςεισ ςε 2 ςειρζσ, χωρίσ 
ίνωςθ 

• Μυελόγραμμα : <5% βλάςτεσ 

 

• Χρωμοςωμικι ανάλυςθ : Mερικι τριςωμία 1q και μερικι 
μονοςωμία 7q 

Σελικι διάγνωςθ 



Μυελοδυςπλαςτικά ςφνδρομα (MDS) 

• Ετερογενισ ομάδα κακοικων διαταραχϊν των αρχζγονων 
αιμοποιθτικϊν κυττάρων  
– Δυςπλαςτικι/Αναποτελεςματικι αιμοποίθςθ 

– Ποικίλο ρίςκο εκτροπισ ςε οξεία λευχαιμία (προλευχαιμικι 
κατάςταςθ) 

• Νόςοσ τθσ τρίτθσ θλικίασ (μζςθ θλικία εμφάνιςθσ 65 ζτθ) 





Μυελοδυςπλαςτικά ςφνδρομα και αυτοάνοςεσ εκδθλϊςεισ 

• Όχι τόςο ςπάνια (7-20%) 

• ΢υςχζτιςθ ι ςυνφπαρξθ; 
–  32 vs. 4% ςε non-MDS 

– 63% των αςκενϊν τουλάχιςτον πακολογικό αυτοαντίςωμα 

 

• 74% των περιπτϊςεων: Μζςα ςτον 1ο χρόνο από τθ διάγνωςθ 
 

– 37% μζςα ςτον 1ο μινα 

– Ενιότε ωσ και 6 μινεσ πριν τθ διάγνωςθ 

 

Giannouli S and Voulgarelis M. Expert Rev. Clin. Immunol 2014;10:1679–1688; Berthier S, et al. Rev Med Interne 
2001;22:428-32; Okamoto T, et al. Int J Hematol 1997;66:345-51; Kim KJ, et al. Int J Rheum Dis 2012;15(1):86-94ϋde 
Hollanda A, et al. Arthritis Care Res 2011; 63:1188-94  
 

 



΢υχνότερεσ ανοςολογικεσ εκδθλϊςεισ ςε MDS 

Περικαρδίτιδα Δερματικι αγγειίτιδα 

Vasculitis mimic! 

Μονοαρκρίτιδα 

Enright H, et al. Br J Haematol 1995; 91:403 



Φλεγμονϊδθσ αρκρίτιδα ςε αςκενείσ με MDS 

• 22 αςκενείσ + αναςκόπθςθ βιβλιογραφίασ (68 αςκενείσ ςυνολικά) 

• 77% πολυαρκρίτιδα – 68% ςυμμετρικι 

• ACPA(+) ve: 2/22 αςκενείσ – Διαβρϊςεισ: 1/22 

• Εμφάνιςθ: 

– 27% ταυτόχρονα 

– 55% αρκρίτιδα πρϊτα 

– 18% αρκρίτιδα μετά 

 

• Σx: Μονοκεραπεία GCs ςτθν πλειονότθτα 

– Καλοικθσ πορεία (Σελικό DAS28: 2.9) 

 

 

 
Mekinian A, et al. Medicine (Baltimore) 2014; 93:1-10 



΢υςτθματικά αυτοάνοςα κλινικά ςφνδρομα ςε MDS 

΢υχνότερα αυτοάνοςα κλινικά ςφνδρομα ςε MDS 

Αγγειίτιδεσ (ςυςτθματικζσ ι μθ) 

Ρευματικι πολυμυαλγία 

Τποτροπιάηουςα πολυχονδρίτιδα 

΢φνδρομο Sweet (ουδετεροφιλικι δερμάτωςθ) 

Αυτοάνοςεσ κυτταροπενίεσ 

Ορολογικζσ διαταραχζσ (υπεργαμμαςφαιριναιμία, 
autoAbs) 

Giannouli S and Voulgarelis M. Expert Rev. Clin. Immunol 2014;10:1679–1688; Berthier S, et al. Rev Med Interne 
2001;22:428-32; Okamoto T, et al. Int J Hematol 1997;66:345-51; Kim KJ, et al. Int J Rheum Dis 2012;15(1):86-94; de 
Hollanda A, et al. Arthritis Care Res 2011; 63:1188-94  
 

 



Η παρουςία αυτοάνοςων εκδθλϊςεων επθρεάηει τθν 
πρόγνωςθ των MDS; 

• Μάλλον όχι 

Giannouli S, et al. Rheumatology 2004; 43:626-32;   de Hollanda A,et al. Arthritis Care Res 2011; 63:1188-94  

Survival curves for myelodysplastic syndrome (MDS) patients with and 

without autoimmune inflammatory manifestations (AIMs) (P = 0.76).  

* Εκτόσ αν πρόκειται για το ςφνδρομο τθσ ςυςτθματικισ αγγειίτιδασ 



Θεραπεία αυτοανόςων εκδθλωςεων MDS 

΢υςτθματικι αγγειίτιδα 

• Πρεδνιηολόνθ 1 mg/Kg ι IV 
ϊςεισ μεκυλπρεδηιηολόνθσ 

• Κυκλοφωςφαμίδθ 

 
• * Ίςωσ χαμθλότερεσ δόςεισ απ’ 

ότι ςε αςκενείσ χωρίσ MDS ( 
θλικία) 

Όλα τα υπόλοιπα 

• Μζτριεσ δόςεισ κορτιηόνθσ 

• Steroid-sparing παράγοντεσ 
(AZA, MTX) 

Giannouli S and Voulgarelis M. Expert Rev. Clin. Immunol 2014;10 



 Πλαςματοκυτταρικζσ δυςκραςίεσ 

 Πολλαπλό μυζλωμα 

 Μονοκλωνικι γαμμαπάκεια άγνωςτθσ 

ςθμαςίασ 

 Μακροςφαιριναιμία Waldenstrom 

 Πρωτοπακισ αμυλοείδωςθ 



Πολλαπλό μυζλωμα και MGUS 

Πολλαπλό μυζλωμα MGUS 

> 10% μονοκλωνικά πλαςματοκφτταρα 
ςτο μυελό 

Όλα τα παρακάτω: 

Μονοκλωνικι πρωτεϊνθ ςτον ορό ι τα 
οφρα 

Μονοκλωνικι πρωτεϊνθ < 30 g/l 

Οργανικι ι ιςτικι βλάβθ ςχετιηόμενθ με 
μυζλωμα: 
• Τπεραςβεςτιαιμία 
• Νεφρικι ανεπάρκεια 
• Αναιμία (Hb <10 g/dl) 
• Λυτικζσ οςτικζσ βλάβεσ, οςτεοπόρωςθ ι 
πακολογικά κατάγματα 

< 10% μονοκλωνικά 
πλαςματοκφτταρα ςτο μυελό 

Απουςία οργανικισ ι ιςτικισ 
βλάβθσ ςχετιηόμενθσ με 
μυζλωμα 

International Myeloma Working Group diagnostic criteria 



Πολλαπλό μυζλωμα και MGUS 

Πολλαπλό μυζλωμα MGUS 

> 10% μονοκλωνικά πλαςματοκφτταρα 
ςτο μυελό 

Όλα τα παρακάτω: 

Μονοκλωνικι πρωτεϊνθ ςτον ορό ι τα 
οφρα 

Μονοκλωνικι πρωτεϊνθ < 30 g/l 

Οργανικι ι ιςτικι βλάβθ ςχετιηόμενθ με 
μυζλωμα: 
• Τπεραςβεςτιαιμία 
• Νεφρικι ανεπάρκεια 
• Αναιμία (Hb <10 g/dl) 
• Λυτικζσ οςτικζσ βλάβεσ, οςτεοπόρωςθ ι 
πακολογικά κατάγματα 

< 10% μονοκλωνικά 
πλαςματοκφτταρα ςτο μυελό 

Απουςία οργανικισ ι ιςτικισ 
βλάβθσ ςχετιηόμενθσ με 
μυζλωμα 

International Myeloma Working Group diagnostic criteria 

«Αναιμία, οςφυαλγία, τριψιφια ΣΚΕ» 



Οςτικζσ βλάβεσ πολλαπλοφ μυελϊματοσ 

Μθχανιςμόσ 
Τπερενεργοποίςθ οςτεοκλαςτϊν 
Απενεργοποίθςθ οςτεοβλαςτϊν 



΢κελετικόσ ζλεγχοσ επί υποψίασ μυελϊματοσ 

Απλζσ Rö MRI 

Κρανίο Αν ςυμπτωματικόσ αςκενισ και 
απλζσ Rö κφ 

΢πονδυλικι ςτιλθ Τποψία μονιρουσ 
πλαςματοκυττϊματοσ ςε απλι 

Rö  

Θϊρακασ Άμεςα επί υποψίασ πίεςθσ του 
νωτιαίου μυελοφ (CT αν θ MRI 

μθ διακζςιμθ) 

Λεκάνθ 

Εγγφσ μακρά οςτά των ακρων 

΢πινκθρογράφθμα οςτϊν: Χωρίσ χρθςιμότθτα («ψυχρζσ» οςτεολυτικζσ βλάβεσ) 



Άλλεσ ρευματολογικζσ εκδθλϊςεισ ΠΜ 

Alpay N, et al. Amyloid 2009; 16:226-231; Maamar M, et al. Clin Exp Rheumatol 2008; 26:667-670; Terpos A, et al. Ann 
Hematol 2000;79:449-451 

• Αρκροπάκεια αμυλοειδοφσ (“claw hands”) 
 
 
 
 
 
 
• ΢ποραδικζσ αναφορζσ ςυνφπαρξθσ ΠΜ με ΢ΕΛ και ςφνδρομο Sjogren’s 
 

Ασαφής η πιθανή αιτιολογική συσχζτιση 



Πολλαπλό μυζλωμα και MGUS 

Πολλαπλό μυζλωμα MGUS 

> 10% μονοκλωνικά πλαςματοκφτταρα 
ςτο μυελό 

Όλα τα παρακάτω: 

Μονοκλωνικι πρωτεϊνθ ςτον ορό ι τα 
οφρα 

Μονοκλωνικι πρωτεϊνθ < 30 g/l 

Οργανικι ι ιςτικι βλάβθ ςχετιηόμενθ με 
μυζλωμα: 
• Τπεραςβεςτιαιμία 
• Νεφρικι ανεπάρκεια 
• Αναιμία (Hb <10 g/dl) 
• Λυτικζσ οςτικζσ βλάβεσ, οςτεοπόρωςθ ι 
πακολογικά κατάγματα 

< 10% μονοκλωνικά 
πλαςματοκφτταρα ςτο μυελό 

Απουςία οργανικισ ι ιςτικισ 
βλάβθσ ςχετιηόμενθσ με 
μυζλωμα 

International Myeloma Working Group diagnostic criteria 



Πολλαπλό μυζλωμα και MGUS 

MGUS 

Όλα τα παρακάτω: 

Μονοκλωνικι πρωτεϊνθ < 30 g/l 

< 10% μονοκλωνικά 
πλαςματοκφτταρα ςτο μυελό 

Απουςία οργανικισ ι ιςτικισ 
βλάβθσ ςχετιηόμενθσ με 
μυζλωμα 

International Myeloma Working Group diagnostic criteria 

Φυςικι ιςτορία MGUS – Eξζλιξθ ςε 
μονοκλωνικι νόςο 
 
ΠΜ/Waldenstrom’s/Αμυλοείδωςθ/Λζμφωμα 



Ανοςολογικζσ εκδθλϊςεισ MGUS 
Mimics 

΢κλθρομυξοίδθμα 

Μεμβρανοχπερπλαςτικι  ΢Ν 

Morais S, et al. Rheumatology 2015 Oct 5; Sethi S, et al. Mayo Clin Proc. 
2013;88:1284-1293; Jorgensen C, et al .Br J Rheum 1996;35:241-243 
 

Πολυαρκρίτιδα (ενίοτε και διαβρωτικι) 



Πρωτοπακισ αμυλοείδωςθ (AL) 

GCA mimic 

Perfetto, F, et al. Nat Rev Rheumatol 2010; 6:417–429; Audemard A, et al. Joint Bone 
Spine 2012; 79;195-97; de Moura CGG & de Souza SP. N Engl J Med 2004; 351:25 

Δακρυϊκοί/΢ιελογόνοι αδζνεσ: Sicca ςυμπτϊματα (Sjogren’s mimic) 
Μφεσ: Μυϊκι αδυναμία,  CPK (PM/DM mimic) 



΢υμπεράςματα 

• ΢κεφτείτε MDS ςε θλικιωμζνο αςκενι με ςυςτθματικζσ 
αυτοάνοςεσ εκδθλϊςεισ (ειδικά αγγειίτιδα), αν ζχει 
κυτταροπενίεσ και δεν ζχει προθγθκεί κυτταροτοξικι κεραπεία 

– Απουςία ειδικϊν διαγνωςτικϊν ευρθμάτων για MDS, ακόμθ και επί ΟΜΒ 
(δυσπλαστικζς αλλοιώσεις ΣΕΛ) 

– Απαραίτθτθ θ εξζταςθ καρυοτφπου (~ 50% κυτταρογενετικζσ ανωμαλίεσ ςε 
MDS) 

• Σο πολλαπλό μυζλωμα είναι οςτικι νόςοσ 

– Λυτικζσ εςτίεσ, οςτεοπόρωςθ, πακολογικά κατάγματα 

• Ποικίλεσ μυοςκελετικζσ/ανοςολογικζσ εκδθλϊςεισ ςε 
πλαςματοκυτταρικζσ δυςκραςίεσ 

– Μιμθτζσ ρευματολογικϊν νοςθμάτων 

 

 


