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ΣΠΑΝΙΑ ΝΕΑΝΙΚΗ ΠΡΩΤΟΠΑΘΗΣ ΣΥΣΤΗΜΑΤΙΚΗ ΑΓΓΕΙΙΤΙ∆Α 
 
Τι είναι; 
Αγγειίτιδα σηµαίνει φλεγµονή των αγγείων του αίµατος. Οι αγγειίτιδες καλύπτουν µία 
ευρεία κατηγορία νόσων. Πρωτοπαθής αγγειίτιδα σηµαίνει ότι τα αγγεία είναι ένας 
κύριος στόχος της νόσου. Η ονοµασία και η κατάταξη της αγγειίτιδας εξαρτάται κυρίως 
από το µέγεθος και τον τύπο των αγγείων που προσβάλλονται.  
 
Πόσο συχνή είναι; 
Κάποιες από τις πρωτοπαθείς αγγειίτιδες είναι αρκετά συχνές στην παιδική ηλικία, όπως 
η πορφύρα Henoch-Schoenlein και η νόσος Kawasaki, ενώ  οι αγγειίτιδες που 
περιγράφονται παρακάτω είναι σπάνιες και δεν είναι γνωστή  ακριβώς η συχνότητά τους. 
 
Ποια είναι τα αίτια της νόσου; Είναι κληρονοµική; Είναι µεταδοτική; Μπορεί να 
προληφθεί; 
Οι αγγειίτιδες δεν είναι µεταδοτικά νοσήµατα, ούτε κληρονοµούνται από τους γονείς στα 
παιδιά. Είναι πιθανόν ένας συνδυασµός διαφόρων παραγόντων να παίζει κάποιο ρόλο 
στην πρόκληση της νόσου. Θεωρείται ότι διάφορα γονίδια, λοιµώξεις και 
περιβαλλοντικοί παράγοντες µπορεί να είναι σηµαντικοί για την ανάπτυξη της νόσου. 
Επίσης τα νοσήµατα αυτά  δεν µπορούν να προληφθούν.  
 
Τι συµβαίνει στα αγγεία στις αγγειίτιδες; 
Σε κανονικές συνθήκες η ροή του αίµατος είναι φυσιολογική µέσα στα  αγγεία. Όταν το 
τοίχωµα του αγγείου υποστεί βλάβη ή φλεγµονή, αρχίζουν να σχηµατίζονται θρόµβοι του 
αίµατος µέσα στο αγγείο που προκαλούν στένωση ή απόφραξη. 
Τα φλεγµονώδη κύτταρα του αίµατος συσσωρεύονται στο τοίχωµα των αγγείων, 
προκαλώντας περισσότερη βλάβη στο τοίχωµά του. Επιπλέον, φλεγµονώδη κύτταρα και 
άλλα στοιχεία του αίµατος περνούν το τοίχωµα των αγγείων και προκαλούν βλάβη στους 
γύρω ιστούς (οίδηµα, φλεγµονή).  
 
Οι ορατές αλλοιώσεις σε δείγµατα βιοψίας ιστών φανερώνουν τη φλεγµονή στο τοίχωµα 
των αγγείων και τον ποικίλο βαθµό καταστροφής τους. Οι επακόλουθες βλάβες της 
µορφής των αγγείων εντοπίζονται µε αγγειογραφία (ακτινολογική εξέταση που µας 
επιτρέπει να δούµε τα αγγεία του αίµατος). 
Η µειωµένη παροχή αίµατος µέσω των στενών ή φραγµένων αγγείων ή η σπανιότερη  
ρήξη των αγγείων που συνοδεύεται από αιµορραγία µπορεί να βλάψει τους ιστούς. Η 
προσβολή των αγγείων που παρέχουν αίµα σε ζωτικά όργανα, όπως στον εγκέφαλο ή 
στην καρδιά µπορεί να είναι µία πολύ σοβαρή κατάσταση. Η γενικευµένη (συστηµατική) 
αγγειίτιδα συνοδεύεται συνήθως από γενικά συµπτώµατα, όπως πυρετό, αδιαθεσία, 
ανορεξία, καθώς και από µη φυσιολογικές εργαστηριακές εξετάσεις που χαρακτηρίζουν 
τη φλεγµονή (ΤΚΕ, CRP). 
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Ποια είναι τα κύρια συµπτώµατα; 
Τα συµπτώµατα της νόσου ποικίλλουν ανάλογα  µε το µέγεθος των αγγείων που 
προσβάλλονται και την έκταση της βλάβης του οργάνου που προσβάλλεται. Με 
περισσότερες λεπτοµέρειες περιγράφονται οι: Οζώδης πολυαρτηριίτιδα, η αρτηριίτιδα 
Takayasu και η κοκκιωµάτωση Wegener. 
 
Πως µπαίνει η διάγνωση; 
Η διάγνωση της αγγειίτιδας σπάνια είναι εύκολη. Τα συµπτώµατα µπορεί να είναι κοινά 
µε πολλές άλλες  πιο συχνές παθήσεις της παιδικής ηλικίας. Η διάγνωση βασίζεται στην 
εκτίµηση των κλινικών συµπτωµάτων από ειδικό µαζί µε τα αποτελέσµατα των 
εξετάσεων αίµατος και ούρων και των απεικονιστικών εξετάσεων (π.χ. 
υπερηχογραφήµατος, ακτινογραφιών, αξονικής και µαγνητικής τοµογραφίας, 
αγγειογραφίας) και κυρίως από τα ευρήµατα της βιοψίας όταν προσβάλλεται προσιτό για 
λήψη βιοψίας όργανο (π.χ. δέρµα, νεφροί). Εξαιτίας της σπανιότητας της νόσου 
χρειάζεται συχνά να µεταφερθεί το παιδί σε εξειδικευµένο κέντρο, όπου υπάρχει 
παιδορευµατολογικό τµήµα καθώς και τµήµατα άλλων παιδιατρικών εξειδικεύσεων, 
συµπεριλαµβανοµένου και ενός καλού διαγνωστικού απεικονιστικού τµήµατος. 
 
Μπορεί να θεραπευθεί; 
Ναι, η αγγειίτιδα µπορεί να θεραπευθεί. Στην πλειοψηφία των ασθενών που ακολουθούν 
σωστή θεραπεία, η νόσος τίθεται υπό έλεγχο (ύφεση της νόσου). 
 
Ποιες είναι οι θεραπείες; 
Η θεραπεία της αγγειίτιδας είναι µακροχρόνια και πολύπλοκη. Ο κύριος στόχος της είναι 
να θέσουµε τη νόσο υπό έλεγχο όσο το δυνατόν πιο σύντοµα (εισαγωγική θεραπεία) και 
να διατηρήσουµε τον έλεγχο µακροχρόνια (θεραπεία συντήρησης) αποφεύγοντας τις 
ανεπιθύµητες ενέργειες από τη µακροχρόνια χορήγηση των φαρµάκων. 
Τα κορτικοστεροειδή σε συνδυασµό µε ανοσοκατασταλτικά φάρµακα 
(κυκλοφωσφαµίδη) έχουν αποδειχθεί τα πιο αποτελεσµατικά για να επιφέρουν ύφεση. Τα 
φάρµακα που χρησιµοποιούνται για θεραπεία συντήρησης περιλαµβάνουν αζαθιοπρίνη, 
µεθοτρεξάτη και κυκλοσπορίνη Α µαζί µε χαµηλή δόση πρεδνιζόνης. ∆ιάφορα άλλα 
φάρµακα έχουν επίσης χρησιµοποιηθεί για την καταστολή του ενεργοποιηµένου 
ανοσιακού συστήµατος και την καταπολέµηση της φλεγµονής. Επιλέγονται σε αυστηρά 
ατοµική βάση όταν άλλα ευρέως χρησιµοποιούµενα φάρµακα έχουν αποτύχει (π.χ. 
βιολογικοί παράγοντες όπως οι αντι-TNF και παλαιότερα  κολχικίνη και θαλιδοµίδη). 
Σε µακροχρόνια θεραπεία µε κορτικοστεροειδή, η οστεοπόρωση µπορεί να προληφθεί µε 
τη λήψη επαρκούς ποσότητας ασβεστίου και βιταµίνης D. Σε ειδικές περιπτώσεις µπορεί 
να χορηγηθούν αντιθροµβωτικά φάρµακα (χαµηλή δόση ασπιρίνης) και σε περιπτώσεις 
υπέρτασης, αντιυπερτασικά. 
Μπορεί να χρειασθεί ψυχολογική και κοινωνική υποστήριξη του ασθενούς και της 
οικογένειάς του. 
 
Περιοδικοί έλεγχοι 
Ο κύριος σκοπός των τακτικών περιοδικών ελέγχων είναι να εκτιµάται η ενεργότητα της 
νόσου, το αποτέλεσµα και οι πιθανές ανεπιθύµητες ενέργειες της θεραπείας, ώστε να 
έχουµε το µέγιστο όφελος για τον ασθενή. Η συχνότητα και ο τύπος των περιοδικών 



12/2003 3

ελέγχων εξαρτάται από τον τύπο και τη βαρύτητα της νόσου, καθώς και από τα φάρµακα 
που έχουν χορηγηθεί. Στα πρώιµα στάδια της νόσου οι περιοδικοί έλεγχοι είναι συχνοί 
και γίνονται λιγότερο συχνοί µόλις πετύχουµε την ύφεση. 
Για να αξιολογήσουµε την ενεργότητα της αγγειίτιδας, παρακολουθούµε γονείς και 
γιατρός την κλινική πορεία της νόσου, µετρούµε την πίεση του αίµατος και κάνουµε 
εξετάσεις αίµατος και ούρων. Με βάση την προσβολή των εσωτερικών οργάνων σε κάθε 
ασθενή, µπορεί να πραγµατοποιηθούν διάφορες άλλες εξετάσεις από διάφορους ειδικούς, 
όπως π.χ.  διάφορες απεικονιστικές εξετάσεις. 
 
Πόσο θα διαρκέσει η νόσος; 
Οι σπάνιες πρωτοπαθείς αγγειίτιδες είναι µακροχρόνιες, συνήθως διαρκούν εφ’ όρου 
ζωής. Μπορεί να ξεκινήσουν ως µία οξεία, συχνά σοβαρή ή ακόµα και απειλητική για τη 
ζωή κατάσταση και στη συνέχεια να εξελιχθούν σε πιο χρόνια νόσο.  
 
Ποια είναι η µακροχρόνια εξέλιξη (πρόγνωση) της νόσου; 
Η πρόγνωση των σπάνιων πρωτοπαθών αγγειίτιδων είναι ιδιαίτερα εξατοµικευµένη. 
Εξαρτάται όχι µόνο από τον τύπο και την έκταση της προσβολής των αγγείων, αλλά και 
από τη διάρκεια της νόσου πριν την έναρξη της θεραπείας, καθώς και από την απάντηση 
στη θεραπεία. Η βλάβη ζωτικών οργάνων µπορεί να έχει µόνιµες συνέπειες. Με σωστή 
θεραπεία πετυχαίνεται συχνά η κλινική ύφεση µέσα στον πρώτο χρόνο. Η ύφεση µπορεί 
να είναι εφ’όρου ζωής, όµως συχνά απαιτείται γι’αυτό µακροχρόνια θεραπεία 
συντήρησης. Οι περίοδοι της ύφεσης της νόσου µπορεί να διακόπτονται από εξάρσεις ή 
υποτροπές που απαιτούν πιο εντατική θεραπεία. Η νόσος που δεν απαντά στη  θεραπεία 
έχει σχετικά υψηλή θνησιµότητα. Εξαιτίας της σπανιότητάς της, τα δεδοµένα ως προς 
την πρόγνωση της εξέλιξης και της έκβασης τέτοιων περιπτώσεων είναι λιγοστά. 
 
Πως µπορεί να επηρεάσει η νόσος την καθηµερινή ζωή του παιδιού και της 
οικογένειας; 
Η αρχική περίοδος, όταν το παιδί δεν είναι καλά και η διάγνωση δεν έχει γίνει ακόµα, 
είναι συνήθως πολύ αγχωτική για ολόκληρη την οικογένεια. 
 
Η κατανόηση της νόσου και της θεραπείας της βοηθάει τον γονέα και το παιδί να 
αντιµετωπίσουν συχνά δυσάρεστες διαγνωστικές και θεραπευτικές διαδικασίες και 
συχνές επισκέψεις στο νοσοκοµείο. Μόλις η νόσος τεθεί υπό έλεγχο, η ζωή στο σπίτι 
µπορεί συνήθως να επιστρέψει στους φυσιολογικούς ρυθµούς. 
 
Τι γίνεται µε το σχολείο; 
Μόλις η νόσος ελεγχθεί, οι ασθενείς ενθαρρύνονται να επιστρέψουν στο σχολείο. Είναι 
σηµαντικό να πληροφορήσουµε το σχολείο σχετικά µε την κατάσταση του παιδιού, έτσι 
ώστε να ληφθεί αυτή υπόψη. 
 
Τι γίνεται µε τα αθλήµατα; 
Τα παιδιά ενθαρρύνονται να συµµετέχουν στις αγαπηµένες τους αθλητικές 
δραστηριότητες µόλις επιτευχθεί η ύφεση της νόσου. Οι συστάσεις µπορεί να ποικίλουν 
ανάλογα µε την ύπαρξη ή όχι βλάβης ζωτικών οργάνων, µυών και αρθρώσεων.  
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Τι γίνεται µε το διαιτολόγιο; 
∆εν υπάρχει καµία ένδειξη ότι τα ειδικά διαιτολόγια θα µπορούσαν να επηρεάσουν την 
πορεία και την έκβαση της νόσου. Συνιστάται ένα υγιές καλά ισορροπηµένο διαιτολόγιο 
µε επαρκείς ποσότητες πρωτεϊνών, ασβεστίου και βιταµινών. Όταν ακολουθούµε 
θεραπεία µε κορτικοστεροειδή, τα γλυκά, τα λιπαρά και το αλάτι πρέπει να 
περιορίζονται, για να ελαχιστοποιήσουµε τις ανεπιθύµητες ενέργειες των στεροειδών.  
 
Μπορεί το κλίµα να επηρεάσει την πορεία της νόσου; 
∆εν είναι γνωστό αν το κλίµα µπορεί να επηρεάσει την πορεία της νόσου. Σε περίπτωση 
κακής κυκλοφορίας, κυρίως στα δάχτυλα των χεριών και των ποδιών εξαιτίας της 
αγγειίτιδας, η έκθεση στο κρύο µπορεί να χειροτερέψει τη νόσο.  
 
Τι γίνεται µε τις λοιµώξεις και τους εµβολιαµούς; 
Ο κίνδυνος κοινών λοιµώξεων µπορεί να είναι πιο αυξηµένος σε παιδιά που παίρνουν 
φαρµακευτική αγωγή µε ανοσοκατασταλτικά. Επίσης κάποιες λοιµώξεις µπορεί να έχουν 
πιο σοβαρή έκβαση σε άτοµα που παίρνουν τέτοια θεραπεία. Σε περίπτωση που έρθει το 
παιδί σε επαφή µε ανεµοευλογιά ή µε έρπητα ζωστήρα, πρέπει να επικοινωνήσετε 
αµέσως µε το γιατρό σας για να πάρει το παιδί αντι-ιικά φάρµακα και/ή ειδική αντι-ιική 
ανοσοσφαιρίνη. Μπορεί επίσης να αναπτύξουν ασυνήθεις λοιµώξεις που δεν 
προσβάλλουν συνήθως άτοµα µε φυσιολογικό αµυντικό σύστηµα που δεν παίρνουν 
τέτοια αγωγή. Μερικές φορές και τελείως εξατοµικευµένα (υψηλές δόσεις φαρµάκων 
µακροχρόνια), µπορεί να χορηγηθεί χηµειοπροφύλαξη µε φάρµακα όπως η 
κοτριµοξαζόλη για να αποφύγουµε σοβαρές λοιµώξεις (π.χ. από Πνευµονοκύστεις).  
Εµβόλια µε ζωντανούς µικροοργανισµούς (π.χ. παρωτίτιδας, ιλαράς, ερυθράς, 
πολιοµυελίτιδας, φυµατίωσης) θα πρέπει να αναβληθούν σε ασθενείς που λαµβάνουν 
ανοσοκατασταλτικές θεραπείες. 
 
Τι γίνεται µε τη σεξουαλική ζωή, την εγκυµοσύνη, την ανισύλληψη; 
Σε σεξουαλικώς ενεργούς εφήβους, η αντισύλληψη είναι σηµαντική καθώς η πλειοψηφία 
των φαρµάκων που χρησιµοποιούνται µπορεί να βλάψουν το αναπτυσσόµενο έµβρυο. 
Ορισµένα από τα ανοσοκατασταλτικά φάρµακα (κυρίως η κυκλοφωσφαµίδη) µπορεί να 
επιδράσουν στη γονιµότητα. Αυτό εξαρτάται κυρίως από τη συνολική (αθροιστική) δόση 
του φαρµάκου που έλαβε ο ασθενής κατά τη διάρκεια της θεραπείας και δεν είναι συχνό 
φαινόµενο σε παιδιά ή εφήβους. Γι’ αυτό και υπολογίζεται η συνολική δόση του 
φαρµάκου ώστε να µην υπάρχει τέτοις κίνδυνος. 
 
ΟΖΩ∆ΗΣ ΠΟΛΥΑΡΤΗΡΙΙΤΙ∆Α 
 
Τι είναι; 
Η Οζώδης Πολυαρτηριίτιδα (PAN) είναι µία µορφή αγγειίτιδας κατά την οποία 
φλεγµαίνει και νεκρώνεται το τοίχωµα των αγγείων που προσβάλλονται και που είναι 
κυρίως αρτηρίες µεσαίου και µικρού µεγέθους («πολυ»αρτηριίτιδα). Το αγγειακό 
τοίχωµα προσβάλλεται συνήθως  κατά τόπους. Τα τµήµατα του αρτηριακού τοιχώµατος 
που φλεγµαίνουν γίνονται πιο αδύναµα και υπό την πίεση της ροής του αίµατος, 
σχηµατίζονται κατά µήκος της αρτηρίας µικρές ξεχειλώµατα του τοιχώµατος σαν 
«φούσκες» (ανευρύσµατα) που δίνουν την εικόνα όζων στην αγγειογραφία. Από εκεί 
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προέρχεται η λέξη «οζώδης». Η δερµατική πολυαρτηριίτιδα προσβάλλει κυρίως το 
δέρµα, όχι εσωτερικά όργανα. Η µικροσκοπική πολυαρτηριίτιδα είναι µία µορφή της 
νόσου που προσβάλλει αγγεία µικρότερου µεγέθους.  
 
Πόσο συχνή είναι; 
Η PAN είναι πολύ σπάνια σε παιδιά µε αριθµό νέων περιπτώσεων το χρόνο που 
υπολογίζεται σε µία ανά ένα εκατοµµύριο. Προσβάλλει εξίσου αγόρια και κορίτσια, 
συνήθως στην ηλικία µεταξύ 9-11 χρόνων. Κυρίως στους ενήλικες, η PAN µπορεί να 
συσχετιστεί µε λοίµωξη από την ιό της ηπατίτιδας Β.  
 
Ποια είναι τα κύρια συµπτώµατα; 
Επειδή κάθε ιστός και όργανο του σώµατος περιέχει αιµοφόρα αγγεία, υπάρχουν πολλά 
συµπτώµατα που συνδέονται µε τη νόσο αυτή. Παρόλα αυτά, για κάποιο λόγο µερικοί 
ιστοί και όργανα φαίνεται να προσβάλλονται πιο συχνά από άλλους. Τα πιο κοινά 
συµπτώµατα είναι: 
1) Παρατεταµένος πυρετός 
2) Πόνος στους µύες και τις αρθρώσεις (αρθραλγίες, µυαλγίες) 
3) Κοιλιακός πόνος 
4) Επώδυνες κόκκινες υπερυψωµένες δερµατικές βλάβες  σαν οζίδια ή άλλες δερµατικές 
εκδηλώσεις όπως αιµορραγικό νεκρωτικό εξάνθηµα, ερυθροκύανη δικτυωτή στίξη  του 
δέρµατος (δικτυωτή πελίωση) κ.α. 
5) Πόνος στους όρχεις στα αγόρια 
Οι αγγειακές βλάβες µπορεί να εντοπίζονται µόνο στο δέρµα. Στη δερµατική αυτή 
πολυαρτηριίτιδα µπορεί να προσβληθούν περιφερικές αρτηρίες (που τροφοδοτούν τα 
δάχτυλα των χεριών και των ποδιών, τα αφτιά και τη µύτη), προκαλώντας ανεπαρκή 
αιµάτωση µε κίνδυνο νέκρωσης και απώλειας ιστών. Το παιδί µπορεί να εµφανίζει κακή 
γενική κατάσταση: κουρασµένο, ληθαργικό, µε κάποια απώλεια βάρους και επίµονο 
πυρετό. Ή µπορεί να αδιαθετήσει ξαφνικά, µε έντονο πόνο, σοβαρές δερµατικές βλάβες 
και υπνηλία. Επειδή αυτά τα ευρήµατα και συµπτώµατα συναντώνται σε πολλές άλλες 
παιδικές  νόσους, η διάγνωση γίνεται µε τον αποκλεισµό άλλων καταστάσεων, ιδιαίτερα 
της λοίµωξης.  
Η νεφρική προσβολή µπορεί να προκαλέσει την παρουσία αίµατος και λευκώµατος στα 
ούρα και/ή αυξηµένη πίεση αίµατος (υπέρταση). Στη µικροσκοπική πολυαρτηριίτιδα, η 
νεφρική προσβολή µαζί µε την πνευµονική νόσο είναι τα πιο συνηθισµένα. Η προσβολή 
των αρτηριών που τροφοδοτούν το έντερο προκαλεί συχνά κοιλιακό πόνο και δυσφορία 
µαζί µε διαταραχή των κινήσεων του εντέρου καθώς και της απορρόφησης των τροφών. 
Το νευρικό σύστηµα µπορεί επίσης να προσβληθεί ως ένα βαθµό που ποικίλλει, όπως 
επίσης και οποιοδήποτε άλλο όργανο. Οι εργαστηριακές εξετάσεις δείχνουν αυξηµένους 
τους δείκτες της φλεγµονής στο αίµα και αναιµία. Εάν η νόσος σχετίζεται µε 
στρεπτοκοκκική λοίµωξη, αυτό µπορεί επίσης να φανεί στην εξέταση αίµατος. 
 
Πώς µπαίνει η διάγνωση; 
Η διάγνωση της PAN  µπαίνει αφού αποκλεισθούν  άλλες πιθανές αιτίες πυρετού κατά 
την παιδική ηλικία µεταξύ των οποίων και οι λοιµώξεις. Η υποψία της διάγνωσης µπαίνει 
µε την επιµονή των παραπάνω κλινικών ευρηµάτων και µε την ύπαρξη των δεικτών 
φλεγµονής στο αίµα. Η διάγνωση επιβεβαιώνεται µε την εµφάνιση στην αγγειογραφία 
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στενώσεων και ανευρυσµάτων στα αγγεία. Όταν δεν υπάρχουν εµφανείς τέτοιες βλάβες, 
τότε η παρουσία φλεγµονής των αγγείων επιβεβαιώνεται µόνο µε τη δερµατική ή 
νεφρική βιοψία. 
 
ΑΡΤΗΡΙΙΤΙ∆Α TAKAYASU 
 
Τι είναι; 
Η αρτηριίτιδα Takayasu (ΑΤ) προσβάλλει κυρίως µεγάλες αρτηρίες, κατά κύριο λόγο 
την αορτή καθώς και τις διακλαδώσεις της και τις διακλαδώσεις της κύριας πνευµονικής 
αρτηρίας. Μερικές φορές, οι όροι «κοκκιωµατώδης» αγγειίτιδα ή αγγειίτιδα των 
«γιγαντοκυττάρων» χρησιµοποιούνται για να περιγράψουν το κύριο χαρακτηριστικό των 
µικρών οζωδών βλαβών (κοκκιωµάτων) που σχηµατίζονται γύρω από έναν ειδικό τύπο 
µεγάλων κυττάρων, στο αρτηριακό τοίχωµα και που διακρίνονται µόνο µε το 
µικροσκόπιο.  
 
Πόσο συχνή είναι; 
Παρά το γεγονός ότι η ΑΤ ανά τον κόσµο θεωρείται η τρίτη πιο συχνή συστηµατική 
αγγειίτιδα σε παιδιά (µετά την πορφύρα Henoch-Schönlein και τη νόσο Kawasaki), είναι 
εξαιρετικά  σπάνια στο λευκό πληθυσµό (στους Καυκάσιους). Προσβάλλει πιο συχνά τα 
κορίτσια από ότι τα αγόρια. 
 
Ποια είναι τα κύρια συµπτώµατα; 
Τα πρόωρα συµπτώµατα της νόσου περιλαµβάνουν πυρετό, ανορεξία, απώλεια  βάρους, 
πόνο στους µυς και στις αρθρώσεις και νυκτερινούς ιδρώτες. Οι εργαστηριακοί δείκτες 
της φλεγµονής είναι αυξηµένοι. Καθώς εξελίσσεται η αρτηριακή φλεγµονή, µπορεί να 
εµφανιστούν ευρήµατα µειωµένης παροχής του αίµατος από την καρδιά προς τα 
περιφερικά αγγεία. Η απώλεια σφυγµών στα περιφερικά άκρα, η διαφορά στην πίεση του 
αίµατος άνω και κάτω άκρων, τα φυσήµατα στις στενωµένες αρτηρίες και ο οξύς πόνος 
των άκρων (χωλότητα) είναι συνηθισµένα ευρήµατα. Η υψηλή πίεση του αίµατος µπορεί 
να προέρχεται από το στένωµα των αρτηριών που τροφοδοτούν τα νεφρά, ο πόνος στο 
στήθος από την προσβολή των αγγείων των πνευµόνων.  
Ποικίλλα νευρολογικά και οφθαλµολογικά συµπτώµατα µπορεί να αποκαλύψουν 
διαταραγµένη παροχή του αίµατος στον εγκέφαλο. 
 
Πως µπαίνει η διάγνωση; 
Η εξέταση µε υπερηχογράφηµα χρησιµοποιώντας τη µέθοδο Doppler είναι χρήσιµη στον 
εντοπισµό των βλαβών στις µεγάλες αρτηρίες που βρίσκονται κοντά στην καρδιά, αλλά 
συχνά αποτυγχάνει στο να δείξει την προσβολή των πιο περιφερικών αρτηριών. Συνήθως 
η απεικόνιση όλων των κύριων αρτηριών (µε καθολική αορτογραφία) µαζί µε τις 
πνευµονικές αρτηρίες (πνευµονική αγγειογραφία) είναι απαραίτητη για την εκτίµηση της 
έκτασης της αρτηριακής προσβολής. 
 
ΚΟΚΚΙΩΜΑΤΩΣΗ WEGENER 
 
Τι είναι; 



12/2003 7

Η κοκκιωµάτωση Wegener (ΚW) είναι µία χρόνια συστηµατική αγγειίτιδα που 
προσβάλλει τα µικρού και µεσαίου µεγέθους αγγεία και µάλιστα πιο συχνά στις 
ανώτερες αεροφόφους οδούς (µύτη και παραρινικούς κόλπους), στις κάτω αεροφόφους 
οδούς (πνεύµονες) και στα νεφρά. Ο όρος «κοκκιωµάτωση» αναφέρεται στην εµφάνιση 
των φλεγµονωδών βλαβών σαν µικρά πολυστρωµατικά κοκκιώµατα µέσα και γύρω από 
τα αγγεία τα οποία διακρίνονται µόνο µε το µικροσκόπιο.  
 
Πόσο συχνή είναι; Είναι διαφορετική η νόσος στα παιδιά από ότι στους ενήλικες; 
Η ΚW είναι µία ασυνήθιστη νόσος ειδικά στην παιδική ηλικία. Ένας υπολογισµός για 
τον αριθµό των νέων ασθενών το χρόνο θα ήταν περίπου 1-2 ανά 1 εκατοµµύριο παιδιών. 
Περισσότερο από το 97% των περιπτώσεων που έχουν αναφερθεί εµφανίζεται στο λευκό 
πληθυσµό (Καυκάσιους). Στην παιδική ηλικία προσβάλλονται εξίσου και τα δύο φύλα, 
ενώ  στους ενήλικες, οι µεγαλύτεροι άνδρες προσβάλλονται λίγο συχνότερα από τις 
γυναίκες. 
 
Ποια είναι τα κύρια συµπτώµατα; 
Σε ένα µεγάλο ποσοστό των ασθενών, η νόσος εµφανίζεται ως συµφόρηση (µπούκωµα) 
της µύτης και των γειτονικών (παραρρινικών) κοιλοτήτων (ιγµόρεια, µετωπιαίοι κόλποι) 
µε συλλογή υγρού, κατάσταση που δεν θεραπεύεται µε αντιβιοτικά και αποσυµφορητικά. 
Υπάρχει µία τάση να εµφανίζεται µία επίστρωση  των κοιλοτήτων σαν «κρούστα», 
καθώς και αιµορραγία και έλκη στο ρινικό διάφραγµα που προκαλούν µερικές φορές 
παραµόρφωση της µύτης σαν σαµάρι (εφιππιοειδής µύτη). 
Η φλεγµονή στις αεροφόρους οδούς από το λάρυγγα και κάτω µπορεί να προκαλέσει 
στένωση που οδηγεί σε βραχνή φωνή και σε αναπνευστικά προβλήµατα. Η παρουσία 
φλεγµονωδών οζιδίων (κοκκιωµάτων) στους πνεύµονες δίνει συµπτώµατα σαν της 
πνευµονίας µε δύσπνοια, βήχα και πόνο στο στήθος. 
Η νεφρική προσβολή παρουσιάζεται αρχικά µόνο σε ένα µικρό ποσοστό των ασθενών, 
αλλά γίνεται πιο συχνή καθώς η νόσος εξελίσσεται. Φλεγµονώδης ιστός µπορεί να 
συγκεντρωθεί πίσω από τα µάτια πιέζοντάς τα προς τα εµπρός (πρόπτωση) ή εµφανίζεται 
στο µέσο αυτί. Γενικά συµπτώµατα, όπως απώλεια βάρους, αυξηµένη κόπωση, πυρετοί 
και νυκτερινοί ιδρώτες είναι συνηθισµένα, όπως και δερµατικές εκδηλώσεις, αρθραλγίες 
ή αρθρίτιδα. 
Όλοι οι ασθενείς δεν εµφανίζουν το πλήρες φάσµα της προσβολής των οργάνων, όπως 
περιγράφηκε παραπάνω. Η λεγόµενη «περιορισµένη ΚW» σηµαίνει ότι η νόσος 
περιορίζεται στην οφθαλµική και αναπνευστική οδό, χωρίς προσβολή των νεφρών. 
 
Πως µπαίνει η διάγνωση; 
Τα κλινικά συµπτώµατα των φλεγµονωδών βλαβών στις άνω και κάτω αεροφόρους 
οδούς µαζί µε νεφρική νόσο που εκδηλώνεται συνήθως µε την παρουσία αίµατος και 
λευκώµατος στα ούρα και µε αυξηµένα επίπεδα στο αίµα ουσιών  που καθαρίζονται στα 
νεφρά (κρεατινίνη, ουρία) και που αποτελούν ένδειξη µειωµένης νεφρικής λειτουργίας, 
δηµιουργούν υποψίες για την ύπαρξη της νόσου ΚW. 
Οι εξετάσεις αίµατος περιλαµβάνουν συνήθως αυξηµένους, µη ειδικούς φλεγµονώδεις 
δείκτες (ΤΚΕ και CRP). Στην πλειοψηφία των ασθενών µπορεί να εντοπιστεί ένα 
αντίσωµα που ονοµάζεται ANCA (Αντίσωµα κατά συστατικών του Κυτταροπλάσµατος 
των Ουδετεροφίλων λευκοκυττάρων). 



12/2003 8

 
ΑΛΛΕΣ ΑΓΓΕΙΙΤΙ∆ΕΣ ΚΑΙ ΠΑΡΟΜΟΙΕΣ ΚΑΤΑΣΤΑΣΕΙΣ 
1) Η δερµατική λευκοκυτταροκλαστική αγγειίτιδα (που είναι επίσης γνωστή ως 
αγγειίτιδα από υπερευαισθησία ή αλλεργική αγγειίτιδα) συνήθως υποδηλώνει φλεγµονή 
των  αγγείων που προκαλείται από άγνωστη αιτία η οποία ενεργοποιεί τη φλεγµονώδη 
αντίδραση. Φάρµακα και λοιµώξεις είναι οι πιο συνηθισµένοι πυροδοτικοί παράγοντες 
αυτής της αντίδρασης στα παιδιά. Προσβάλλει συνήθως µικρά αγγεία και στη βιοψία 
δέρµατος φαίνεται στο µικροσκόπιο συγκεκριµένη εικόνα. 
2) Η κνιδωτική αγγειίτιδα µε χαµηλό συµπλήρωµα χαρακτηρίζεται από κνιδωτικό 
εκτεταµένο εξάνθηµα που µοιάζει µε ποµφό αλλά που δεν εξαφανίζεται τόσο γρήγορα 
όσο η κοινή δερµατική κνιδωτική αντίδραση. Τα εύρηµα του χαµηλού επιπέδου 
συµπληρώµατος στο αίµα συνοδεύει αυτήν την κατάσταση. 
3) Το σύνδροµο Churg-Strauss (αλλεργική κοκκιωµάτωση) είναι ένας εξαιρετικά 
σπάνιος τύπος αγγειίτιδας στα παιδιά. ∆ιάφορες εκδηλώσεις  αγγειίτιδας από το δέρµα 
και τα εσωτερικά όργανα συνοδεύονται από άσθµα και από αυξηµένο αριθµό ενός τύπου 
λευκών αιµοσφαιρίων που ονοµάζονται ηωσινόφιλα. 
4) Η πρωτοπαθής αγγειίτιδα του κεντρικού νευρικού συστήµατος προσβάλλει µόνο 
µικρές και µεσαίες εγκεφαλικές αρτηρίες. Τα κυριότερα νευρολογικά συµπτώµατα είναι 
τα εγκεφαλικά επεισόδια και οι σπασµοί. 
5) Το σύνδροµο Cogan είναι µία σπάνια νόσος που χαρακτηρίζεται από προσβολή των 
οφθαλµών και του έσω ωτός µε φωτοφοβία, ζάλη και απώλεια της ακοής. Μπορεί να 
παρουσιαστούν συµπτώµατα πιο εκτεταµένης αγγειίτιδας. 

  


