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 Βάσει του μεγέθους των 

προσβεβλημένων αγγείων

 Η υποομάδα που χαρακτηρίζεται από 

την προσβολή των μικρών αγγείων 

και από την παρουσία 

κυκλοφορούντων

αντιουδετεροφιλικών

κυτταροπλασματικών αντισωμάτων ( 

ANCA )



ANCA σχετιζόμενες αγγειίτιδες

 Μικροσκοπική πολυαγγειίτιδα 

(MPA)

 Κοκκιωμάτωση με πολυαγγειίτιδα

(GPA) (Wegener) 

 Ηωσινοφιλική κοκκιωμάτωση με 

πολυαγγειίτιδα (EGPA) (Churg- 

Strauss)



Κλινική Αλληλοεπικάλυψη



ANCA : Antineutrophil cytoplasmic antibody

 Αυτοαντισώματα που στρέφονται έναντι αντιγόνων που βρίσκονται στα πρωτογενή 

κοκκία του κυτταροπλάσματος των ουδετεροφίλων και στα λυσσοσώματα των 

μονοκυττάρων

 Τα κοκκία περιέχουν πληθώρα αντιγόνων έναντι των οποίων μπορούν να 

αναπτυχθούν αυτοαντισώματα. Τα κλινικά σημαντικά είναι αυτά έναντι της 

Μϋελοπεροξειδάσης και της Πρωτεάσης 3

 Κατά το ενεργό στάδιο της νόσου : τυπικά ανήκουν στην IgG ανοσοσφαιρίνη



Παθοφυσιολογία



Παθοφυσιολογία



Ορολογική Κατάταξη των ANCA

 proteinase 3 (PR3) - cANCA

 myeloperoxidase (MPO)- pANCA

• Όχι απλοί βιοδείκτες

• Καλύτερη ειδικότητα και 

στενότερη σχέση στις 

γενετικές μελέτες ο τύπος 

των ANCA από τον κλινικό 

φαινότυπο  

• CHCC 2012 : να τοποθετείται 

το πρόθεμα PR3 – ANCA 

GPA / MPO-ANCA GPA



Εργαστηριακή Αλληλοεπικάλυψη

10% - 30% χωρίς ανευρεθέντα ANCA

Πολύ σπάνια MPO και PR3 - ANCA

 



Double – positive AAV

 Διπλά θετική ανοσοπενική αγγειΐτις -Double positive pauci-immune vasculitis :anti-GBM(+), 

anti- MPO (+) ή anti-PR3(+)

Patients double-seropositive for ANCA and anti-GBM antibodies have varied 

renal survival, frequency of relapse, and outcomes compared to single-

seropositive patients Stephen P. McAdoo et all Kidney International (2017)



the Diagnostic and Classification 

Criteria in Vasculitis Study (DCVAS)

 6.991 patients from 136 sites in 32 countries



specificity of 92.5%  sensitivity of 82.4%.



specificity of 94.6% sensitivity of 83.8%



specificity of 99% sensitivity of 75%.



Βιοψία Νεφρού

 Ανοσοπενική σπειραματονεφρίτιδα : Ο έμμεσος ανοσοφθορισμός αποκαλύπτει 

ελάχιστη ή καθόλου χρώση για ανοσοσφαιρίνες ή συμπλήρωμα

 Νεκρωτική μηνοειδής σπειραματονεφρίτιδα : Στο φωτονικό μικροσκόπιο μηνοειδείς 

σχηματισμοί διαφορετικής ηλικίας και κυτταροβρίθειας

 Διαμεσοσωληναριακή φλεγμονώδης κυτταρική διήθηση

 Σπειραματοσκλήρυνση



Βιοψία Νεφρού

 Πρόγνωση



Θεραπεία Επαγωγής



Πλασμαφαίρεση

 Η απομάκρυνση των ANCA αλλά και 

άλλων φλεγμονωδών 

διαμεσολαβητών μπορεί να προάγει 

την πρώιμη αναστροφή της 

ανοσολογικής απόκρισης και να 

ελαχιστοποιεί την ιστική βλάβη



Κλινικές Μελέτες



MEPEX

A total of 137 patients with a new diagnosis of ANCA-

associated systemic vasculitis confirmed by renal 

biopsy and serum creatinine 500 mol/L (5.8 mg/dl) 

were randomly assigned to receive seven plasma 

exchanges (n  70) or 3000 mg of intravenous 

methylprednisolone (n  67). Both groups received 

oral cyclophosphamide and oral prednisolone



MEPEX

 Η ομάδα που έλαβε Πλασμαφαίρεση εμφάνισε 24% 
μειωμένο κίνδυνο ανάπτυξης ΧΝΝΤΣ στους 12 μήνες. 
Αποτέλεσμα αμετάβλητο στην πολυπαραγοντική ανάλυση.

 Η Πλασμαφαίρση αύξησε τον ρυθμό νεφρικής 
αποκατάστασης σε σχέση με την IV μεθυλοπρεδνιζολόνη.

 Η επιβίωση των ασθενών και τα ποσοστά σοβαρών 
ανεπιθύμητων ενεργειών ήταν παρόμοια και στις δύο 
ομάδες.

 Η μακροχρόνια παρακολούθηση με διάμεσο τα 3,95 έτη δεν 
έδειξε καμία διαφορά στα ποσοστά ΧΝΝΤΣ ή θανάτου

Walsh, M. et al Long-term follow-up of patients with severe ANCA-associated vasculitis comparing plasma exchange 
to intravenous methylprednisolone treatment is unclear Kidney Int. 2013



PEXIVAS

704 ασθενείς με GFR <50ml/min ή πνευμονική αιμορραγία, 

205 με κρεατινίνη ορού > 5.7 mg/dl ή σε HD



PEXIVAS





Θεραπεία 

Συντήρησης

 Τα δεδομένα υποδηλώνουν ότι 

το Rituximab είναι 

αποτελεσματικό στην 
διατήρηση της ύφεσης και η 

μακροχρόνια θεραπεία έως και 

46 μήνες σχετίζονται με 

χαμηλότερο κίνδυνο 

υποτροπής, ειδικά σε ασθενείς 

με PR3 ANCA (+)



Αλγόριθμοι



Για το τέλος

 8% των ασθενών με ANCA σχετιζόμενη αγγειίτιδα θα καταλήξουν με ΧΝΝΤΣ στους 6

μήνες ενώ το ποσοστό ανεβαίνει στο 14% στα 7 έτη.

 Ασθενείς με ΜPA είναι πιθανότερο να αναπτύξουν ΧΝΝΤΣ σε σχέση με αυτούς με GPA.

 Οι ασθενείς με ΧΝΝΤΣ θα πρέπει να εξετάζονται για το ενδεχόμενο της μεταμόσχευσης 

ανεξάρτητα αν τα ANCA είναι θετικά.

 Ασθενείς που βρίσκονται σε ύφεση για λιγότερο του έτους από την λήψη μοσχεύματος 

έχουν μεγαλύτερη θνησιμότητα.

 Τα ποσοστά υποτροπής είναι χαμηλότερα μετά την μεταμόσχευση ( 2,8 ανά ασθενή-

έτος)



Ευχαριστώ
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