
Ο ρόλος της αφαίρεσης στα 

Νεφρολογικά νοσήματα : 

Goodpasture και Ταχέως 

Εξελισσόμενη ΣΝ 

Δήμητρα Μπαχαράκη 

Νεφρολόγος Διευθύντρια ΕΣΥ 

Π.Γ.Ν. «Αττικόν» 
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1914 Abel: «Αφαίρεση» αίματος από ουραιμικούς σκύλους- διαχωρισμός- επαναχορήγηση 

με υγρό υποκατάστασης (Θεραπευτική πλασμαφαίρεση Schwartz 2013) 

1975 Lockwood: Επιτυχής αντιμετώπιση νεφρικής ανεπάρκειας και πνευμονικής 

αιμορραγίας σε σύνδρομο Goodpasture σε συνδυασμό με ανοσοκαταστολή (1950 anti 

GBM) 

1991 Pusey: ευεργετική επίδραση πλασμαφαίρεσης σε νεκρωτική αγγειίτιδα μόνο σε πολύ 

επηρεασμένη νεφρική λειτουργία, υψηλή θνητότητα ασθενών (1984 ANCA) 

Πιερ Σαρλ Αλεξάντρ 

Λουί 1830-1840: 

φλεβοτομή εντελώς 

αναποτελεσματική  

Ποιούς θεραπεύουμε και 

με τι κόστος.... 



Υπασβεστιαιμία 

1. Απαιτεί 
αντιπηκτική αγωγή 
με κιτρικά 

2. Απώλεια 
αιμοπεταλίων-
ερυθρών 

1. Μεγάλη περιφερική 
φλέβα 

2. Αποτελεσματικότερη  
απομάκρυνση όλων των 
συστατικών του 
πλάσματος 



1. Μεταφερόμενη 
συσκευή 

2. Μπορεί να 
επιτευχθεί διπλή 
διήθηση  

1. Η απομάκρυνση των 
ουσιών περιορίζεται από 
το συντελεστή διήθησης 
της μεμβράνης 

2. Απαιτεί χορήγηση 
ηπαρίνης 

4. Κεντρικός καθετήρας 

Λοιμώξεις καθετήρα 

Αιμορραγίες 



Υγρό υποκατάστασης 

 Αλβουμίνη 5% 

 Αλβουμίνη – φυσιολογικός ορός 

60-80%  - 20-40% 

 Φρέσκο κατεψυγμένο πλάσμα FFP 

IgG: 50% Ενδαγγειακή Κατανομή 

1.0-1.5 όγκο πλάσματος 63-78% 

απομάκρυνση 



Θεραπευτική Πλασμαφαίρεση 

Κατηγοριοποίηση ASFA  

Ι- Θεραπεία Εκλογής (TTP, 

Goodpasture)  

ΙΙ- Διαθέσιμες ενδείξεις 

συνηγορούν για 

αποτελεσματικότητα (ANCA 

αγγειίτιδες με σοβαρή νεφρική 

νόσο ή/και πνευμονική 

αιμορραγία)  

ΙΙΙ- Μη ξεκάθαρος ρόλος, ΣΕΛ 

ΙV- Μη αποδεδειγμένη αξία, 

Ρευματοειδής Αρθρίτιδα 

 

Θεραπευτικά σχήματα 

Επιθετικό: καθημερινά (σε 3 
ημέρες αφαίρεση 70% αρχικού 
φορτίου Ig) 

Σύνηθες: 3 φορές/ εβδομάδα 5-7 
συνεδρίες (αφαίρεση 90% 
αρχικού φορτίου Ig) 

Παρατεταμένο: 1-2 φορές/ 
εβδομάδα επί 3-8 εβδομάδες 

Χρόνιο: κάθε 1-4 εβδομάδες επί 
αόριστο  



ΣΥΜΠΛΗΡΩΜΑ 



Απομάκρυνση παθολογικών Ab  

    Ευαισθητοποίηση ΒΛ 

σε ανοσοκατασταλτικά 

Απομάκρυνση 

ΑΣ- ενίσχυση 

δράσης ΜΦ 

 

Προσφορά παράγοντα που λείπει 

 

Απομάκρυνση Κυτταροκινών 

Goodpasture 

ANCA vasculitis Tesar 1998  
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Η Ταχέως Εξελισσόμενη Σπειραματονεφρίτιδα (ΤΕΣΝ) είναι ένα κλινικό σύνδρομο 

που χαρακτηρίζεται από ταχεία έκπτωση νεφρικής λειτουργίας σε σχετικά σύντομο 

χρονικό διάστημα (ημέρες, εβδομάδες, μήνες) και συνοδεύεται από σημεία 

σπειραματικής νόσου από την εξέταση ούρων (αιματουρία, λευκωματουρία) 

Couser WG Am J Kidney Dis. 1988 

> 50% ΜΗΝΟΕΙΔΕΙΣ 

ΣΧΗΜΑΤΙΣΜΟΙ 

Nakopoulou, Lazaris, Boletis, NDT 2007 





Η υπερπλαστική ΣΝ - βλάβη μέσω 

ανοσοσυμπλεγμάτων ή μέσω 

συμπληρώματος 

Η νεκρωτική ΣΝ με μηνοειδείς -

βλάβη μέσω  αντισωμάτων έναντι 

Βασικής Μεμβράνης του σπειράματος 

(anti- GBM)  ή μέσω αντισωμάτων 

έναντι του Κυτταροπλάσματος των 

Ουδετεροφίλων (ANCA) 

ΟΠΤΙΚΟ 

ΜΙΚΡΟΣΚΟΠΙΟ 

Κλινική σημασία κυτταρικού, κυτταρο- 

ινώδους ή ινώδους μηνοειδή 

σχηματισμού 



ΚΑΤΗΓΟΡΙΟΠΟΙΗΣΗ ΣΝ ΜΕ ΜΗΝΟΕΙΔΕΙΣ ΒΑΣΕΙ 

ΑΝΟΣΟΦΘΟΡΙΣΜΟΥ 

Κυκλοφορούντα anti-

GBM Ab και 

γραμμική εναπόθεση  

Κοκκώδεις 

εναποθέσεις ΑΣ ή 

/και C3 στην ΒΜ  

Κυκλοφορούντα 

ANCA και «αρνητικός» 

Ανοσοφθορισμός 





Goodpasture Σύνδρομο: 1/1.000.000 Nakamura 2002  

Αυτοάνοσο νόσημα 

χαρακτηριζόμενο από σοβαρή 

υπερπλαστική 

σπειραματονεφρίτιδα με 

ημισεληνοειδείς σχηματισμούς, 

πνευμονική κυψελιδική 

αιμορραγία και κυκλοφορούντα 

αντισώματα έναντι της βασικής 

μεμβράνης των σπειραμάτων 



Kidney Int. 2004  

Retransplantation in Alport 

post-transplant anti-GBM 

disease. 

Αύξηση έκφρασης 

αλύσου α3 στις Βασικές 

Μεμβράνες Νεφρού 

Πνεύμονα  



Jenette Arthritis Rheum 2012 Chapel Hill Consensus 2012 

ANCA σχετιζόμενη αγγειίτιδα (AAV): 

Αυτοάνοσο νόσημα που χαρακτηρίζεται 

από νεκρωτική αγγειίτιδα μικρού και 

μεσαίου μεγέθους αγγείων σε συνδυασμό 

με κυκλοφορούντα ANCA αντισώματα 





 Κοκκιωματώδης Πολυαγγειίτιδα 25-150/ 1.000.000 



http://www.google.gr/url?sa=i&rct=j&q=&esrc=s&source=images&cd=&cad=rja&uact=8&ved=0ahUKEwivofWnhczWAhXGshQKHQWfDkEQjRwIBw&url=http://www.injury2health.com/neuropathy/&psig=AOvVaw1NaGQp2H2mWhsbQNzGj7Um&ust=1506831053906245


Κοκκιωματώδης 

Πολυαγγειίτιδα 

Μικροσκοπική  

Πολυαγγειίτιδα 

IgG 





ΚΛΙΝΙΚΕΣ ΔΙΑΦΟΡΕΣ ΜΕΤΑΞΥ PR3 ANCA ΚΑΙ MPO ANCA 







Πνευμονική προσβολή προηγείται , έπεται ή συνυπάρχει της νεφρικής 



ΚΛΙΝΙΚΕΣ ΔΙΑΦΟΡΕΣ 
Goodpasture 

Νέοι και μεσήλικες 

Ιστορικό καπνίσματος 

Σε περίπτωση νεφρικής 

προσβολής, ταχύτατη εξέλιξη, 

έως και 100% προσβολή 

σπειραμάτων 

Πρότυπο νόσου για 

πλασμαφαίρεση 

ANCA αγγειίτιδες 

Ηλικιωμένοι 

Νεφρική προσβολή ποικίλη 
σε βαρύτητα και χρόνο 
προσβολής 

Ετερογένεια στον κλινικό 
φαινότυπο 

PR3 ANCA vs MPO ANCA 

Η αξία της πλασμαφαίρεσης 
ακόμα μη εξακριβωμένη 







Τεχνική και 

Παθοφυσιολογία της 

Θεραπευτικής 

Πλασμαφαίρεσης 

Ταχέως Εξελισσόμενη 

ΣΝ- Goodpasture 

Θετικές και 

αρνητικές μελέτες 

Κατευθυντήριες 

Οδηγίες 

Μέλλον 



KDIGO Guidelines 2012 

1c «Συνιστούμε» προσθήκη πλασμαφαίρεσης για ασθενείς με 

ΤΕΣΝ ή ανάγκη αιμοκάθαρσης   

2c «Προτείνουμε» προσθήκη πλασμαφαίρεσης για ασθενείς με 

διάχυτη πνευμονική αιμορραγία    



1Β «Συστήνουμε»  έναρξη ανοσοκαταστολή με πλασμαφαίρεση σε ΟΛΟΥΣ τους 

ασθενείς, ΕΚΤΟΣ σε αυτούς που είναι εξαρτημένοι από Αιμοκάθαρση και έχουν 

100% μηνοειδείς στην νεφρική βιοψία. Και σε ΙΣΧΥΡΗ ΥΠΟΨΙΑ (not graded)  



Johnson,  Medicine (Baltimore) 1985: 

  
17 ασθενείς : Aνοσοκαταστολή (9) vs Ανοσοκαταστολή + 

Πλασμαφαίρεση (8) Κλινική πορεία και εξαφάνιση αντισωμάτων 

Ο ρυθμός εξαφάνισης των anti-GBM ήταν 

ταχύτερος στο σκέλος της πλασμαφαίρεσης 

και η μέση τιμή κρεατινίνης ορού μειωμένη 

κατά 50% σε σχέση με το σκέλος που έλαβε 

μόνο Ανοσοκαταστολή 

Ο βαθμός προσβολής του σπειράματος με μηνοειδείς σχηματισμούς 

είναι ο ΜΕΙΖΩΝ προγνωστικός παράγοντας, παρά το γεγονός ότι η 

θεραπευτική πλασμαφαίρεση μπορεί να προσφέρει κάποιο 

πλεονέκτημα επιπλέον της Ανοσοκαταστολής 

MN < 30% πήγαν καλά ανεξαρτήτως 

θεραπευτικού χειρισμού  
ΕΓΚΑΙΡΗ ΔΙΑΓΝΩΣΗ 



Πνευμονική Αιμορραγία 

Klemmer Am J Kidney 

Dis 2003: Μικρή θετική 

μη τυχαιοποιημένη 

αναδρομική μελέτη 

Επιδείνωση νεφρικής λειτουργίας 

MEPEX study Jayne JASN 2007: Πολυκεντρική 

137 ασθενείς, Scr >5,8 mg/dl (500μmol/l) ή σε 

Αιμοκάθαρση έλαβαν τυχαιοποιημένα 7 συνεδρίες 

PLEX ή 3 ώσεις ΜP σε συνδυασμό με peros 

κυκλοφωσφαμίδη/ πρεδνιζολόνη  

ΜΗ διαφορά σε Θάνατο/ ESRD στα 4 χρόνια 

Walsh Kidney Int 2013  

Στους 3 μήνες η νεφρική επιβίωση είναι καλλίτερη 

στο σκέλος της πλασμαφαίρεσης και κυρίως σε 

αυτούς που χρειάστηκαν ΑΜΚ στην έναρξη 

The statistical significance of  randomized 

controlled trial results is frequently fragile: a 

case for a Fragility Index. J Clin Epidemiol 

2014 
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PEXIVAS Trial 

Πλασμαφαίρεση Χορήγηση Κορτικοστεροειδών UK and Europe: David Jayne 

USA: Peter A. Merkel 

Canada: Michael Walsh 

Πολυκεντρική , τυχαιοποιημένη μελέτη σε σοβαρού βαθμού ANCA (AAV) 

700 ασθενείς 
1:1 

Ανοσοκαταστολή + GC 
+ PLEX 

- PLEX 

60ml/kg 

7 συνεδρίες 

14 ημέρες 
eGFR 50ml/min  εξάρτηση από ΑΜΚ 

ή/και 

Πνευμονική Αιμορραγία (έως μηχανικό αερισμό) 



Goodpasture 

Πλασμαφαίρεση + Ανοσοκαταστολή από την 

έναρξη και σε ΙΣΧΥΡΗ ΥΠΟΨΙΑ νόσου εν 

αναμονή της οριστικής διάγνωσης 

ANCA 

αγγειίτιδες 

Εν αναμονή της PEXIVAS….εξατομίκευση 

Επιδείνωση νεφρικής λειτουργίας 1c 

Πνευμονική Αιμορραγία 2c 

H ΤΕΣΝ αποτελεί μια επείγουσα κλινική κατάσταση που απειλεί την 

ολική και νεφρική επιβίωση του ασθενούς→ ΕΓΚΑΙΡΗ Διάγνωση  

«ασκείν περί τα νοσήματα δύο, ωφελέειν ή μη βλάπτειν» 

Ανοσοκαταστολή  

PLEX 

Ολική και 

Νεφρική 

Επιβίωση Λοιμώξεις 

Θάνατος 

Νέες Θεραπείες 


