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Άνδρας 30 ετών με

• Νόσος Kawasaki στην παιδική ηλικία 

• Χολοκυστεκτομή

• Κάπνισμα 6 p.y.

• Αλκοόλ κοινωνικά



Νοσηλεία σε Γ.Ν Βόλου με 

• Εμπύρετο έως 39.2 

• Φαρυγγοδυνία

• Κηλιδοβλατιδώδες εξάνθημα δεξιού άνω 

άκρου

Εργ/κός έλεγχος 05/2021

Wbc/Poly 18000/80.3%

plts 565 K/L

Hgb 15.2g/dL

Sgot 45

Sgpt 60

γgt/ALP 62/57

LDH 464

Tbil/Dbil 0.24/0.10

Ferritine 2752

INR/Ινωδογόνο 0.85/393

Ur/Cr 9.8/0.7

HIV -

HBV/HCV -

TSH 3.23

CRP 180

Γενική ούρων κφ



Λοιπός 
εργαστηριακός 
έλεγχος



Απεικονίσεις 

• CT Θώρακος : χωρίς ευρήματα

• CT άνω κάτω κοιλίας : ηπατομεγαλία 20.2 εκ., ήπια 

σπληνομεγαλία 14.5 εκ.

Εξήλθε ιδία βουλήσει



Ρευματολογικό ιατρείο Π.Γ.Ν Αττικόν

• Εμπύρετο 

• Αρθρίτιδα 

• Κηλιδοβλατιδώδες εξάνθημα 

• Λευκοκυττάρωση/ουδετεροφιλία 

• Υπερφερριτιναιμία

Διάγνωση νόσου του Still των ενηλίκων (AOSD)
Ώση SOLUMEDROL 1g άπαξ

Medrol 32mg/d
MTX 15mg/w 



Tρεις ημέρες αργότερα... 

• Διαρροικές κενώσεις χωρίς πρόσμιξη αίματος ή 

βλέννης

• Έκπτωση οπτικής οξύτητας 

• CT θώρακος και AKK : θολερότητα και 

μικροσυλλογές περιπαγκρεατικά, ήπια κολίτιδα

Εργ/κός έλεγχος 06/2021

Wbc/Poly 20000/80.3%

plts 180 K/L

Hgb 14.2g/dL

Sgot 50

Sgpt 65

γgt/ALP 62/57

LDH 560

Tbil/Dbil 2.8/1.6

Ferritine 29490

INR/Ινωδογόνο 0.85/393

Αμυλάση 300

Ur/Cr 60/2

TSH 3.23

CRP 110

Κ/Α κοπράνων -



Οφθαλμολογική 
εκτίμηση 

πολλαπλά εξιδρώματα και αμφω οίδημα ωχράς, εικόνα συμβατή με 
αμφιβληστροειδοπάθεια του Purtscher

Προσθήκη ANAKINRA



Αμφιβληστροειδοπάθεια Purtscher

• Αποφρακτική μικροαγγειοπάθεια

• Επίπτωση 0.24 άτομα ανά 1.000.000 ανά έτος

• Μπορεί να είναι ασυμπτωματική

• Αμφοτερόπλευρη έως στο 60% των περιπτώσεων. 

• Απώλεια όρασης διαφορετικής βαρύτητας, ώρες ή μέρες 

μετά τον εκλυτικό παράγοντα. 

• Από την βυθοσκόπηση:βαμβακόμορφες κηλίδες και  

αιμορραγίας στον αμφιβληστροειδή : 83–92% 

• Όταν σχετίζεται με οξεία παγκρεατίτιδα είναι δείκτης 

πολυοργανικής ανεπάρκειας και σχετίζεται με υψηλή 

θνητότητα Miguel et Al Eye 2013



Purtscher’s αμφιβληστροειδοπάθεια και AOSD

Escoda et al la revue de medicine interne 2020

Απώλεια όρασης

Απώλεια όρασης

Απώλεια όρασης

Παρουσία 
ΤΜΑ 

ΝΑΙ

ΝΑΙ

ΝΑΙ

ΧΑΡΑΚΤΗΡΙΣΤΙΚΑ ΑΣΘΕΝΩΝ ΜΕ AOSD KAI ΑΜΦΙΒΛΗΣΤΡΟΕΙΔΟΠΑΘΕΙΑ ΤΟΥ PURTSCHER 



Κλινικο-εργαστηριακή επιδείνωση

Επιδείνωση οπτικής οξύτητας

Σύχγυση-μυοκλονίες άνω άκρων

Επιδείνωση νεφρικής λειτουργίας 

Ίζημα ούρων → οξεία σωληναριακή 
νέκρωση 

CTE (-) 

Μυελόγραμμα χωρίς εικόνα 
φαγοκυττάρωσης

Εργ/κός έλεγχος 06/2021

Wbc/Poly 22000/80.3%

plts 72 K/L

Hb 12.2g/dL –
ΣΧΙΣΤΟΚΥΤΤΑΡΑ ++

Coombs -

Cr 2.9

Τrop 25

K/α κοπράνων -

Tbili/direct 5.8/4.8

Θρομβωτική
μικροαγγειοπάθεια

(ΤΜΑ)



ΕΝΕΡΓΑ ΠΡΟΒΛΗΜΑΤΑ

ΑOSD 

1

ΤΜΑ (ΤΤΡ 
? ΗUS ?)

2

ONB

3

Αμφιβληστρο
ειδοπάθεια
του Purtscher

4

ΚΝΣ

5

ΓΕΣ 

6

ΕΝΑΡΞΗ ΣΥΝΕΔΡΙΩΝ ΠΛΑΣΜΑΦΑΙΡΕΣΗΣ



Μετά από 3 συνεδρίες πλασμαφαίρεσης

• Βελτίωση νευρολογικής εικόνας 

• Αναπνευστική επιδείνωση 

• Triplex καρδιάς χωρίς παθολογικά ευρήματα 

• CT θώρακος σημαντική αύξηση πυκνωτικών και διηθημάτων δίκην 

θαμβής υάλου άμφω → ARDS →

• ΑΙΦΝΙΔΙΟΣ ΘΑΝΑΤΟΣ



Απτοσφαιρίνη 
<0.07 g/L

ADAMTS13 κφ
Soluble C5b-9 
490 ng/ml (ΦΤ 

<245)

ΔΕΥΤΕΡΟΠΑΘΕΣ ΟΥΡΑΙΜΙΚΟ 
ΑΙΜΟΛΥΤΙΚΟ ΣΥΝΔΡΟΜΟ ΣΕ ΕΔΑΦΟΣ 

AOSD



AOSD ΚΑΙ 
TMA

• Λιγότερες από 30 περιπτώσεις στη

βιβλιογραφία 

• Η αμφιβληστροειδοπάθεια συχνά

προηγείται της θρομβωτικής

μικροαγγειοπάθειας



Προσαρμοσμένη από Raina et al Ther Apher Dial 2018

ΕΞΩΝΕΦΡΙΚΕΣ 
ΕΚΔΗΛΩΣΕΙΣ HUS

ΠΝΕΥΜΟΝΙΚΕΣ

ΓΕΣ

ΡΑΒΔΟΜΥΟΛΥΣΗ

ΠΕΡΙΦΕΡΙΚΗ 
ΑΓΓΕΙΟΠΑΘΕΙΑ

ΚΑΡΔΙΑΓΓΕΙΑΚΕΣ

ΚΝΣ



El Karaoui et al, Arthtitis and Rheumatism 2009



Mηχανισμός ; 

Praga et al Kidney International 2019





Έκβαση ;

Case series 14 ασθενών με AOSD + ΤΜΑ 

✓ 10 πλήρης ύφεση 

✓ 1 νεφρική νόσος τελικού σταδίου 

✓ 1 θάνατος 

El Karaoui et al, Arthritis and Rheumatism 2009



Συμπερασματικά 

• ΤΜΑ σπάνια επιπλοκή σε AOSD

• Αμφιβληστροειδοπάθεια του Purtscher

✓σπάνια επιπλοκή της AOSD και της ΤΜΑ 

✓Αντανακλά την παρουσία πολυοργανικής ανεπάρκειας 

• Θεραπευτικά → στεροειδή, θεραπεία υποκείμενου νοσήματος +/-

eculizumab  (ΗUS)


