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• Γυναίκα 21 ετών (2009)

• Δύσπνοια προσπαθείας και οιδήματα κάτω άκρων 
(WHO-FC: ΙII)

• Tripplex καρδίας: TVR: 2+/3+, PASP:90mmHg, D-
shape αριστερή κοιλία λόγω υπερφόρτισης από 
δεξιές κοιλότητες, RV:55mm, RA:61mm

Case report





ECG Sept 2009



RHC: Sept 2009

• RAP: 4mmHg

• PAP:104/53/70 mmHg (S/D/M)

• Pwedge: 12 mmHg

• CO:3,9 L/min, CI:2,3 L/min/m2

• PVR: 14,9 Wood Units

• SVO2: 74%



Λοιπές εξετάσεις

• 6MWD: 453 m

• HRCT:Διάταση του κώνου ΠΑ (3,5 εκ). Αυξημένες 
διαστάσεις δεξιών κοιλοτήτων

• Scanning αιμάτωσης: κφ

• Ανοσολογικός έλεγχος και έλεγχος θρομβοφιλίας
αρνητικός

• Λειτουργικός έλεγχος αναπνoής: κφ

• Εργοσπιρομετρία: VO2 max: 7,4 ml/kg/min (20% 
predicted), VE/VCO2 max: 47 (<34)

• NT-proBNP: 2945 ng/L







• Έναρξη treprostenil, σε προοδευτική αύξηση της 
δόσης (15ng/kg/min)

• Ψυχιατρική εκτίμηση: ψυχωσικά συμπτώματα,, 
έναρξη amisulpride, αντιψυχωσικό χωρίς επίδραση 
στους υποδοχείς σεροτονίνης

• April 2010,RHC: PAP=87/39/55 mmHg, 
PVR:13WU, CO:3,5lt/min, CI:2,1lt/min/m2-Sildenafil

• Μέχρι Sept 2012: Προοδευτική αύξηση του 
treprostenil μέχρι 68ng/kg/min. -Κλινική και 
υπερηχογραφική βελτίωση (WHO-FC:II)

• Jan 2013,RHC: PAP=48/27/34 mmHg, PVR:6,2WU, 
CO:5lt/min, CI:3lt/min/m2

• Κατατονικό άτομο



• Jul 2014: Κλινική επιδείνωση

• WHO-FC:III

• U/S: Σοβαρή έκπτωση της λειτουργικότητας 
RV, VmaxTG: 4,1m/s, PASP:70mmHg

• RHC: PAP=86/31/49 mmHg, PVR:10.2WU, 
CO:4lt/min, CI:2.5lt/min/m2

• 6MWD: 330m

• Προσθήκη στην αγωγή Abrisentan 5mg





Sept 2015: Επίμονη 
λευκοπενία,θρομβοπενία

• Hct:36%, WBC: 2,6 K/ml, Poly:42,5% (1,1), 
Lympho:44,9% (1,2), Eos:0%, Mono:12,2%, 
PLTs:138 K/ml

• CRP<3mg/L

• Οστεομυελική βιοψία: CD8 T-λεμφοκύτταρα, Τ-LGL

• Υποπλυθησμοί λεμφοκυττάρων: Μονοκλωνικός
πληθυσμός CD3 CD8 T

Μονοκλωνική έκπτυξη
Large Granular Lymphocyte 





Ρευματολογική εκτίμηση: ΣΕΛ

• Συμμετρική πολυαρθρίτιδα ΜΚΦ/ΜΤΦ

• Εξάνθημα παρειών –ψωριασιόμορφο ΑΡ πτερυγίου

• Νευροψυχιατρική συνδρομή

• Σπληνομεγαλία

• Λευκοπενία - Θρομβοπενία

LGL σε έδαφος ΣΕΛ
CTD-PAH

PAH Πενίες

ΣΕΛ LGL



Ανοσοκατασταλτική αγωγή

• Cyclophosphamide 1g , Methyloprednizolone 1g,
6 κύκλοι

• Maintenance therapy: Methotrexate 2,5mg/6tbl per 
week, prezolon 5 mg, plaquenil 1x2

• Κλινική και εργαστηριακή βελτίωση

• RHC (June 2016-3mo after): PAP=44/25/31 
mmHg, PVR:4.5WU, CO:5.1lt/min, CI:3.1lt/min/m2



Sept 2009 Jan 2013 July 2014 June 2016

RAP (mmHg) 4 2 4 4

PA (M/D/S) 
(mmHg)

104/53/70 48/27/34 86/31/49 44/25/33

Pwedge
(mmHg)

12 3 8 8

CO (L/min) 3.9 5 4 5.1

PVR (WU) 14.9 6.2 10.2 4.5

Αγωγή Έναρξη 
treprostenil sc

Υπό 
treprostenil
68ng/kg/min 
και sildenafil

Προσθήκη 
Volibris

Μετά από 6 
κύκλους 
cyclophospha
mide/methylo
prednizolone



April 2017



April 2017

RV:28mm (55mm), PASP:38-42mmHg (90mmHg)



Sept 2009

April 2017



ΣΕΛ και Πνευμονική Υπέρταση

• 1-14%

• Ασία, Κίνα

• Τρίτη αιτία θανάτου 

• Προηγείται η διάγνωση του ΣΕΛ (5±3.7 έτη)

• Παράγοντες κινδύνου: Ορογονίτιδα, anti-RNP, Raynaud’s

• Ανεξάρτητος παράγοντας θνητότητας 

• WHO-FC III/IV, 6MWD, mPAP, BNP, περικαρδιακή 
συλλογή

• H πρώιμη διάγνωση βελτιώνει την επιβίωση (PFT,TTE 
annualy)

HK Min, JH Lee et al. Korean J Int Med, 2015;30,232-245
J Qian, Y Wang et al. Autoimmunity Reviews, 2016;15,250-257
SR Johnson, JT Granton. Eur Resp Rev, 2011;20, 277-286



HK Min, JH Lee et al. Korean J Int Med, 2015;30,232-245

Αναδρομική μελέτη-
154 ασθενείς με ΣΕΛ



 Επιβίωση 1 έτους: 88%
 Επιβίωση 3 ετών: 81%
 Επιβίωση 5 ετών: 68% (ΣΕΛ: 92-94%)



Circulation 2010





429 Incidence cases of CTD-PAH
5 PH centres UK
2001-2006



1344 incidence 
cases 
2001-2010



SLE-associated PH

Thromboembolic disease- Antiphospholipid syndrome-
LA, IgG aCL-two fold higher risk for APAH-
endothelial remodelling

Non-inflammatory vascular remodelling-plexiform 
lesions-anti-RNP (predictor of PAH)

Immune-mediated vasculopathy-Pulmonary vasculitis-
circulating antiendothelial cells antibodies-immune 
complex deposition, growth factors, chemokines, ANA, 
lymphocytes in plexiform lesions 

SR Johnson, JT Granton. Eur Resp Rev, 2011; 20, 277-286

Zuily S et al. Autoimmunity Reviews , 2017; 576-586

Wang J et al. Lupus, 2017; 1-11



Dorfmuller et al. Eur Resp J, 2003;22:358-63



• Αναδρομική μελέτη

• 28 ασθενείς CTD-PAH

• Συμβατική αγωγή και 3 μήνες cyclophosphamide-
methyloprednisolone

• Responders: WHO-FC I,II, σταθερή αιμοδυναμική 
βελτίωση 1 έτος μετά, χωρίς προσθήκη ειδικής 
αγωγής

• 29% responders (62% SLE, 38% MCTD, 0% ScS)

• Lower WHO-FC, PVR, higher CO



P=0.0069

Sanchez et al. Chest 2006; 130:182-189



• Αναδρομική μελέτη, 23 pts, SLE-MCTD

• 6 pulses ±Cyclophosphamide 600mg/kg ±vasodilators

• 50% responders (immunosuppression)

Lower WHO-FC/ less severe baseline hemodynamics

Anti-ds-DNA, anti-Sm (predictor of PAH)

• 57% responders (immunosuppression+vasodilators)

• Survival 100% (1y), 87.2% (3ys)

Arthritis and Rheumatism, 2008; 58(2): 521-532



Jais X et al.Arthritis & Rheumatism 2008



Συμπερασματικά

• Η ΠΥ αποτελεί σπάνια αλλά σοβαρή επιπλοκή του 
ΣΕΛ

• Παράγοντες κινδύνου αποτελούν η πλευρίτιδα, η 
περικαρδίτιδα, το φ.Raynaud’s, anti-RNP, anti-Sm

• PFTs, TTΕ, annual screening

• H πρόγνωση είναι καλύτερη από SSc-PAH

• Η θεραπευτική απάντηση στην ανοσοκαταστολή
ποικίλλει

• Πρώιμη διάγνωση και εξατομικευμένη 
αντιμετώπιση





Ευχαριστώ πολύ!!


