
Case Report
A patient with CTD-associated PAH

ΘΕΟΔΩΡΟ΢ ΔΗΜΗΣΡΟΤΛΑ΢

ΕΠΙΚΟΤΡΟ΢ ΚΑΘΗΓΗΣΗ΢ ΡΕΤΜΑΣΟΛΟΓΙΑ΢ ΑΠΘ
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• 49yo, male

– Dyspnea on exertion (last 2 years)- WHO II
– Fatigue

Background

• ΗΕFpEF (since 2016)

• Arterial hypertension since 2013

• Obesity

• Raynaud’s syndrome  

• Mild photosensitivity

• Former smoker 

• Alcohol intake

Bisoprolol 2,5mg 1x1

Aldactone 25 1x1 



Clinical Examination

• Heart Sounds: S1, S2, Loud P2

• Lung Sounds: Clear

• Mild leg edema

• BP:135/75 mmHg

• HR: 98/min

• RR: 14/min

• SpO₂: 98% on air



- Echocardiography: Suspected PH

ECHO
TAPSE (cm)
RA area (cm²)
RVSP (mmHg)
P.Effusion (cm)

2,2
21.5
72
Μild

6MWD:  400m

Pre Exercise Post Exercise

HR 89 95

Dyspnea (Borg Scale) 0 3

Fatigue (Borg Scale) 0 2

sO₂ 98% 93%



LAB Tests (10/08/2018)
Biochemical CBCC

Glucose (mg/dl) 106 WBC (K/μL) 5.04

Urea (mg/dl) 48 Ht (%) 30.9↓

Creatinine (mg/dl) 0,8 Hb (g/dL) 10.6↓

SGOT (U/lt) 23 PLT (K/μL) 217

SGPT (U/lt) 18 Hormonal

K⁺ (mmol/lt) 4.6 FT3 (pmol/Lt) 5

Na⁺(mmol/lt) 135 FT4 (pmol/Lt) 20,9

NT-proBNP (pg/ml) 2131 TSH (mIU/mL) 4



Diagnostic approach

• Lung tests: 
– FEV1: 82%, FVC 76%, FEV1/FVC: 82%, TLC: 75%, DLCO: 54%

• HRCT/pulmonary angiography:
– Normal findings from the lung parenchyma

– Dilated main PA with no filling defects

– Lemphadenopathy

• VQ Scan:
– Normal Lung Ventilation and Perfusion scan

• MRI:
– Pulmonary artery 35mm

– Dilated RV, RV-EF 50%



RHC (8/2018)

Pressures 
(mmHg)

Sys Dias Mean SVO₂
(%)

RA 4

RV 65 3

PA 55 30 41 64

PCWP 10

Resistances Woods

PVR 6,9

PVR Indexed 12.6

CI L/min/m²

CI 2.4



Lab Test
Immunological

ANA 1/640

dsDNA (-)

Ro (-)

La (-)

Sm 76↑

Anti-RNP >200↑↑↑

Anti-SCL 70 (-)

aCL IgG (U/ml) (-)

aCL IgM (U/ml) (-)

B2gpi(IgG) (-)

B2GPI (-)

LAC (-)

C4 (mg/dl) 3,4↓ (16-38)

C3 (mg/dl) 26↓ (79-152)

RF (IU/ml) 90↑ (0-20)



Rheumatologic Consultation
Συστηματικός Ερυθηματώδης Λφκος

HB (g/L) 9,5↓

WBC 7,2 (54/30/8)

PLT/μl 220000

TKE (mm/h) 85↑

CRP (mg/l) 0,5

Γ. οφρων 0-1 πυοςφαίρια
0-1 ερυκρά

Άμεςθ Coombs:  +++
Λεφκωμα οφρων 24ώρου: 240mg
Hepatis screen (-)
HIV (-)

ΙgA: 386
IgG: 2130 ↑
IgM: 386
Ηλεκτροφόρθςθ: κφ
Ανοςοκακιλωςθ: κφ





Δ/Δ   Αρβανιτάκθ Αλεξάνδρα







Χαμθλοφ βακμοφ μεταβολικι δραςτθριότθτα ςε μικροφ οριακοφ μεγζκουσ 
λεμφαδζνεσ (αντιδραςτικισ αιτιολογίασ ςτα πλαίςια ΢ΕΛ)

PET scan



15783 SLE patients, 336 (2,13%) identified with PAH

Chen et al. Arthritis Research & Therapy (2019) 21:82



15783 SLE patients, 336 (2,13%) identified with PAH

Chen et al. Arthritis Research & Therapy (2019) 21:82

The survival rates at 3 and 5 years after the 
diagnosis of PAH were 76.8% and 70.1%, 

respectively



Three and five-year overall survival rates were 89.4% and 83.9%



February 2016, pp 484–493



 Μεγαλφτερη ςυμμετοχή φλεγμονωδών κυττάρων

 Ανοςοςυμπλζγματα

 Παραγωγή κυτοκινών

SLE-PAH

ΜΕΓΑΛΤΣΕΡΗ ΢ΤΜΜΕΣΟΧΗ ΣΗ΢ ΑΤΣΟΑΝΟ΢ΙΑ΢ ΢ΣΗΝ ΑΝΑΔΙΑΜΟΡΦΩ΢Η ΣΟΤ 
ΠΝΕΤΜΟΝΙΚΟΤ ΑΓΓΕΙΑΚΟΤ ΔΕΝΣΡΟΤ  



24 SLE patients received CYC for various reasons (nephritis, severe lung ,CNS involvement etc)

2015 Sep;54(9):1673-9



Prognosis



Treatment 

• Ambrisentan 5 mg 1x1

• Tadalafil 20mg 2x1

• Furosemide 40mg 1/2x2

• Plaquenil 1*2

• IV methylprednisolone 500mg x 3

• Έναρξη κυκλοφωσφαμίδης iv

• Prezolon 5mg 3*1



Follow-Up
1st Visit M 6 M 9

WHO II II I

6MWD 400 485 500

NT-proBNP 2131 1606 830

RHC
mRAP (mmHg)
mPAP (mmHg)
PCWP (mmHg)
PVR (Woods)
CI (L/min/m²)
SVO₂ (%)
Hb (g/dL)

4
41
10
6,7
2,4
64
10,8

9
39
10
3,6
4,2
73
12,3

ECHO
TAPSE (cm)
RA area (cm²)
RVSP (mmHg)
P.Effusion (cm)

2,2
21.5
72
Μild

2,2
21.5
67
Mild

HB (g/L) 9,5↓ 11,9

WBC 7,2(54/30/8) 4,93

PLT/μl 220000 230000

TKE 85↑ 25

CRP (mg/l) 0,5 0,8



Month 9





Treatment

• Ambrisentan 5mg 1x1

• Tadalafil 20mg 2x1

• Selexipag 200mg bid

• Plaquenil 1*2

• Prezolon 5mg 2*1

Azathioprine 50 1*3



΢ΤΜΠΕΡΑ΢ΜΑΣΑ

• H PAH ςε αςκενείσ με ΢ΕΛ αποτελεί μία ιδιαίτερθ 
κατθγορία αςκενών με CTD-PAH που αναγνωρίηεται τα 
τελευταία χρόνια

• Η ςυμμετοχι τθσ αυτοανοςίασ πικανόν να είναι 
μεγαλφτερθ ςτουσ αςκενείσ αυτοφσ ςε ςχζςθ με τθ 
SSc-PAH

• H ανοςοκαταςταλτικι αγωγι ςε ςυνδυαςμό με τα 
αγγειοδιαςταλτικά ζχει κζςθ ςτθν αντιμετώπιςθ τθσ 
PAH ςτουσ αςκενείσ με ΢ΕΛ αλλά είναι επιτακτικι θ 
ανάγκθ ςυλλογισ δεδομζνων κυρίωσ  από μεγάλεσ 
προοπτικζσ μελζτεσ κα βάςεισ δεδομζνων.




