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Carter EE et al Nature Reviews Rheumatology 12, 605–620 (2016)

ΣΥΣΤΗΜΑΤΙΚΟΣ ΕΡΥΘΗΜΑΤΩΔΗΣ ΛΥΚΟΣ (ΣΕΛ)  -  ΠΑΓΚΟΣΜΙΑ ΚΑΤΑΝΟΜΗ



15-20% εμφανίζονται στην παιδική/εφηβική ηλικία (<18 ετών)

Επίπτωση νεανικού ΣΕΛ 0,3-0.9/100.000 παιδιά  

Επιπολασμός νεανικού ΣΕΛ  1,9-25/100.000 παιδιά

Τ Alexander et al. Clinical Immunology 234 (2022) 108907

ΝΕΑΝΙΚΟΣ ΣΥΣΤΗΜΑΤΙΚΟΣ ΕΡΥΘΗΜΑΤΩΔΗΣ  ΛΥΚΟΣ - ΕΠΙΔΗΜΙΟΛΟΓΙΑ 

L Martin-Marin et al. Lupus 2023, Vol. 32(9) 1105–1110



Νεανικός Συστηματικός Ερυθηματώδης Λύκος          ΣΟΒΑΡΟΤΕΡΟΣ ΦΑΙΝΟΤΥΠΟΣ ΣΕ ΣΧΕΣΗ ΜΕ ΤΗ 

ΝΟΣΟ ΤΩΝ ΕΝΗΛΙΚΩΝ (σοβαρότερες εκδηλώσεις, επιθετικότερη  πορεία/χειρότερη πρόγνωση)  .

Τ Alexander et al. Clinical Immunology 234 (2022) 108907



C.M. Hedrich et al.Best Practice & Research Clinical Rheumatology 2017 Aug;31(4):488-504 

(ΝΕΑΝΙΚΟΣ) ΣΥΣΤΗΜΑΤΙΚΟΣ ΕΡΥΘΗΜΑΤΩΔΗΣ ΛΥΚΟΣ-ΠΑΘΟΦΥΣΙΟΛΟΓΙΑ

Μονοζυγωτικά  δίδυμα (25-40%)
Familial clusters (30 πλάσιος κίνδυνος
εμφάνισης ΣΕΛ με 1ου βαθμού συγγενή 
πάσχοντα )



Smith EMD et al. Clin Immunol. 2019 Dec;209:108274

(ΝΕΑΝΙΚΟΣ) ΣΥΣΤΗΜΑΤΙΚΟΣ ΕΡΥΘΗΜΑΤΩΔΗΣ ΛΥΚΟΣ
                           ΚΛΙΝΙΚΕΣ ΕΚΔΗΛΩΣΕΙΣ



(ΝΕΑΝΙΚΟΣ) ΣΥΣΤΗΜΑΤΙΚΟΣ ΕΡΥΘΗΜΑΤΩΔΗΣ ΛΥΚΟΣ
                           ΚΛΙΝΙΚΕΣ ΕΚΔΗΛΩΣΕΙΣ

Bader Meuner B et al.J Pediatr 2005;146:648-53
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Bλεννογονοδερματικές εκδηλώσεις νεανικού ΣΕΛ
                                           (Ειδικές-οξύς δερματικός λύκος )



Bλεννογονοδερματικές εκδηλώσεις νεανικού ΣΕΛ
                                           (Ειδικές-οξύς δερματικός λύκος )



ΔΔ Φαρμακευτικό εξάνθημα (αντι TNF)

Bλεννογονοδερματικές εκδηλώσεις νεανικού ΣΕΛ
                       (Ειδικές-υποξύς/χρόνιος δερματικός λύκος )

Αrkin LM et al. Curr Opin Rheumatol2019 Sep;31(5):411-420



Bλεννογονοδερματικές εκδηλώσεις νεανικού ΣΕΛ



ΔΔ ΙgΑ αγγειίτιδα 

Βλεννογονοδερματικές εκδηλώσεις νεανικού ΣΕΛ
                                              (ΜΗ  ειδικές)



Βλεννογονοδερματικές εκδηλώσεις νεανικού ΣΕΛ
                                              (ΜΗ  ειδικές)



• Αρθραλγίες/αρθρίτιδα
• Μυαλγίες/μυοσίτιδα 

ΔΔ  λοίμωξη
       ινομυαλγία
      νεανική αρθρίτιδα
      μυοπάθεια από στεροειδή
      οστεονέκρωση  
      

Εκδηλώσεις από το μυοσκελετικό σύστημα  στον νεανικό ΣΕΛ 



• Εμφανίζεται στο 50 – 70% των παιδιών με νεανικό ΣΕΛ

• 90% των περιπτώσεων εντός δύο ετών από την πρωτοδιάγνωση

• Μικροσκοπική/μακροσκοπική αιματουρία, πρωτεινουρία, υπέρταση, έκπτωση της νεφρικής λειτουργίας

• Σε περίπτωση πρωτεινουρίας >500mg/24ωρο ή έκπτωσης της νεφρικής λειτουργίας εκτίμηση από

παιδονεφρολόγο (βιοψία νεφρού)

• Ταξινόμηση νεφρίτιδας νεανικού ΣΕΛ ως επί ενηλίκων (ISN/RPS 2003 classification system)

• Αποκλεισμός ορθοστατικής λευκωματουρίας σε εφήβους σε ήπια πρωτεινουρία

• Σε περίπτωση αδυναμίας διενέργειας βιοψίας η παρουσία υπέρτασης, η νεφρωσικού τύπου

λευκωματουρίας ή/και επηρεασμένης νεφρικής λειτουργίας GFR (<80 mL/min/1.73 m2) ισοδυναμεί με

παρουσία νεφρίτιδας τάξης III/IV (SHARE GUIDELINES)

Εκδηλώσεις από το ουροποιητικό σύστημα (νεφρίτιδα) στον νεανικό ΣΕΛ 

Groot N, et al. Ann Rheum Dis 2017;0:1–9



Συνήθως προβάλλουν με την έναρξη της νόσου (11%) ή 

τον 1ο χρόνο της νόσου (16%).

Παραισθήσεις, διαταραχές κίνησης/χορεία, σπασμοί, 

ισχαιμικά επεισόδια, διαταραχές θυμικού/ άγχος, 

περιφερική νευρίτιδα, εγκάρσια μυελίτιδα κα.

Αλλαγές στην ακαδημαική επίδοση/αλλαγές στην 

προσωπικότητα / Διαιτητικές διαταραχές (νευρογενής 

ανορεξία)

Φυσιολογική MRI δεν αποκλείει τη διάγνωση (SHARE

GUIDELINES)

Νευροψυχιατρικές εκδηλώσεις νεανικού ΣΕΛ 

Τarvin SE et al.Pediatr Clin N Am 65 (2018) 711–737
Petty  Laxer Lindsley Wederbrunn Pediatric Rheumatology 2016



• Αιματολογικές διαταραχές (θρομβοπενία, λεμφοπενία, αιμολυτική αναιμία)

• Ορογονίτιδα (30%)

• Γενικευμένη λεμφαδενοπάθεια

• Αυξημένη τιμή τρανσαμινασών

• Υποτροπiάζοντα επεισόδια παγκρεατίτιδας

Λοιπές εκδηλώσεις του νεανικού Συστηματικού Ερυθηματώδους Λύκου 

Τarvin SE et al.Pediatr Clin N Am 65 (2018) 711–737



Petty  Laxer Lindsley Wederbrunn Pediatric Rheumatology 2016

ΝΕΑΝΙΚΟΣ ΣΥΣΤΗΜΑΤΙΚΟΣ ΕΡΥΘΗΜΑΤΩΔΗΣ ΛΥΚΟΣ - ΔΙΑΓΝΩΣΗ



The Journal of Rheumatology 2021;48:907–14 

(ΝΕΑΝΙΚΟΣ) ΣΥΣΤΗΜΑΤΙΚΟΣ ΕΡΥΘΗΜΑΤΩΔΗΣ ΛΥΚΟΣ- ΚΡΙΤΗΡΙΑ ΤΑΞΙΝΟΜΗΣΗΣ  



H Lyngoe et al .Clinical Immunology 234 (2022) 108898

ΝΕΑΝΙΚΟΣ ΣΥΣΤΗΜΑΤΙΚΟΣ ΕΡΥΘΗΜΑΤΩΔΗΣ ΛΥΚΟΣ - ΔΙΑΓΝΩΣΗ



(ΝΕΑΝΙΚΟΣ) ΣΥΣΤΗΜΑΤΙΚΟΣ ΕΡΥΘΗΜΑΤΩΔΗΣ ΛΥΚΟΣ- ΚΡΙΤΗΡΙΑ ΤΑΞΙΝΟΜΗΣΗΣ  



(ΝΕΑΝΙΚΟΣ) ΣΥΣΤΗΜΑΤΙΚΟΣ ΕΡΥΘΗΜΑΤΩΔΗΣ ΛΥΚΟΣ- ΚΡΙΤΗΡΙΑ ΤΑΞΙΝΟΜΗΣΗΣ  



Εκτίμηση κάθε 2-4 εβδομάδες μετά την πρωτοδιάγνωση ή και υποτροπή για 2-4 μήνες

Σε κάθε επίσκεψη μέτρηση αρτηριακής πίεσης / σωματομετρικά / SLEDAI 2k και μία φορά τον

χρόνο paediatric SLICC / ACR (SDI)damage index

Καρδιολογικός έλεγχος/οφθαλμολογικός έλεγχος/Α/α θώρακος κατά την πρωτοδιάγνωση

ΝΕΑΝΙΚΟΣ ΣΥΣΤΗΜΑΤΙΚΟΣ ΕΡΥΘΗΜΑΤΩΔΗΣ ΛΥΚΟΣ – 
ΠΑΡΑΚΟΛΟΥΘΗΣΗ /ΘΕΡΑΠΕΙΑ                               (SHARE GUIDELINES)

Single Hub and Access point for paediatric
Rheumatology in Europe (SHARE)



Fanouriakis A, et al. Ann Rheum Dis 2023;0:1–15. doi:10.1136/ard-2023-224762



1/3 παιδιών εμφανίζουν κάποιο είδος μόνιμης βλάβης μετά από κατά μέσο όρο 3,5

χρόνια παρακολούθησης, κυρίως τα παιδιά με νεφρίτιδα ή με συμμετοχή από το

KΝΣ

Προς αποφυγή της μόνιμης βλάβης είναι αναγκαία η έγκαιρη διάγνωση, έγκαιρη

έναρξη θεραπείας και η συμμόρφωση στη θεραπεία

Pediatr Clin N Am 65 (2018) 711–737

ΝΕΑΝΙΚΟΣ ΣΥΣΤΗΜΑΤΙΚΟΣ ΕΡΥΘΗΜΑΤΩΔΗΣ ΛΥΚΟΣ – ΠΡΟΓΝΩΣΗ 



• Ετερογενής ομάδα σπάνιων αυτοάνοσων νοσημάτων που

προσβάλλουν κατεξοχήν τους μύες και το δέρμα αλλά και

άλλα όργανα (αρθρώσεις, γαστρεντερικό, αναπνευστικό

σύστημα, καρδιαγγειακό σύστημα)

• Νεανική δερματομυοσίτιδα (>80%)

• Μυοσίτιδα αλληλοεπικαλυπτόμενη με άλλα αυτοάνοσα

νοσήματα.

• Νεανική πολυμυοσίτιδα

• Αμυοπαθητική δερματομυοσίτιδα

• Αυτοάνοση νεκρωτική μυοπάθεια

Papadopoulou X et al. Nature Reviews Rheumatology | Volume 19 | June 2023 | 343–362 344

ΝΕΑΝΙΚΕΣ ΙΔΙΟΠΑΘΕΙΣ ΦΛΕΓΜΟΝΩΔΕΙΣ ΜΥΟΠΑΘΕΙΕΣ  (ΜΥΟΣΙΤΙΔΕΣ)



• Επίπτωση 1-4 /1000000 παιδιά ανά έτος

• Διάγνωση συχνότερα 4-9 ετών

• Πυρετός, κόπωση, κακουχία,

ευερεθιστότητα

• Μυική αδυναμία (εγγύς μύες άνω και

κάτω άκρων, καμπτήρες αυχένα,

φαρυγγικοί υποφαρυγγικοί μύες)

• Εξανθήματα (ηλιοτρόπιο, βλατίδες

Gottron, χρυσαλλίδα, περιονύχιες

τηλεαγγειεκτασίες

ΝΕΑΝΙΚΗ ΔΕΡΜΑΤΟΜΥΟΣΙΤΙΔΑ - ΕΠΙΔΗΜΙΟΛΟΓΙΑ
                                                                              ΚΛΙΝΙΚΕΣ ΕΚΔΗΛΩΣΕΙΣ



ΝΕΑΝΙΚΗ ΔΕΡΜΑΤΟΜΥΟΣΙΤΙΔΑ- ΚΛΙΝΙΚΕΣ ΕΚΔΗΛΩΣΕΙΣ



ΝΕΑΝΙΚΗ ΔΕΡΜΑΤΟΜΥΟΣΙΤΙΔΑ- ΚΛΙΝΙΚΕΣ ΕΚΔΗΛΩΣΕΙΣ



Clin Exp Rheumatol.2022 Feb;40(2):394-403

Τα ειδικά για τις μυοσίτιδες αυτοαντισώματα  (50-70%)  συμβάλλουν στον προσδιορισμό 

διαφορετικών υποομάδων με διαφορετικό φαινότυπο, διαφορετική πορεία/ανταπόκριση στη 

θεραπεία και διαφορετικό κίνδυνο επιπλοκών



Hπια μυική προσβολή – Μικρότερη ηλικία
Σοβαρή δερματική προσβολή (εξ χρυσαλλίδας, βλατίδες 
Gottrons,εξελκώσεις,λιποδυστροφία)
Χωρίς συσχέτιση με αυξημένο κίνδυνο κακοήθειας

Anti NXP 2     ( 15-25%)
(anti- nuclear matrix protein 2)

Σοβαρή μυική και δερματική προσβολή (εξελκώσεις δέρματος)
Εκδηλώσεις από το γαστρεντερικό (αιμορραγία /έλκη/ δυσφαγία)
Αυξημένος κίνδυνος ασβεστώσεων  (και στους ενήλικες)

Anti MDA 5 (6-38%)
(Anti melanoma differentation

associated gene 5) 

Ελάχιστη έως και καθόλου μυική συμμετοχή
Συστηματικές εκδηλώσεις  (απώλεια σωματικού βάρους κα)
Σημαντική δερματική προσβολή (εξελκώσεις )
Αρθρίτιδα 
Αυξημένος κίνδυνος διάμεσης πνευμονοπάθειας

Anti-Mi2 (4-10%) Σοβαρή μυική προσβολή 
Χαρακτηριστικές δερματικές βλάβες (χρυσαλλίδα,gottrons βλατίδες) 
(classic JDM)
Μικρότερος κίνδυνος διάμεσης πνευμονοπάθειας 

NON MSA POSITIVE JDM

Myositis Specific Antibodies    (MSA)

Anti TIF 1     (17-35%)
 (Anti-transcriptional intermediary 
factor 1)

Papadopoulou X et al. Nature Reviews Rheumatology | Volume 19 | June 2023 | 343–362 344

ΝΕΑΝΙΚΗ ΔΕΡΜΑΤΟΜΥΟΣΙΤΙΔΑ – ΚΛΙΝΙΚΟΙ ΥΠΟΦΑΙΝΟΤΥΠΟΙ
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ΝΕΑΝΙΚΗ ΔΕΡΜΑΤΟΜΥΟΣΙΤΙΔΑ – ΚΛΙΝΙΚΟΙ ΥΠΟΦΑΙΝΟΤΥΠΟΙ



Anti MDA 5 και αντι Ro 52 θετική
Προσοχή στην ανάπτυξη διάμεσης 
πνευμονοπάθειας



Σύνδρομα αλληλοεπικάλυψης (JDM/Scleroderma,JDM/SLE)

MAAs include anti-Ro52, anti-PM/Scl and anti- U1RNP antibodies.

Σύνδρομο αντισυνθετάσης
Πιο σπάνιο στα παιδιά σε σχέση με τους ενήλικες (<5%) με έναρξη σε μεγαλύτερη ηλικία

Σχετίζεται με τα αντισώματα Jo-1, PL-7, PL-12 και άλλες aminoacyltRNA synthetases

Μυική αδυναμία (100%),πυρετός (63%),αρθρίτιδα (74%),Raynaud (32%),διάμεση

πνευμονοπάθεια /λιποατροφία

Αμυοπαθητική δερματομυοσίτιδα

Αυτοάνοση νεκρωτική μυοπάθεια (anti–signal recognition particle (Anti-SRP) ,anti–3-hydroxy

methylglutaryl-coenzyme A reductase (anti-HMGCR)

Papadopoulou X et al. Nature Reviews Rheumatology | Volume 19 | June 2023 | 343–362 344

ΝΕΑΝΙΚΕΣ ΙΔΙΟΠΑΘΕΙΣ ΦΛΕΓΜΟΝΩΔΕΙΣ ΜΥΟΠΑΘΕΙΕΣ  
(ΜΥΟΣΙΤΙΔΕΣ)   



Εκτίμηση μυικής ισχύος (Childhood Myositis Assessment Scale (CMAS) and Manual Muscle Test

(MMT8) - Εκτίμηση ομιλίας- καταποτικής λειτουργίας

Εκτίμηση ενεργότητας δερματικής βλάβης/αναζήτηση ασβεστώσεων

Γενική αίματος/δείχτες οξείας φλεγμονής/νεφρική και ηπατική λειτουργία/γενική ούρων

Μυικά ένζυμα (LDH,SGOT,CPK,ΑΛΔΟΛΑΣΗ)

MRI προσβεβλημένων μυών  - Τριχοειδοσκόπηση

Βιοψία μυός (σε άτυπη προβολή/απουσία χαρακτηριστικού εξανθήματος)

Αποκλεισμός άλλων αιτιών ειδικά σε άτυπη προβολή (λοιμώξεις/ θυρεοειδική λειτουργία/ 25

(ΟΗ) D/ ηλεκτρολύτες/ ηλεκτρομυογράφημα)

Nature Reviews Rheumatology | Volume 19 | June 2023 | 343–362 343
Enders FB, et al. Ann Rheum Dis 2017;76:329–340

ΝΕΑΝΙΚΗ ΔΕΡΜΑΤΟΜΥΟΣΙΤΙΔΑ – ΔΙΑΓΝΩΣΗ 



Λειτουργικές δοκιμασίες πνεύμονα/DLCO σε όλα τα παιδιά (αν παθολογικά HRCT)

Καρδιολογικός έλεγχος κατά την πρωτοδιάγνωση και στη συνέχεια βάση ενδείξεων

(υπέρταση, συνεχιζόμενη ενεργότητα νοσήματος κα)

Αντισώματα ειδικά για τις μυοσίτιδα (anti-TIF 1-γ (p155), anti-NXP2(p140/MJ), anti-

MDA5 and anti-SRP) και σχετιζόμενα με την μυοσίτιδα (anti-PmScl, anti-U1-RNP,

anti-La (‘SSB’), anti-Ro (‘SSA’) and anti-Sm)

MRI εγκεφάλου επί συμπτωμάτων

ΝΕΑΝΙΚΗ ΔΕΡΜΑΤΟΜΥΟΣΙΤΙΔΑ – Δ ΙΑΓΝΩΣΗ 

Nature Reviews Rheumatology | Volume 19 | June 2023 | 343–362 343
Enders FB, et al. Ann Rheum Dis 2017;76:329–340



ΝΕΑΝΙΚΗ ΔΕΡΜΑΤΟΜΥΟΣΙΤΙΔΑ – ΚΡΙΤΗΡΙΑ ΤΑΞΙΝΟΜΗΣΗΣ

Possible 50-55% probability 
Probable >55 <90% probability
Definite >90% probability 



ΝΕΑΝΙΚΗ ΔΕΡΜΑΤΟΜΥΟΣΙΤΙΔΑ – ΘΕΡΑΠΕΙΑ 

Papadopoulou X et al. Nature Reviews Rheumatology | Volume 19 | June 2023 | 343–362 344



30-50% μονοκυκλική πορεία / ύφεση

εντός 2-3 ετών σε έγκαιρη έναρξη

θεραπείας

40-60% πολυκυκλική πορεία ή χρόνια

ενεργότητα - κίνδυνος επιπλοκών

(ασβεστώσεις , λιποδυστροφία …)

Θνητότητα παγκοσμίως 5-8%

Νεανική δερματομυοσίτιδα - πρόγνωση

Clin Exp Rheumatol.2022 Feb;40(2):394-403 
Enders FB, et al. Ann Rheum Dis 2017;76:329–340



ΣΑΣ ΕΥΧΑΡΙΣΤΩ ΠΟΛΥ 



ΝΟΣΟΣ KAWASAKI

Society of General Internal Medicine 2007;22:681–684

ΗΠΑ      80% <5 ετών
              90% <8 ετών 

Ιαπωνία 0,7% >10 ετών 

Makino N et Pediatr Int. 2018;60:581–7  
Maddox RA et al. Pediatr Int. 2015;57:1116–1120



ΚΛΙΝΙΚΕΣ ΕΚΔΗΛΩΣΕΙΣ

Αμφοτερόπλευρη
άσηπτη 
επιπεφυκίτιδα

Αλλαγές από τα  άκρα

Πυρετός >5 ημέρες 



ΚΛΙΝΙΚΕΣ ΕΚΔΗΛΩΣΕΙΣ

Αλλαγές από το βλενογόννο 
του στόματος

Πολύμορφο εξάνθημα 


