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• Γενικές αρχές 

• Νέος άνδρας με Raynaud’s από εξαμήνου

• Γυναίκα με διάχυτη δερματική προσβολή από έτους• Γυναίκα με διάχυτη δερματική προσβολή από έτους

• Γυναίκα με περιορισμένη δερματική προσβολή από 8 
ετών και πρόσφατη αρθρίτιδα   



Παρακολούθηση ασθενούς Παρακολούθηση ασθενούς ((η αρχική εκτίμηση έχει σημασία )η αρχική εκτίμηση έχει σημασία )

Hachulla et al. 2021

*



Συστηματικό ΣκληρόδερμαΣυστηματικό Σκληρόδερμα: : από την παθογένεια από την παθογένεια 
στη θεραπευτική στρατηγικήστη θεραπευτική στρατηγική
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therapy target pathway

• Bosentan ETA/ETB receptor
• Sitaxentan, Ambrisentan ETA receptor

• Infliximab, Adalimumab TNFa ligand
• Etanercept TNFa ligand

• Rituximab CD20
• Basiliximab IL-2Ra
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Κορτικοειδή
Μεθοτρεξάτη
Κυκλοφωσφαμιδη • Basiliximab IL-2Ra

• MLM-1202 CCR2
• Efalizumab LFA1/ICAM-1
• Tocilizumab IL-6R
• Alefacept LFA3/CD2

• Imatinib, Nintedanib, Nilotinib c-Abl, c-Kit, PDGF

• CAT-192 TGFb1
• GC-1008 TGFb1,-b2,-b3
• FG-3019 CTGF ligand
• P144 TGFb ligand (topical)
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Παθογενετικοί μηχανισμοί  &
Κλινικές Εκδηλώσεις που χρήζουν Θεραπείας

1 + 2 +3 = σκληρό δέρμα, δερματικά έλκη, οστική απορρόφηση 

1 + 2 +3 = ίνωση των εσωτερικών οργάνων
(πνεύμονες, μυοκάρδιο, νεφροί, οισοφάγος, στόμαχος, έντερο)

2 + ? = μυοσίτιδα, αρθρίτιδα

1 + ? = φαινόμενο Raynaud, τηλεαγγειεκτασίες, πνευμονική αρτηριακή 
υπέρταση, νεφρική κρίση

ΑΙΤΙΕΣ ΘΑΝΑΤΟΥ: πνευμονική ίνωση, αρτηριακή πνευμονική υπέρταση, 
μυοακαρδιοπάθεια, νεφρική κρίση, λοιμώξεις, καρκίνος 

Ποια κλινική εκδήλωση λείπει ?



Προσέγγιση ασθενούς...ΕΞΑΤΟΜΙΚΕΥΜΕΝΗ ΘΕΡΑΠΕΥΤΙΚΗ ΣΤΡΑΤΗΓΙΚΗ

…’εκτίμηση’ των παθογενετικών μηχανισμών (1 + 2 + 3) που λειτουργούν (διαφορετικά) σε 
κάθε ασθενή…. στην δεδομένη φάση της νόσου……θα καθορίσει την γενική στρατηγική

• φύλο & διάχυτο/περιορισμένο, ΑΝΑ, Scl-70, ACA
• σταδιοποίηση (προσφάτου ενάρξεως= 3 χρόνια από το 1ο σύμπτωμα εκτός Raynaud’s
• εκτίμηση της βαρύτητας προσβολής πνευμόνων, καρδιάς, ΓΕΣ, νεφρική κρίση
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Lancet 2022
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ΚΑΙ 
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Αρρυθμίες: αντι-αρρυθμικά, βηματοδότης, απινιδωτής
Καρδιακή ανεπάρκεια: διουρητικά …. 



φύλο ?
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διάχυτο/περιορισμένο ??
ΑΝΑ, Scl-70, ACA ??



Rheumatology 2022
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• Γενικές αρχές

• Νέος άνδρας με Raynaud’s από εξαμήνου (2010-2022)

• Γυναίκα με διάχυτη δερματική προσβολή από έτους • Γυναίκα με διάχυτη δερματική προσβολή από έτους 
(2018-2022)

• Γυναίκα με περιορισμένη δερματική προσβολή από 8 
ετών και πρόσφατη αρθρίτιδα   



2009, Κώστας, 29 ετών, με Raynaud’s από εξαμήνου, χωρίς άλλα παθολογικά 
ευρήματα, Scl-70+: οδηγίες για τριχοειδοσκόπηση & DLCO, επανεκτίμηση σε 2 μήνες 
….

• 2010: επανεμφανίζεται…διάχυτη προσβολή δέρματος, mRSS15/51, αρθρίτιδα 
ΠΧΚ/ΜΚΦ, έλκη δακτύλων, ΓΟΠ, FVC=92%, DLCO=81%, HRCT κφ: ΜΤΧ 20
mg, εν συνεχεία προσθήκη πρεδνιζολόνης 15mg, νιφεδιπίνη (bosentan), PPI

• Επι 5 έτη παρακολούθησης σταθερός (!), DLCO=96%-79%, HRCT χωρίς 
ευρήματα, διακοπή ΜΤΧ για τεκνοποίηση (επιτυχώς 2016)

• 2016: υποτροπή αρθρίτιδος, επανέναρξη ΜΤΧ, και (2017) προσθήκηTocilizumab 
με άριστη ανταπόκριση, mRSS=8/51

• 2018: διακοπή Tocilizumab λόγω λοίμωξης CMV• 2018: διακοπή Tocilizumab λόγω λοίμωξης CMV

• 2019: FVC=79%, DLCO=51%, HRCT ++, ελκη δακτύλων, mRSS=8/51: MMF (με 
ενδεχόμενο αλλαγης σε CY ή RTX), sildenafil, Iloprost IV, nintedanib

• 2020: σταθερή ILD, αλλά επιδείνωση ΓΕΣ και αρθρίτιδος: διακοπή MMF, 
προσθήκη tocilizumab

• 2021: διακοπή tocilizumab λόγω επιδεινώσεως ελκών & γάγγραινα… προσθήκη 
Iloprost IV & etanercept & MTX sc με ανταπόκριση αρθρίτιδος

• 2022: επιδείνωση ILD, FVC=64%, DLCO=42%, και επιδείνωση αρθρίτιδος:
ανεπιτυχής δοκιμή upacitinib

• 2022: οστεομυελίτιδα, ακρωτηριασμός δακτύλου, 

Σήμερα, 14ο έτος νόσου: Medrol 16 mg, tocilizumab, nintedanib, bosentan, sildenafil,
iloprost… Αύριο… (myfortic), RTX, γαστροστομία…



κορτικοειδή- σχετικές ενδείξεις
max 15-20 mg/d

Σήμερα, 14ο έτος νόσου: Medrol 16 mg, tocilizumab, nintedanib, bosentan, sildenafil,
iloprost… Αύριο… (myfortic), RTX, γαστροστομία…

• ανθεκτική αρθρίτιδα

• μυοσίτιδα

• συμπτωματική ορογονίτιδα

• ενεργός κυψελιδίτιδα (?)

• μυοκαρδίτιδα



Lancet Resp Med 2020
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• Γενικές αρχές

• Νέος άνδρας με Raynaud’s από εξαμήνου (2010-2022)

• Γυναίκα με διάχυτη δερματική προσβολή από έτους • Γυναίκα με διάχυτη δερματική προσβολή από έτους 
(2018-2022)

• Γυναίκα με περιορισμένη δερματική προσβολή από 8 
ετών και πρόσφατη αρθρίτιδα   



2018, Μαρία, 44 ετών, με διάχυτη νόσο από έτους, υπο presolon 10mg, MTX 20 mg 
sc, Plaquenil, ANA+, Scl-70-, ACA-

• 4/2018: διάχυτη πρoσβολή δέρματος mRSS=25/51, αρθρίτιδα ΠΧΚ/ΜΚΦ & 
συγκάμψεις (χωρίς έλκη), ΓΟΠ, FVC=94%, DLCO=55%, HRCT σχεδόν κφ, 
δύσπνοια & αισθημα παλμών, CMR με μυοκαρδίτιδα: διακοπή ΜΤΧ, Endoxan 1 
gr IV monthly, Medrol 16 mg, bosentan

• 9/2018: επίδεινωση προσβολής δέρματος mRSS=35/51και δύσπνοιας, 
προετοιμασία για ΗSCT

• 2019: επιτυχής ΗSCT, mRSS= 8/51, FVC=98%, DLCO=55%: μονοθεραπεία

bosentan

• 2020: διάχυτος κνησμός, σοβαρή αγχώδης διαταραχή, mRSS=15/51, αρθραλγίες: 
(ΜΤΧ, δυσανεξία) Tocilizumab (προσθήκη leflounomide) με άριστη ανταπόκριση

Σήμερα, 5ο έτος νόσου, ‘αρίστη’ κατάσταση, mRSS=5/51: tocilizumab, bosentan……



Ρευματοειδής Αρθρίτιδα-censored
Συστηματικό Σκληρόδερμα-censored
Συστηματικός Ερυθηματώδης Λύκος- censored 
Αγκυλοποιητική Σπονδυλίτιδα- censored
Ψωριασική Αρθρίτιδα- censored
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• Εισαγωγικά…Γενικές αρχές

• Νέος άνδρας με Raynaud’s από εξαμήνου (2010-2022)

• Γυναίκα με διάχυτη νόσο από έτους (2018-2022)• Γυναίκα με διάχυτη νόσο από έτους (2018-2022)

• Γυναίκα με περιορισμένη δερματική προσβολή από 8 
ετών και πρόσφατη αρθρίτιδα   



2021: Πηνελόπη, 61 ετών, με περιορισμένη (?) δερματική νόσο από 8 (?) ετών, Scl-
70 +, υπό presolon 5 mg & διλτιαζέμη (είχε λάβει ΜΤΧ και κατόπιν MMF, διακοπή 
προ 4 ετών) 

• 2021: μικροστομία, ΓΟΠ, έλκη δακτύλων, αραιός βήχας, τρίζοντες βάσεων, 
FVC=74%, DLCO=49%, HRCT με διάμεση νόσο 25% αλλά ίδια με 2019, triplex 
καρδιάς ύποπτο/δεξιός καθετηριασμός χωρίς ΠΥ: bosentan, PPIs

• 2022: συχνότερος βήχας & αίσθημα παλμών, HRCT επιδεινούμενη με διάμεση 
νόσο 30%, CMR χωρίς κριτήρια μυοκαρδίτιδος: Endoxan 1 gr IV monthly,
nintedanib



ARD 2020

Η σημαντική επιδείνωση συμβαίνει κατά φάσεις…. Η συνεχής σημαντική 
επιδείνωση είναι σπάνια



2020: Αστερόπη, 61 ετών, με περιορισμένη (?) δερματική νόσο από 8 (?) ετών, 
Scl-70 +, υπό presolon 5 mg & διλτιαζέμη (είχε λάβει ΜΤΧ και κατόπιν MMF, διακοπή 
προ 4 ετών) 

• 2020: μικροστομία, ΓΟΠ, έλκη δακτύλων, αραιός βήχας, τρίζοντες βάσεων, 
FVC=74%, DLCO=49%, HRCT με διάμεση νόσο 25% αλλά ίδια με 2019, triplex FVC=74%, DLCO=49%, HRCT με διάμεση νόσο 25% αλλά ίδια με 2019, triplex 
καρδιάς ύποπτο/δεξιός καθετηριασμός χωρίς ΠΥ: bosentan, PPIs

• 2021: σταθερή νόσος, HRCT χωρίς επιδείνωση: παρακολούθηση (διακοπή 
bosentan λόγω αναιμίας)

• 2022: υπερτασική νεφρική κρίση: Iloprost IV, αιμοκάθαρση για 1 μήνα, επιτυχής 
διακοπή, εναρξη sildenafil



Συμπεράσματα: οι αλγόριθμοι (2023) στην προοδευτική ΣΣ έχουν μέτρια-μικρή αξία… 

Η ένταση της παρακολούθησης και η θεραπευτική στρατηγική εξατομικεύονται ανάλογα
με την βαρύτητα προσβολής δέρματος και εσωτερικών οργάνων & διάρκειας νόσου,
….. στοχεύοντας στην έγκαιρη τροποποίηση (ιδανικά στη διακοπή) των παθογενετικών
μηχανισμών - αγγειακός (1), φλεγμονώδης/αυτοάνοσος (2), ινωτικός(3) - που λειτουργούν
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