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Παιδιατρικό Ανοσολογικό και Ρευματολογικό Κέντρο Αναφοράς (ΠΑΡΚΑ)
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ΠΑΝΕΠΙΣΤΗΜΙΟ 
ΘΕΣΣΑΛΟΝΙΚΗΣ

Παιδιατρικός Συστηματικός Ερυθηματώδης Λύκος
Ένα νόσημα με πολλά πρόσωπα



Παιδιατρικός Συστηματικός Ερυθηματώδης Λύκος (πΣΕΛ)

Παιδιατρικός ΣΕΛ :15-20% του ΣΕΛ → έναρξη <18 έτη ζωής

✓Κοινή η παθογένεια με ΣΕΛ αλλά… 

…περισσότερα τα εμπλεκόμενα γονίδια (υψηλότερο γενετικό φορτίο)

Παράγοντες
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Νεφροί Δέρμα Πνεύμονες ΚΝΣ Καρδιά

Φλεγμονή

Tsokos GC.. N Engl J Med. 2011
Silva CA et al.. Arthritis Care Res (Hoboken). 2012



1. Groot N, et al. Ann Rheum Dis 2017
2. Hiraki L et al.ARTHRITIS & RHEUMATISM  2012
3. Lukic A et al. Clin Exp Rheumatol. 2013
4. Huemer C  et al J Rheumatol. 2001 
5. Tsioni V et al. Clin Exp Rheumatol 2015

πΣΕΛ- Επιδημιολογία 1-5

Παγκόσμια 

Επίπτωση: 0,3-0,9 / 100k παιδιά-ετησίως 1

2,22 (Καυκάσιοι 1,33) 100k παιδιά-ετησίως 2

Επιπολασμός: 1,89 -25,7 /100k παιδιά 1

9,73( Καυκάσιοι 4,86) /100k παιδιά 2

Αναλογία φύλου(Κ/Α): παιδική ηλικία 3-5/1 
εφηβική ηλικία 5-7/1



Συχνότητα εμφάνισης (> 10%) των κύριων κλινικών εκδηλώσεων 
στον πΣΕΛ και στον ΣΕΛ ενηλίκων κατά την πενταετή 

παρακολούθηση της πορείας της νόσου

Northern Greek

Kanakoudi et al.Ann Rheum Dis 2011
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*

*

*

*

Διαφορετικός φαινότυπος του ΣΕΛ ενηλίκων και παιδιών ανά τον κόσμο 



Ο μέσος αριθμός των κύριων εμπλεκόμενων οργάνων/συστημάτων στο πΣΕΛ και ΣΕΛ
ενηλίκων κατά την εμφάνιση και κατά την πενταετή παρακολούθηση της πορείας της νόσου

N. Greece

Kanakoudi et al.Ann Rheum Dis 2011

Διαφορετική και η βαρύτητα του φαινότυπου
μεταξύ Ελλήνων ενηλίκων και παιδιών με ΣΕΛ (ΠΑΡΚΑ)
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Πολυκεντρική μελέτη Ελλήνων Παιδορευματολόγων για τον πΣΕΛ
(52 ασθενείς, 2017)

Προέχουσες εκδηλώσεις στην έναρξη νόσου
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Κακουχία

Λεμφαδενοπάθεια

Ηπατομεγαλία

Ορογονίτιδα

Σπληνομεγαλία

Απώλεια βάρους

Συστηματικές εκδ., n=32/52 (61,5%) 

Δέρμα, n=45/52 (86,5%) 

Μυοσκελετικό, n=34/52 (65,3%) 

Πολυκεντρική μελέτη Ελλήνων Παιδορευματολόγων για τον πΣΕΛ
Οι 3 κύριες εκδηλώσεις στην έναρξη νόσου

Pediatric Rheumatology Online Journal V15,Suppl.2 2017
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22,6%

Διαχρονική εμφάνιση νέας εκδήλωσης 
από τα διάφορα προσβαλλόμενα όργανα/συστήματα στον πΣΕΛ

Pediatric Rheumatology Online Journal V15,Suppl.2 2017

Εμπειρία ΠΑΡΚΑ 31 ασθενών με πΣΕΛ (με 5-10χρ παρακολούθηση)



Real life Data: “πΣΕΛ-THE GREAT PRETENDER”
Περιπτώσεις από το ΠΑΡΚΑ

Ο πΣΕΛ είναι πολυπρόσωπος  

1. Πολυστηματική εισβολή

2. Εισβολή με προβολή από ένα και μόνο όργανο/σύστημα

Hanrahan P .  Aust Fam Physician 2001

https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=Hanrahan P[Author]&cauthor=true&cauthor_uid=11558195
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=sle+the+great+pretender


Ο ρόλος του εργαστηριακού ελέγχου 
στη διάγνωση του πΣΕΛ

Ειδικά ευρήματα που ενισχύουν τη διάγνωση:

1. Αντίθεση: ↑ΤΚE vs CRP κφ (↑μόνο σε 

ορογονίτιδα ή λοίμωξη)

2. Anti-DNA (75%)
3. Χαμηλό συμπλήρωμα

Anti-ds DNA



Κορίτσι 14 ετών εμφάνισε  από 20ημέρου

✓ Εμπύρετο, αδυναμία, κόπωση

✓ Βήχα

✓Διόγκωση τραχηλικών & μασχαλιαίων λεμφαδένων

✓ Βλατιδοφυσαλλιδώδες εξάνθημα στους αγκώνες

…..από 6μήνου, εξάνθημα αγγειίτιδας στις παλάμες

✓ Εξάνθημα δίκην χρυσαλλίδας στο πρόσωπο

✓Φωτοευαισθησία

✓Αρθρίτιδα αγκώνων, γονάτων

Ασθενής με πολυσυστηματικό πΣΕΛ

• HRCT θώρακα: Block μασχαλιαίων λεμφαδένων, 

πολλαπλές οζόμορφες διηθήσεις κυψελιδικού τύπου  περιβρογχικά, 
κατά τόπους πάχυνση μεσολοβιδίων διαφραγματίων

• Σπληνομεγαλία

• Σπιρομέτρηση: περιοριστικού τύπου πνευμονοπάθεια



ΓΕΝΙΚΗ ΑΙΜΑΤΟΣ

WBC 3100   K/μl

NEUT/LY/MONO 48/ 37/10,4%

Ht/Hb 29,1 % / 9,1 g/dL

PLT 368 K/μl

MCV 87.3fl

MCH 27.3pg

Άμεση Coombs ++

ΒΙΟΧΗΜ/ΟΡΟΛΟΓΙΚΟΣ

ΤΚΕ 124

CRP <3.3  αρνητική

SGOT 186 IU/l

SGPT 103 IU/l

Urea 56mg/dl

Creatinine 1.12mg/dl

LDH 375 IU/l

ΓΕΝΙΚΗ ΟΥΡΩΝ

Πυοσφαίρια άφθονα

Ερυθρά 8-10

Λεύκωμα /24h 945mg

P/CR 0,675

ΑΝΟΣΟΛΟΓΙΚΟΣ

IgG 31,3g/L

C3 0.307g/L

C4 <0.0597 g/L

RF <10.7IU/mL

ANA (+) 1/640

Anti-DNA (+) 1/640

Ασθενής με πολυσυστηματικό πΣΕΛ
Αρχικός εργαστηριακός έλεγχος



Αναθεωρημένα  κριτήρια  ταξινόμησης του ΣΕΛ (1997)

1. Εξάνθημα  παρειών & ράχης μύτης          

2.Δισκοειδές ερυθηματώδες εξάνθημα στο πρόσωπο, κορμό και άκρα                                                                         

3.Φωτοευαισθησία

4.Στοματικά έλκη

5.Αρθρίτιδα

6.Ορογονίτιδα

7.Νεφρική προσβολή: πρωτεινουρία >0,5g/24h ή κυλινδρουρία

8.Νευρολογικές διαταραχές 

9.Αιματολογικές διαταραχές

10.Ανοσολογικές διαταραχές

11.Αντιπυρηνικά αντισώματα

Arthritis Rheum 1982, Arthritis Rheum 1997.Ασθενής εντάσσεται στο ΣΕΛ όταν πληροί 4/11 κριτήρια



Αναθεωρημένα κριτήρια ταξινόμησης του ΣΕΛ κατά SLICC (2009)

Κλινικά κριτήρια

1. Οξύς ή υποξύς δερματικός λύκος 2. Χρόνιος δερματικός λύκος

3. Στοματικά/ρινικά έλκη 4. Μη ουλωτική αλωπεκία

5. Φλεγμονώδης υμενίτιδα με οίδημα σε ≥2 

αρθρώσεις ή ευαίσθητες αρθρώσεις με 

πρωινή δυσκαμψία

6. Ορογονίτιδα

7. Νεφροί: Λόγος λευκώματος προς κρεατινίνη

(ή λεύκωμα ούρων 24ώρου) που αντιστοιχεί 

σε τουλάχιστον 500mg λευκώματος/ημέρα ή 

ερυθροκυτταρικοί κύλινδροι

8. Νευρολογικά: σπασμοί, ψύχωση, πολλαπλή 

μονονευρίτιδα, μυελίτιδα, περιφερική ή 

κρανιακή νευροπάθεια, εγκεφαλίτιδα (οξεία 

συγχυτική κατάσταση)

9. Αιμολυτική αναιμία 10. Λευκοπενία ή λεμφοπενία

11. Θρομβοπενία

Ανοσολογικά κριτήρια

1. Θετικά ΑΝΑ 2. Θετικά αντι-dsDNA

3. Θετικά αντι-Sm 4. Θετικά αντιφωσφολιπιδικά αντισώματα

5. Χαμηλό συμπλήρωμα 6. Άμεση θετική Coombs επί απουσίας 

αιμολυτικής αναιμίας

Petri M et al. Arthritis Rheum 2012
Ασθενής εντάσσεται στο ΣΕΛ όταν πληροί 4/16 κριτήρια
(συμπεριλαμβανομένων 1 κλινικό & 1 ανοσολογικό)



IV: Διάχυτη υπερπλαστική κατά WHO

Ασθενής με νεφρική συμμετοχή

• Λευκωματουρία νεφρωσικού τύπου & νεφρικής ανεπάρκειας

• Ευρήματα της βιοψίας:  νεφρίτιδα ΣΕΛ

Απαραίτητη η γενική ούρων επί υποψίας πΣΕΛ!



score: 29/105
PGA:3

Expert Rev Clin Immunnol 2012

SLEDAI 2k:στον πΣΕΛ για την αξιολόγηση ενεργότητας νόσου

Ήπια:0-5
Μέτρια:6-12

Σοβαρή:13-20

Physisian Global Assessment(PGA) :
0 ύφεση
0,5 ελάχιστη
1 ήπια
2 μέτρια
3 σοβαρή

εργαλείο



Ασθενής με επίμονη αιμολυτική αναιμία…

HN 6/4 8/4 9/4 12/4 28/4 30/4 1/5 11/5 12/5 17/5

Hb

g/dl

4,8 6,3 8 9,4 7.37 6.2 4.66 5.4 4.33 4.15

Hct % 13,3 16,9 22,5 28,7 20,3 17,3 12,6 15,1 11,6 11,1

ΔΕΚ % 18,

5

19 20 16 23,7

COOMBS -- -- + ++

IgG ++ ++

IgA ++++ ++++

ΒΙΟΨΙΑ 

ΝΕΦΡΟΥ IVIG

M-PDN PDN

RITUXIMAB

HN 6/4 9/4 15/4 28/4 29/4 9/5

LDH 1802 2066 1058 2849 3300 1610

13χρονος διακομίστηκε στην  
Α΄Παιδιατρική Κλινική  ΑΠΘ

για διερεύνηση οξείας 
αιμολυτικής αναιμίας.

Προσέλευση & εισαγωγή αρχικά 
σε επαρχιακό ➔ άλλο  αστικό 
Νοσοκομείο



9/5

IgG g/L 39,5

IgA g/L 1,28

IgM g/L 0,8

IgE g/L

C3             g/L 0,72 (φ.τ 0,9-1,8)

C4            g/L 0,0642 (φ.τ 0,1-0,4)

ANA (+) 1/320

DNA (--)

Anti-Sm (++++)

β2GPI-IgG
U/ml

82   φ.τ. <10

β2GPI-IgA
U/ml

75    φ.τ. <10

28/4

Λεύκωμα: 
κρεατινίνη

5,28 φ.τ <0.5

Γενική ούρων

Λεύκωμα ++

Hb ++

Πυοσφαίρια κ.ο.π 40-45

Ερυθρά   κ.ο.π άφθονα

Υαλοκοκκώδεις
κύλινδροι

Ασθενής με επίμονη αιμολυτική αναιμία…
Εργαστηριακός έλεγχος

✓ Φωτοευαισθησία
✓ Οφθαλμολογική εκτίμηση

προαμφιβληστροειδικές αιμορραγίες
έντονη ελίκωση των αγγείων (στοιχεία αγγειίτιδας)



Αναθεωρημένα  κριτήρια  ταξινόμησης του ΣΕΛ (1997)

1.Εξάνθημα  παρειών & ράχης μύτης          

2.Δισκοειδές ερυθηματώδες εξάνθημα στο πρόσωπο, κορμό και άκρα                                                                         

3.Φωτοευαισθησία

4.Στοματικά έλκη

5.Αρθρίτιδα

6.Ορογονίτιδα

7.Νεφρική προσβολή: πρωτεινουρία >0,5g/24h ή κυλινδρουρία

8.Νευρολογικές διαταραχές 

9.Αιματολογικές διαταραχές

10.Ανοσολογικές διαταραχές

11.Αντιπυρηνικά αντισώματα

Arthritis Rheum 1982, Arthritis Rheum 1997.Ασθενής εντάσσεται στο ΣΕΛ όταν πληροί 4/11 κριτήρια



• Νευρογενής ανορεξία/κατάθλιψη

• Παιδορευματολογική αξιολόγηση:

– Εξάνθημα δίκην χρυσσαλίδος

– Ορογονίτιδα (περικαρδιακή συλλογή)

– Έντονο φαινόμενο Raynaud

– Λευκοπενία

– Θετικά ΑΝΑ

– Χαμηλό συμπλήρωμα (C3)

Έφηβη με πΣΕΛ και 1η εκδήλωση νευρογενή ανορεξία

➢ Οι νευροψυχιατρικές εκδηλώσεις μπορεί να αποτελούν την αρχική εκδήλωση ΣΕΛ

➢ Σε εφήβους με κατάθλιψη, απότομες αλλαγές διάθεσης, ασυνήθιστη συμπεριφορά, 

αδυναμία συγκέντρωσης ή μειωμένη ακαδημαϊκή επίδοση, ακόμη  και νευρογενή

ανορεξία, μπορεί να υποκρύπτεται πΣΕΛ



hallucinations

depression

Cerebrovascular 

disease

25% των παιδιών με ΣΕΛ
70% στον 1ο χρόνο μετά τη διάγνωση1

1.Benseler SM et al.Lupus 2007
2. Fernander H et al.ACTA REUMATOL PORT 2012

Το φάσμα των Νευροψυχιατρικών εκδηλώσεων του πΣΕΛ



Ασθενής ηλικίας 5 ετών με εισαγωγικό ARDS (Acute Respiratory Distress 

Syndrome) σε έδαφος Συστηματικού Ερυθηματώδους Λύκου

1. Εξάνθημα
Ηπατοσπληνομεγαλία
Λεμφαδενοπάθεια
Αρτηριακή υπέρταση
2. Αναιμία-Θρομβοπενία
3. Ορογονίτιδα

4. Λευκωματουρία
Αιμορραγία 
αμφιβληστροειδούς
Ενδοκράνια υπέρταση
5. Ανοσολογικά ευρήματα
(θετικά ΑΝΑ,  Anti-dsDNA)

Διάγνωση

Εξιτήριο



Εισβολή με εκτεταμένο 

πομφολυγώδες εξάνθημα 

εφελκιδοποιημένο κατά τόπους:

✓ εξελκώσεις δέρματος

✓ εξελκώσεις μαλθακής υπερώας

✓ φυσαλίδες γλώσσας

✓ χειλίτιδα

Περίπτωση bullous πΣΕΛ

8 ημέρες μετά……



Αγόρι ηλικίας 8 χρονών

εισάγεται στην Π/Χ κλινική 

για διερεύνηση & αντιμετώπιση:

ισχαιμικής νέκρωσης δακτύλων άκρου ποδός

Περίπτωση Καταστροφικού  Αντιφωσφολιπιδικού Συνδρόμου
σε έδαφος Συστηματικού Ερυθηματώδους Λύκου

ΔΔ . θρομβοφιλία – συστηματική αγγειίτιδα



Εξάνθημα δίκην πεταλούδας στις παρειές

Μακροσκοπική αιματουρία

Λευκωματουρία (≥1g/24h)

IgG κφ Αnti-dsDNA (+)1/640 Protein C κφ

IgA κφ aCL IgG (-) Protein S κφ

IgM κφ aCL IgM (-) Anti-Thr-III κφ

C3 Ο,479↓ Anti-b2-GPI 
IgG

(-) F VIII, IX,XII κφ

C4 κφ Anti-b2-GRI
IgM

(-) Von Willenbrand κφ

ΑΝΑ (+)1/640 LA
(αντιπηκτικό
του Λύκου)

(+) Λοιπός έλεγχος 
θρ.διάθεσης

κφ

Αγόρι  8 χρ με ισχαιμική νέκρωση δακτύλων άκρου 
ποδός



Αναθεωρημένα  κριτήρια  του Συστηματικού Ερυθηματώδους Λύκου (1997)

1.Εξάνθημα  παρειών & ράχης μύτης          

2.Δισκοειδές ερυθηματώδες εξάνθημα στο πρόσωπο, κορμό και άκρα                                                                         

3.Φωτοευαισθησία

4.Στοματικά έλκη

5.Αρθρίτιδα

6.Ορογονίτιδα

7.Νεφρική προσβολή: πρωτεινουρία >0,5 ή παρουσία κυλίνδρων στα ούρα

8.Νευρολογικές διαταραχές 

9.Αιματολογικές διαταραχές

10.Ανοσολογικές διαταραχές

11.Αντιπυρηνικά αντισώματα

Arthritis Rheum 1982; Arthritis Rheum 1997.

Δευτεροπαθές αντιφωσφολιπιδικό σύνδρομο…



Κριτήρια Αντιφωσφολιπιδικού Συνδρόμου στα παιδιά
(Updated Sapporo Classification Criteria)

‘Yπαρξη 1 κλινικού κριτηρίου και 1 εργαστηριακού

Κλινικά κριτήρια

Αγγειακή θρόμβωση

≥1 κλινικά επεισόδια θρόμβωσης (αρτηριακής, φλεβικής ή μικρών αγγείων) σε οποιοδήποτε 

ιστό ή όργανο επιβεβαιωμένο με απεικονιστικές μεθόδους, μελέτη Doppler ή 

ιστοπαθολογικά ευρήματα

Εργαστηριακά κριτήρια

• Θετικό Αντιπηκτικό του Lύκου (LA) σε ≥ 2 μετρήσεις σε διάστημα τουλάχιστον 12 εβδομάδων μεταξύ τους

• Θετικά αντικαρδιολιπινικά αντισώματα (IgG ή IgM ή και τα 2) σε μέτριους ή υψηλούς τίτλους σε 2 ή 

περισσότερες μετρήσεις με χρονική απόσταση τουλάχιστον 12 εβδομάδων μεταξύ τους

• Θετικά αντι-β2 γλυκοπρωτεΐνη Ι αντισώματα (IgG ή IgM ή και τα 2) σε μέτριους ή υψηλούς τίτλους σε 2 ή 

περισσότερες μετρήσεις με χρονική απόσταση τουλάχιστον 12 εβδομάδων μεταξύ τους



Διαγνωστικά Κριτήρια Καταστροφικού Αντιφωσφολιπιδικού
Συνδρόμου

Καταστροφικό Αντιφωσφολιπιδικό Σύνδρομο:

Θρόμβωση σε ≥3 όργανα ή ιστούς, σε μία εβδομάδα

και παρουσία (+) αντιφωσφολιπιδικών αντισωμάτων



23(74,2%)
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2
1 1

2

Χωρίς βλάβη

Καταρράκτης

Ανάγκη αντι-Ε αγωγής

Αγγειακό εγκεφ. επεισόδιο

Νέκρωση δακτύλων 

Κακοήθεια

ΠΑΡΚΑ: Φαινότυπος βλάβης στους 31 ασθενείς 
κατά ped SLICC/ACR Damage Index (SDI)



Συμπεράσματα

Ο παιδίατρος με την επισκόπηση, την κλινική του εξέταση και την εργαστηριακή 

ανιχνευτική  διερεύνηση μπορεί να υποπτευθεί τον…

…κυρίαρχο εισαγωγικό φαινότυπο του πΣΕΛ, δηλαδή: 

– Το φωτοευαίσθητο εξάνθημα προσώπου (δίκην πεταλούδας)

– Τις συστηματικές εκδηλώσεις

– Τις αιματολογικές εκδηλώσεις

– Την αρθρίτιδα 

– Τη νεφρική συμμετοχή

Η έγκαιρη υποψία και παραπομπή συμβάλλει στη διάγνωση και πρώιμη εφαρμογή 

της βέλτιστης θεραπείας, ώστε να ελεγχθεί η ενεργότητα νόσου και να περιοριστεί 

το ενδεχόμενο βλάβης



Σας ευχαριστώ για την προσοχή σας!
Ερωτήσεις?


