
Β. Τζαβάρα

ΚΛΙΝΙΚΗ ΠΕΡΙΠΤΩΣΗ         



Ανδρας 21 ετών ( Αγρίνιο)
ελεύθερο ατομικό αναμνηστικό
γονείς με ΣΔ τύπου ΙΙ
άλγος στην οσφύ από 2μήνου
(λήψη NSAIDS)

CT κοιλίας:   
μάζα οπισθοπεριτοναικού χώρου που στραγγαλίζει τον ΔΕ

ουρητήρα, Διάταση ΠΚΣ ΔΕ, ηπατοσπληνομεγαλία με λιπώδη
εκφύλιση του ήπατος, ειλεοκολικοί λεμφαδένες 16mm

Παραπομπή σε νοσοκομείο της Αθήνας ( ΝΕΕΣ)



Αντικειμενική εξέταση:     ΑΠ= 170/100 mmHg, σφ= 110/min, SAT= 98%, απύρετος, Giordanu = (-),
ήπαρ ψηλαφητό          2cm, σπληνας αψηλάφητος

Εργαστηριακά ευρήματα: Ht= 39% ( MCV=90)- WBC= 10.200 (poly=76%)- PLT= 286.000
TKE= 58, CRP= 32,3.   Γλυκόζη= 374
Γεν. Ούρων: γλυκόζη ++, λεύκωμα +++, κετόνες -, Hb -, ερυθρά –

triplex καρδιάς: Αρ κοιλία με υπερτροφία τοιχωμάτων
ΗbcA1= 13,8%
Λεύκωμα ούρων 24ώρου= 3,8 gr



• Ενδοκρινικό σύνδρομο πχ φαιοχρωμοκύττωμα, MEN2( υπέρταση, ταχυκαρδία, υπεργλυκαιμία)
• Ορμονοπαραγωγός όγκος ( μάζα μέσης γραμμής)
• ΤΒ ( ηπατοσπληνομεγαλία, λεμφαδενοπάθεια)

ΝΟΣΗΜΑΤΑ ΠΟΥ ΑΠΟΚΛΕΙΣΘΗΚΑΝ



ΕΡΩΤΗΜΑΤΑ ΠΟΥ ΠΑΡΕΜΕΙΝΑΝ

• Ιδιοπαθής οπισθοπεριταναική ίνωση/ IgG4 related?
• ΣΔ τύπου Ι / II / Moddy?
• Προσβολή νεφρού από χρήση NSAIDS/ IgG4 related kidney disease/ διαβητική νεφροπάθεια?
• Προσβολή παγκρέατος?

C πεπτίδιο 1,0 ng/ml
Αμυλάση ορού- ούρων ΚΦ
Βυθοσκόπηση χωρίς ευρήματα
IgG4= 237 mg/dl   (7-70)



ΒΙΟΨΙΑ

IgG4 RF

IgA nephropathy



ΘΕΡΑΠΕΙΑ

Ώσεις μεθυλπρεδνιζολόνης 1gr iv x 3 days και στη συνέχεια prezolon 0,6/kg
ΑΖΑ 150mg/d
Έναρξη ins Lantus-Apidra
Τοποθέτηση pig tail
Ramipril 5 mg

3μηνο:
Αλλαγή pigtail
HbcA1= 7,6
ΤΚΕ= 10
CRP= 3 mg/L
Λεύκωμα ούρων 24ώρου: 280 mg
CT κοιλίας: σχεδόν πλήρης εξάλειψη της οπισθοπεριτοναικής μάζας



7 μηνο

Medrol 6 mg / AZA 150 mg

CT κοιλίας: επανεμφάνιση μάζας

Cushigoid

Λεύκωμα ούρων 24ωρου= 4 gr

Κρεατινίνη=1,5



ΘΕΡΑΠΕΥΤΙΚΑ ΔΙΛΗΜΑΤΑ

κορτικοειδή ( πρωτόκολλο IgA νεφροπάθειας)
Ανοσοκαταστολή: ΑΖΑ, MMF
Rituximab



A short course of high- dose oral steroid therapy (prednisolone at a dose 

of 0.8–1.0 mg/kg for about 2 months, followed by gradual tapering over 

about 6 months) 

STEROIDS for IgA nephropathy

TESTING TRIAL.  Increased risk of serious adverse events mainly infections 

Ασθενής με ινσουλινοεξαρτώμενο ΣΔ, που δεν ρυθμίζεται σωστά



AZA: αποτυχία
ΜΜF
Κυκλοφωσφαμίδη
Rituximab



Clin J Am Soc Nephrol. 2017 Apr 3; 12(4): 677–686.

IgA Nephropathy

Jennifer C. Rodrigues,* Mark Haas,† and Heather N. Reich

Rituximab

Although evidence for rituximab in other glomerular diseases is promising, early results in 

IgAN are not encouraging. A pilot trial evaluated the outcome of 34 patients with 

proteinuria>1 g/d and eGFR<90 ml/min per 1.73 m2 randomized to rituximab versus 

conservative management. No effects on proteinuria or renal function were seen

Is a safe and effective corticosteroid-sparing treatment for refractory 

IgG4-RD. B lymphocyte depletion was achieved in all patients. 

Serum IgG4 levels were usually elevated at baseline and normalised
after treatment but did not always correlate with disease activity.

Rituximab treatment for refractory immunoglobulin G4 related 

disease
Alina Casian Shirish Sangle Tim O'Brien Archie Fernando Miles StanfordDavid D'Cruz

Rheumatology, Volume 57, Issue suppl_3, 1 April 2018,
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