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OAHIIEZ/@EPANEYTIKA MPQTOKOAAA AITEIITIAQN

Eicaywyikd oToixeia

H veppwn ayyeutido eivor modd coPapr] vOGOG, HE EMTTOCELS Kot
enakoOAovBa 1660 o vEPPIKN Asrtovpyia 6o Kot oty emiPioon tov acBevoic.
Ayyelitidoeg peydlov kot pecaiov peyébovg ayyeiwv mpokailovv kotd kOplo AdYO
IGYOLUIKOD TOTOV OAAOIMGELS GTOVG VEQPPOVS. LTEPAUATIKEG AAAOUDGELS TOV TOTOV
™G VEKPOTIKNG ONEPUOTOVEPPITIONS TPOKOAOVVTOL GLVIO®G GE TEPMTMOELS
UIKPOOKOTIKNG TOALOYYEUTIONG Ko KokKlwpdtwong Wegener, mov mpocsfaiiovv
Kuopiog To pukpd ayyeio. Me v €l00y®yn TOV 0VOCOKOTACTOATIKOV QOPUAK®V
dAhaée plwd m  mpdyvwon G VOGOV Kol EWOIKOTEPO T YOPNYNON NG
KUKAOQOGOApIONG petétpeye pia Bovatnedpo vocso oe duvntikd woun. H Bepaneio
TOV VEQPIKOV oyyeUTidwv eEaptdTon Katd KOplo Adyo amd Tov TOTO Kol TO £100¢ NG

BAGPNg, ™ Papvnta TS vOsou, Kot TNV EmVEPPIKN TPOSPoAT (KUPIME TVELIOVIKY).

Ievikég apyés

Extipnon evepydtnrog g vocov. Xpnoyomowovvior ddpopeg pébodot,
omw¢ m.y. to Birmingham Vasculitis Activity Score mov epapudletar oe acbeveic pe
kokkiopdtoon Wegener (BVAS/WG) kot mepthopfBavel 1060 YEVIKA GUUTTOUOTO,
omwg apBpoiyio, apbpitida 1 eumdpeTo, 060 KoL THV TOAAATAOTNTA TPOGPOANG

SPOP®V 0pYEVOV Kol GLGTNUATOV.

Opopog Tapovg veeons. Qg TANpNg Veeon opileTan 1 amovGio EvEPYOD
VOGOV, TOV OVTICTOWEL OTNV OMOLGIO CLGTNUOTIKNG QAEYHOVIS (gumipeto,
OpPOYOVITIG), TNV TANPN VITOGTPOPY TOV TVELLOVIKOV SNONcemv 1 TNV Topovcia
oTo0ep®Y OVAOTOMUEVOV TTVELHOVIKGOV PAaBOV yopic onueia evepyold @AEYUOVTG,
Kot pn evepyd ilnua ovpwv pe otabepn N Pektiovpevn veppikn Aettovpyio (National
Institutes of Health 1992). H eupévovoa Aevkopatovpioc de Oeswpeitoan onueio
EUUEVOLGOG  evepydTNTOG VOCOL. Xg amovcio. €vePyod VEQPIKNG  (PAEYLOVNG
AVOUEVETOL VOECT TNG ALULOTOVPIOG 1] TG TOPOVCING EVPVOPOKVLTTUPIKMOV KLAIVOP®V.

Eppévovca apatovpion ywpic v mapovcio dOcpopeomv gpuBpdv  (KatdTEPOL



OVLPOTOMTIKOV) EVIEYETOL VO OPEIAETAL GE KLOTITION OO KUKAOP®SOALiON, N omoia
av oev vpedel péoa oe 4 gfoopdoeg amd v TEAELTOLN 0OON KLKAOP®GPOUIONG,

EVOEYETOL VO OPEIAETOL GTNV TOPOVGIO KAPKIVOL TG 0VPOdGYOV KOGTNG.

H évvola ¢ mAnpovg veeong dOev  avtiotoyel oamapaitmta oty
OTOKOTACTAOT  (QULCGIOAOYIKNG  VEQPPIKNG  Aewtovpyioc. H  vmoyopnon twv
CLOTNUOTIKOV EKONADCE®MVY KOl 1| 1N evepyoTnTa TOV 1NUOTOG TV 0Vp®V Bempeital
®G VEESN OKOHO KoL OTNV TEPITTMON TOV TOPATNPEITAL EUUEVOVGO AEVKMULOTOVPIN
Kot otafepd EMMPEAGUEVI ] KO ETIOEWVOVUEV VEQPIKT AgLTOVPYia, TOV oPeilovTal
o€ U ovooTpEYun veppikn] PAAPN xotd tnv mepiodo NG evepyolh QAEYLOVNAG.
EmnAéov oy ékmtmon g veppikng Asttovpyiog umopel va mpoéAbel amd v
APYIKY] OTOAEL VEQPPOVOV KOl TNV ETAKOAOLON EVOOCTEIPOUATIKY] VITEPTACT] GTO

EVATOUETVOVTO VEPPIKO COUATLO, KO O)L OO EUUEVOVGO EVEPYOTNTA TG VOGOV.

OgpomevtiKny avripetomion. H avripetdnion yopileton o pio apykn edon
EMOETIKNG OVOCOKOTACTAATIKNG Ogpameiog e GTOYO TV TANPN VYECN TNG VOGOV, TOV
axolovbeitar and T edaon Bepaneiog GLUVTIPNONG, LE NTLOTEPN OVOGOKATAGTOATIKNY

ay@yN Kol He 6TOY0 TNV OITOPLYT) VITOTPOTNC.

H apywn OBepameion pmopel vo mepthapfdver ) yopnynon KopPTIKOEW®OV
(apywd oe xoOnuepvéc evOoPAEPlEg dGELG Kol HETA omd TOL GTOWATOG),
KUKAOQOGOapiong (kadnueptvip omd Tov OTOHOTOC 1 O EVOOPAEPLEG (DOELS),
rituximab kot mMloopapaipeon. Y peon emrvyydveton 6to 85-90% tov acbevov péca
o 0Vo €m¢ €61 unves. H apykn Bepameia ovveyiletar éva pe oVo PNveg LETA TNV

emitevén TAnpovg VeeoNG.

H Bepancia cuvimpnong pmopei va meptiapfavel alabeiompivn, pebotpe&dan

1 Mycophenolate Mofetil.



KATEYOYNTHPIEX OAHT'IEX
1. Apywn Ogpoameia
1.1. Koptwko£1on

‘Evopén pe 3 nuepnoteg evoopiéPieg doelg peBuAmpedviloAdvng tov 7
émg 15 mg/kg pe péytotn d6om 500 £mg 1000mg/24h.

Yvvéyion pe omd Tov 6topaTog Tpedvilovn Kot nuepnoto doon 1mg/kg pe
péytotn ta 60 £wg 80mg mpedvilovng 1 avaroyov yia 2 mg 4 efSopaded.
Y mepintmon amdvinong otadoky erdttmon pe otdyo ta 20mg/24h oto

TEAOG TOV OEVTEPOV LIVOL KOl GLVOALKT O1dpKeLd ayyng 6 £0¢ 9 unveg.

1.2. Kvkho@oopapion

Emoyn oavapeco oe kaOnuepiviy omd TOL OTONOTOS YOPNYN O
(Myotepn mOBovVOTNTO LTOTPOTNG — UEYUAVTEPY] GLVOAIKT] O0OCT Ko
avtiotoyyn to&wkdtTo  eK@palouevn pe  Agvkomevio kol mOOvOS
avénuévn mbavotto AomEE®MV) Kol pnviaies evooQAEPleg @GEIg

(LKpOTEPT GLVOAIKT] BOCT] — GYETIKA OLENUEVT TOAVATNTO VTTOTPOTNG).
1.2.1 KaOnpepivil 06 To0 6TOROTOS YOP1 YN O

1.5 éwg 2.0mg/kg/24h péypt v emitevén otabepnc Veeong, mov

avapéverol péca o€ 3 €m¢ 6 Unveg.
1.2.2. Mnvwaigg evoo@préfreg moelg

0.5 ¢mg l.Og/m2 EMPOVELNG cOUATOG Yo 3 €mg 6 unveg, HExptL v
enitevén otabepng vVeeoNg.
1.2.3 ITapakorovOnon aprOpod AEVKAOV AocPaIPi®V.
Y1006 vo mopopével maveo amd  3000/ul  pe  oamdAvto  aplOpd
ovdetepoPilwv mavm arnd 1500/uL. e avtifetn nepintwon Tpononoleital

1 0601 TG KUKAOPOCQUUIONG.



1.3. Rituximab

Ye mepimtoorn mov dgv givar dvvatn M XOpNYNON KLKAOQ®GOUUIONG,
pmopel evadloktikd va yopnynbei evéoeiePiong rituximab (avti-CD20

HOVOKAMVIKO OVTICMLO) GE GUVOVAGUO [LE KOPTIKOELN.

Abon: 375mg/m2/eBdoudda yio 4 efdouddsc pe ovyyoprynon 1000mg
peBLATPedVILOAOVTG  akoAovBoduevn oamd  mpedvildvn  oe  dOom

1mg/kg/24h.

1.4. IThoopo@aipeon
1.4.1. Evésiteig: a. tavtoypovn mapovcioc ANCA kot anti-GBM.
B. coPfapn TvevpOVIKY oupopparyicL.

y. coPapn EKTTOON VEQPPIKNG AErtovpyiog Kotd Tnv
apyikn dtdyvmon, e kpeatvivr opod >5.7mg/dL f/xon avaykn

VTOKATAGTOONG VEPPIKNG AELTOVPYIOG.

1.4.2. Aéon mhaopagaipeons: Entd cuvedpieg péoa oe 600 eBdopddeg
ue oaeaipeon 60ml/kg/ovvedpio. e mepintwon mapovoiag anti-GBM
ocuviotdtolr mapdtacn 1TnG Oepomeiag. Xe mEPITTOON  TVELUOVIKNG
awpoppayiog N TpoOSPATNS VeEPIKNG Proyiag yopnynon 2 Aitpov FFP wg
VIOKATAGTOTOV. AV 0V LITAPYEL KIvOLVOG OOppayiog 1) VTOKATAGTOCN
yivetan pe aABoopivn.

1.4.3. Xe¢ mepintoon cofapic roipwéng pmopel va yopnynbel dmas
evooplefing avocospatpivn (100-400mg/kg) mpog pepikr avaxtnon tov

EMIEOOV TOV AVTICOUATMV TOV YEVOVTOL KATH TNV TAAGUOQAIPEST).

1.5. IIpo@Vraén amd mvevpovia opehopeviy o€ pneumocystis carinii
e aobeveic VIO aywYN HE KUKAOPOCOOUION Kol KOPTIKOEWN UTOpEl Vo
yopnynoet tpefompipn/covieapnedo&aloin o€ doom
80mg/400mg/muépa 1 160mg/800mg tpig efdopadiaing.



2. OEPAIIEIA XYNTHPHXHX

‘Eva pe 600 pveg petd v enitevén mApoug DOeoNG, 1) OO0 OVOUEVETOL
péca og 000 pe €61 UNVES, M OY®YT UE KUKAOPOCEAUION O10KOTTETAL.
Epdcov o apBudc tov Asvkdv opoceopiov sivoar >4000/ul ko o
amoAVTOG apndg TV ovdetepopilwv eivon >1500/uL m Bepomeia
ouvTPNoNG Uopel va EEKIVIGEL HEGA GE PEPIKES UEPEG OO TN OLOKOTN
G amd TOL GTOUOTOC KUKAOP®GSOaUiONG N néca og 2 €wg 4 efdouddeS
and v terevtaio pnvicio evooeAEPla €yyvon kukAopwopauiong. H
Bepamneio cvveyileton emi 12 g 18 pnveg, kot evogyetan va mapoatadel og
acBeveig pe mOALOTAEG VTOTPOTEG. LVVICTATOL 1 TAVTOYPOVY XOPNYNON
KOPTIKOEWAV (mpedvilovne 1 avardyov) otn yauniotepn dvvatn doom
Yo Tov €Aeyyo eEmveppikdv ekdnAdocemv. AcBevelg mov mapopévouvv
OGLUTTOUOTIKOL 1] OPNYNON KOPTIKOEW®OV (5mg mpedvilovng nuepnoimg
N avaioyo) pmopei otadiakd vo dtakomel pe pvOud ehdttowong 1mg/uépa
avd efoopdoa. H péon dtdpkeia yopnynons KOPTIKOEW®V vl HIKpOTEP
TV 6 £0¢ 8 unvov, uropel Opmg va mapotadel oe acbevelg pe TOAATALG

VIOTPOTEG.

2.1. AlaOgrompivn

Y& aobeveic vmoloyilduevo pvbud omepapotikig dmbnong <50mli/L
ocvuviotdtor m yopnynon oalaBeompivng avti pebotpeldtng, oe odom
2mg/kg v nuépa, mov pmopei va elattodel ota 1.5mg/kg v nuépa éva

€10¢ petd amd v Evapén g apykng epameiog.

2.2. MgOotpegatn

Mnopet  va  yopnynbelt oe acbeveic pe vmoroywlduevo pvOud
ongpouatikng dmdnong >50ml/L pe apyikn d6on 0.3mg/kg pio popd thv
gfdopada (uéyiotn 66on 15mg) pe mpoodevtikn avénon katd 2.5mg kabe
eBdopdda Emg ™ péytotn 66on TV 25mg v gfdoudoa.



2UVIOTATAL 1] GLYYOPNYNOT POAIKOV 0EEWMG (2MQ TV NUEPA) 1| POAVIKOD
o&émc (2.5mg ém¢ 5.0mg v gfdopada, 24 dpeg LETA TN Yopnynon g
pebotpeEdnc) TPog amopuyY| ThVNG TOEIKOTNTAG.

2.3. Mycophenolate Mofetil

Yvviotdatal 1 xopnynon tov oe acheveic pe dvoavesio | avtévoeln o

yopnynon alabelonpivng | pebotpe&dnc.

2.4. Iipo@oraln amé mvevpovia opelopevn 6 pneumocystis carinii
e aoBeveig mov EAaPav KUKAOP®SPOUION G apykn Bepameia
GULVIGTATOL 1] TPOPLAAKTIKT] Yoprynomn tpwebonpiung /
covAhpapefo&aloing uéxpt o apBudc tov CD4+ T Agppokuttdpwv va

vrepPel ta 300/ul
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