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Συμπτωματολογία Εισόδου 

• Ασθενής  άνδρας 41 ετών παραπέμφθηκε από τη Νευρολογική κλινική για την 

εκτίμηση υποτροπιαζόντων επεισοδίων πυρετού 

• Χαρακτηριστικά του πυρετού: 

• Έναρξη από ηλικίας ~6 μηνών 

• Σχεδόν καθημερινά, απογευματινές ώρες με έντονη συνοδό καταβολή, διάχυτο ερυθυματώδες 

εξάνθημα, μυαλγίες, αρθραλγίες, ενίοτε αρθρίτιδα 

• Πλήρης υποχώρηση σε 2-24 ώρες με ή χωρίς αντιπυρετικά 

• Συνήθως μετά έκθεση στο ψύχος, κόπωση 

• Λοιπό ΑΑ: Πολλαπλή Σκλήρυνση (2012), AY, Δυσλιπιδαιμία 

• ΦΑ: Φιγκολιμόδη, μπακλοφένη, πρεγκαμπαλίνη, παροξετίνη, καντεσαρτάνη, 

πραβαστατίνη, αλφακαλσιδόλη, ασβέστιο, Βιταμίνη Β1, Β6, Β12  

• Οικογενειακό Hx: χωρίς ανάλογες εκδηλώσεις 

 



Φυσική Εξέταση  

• Ζωτικά Σημεία : AΠ 130/80mmHg, Σφύξεις ~75/1’, Θ 36,7οC, Sp02 98% (21% O2) 

• Δέρμα: κφ 

• S1,S2 : ρυθμικοί ευκρινείς χωρίς φυσήματα 

• Αναπνευστικό ψιθύρισμα: ομότιμο αμφω 

• Κοιλιά : ΜΕΑ, ήπαρ-σπλήνας αψηλάφητα 

• Λεμφαδένες : αψηλάφητοι 

• Μυοσκελετικό: πληκτροδακτυλία, ωλένια απόκλιση άκρων χειρών άμφω, χωρίς ενεργό αρθρίτιδα 

• Οφθαλμολογική εξέταση: θόλωση στρώματος κερατοειδούς, σημεία παλιάς ραγοειδίτιδας, 

υπερτασική αμφιβληστροειδοπάθεια σταδίου 2, ατροφία θηλής κροταφικά ΑΟ 

• ΩΡΛ εξέταση : νευροαισθητηριακή βαρηκοΐα άμφω 

• Νευρολογική εξέταση : σπαστική παραπάρεση, διαταραχές εν τω βάθει αισθητικότητας, αταξία 

βάδισης, σπαστική κύστη 





Εργαστηριακά ευρήματα 

• WBC 6200/μL, (NEUT 5200/μL, LYM 0,550/μL, MONO 0,300/μL) 

• HCT 38,4%,  HB 12,3g/dL  MCV 91,6fL, MCHC 29,4g/dL 

• PLT 333000/μL 

• ΤΚΕ 58mmHg, CRP 7,17mg/dL 

• Βιοχημικές: κφ 

• Γενική ούρων: κφ 



Απεικονιστικός έλεγχος 

• A/A θώρακος: χωρίς στοιχεία ενεργού πνευμονικής νόσου 

 

• U/S άνω κοιλίας: πολύποδες χοληδόχου κύστης 

 

• MRI εγκεφάλου: πολλαπλές εστίες απομυελίνωσης (κεντρική και 

υποφλοιώδης λευκή ουσία, καλύπτρα, γέφυρα, ΔΕ παρεγκεφαλικό 

σκέλος χωρίς ανάδειξη εμπλουτισμού) 

 





Ο ασθενής είχε εξετασθεί σε πολλά κέντρα και είχε 
υποβληθεί σε διάφορες εξετάσεις 

• RF (-), Anti-CCP (-) 

• ANA (-) 

• Δείκτες HBV, HCV (-) 



Προηγηθείσες θεραπείες 

• Με τη διάγνωση νόσου Still είχε λάβει: 

• Γλυκοκορτικοειδή σε διάφορα σχήματα: βελτίωση, 

αλλά σ. Cushing) 

• Συμβατικά συνθετικά DMARDs: ΜΤΧ, CsA, HCQ, CYC: χωρίς 

ανταπόκριση 



Διαγνωστικό πρόβλημα 

• Κλινική εικόνα που μοιάζει με κρυοπυρινοπάθεια (Muckle-

Wells) 

• Αλλά χωρίς μετάλλαξη 

• Και η MS; 



Πρόκληση με έκθεση στο ψύχος 



Θεραπευτική δοκιμή 

• Διακοπή φιγκολιμόδης και 

• Χορήγηση anakinra στη διάρκεια της κρίσης και καθημερινά 

• Ταχύτερη ύφεση της κρίσης 

• Αποτροπή εμφάνισης νέων κρίσεων παρά τις δοκιμασίες πρόκλησης 

• 21ημέρες μετά, ο ασθενής δεν παρουσίασε νέο επεισόδιο, 

πρωτοφανές στη ζωή του 

• Δεν υπήρξε επιδείνωση της MS ούτε διαταραχή των λευκοκυττάρων 

από την αλληλεπίδραση φιγκολιμόδης & anakinra 



20ή ημέρα 





Λειτουργικές δοκιμασίες στα PMNs ex vivo 
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Schuh E et al. Neurol Neuroimmunol Neuroinflamm. 2015 May 14;2(4):e109 



Schuh E et al. Neurol Neuroimmunol Neuroinflamm. 2015 May 14;2(4):e109 



Θεραπείες 

• Οι περισσότεροι ασθενείς με MS θεραπεύονται με disease-

modifying therapies και δεν έλαβαν επιπρόσθετα anti-IL1 για τα 

CAPS συμπτώματα 

• Δυο ασθενείς με MS χωρίς DMT θεραπεύτηκαν με anti-IL1 για τα 

CAPS συμπτώματα, ενώ η πορεία της MS έμεινε σταθερή κατά τη 

διάρκεια της θεραπείας για >1 έτος 

• 5/9 ασθενείς με MS περιστασιακά λάμβαναν GC για τα CAPS 

συμπτώματα με μερική όμως ύφεση της συμπτωματολογίας 

Schuh E et al. Neurol Neuroimmunol Neuroinflamm. 2015 May 14;2(4):e109 



Συμπεράσματα 

• Οι περιοδικοί πυρετοί μπορεί να εκδηλώνονται με άτυπες ή 

εφιππεύουσες εικόνες 

• Ο γενετικός έλεγχος δεν είναι ούτε επαρκής ούτε αναγκαίος 

για τη διάγνωση 

• Εκτός από το γενετικό έλεγχο, υπάρχουν και οι λειτουργικές 

δοκιμασίες που μπορούν να χρησιμεύσουν διαγνωστικά 

• Χρειάζεται προσεκτική εκτίμηση των συμπτωμάτων και 

κατάλληλη θεραπεία, όταν υπάρχει υψηλή κλινική υποψία 
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