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Περίληψη
Η υποτροπιάζουσα πολυχονδρίτιδα 

(ΥΠ) είναι μία σπάνια πολυσυστηματι-
κή αυτοάνοση νόσος, άγνωστης αιτίας, 
που χαρακτηρίζεται από υποτροπιά-
ζοντα επεισόδια φλεγμονής και προο-
δευτικής καταστροφής των χόνδρινων 
ιστών. Προσβάλλεται ο χόνδρος του 
πτερυγίου του ωτός, της μύτης, του 
τραχειοβρογχικού δένδρου, των πε-
ριφερικών αρθρώσεων και της σπον-
δυλικής στήλης, καθώς και οι πλούσιες 
σε πρωτεογλυκάνες δομές του οφθαλ-
μού, καρδιάς, αγγείων και έσω ωτός. 
Στους περισσότερους ασθενείς, η νό-
σος εκδηλώνεται με διακυμάνσεις υφέ-
σεων και εξάρσεων που οδηγούν σε 
προοδευτική βλάβη των προσβεβλη-
μένων οργάνων και τελικά σε μείωση 
του προσδόκιμου επιβίωσης. Στην ΥΠ 
ανιχνεύονται αντισώματα έναντι κολ-
λαγόνου τύπου ΙΙ. Η σπανιότητα της 
νόσου, η κλινική της εικόνα και η ποι-
κίλη πορεία δυσκολεύουν την έγκαιρη 
διάγνωση. Τα κορτικοστεροειδή πα-
ραμένουν η κύρια θεραπεία της νό-
σου συχνά σε συνδυασμό με ανοσο-
κατασταλτικά φάρμακα. Σε ανθεκτικές 
στην κλασική θεραπεία μορφές της ΥΠ 
έχει χρησιμοποιηθεί ο βιολογικός πα-
ράγοντας ινφλιξιμάμπη (infliximab) 
με επιτυχία.

Λέξεις κλειδιά: υποτροπιάζουσα πολυ-
χονδρίτιδα, χονδρίτιδα, ίλιγγος, αντισώμα-
τα έναντι κολλαγόνου τύπου ΙΙ.

Εισαγωγή
Η υποτροπιάζουσα πολυχονδρίτι-

δα (ΥΠ) είναι μία συστηματική φλεγ-
μονώδης νόσος αγνώστου αιτιολογί-
ας που προσβάλλει νεαρούς ενήλικες 
και χαρακτηρίζεται από υποτροπιά-

ζοντα επεισόδια φλεγμονής των χόν-
δρινων στοιχείων που καταλήγουν σε 
ιστική βλάβη. Αρχικά περιγράφηκε το 
1923 απ’ τον Jaksch-Wartenhorst με 
τον όρο «πολυχονδροπάθεια» σαν εκ-
φυλιστική νόσος12. Το 1960, ο Pearson 
εισήγαγε τον όρο ΥΠ που συνεχίζει να 
χρησιμοποιείται και σήμερα. Σήμερα 
γνωρίζουμε ότι πρόκειται για φλεγμο-
νώδη πάθηση που προσβάλλει όλους 

τους τύπους χόνδρου του ανθρώπινου 
σώματος, όπως τους ελαστικούς χόν-
δρους της μύτης και των αυτιών, τον 
υαλώδη χόνδρο των περιφερικών αρ-
θρώσεων, τις ινοχόνδρινες δομές του 
αξονικού σκελετού, καθώς και το χόν-
δρο του τραχειοβρογχικού δέντρου. 
Η ΥΠ προσβάλλει επίσης ιστούς και 
όργανα πλούσια σε πρωτεογλυκά-
νες όπως το μάτι, η καρδιά, τα αγγεία 
και το έσω ους, προκαλώντας πληθώ-
ρα κλινικών σημείων και συμπτωμά-
των και θέτοντας διαγνωστικά διλήμ-

ματα1,5,8,13,14,17,25,26,31. Λόγω της ποικιλίας 
της κλινικής εικόνας της νόσου, η δι-
άγνωσή της συνήθως καθυστερεί με 
μέσο χρόνο διάγνωσης απ’ το αρχικό 
σύμπτωμα μέχρι και 3 χρόνια.

Επιδημιολογικά στοιχεία της 
νόσου

Η ετήσια επίπτωση της ΥΠ εκτιμήθηκε 
να είναι 3,5 περιπτώσεις/εκατομμύριο 
στο Rochester της Minnesota. Η ηλικία 
εμφάνισης της νόσου βρίσκεται στην 
5η δεκαετία, αν και έχουν αναφερθεί 
περιστατικά σε παιδιά και σε ηλικιωμέ-
νους ασθενείς. Η ΥΠ συμβαίνει με ίση 
συχνότητα στα δύο φύλα αν και μερι-
κοί συγγραφείς αναφέρουν ότι η ανα-
λογία γυναικών/ανδρών είναι περίπου 
3/1. Η νόσος εμφανίζεται σε όλες τις 
φυλές, αλλά υπάρχουν ελάχιστα στοι-
χεία σε μη Καυκάσιους πληθυσμούς. 
Η κύηση δε φαίνεται να επηρεάζει την 
πορεία της νόσου και 72% των κυήσε-
ων ήταν επιτυχείς14,24,31.

Αιτιοπαθογένεια
Η ΥΠ είναι νόσος άγνωστης αιτιολο-

γίας. Η ιστολογική εικόνα τμημάτων 
του χόνδρου δείχνει απώλεια της βα-
σεοφιλίας του χόνδρου με τη χρώση 
αιματοξυλίνης ηωσίνης και φλεγμονή 
με περιαγγειακά διηθήματα από πολυ-
μορφοπύρηνα, λεμφοκύτταρα και μο-
νοπύρηνα. Κατά την εξέλιξη της νόσου, 
ο χόνδρος αντικαθίσταται από κοκκιω-
ματώδη ιστό και ίνωση30. Ο ανοσοφθο-
ρισμός μπορεί να δείξει την παρουσία 
εναποθέσεων ανοσοσφαιρινών και συ-
μπληρώματος C3 κατά μήκος του ινο-
χόνδρινου ορίου καθώς και στο τοίχω-
μα των αγγείων32.

Για την κατανόηση της αιτιοπαθογέ-
νειας της νόσου έχουν γίνει πειράματα 
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σε διαγονιακά ποντίκια για την έκφρα-
ση του HLA-DQ8 που έχει συσχετιστεί 
με αυτοάνοσα νοσήματα. Μετά από 
ανοσοποίηση με κολλαγόνο τύπου ΙΙ, 
το 85% των ποντικών ανέπτυξε σοβα-
ρή πολυχονδρίτιδα με χονδρίτιδα του 
ωτός, κλινικά και ιστολογικά όμοια με 
αυτή της ΥΠ29. Στους ανθρώπους, η 
καταστροφή του χόνδρου προκαλεί-
ται απ’ την απελευθέρωση ενζύμων 
αποδόμησης, όπως οι μεταλλοπρω-
τεϊνάσες και οι μεταβολίτες ενεργού 
οξυγόνου, από χονδροκύτταρα και 
άλλα κύτταρα. Η απελευθέρωση αυ-
τών των ενζύμων είναι πιθανά αποτέ-
λεσμα της ανοσολογικής ενεργοποίη-
σης των χονδροκυττάρων και άλλων 
φλεγμονωδών κυττάρων από κυτταρο-
κίνες όπως η ιντερλευκίνη-1 και ο πα-
ράγοντας νέκρωσης των όγκων. Αν και 
η παθογένεια της ΥΠ παραμένει άγνω-

στη, ωστόσο η αυτοανοσία εμπλέκεται 
με διάφορους τρόπους όπως: 
1) �H ιστική φλεγμονή αποτελείται από 

μακροφάγα, CD4+, Τ και Β λεμφο-
κύτταρα. Επιπρόσθετα, σε ιστικές 
βλάβες ασθενών με ΥΠ έχει βρεθεί 
εναπόθεση ανοσοσφαιρινών και 
στοιχείων του συμπληρώματος.

2) �Στον ορό ασθενών με ΥΠ έχουν με-
τρηθεί αντισώματα έναντι κολλα-
γόνου τύπου ΙΙ, ΙΧ και ΧΙ7. Τα αυ-
τοαντισώματα έναντι κολλαγόνου 
τύπου ΙΙ έχουν, ωστόσο, ανιχνευ-
θεί και σε άλλα αυτοάνοσα νοσήμα-
τα, όπως η ρευματοειδής αρθρίτιδα 
και ο συστηματικός ερυθηματώ-
δης λύκος. 

3) �Η κυτταρική ανοσία είναι σημαντική 
στην παθογένεια της ΥΠ καθώς έχει 
περιγραφεί Τ κυτταρική απάντηση 
έναντι κολλαγόνου τύπου ΙΙ2.

4) �Η ανοσοποίηση τρωκτικών με κολ-
λαγόνο τύπου ΙΙ και των αρουραί-
ων με την πρωτεΐνη του χόνδρου 
ματριλλίνη-1 (matrillin-1) καταλή-
γουν στην ανάπτυξη χονδρίτιδας 
στο αυτί και σε φλεγμονή του χόν-
δρου της τραχείας αντίστοιχα3,9,20. 
Υψηλοί τίτλοι αντισωμάτων έναντι 
ματριλλίνης έχουν περιγραφεί σε 
ασθενείς με ΥΠ και συσχετίζονταν με 
τα αναπνευστικά συμπτώματα στο 
69% των ασθενών10. Επιπρόσθετα, 
σε ασθενείς με ΥΠ έχουν ανιχνευ-
θεί αντισώματα έναντι της πρωτε-
ΐνης COMP (Cartilage Oligomeric 
Matrix Protein)8.

5) �Έχει αναφερθεί συσχέτιση της ΥΠ με 
αυτοάνοσα νοσήματα και με τα μό-
ρια του μεγίστου συστήματος ιστο-
συμβατότητας τάξεως ΙΙ (DR4). 

6) �Το γεγονός ότι ο ιστός στόχος στην 
ΥΠ είναι ο χόνδρινος υποδηλώνει 
ότι αντιγόνα που προέρχονται απ’ 
αυτόν παίζουν σημαντικό ρόλο στην 
ανάπτυξη της νόσου. 

Έτσι, με βάση τα παραπάνω, προ-
κύπτει η ακόλουθη υπόθεση: σε ένα 
γενετικά προδιατεθειμένο άτομο ένας 
άγνωστος Χ παράγοντας μπορεί να 
προκαλέσει ανοσολογική απάντηση 
σε ιστούς πλούσιους σε κολλαγόνο τύ-
που ΙΙ και ματριλλίνη-13,9,20. Αυτό οδη-
γεί σε μία φλεγμονώδη διεργασία του 
χόνδρου η οποία προκαλεί παραγω-
γή κυτταροκινών και αυτοαντισωμά-
των και διαιώνιση της ανοσολογικής 
απάντησης. Σαν αποτέλεσμα, μπορεί 
να δημιουργηθεί βλάβη των χονδρο-
κυττάρων, απελευθέρωση των πρω-
τεολυτικών ενζύμων, με καταστροφή 
του χόνδρου και εκδήλωση της νόσου 
(εικόνα 1).

Κλινική εικόνα
Η έναρξη της νόσου είναι συνήθως 

αιφνίδια. Η προσβολή του χόνδρινου 
τμήματος του πτερυγίου του αυτιού εί-
ναι το πρωταρχικό σύμπτωμα σ’ όλους 
σχεδόν τους ασθενείς. Σε αντίθεση με 
λοιμώδεις παθήσεις, δεν προσβάλλε-
ται το λοβίο του αυτιού που στερείται 
χόνδρου. Η χονδρίτιδα του πτερυγί-
ου εκδηλώνεται με πόνο, ερυθρότη-
τα ή ερυθροϊώδη απόχρωση, οίδημα 
και ευαισθησία σ’ ένα ή και στα δύο 
αυτιά (εικόνα 2). Τα επεισόδια διαρ-

Εικόνα 1. Προτεινόμενη παθοφυσιολογία υποτροπιάζουσας πολυχονδρίτιδας.
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κούν μέρες ή εβδομάδες και υποχω-
ρούν αυτόματα ή με θεραπεία. Ωστό-
σο, όταν συμβαίνουν υποτροπές ή 

επεισόδια με εμμένουσα φλεγμονή, 
τελικά ο χόνδρος καταστρέφεται και 
το πτερύγιο χάνει την αρχική του εμ-

φάνιση και γίνεται μαλακό1,8,14,17,26,31,34. Η 
προσβολή του ωτός καταλήγει σε μεί-
ωση της ακοής λόγω σύγκλεισης του 
εξωτερικού ακουστικού στομίου, ορώ-
δους μέσης ωτίτιδας και απόφραξης 
της ευσταχιανής σάλπιγγας. Επιπρό-
σθετα, μπορεί να συμβεί φλεγμονή 
του μέσου ωτός και/ή αγγειίτιδα της 
έσω ακουστικής αρτηρίας με αποτέλε-
σμα τη νευροαισθητήρια απώλεια της 
ακοής και την αιθουσαία δυσλειτουρ-
γία που εκδηλώνεται με ζάλη, αταξία, 
ναυτία και εμέτους. Οι κύριες κλινικές 
εκδηλώσεις της νόσου από τέσσερις 
μεγάλες σειρές παρουσιάζονται στον 
πίνακα 115,19,22,31,34.

Η δεύτερη πιο συχνή κλινική εκδήλω-
ση της ΥΠ είναι αρθραλγίες με ή χωρίς 
αρθρίτιδα. Συχνότερα προσβάλλονται 
οι μετακαρποφαλαγγικές, οι εγγύς φα-
λαγγοφαλαγγικές, οι καρποί και τα γό-
νατα. Μπορεί να συμβεί μονο- ή ολιγο-
αρθρίτιδα των περιφερικών μεγάλων 
αρθρώσεων, η οποία είναι μη διαβρω-
τική, μη καταστροφική, ενώ οι ασθε-

Πίνακας 1. Κλινικά στοιχεία ασθενών 
με υποτροπιάζουσα πολυχονδρίτιδα από 4 μεγάλες σειρές

	 McAdam19 	 Michet22	 Zeuner34	 Trentham31 	 Kong15

	 (1976)	 (1986)	 (1997)	 (1998)	 (2003)
Παράμετροι	 N=159	 N=112	 N=62	 N=66	 Ν=12

Μέση ηλικία 
διάγνωσης (έτη)	 44	 51	 47	 46	 34

Γυναίκες/Άνδρες	 1/1	 1/1	 1,8/1	 3/1	 3/1

Μέση διάρκεια 
παρακολούθησης (έτη)	 -	 6	 -	 8	 8

Προσβολή αυτιού (%)
- χονδρίτιδα πτερυγίου	 27	 40	 93,5	 92	 83
- ακουστική δυσλειτουργία	 7	 9	 19	 7	 17
- αιθουσαία δυσλειτουργία	 -	 4	 23	 6	 42

Πολυαρθρίτιδα (%)	 24	 37	 53	 48	 75

Χονδρίτιδα μύτης (%)	 14	 25	 56,5	 33	 33

Οφθαλμική φλεγμονή (%)	 15	 20	 50	 25	 67

Φλεγμονή αναπνευστικού (%)	 15	 26	 31	 39	 50

Φλεγμονή καρδιαγγειακού (%)	 9	 1	 23	 1	 8

Προσβολή δέρματος (%)	 17	 7	 -	 0,5	 0

Νεφρική νόσος (%)	 -	 -	 6,5	 -	 0

Προσβολή 
νευρικού συστήματος (%)	 -	 -	 10	 -	 0

Εικόνα 3. Εφιππιοειδής παραμόρφωση σε μία 
ασθενή με υποτροπιάζουσα πολυχονδρίτιδα.

Εικόνα 2. Χονδρίτιδα πτερυγίου αυτιού σ’ έναν 
ασθενή με υποτροπιάζουσα πολυχονδρίτιδα. Το 
λοβίο του αυτιού δεν προσβάλλεται.
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νείς έχουν αρνητικό ρευματοειδή παρά-
γοντα1,8,14,17,26,31. Η προσβολή του ρινικού 
χόνδρου εκδηλώνεται με πόνο, ερυθρό-
τητα και οίδημα, ενώ οι υποτροπές οδη-
γούν σε καταστροφή της ράχης της μύ-
της, δημιουργώντας τη χαρακτηριστική 
παραμόρφωση «εφιππιοειδής μύτη» (ει-
κόνα 3)1,8,14,17,26,28,31. Τα οφθαλμολογικά συ-
μπτώματα αντανακλούν υποτροπιάζοντα 
επεισόδια επισκληρίτιδας ή σκληρίτιδας, 
κερατίτιδας ή ραγοειδίτιδας. Επιπρόσθε-
τα, μπορεί να συμβούν πρόπτωση, διά-
τρηση του κερατοειδούς, αγγειίτιδα του 
αμφιβληστροειδούς και οπτική νευρίτιδα 
οδηγώντας σε τύφλωση1,8,11,14,17,26,31.

Η προσβολή του αναπνευστικού συ-
στήματος είναι συχνή (25% των ασθενών 
στην αρχή και 50% στη διάρκεια της νό-
σου) και ενδεχόμενα είναι θανατηφόρα 
(5-10% των ασθενών). Περιλαμβάνει τη 
φλεγμονή του λαρυγγικού, τραχειακού 
και βρογχικού χόνδρου και εκδηλώνε-
ται με βράγχος φωνής, μη παραγωγικό 
επίμονο βήχα, δύσπνοια και εισπνευστι-
κό συριγμό1,8,14,17,26,28,31. Στην αρχή της νό-
σου μπορεί να παρουσιαστεί ευαισθησία 
πάνω απ’ το θυρεοειδή χόνδρο και την 
τραχεία, ενώ η συμμετοχή του λαρυγγι-
κού και επιγλωττιδικού χόνδρου οδηγεί 
σε κολλαψάρισμα των ανώτερων ανα-
πνευστικών οδών και στενώματα σχη-
ματίζονται υπογλωττιδικά, προκαλώντας 
επιρρέπεια σε λοιμώξεις.

Η προσβολή του καρδιαγγειακού, αν 
και ασυνήθιστη, είναι η δεύτερη πιο συ-
χνή αιτία θανάτου στους ασθενείς με 
ΥΠ, κυρίως λόγω πλήρους κολποκοιλια-
κού αποκλεισμού και ρήξης της αορτι-
κής βαλβίδας. Ανεπάρκεια της αορτικής 
και μιτροειδούς βαλβίδας συμβαίνει σε 
2-6%, ενώ ταυτόχρονη διάταση του στο-
μίου μιτροειδούς και τριγλώχινας προκα-
λεί διπλή βαλβιδική ανεπάρκεια1,8,14,17,18,26,31. 
Άλλες εκδηλώσεις περιλαμβάνουν τα 
ανευρύσματα θωρακικής και κοιλιακής 
αορτής, τη μυοκαρδίτιδα, την περικαρ-
δίτιδα, το σιωπηλό έμφραγμα μυοκαρ-
δίου και τις αρρυθμίες.

Η προσβολή των νεφρών είναι σπάνια 
και εκδηλώνεται ιστολογικά με ήπια με-
σαγγειακή υπερπλασία και λιγότερο συ-
χνά με εστιακή και τμηματική νεκρωτι-
κή σπειραματονεφρίτιδα με μηνοειδείς 
σχηματισμούς. Μπορεί, επίσης, να εμ-
φανιστούν σπειραματοσκλήρυνση, IgA 
νεφροπάθεια και σωληναριοδιάμεση νε-
φρίτιδα. Ήπιες εναποθέσεις C3, IgG και 

IgM στο μεσάγγειο κυρίως αναδεικνύο-
νται με τον ανοσοφθορισμό21,31.

Οι νευρολογικές εκδηλώσεις της νό-
σου είναι σπάνιες και περιλαμβάνουν 
παραλύσεις κρανιακών νεύρων, εγκεφα-
λικά ανευρύσματα και άσηπτη μηνιγγί-
τιδα1,8,14,17,26,31.

Στο δέρμα των ασθενών μπορεί να εμ-
φανιστούν βλάβες όπως κηλίδες, βλατίδες, 
οζίδια, φυσαλίδες και έλκη που ιστολογι-
κά παρουσιάζουν εικόνα λευκοκυτταρο-
κλαστικής αγγειίτιδας31, διήθησης με ου-
δετερόφιλα ή θρόμβωσης των αγγείων. 
Η συνύπαρξη δερματικών εκδηλώσεων 
και ΥΠ σε ηλικιωμένους ασθενείς χρειά-
ζεται έλεγχο για τυχόν ανάπτυξη μυελο-
δυσπλαστικού συνδρόμου. Τέλος, γενι-
κά συμπτώματα όπως κόπωση, απώλεια 
βάρους και πυρετός είναι συχνά, ιδίως 
στις εξάρσεις της νόσου31. 

Η ΥΠ στο 1/3 των περιπτώσεων συ-
σχετίζεται με αγγειίτιδα και αυτοάνοσα 
ρευματικά νοσήματα όπως η ρευματοει-
δής αρθρίτιδα (ΡΑ) και ο συστηματικός 
ερυθηματώδης λύκος (πίνακας 2)16. Το 
σύνδρομο MAGIC (mouth and genital 
ulcers with inflamed cartilage), δηλαδή 
έλκη στόματος και γεννητικών οργάνων 
με φλεγμονή του χόνδρου, αντιπροσω-
πεύει μία αλληλοεπικάλυψη μεταξύ ΥΠ 
και νόσου του Αδαμαντιάδη-Beh et. Έχει, 
επίσης, αναφερθεί συσχέτιση της ΥΠ με 
αιματολογικές κακοήθειες, γαστρεντερι-
κές διαταραχές, καθώς και ενδοκρινολο-
γικές παθήσεις (πίνακας 2).

Διάγνωση
Η κλινική εικόνα θέτει την υποψία της 

νόσου. Εμπειρικά διαγνωστικά κριτή-
ρια για την ΥΠ έχουν θεσπιστεί απ’ τους 
McAdam και συν.19, Michet και συν.22 και 
Damiani και συν.6. Τα διαγνωστικά κριτή-
ρια των McAdam και συν. απαιτούν τρία 
ή περισσότερα κλινικά στοιχεία, ακόμη 
και χωρίς επιβεβαιωτική βιοψία (πίνακας 
3), ενώ των Damiani και Levine χρειά-
ζονται ένα ή περισσότερα απ’ τα κλινικά 
χαρακτηριστικά σε συνδυασμό με θετική 
βιοψία. Η διάγνωση κάποτε καθυστερεί 
όταν τα συμπτώματα κατά την έναρξη της 
νόσου είναι μη ειδικά. Τα εργαστηριακά 
ευρήματα στη διάρκεια των εξάρσεων εί-
ναι χαρακτηριστικά της φλεγμονής, όπως 
υψηλή ταχύτητα καθίζησης ερυθρών και 
C-αντιδρώσα πρωτεΐνη, αναιμία, λευκο-
κυττάρωση, θρομβοκυττάρωση και πολυ-

Πίνακας 2. Καταστάσεις 
που σχετίζονται 

με υποτροπιάζουσα 
πολυχονδρίτιδα

1. Αγγειίτιδες
• �Λευκοκυτταροκλαστική αγγει-

ίτιδα
• Κοκκιωμάτωση Wegener
• Οζώδης πολυαρτηριίτιδα
• Churg-Strauss
• Σύνδρομο MAGIC
• Νόσος Behçet
• Μικτή κρυοσφαιριναιμία

2. Αυτοάνοσα ρευματικά νοσήματα
• Ρευματοειδής αρθρίτιδα
• �Συστηματικός ερυθηματώδης 

λύκος
• Σύνδρομο Sjögren
• Μικτή νόσος συνδετικού ιστού

3. �Οροαρνητικές σπονδυλοαρθρο-
πάθειες

• Αγκυλοποιητική σπονδυλίτιδα
• Ψωριασική αρθρίτιδα
• Σύνδρομο Reiter

4. Νοσήματα του γαστρεντερικού
• Νόσος του Crohn
• Ελκώδης κολίτιδα
• Πρωτοπαθής χολική κίρρωση
• Οπισθοπεριτοναϊκή ίνωση

5. Αιματολογικές παθήσεις
• Μυελοδυσπλαστικά σύνδρομα
• Νόσος Hodgkin
• Μη Hodgkin λεμφώματα
• Οξεία λεμφοβλαστική λευχαιμία
• Κακοήθης αναιμία

6. Ενδοκρινικές διαταραχές
• Σακχαρώδης διαβήτης τύπου Ι
• Θυρεοειδίτιδα Hashimoto
• Νόσος Graves
• Υποθυρεοειδισμός

7. Άλλες παθήσεις
• Μυασθένεια Gravis
• Γαγγραινώδες πυόδερμα
• Κοινή ψωρίαση



κλωνική υπεργαμμασφαιριναιμία. Ο ανο-
σολογικός έλεγχος είναι αρνητικός, εκτός 
αν συνυπάρχει άλλο αυτοάνοσο νόση-
μα. Σε 40% ως 50% των ασθενών ανι-
χνεύονται στον ορό αντισώματα έναντι 
κολλαγόνου τύπου ΙΙ. Επίσης, στα ούρα 
βρίσκονται υψηλές συγκεντρώσεις γλυ-
κοσαμινογλυκανών. 

Με τις απλές ακτινογραφίες καθώς και 
την αξονική τομογραφία αναγνωρίζο-
νται οι λαρυγγοτραχειακές και βρογχι-
κές βλάβες, ενώ η μαγνητική τομογραφία 
τις αναδεικνύει καλύτερα. Οι πνευμονι-
κές δοκιμασίες χρησιμεύουν στην παρα-
κολούθηση των ασθενών, ενώ η βιοψία 
του φλεγμονώδους χόνδρου επιβεβαιώ-
νει τη διάγνωση.

Διαφορική διάγνωση
Η ΥΠ πρέπει να διαφοροδιαγνωστεί 

από λοιμώξεις όπως στρεπτοκοκκικές, 
μυκητιασικές, λέπρα, σύφιλη, που επίσης 
προκαλούν περιχονδρίτιδα. Η προσβολή 
του πτερυγίου του ωτός πρέπει να δια-
φοροδιαγνωστεί από τραύματα και χημι-
κές βλάβες, κρυοπαγήματα και δείγματα 
εντόμων. Ο παρατεταμένος καθετηρια-
σμός της τραχείας προκαλεί βλάβη πα-
ρόμοια με την ΥΠ1,8,14,17,26,31. Επιπρόσθετα, 
διάφορα νοσήματα μπορεί να προκαλέ-
σουν φλεγμονώδεις ή κοκκιωματώδεις 
βλάβες στο λάρυγγα και την υπογλωτ-
τιδική περιοχή όπως η σαρκοείδωση, η 
αμυλοείδωση και η φυματίωση. Η προ-
σβολή της μύτης πρέπει να διαφοροδι-
αγνωστεί από λοιμώξεις όπως μυκητιά-
σεις, φυματίωση, σύφιλη, λέπρα, νόσο 
του Wegener και λέμφωμα από κύττα-
ρα φυσικούς φονείς33,34. 

Τέλος, η προσβολή του ματιού πρέπει 
να διαφοροδιαγνωστεί από ανάλογες βλά-
βες που συμβαίνουν στη ΡΑ, σε αγγειίτι-
δες, στη νόσο του Αδαμαντιάδη-Beh et 
και στη νόσο του Cogan1,8,14,17,26,31.

Πρόγνωση
Η ΥΠ είναι προοδευτική νόσος με 

επίμονες εξάρσεις που οδηγούν με 
την πάροδο του χρόνου σε μόνιμες 
βλάβες όπως κώφωση, διαταραχή 
της όρασης και φώνησης, καθώς και 
σε καρδιοαναπνευστικά προβλήμα-
τα. Το 1986, η πενταετής επιβίωση 
ήταν 74% και η δεκαετής 55%, ενώ 
πρόσφατα παρατηρήθηκε βελτίωση 
της επιβίωσης σε 94% σε οκταετή πα-

ρακολούθηση1,8,14,17,26,31. Οι κυριότερες 
αιτίες θανάτου είναι οι λοιμώξεις κυ-
ρίως του αναπνευστικού, η αναπνευ-
στική ανεπάρκεια, βαλβιδικές επιπλο-
κές και η αγγειίτιδα1,8,14,17,26,31,34.

Θεραπεία
Οι ασθενείς με ήπια συμπτώματα αντι-

μετωπίζονται συνήθως με μη στεροει-
δή αντιφλεγμονώδη και χαμηλές δόσεις 
πρεδνιζόνης. Σε βαρύτερη κλινική εικό-
να, π.χ. προσβολή του αναπνευστικού, 
χορηγούνται υψηλές δόσεις πρεδνιζόνης 
(1 mg/kg/μέρα) ή ενδοφλέβιες ώσεις με-
θυλπρεδνιζόνης (1 gr/μέρα) για 3 μέ-
ρες1,8,14,17,26,31. Σε ασθενείς με αντίσταση 
στα στεροειδή ή για τη μείωση των δό-
σεων χρησιμοποιούνται ανοσοκατασταλ-
τικά όπως αζαθειοπρίνη, κυκλοσπορίνη-
Α και μεθοτρεξάτη, ενώ έχει δοκιμαστεί 
και η πλασμαφαίρεση. Η δαψόνη (50-
200 mg/μέρα) έχει χρησιμοποιηθεί σε 
ασθενείς χωρίς καρδιοαναπνευστική νό-
σο31 όπως και η Δ-πενικιλλαμίνη, η κολχι-
κίνη, η μινοκυκλίνη ή συνδυασμός των 
παραπάνω φαρμάκων. Σε περιπτώσεις 
ΥΠ με σημεία συστηματικής αγγειίτιδας 
είναι χρήσιμη η κυκλοφωσφαμίδη. 

Σε ασθενείς με ΥΠ έχουν χορηγηθεί anti-
CD4 μονοκλωνικά αντισώματα. Ωστόσο, 
τα αρχικά καλά αποτελέσματα δεν επιβε-
βαιώθηκαν αργότερα στην κλινική πρά-
ξη. Ο ρόλος του παράγοντα νέκρωσης 
των όγκων α (TNFα) στην παθογένεια της 
νόσου οδήγησε τους ερευνητές στη χρη-
σιμοποίηση των anti-TNFα παραγόντων 
στη θεραπεία ασθενών με ΥΠ, πετυχαί-

νοντας ύφεση της νόσου4,23,27. Τέλος, οι 
καρδιοαναπνευστικές επιπλοκές αντιμε-
τωπίζονται χειρουργικά (π.χ. τραχειοστο-
μία ή τοποθέτηση stent, αντικατάσταση 
βαλβίδας)31. Η χειρουργική αντιμετώπι-
ση της «εφιππιοειδούς μύτης» σε ασθε-
νείς με ύφεση νόσου μπορεί να κατα-
λήξει σε περαιτέρω παραμόρφωση της 
μύτης αν η νόσος υποτροπιάσει.

Summary
Relapsing polychondritis
P.V. Voulgari

Relapsing polychondritis (RP) is a rare 
multisystem autoimmune disease of un-
known origin characterized by recurrent 
episodes of inflammation and progres-
sive destruction of cartilaginous tissues. 
Elastic cartilage of the ears and nose, hy-
aline cartilage of peripheral joints, verte-
bral fibrocartilage and tracheobronchi-
al cartilage as well as proteoglycan-rich 
structures of the eye, heart, blood ve-
sels or inner ear may all be affected. RP 
manifests in a fluctuating but progressive 
course which eventually results in a signif-
icant shortening of life expectancy. Cor-
ticosteroids remain the major treatment. 
Other therapies include nonsteroidal an-
ti-inflammatory drugs, dapsone, colchi-
cine, azathioprine, methotrexate, cyclo-
phosphamide, and infliximab.

Key words: relapsing polychondritis, 
chondritis, vertigo, antibodies against 
collagen type II.

Πίνακας 3. Διαγνωστικά κριτήρια 
για την υποτροπιάζουσα πολυχονδρίτιδα

1. Υποτροπιάζουσα χονδρίτιδα και των δύο πτερυγίων.
2. Μη διαβρωτική φλεγμονώδης πολυαρθρίτιδα.
3. Χονδρίτιδα του χόνδρου της μύτης.
4. �Φλεγμονή των στοιχείων του οφθαλμού (κερατίτιδα, σκληρίτιδα, επι-

σκληρίτιδα, ραγοειδίτιδα, επιπεφυκίτιδα).
5. �Χονδρίτιδα του αναπνευστικού (λαρυγγικών ή/και τραχειακών χόν-

δρων).
6. �Κολχιακή ή/και αιθουσαία βλάβη που προκαλεί αισθητήρια απώλεια 

της ακοής, εμβοές ή/και ίλιγγο.

Η οριστική διάγνωση απαιτεί 3 ή περισσότερα κλινικά κριτήρια. 
Στις άλλες περιπτώσεις είναι απαραίτητη η θετική βιοψία του χόνδρου19.
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