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Περίληψη 
Η πρωτοπαθής αγγειίτιδα του κεντρικού νευρικού συστήματος (ΠΑΚΝΣ) είναι μια σπάνια πάθηση, άγνωστης 
αιτιολογίας, που προσβάλλει τα μικρά και μέσου μεγέθους αγγεία του ΚΝΣ. Εμφανίζεται με ευρύ φάσμα κλι-
νικών εκδηλώσεων από το ΚΝΣ και η σοβαρότητα και η εξέλιξή της, εμφανίζει μεγάλη διαφοροποίηση με-
ταξύ των ασθενών. Η διάγνωση και διαχείριση της ΠΑΚΝΣ αποτελεί πρόκληση για τον κλινικό γιατρό. Δεν 
υπάρχουν ικανοποιητικά μη επεμβατικά μέσα για τη διάγνωση και δεν έχουν γίνει τυχαιοποιημένες μελέτες 
θεραπείας. Η αγγειογραφία εμφανίζει περιορισμένη ευαισθησία και ειδικότητα. Βέβαιη διάγνωση της νόσου 
και αποκλεισμός άλλων καταστάσεων, μπορεί να γίνει με βιοψία εγκεφάλου και λεπτομηνίγγων. Καθώς η 
νόσος όμως είναι τμηματική, φυσιολογική βιοψία δεν μπορεί να αποκλείσει τη διάγνωση. Η ΠΑΚΝΣ απαιτεί 
άμεση και επιθετική αντιμετώπιση με ισχυρή ανοσοκατασταλτική θεραπεία. Συστήνονται κορτικοστεροειδή 
και κυκλοφωσφαμίδη, σε μονοθεραπεία ή συνδυασμό. Σε ανθεκτικές περιπτώσεις έχουν δοκιμαστεί αντί-TNF 
παράγοντες με καλά αποτελέσματα. 
Αντικείμενο του παρόντος άρθρου είναι η ανασκόπηση της βιβλιογραφίας σχετικά με την εμφάνιση, τη διά-
γνωση και τη θεραπεία της ΠΑΚΝΣ.
Λέξεις-Κλειδιά: πρωτοπαθής αγγειίτιδα κεντρικού νευρικού συστήματος, αγγειογραφία εγκεφάλου 
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Abstract
The primary angiitis of the central nervous system (PACNS) is a rare disorder with unknown etiology witch 
affects the small and the medium vessels of CNS. It appears with a wide range of clinical patterns from 
the CNS and its severity and development seems to be different among the patients. The diagnosis and 
management of PACNS is a challenge for the clinician. There aren’t efficient non-invasive modalities for 
diagnosis and no randomized trials of treatments have been done. The cerebral angiography appears 
limited specificity and sensitivity. Define diagnosis of the disease and exclusion of other disorders witch 
presented with similar findings, can be done with brain and leptomeninges biopsy. As the disease is partial, 
normal biopsy can’t exclude the diagnosis. PACNS demand immediate and aggressive confrontation with 
strong immunosuppressive therapy. It is recommended steroids and cyclophosphamide in monotherapy or 
in combination. In resistant cases it has been tried anti-TNF factors with good results.
The purpose of this article is to review the literature concerning the clinical presentation, diagnosis and 
treatment approach of PACNS. 
Keywords: primary angiitis of the central nervous system, vasculitis, cerebral angiography 
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Εισαγωγή
Η πρωτοπαθής αγγειίτιδα κεντρικού νευρικού συ-

στήματος (ΠΑΚΝΣ) είναι μια σπάνια πάθηση, άγνω-
στης αιτιολογίας, με επίπτωση 1-2,4 περιπτώσεις 
ανά 106 ανά έτος, σε Ευρώπη και Αμερική. Πρόκει-
ται για πολυεστιακή, φλεγμονώδη προσβολή του 
μικρού και μεσαίου μεγέθους αγγείων του ΚΝΣ, χω-
ρίς στοιχεία συστηματικής ή δευτεροπαθούς αγγει-
ίτιδας (1,2,3). Προσβάλλει όλες τις ηλικιακές ομά-
δες (μέση ηλικία διάγνωσης 42 έτη) και δεν είναι 
σαφές εάν επικρατεί κάποιο φύλο (4).

Τα διαγνωστικά κριτήρια των Calabrese και Mallek 
(1988), παραμένουν ευρέως αποδεκτά μέχρι σήμε-
ρα: 1) Παρουσία ενός ανεξήγητου, μετά από μια αρ-
χική βασική διερεύνηση, νευρολογικού ελλείμμα-
τος. 2) Παρουσία χαρακτηριστικών αγγειίτιδας στο 
ΚΝΣ στην κλασική αγγειογραφία ή σε ιστοπαθολο-
γικά ευρήματα. 3) Απουσία στοιχείων συστηματι-
κής αγγειίτιδας ή οποιαδήποτε διαταραχής που θα 
μπορούσε να προκαλέσει ή να μιμηθεί τα αγγειο-
γραφικά ή τα ιστοπαθολογικά χαρακτηριστικά της 
πάθησης (3). 

Σημαντικό βήμα στη διάγνωση της ΠΑΚΝΣ είναι 
η γενική αποδοχή του συνδρόμου αναστρέψιμου 
σπασμού των εγκεφαλικών αγγείων (Reversable 
Cerebral Vasoconstrictive Syndrome ), διαταραχή 
που μιμείται συχνότερα την ΠΑΚΝΣ. 

Ο όρος «άτυπη ΠΑΚΝΣ» έχει χρησιμοποιηθεί ανα-
φερόμενος σε ασθενείς που δεν πληρούν τα κρι-
τήρια ούτε της ΠΑΚΝΣ ούτε του συνδρόμου RCVS. 
Χρησιμοποιήθηκε σε περιπτώσεις που τα απεικο-
νιστικά ευρήματα από τη μαγνητική και την αγγειο-
γραφία δεν επιβεβαιώθηκαν από τη βιοψία. Σήμε-
ρα τα περιστατικά αυτά τα ταξινομούμε ως «πιθα-
νή ΠΑΚΝΣ». 

Παθογένεια
Η παθογένεια της ΠΑΚΝΣ είναι άγνωστη. Όπως 

και σε άλλες χρόνιες φλεγμονώδεις ή αυτοάνοσες 
παθήσεις, στην εκδήλωση της ΠΑΚΝ ενοχοποιού-
νται λοιμώξεις. Το μυκόπλασμα, ο ιός της ανεμοβλο-
γιάς-έρπητα, ο κυτταρομεγαλοιός, ο Epstein-Barr, 
χλαμύδια, ο ιός της επίκτητης ανοσοανεπάρκειας 
του ανθρώπου, έχουν θεωρηθεί υπεύθυνοι για τη 
δημιουργία αγγειίτιδας, χωρίς ωστόσο, στην πλειο-
νότητα των ασθενών με ΠΑΚΝΣ, να μπορεί να απο-
δειχθεί η σχέση της νόσου με τους παραπάνω ή άλ-
λους λοιμώδεις παράγοντες (5,6,7). Η κοκκιωμα-
τώδης φύση, στις περιοχές βλάβης της αγγειίτιδας, 
στις περισσότερες περιπτώσεις, υποδεικνύει μια Th-1 
διαμεσολαβούμενη απάντηση (8). Οι Th-1 σχετιζό-
μενες κυτοκίνες μπορεί να προκαλέσουν αγγειακή 
φλεγμονή στην ΠΑΚΝΣ, όπως υποδεικνύουν αρ-
κετά πειραματικά μοντέλα. Ο παράγοντας νέκρω-
σης όγκων (TNF) και η ιντερλευκίνη 6 μπορεί επί-
σης να συνεισφέρουν στη φλεγμονώδη αγγειίτιδα 
της ΠΑΚΝΣ (9).

Κλινικές εκδηλώσεις 
Η πλειοψηφία των ασθενών εμφανίζεται με υπο-

ξεία εκδήλωση, διάχυτης βλάβης του ΚΝΣ. Οξεία 
εμφάνιση είναι πολύ ασυνήθιστη.

Σε μία από τις μεγαλύτερες σειρές, με 101 ασθε-
νείς (4), τα πιο συχνά αρχικά συμπτώματα είναι: πο-
νοκέφαλος( 63% ) και νοητική διαταραχή ( 50% ). 
Οι πονοκέφαλοι είναι αρχικά χαμηλής έντασης και 
προοδευτικά επιδεινούμενοι. Εστιακά συμπτώματα 
συνήθως εμφανίζονται αργότερα στην πορεία της νό-
σου και περιλαμβάνουν ημιπάρεση (44%), αφασία 
(28%), παροδικό ισχαιμικό επεισόδιο (28%), ατα-
ξία (19%), σπασμούς (16%), δυσαρθρία (15%) και 
διαταραχή όρασης ή ελάττωση οπτικής οξύτητας 
(11%). Ασυνήθιστες εκδηλώσεις (<10%) περιλαμ-
βάνουν: ενδοκράνια αιμορραγία, σύνδρομο αμνησί-
ας, εκδηλώσεις από το νωτιαίο μυελό, παρκινσονι-
σμό, ζάλη, ίλιγγο ή παράλυση κρανιακών νεύρων. 
Παρόμοια ευρήματα παρουσιάζουν και άλλες δη-
μοσιευμένες σειρές ασθενών (1,10).

Μορφές ΠΑΚΝΣ
Βάσει των διαθέσιμων κλινικών, απεικονιστικών, 

αγγειογραφικών και παθολογοανατομικών δεδομέ-
νων, διακρίνονται τέσσερις υποτύποι της νόσου(11):

1. Κοκκιωματώδης αγγειίτιδα ΚΝΣ: Αποτελεί 
την κλασσική μορφή της νόσου. Εκδηλώνεται με πο-
νοκέφαλο και νευρολογική σημειολογία εστιακή και 
διάχυτη. Η MRI εγκεφάλου είναι παθολογική ενώ η 
εξέταση του ΕΝΥ αποκαλύπτει ευρήματα άσηπτης 
μηνιγγίτιδας, σε πάνω από 90% των ασθενών. Ψευ-
δώς αρνητική βιοψία αναφέρεται στο 25-50%(12). 
Η ακτινολογικά κατευθυνόμενη και η συνδυασμέ-
νη παρεγχυματική και λεπτομηνιγγική βιοψία αυξά-
νει τα ποσοστά επιτυχίας. Η αγγειογραφία είναι τυ-
πικά φυσιολογική, αντικατοπτρίζοντας το μικρό μέ-
γεθος των προσβεβλημένων αγγείων.

2. Λεμφοκυτταρική ΠΑΚΝΣ: Διακρίνεται από 
την κοκκιωματώδη από την παρουσία περισσότε-
ρο λεμφοκυτταρικής παρά κοκκιωματώδους αγγει-
ίτιδας στη βιοψία.

3. Αγγειογραφικά βέβαιη ΠΑΚΝΣ: Χαρακτηρί-
ζεται από παθολογική αγγειογραφία εγκεφάλου και 
παθολογικό ΕΝΥ (που αποκλείει παράλληλα λοίμω-
ξη ή κακοήθεια), αλλά συνήθως φυσιολογική βιο-
ψία ΚΝΣ. Επιπρόσθετα με τις κεφαλαλγίες και τη διά-
χυτη διαταραχή του ΚΝΣ, εμφανίζονται εστιακά νευ-
ρολογικά ελλείμματα και εγκεφαλικά έμφρακτα. Τα 
ευρήματα αυτά δικαιολογούνται από την προσβο-
λή του μέσου μεγέθους αγγείων του ΚΝΣ. Το σύν-
δρομο RCVS είναι η κύρια πάθηση που πρέπει να 
αποκλεισθεί. Το φυσιολογικό ΕΝΥ και η αντιστρε-
ψιμότητα των αγγειογραφικών ανωμαλιών με επα-
νάληψη της αγγειογραφίας, επιβεβαιώνουν τη διά-
γνωση του RCVS. 

4. Ογκόμορφη ΠΑΚΝΣ: Δεν υπάρχουν ειδικά 
χαρακτηριστικά που να μπορούν να χρησιμοποιη-
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θούν για την αξιόπιστη διάκριση της ογκόμορφης 
ΠΑΚΝΣ. Η πλήρης ανάλυση του υλικού της βιοψί-
ας και ο αποκλεισμός εναλλακτικής διάγνωσης είναι 
επιβεβλημένα. Αναθεώρηση της διάγνωσης, ακόμα 
και με επανάληψη της βιοψίας, συνίσταται όταν απο-
τύχει επιθετική ανοσοκατασταλτική θεραπεία (11).

Εγκεφαλική αγγειίτιδα σχετιζόμενη με 
β-αμυλοειδές
Η αγγειοπάθεια αυτή χαρακτηρίζεται από την ενα-

πόθεση πεπτιδίου αμυλοειδούς στο μέσο και έξω 
χιτώνα του τοιχώματος των αγγείων του εγκεφαλι-
κού παρεγχύματος και των μηνίγγων (13). Αναφέρ-
θηκε στο ένα τρίτο ομάδας ασθενών με ΠΑΚΝΣ, η 
διάγνωση των οποίων έγινε με βιοψία του ΚΝΣ (14). 
Σε μελέτη 101 ασθενών με ΠΑΚΝΣ, σε 49 από τους 
οποίους έγινε βιοψία εγκεφάλου (αναζητήθηκε η πα-
ρουσία εναπόθεσης αμυλοειδούς) αναφέρθηκε θε-
τική σε 8 περιπτώσεις. Οι ασθενείς αυτοί είχαν με-
γαλύτερη ηλικία, αυξημένη συνοσηρότητα, περισ-
σότερο οξεία έναρξη νόσου, συχνότερη προσβολή 
γνωσιακών λειτουργιών και συχνότερη ενίσχυση των 
λεπτομηνίγγων στην MRI εγκεφάλου (15). Παρόλο 
που η ανοσοκατασταλτική θεραπεία ελέγχει τα χα-
ρακτηριστικά της αγγειίτιδας, η εγκεφαλική αμυλο-
ειδική αγγειοπάθεια παραμένει αμετάβλητη, γεγο-
νός που συνηγορεί στη φτωχή πρόγνωση. Αρκετές 
προσεγγίσεις, όπως αντισώματα έναντι αμυλοειδούς 
β και tramiprosate, έχουν δοκιμαστεί σε προκλινι-
κές μελέτες, ωστόσο, δεν υπάρχουν δεδομένα για 
κλινική αποτελεσματικότητα σε ανθρώπους (16).

Εργαστηριακός έλεγχος
Δεν υπάρχει ειδική εργαστηριακή εξέταση που 

να θέτει ή να αποκλείει τη διάγνωση της ΠΑΚΝΣ. 
Ο εργαστηριακός έλεγχος στόχο έχει τον αποκλει-
σμό παθολογικών καταστάσεων που σχετίζονται με 
προσβολή των αγγείων του ΚΝΣ, όπως λοιμώξεων 
ή φλεγμονωδών καταστάσεων. Οι πρωτεΐνες οξεί-
ας φάσεως φλεγμονής είναι συνήθως φυσιολογι-
κές. Δεν ανιχνεύεται ρευματοειδής παράγοντας ή 
αυτοαντισώματα. Οι τιμές των επιπέδων των ανοσο-
σφαιρινών και των πλασμάτων του συμπληρώμα-
τος βρίσκονται σε φυσιολογικά όρια. Δεν ανιχνεύ-
εται η παρουσία κρυοσφαιρινών ενώ φυσιολογική 
είναι και η ηλεκτροφόρηση των πρωτεϊνών. Ιδιαί-
τερα σημαντικό ρόλο έχουν οι εργαστηριακές δοκι-
μασίες για τον αποκλεισμό λοιμώξεων που σχετίζο-
νται με προσβολή του ΚΝΣ όπως σύφιλη, φυματίω-
ση, ηπατίτιδα Β και C, ιός της επίκτητης ανοσοανε-
πάρκειας του ανθρώπου, της Borrelia burgdorferi, 
κυτταρομεγαλοϊός, ιός ανεμοβλογιάς-έρπητα, κ.ά.

Ανάλυση του εγκεφαλονωτιαίου υγρού
Η ανάλυση του ΕΝΥ είναι επιβεβλημένη και έχει 

ως κεντρικό ρόλο, τον αποκλεισμό υπαραχνοει-
δούς αιμορραγίας καθώς και φλεγμονωδών ή νεο-

πλασματικών καταστάσεων που προσβάλλουν τις 
μήνιγγες (17).

Στο 80-90% των ασθενών με επιβεβαιωμένη 
ΠΑΚΝΣ αναφέρθηκαν παθολογικά, μη ειδικά ευ-
ρήματα (18). Τυπικά ευρήματα περιλαμβάνουν: άση-
πτη μηνιγγίτιδα με μέτρια λεμφοκυτταρική πλειοκύτ-
τωση (μέσος όρος λευκών στο ΕΝΥ<20[0-575] κύτ-
ταρα/mL), φυσιολογική γλυκόζη, αυξημένη συγκέ-
ντρωση πρωτεϊνών ( μέσος όρος <120[5-1034] mg/
Dl ) και ενίοτε παρουσία ολιγοκλωνικών ζωνών και 
αυξημένης σύνθεσης IgG. Σημαντική είναι η ανα-
ζήτηση λοιμώδους παράγοντα και η κυτταρολογι-
κή ανάλυση του ΕΝΥ για αποκλεισμό μεταστατικής 
μηνιγγικής νόσου. 

Αγγειογραφικός έλεγχος 
Τα συνηθέστερα ευρήματα από τον αγγειογραφι-

κό έλεγχο στους ασθενείς με ΠΑΚΝΣ αποτελούν οι 
στενώσεις και οι διατάσεις των ενδοκράνιων αγγεί-
ων, που μπορεί να είναι ομαλές ή ανώμαλες, εμ-
φανίζονται τυπικά αμφοτερόπλευρα και αναφέρο-
νται στη βιβλιογραφία ως < beading> (δίκην κο-
μπολογιού). Ακολουθούν οι πολλαπλές αποφρα-
κτικές βλάβες και οι έκκεντρης ή περιμετρικής κα-
τανομής ανωμαλίες των αγγείων καθώς και η απει-
κόνιση βλαβών που θυμίζουν την παρουσία μά-
ζας. Ωστόσο και οι βλάβες δίκην κομπολογιού δεν 
είναι ειδικές. Εμφανίζονται και σε διαταραχές εκτός 
αγγειίτιδας όπως: αθηρoσκληρυντική νόσο, αγγει-
όσπασμο, λοιμώξεις, κακοήθειες, ακτινική αγγειο-
πάθεια (19). Η ειδικότητα της αγγειογραφίας ανέρ-
χεται σε 30% και καθιστά την εκτίμηση όλων των 
ευρημάτων απαραίτητη για τη διάγνωση και τη βι-
οψία εγκεφάλου συχνά αναγκαία (11). 

 Ως προς την ευαισθησία , η ικανότητα της αγγειο-
γραφίας εγκεφάλου είναι πολύ περιορισμένη σε αγ-
γεία διαμέτρου μικρότερης από 500 μm, με αποτέ-
λεσμα η νόσος να μην είναι αγγειογραφικά ανιχνεύ-
σιμη όταν περιορίζεται στα μικρά αγγεία. (20,21). Σε 
ασθενείς με βιοψιακά διαπιστωμένη ΠΑΚΝΣ η ευ-
αισθησία εκτιμάται από 30 έως 60% σε διάφορες 
μελέτες (20,21).

Μαγνητική τομογραφία
Η MRI εγκεφάλου έχει ευαισθησία 90-97% σε πε-

ριστατικά με ΠΑΚΝΣ, χωρίς ωστόσο να έχει ικανο-
ποιητική ειδικότητα. Τυπικά απεικονίζονται βλάβες 
στην υποφλοιώδη λευκή ουσία, στην εν τω βάθει 
λευκή ή/και φαιά ουσία ή/και στο φλοιό, συχνότε-
ρα με τη μορφή εμφράκτων(>50%), συχνά πολλα-
πλών, που αφορούν περιοχές κατανομής αρτηρίας 
ή κλάδων της. Βλάβες νωτιαίου μυελού αφορούν 
<5% ( 22,23,24,25,26). Πολλαπλά υποφλοιώδη 
έμφρακτα μπορεί να εμφανισθούν σε μορφή που 
επηρεάζει τα μικρά αγγεία, όπου σε αυτήν την πε-
ρίπτωση η αγγειογραφία μπορεί να είναι φυσιολο-
γική. Οι βλάβες που εμφανίζονται υπέρπυκνες σε 
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T2 και Flair ακολουθίες, είναι μη ειδικές και πρέ-
πει να διαφοροδιαγνωσθούν από σειρά παθολογι-
κών καταστάσεων. Ογκόμορφες βλάβες εμφανίζο-
νται σε ποσοστό 5%. Πρόσληψη των λεπτομηνίγ-
γων συναντάται στο 8% και πρέπει να αποτελεί στό-
χο για βιοψία. Η μαγνητική αγγειογραφία έχει πε-
ριορισμένη ευαισθησία( αποκλείει διαταραχές των 
μεγάλων ενδοκράνιων αγγείων). Στη διάγνωση της 
προσβολής του εγκεφάλου από τη νόσο μπορεί να 
προσφέρει η magnetic resonance spectrum δείχνο-
ντας μείωση της συγκέντρωσης N-acetyl-aspartate 
στις περιοχές της βλάβης (27). Στη διάγνωση μπο-
ρεί να συμβάλλει επίσης και η υψηλής ανάλυσης 
MRI, προσφέροντας πληροφορίες για τη δομή του 
τοιχώματος των ενδοκράνιων αγγείων. Χρειάζονται 
όμως περισσότερες μελέτες σε φλεγμονώδεις και 
μη, αγγειακές διαταραχές, για να καθορισθεί η ει-
δικότητα της μεθόδου (28,29).

Βιοψία των λεπτομηνίγγων και του εγκε-
φαλικού παρεγχύματος 
Θεωρείται η περισσότερο αξιόπιστη διαγνωστική 

μέθοδος στην αποκάλυψη των ασθενών με ΠΑΚΝΣ. 
Παθολογοανατομικά η προσβολή του εγκεφαλικού 
παρεγχύματος χαρακτηρίζεται από την παρουσία γι-
γαντοκυττάρων τύπου αντίδρασης στην παρουσία 
ξένου σώματος ή τύπου Langerhans καθώς και νε-
κρωτικής ή λεμφοκυτταρικής αγγειίτιδας. Στην πε-
ρίπτωση προσβολής των μικρού μεγέθους αγγείων 
του εγκεφαλικού φλοιού και των λεπτομηνίγγων η 
ΠΑΚΝΣ φέρει το όνομα της κοκκιωματώδους αγγει-
ίτιδας του ΚΝΣ (30). Η τυπική εικόνα της κοκκιωμα-
τώδους αγγειίτιδας του ΚΝΣ βρίσκεται σε ποσοστό 
<50% των βιοψιών του ΚΝΣ. Η αρνητική βιοψία του 
εγκεφάλου δεν αποκλείει τη διάγνωση της ΠΑΚΝΣ 
λόγω του ότι η βλάβη των αγγείων είναι τμηματική 
και εστιακή και το δείγμα πιθανόν να μην έχει λη-
φθεί από περιοχή βλάβης (31). Σε μια νεκροτομική 
μελέτη, ψευδώς αρνητικά αποτελέσματα αναφέρ-
θηκαν σε ποσοστό 25%. Η αξιοπιστία της ιστολο-
γικής εξέταση αυξάνει όταν η βιοψία γίνει από πε-
ριοχές με ευρήματα από τον απεικονιστικό έλεγχο. 
Σε απουσία τέτοιων ευρημάτων η βιοψία γίνεται συ-
νηθέστερα από τον κροταφικό λοβό του μη επικρα-
τούντος εγκεφαλικού ημισφαιρίου (13).

Διαφορική διάγνωση 
Ιδιαίτερη κλινική σημασία έχει η διαφοροποίη-

ση της ΠΑΚΝΣ από τα σύνδρομα αναστρέψιμου 
σπασμού των εγκεφαλικών αγγείων [reversible 
cerebral vasoconstriction syndromes (RCVS)] 
και τη νόσο Moyamoya. Τα σύνδρομα αναστρέψι-
μου σπασμού των εγκεφαλικών αγγείων χαρακτη-
ρίζονται από επίμονο αναστρέψιμο σπασμό των αγ-
γείων, με οξείας έναρξης, υποτροπιάζοντα για ημέ-
ρες ή εβδομάδες, έντονο πονοκέφαλο, ο οποίος πι-
θανόν να συνοδεύεται από νευρολογικές εκδηλώ-

σεις όπως διαταραχή των γνωσιακών λειτουργιών 
ή επίμονο νευρολογικό έλλειμμα (32,33). Στα σύν-
δρομα αυτά περιλαμβάνονται μια σειρά καταστάσεις 
όπως: η φαρμακογενής αγγειοπάθεια, η αγγειοπά-
θεια μετά από τοκετό, ο ημικρανικού τύπου αγγει-
όσπασμος ή ημικρανική αγγειίτιδα και το σύνδρομο 
Call-Fleming. Δεν εμφανίζουν πάντοτε ευνοϊκή πο-
ρεία καθότι πιθανόν να συνοδεύονται από ΑΕΕ ή/
και αιμορραγία στον εγκεφαλικό φλοιό ή/και υπα-
ραχνοειδή αιμορραγία (33). Σε επανάληψη του αγ-
γειογραφικού ελέγχου λίγες εβδομάδες μετά τον 
αρχικό έλεγχο, υποχώρηση των ευρημάτων συνη-
γορεί υπέρ της παρουσίας των συνδρόμων αυτών 
(32). Στη διαφοροποίηση της ΠΑΚΝΣ από το RCVS 
η υψηλής ανάλυσης μαγνητική τομογραφία μπορεί 
να καταδείξει πρόσληψη σκιαγραφικού από το τοί-
χωμα των προσβεβλημένων αγγείων, με την ενί-
σχυση του σήματος στο τοίχωμα των αγγείων της 
βλάβης να παρατηρείται μόνον στους ασθενείς με 
ΠΑΚΝΣ (34). 

Η νόσος Moyamoya εμφανίζει σημαντική ομοιό-
τητα με την ΠΑΚΝΣ στις κλινικές εκδηλώσεις, τα ευ-
ρήματα από την MRI και το ΕΝΥ (35,36). Στην αγ-
γειογραφία χαρακτηριστική είναι η ανάπτυξη παρά-
πλευρου δικτύου γύρω από τις μεγάλες αρτηρίες 
του κύκλου του Willis, καθώς και η ανάπτυξη πα-
ράπλευρης κυκλοφορίας μέσω των φακοραβδωτών 
αρτηριών, η διάταση των αρτηριών των λεπτομη-
νίγγων καθώς και οι πολλαπλές αναστομώσεις οι 
οποίες τροφοδοτούνται από την οφθαλμική αρτη-
ρία, την έξω καρωτίδα, τις σπονδυλικές και τις οπί-
σθιες εγκεφαλικές αρτηρίες (37,38,39). 

Η ΠΑΚΝΣ πρέπει επίσης να διαφοροποιηθεί από 
καταστάσεις όπως:

1. Λοιμώξεις όπως: σύφιλη, φυματίωση, ηπα-
τίτιδα Β και C, ιός της επίκτητης ανοσοανεπάρκειας 
του ανθρώπου, της Borrelia burgdorferi, κυτταρο-
μεγαλοϊός, ιός ανεμοβλογιάς-έρπητα, κ.ά.

2. Αγγειίτιδες: οζώδης πολυαρτηριίτιδα, ΑΝCΑ 
σχετιζόμενες αγγειίτιδες όπως η μικροσκοπική πο-
λυαγγειίτιδα και η κοκκιωμάτωση Wegener, η νό-
σος Αδαμαντιάδη-Behcet και άλλες συστηματικές 
παθήσεις όπως συστηματικός ερυθηματώδης λύ-
κος, σύνδρομο αντιφωσφολιπιδικών αντισωμάτων, 
σύνδρομο Sjogren, κρυοσφαιριναιμική αγγειίτιδα.

3. Πολλαπλή σκλήρυνση, ADEM
3.  Εμβολή: λοιμώδη ενδοκαρδίτ ιδα ή 

αθηρoσκληρυντική νόσο 
6. Κακοήθειες όπως πρωτοπαθές ενδοαγγειακό 

λέμφωμα ΚΝΣ, εγκεφαλική γλοιωμάτωση
7. Διαχωριστικό ανεύρυσμα εγκεφαλικών αγγείων
8. Σαρκοείδωση: στο 5% των ασθενών η νόσος 

συνοδεύεται από κοκκιωματώδεις μάζες του εγκε-
φάλου καθώς και από εγκεφαλοπάθεια ή προσβο-
λή των μηνίγγων

9. Νόσο CADASIL, γενετική πάθηση χαρακτηρι-
ζόμενη από ημικρανία, ισχαιμικά αγγειακά εγκεφα-
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λικά και άνοια.
10. Το σύνδρομο Susac: απόφραξη αμφιβλη-

στροειδικών αρτηριών- απώλεια όρασης, αισθητι-
κονευρική απώλεια ακοής και υποξεία εγκεφαλο-
πάθεια (40,41).

10.Τη μιτοχονδριακή εγκεφαλομυοπάθεια με 
επεισόδια που θυμίζουν ΑΕΕ, σπασμούς ή άνοια( 
MELAS) (42).

11.Το σύνδρομο αγγειοπάθειας του εγκεφαλι-
κών και αμφιβληστροειδικών αγγείων που οδηγεί 
σε ΑΕΕ και άνοια (43).

Θεραπεία 
Οι θεραπευτικές συστάσεις βασίζονται σε ανα-

δρομικές μελέτες, μικρές σειρές περιστατικών και 
απόψεις ειδικών, καθώς και συμπεράσματα δεδο-
μένων από έρευνες πάνω σε άλλες συστηματικές 
αγγειίτιδες, δεδομένου ότι δεν υπάρχουν τυχαιοποι-
ημένες ελεγχόμενες ή προοπτικές μελέτες σε ασθε-
νείς με ΠΑΚΝΣ.

Η ΠΑΚΝΣ απαιτεί άμεση αντιμετώπιση με ισχυ-
ρή ανοσοκατασταλτική θεραπεία με κορτικοστερο-
ειδή σε συνδυασμό πιθανόν με κυκλοφωσφαμίδη 
(44,45). Η χορήγηση των κορτικοστεροειδών ανά-
λογα με τη βαρύτητα των εκδηλώσεων μπορεί να 
γίνει με ενδοφλέβιες ώσεις μεθυλπρεδνιζολόνης 
(συνηθέστερα 15 mg/kg ΒΣ /24ωρο για τρείς διαδο-
χικές ημέρες) ή από το στόμα 1-2 mg/kg ΒΣ πρεδ-
νιζολόνης/24ωρο (44,45,46). Η κυκλοφωσφαμίδη 
θα χορηγηθεί σε ασθενείς με σοβαρές εκδηλώσεις 
με τη μορφή ενδοφλεβίων ώσεων 600-750 mg/m2 
το μήνα για 6 διαδοχικούς συνήθως μήνες ή από το 
στόμα 1,5-2 mg/kg ΒΣ (44,45,46). Η διάρκεια της 
χορήγησης της κυκλοφωσφαμίδης είναι συνήθως 
3-6 μήνες, ανάλογα με την πορεία της νόσου. Μετά 
την υποχώρηση των σοβαρών εκδηλώσεων της νό-
σου, για διατήρηση ύφεσης μπορεί να αντικαταστα-
θεί από άλλα ανοσοκατασταλτικά φάρμακα, όπως 
αζαθειοπρίνη 2 mg/kg ΒΣ ή mycophenolate mofetil 
αρχικά των 1000 mg και στη συνέχεια 2000 mg την 
ημέρα από το στόμα (47,48). Η μεθοτρεξάτη προ-
σφέρεται επίσης (49,45). Η χορήγησή της με κορτι-
κοστεροειδή σε ομάδα ασθενών συνοδεύτηκε από 
ύφεση της νόσου ένα τρίμηνο μετά την έναρξη της 
θεραπείας, η οποία διατηρήθηκε σε διετή παρα-
κολούθηση (49). Φαίνεται ότι χορήγηση συνδυα-
σμού κορτικοστεροειδών και κυκλοφωσφαμίδης 
πλεονεκτεί έναντι χορήγησης μόνον κορτικοστερο-
ειδών στην αντιμετώπιση των σοβαρών εκδηλώ-
σεων της νόσου. Επίσης, χορήγηση μόνον κορτι-
κοστεροειδών σχετίστηκε με υψηλό ποσοστό υπο-
τροπών (49). Σε δύο ασθενείς με σοβαρές εκδηλώ-
σεις, ανθεκτικές στη χορήγηση συνδυασμού κορτι-
κοστεροειδών και κυκλοφωσφαμίδης, αναφέρθηκε 
ανταπόκριση στη χορήγηση αντι-TNF-a. Στον πρώ-
το ασθενή χορηγήθηκε infliximab (5 mg/kg ΒΣ εν-
δοφλεβίως) ενώ στον δεύτερο etanercept (25 mg 

δύο φορές την εβδομάδα υποδορίως) (50). Ανα-
φέρθηκε επίσης η επιτυχής χορήγηση infliximab σε 
έναν ασθενή στον οποίον ήταν αδύνατη η διατήρη-
ση της ύφεσης της νόσου με τη χορήγηση ανοσο-
κατασταλτικής θεραπείας (44). 
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