
Ταχέως εξελισσόμενη σπειραματονεφρίτιδα 

Μάνου Ελένη, νεφρολόγος
ΓΝ Παπαγεωργίου, Θεσσαλονίκη 

Rapidly progressive 
glomerulonephritis 

Επείγουσα Νεφρολογία 



♟H ταχέως εξελισσόμενη σπειραματονεφρίτιδα (ΤΕΣΝ) αποτελεί 
ένα κλινικό σύνδρομο που χαρακτηρίζεται από ταχεία μείωση 
της νεφρικής λειτουργίας (συχνά κατά 50%), σε λίγες μόνο 
ημέρες ή εβδομάδες, συνοδευόμενη από ενεργό ίζημα ούρων 

(ερυθρά αιμοσφαίρια/αιμοσφαιρίνη ή ερυθροκυτταρικούς 
κυλίνδρους) και λεύκωμα, ενδεικτικά σπειραματικής βλάβης

Αν θελήσουμε να δώσουμε τον ορισμό της θα 
πούμε ότι…

♟Συχνά συνυπάρχουν και σοβαρές ή λιγότερο 
σοβαρές εξωνεφρικές εκδηλώσεις



H ΤΕΣΝ παρουσιάζει 2 χαρακτηριστικά 
ιστοπαθολογικά ευρήματα

Αν θελήσουμε να δώσουμε τον ορισμό της θα 
πούμε ότι…

Παρουσία νεκρώσεων και μηνοειδών 
σχηματισμών (crescents)  



Από την πλευρά της 
θεραπείας… 

Ποια; 

Πότε; 

Πόσο; 

Τ
Ε
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H έγκαιρη διάγνωση και η άμεση θεραπευτική 
παρέμβαση είναι ζωτικής σημασίας για:

♟Να ανακοπεί η ταχεία εξέλιξη της 
πορείας των νοσημάτων αυτών

♟Να αποφευχθεί η μη 
αναστρέψιμη νεφρική βλάβη 

♟Να υπάρξει ιδανικά η πλήρης αναστροφή 
της συχνά βαριάς κλινικοεργαστηριακής 
εικόνας των ασθενών



Όλοι όμως ξέρουμε καλά, ότι τέτοιου είδους διαγνώσεις  

συνήθως αργούν, συχνά αργούν πάρα πολύ…

♟Εκτενής εργαστηριακός έλεγχος…

♟Κλινικά συμπτώματα και σημεία…

♟Ιστολογική επιβεβαίωση με νεφρική βιοψία…



Ποια είναι τα νοσήματα που ανήκουν 
στο φάσμα της ΤΕΣΝ;
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pauci-immune immune-complex



sPO2: 85%

♟Κρεατινίνη ορού: 4.5 mg/dl
♟Ουρία ορού: 140 mg/dl
♟Ηt/Hb: 29%/10 gr/dl

♟Γενική ούρων: λεύκωμα 100 
mg/dl, αιμοσφαιρίνη +++, ερυθρά 
30-50 κοπ
♟TKE: 120
♟CRP: 15

sPO2: 85%

Ένας δικός μας ασθενής…



5. Θα ξεκινήσουμε με ώσεις κορτικοστεροειδών ή θα 

περιμένουμε να προηγηθεί η διενέργεια βιοψίας, μήπως 

η κορτιζόνη μας αλλάξει την ιστολογική εικόνα;

1. Είναι ΤΕΣΝ;
2. Βρισκόμαστε μπροστά σε ένα 

πνευμονονεφρικό σύνδρομο, 

όπου όμως μας λείπει η εικόνα 

ενός αιμορραγικού εξανθήματος 

στα κάτω άκρα ή μας λείπουν οι 

έκδηλες αιμοπτύσεις;
4. Θα βρογχοσκοπηθεί ο 

ασθενής για να παρθεί BAL;

3. Μήπως η εντυπωσιακή 

εικόνα από τον πνεύμονα είναι 

λοίμωξη ή υπερφόρτωση με 

υγρά λόγω μιας ΧΝΝ που 

δικαιολογεί και την αναιμία 

και αν ναι πώς θα δώσουμε 

εμείς ανοσοκαταστολή;

Εύλογες ερωτήσεις… 

6. Θα γίνει άμεσα νεφρική βιοψία;



Όχι, ο ασθενής μας δεν είναι σε θέση να 

υποβληθεί σε όλες τις παραπάνω δοκιμασίες, 

ούτε όμως και να περιμένει…

Ναι, ο ασθενής μας είναι σε θέση να υποβληθεί 

σε νεφρική βιοψία και ό,τι άλλο χρειαστεί …

Πιθανές απαντήσεις… 

♟Βρισκόμαστε μπροστά σε μια 
επείγουσα κατάσταση

♟Όποια κι αν είναι η διάγνωση, θα 
δώσουμε τη βασική θεραπεία 

!



Induction Therapy

Remission 

Θεραπεία επαγωγής/εφόδου

Ύφεση Yes

Maintenance therapy 
Θεραπεία συντήρησης Υποτροπές 

Relapses No

Nex
t



Γνωστό προφίλ 
παρενεργειών 

Προσπάθειες για 
steroid sparing 

θεραπείες 

Κορτικοστεροειδή; 

CYC
RTX

PLEX

C5a 
receptor 

antagonist

MMF

Aza
Other B cell 

directed 
therapies

GCs

Τι επιλογές έχουμε σήμερα, πώς θα τις 
χρησιμοποιήσουμε;
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Θα προχωρήσουμε σε διενέργεια 
νεφρικής βιοψίας; 

Εικόνα ΤΕΣΝ…



KDIGO 2024 Clinical Practice Guideline for the 
Management of Antineutrophil Cytoplasmic 

Antibody (ANCA)–Associated Vasculitis

In the case of a clinical presentation compatible with small-

vessel vasculitis in combination with positive myeloperoxidase 

(MPO)- or proteinase 3 (PR3)-ANCA serology, waiting for a 

kidney biopsy to be performed or reported should not delay 

starting immunosuppressive therapy, especially in patients 

who are rapidly deteriorating

An immediate biopsy may not be necessary…

⏱



KDIGO 2024 Clinical Practice Guideline for the 
Management of Antineutrophil Cytoplasmic 

Antibody (ANCA)–Associated Vasculitis
Treat or biopsy first?

⏱



KDIGO 2021 Anti-GBM disease/Goodpasture 
syndrome

Diagnosis of anti-glomerular basement membrane (GBM) 

disease should be made without delay in all patients with 

suspected RPGN and treatment for anti-GBM disease should 

start without delay if this diagnosis is suspected, even 

before the diagnosis is confirmed

⏱
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👑

A small vessel vasculitis affecting the 

glomerular and pulmonary capillaries

50%
Anti-GBM νεφρίτιδα 

Σύνδρομο Goodpasture  

1–2% of acute 

glomerulonephritis 

and 10–15% of 

rapidly progressive 

crescentic 

glomerulonephritis



Ο ακρογωνιαίος λίθος της θεραπείας είναι η 
ταχεία απομάκρυνση των παθογόνων 

αυτοαντισωμάτων και η καταστολή της 
παραγωγής τους για την πρόληψη περαιτέρω 

νεφρικής και πνευμονικής βλάβης

Anti-GBM νεφρίτιδα 
Σύνδρομο Goodpasture  

KDIGO 2021 Clinical Practice Guideline for the 
Management of Glomerular Disease

Mείωση της φλεγμονής
+



We recommend initiating immunosuppression 
with cyclophosphamide and glucocorticoids plus 

plasmapheresis in all patients with anti-GBM GN 
except those who are treated with dialysis at 

presentation, have 100% crescents or >50% global 
glomerulosclerosis in an adequate biopsy sample, 

and do not have pulmonary hemorrhage (1C)

Anti-GBM νεφρίτιδα 
Σύνδρομο Goodpasture  

KDIGO 2021 Clinical Practice Guideline for the 
Management of Glomerular Disease



Όπου υπάρχει υψηλή κλινική υποψία και σοβαρές 
ενδείξεις νόσου, απειλητικής για ζωτικά όργανα ή 
και για την ίδια τη ζωή των ασθενών, μπορεί και 
πρέπει να ξεκινήσει εμπειρική θεραπεία όπως 

χορήγηση γλυκοκορτικοειδών ή/και 
πλασμαφαίρεσης εν αναμονή των οριστικών 

διαγνωστικών εξετάσεων

McAdoo SP and Pusey CD, Nephrol Dial Transplant 2026

“Rapid and accurate diagnosis is 
essential to guide appropriate 

therapy in anti-GBM disease…”



♟Έκδηλη ενδοκυψελιδική αιμορραγία 
ανεξάρτητα της νεφρικής λειτουργίας 

♟ΤΕΣΝ χωρίς άμεση διενέργεια αιμοκάθαρσης  

♟ΤΕΣΝ που χρήζει αιμοκάθαρσης αν ισχύουν τα 
παρακάτω:  *δεν είναι ολιγουρική, *από τη βιοψία δεν 

έχει καθολικές μήνες, έχει <50% σπειραματοσκλήρυνση ή 
έχει ευρήματα οξείας σωληναριακής νέκρωσης, *έχει 

διπλή θετικότητα (anti GBM και ANCA) και *η 
αιμοκάθαρση διενεργείται <72 ώρες 

We recommend initiating 
immunosuppression plus plasmapheresis…

McAdoo SP and Pusey CD, Nephrol Dial Transplant 2026



American Society for Apheresis Grade I-III(1C–2B)

first-line therapy
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Μελέτες αναδρομικές, παρατήρησης παρά RCTs

The parent drug cyclophosphamide has low molecular weight ( ∼261 Da) 
and is water soluble, meaning that it is theoretically dialysable or 

removable by PLEX or hemodialysis before its metabolism

* Immuno 
adsorption
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RTX

MMF
Relapse occurs in < 3% of patients 

30-40%
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MMF

Imlifidase

Relapse occurs in < 3% of patients 

30-40%

GOOD-IDES-02 study
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Transplant 2026
Soveri I et al, Kidney Int 2019 

ImlifidaseGOOD-IDES-02 study



Σ. G
oodpasture  

A
nt

i-G
B

M
 ν
εφ

ρί
τι
δα

 

RTX
MMF

Imlifidase

Relapse occurs in < 3% of patients 

30-40%

GOOD-IDES-02 study

M
cA

doo SP and Pusey CD
, N

ephrol D
ial 

Transplant 2026



Anca-σχετιζόμενη 
αγγειίτιδα2

Renal-limited vasculitis

Εosinophilic granulomatosis with 
polyangiitis (Churg–Strauss)

Microscopic polyangiitis

Granulomatosis with 

polyangiitis (Wegener)

Pauci-immune necrotizing and crescentic



2
Crescentic

Necrotizing Pauci-immune 

Anca-σχετιζόμενη 
αγγειίτιδα

Pulmonary hemorrhage 
affects 10% of patients 

with AAV

9
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Pauci-immune necrotizing and crescentic
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Μεγάλες μελέτες επαγωγής και θεραπείας 
συντήρησης στις ANCA αγγειίτιδες 

Kronbichler A et al, Brenner and Rector, 12th Edition 
Chapter 32

Kronbichler A,  Glomcom 2026



Kronbichler A,  Glomcom 2026

Συγκριτικές κατευθυντήριες οδηγίες 



Πρωτοδιαγνωσθείσα ANCA αγγειίτιδα

RAVE study, NEJM 2010

CYCLOPS study, AnnRhDi 2009
MYCYC study, AnnRhDi 2019

PEXIVAS study, NEJM 2020
LoVas study, JAMA 2021

ADVOCATE study, NEJM 2021
RITUXIVAS study, NEJM 2010



♟Τα από του στόματος 
γλυκοκορτικοειδή με ταχεία 
σταδιακή μείωση (tapering) 

φαίνεται ότι προτιμώνται έναντι 
του βραδύτερου tapering

♟Οι 2 μελέτες υποστηρίζουν ότι η χαμηλότερη δόση 
κορτικοστεροειδών (0.5 mg/kg/d) φαίνεται να μην 

υστερεί, συγκριτικά με τα παλιότερα σχήματα, 
μειώνοντας τις ανεπιθύμητες ενέργειες

Πρωτοδιαγνωσθείσα ANCA αγγειίτιδα

PEXIVAS study, NEJM 2020 LoVas study, JAMA 2021

GCs



♟Τα από του στόματος 
γλυκοκορτικοειδή με ταχεία 
σταδιακή μείωση (tapering) 

φαίνεται ότι προτιμώνται έναντι 
του βραδύτερου tapering

♟Οι 2 μελέτες υποστηρίζουν ότι η χαμηλότερη δόση 
κορτικοστεροειδών (0.5 mg/kg/d) φαίνεται να μην 

υστερεί, συγκριτικά με τα παλιότερα σχήματα, 
μειώνοντας τις ανεπιθύμητες ενέργειες

Πρωτοδιαγνωσθείσα ANCA αγγειίτιδα

PEXIVAS study, NEJM 2020 LoVas study, JAMA 2021

GCs



Πρωτοδιαγνωσθείσα ANCA αγγειίτιδα

Avacopan was noninferior but not 
superior to prednisone taper with respect 
to remission at week 26 and was superior 

to prednisone taper with respect to 
sustained remission at week 52
317 pts CYC+RTX



Πρωτοδιαγνωσθείσα ANCA αγγειίτιδα

MEPEX  study, JASN 2007 PEXIVAS study, NEJM 2020

Plasma exchange increased 
the rate of renal recovery in 

ANCA-associated systemic 
vasculitis that presented with 
renal failure when compared 

with intravenous 
methylprednisolone

Among patients with 
severe ANCA-associated 

vasculitis, the use of 
plasma exchange did not 
reduce the incidence of 

death or ESKD



Πρωτοδιαγνωσθείσα ANCA αγγειίτιδα

PEXIVAS study, NEJM 2020

Alive and Dialysis independent at 3 mo

No
51%

Yes
49%

No
31%

Yes
69%

P=0.02

MEPEX  study, JASN 2007

MP PLEX 



Πρωτοδιαγνωσθείσα ANCA αγγειίτιδα

PEXIVAS study, NEJM 2020

Alive and Dialysis independent at 3 mo

No
51%

Yes
49%

No
31%

Yes
69%

P=0.02

MEPEX  study, JASN 2007

MP PLEX 

Add plasma exchange for patients with an 

overlap syndrome of ANCA-associated 

vasculitis and anti-glomerular basement 

membrane  

(Double positivity)



Πρωτοδιαγνωσθείσα ANCA αγγειίτιδα



Kidney recovery can be seen 
in the face of advanced kidney 

damage, and induction 
treatment should not be 
withheld on the basis of 

unfavorable histologic findings

Πρωτοδιαγνωσθείσα ANCA αγγειίτιδα

♟Ακόμη και σε περιπτώσεις σοβαρής νεφρικής 
βλάβης, μπορεί να να παρατηρηθεί βελτίωση 
της νεφρικής λειτουργίας με την κατάλληλη 
αγωγή, και για αυτόν τον λόγο η θεραπεία 
επαγωγής δε θα πρέπει να αναστέλλεται, στη 
βάση δυσοίωνων ιστολογικών ευρημάτων



♟Aσθενείς που υποβάλλονται σε αιμοκάθαρση 
και δεν ανταποκρίνονται μετά από 3 μήνες 

επαγωγικής θεραπείας έχουν <5% πιθανότητα 
να απαλλαγούν από την αιμοκάθαρση

♟Διακοπή ανοσοκαταστολής, εκτός 
αν έχουν προσβληθεί και άλλα 

σημαντικά όργανα

Όμως…



Co-trimoxazole is not recommended alone to prevent disease 
relapse but may be useful for infection-associated sinonasal 

disease activity. This treatment regimen is distinct from 
prophylactic co-trimoxazole for prevention of Pneumocystis 

jirovecii pneumonia (PJP) and other infections

Η θέση της χημειοπροφύλαξης στη 
θεραπεία των ANCA αγγειιτίδων

BSR 2025

EULAR 2022

MaintenanceInduction



3Ανοσοσυμπλεγματική ΤΕΣΝ 



Ανοσοσυμπλεγματική ΤΕΣΝ 3

Infectious associated GN

Membranoproliferative GN

IgA/HSP Lupus nephritis (vasculitis)

Cryoglobulinemia

Fibrillary GN



IgA αγγειίτιδα 
(Πορφύρα Henoch–Schönlein, HPS)

Νέκρωση

IgΑ 

♟Ψηλαφητή πορφύρα 

♟Εκδηλώσεις από το ΓΕΣ 

♟Σπειραματονεφρίτιδα (40-85%) 
♟Αρθρίτιδα 

Classic tetrad



IgA αγγειίτιδα 
(Πορφύρα Henoch–Schönlein, HPS)

IgΑ 

♟Ψηλαφητή πορφύρα 

♟Εκδηλώσεις από το ΓΕΣ 

♟Σπειραματονεφρίτιδα (40-85%) 
♟Αρθρίτιδα 

Classic tetrad

ΝέκρωσηΝέκρωση

Τόσο η ιστοπαθολογική εικόνα όσο και 

η πορεία της ΙgAN-ΤΕΣΝ και της IgAV 

δεν είναι εύκολο να διαχωριστούν… 

(η διαφορά βρίσκεται στη 

συστηματική προσβολή που 

χαρακτηρίζει την ΙgAV)

Crescentic IgA

Νέκρωση

IgAV

IgA spectrum disease



IgAN/IgAV(HSP)

♟Η ανάγκη χρήσης ανοσοκατασταλτικής 
θεραπείας συνήθως υπογραμμίζεται από 
την παρουσία της νεφρικής συμμετοχής 

♟Η θεραπεία της IgAV παραμένει 
αμφιλεγόμενη…

♟Η θεραπεία της IgAΝ-ΤΕΣΝ έχει ως 
στόχο τη μείωση του σχηματισμού 
των ανοσοσυμπλεγμάτων(IgA-IC) 
αλλά και της σπειραματικής βλάβης 

που προκαλείται από αυτά

IgA spectrum disease



IgAN/IgAV(HSP)
IgA spectrum disease

IgAV with RPGN

IgAN with RPGN



IgA spectrum disease

IgAV with RPGN

IgAN with RPGN

PLEX; 

RTX (in refractory IgAV)

Εξατομικευμένο θεραπευτικό πλάνο 

Απουσία θεραπευτικών πρωτοκόλλων 

Διαφορετικές πρακτικές 

Extrapolation από μελέτες στην ΙgAN

IgAV

IgAN/IgAV(HSP)



Νεφρίτιδα του λύκου

Aγγειίτιδα του λύκουΝέκρωση
Lupus vasculitis-

vasculopathy
90%

10–40%  των ασθεν
ών με LN 

παρουσ
ιάζουν

 αγγεια
κές αλλοιώ

σεις 

(LV) στη νεφρικ
ή βιοψία



5
τύποι

Μπορεί να προσβάλλει όλα 
τα συστήματα 

Cutaneous Vasculitis

Gastrointestinal Vasculitis

Nervous System Vasculitis

Coronary Vasculitis

Renal Vasculitis

Retinal Vasculitis
Pulmonary Vasculitis

Lupus Vasculitis and APSLeone P, Biomedicines 2021
Lupus Myocarditis 



Severe refractory lupus 
renal vasculitis

CYC

RTX

PLEX

Complement 
inhibitors 

MMF

GCs

There is no consensus 
regarding the therapeutic 

approach to LV
Leone P, Biomedicines 2021

ΘεραπείαObinutuzumab

Belimumab 

Voclosporin



Α rapidly progressive glomerulonephritis  
in the setting of IV drug abuse, hepatitis C 

and tricuspid valve MRSA endocarditis

Creat: 2.3 mg/dl 

Σχετιζόμενη με λοίμωξη ΤΕΣΝ 

♟C3 and C4 were low

♟Cryuglobulins (-)

♟Αutoantibodies (-) 

Antibiotics
Steroids 

Immunosuppression
Henderson JR, Pembaur KB,  JASN 2023

Infection-Related Rapidly Progressive Crescentic 
Glomerulonephritis

32 ετώ
ν



Κρυοσφαιριναιμία  

Creat: 2.6 > 4.4 mg/dl

Cortazar FB et al, NEJM 2026

♟PLEX was initiated to 
rapidly reduce 

circulating IgM and 
cryoglobulin levels until 
clone-directed therapy 

took effectIgM k 

A rapidly progressive glomerulonephritis 
associated with type II cryoglobulinemic 
vasculitis, in a patient with previous HCV 

infection and Waldenström macroglobulinemia

MPGN

Bortesomib
RTX

Dexamethasone

76 ετώ
ν



C3 σπειραματοπάθεια   
Association of a novel 

complement factor H mutation 
with severe crescentic and 

necrotizing glomerulonephritis

Steroids 

Fervenza FC et al,  AJKD 2012

Creat: 1.8 mg/dl

IV/pos for 6 months

C3 

23 ετών



Ινιδιακή 
σπειραματονεφριτίδα   

Sharma P et al,  AJKD 2012

Μια σπάνια μορφή 
σπειραματονεφρίτιδας με 
εικόνα ΤΕΣΝ, γραμμικής 

εναπόθεσης IgG στον IF-όχι 
antiGMB-και χαρακτηριστικής 

εικόνας στο ΕΜ

Steroids 

PLEX
CYC

IgG 

Creat: 1.2 > 10 mg/dl

61 ετών



Επείγουσα Νεφρολογία 

Ευχαριστώ πολύ

Acellular scanning EM 
showing variably sized 

discrete GBM 
perforations in 

segmental necrotizing 
and crescentic 

glomerulonephritis 

“Time is nephrons…”


