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Σύνδρομο άνω κοίλης φλέβας  
και ενδοκαρδιακή θρόμβωση  
ως πρώιμες εκδηλώσεις  
της νόσου Αδαμαντιάδη-Behçet

Περιγράφεται μια περίπτωση συνδρόμου άνω κοίλης φλέβας και ενδοκαρ-

διακής θρόμβωσης που αποτέλεσαν τις πρώιμες εκδηλώσεις της νόσου 

Αδαμαντιάδη-Behçet. Άνδρας 32 ετών εισήχθη στην παθολογική κλινική λόγω 

επιδεινούμενης δύσπνοιας, ζάλης, κεφαλαλγίας και οιδήματος του προσώπου 

και του τραχήλου. Η αξονική και η ψηφιακή αγγειογραφία ανέδειξαν εκτετα-

μένη θρόμβωση της άνω κοίλης και της δεξιάς υποκλείδιας φλέβας. Με βάση 

κλινικά κριτήρια και ειδικότερα την υποτροπιάζουσα αφθώδη στοματίτιδα, 

τις εξελκώσεις γεννητικών οργάνων, την επισκληρίτιδα, τη θετική δοκιμα-

σία παθέργειας, αλλά και την παρουσία του αντιγόνου ιστοσυμβατότητας 

HLA-B51, τεκμηριώθηκε η διάγνωση της νόσου Αδαμαντιάδη-Behçet. Έγινε 

έναρξη συντηρητικής αγωγής με χορήγηση αζαθειοπρίνης, κορτικοειδών 

και αντιπηκτικών φαρμάκων. Δύο μήνες αργότερα, το διοισοφάγειο υπε-

ρηχογράφημα καρδιάς αποκάλυψε επέκταση του θρόμβου της άνω κοίλης 

στο δεξιό κόλπο, όπου προσδιοριζόταν ως ευμέγεθες μισχωτό αιωρούμενο 

μόρφωμα, το οποίο αφαιρέθηκε με καρδιοχειρουργική επέμβαση. Ο ασθενής 

έλαβε εξιτήριο με από του στόματος αγωγή αζαθειοπρίνης, ασπιρίνης, ασε-

νοκουμαρόλης και μεθυλπρεδνιζολόνης σταδιακά μειούμενης. Το δεκαετές 

διάστημα παρακολούθησης περιελάμβανε απεικόνιση αγγείων με αξονική, 

ψηφιακή και μαγνητική αγγειογραφία, καθώς και διοισοφάγεια ηχοκαρδι-

ογραφία. Πλήρης λύση των θρόμβων παρατηρήθηκε στους 24 μήνες, ενώ 

δεν σημειώθηκαν υποτροπές της νόσου. Η φλεβική θρόμβωση αποτελεί τη 

συνηθέστερη βλάβη στο αγγειακό Behçet, ωστόσο το σύνδρομο άνω κοί-

λης φλέβας και ειδικότερα η ενδοκαρδιακή θρόμβωση συνιστούν σπάνιες 

εκδηλώσεις, οι οποίες συνήθως εμφανίζονται όψιμα στην πορεία της νόσου.
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Το σύνδρομο άνω κοίλης φλέβας δημιουργείται όταν 

παρεμποδίζεται η ροή του αίματος λόγω συμπίεσης ή 

απόφραξης της άνω κοίλης φλέβας. Κύρια αιτία εμφάνισης 

του συνδρόμου αποτελεί η εξωτερική πίεση ή η διήθη-

ση της φλέβας από κακοήθεις όγκους των πνευμόνων, 

των μαστών και του μεσοθωρακίου.1 Αμιγής θρόμβωση 

επί νεοπλασίας θεωρείται σπάνια και παρατηρείται στο 

σύνδρομο Trousseau, που αποτελεί παρανεοπλασματική 

εκδήλωση.2 Οι καλοήθεις παθήσεις αποτελούν το 10% 

των εκλυτικών αιτίων του συνδρόμου3 και μεταξύ άλλων 

περιλαμβάνουν το ψευδοανεύρυσμα αορτής, διάφορες 

λοιμώξεις και ιατρογενή αίτια όπως οι καθετηριασμοί των 

κεντρικών φλεβικών γραμμών, η εφαρμογή καθετήρων 

αιμοκάθαρσης, ενδοκαρδιακού βηματοδότη και απινιδω-

τή.1 Η παρούσα δημοσίευση αναφέρεται σε μια ασυνήθη 

περίπτωση ασθενούς με σύνδρομο άνω κοίλης φλέβας και 

ενδοκαρδιακή θρόμβωση, που αποτέλεσαν τις μείζονες 

και πρώιμες εκδηλώσεις της νόσου Αδαμαντιάδη-Behçet.

ΠΑΡΟΥΣΙΑΣΗ ΠΕΡΙΠΤΩΣΗΣ

Άνδρας 32 ετών, με ελεύθερο ατομικό αναμνηστικό, εισήχθη 

στην παθολογική κλινική του νοσοκομείου αναφέροντας πυρετό 

έως 38 °C, δύσπνοια, ζάλη και κεφαλαλγία από 7ημέρου. Επι-

σκοπικά, διαπιστώθηκε οίδημα και ερυθρότητα του τραχήλου 

και του προσώπου, διάταση των σφαγιτίδων και του επιπολής 

φλεβικού δικτύου του τραχήλου και της άνω θωρακικής μοίρας. 

Κλινικά, παρουσίαζε ταχύπνοια (25 αναπνοές/min), ταχυκαρδία 

(120 σφύξεις/min) και θερμοκρασία 37,3 °C. Από την υπόλοιπη 

φυσική εξέταση διαπιστώθηκαν άφθες γλώσσας και ούλων, καθώς 

και έλκη στο όσχεο. Έγινε οφθαλμολογική εξέταση που έδειξε 
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επισκληρίτιδα οζώδους μορφής στον αριστερό οφθαλμό, ενώ η 

βυθοσκόπηση ήταν φυσιολογική.

Στον εργαστηριακό έλεγχο εισαγωγής (πίν. 1) διαπιστώθηκε 

ήπια ορθόχρωμη ορθοκυτταρική αναιμία με αυξημένους δείκτες 

φλεγμονής. Η ακτινογραφία θώρακα έδειξε διάταση ανώτερου 

μεσαυλίου και ο επακόλουθος έλεγχος με αξονική τομογραφία 

θώρακα αποκάλυψε παρουσία θρόμβου στην άνω κοίλη φλέβα. 

Διενεργήθηκε αξονική και ψηφιακή αγγειογραφία, που ανέδειξαν 

θρόμβωση στην άνω κοίλη και στη δεξιά υποκλείδιο φλέβα, καθώς 

και δημιουργία παράπλευρου δικτύου μέσω της αζύγου φλέβας 

(εικ. 1). Ακολούθησε διαθωρακικό υπερηχογράφημα καρδιάς, που 

ήταν φυσιολογικό. Ο ασθενής τέθηκε σε ενδοφλέβια ηπαρίνη για 

3 ημέρες και στη συνέχεια σε ασενοκουμαρόλη από του στόματος.

Από τον κλινικοεργαστηριακό και απεικονιστικό έλεγχο δεν 

προέκυψαν ενδείξεις λοίμωξης ή νεοπλασίας. Η γενική ούρων 

ήταν φυσιολογική, η δοκιμασία Mantoux ήταν αρνητική, καθώς 

και τα αντισώματα έναντι σύφιλης (RPR), HIV, HBV, HCV, HSV και 

ASTO. Οι καλλιέργειες αίματος και ούρων ήταν στείρες, ενώ η 

βιοψία από τις στοματικές βλάβες δεν ανέδειξε κακοήθεια, παρά 

μόνο στοιχεία αφθώδους έλκους του στόματος. Το υπερηχογρά-

φημα και η αξονική τομογραφία άνω-κάτω κοιλίας δεν ανέδειξαν 

λεμφαδένες, μάζες και διακριτές βλάβες από τα συμπαγή όργανα. 

Από τον ανοσολογικό έλεγχο αρνητικός ήταν ο RF, καθώς επίσης 

και τα ANA, ANCA, anti-DNA και anti-ΕΝΑ. Οι τιμές της IgG και 

του C4 βρέθηκαν ήπια αυξημένες, ενώ η ανοσοηλεκτροφόρηση 

λευκωμάτων δεν κατέδειξε μονοκλωνικότητα.

Στο πλαίσιο της εκτεταμένης φλεβικής θρόμβωσης έγινε 

διερεύνηση καταστάσεων υπερπηκτικότητας (πίν. 2). Οι τιμές 

των πρωτεϊνών S και C, της αντιθρομβίνης ΙΙΙ, των παραγόντων 

VIII και IX ήταν φυσιολογικές. Τα αντιφωσφολιπιδικά αντισώματα 

ήταν αρνητικά και ο μοριακός έλεγχος για τις μεταλλάξεις του 

FV Leiden και του FII20210A απέβη αρνητικός. Από τον έλεγχο 

θρομβοφιλίας διαπιστώθηκε ομοζυγωτία του ασθενούς στον πολυ-

μορφισμό 677 C T στο γονίδιο που κωδικοποιεί τη ρεδουκτάση 

του 5,10-μεθυλενοτετραϋδροφυλλικού (MTHFR), με φυσιολογική 

όμως τιμή οµοκυστεΐνης ορού. 

Πίνακας 1. Αποτελέσματα εργαστηριακού ελέγχου εισαγωγής.

Εξέταση Αποτέλεσμα Τιμές αναφοράς

Αιματοκρίτης 36,5 40,0−52,0%

Αιμοσφαιρίνη 12 13−17,8 g/dL

MCV 90 80−99 fL

Λευκά αιμοσφαίρια 8,60 4,0−10,0 mm/μL

Πολυμορφοπύρηνα 59 40−75%

Λεμφοκύτταρα 32 20−45%

Αιμοπετάλια 262 150−450 mm/μL

Χρόνος προθρομβίνης 11 10,5−12,5 sec

aPTT 30 27−34 sec

D-dimers 0,1 0–0,3 μg/mL

Ινωδογόνο 3,88 2−4 g/L

ΤΚΕ 38 1,0−10,0 mm/1η ώρα

C-αντιδρώσα πρωτεΐνη 53,30 <12 mg/L

Ανοσοσφαιρίνη IgA 171 85−450 mg/dL

Ανοσοσφαιρίνη IgG 1.736 800−1.700 mg/dL

Ανοσοσφαιρίνη IgM 170 63−277 mg/dL

C3 170 85−193 mg/dl

C4 53 12−36 mg/dl

ACE  25 8–52 U/L

Εικόνα 1. Ψηφιακή αγγειογραφία άνω κοίλης (iv-DSA): Θρόμβωση στην 
άνω κοίλη και στη δεξιά υποκλείδιο φλέβα και δημιουργία παράπλευρου 
δικτύου μέσω της αζύγου φλέβας.

Πίνακας 2. Αποτελέσματα ελέγχου θρομβοφιλίας.

Εξέταση Αποτέλεσμα Τιμές αναφοράς

Αντιθρομβίνη ΙΙΙ 92 70−120%

Πρωτεΐνη S 85 70−140%

Πρωτεΐνη C 102 70−140%

Αντικαρδιολιπινικά IgG 6,9 <20 GPL

Αντικαρδιολιπινικά IgM 16,5 <20 MPL

aB2GPI IgG 2,2 <20 GPL

aB2GPI IgM 14,5 <20 MPL

F VIII 92 60−150%

F IX 70 60−150%

Αντιπηκτικό λύκου, LAC Αρνητικό

PCR FII20210A Αρνητικό

PCR MTHFR Ομοζυγώτης 677C T

Οµοκυστεΐνη 12,2 <15 μmoL/L

PCR FV Leiden Αρνητικό
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Η συνύπαρξη συστηματικών εκδηλώσεων και ειδικότερα η 

παρουσία εμπυρέτου, υποτροπιάζουσας αφθώδους στοματίτιδας, 

ελκών γεννητικών οργάνων, επισκληρίτιδας, εκτεταμένης φλεβι-

κής θρόμβωσης και αυξημένων δεικτών φλεγμονής έθεσαν ως 

πιθανή διάγνωση τη νόσο Αδαμαντιάδη-Behçet. Στη διάγνωση 

της νόσου συνηγόρησε και η θετική δοκιμασία παθέργειας, ενώ 

ακολούθησε ταυτοποίηση των αντιγόνων ιστοσυμβατότητας, στην 

οποία ο ασθενής ήταν θετικός στο αλλήλιο HLA-Β51. Έγινε έναρξη 

αγωγής με αζαθειοπρίνη 50 mg με προοδευτική αύξηση στα 150 

mg και μεθυλπρεδνιζολόνη 24 mg ημερησίως από του στόματος.

Ο δεύτερος αγγειογραφικός έλεγχος μετά από δύο μήνες 

έδειξε επανασηραγγοποίηση της δεξιάς υποκλειδίου, υποχώρηση 

του παράπλευρου δικτύου και υποκατάσταση της κυκλοφορίας 

μέσω της αζύγου φλέβας. Η θρόμβωση στην άνω κοίλη παρέ-

μεινε ως είχε. Ωστόσο, ο επανέλεγχος καρδιάς με διοισοφάγειο 

υπερηχογράφημα (Τriplex) αποκάλυψε επέκταση του θρόμβου 

της άνω κοίλης φλέβας στο δεξιό κόλπο, όπου προσδιοριζόταν 

ως μισχωτό αιωρούμενο μόρφωμα μεγέθους 3 cm (εικ. 2). Ο 

ασθενής υποβλήθηκε σε καρδιοχειρουργική επέμβαση, κατά 

την οποία έγινε αφαίρεση του μορφώματος στο δεξιό κόλπο 

και ελήφθησαν πολλαπλές βιοψίες άνω κοίλης και ανωνύμου 

φλέβας. Η ιστολογική εξέταση από τους ληφθέντες ιστούς έδειξε 

θρόμβο με αρχόμενη οργάνωση, φλεγμονώδεις και αντιδραστικές 

αλλοιώσεις συμβατές με αγγειίτιδα. Ο ασθενής έλαβε εξιτήριο με 

αγωγή από του στόματος που περιελάμβανε αζαθειοπρίνη 150 

mg×1, ασπιρίνη 100 mg×1, ασενοκουμαρόλη με στόχο INR 3,5 

και μεθυλπρεδνιζολόνη σταδιακά μειούμενη.

 Η παρακολούθηση μετά από το εξιτήριο περιελάμβανε 

κλινικό, εργαστηριακό και απεικονιστικό έλεγχο στους 1, 3 και 6 

μήνες αρχικά, και ετησίως στη συνέχεια για χρονικό διάστημα μιας 

δεκαετίας. Στον πρώτο μήνα επανελέγχου παρατηρήθηκε άνοδος 

του αιματοκρίτη (Ht=41,8% με Hb=13,1 g/dL) και αρνητικοποίηση 

των δεικτών φλεγμονής (ΤΚΕ=8 mm/1η ώρα, CRP=αρνητική). Η 

οφθαλμολογική εξέταση και η βυθοσκόπηση δεν ανέδειξαν αλλοι-

ώσεις των οφθαλμών, ενώ επιτεύχθηκε και εκτεταμένη απεικόνιση 

των αγγείων. Η μαγνητική φλεβογραφία άνω κοίλης ανέδειξε 

παρουσία θρόμβου στο ανώτερο τοίχωμα της άνω κοίλης και της 

δεξιάς υποκλειδίου φλέβας, με ύπαρξη όμως ικανοποιητικής ροής 

ενδοαυλικά. Επί πλέον, διενεργήθηκε μαγνητική αγγειογραφία 

πνευμονικής αρτηρίας και αξονική αγγειογραφία κάτω κοίλης 

φλέβας, που απεικόνισαν φυσιολογική διαμόρφωση και βατότητα 

των αντίστοιχων αγγείων. 

Ο επανέλεγχος στους 6 μήνες έδειξε μερική λύση των θρόμ-

βων στην άνω κοίλη και δεξιά υποκλείδιο φλέβα και καρδιακές 

κοιλότητες ελεύθερες παθολογικών όγκων, ενώ πλήρης λύση των 

θρόμβων διαπιστώθηκε με ψηφιακή αγγειογραφία της άνω κοίλης 

μετά από 2 έτη (εικ. 3). Στο δεκαετές διάστημα παρακολούθησης, 

η νόσος παρέμεινε σε ύφεση υπό αζαθειοπρίνη και ασενοκουμα-

ρόλη, ενώ ο ασθενής ελάμβανε περιστασιακά και κολχικίνη από 

του στόματος κατά τις υποτροπές των στοματικών ελκών.

Εικόνα 2. Διοισοφάγειο υπερηχογράφημα καρδιάς (Triplex): Μισχωτό 
αιωρούμενο μόρφωμα μεγέθους 3 cm στο δεξιό κόλπο, επέκταση του 
θρόμβου της άνω κοίλης φλέβας.

Εικόνα 3. Ψηφιακή αγγειογραφία άνω κοίλης (iv-DSA): Λύση των θρόμβων 
στην άνω κοίλη και στη δεξιά υποκλείδιο φλέβα.

ΣΧΟΛΙΟ

Η νόσος Αδαμαντιάδη-Behçet θεωρείται συγχρόνως 

αυτοφλεγμονώδης νόσος και πολυσυστηματική αγγειί-

τιδα που εμπλέκει αγγεία όλων των μεγεθών και τύπων. 

Βάσει των κριτήριων της International Study Group (ISG) 

του 1990 (πίν. 3), η διάγνωση προϋποθέτει την παρουσία 

υποτροπιάζουσας αφθώδους στοματίτιδας και δύο του-

λάχιστον επιπρόσθετων κριτηρίων, μεταξύ γεννητικών 

ελκών, οφθαλμικών αλλοιώσεων, δερματικών βλαβών 

και θετικής δοκιμασίας παθέργειας.4 Η νόσος μπορεί να 
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προσβάλλει κάθε ιστό και όργανο του σώματος. Η συχνό-

τερη προσβολή αφορά στο δέρμα, στους βλεννογόνους 

και στους οφθαλμούς και ακολουθούν οι αρθρώσεις, το 

γαστρεντερικό σύστημα, τα αγγεία και το κεντρικό νευ-

ρικό σύστημα.5 Σύμφωνα με τα αναθεωρημένα ιαπωνικά 

κριτήρια του 2003,6 τα οποία χωρίζονται σε μείζονα και 

ελάσσονα, η νόσος Αδαμαντιάδη-Behçet ταξινομείται σε 

τέσσερις διαφορετικούς τύπους (πίν. 4). Με βάση αυτό 

το σύστημα κριτηρίων, ο ασθενής μας κατά τη διάγνωση 

κατατασσόταν στον τύπο IV, που αντιπροσωπεύει ειδικές 

μορφές της νόσου (αγγειακό Behçet).

Η ευρεία εφαρμογή απεικονιστικών εξετάσεων, όπως 

η διοισοφάγεια υπερηχογραφία, η αξονική αγγειογραφία 

και η μαγνητική φλεβογραφία, έχει αναδείξει τη συχνή 

εμπλοκή του καρδιαγγειακού συστήματος στη νόσο Αδαμα-

ντιάδη-Behçet σε ποσοστό περίπου 7−46%.7 Οι αγγειακές 

αλλοιώσεις αφορούν κυρίως στις φλέβες (29%) και λιγότε-

ρο στις αρτηρίες (8−16%)8 και συνίστανται σε αγγειίτιδα, 

θρομβώσεις, ανευρύσματα και κιρσούς. Η θρόμβωση 

αποτελεί τη συχνότερη βλάβη των αγγείων στη νόσο Αδα-

μαντιάδη-Behçet, ωστόσο το σύνδρομο άνω κοίλης φλέβας 

θεωρείται σπάνια επιπλοκή. Οι καρδιακές εκδηλώσεις στη 

νόσο περιορίζονται σε ποσοστό 1−5%9 και περιλαμβάνουν 

ανευρύσματα των κοιλιών και των στεφανιαίων αγγείων, 

περικαρδίτιδα, ενδοκαρδίτιδα, μυοκαρδίτιδα και μυοκαρ-

διοπάθεια με συστολική δυσλειτουργία.10 Η ενδοκαρδιακή 

θρόμβωση αναφέρεται βιβλιογραφικά σε λίγες περιπτώσεις 

και, σε αντίθεση με την περίπτωση του ασθενούς μας, 

αποτελεί συνήθως όψιμη επιπλοκή. Παρατηρείται κυρίως 

στις δεξιές κοιλότητες της καρδιάς και συσχετίζεται με 

εν τω βάθει φλεβοθρόμβωση (50%) και θρόμβωση της 

κοίλης φλέβας (22%).9

Οι παθογενετικοί μηχανισμοί αγγειακής θρόμβωσης 

στη νόσο Αδαμαντιάδη-Behçet παραμένουν ασαφείς. Διά-

Πίνακας 3. Κριτήρια διάγνωσης νόσου Αδαμαντιάδη-Behçet, International Study Group (ISG), 1990.

Κριτήρια Ορισμός

Υποτροπιάζοντα στοματικά έλκη Ελάσσων/μείζων αφθώδης ή ερπητόμορφη εξέλκωση παρατηρούμενη από τον ιατρό ή τον 
ασθενή, η οποία υποτροπιάζει τουλάχιστον τρεις φορές εντός 12 μηνών

Συν δύο κριτήρια από τα εξής:

Υποτροπιάζοντα έλκη γεννητικών οργάνων Αφθώδης εξέλκωση ή ουλή παρατηρούμενη από τον ιατρό ή τον ασθενή

Οφθαλμικές βλάβες Πρόσθια/οπίσθια ραγοειδίτιδα, κύτταρα στο υαλοειδές υγρό στην εξέταση με σχισμοειδή 
λυχνία ή αγγειίτιδα του αμφιβληστροειδούς παρατηρούμενη από οφθαλμίατρο

Δερματικές βλάβες Οζώδες ερύθημα παρατηρούμενο από τον ιατρό ή τον ασθενή, ψευδοθυλακίτιδα, βλατίδες και 
φλύκταινες ή ακμοειδή οζίδια παρατηρούμενα από τον ιατρό σε μετεφηβικούς ασθενείς που 
δεν λαμβάνουν χρονίως κορτικοστεροειδή

Θετική δοκιμασία παθέργειας Βλατίδα/φλύκταινα σε ερυθηματώδη βάση ≥2 mm σε 48 ώρες μετά από τρύπημα στο δέρμα 
και τον υποδόριο ιστό του αντιβραχίου σε βάθος 5 mm, με αποστειρωμένη βελόνη #18−22

Πίνακας 4. Αναθεωρημένα ιαπωνικά κριτήρια διάγνωσης νόσου Αδαμαντιάδη-Behçet, ταξινόμηση της νόσου, 2003.

Διαγνωστικά κριτήρια Ταξινόμηση

Μείζονες εκδηλώσεις:

Υποτροπιάζοντα στοματικά έλκη

Δερματικές βλάβες

Οφθαλμικές βλάβες 

Έλκη γεννητικών οργάνων

Ελάσσονες εκδηλώσεις:

Αρθρίτιδα

Επιδιδυμίτιδα

Έλκη πεπτικού συστήματος

Αγγειακές βλάβες

Μέτριες/σοβαρές βλάβες ΚΝΣ

Πλήρης Behçet: Τέσσερις μείζονες εκδηλώσεις εμφανίζονται στην πορεία της νόσου

Ατελής Behçet:

Α. Παρούσες 3 μείζονες εκδηλώσεις ή 2 μείζονες και 2 ελάσσονες

Β. Τυπικές οφθαλμικές βλάβες και παρούσες 1 μείζων ή 2 ελάσσονες εκδηλώσεις 

Πιθανή Behçet: Ορισμένες μείζονες εκδηλώσεις εμφανίζονται αλλά δεν πληρούν τα κριτήρια της ατελούς 
Behçet και τυπικές ελάσσονες εκδηλώσεις επαναλαμβάνονται ή επιδεινώνονται

Ειδικές μορφές Behçet: 

Εντερο-Behçet

Αγγειακο-Behçet

Νευρο-Behçet

ΚΝΣ: Κεντρικό νευρικό σύστημα
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φορες μελέτες παρατήρησης υποδηλώνουν την παρουσία 

όλων των συνιστωσών της τριάδας Virchow (ανώμαλη 

ροή αίματος, τοιχωματική βλάβη, υπερπηκτικότητα).11 Η 

ανώμαλη ροή αποδίδεται σε διαταραχές της μικροκυ-

κλοφορίας και στην υπεργλοιότητα, ενώ η τοιχωματική 

βλάβη των αγγείων συνίσταται κυρίως στην ενδοθηλιακή 

δυσλειτουργία και στην αγγειίτιδα των vasa vasorum. Εξ 

άλλου, πλήθος παραγόντων έχει ενοχοποιηθεί για την πρό-

κληση υπερπηκτικότητας.11 Κυριότεροι από αυτούς είναι η 

υπερδραστηριότητα των αιμοπεταλίων, η διαταραχή της 

ινωδόλυσης, οι ανεπάρκειες παραγόντων πήξης (πρωτεΐνες 

S, C και αντιθρομβίνη), καθώς και διάφοροι ενδοθηλιακοί 

παράγοντες όπως η αύξηση των επιπέδων του παράγοντα 

von Willebrand, της ενδοθηλίνης-1, του αγγειακού ενδο-

θηλιακού αυξητικού παράγοντα (VEGF) και του αναστολέα 

της οδού του ιστικού παράγοντα (TFPI) ή, αντίθετα, μείωση 

των επιπέδων του μονοξειδίου του αζώτου (ΝΟ) και της 

θρομβομοδουλίνης. Τέλος, στη νόσο Αδαμαντιάδη-Behçet 

αμφιλεγόμενος παραμένει ο ρόλος που διαδραματίζουν 

συνήθεις καταστάσεις θρομβοφιλίας, όπως η παρουσία 

αντιφωσφολιπιδικών αντισωμάτων, οι μεταλλάξεις του 

παράγοντα V Leiden και του γονιδίου της προθρομβίνης 

(G20210A) και η αύξηση των παραγόντων VIII και IX.

Ο έλεγχος στον οποίο υποβλήθηκε ο ασθενής δεν 

ανέδειξε την παρουσία θρομβοφιλικής διάθεσης, διαπι-

στώθηκε όμως ομοζυγωτία του πολυμορφισμού 677C T 

στο γονίδιο MTHFR, η οποία δυνητικά επάγει ήπια υπερο-

μοκυστεϊναιμία. Η υπερομοκυστεϊναιμία έχει προταθεί ότι 

αποτελεί ανεξάρτητο παράγοντα κινδύνου για θρόμβωση 

σε ασθενείς με νόσο Αδαμαντιάδη-Behçet.12,13 Ωστόσο, 

η μετάλλαξη στο γονίδιο MTHFR καθ’ αυτή δεν αποτελεί 

αίτιο φλεβικής θρόμβωσης εφ’ όσον δεν συνοδεύεται από 

υπερομοκυστεϊναιμία.14 Έτσι, η φυσιολογική τιμή οµοκυστε-

ΐνης στο συγκεκριμένο ασθενή καθιστά τη μετάλλαξη του 

MTHFR ως εργαστηριακό εύρημα χωρίς κλινική σημασία.

Η θεραπεία επί καρδιαγγειακής θρόμβωσης στη νόσο 

Αδαμαντιάδη-Behçet συνίσταται στη συνδυασμένη χορή-

γηση κορτικοειδών, ανοσοκατασταλτικών, αντιπηκτικών και 

αντιαιμοπεταλιακών φαρμάκων. Η θεραπεία προσαρμόζε-

ται ανάλογα με τις συνυπάρχουσες εντοπίσεις της νόσου. 

Επιφυλάξεις υπάρχουν για το είδος και τη διάρκεια της 

αντιθρομβωτικής αγωγής στους ασθενείς με πνευμονικά 

ανευρύσματα λόγω αυξημένου κινδύνου αιμορραγίας.9−11 Επί 

ενδοκαρδιακής θρόμβωσης, εξετάζεται η χειρουργική αντι-

μετώπιση όταν ο θρόμβος είναι εκτεταμένος ή υποτροπιάζει 

μετά από συντηρητική αγωγή, καθώς και όταν συνδέεται 

με εμφάνιση καρδιακής ανεπάρκειας.15 Στην περίπτωση 

του ασθενούς μας εφαρμόστηκε συνδυασμός χειρουργι-

κής αντιμετώπισης, ανοσοκατασταλτικής και αντιπηκτικής 

αγωγής. Η πλήρης λύση των θρόμβων επιτεύχθηκε σε 24 

μήνες, χωρίς να παρατηρηθούν επιπλοκές ή υποτροπές της 

νόσου στο δεκαετές διάστημα παρακολούθησης. Η πρώιμη 

διάγνωση και η κατάλληλη θεραπεία στo αγγειακό Behçet 

συνδέονται με ευνοϊκότερη πρόγνωση.

ABSTRACT

Superior vena cava syndrome and intracardiac thrombosis as early manifestations  

of Adamantiades-Behçet’s disease

D. STOIMENIS, C. SPYRIDONIDOU, N. PAPAIOANNOU

First Department of Internal Medicine, “G. Papanikolaou” General Hospital of Thessaloniki, Thessaloniki, Greece

Archives of Hellenic Medicine 2013, 30(1):79–84

The case is presented of superior vena cava syndrome (SVCS) and intracardiac thrombosis as the initial manifesta-

tions of Adamantiades-Behçet’s disease. A 32-year-old man was admitted to the department of internal medicine 

with progressive dyspnea, dizziness, headache and edema of the face and the neck. Computed tomography (CT) ini-

tially, and digital subtractive angiography showed extensive thrombosis in the superior vena cava and right subcla-

vian vein. Adamantiades-Behçet’s disease was diagnosed on the basis of clinical criteria, namely recurrent aphthous 

stomatitis, genital ulceration and episcleritis, with a positive pathergy test and identification of the HLA B51 allele. 

Conservative treatment was initiated with oral azathioprine, steroids and anticoagulant agents. Two months later, 

transesophageal echocardiogram revealed a sizeable pedunculated thrombus oscillating in the right atrial, which 

was removed surgically. The patient was discharged and was prescribed oral azathioprine, aspirin, acenocoumarol 

and corticosteroids with tapering dosage. Ten-year follow-up has been maintained, including echocardiography, CT 

angiography and magnetic resonance venography. Complete resolution of the thrombi was obtained in 2 years and 

no recurrence of the disease has been observed. Venous thrombosis represents the most frequent lesion of vascu-
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lo-Behçet’s disease, but SVCS and particularly intracardiac thrombosis are rare manifestations which usually appear 

late in the course of the disease.
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