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Γυναίκα, ηλικίας 48 ετών, προσήλθε λόγω ενσφήνωσης βλωμού
από 3ώρου, κατόπιν παραπομπής από ιδιώτη γαστρεντερολόγο,
ο οποίος επιχείρησε, χωρίς επιτυχία, διενέργεια
γαστροσκόπησης.

Εντονότατο οίδημα στο ανώτερο στόμιο της 
καρδιοοισοφαγικής συμβολής, που δεν επιτρέπει τη 

δίοδο του οργάνου.



Ατομικό αναμνηστικό

• Δυστροφική επιδερμόλυση

• Επανειλημμένα επεισόδια ενσφήνωσης βλωμών (ιδιαίτερα
κατά το τελευταίο έτος)

• Αναιμία



Κλινική εξέταση

Α.Π.: 127/77 mmHg, Σφύξεις: 78/min, SpO2: 98% χωρίς Ο2, θ:36,5 OC, 
ΗΚΓ: SR

 Επισκόπηση: Δερματικές βλάβες άνω και κάτω άκρων, απουσία 
ονύχων.

 Ακρόαση πνευμόνων: κ.φ.

 S1,S2: ρυθμικοί, ευκρινείς, χωρίς φυσήματα

 Κοιλία: μαλακή, ευπίεστη, ανώδυνη, με εντερικούς ήχους παρόντες

 Περιφερικές σφύξεις: ψηλαφητές

 Περιφερικοί λεμφαδένες: αψηλάφητοι

 Βλεννογόνος στοματικής κοιλότητας: έλκος



Ακτινογραφίες θώρακος και κοιλίας

Χωρίς ιδιαίτερα ευρήματαΚΘΔ: κ.φ., καλός αερισμός πνευμόνων



Εργαστηριακά ευρήματα

Γενική αίματος

WBC 9,800/μl

NE 74.8%

LY 15.4%

HCT 22.8 %

Hb 6.9 g/dl

MCV 52.1 fl

MCH 15.9 pg

PLT 338,000 /μl

Εξετάσεις πήξης

PT 11,6 sec

PTT 29,1 sec

INR 0.9 sec

Ινωδογόνο 243 mg/dl

Γενική ούρων

Ειδικό βάρος 1018

pH 6.0

Πυοσφαίρια 0-1

Ερυθρά 0-1



Εργαστηριακά ευρήματα

Βιοχημικές εξετάσεις

Urea 24 mg/dL Bil total 0.22 mg/dL

Cr 0.77 mg/dL Bil direct 0.12 mg/dL

SGOT 34 U/L K 3.8 mmol/L

SGPT 19 U/L Na 139 mmol/L

ALP 98 U/L Ca 9.1 mg/dL

γGT 62 U/L Protein total 7.2 g/dL

LDH 170 U/L Albumin 4.0 g/dL

Amylase 70 U/L Uric acid 6.7 mg/dL

Glu 119 mg/dL P 3.6 mg/dL

CPK 53 U/L CRP 3.17 mg/L



Κατά την εισαγωγή….

Έγινε αυτόματη απενσφήνωση του βλωμού

Την επόμενη ημέρα... 

Προσπάθεια για διενέργεια γαστροσκόπησης



Δυστροφική πομφολυγώδης επιδερμόλυση

• Πρόκειται για μια σπάνια, γενετική, δερματολογική ασθένεια που
χαρακτηρίζεται από φυσαλίδες-πομφόλυγες του δέρματος και των
βλεννογόνων, ως αποτέλεσμα της επαφής, και οι οποίες
επουλώνονται με ουλές.

• Προκαλείται από μεταλλάξεις στο COL7A1 γονίδιο που κωδικοποιεί
την άλφα-1 αλυσίδα του τύπου VII κολλαγόνου.

• Κληρονομείται με αυτοσωματικό κυρίαρχο (πιο κοινή και λιγότερο
σοβαρή μορφή) ή υπολειπόμενο τρόπο.



Επιπολασμός

10/million

8/million

32/million

49/million

10.1/million



Κλινική εικόνα

• Φυσαλίδες-πομφόλυγες στο δέρμα, ιδιαίτερα στα χέρια και τα
πόδια λόγω της τριβής

• Παραμόρφωση ή απώλεια ονυχων

• Πομφόλυγες εσωτερικών βλεννογόνων (των φωνητικών χορδών,
του οισοφάγου και ανώτερων αεραγωγών)

• Στένωση του οισοφάγου, της ουρήθρας και του πρωκτού, φίμωση

• Πάχυνση του δέρματος στις παλάμες και τα πέλματα των ποδιών

• Πομφόλυγες στο τριχωτό της κεφαλής, ουλές και απώλεια μαλλιών
(αλωπεκία)

• Λέπτυνση δέρματος (ατροφικές ουλές)

• Οδοντιατρικά προβλήματα, όπως η φθορά των δοντιών από κακή
ποιότητα σμάλτου

• Δυσκολία στην κατάποση (δυσφαγία)



Κλινική εικόνα



Επιπλοκές

• Μόλυνση: είναι συχνές οι βακτηριακές λοιμώξεις των βλαβών του
δέρματος

• Παραμορφώσεις: σε σοβαρές μορφές μπορεί να προκληθεί σύντηξη
των δακτύλων ή των ποδιών και ανώμαλη κάμψη των αρθρώσεων.

• Yποσιτισμός

• Αναιμία: λόγω δυσαπορρόφησης ή υποσιτισμού

• Αφυδάτωση: μεγάλες και «ανοιχτές» πομφόλυγες μπορεί να
προκαλέσουν απώλεια του σωματικών υγρών που οδηγεί σε σοβαρή
αφυδάτωση.

• Δυσκοιλιότητα: σε επώδυνες φυσαλίδες στην περιοχή του πρωκτού ή
σε μη επαρκή πρόσληψη υγρών ή φυτικών ινών, λόγω του υποσιτισμού.

• Οφθαλμικές διαταραχές: είναι συχνές οι φλεγμονές του
κερατοειδούς.

• Καρκίνος του δέρματος: καρκίνωμα πλακωδών κυττάρων.

• Θάνατος



Θεραπεία

Είναι συμπτωματική και αφορά την πρόληψη και αντιμετώπιση 
των μολύνσεων, καθώς και τον περιορισμό του άλγους.



Εργαστηριακός έλεγχος

Έλεγχος αναιμίας

Φερριτίνη 2.7 10-291 ng/mL

Φυλλικό 3.80 >5.38 ng/mL

Βιταμίνη Β12 451 211-911 pg
TSH = 1.69 mIU/L



CT τραχήλου-θώρακος-ΑΚΚΟ

• Μικρού μεγέθους λεμφαδένες στις υπογνάθιες χώρες, στην
πρόσθια σφαγιτιδική άλυσο ΑΡ, στην υπογενείδια χώρα.

• Χωρίς παθολογικά ευρήματα από τα απεικονιζόμενα τμήματα των
μεγάλων αγγείων του τραχήλου.

• Χωρίς παθολογικά ευρήματα από το πνευμονικό παρέγχυμα.

• Μικρή διάταση της τελικής μοίρας του οισοφάγου. Με μικρή
πάχυνση του τοιχώματος αυτού.

• Χολολιθίαση με κατά τόπους πάχυνση του τοιχώματος της
χοληδόχου κύστης.

• Ήπαρ, σπλήνας, πάγκρεας, νεφροί, επινεφρίδια: κ.φ.

• Αυξημένες διαστάσεις μήτρας και ανάδειξη θλάσης στα όρια
μήτρας με τράχηλο.

• Συλλογή υγρού στην κάτω κοιλία και στον χώρο του Douglas.



CT τραχήλου-θώρακος-ΑΚΚΟ

• Χορηγήθηκε στην ασθενή μικρή ποσότητα σκιαγραφικού
διαλύματος, χωρίς όμως να καταστεί δυνατή η σκιαγράφηση του
αυλού του οισοφάγου σε όλο το μήκος του.

• Χωρίς παθολογική συγκέντρωση διαλύματος στον
στοματοφάρυγγα και το μεγαλύτερο μέρος του οισοφάγου.

• Μικρή συγκέντρωση διαλύματος γαστρογραφίνης στον κατώτερο
οισοφάγο, πριν την γαστροοισοφαγική συμβολή.



CT τραχήλου-θώρακος-ΑΚΚΟ



Υπερηχογράφημα άνω και κάτω κοιλίας

• Χοληδόχος κύστη με πολλαπλή λιθίαση και ίζημα.

• Αύξηση διαστάσεων μήτρας με παρουσία υποηχοϊκής, ανάγγειας
περιοχής δ= 4.6x5 cm στα όρια με τον τράχηλο.

• Παρουσία υγρού στον Δουγλάσειο χώρο.



Οφθαλμολογική εκτίμηση 

• Πρόσθια μόρια: κ.φ.

• Βυθός: κ.φ.

• 10/10 sc (άμφω)

ΩΡΛ εκτίμηση 

•Έλκος στοματικής κοιλότητας

• Χωρίς αλλοιώσεις-βλάβες από την στοματική κοιλότητα

• Ώτα: κ.φ.



Υπερηχογράφημα καρδιάς



Ακτινοσκόπηση με βάριο

• Διέλευση βαρίου ευχερής δια του οισοφάγου και της
καρδιοισοφαγικής γωνίας.

• Οι ελλειμματικές εικόνες σε μια λήψη αποδίδονται σε αέρα.






