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ΣΧΕΤΙΚΑ ΜΕ ΤΗΝ ΔΙΕΘΝΗ ΟΜΟΣΠΟΝΔΙΑ 
ΘΑΛΑΣΣΑΙΜΙΑΣ (ΔΟΘ) 

Η Διεθνής Ομοσπονδία Θαλασσαιμίας (ΔΟΘ) είναι ένας  μη-κερδοσκοπικός, μη-
κυβερνητικός οργανισμός που ιδρύθηκε το 1987 από μια μικρή ομάδα ασθενών και 
γονέων που εκπροσωπούν κυρίως Εθνικούς Οργανισμούς Θαλασσαιμίας στην Κύπρο, 
την Ελλάδα, το Ηνωμένο Βασίλειο, τις ΗΠΑ και την Ιταλία - χώρες όπου η θαλασσαιμία 
αναγνωρίστηκε για πρώτη φορά ως ένα σημαντικό ζήτημα δημόσιας υγείας και 
όπου τα πρώτα προγράμματα για τον έλεγχο της, συμπεριλαμβανομένων αυτών της 
πρόληψης και της κλινικής διαχείρισης είχαν αρχικά εφαρμοστεί με επιτυχία. Η ΔΟΘ 
λειτουργεί πάνω σε επίσημη σχέση με τον Παγκόσμιο Οργανισμό Υγείας (ΠΟΥ) από 
το 1996 και με μια σειρά άλλων επίσημων φορέων υγείας και οργανώσεων ασθενών 
(www.thalassaemia.org.cy) 

ΑΠΟΣΤΟΛΗ 
Η ανάπτυξη και υιοθέτηση Εθνικών Προγραμμάτων Ελέγχου, συμπεριλαμβανομένων των 
δύο πυλώνων, αυτών της πρόληψης και της διαχείρισης σε κάθε επηρεαζόμενη χώρα. 

ΟΡΑΜΑ
Εγκατάσταση ίσης πρόσβασης σε ποιοτική υγειονομική και κοινωνική περίθαλψη για 
όλους τους ασθενείς με θαλασσαιμία, όπου αυτοί και αν βρίσκονται. 

ΣΤΟΧΟΙ 
Οι στόχοι της Ομοσπονδίας στην αποτελεσματική αντιμετώπιση των αναγκών της παγκόσμιας  
οικογένειας της θαλασσαιμίας έχουν από την ίδρυσή της παραμείνει οι  ίδιοι και είναι: 

•	 Η δημιουργία των νέων και η προώθηση των υφιστάμενων Εθνικών Οργανισμών 
	 Ασθενών /Γονέων 
•	 Η ενθάρρυνση, παρότρυνση και υποστήριξη μελετών και έρευνας για την περαιτέρω 
	 βελτίωση των στρατηγικών πρόληψης, κλινικής φροντίδας και για την επίτευξη της 
	 πολυαναμενόμενης τελικής θεραπείας και 
•	 Την επέκταση και διάχυση της γνώσης και της εμπειρίας που αποκτήθηκε από τις 
	 χώρες με πετυχημένα προγράμματα ελέγχου σε όσους έχουν ανάγκη. 

ΜΕΧΡΙ ΣΗΜΕΡΑ
Η ΔΟΘ έχει αναπτυχθεί σε μια ομοσπονδία - ομπρέλα με 117 οργανώσεις μέλη, από 
58 χώρες του κόσμου, διασφαλίζοντας τα δικαιώματα των ασθενών με τις παθήσεις 
αυτές, για ποιοτική υγειονομική και κοινωνική περίθαλψη. 

“Η ΕΝΟΤΗΤΑ ΕΙΝΑΙ Η ΙΣΧΥΣ ΜΑΣ” 
Το εκπαιδευτικό της πρόγραμμα, το οποίο επικεντρώνεται στις ανάγκες των ασθενών / γονέων, 
των επαγγελματιών υγείας και την ιατρική κοινότητα στο σύνολό της, ήταν, και εξακολουθεί 
να είναι, μεταξύ των ισχυρότερων εργαλείων της για την επίτευξη των στόχων της. 



Η ΔΟΘ από το 1990 έχει διοργανώσει 60 εθνικά / τοπικά, 6 περιφερειακά εργαστήρια 
και 14 διεθνή συνέδρια και έχει ετοιμάσει, δημοσιεύσει, μεταφράσει και διανέμει 
δωρεάν πάνω από 15 βιβλία μέχρι σήμερα σε περισσότερες από 50 χώρες σε όλο τον 
κόσμο.

“Η ΓΝΩΣΗ ΕΙΝΑΙ Η ΔΥΝΑΜΗ ΜΑΣ”
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ΠΡΟΛΟΓΟΣ
ΑΠΟ ΤΟΝ ΠΡΟΕΔΡΟ ΚΑΙ ΤΗΝ ΕΚΤΕΛΕΣΤΙΚΗ ΔΙΕΥΘΥΝΤΡΙΑ
ΤΗΣ ΔΙΕΘΝΟΥΣ ΟΜΟΣΠΟΝΔΙΑΣ ΘΑΛΑΣΣΑΙΜΙΑΣ (Δ.Ο.Θ)

Η Διεθνής Ομοσπονδία Θαλασσαιμίας (Δ.Ο.Θ.) είναι αφοσιωμένη στο να διασφαλίζει 
ότι οι ασθενείς οπουδήποτε και αν βρίσκονται έχουν δυνατότητα πρόσβασης σε 
ποιοτική ιατρική περίθαλψη. Εστιάζοντας στο ρόλο της νοσηλεύτριας στη φροντίδα 
των ασθενών με αιμοσφαιρινοπάθειες, υπάρχει η ελπίδα πως αυτός ο Οδηγός θα 
παίξει ένα ρόλο κλειδί στην επίτευξη αυτού του στόχου.

Αυτό το βιβλίο είναι το πρώτο αυτού του είδους που εκδίδεται από τη Δ.Ο.Θ., και 
είμαστε βαθιά υποχρεωμένοι στην ομάδα ειδικών νοσηλευτριών που το συνέγραψε. 
Έχουν επιδείξει εξαιρετική αφοσίωση και γενναιότητα πνεύματος, μοιράζοντας 
πολύτιμη γνώση και εμπειρία ώστε να ολοκληρωθεί ένα απαιτητικό και χρονοβόρο 
εγχείρημα. Είμαστε βέβαιοι πως η δουλειά τους θα είναι εξαιρετικά ωφέλιμη για 
τις άλλες νοσηλεύτριες, ιδιαίτερα αυτές στις αναπτυσσόμενες χώρες όπου οι 
αιμοσφαιρινοπάθειες έχουν μεγαλύτερο επιπολασμό, και όπου οι υποδομές και 
υπηρεσίες υγείας για τις χρόνιες νόσους, συμπεριλαμβανομένης της νοσηλευτικής 
φροντίδας, βρίσκονται σε επιτακτική ανάγκη ενίσχυσης και μεταρρυθμίσεων. 
Γνωρίζουμε επίσης πως οι εξελίξεις στην ιατρική και την επιστήμη τρέχουν και 
κάποιες από τις πληροφορίες που περιέχονται σε αυτό το βιβλίο μπορεί να χρειαστούν 
επικαιροποίηση. Η Δ.Ο.Θ. δεσμεύεται να το κάνει αυτό τακτικά και όντως η διαρκής 
συνεργασία των ειδικών νοσηλευτριών συμπεριλαμβανομένων των συγγραφέων 
αυτού του βιβλίου είναι ανεκτίμητη.

Η νοσηλεύτρια παίζει ένα κρίσιμο ρόλο σε κάθε ομάδα επαγγελματιών υγείας που 
εμπλέκεται στη φροντίδα ασθενών με χρόνιες νόσους συμπεριλαμβανομένων των 
αιμοσφαιρινοπαθειών όπως η θαλασσαιμία και η δρεπανοκυτταρική νόσος. Αυτές είναι 
εξαιρετικά απαιτητικές νόσοι οι οποίες είναι μοιραίες εάν αφεθούν δίχως θεραπεία. 
Όμως, μέσω του διαμοιρασμού ειδικών γνώσεων σχετικά με την πρόληψη και τη 
θεραπεία τους, αυτές οι καταστάσεις μπορούν να διαχειρισθούν αποτελεσματικά.

Η Δ.Ο.Θ. δίνει μεγάλη σημασία στη νοσηλευτική ως ένα πολύτιμο κομμάτι της 
φροντίδας του ασθενούς πολύ πέρα από το ιατρικό συστατικό. Ελπίζουμε πως αυτός 
ο Οδηγός θα βοηθήσει και θα κινητοποιήσει περισσότερες νοσηλεύτριες ανά τον 
κόσμο ώστε να αναμιχθούν ενεργά στη φροντίδα των ασθενών με αυτή την ομάδα 
ασθενειών.

Οι συγγραφείς θεωρούν ευπρόσδεκτα οποιαδήποτε σχόλια, προτάσεις ή ιδέες, με το 
όραμα της περαιτέρω βελτίωσης της φροντίδας των αιμοσφαιρινοπαθειών.

Πάνος Εγγλέζος, Πρόεδρος, Διεθνής Ομοσπονδία Θαλασσαιμίας
Ανδρούλλα Ελευθερίου, PhD, Εκτελεστική Διευθύντρια, Διεθνής Ομοσπονδία 
Θαλασσαιμίας
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ΠΡΟΛΟΓΟΣ
ΑΠΟ ΤΟΝ ΠΡΟΕΔΡΟ ΚΑΙ ΤΗΝ ΕΚΤΕΛΕΣΤΙΚΗ ΔΙΕΥΘΥΝΤΡΙΑ
ΤΗΣ ΔΙΕΘΝΟΥΣ ΟΜΟΣΠΟΝΔΙΑΣ ΘΑΛΑΣΣΑΙΜΙΑΣ (Δ.Ο.Θ)

ΠΡΟΛΟΓΟΣ
ΑΠΟ ΤΗΝ EDITH AIMIUWU

Η νοσηλεύτρια παίζει ένα ζωτικό ρόλο στη φροντίδα ασθενών με δρεπανοκυτταρική 
νόσο και θαλασσαιμία. Δεν υπάρχει σχεδόν καμία παρέμβαση, θεραπεία ή πρόγραμμα 
φροντίδας όπου η νοσηλεύτρια δεν παίζει ένα σημαντικό ρόλο. Είναι συνεπώς 
μεγάλης σημασίας η ύπαρξη νοσηλευτικής υπηρεσίας που να είναι ενσωματωμένη, 
αναπόσπαστη και κατάλληλη για τους ασθενείς τόσο σε έκτακτη περίσταση όσο 
και στο πλαίσιο της κοινότητας, ανεξάρτητα με το σημείο του πλανήτη στο οποίο 
βρίσκονται.

Αυτό το βιβλίο είναι το πρώτο στο είδος του – κατευθυντήριες οδηγίες για τη 
φροντίδα των ασθενών με δρεπανοκυτταρική νόσο ή θαλασσαιμία, γραμμένες 
από νοσηλεύτριες για νοσηλεύτριες. Οι πληροφορίες που παρέχονται εδώ έχουν 
συλλεχθεί προσεκτικά από εξειδικευμένες νοσηλεύτριες με εμπειρία στη φροντίδα 
ασθενών με αιμοσφαιρινοπάθειες, συμπεριλαμβανομένων της μετάγγισης αίματος, 
της υπερφόρτωσης σιδήρου, του ελέγχου, της διαχείρισης του άλγους και της 
συμβουλευτικής υπηρεσίας. Ο σκοπός αυτού του βιβλίου είναι να βοηθήσει τις 
απανταχού νοσηλεύτριες να εξασφαλίσουν την παροχή ποιοτικής φροντίδας για 
όλους τους ασθενείς με δρεπανοκυτταρική νόσο ή θαλασσαιμία.

Αυτές οι κατευθυντήριες οδηγίες έχουν παραχθεί υπό την αιγίδα της Διεθνούς 
Ομοσπονδίας Θαλασσαιμίας (Δ.Ο.Θ.), που εργάζεται για να προάγει την 
ευαισθητοποίηση της κοινής γνώμης σχετικά με τις αιμοσφαιρινοπάθειες, ιδιαίτερα 
τη θαλασσαιμία, και για να δώσει έμφαση στις απόψεις των ασθενών και των 
οικογενειών τους. Στόχος της Δ.Ο.Θ. είναι να διασφαλίσει ίσα δικαιώματα όλων των 
ασθενών απανταχού σε υψηλού επιπέδου φροντίδα, μέσω της διάδοσης της γνώσης, 
της εμπειρίας και της τεχνογνωσίας που αποκτώνται από χώρες με επιτυχημένα 
προγράμματα ελέγχου και θεραπείας σε περιοχές όπου χρειάζονται βελτιώσεις.

Οι αιμοσφαιρινοπάθειες όπως η δρεπανοκυτταρική νόσος και η θαλασσαιμία 
επηρεάζουν τις ζωές των ασθενών και τις ζωές των οικογενειών τους με 
διαφορετικούς τρόπους. Επιπροσθέτως των σωματικών συμπτωμάτων, πρέπει να 
αντιμετωπίσουν συναισθήματα ανησυχίας, ενοχής και φόβου για το άγνωστο. Οι 
νοσηλεύτριες παίζουν ένα ζωτικό ρόλο στη βοήθεια προς τους ασθενείς και τις 
οικογένειές τους ώστε να διαχειριστούν όλες αυτές τις πτυχές της νόσου.

Οι νοσηλεύτριες είναι επίσης απαραίτητες για να βοηθούν τους ασθενείς να γίνουν 
ειδικοί όσον αφορά την κατάστασή τους, να διδάσκουν αποτελεσματικές τεχνικές 
αυτοδιαχείρισης, πρόληψης των επιπλοκών και για τη μετάβαση των παιδιατρικών 
ασθενών στην ομάδα επαγγελματιών υγείας που παρακολουθούν τους ενήλικες, 
καθώς και για τη γενετική συμβουλευτική.
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Έχω την πεποίθηση πως αυτές οι κατευθυντήριες οδηγίες θα βοηθήσουν τις 
νοσηλεύτριες σε όλο τον κόσμο στην παροχή ασφαλών και αποτελεσματικών 
υπηρεσιών στους ασθενείς με δρεπανοκυτταρική νόσο και θαλασσαιμία, δίνοντας 
τη δυνατότητα στις νοσηλεύτριες να αξιοποιήσουν στο έπακρο τις μοναδικές 
δεξιότητες και ικανότητές τους όσον αφορά τη φροντίδα των ασθενών

ΠΡΟΛΟΓΟΣ
ΑΠΟ ΤΗΝ ΠΑΝΑΓΙΩΤΑ ΠΑΝΑΓΙΩΤΟΥ 

Η παροχή φροντίδας υψηλής ποιότητας στους πάσχοντες από θαλασσαιμία και 
δρεπανοκυτταρική νόσο έχει μεγάλη σημασία και αξία, τόσο για τους ασθενείς όσο 
και για τις οικογένειές τους.

Αυτό το βιβλίο δίνει όλες τις απαραίτητες πληροφορίες σχετικά με τη νόσο, τη 
θεραπεία και τις κατευθυντήριες οδηγίες φροντίδας, και έτσι θα βελτιώσει την 
ικανότητα των νοσηλευτριών σε όλες τις χώρες να παρέχουν την υψηλού επιπέδου 
νοσηλευτική φροντίδα που απαιτείται.

Νοσηλεύτρια S.R.N. SCM BA Cuvationis Nursing Education and Nursing Administration

ΠΡΟΛΟΓΟΣ
ΑΠΟ ΤΗΝ ALDINE THOMAS

Η δρεπανοκυτταρική νόσος και η θαλασσαιμία είναι αυτοσωματικές υπολειπόμενες 
διαταραχές που επηρεάζουν άτομα από πολλά μέρη του κόσμου. Όμως, η ποιότητα 
της φροντίδας που λαμβάνουν οι ασθενείς σε μεγάλο βαθμό καθορίζεται από το 
επίπεδο οικονομικής ανάπτυξης της χώρας στην οποία ζουν. Μέσω της διάδοσης της 
γνώσης σχετικά με τη διαχείριση και την πρόληψη της δρεπανοκυτταρικής νόσου και 
της θαλασσαιμίας, αυτές οι κατευθυντήριες οδηγίες για νοσηλεύτριες σκοπεύουν 
να διασφαλίσουν πως οι ασθενείς οπουδήποτε θα λαμβάνουν τη βέλτιστη δυνατή 
θεραπεία.

Αυτές οι κατευθυντήριες οδηγίες είναι το αποτέλεσμα μιας πρωτοβουλίας της 
Διεθνούς Ομοσπονδίας Θαλασσαιμίας (Δ.Ο.Θ.). Το εγχείρημα ξεκίνησε με μία 
συνάντηση επτά εξειδικευμένων νοσηλευτών από το Λίβανο, την Κύπρο και την 
Αγγλία το Φεβρουάριο του 2011, για μια συνεδρία καταιγισμού ιδεών όσον αφορά 
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το περίγραμμα του είδους των πληροφοριών που θα βοηθούσε μία «πρωτάρα» 
νοσηλεύτρια στη φροντίδα ενός ασθενούς με αιμοσφαιρινοπάθεια.

Η ανάθεση των θεμάτων έγινε με τη βοήθεια της Δρος Ανδρούλλας Ελευθερίου και 
του Δρος Μιχαήλ Αγκαστινιώτη.

Η Therese Khairallah, που εργάζεται στο Κέντρο Χρόνιας Φροντίδας στον Λίβανο, 
έγραψε την επισκόπηση της θαλασσαιμίας, συμπεριλαμβανομένων του ορισμού, των 
συμπτωμάτων και των μορφών, και της γενικής διαχείρισης και των επιπλοκών της 
νόσου.

Στη Najat Ajami, που επίσης εργάζεται στο Κέντρο Χρόνιας Φροντίδας στον Λίβανο, 
ανατέθηκε μία συζήτηση σχετικά με τη φροντίδα του έφηβου ασθενούς – μια 
ιδιαίτερα δύσκολη περίοδος για τους ασθενείς, που πρέπει να ακολουθήσουν ένα 
σχήμα τακτικών μεταγγίσεων και φαρμακευτικής αγωγής που τους διαχωρίζει από 
τους συνομηλίκους τους σε μια ηλικία όπου όλοι διακατέχονται από το φόβο της 
διαφορετικότητας. Η εφηβεία είναι επίσης το διάστημα όπου ο ασθενής μεταφέρεται 
από μία γνώριμη ομάδα επαγγελματιών υγείας που παρέχει φροντίδα σε παιδιά σε 
υπηρεσίες για ενηλίκους.

Η Therese και η Najat εργάστηκαν μαζί στις εξετάσεις ρουτίνας για τη θαλασσαιμία, 
συμπεριλαμβανομένων των εξετάσεων αίματος, και εξειδικευμένων εξετάσεων 
συμπεριλαμβανομένης της T2*.

Η Αντωνία Γεωργίου εργάζεται στο Κέντρο Θαλασσαιμίας Κύπρου, και ήταν υπεύθυνη 
για τη συγγραφή του ρόλου της νοσηλεύτριας στη διαχείριση ενός ατόμου με 
θαλασσαιμία, συμπεριλαμβανομένης της κοινωνικής και ψυχολογικής υποστήριξης – 
ένα σημαντικό μέσο ώστε να διασφαλιστεί πως ο ασθενής θα είναι ικανός να εκφράσει 
θέματα που τον αφορούν, βοηθώντας έτσι στη μείωση του κινδύνου ανάπτυξης 
χαμηλής αυτοεκτίμησης και κατάθλιψης. Η Χριστίνα Παπαδοπούλου εργάζεται 
επίσης στο Κέντρο Θαλασσαιμίας Κύπρου, και έγραψε το κομμάτι της αποσιδήρωσης, 
καταγράφοντας τους τρεις τύπους θεραπείας αποσιδήρωσης που είναι διαθέσιμοι 
επί του παρόντος, πως χρησιμοποιούνται, παρενέργειες και παρατηρήσεις.

Η Χριστίνα και η Αντωνία επίσης συνέγραψαν το κομμάτι του ελέγχου των λοιμώξεων, 
συμπεριλαμβανομένων του HIV και της ηπατίτιδας C.

Ο Nasser Roheemun εργάζεται ως Ειδικός Νοσηλευτής της Κοινότητας στο George 
Marsh Centre στο Βόρειο Λονδίνο. Έγραψε το κομμάτι σχετικά με τη γενετική 
συμβουλευτική, συμπεριλαμβανομένης της προεμφυτευτικής διάγνωσης, και της 
υποστήριξης για οικογένειες με ένα προσβεβλημένο παιδί. Έγραψε επίσης σχετικά 
με την υδροξυκαρβαμίδη (υδροξυουρία), περιγράφοντας τι είναι και πως χορηγείται, 
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καθώς και παρακολούθηση και συμβουλές. Η Elizabeth Aimiuwu είναι μια Ειδική 
Νοσηλεύτρια Παιδιατρικής για τις Αιμοσφαιρινοπάθειες στο Whittington Hospital 
του Λονδίνου. Ήταν υπεύθυνη για το κομμάτι σχετικά με τη μετάγγιση αίματος 
στη δρεπανοκυτταρική νόσο και τη θαλασσαιμία, συμπεριλαμβανομένων των 
αφαιμαξομεταγγίσεων και πληροφοριών σχετικά με τις ομάδες αίματος, αντιδράσεις 
και παρακολούθηση.

Η Aldine Thomas, Ειδική Κλινική Νοσηλεύτρια για τις Αιμοσφαιρινοπάθειες (Ενηλίκων) 
στο Royal London Hospital (τμήμα του Barts and The London NHS Trust) έγραψε σχετικά 
με τη δρεπανοκυτταρική νόσο, συμπεριλαμβανομένων μιας επισκόπησης της νόσου 
και λεπτομερειών σχετικά με τον έλεγχο, τις εξετάσεις, τις παρενέργειες και τις 
επιπλοκές στα όργανα και τα συστήματα του οργανισμού.
Αυτό το βιβλίο διατίθεται για χρήση από νοσηλεύτριες που φροντίζουν άτομα 
με δρεπανοκυτταρική νόσο και θαλασσαιμία, συμπεριλαμβανομένου του ρόλου 
της υποστήριξης της ομάδας στόχου και των οικογενειών τους. Ελπίζω να είναι 
επιβοηθητικό.

Βιογραφικά σημειώματα

Επιμέλεια Ελληνικής μετάφρασης και απόδοση του βιβλίου: Γεώργιος Καλτσούνης, 
Ιατρός Βιοπαθολόγος

Ο Γεώργιος Καλτσούνης γεννήθηκε στην Κοζάνη το 1984. Φοίτησε στο Τμήμα Ιατρικής 
της Σχολής Επιστημών Υγείας του Αριστοτελείου Πανεπιστημίου Θεσσαλονίκης, 
από όπου αποφοίτησε το 2007 με το πτυχίο της Ιατρικής. Ειδικεύτηκε στην Ιατρική 
Βιοπαθολογία στο Γενικό Νοσοκομείο Θεσσαλονίκης «Παπαγεωργίου» (2008-2013), 
όπου εκπαιδεύτηκε στους τομείς της Βιοχημείας, της Μικροβιολογίας, της Ιολογίας, 
της Ανοσολογίας, της εργαστηριακής Αιματολογίας-Αιμοδοσίας και της Παθολογίας.
Συμμετείχε σε ανακοινώσεις σε 2 διεθνή και 3 τοπικά συνέδρια, καθώς και σε 
2 δημοσιεύσεις σε Ιατρικά περιοδικά της Ελλάδος και του εξωτερικού. Έχει 
παρακολουθήσει 2 Διεθνή Συνέδρια Θαλασσαιμίας και Αιμοσφαιρινοπαθειών και 
2 Πανευρωπαϊκά Συνέδρια Αιμοσφαιρινοπαθειών, όπως επίσης και 7 Πανελλήνια 
Συνέδρια/Εκδηλώσεις για τη Θαλασσαιμία.

Αναθεώρηση Ελληνικής μετάφρασης: Δρ. Άννα Κιουμή, Διευθύντρια Αιματολογικού 
Τμήματος, Γενικό Νοσοκομείο Θεσσαλονίκης «Παπαγεωργίου»

Η Άννα Κιουμή φοίτησε στο Τμήμα Ιατρικής της Σχολής Επιστημών Υγείας 
του Πανεπιστημίου Ιωαννίνων, από όπου αποφοίτησε το 1985 με το πτυχίο της 
Ιατρικής. Ειδικεύτηκε στην Παθολογία στη Β΄ Παθολογική Κλινική του Γενικού 
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Νοσοκομείου Θεσσαλονίκης «Γ. Παπανικολάου» (1986-1988) και στην Αιματολογία 
στην Α΄ Παθολογική Κλινική του Α.Π.Θ. στο Πανεπιστημιακό Γενικό Νοσοκομείο 
Θεσσαλονίκης «ΑΧΕΠΑ» (1989-1994) και στη Μονάδα Μεσογειακής Αναιμίας 
του ίδιου Νοσοκομείου. Έχει εργαστεί ως Επιμελήτρια Αιματολόγος στο Ε.Σ.Υ. 
στην Υπηρεσία Αιμοδοσίας του Γενικού Νοσοκομείου Βεροίας και στην Υπηρεσία 
Αιμοδοσίας του Θεαγενείου Αντικαρκινικού Νοσοκομείου Θεσσαλονίκης, και 
εν συνεχεία στο Αιματολογικό Τμήμα του Γενικού Νοσοκομείου Θεσσαλονίκης 
«Παπαγεωργίου» του οποίου είναι Αναπληρώτρια Συντονίστρια Διευθύντρια από 
το 2012. Το 2004 ολοκλήρωσε τη διδακτορική διατριβή της με θέμα “Επιπολασμός 
και μορφές της Κληρονομικής Αιμοχρωμάτωσης σε ομάδες ελληνικού πληθυσμού” 
στο Αριστοτέλειο Πανεπιστήμιο Θεσσαλονίκης. Έχει συμμετάσχει σε ερευνητικό 
πρόγραμμα της Οδοντιατρικής Σχολής του Α.Π.Θ. σε συνεργασία με τη Μονάδα 
Μεσογειακής Αναιμίας του Νοσοκομείου ΑΧΕΠΑ σχετικά με τους ενήλικες ασθενείς 
με αιμοσφαιρινοπάθειες.

Συμμετείχε σε ανακοινώσεις σε 25 διεθνή και 52 τοπικά συνέδρια, καθώς και σε 12 
δημοσιεύσεις σε διεθνή Ιατρικά περιοδικά και 2 δημοσιεύσεις σε Ιατρικά περιοδικά 
της Ελλάδος. Είναι μέλος της Ελληνικής Αιματολογικής Εταιρείας.
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ΚΕΦΑΛΑΙΟ 1
ΕΙΣΑΓΩΓΗ

Ο ΡΟΛΟΣ ΤΗΣ ΝΟΣΗΛΕΥΤΡΙΑΣ
Ο ρόλος της νοσηλεύτριας είναι κρίσιμος στην αντιμετώπιση χρόνιων παθήσεων 
όπως η θαλασσαιμία ή η δρεπανοκυτταρική νόσος. Μία από τις πιο σημαντικές πτυχές 
αυτού του ρόλου είναι η υποστήριξη των ασθενών στην ανάληψη ενεργού ρόλου 
στην φροντίδα του εαυτού τους.

Η νοσηλεύτρια έχει συχνή, ακόμη και καθημερινή, επαφή με τον ασθενή κατά τη 
διάρκεια πολλών ετών. Συνεπώς, η νοσηλεύτρια απολαμβάνει μιας ιδιαίτερα στενής 
σχέσης με τον ασθενή και γι αυτό συμβάλλει σημαντικά στην εκπαίδευση του ασθενή 
να φροντίζει τον εαυτό του.

Στα πλαίσια της φροντίδας χρόνιων πασχόντων, η νοσηλεύτρια πρέπει διαρκώς να 
αναπτύσσει τις γνώσεις της όσο αφορά την κατάσταση που διαχειρίζεται ως μέλος 
μιας ομάδας επαγγελματιών υγείας. Η νοσηλεύτρια πρέπει να είναι βαθύς γνώστης 
των εμπλεκόμενων νοσηλευτικών διαδικασιών.

Παρόλα αυτά, η νοσηλευτική είναι ένα συναισθηματικό και διανοητικό εγχείρημα που 
απαιτεί φυσική και ειλικρινή δέσμευση για την κάλυψη των αναγκών του ασθενούς, 
όχι μόνο όσον αφορά στην ιατρική φροντίδα αλλά και στην ψυχολογική τους ευεξία.

ΕΠΙΚΟΙΝΩΝΙΑ

Η νοσηλεύτρια πρέπει να μάθει τις κοινωνικές δεξιότητες της επικοινωνίας που 
απαιτεί η καθημερινή επαφή με τους ασθενείς.

Η νοσηλεύτρια είναι το πρώτο μέλος μιας ομάδας επαγγελματιών υγείας που ο 
ασθενής, επισκεπτόμενος μια μονάδα αιμοσφαιρινοπαθειών, θα συναντήσει, θα 
μιλήσει και θα εμπιστευτεί. Κάθε ασθενής έχει ανησυχίες σχετικά με την κατάσταση 
του και τη θεραπεία της, οι οποίες του προκαλούν συναισθήματα άγχους, φόβου, 
αβεβαιότητας, απελπισίας και κατάθλιψης. Παρόλα αυτά, συχνά διστάζει να τα 
συζητήσει αυτά με το γιατρό, τον οποίο μπορεί να θεωρεί «πολυάσχολο» και ότι «δεν 
πρέπει να τον ενοχλήσει». Σε αυτές τις καταστάσεις, ο ασθενής θα στραφεί στη 
νοσηλεύτρια- ένα άτομο που θεωρεί ότι δείχνει κατανόηση και φιλικότητα.

Η νοσηλεύτρια πρέπει να προσφέρει στον ασθενή την προσοχή της και να είναι 
ευαίσθητη σε «κρυμμένα» μηνύματα. Οι ασθενείς μπορεί να εκφράζουν τα 
συναισθήματά τους με μη-λεκτικό τρόπο, καθώς και μέσω ελεύθερης έκφρασης και 
ερωτήσεων. Η νοσηλεύτρια πρέπει να είναι ένας καλός ακροατής, ακόμη και αν δεν 
έχει πάντα κάποια έτοιμη απάντηση.
Το να είναι «πολύ απασχολημένη» μπορεί να είναι μια δικαιολογία με σκοπό την 
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αποφυγή: η νοσηλεύτρια πρέπει να βρίσκει χρόνο για τον ασθενή, κατά το δυνατόν. 
Η αποφυγή είναι συχνή μεταξύ των επαγγελματιών υγείας, συμπεριλαμβανομένων 
των γιατρών, οι οποίοι νιώθουν άβολα με το να διαχειρίζονται τα συναισθηματικά 
σκαμπανεβάσματα των ασθενών.

Η ενσυναίσθηση και ευαισθησία της νοσηλεύτριας είναι ένα βασικό στοιχείο στη 
φροντίδα των ασθενών με χρόνια νοσήματα. Οι ασθενείς περνούν πολλές ώρες σε 
ένα θάλαμο ή ένα κέντρο ημερήσιας φροντίδας, περιμένοντας τις μονάδες αίματος 
να παραδοθούν από την αιμοδοσία, να μεταγγιστούν, να τους γίνει φλεβοκέντηση 
- στιγμές όπου μπορεί να έχουν κάτι να συζητήσουν, ή ίσως να θέλουν απλά να 
συνομιλήσουν. Η νοσηλεύτρια είναι αυτή που θα τους ακούσει και θα απαντήσει.

ΥΠΟΣΤΗΡΙΞΗ
Ο ρόλος της νοσηλεύτριας είναι να δίνει στον ασθενή χρόνο να εκφράζει 
συναισθήματα και φόβους – να «βρίσκεται εκεί» για τον ασθενή, να υποστηρίζει και 
να ενθαρρύνει, να καθησυχάζει και να ηρεμεί. Οι ασθενείς με αιμοσφαιρινοπάθειες 
έχουν μια ισόβια εμπειρία δεινών, τόσο σωματικών όσο και συναισθηματικών. 
Ο πόνος και η αβεβαιότητα για το τι μπορεί να φέρει το αύριο προκαλούν χρόνια 
ανησυχία και δυσφορία, που συχνά δεν εκφράζονται άμεσα. Το βασικό στοιχείο της 
φροντίδας που παρέχεται από τη νοσηλεύτρια είναι το να κάνει τον ασθενή ικανό να 
συμβιβαστεί με τα προβλήματα και τις απογοητεύσεις που δημιουργεί η ασθένεια.

Το ψυχοκοινωνικό συστατικό της νοσηλευτικής δεν είναι ένα εύκολο έργο, απαιτεί 
ευφυΐα και επίγνωση της συμπεριφοράς του ασθενούς, σε συνδυασμό με μια στάση 
ενδιαφέροντος. Κάθε ασθενής είναι ένα άτομο με μοναδικό χαρακτήρα. Ο καθένας 
θα έχει αναπτύξει μηχανισμούς αντιμετώπισης της κατάστασής του, κάποιοι από τους 
οποίους μπορεί να μην είναι πάντα βοηθητικοί. Το αναπτυξιακό στάδιο του ασθενούς 
είναι σημαντικό, με διαφορετικά θέματα να ανακύπτουν καθώς το άτομο ωριμάζει, 
ιδίως κατά τη διάρκεια της εφηβείας. Η νοσηλεύτρια πρέπει να λάβει υπόψιν όλους 
αυτούς τους παράγοντες όταν καθησυχάζει έναν ανήσυχο ασθενή.
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ΣΥΜΠΕΡΙΦΟΡΑ ΤΗΣ ΝΟΣΗΛΕΥΤΡΙΑΣ
Η νοσηλεύτρια πρέπει να επιδεικνύει ενσυναίσθηση και ευαισθησία, αλλά πρέπει 
επίσης να γνωρίζει τους περιορισμούς της και να θέτει όρια στην αλληλεπίδρασή 
της με τους ασθενείς. Απαιτεί μεγάλη δύναμη χαρακτήρα να παραμείνει κανείς 
υποστηρικτικός σε ένα πιεστικό περιβάλλον, όπου η ενσυναίσθηση πρέπει να 
ισοσταθμίζεται με αντικειμενικότητα.

Η συμπεριφορά της νοσηλεύτριας στέλνει ένα μήνυμα στους ασθενείς. Το να 
φαίνεται όσο το δυνατόν χαρούμενη θα κάνει τη νοσηλεύτρια πιο προσεγγίσιμη και 
μπορεί να αποτελεί πλεονέκτημα στην κλινική πράξη, λαμβάνοντας υπόψιν ότι κάθε 
πράξη ή συμπεριφορά μπορεί να παρερμηνευθεί από έναν ανήσυχο ασθενή.

Όπως οι ασθενείς διαφέρουν στη στάση τους, το ίδιο συμβαίνει και με τις νοσηλεύτριες. 
Και όπως οι ασθενείς παρερμηνεύουν τη συμπεριφορά της νοσηλεύτριας, έτσι και οι 
νοσηλεύτριες παρερμηνεύουν τη συμπεριφορά των ασθενών. Μία παγίδα στην οποία 
μπορεί να πέσει η νοσηλεύτρια είναι να κάνει διακρίσεις μεταξύ των ασθενών που είναι 
«συνεργάσιμοι» και αυτών που «δεν είναι». Η νοσηλεύτρια πρέπει να γνωρίζει πως 
όταν οι ασθενείς παραπονούνται ή ρίχνουν φταίξιμο, καταφεύγουν σε μηχανισμούς 
αντιμετώπισης, οι οποίοι πρέπει να αναγνωρίζονται και να μη λαμβάνονται προσωπικά 
ή να θεωρούνται προσβλητικοί.

Ανησυχητικά γεγονότα αποτελούν σημάδια για διάλογο. Μπορεί επίσης να απαιτούν 
την μεσολάβηση άλλων μελών της διεπιστημονικής ομάδας που παρέχει φροντίδα 
στον ασθενή, συμπεριλαμβανομένου ψυχολόγου ή κοινωνικού λειτουργού. Η 
διάθεση ενός ασθενούς με χρόνιο νόσημα μπορεί να μεταβληθεί πολύ εύκολα, ειδικά 
με την εμφάνιση μιας νέας επιπλοκής στην οποία ο ασθενής πρέπει να προσαρμοστεί, 
ή επιπρόσθετης θεραπείας την οποία ο ασθενής πρέπει να ακολουθήσει. Τέτοιες 
καταστάσεις απαιτούν συζήτηση - μια κατάλληλη επικοινωνία μεταξύ φίλων, που 
υποστηρίζουν ο ένας τον άλλο.

ΣΥΜΜΟΡΦΩΣΗ 
Η συμμόρφωση στη συνταγογραφούμενη θεραπεία είναι ένα μείζον θέμα σε χρόνια 
πάθηση, ειδικά στις αιμοσφαιρινοπάθειες, η διαχείριση των οποίων σχετίζεται 
με χρόνιο άλγος και/ή επώδυνες διαδικασίες. Πολλοί παράγοντες μπορεί να 
κάνουν τον ασθενή να παραμελήσει ή ακόμη και να σταματήσει τη θεραπεία του, 
συμπεριλαμβανομένων της κούρασης, της εξουθένωσης, και των φόβων σχετικά 
με τις παρενέργειες των φαρμάκων, καθώς και απογοητευτικά γεγονότα ζωής. Η 
κύρια θεραπεία που συχνά παραμελείται από τους θαλασσαιμικούς ασθενείς είναι 
η αποσιδήρωση, που στοχεύει στη μείωση της περίσσειας σιδήρου που προκαλείται 
από την παθοφυσιολογία της νόσου και τις μεταγγίσεις αίματος που αποτελούν 
τμήμα της θεραπείας.
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Το θέμα ήταν ιδιαίτερα επίκαιρο στο παρελθόν, όταν η μόνη διαθέσιμη θεραπεία 
αποσιδήρωσης περιελάμβανε την καθημερινή, υποδόρια έγχυση Δεσφεριοξαμίνης 
για μια περίοδο αρκετών ωρών – μια επώδυνη και άβολη διαδικασία που παρενέβαινε 
σε άλλες πτυχές της ζωής. Η διαθεσιμότητα των χηλικών παραγόντων που 
λαμβάνονται από του στόματος έχει βελτιώσει τη συμμόρφωση των ασθενών στη 
θεραπεία. Παρόλα αυτά, η καθημερινή ρουτίνα εξακολουθεί να είναι δύσκολη για να 
συμβαδίζει κάποιος μαζί της.

Πολλές μελέτες έχουν δείξει ότι ασθενείς που λαμβάνουν ψυχολογική και 
κοινωνική υποστήριξη ως τμήμα της θεραπείας τους πιο εύκολα αποδέχονται 
και συμμορφώνονται προς τη θεραπεία τους. Όταν ένας ασθενής αντιμετωπίζει 
δυσκολίες στο να ακολουθήσει ένα θεραπευτικό σχήμα, συχνά η νοσηλεύτρια είναι 
ο πρώτος άνθρωπος που το αντιλαμβάνεται. Η νοσηλεύτρια είναι επίσης το πιο 
κατάλληλο άτομο να προσφέρει στον ασθενή αρχική υποστήριξη και ενθάρρυνση.

Η μη-συμμόρφωση είναι ένα πολύ σοβαρό ζήτημα, το οποίο μπορεί να οδηγήσει σε 
σοβαρές ή θανατηφόρες επιπλοκές. Είναι λοιπόν επιτακτική ανάγκη να αναφέρονται 
σημεία μη-συμμόρφωσης στο γιατρό που παρακολουθεί τον ασθενή, ώστε να 
διερευνώνται από ολόκληρη την ομάδα.

ΕΜΠΙΣΤΟΣΥΝΗ
Η εμπιστοσύνη παίζει ένα ζωτικής σημασίας ρόλο στην κλινική διαχείριση και τη 
νοσηλευτική φροντίδα του ασθενούς, και πρέπει να καλλιεργείται προσεκτικά. Ένας 
ασθενής με μια σοβαρή αιμοσφαιρινοπάθεια πρέπει να νοιώθει ασφαλής στη σχέση 
του με τη νοσηλεύτρια, είτε επικοινωνούν πρόσωπο με πρόσωπο στο περιβάλλον 
της κλινικής ή μέσω τηλεφώνου από το σπίτι. Κατά τη διάρκεια της εφηβείας, η 
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εμπιστοσύνη είναι ακόμη πιο σημαντική για την ανάπτυξη υγιούς κοινωνικής και 
ψυχολογικής συμπεριφοράς.

Ένα αίσθημα εμπιστοσύνης στο ότι η νοσηλεύτρια ειλικρινά προσπαθεί να 
βοηθήσει κινητοποιεί τον ασθενή να κάνει ότι είναι καλύτερο για την υγεία του, 
στην κατεύθυνση της συμμόρφωσης στη θεραπεία και της ανάπτυξης δεξιοτήτων 
αυτοδιαχείρισης.

ΠΛΗΡΟΦΟΡΗΣΗ 
Η ανταλλαγή πληροφοριών μεταξύ της ιατρικής ομάδας και του ασθενούς αποτελεί 
ένα σημείο κλειδί στο χτίσιμο εμπιστοσύνης. Είναι κρίσιμο να διασφαλιστεί ότι η 
ομάδα ιατρού-νοσηλεύτριας ακολουθεί ένα συμφωνημένο πρωτόκολλο, ώστε να μην 
έρχεται σε αντιπαράθεση ή διαφωνία ο ένας με τον άλλο σε οποιοδήποτε τομέα της 
ιατρικής φροντίδας.

Ένας σημαντικός ρόλος της νοσηλεύτριας είναι να συμπληρώνει το γιατρό στην 
ανταλλαγή πληροφοριών με τον ασθενή. Πολλοί ασθενείς φεύγουν από το γραφείο του 
γιατρού με ερωτήσεις που ζητούν διευκρινίσεις ή επιβεβαίωση από τη νοσηλεύτρια. 
Η νοσηλεύτρια πρέπει λοιπόν να έχει εμβαθύνει στην ασθένεια, στην πρόληψη και 
στη διαχείρισή της, και πιο σημαντικά, στα πρωτόκολλα που χρησιμοποιούνται στο 
συγκεκριμένο νοσοκομείο ή κλινική. Η νοσηλεύτρια χρησιμοποιεί απλή γλώσσα 
και αφιερώνει αρκετό χρόνο ώστε να επιβεβαιώσει πως ο ασθενής κατανοεί τις 
πληροφορίες που χρειάζεται και θέλει.
  
ΠΟΙΟΤΗΤΑ ΖΩΗΣ
Ο στόχος δεν είναι πλέον απλά η επιβίωση, αλλά επιβίωση με καλή ποιότητα ζωής. 
Οι εξελίξεις στη διαχείριση χρόνιων νοσημάτων όπως η θαλασσαιμία έχουν ως 
αποτέλεσμα οι ασθενείς που λαμβάνουν φροντίδα καλής ποιότητας να μπορούν 
να προσδοκούν μακρόχρονες και γεμάτες ζωές. Οι ασθενείς σήμερα μπορούν να 
λάβουν εκπαίδευση, να εξασκούν επάγγελμα, να έχουν σχέσεις, να παντρεύονται 
και να αποκτούν οικογένεια. Σε συνδυασμό με τη βελτιωμένη θεραπεία, μεγαλύτερη 
γνώση σχετικά με την πρόληψη σημαίνει πως ένας μεγάλος αριθμός ασθενών 
με αιμοσφαιρινοπάθειες σήμερα είναι ενήλικες. Ο στόχος κάθε θεραπευτικού 
πρωτοκόλλου πρέπει λοιπόν να είναι να καθιστά τους ασθενείς ικανούς να αποδέχονται 
την κατάστασή τους και να εστιάζουν στην επίτευξη ικανοποίησης στη ζωή.

Η νοσηλεύτρια παίζει κρίσιμο ρόλο στην προετοιμασία του ασθενούς για την επιτυχή 
διαχείριση των προκλήσεων της ζωής. Μία όψη αυτού του ρόλου είναι η ενθάρρυνση 
των ασθενών να ακολουθήσουν το θεραπευτικό σχήμα σωστά και με συνέπεια, χωρίς 
κενά. Αυτό θα βοηθήσει να διασφαλιστεί πως περιττές επιπλοκές αποφεύγονται 
και μακροπρόθεσμα διατηρείται μια καλύτερη ποιότητα ζωής. Μια άλλη πτυχή της 
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προετοιμασίας του ασθενούς για τις προκλήσεις της ζωής είναι το να καταστεί ο 
ασθενής ικανός να ακολουθήσει ένα θεραπευτικό σχήμα όσο πιο εύκολα γίνεται. 
Αυτό σημαίνει χορήγηση θεραπείας σε βολικές ώρες, ελαχιστοποιώντας έτσι την 
παρεμβολή με τις απαιτήσεις του σχολείου ή της δουλειάς.

Ασθενείς που νοιώθουν κοινωνικά ή επαγγελματικά απομονωμένοι, που δεν 
αισθάνονται ενσωματωμένοι ή αναγνωρισμένοι ως πολύτιμα μέλη της κοινωνίας, 
απογοητεύονται και χάνουν το ηθικό τους, χάνοντας έτσι το κίνητρο να σταθούν 
αντάξιοι των απαιτήσεων της διαχείρισης της ασθένειάς τους. Τέτοια συναισθήματα 
είναι ιδιαίτερα πιθανό να εμφανιστούν στα τέλη της εφηβείας και στην ενήλικη 
ζωή, γύρω από θέματα σεξουαλικών σχέσεων, επαγγελματικής προόδου και 
οικονομικής (απ)εξάρτησης. Η νοσηλεύτρια έχει ένα σημαντικό ρόλο σε αυτό το 
πλαίσιο ως συνήγορος του ασθενούς, ενημερώνοντας δασκάλους και εργοδότες 
σχετικά με το ρόλο που παίζει η θεραπεία στη βελτίωση της ποιότητας ζωής του 
ασθενούς. Η νοσηλεύτρια μπορεί επίσης να 
επιχειρηματολογήσει υπέρ των συμφερόντων 
των ασθενών στις υγειονομικές αρχές και γενικά 
στην κοινωνία, βοηθώντας στην καταπολέμηση 
της άγνοιας που οδηγεί στις διακρίσεις.

ΥΠΟΣΤΗΡΙΞΗ ΤΗΣ ΟΙΚΟΓΕΝΕΙΑΣ
Η νοσηλεύτρια προσφέρει ανεκτίμητη 
υποστήριξη στην οικογένεια του ασθενούς, 
ειδικά όταν ο ασθενής είναι νεαρός. Αυτή η 
υποστήριξη ξεκινά τονίζοντας την ανάγκη 
διατήρησης τακτικής θεραπείας ή προληπτικής 
φροντίδας, χωρίς διακοπές ή καθυστερήσεις, 
καθώς και καθοδήγηση και διαβεβαίωση 
σχετικά με πρακτικά θέματα της φροντίδας 
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του ασθενούς. Για παράδειγμα, οι γονείς μπορεί να το βρίσκουν συναισθηματικά 
δύσκολο να εισάγουν μια βελόνα στο παιδί. Η νοσηλεύτρια προσφέρει συμβουλές 
σχετικά με τη σημασία της τακτικής θεραπείας, και τον λιγότερο επώδυνο τρόπο 
να εισάγουν μια βελόνα, χρησιμοποιώντας τοπικές αναισθητικές αλοιφές ή ψυκτικά 
σπρέι πριν από το τρύπημα. Η νοσηλεύτρια επίσης διδάσκει ασθενείς και γονείς 
σχετικά με την ανάγκη για καθαριότητα, και πώς να εντοπίζουν και να αναφέρουν 
σοβαρά συμπτώματα, όπως πυρετό ή πόνο.

Η θεραπεία των ασθενών με αιμοσφαιρινοπάθειες περιλαμβάνει πολλά καθήκοντα 
τα οποία οικογένεια και ασθενείς πρέπει να μάθουν να κάνουν μόνοι τους. Η 
νοσηλεύτρια παίζει ένα κρίσιμο ρόλο στο να βοηθά τις οικογένειες να αποκτήσουν 
ανεξαρτησία από το κέντρο ή το νοσοκομείο, επιμορφώνοντας γονείς και ασθενείς 
και δρώντας ως σύνδεσμος όπως απαιτείται με άλλους επαγγελματίες υγείας, όπως 
ψυχολόγους.
  
ΔΙΕΠΙΣΤΗΜΟΝΙΚΗ ΦΡΟΝΤΙΔΑ
Η νοσηλεύτρια παίζει ένα κεντρικό ρόλο στην προσφορά υποστήριξης προς τους 
ασθενείς και γονείς ως τμήμα μιας ομάδας ειδικών στις αιμοσφαιρινοπάθειες. Αυτή 
η ομάδα περιλαμβάνει έναν αιματολόγο, έναν ενδοκρινολόγο, έναν καρδιολόγο, ένα 
χειρούργο ορθοπεδικό και έναν ψυχολόγο, οι οποίες είναι οι κύριες ειδικότητες. Οι 
ειδικές επαγγελματικές δεξιότητες του ψυχολόγου είναι διαθέσιμες στους ασθενείς, 
καθώς και σε νοσηλεύτριες και γιατρούς, οι οποίοι μπορεί να χρειαστούν και οι 
ίδιοι υποστήριξη στην πορεία μιας συναισθηματικά απαιτητικής δουλειάς. Η ομάδα 
συνήθως συντονίζεται από ένα γιατρό, και συναντάται τακτικά για να συζητήσει για 
μεμονωμένους ασθενείς ή για ομάδα ασθενών, καθώς και τυχόν προσαρμογές σε 
συμφωνηθείσες πολιτικές και πρωτόκολλα.
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ΚΕΦΑΛΑΙΟ 2
ΑΙΜΑ ΚΑΙ ΕΡΥΘΡΑ ΑΙΜΟΣΦΑΙΡΙΑ (RBCS)

ΚΟΚΚΙΝΟ: οξυγονωθέν αίμα
ΜΠΛΕ: αποξυγονωθέν αίμα

Οι αιμοσφαιρινοπάθειες ανήκουν σε μια οικογένεια γενετικών, 
μη-κακοηθών αιματολογικών νοσημάτων που επηρεάζουν το 
μόριο της αιμοσφαιρίνης των ερυθρών αιμοσφαιρίων (RBCs). 
Τα επόμενα κεφάλαια προσφέρουν μια επισκόπηση αυτών των 
διαταραχών, συμπεριλαμβανομένων της κληρονομικότητας, 
της πρόληψης, της παθοφυσιολογίας, της κλινικής εικόνας και 
της αντιμετώπισης, καθώς και ένα σύντομο «φρεσκάρισμα» 
των βασικών εννοιών. 

ΑΙΜΑ – «Ο ΠΟΤΑΜΟΣ ΤΗΣ ΖΩΗΣ»
Το αίμα είναι ένα ζωτικό υγρό που μεταφέρει θρεπτικά 
συστατικά στα όργανα του σώματος και τους ιστούς και 
απομακρύνει άχρηστες ουσίες. Ένας υγιής ενήλικας έχει 
περίπου 5 με 6 λίτρα αίμα - περίπου 7-8% του συνολικού 
σωματικού βάρους.

Το αίμα διακινείται στο σώμα από την καρδιά, η οποία αντλεί αίμα 
διαμέσου ενός δικτύου σωλήνων – τα αιμοφόρα αγγεία. Αυτά 
τα αγγεία είναι οι αρτηρίες, οι φλέβες και τα τριχοειδή, καθένα 
εκ των οποίων έχει διαφορετικό μέγεθος και λειτουργία. Μαζί, 
συνιστούν το κυκλοφορικό σύστημα του σώματος.

Ο ΡΟΛΟΣ ΤΟΥ ΑΙΜΑΤΟΣ
Το αίμα επιτελεί πολλές σημαντικές λειτουργίες:
•	 Μεταφορά οξυγόνου: το αίμα συλλέγει οξυγόνο από τους πνεύμονες, και κατανέμει 
	 αυτό το σημαντικό θρεπτικό συστατικό σε όλο το σώμα.
•	 Απομάκρυνση άχρηστων προϊόντων. Το αίμα μεταφέρει διοξείδιο του άνθρακα, ένα 

αέριο που σχηματίζεται από τα κύτταρα, στους πνεύμονες για να αποβληθεί 
από το σώμα. Άχρηστα προϊόντα μεταβολισμού όπως η ουρία και το ουρικό οξύ 
μεταφέρονται στους νεφρούς και το ήπαρ, για να αποβληθούν από το σώμα με τα 
ούρα και τα κόπρανα.

•	 Μεταφορά ορμονών. Το αίμα μεταφέρει ουσίες που ρυθμίζουν τη λειτουργία 
σημαντικών συστημάτων του σώματος, όπως τα ενδοκρινικά, σεξουαλικά και 
αναπαραγωγικά συστήματα.

•	 Μεταφέρει θρεπτικά συστατικά. Το αίμα παραδίδει στο σώμα τις πρωτεΐνες, τα λίπη 
	 και τους υδατάνθρακες που παράγονται από την τροφή που διασπάται από το πεπτικό 
	 σύστημα.
•	 Μάχεται τις λοιμώξεις. Το αίμα βοηθά το σώμα να αντιμετωπίζει τις λοιμώξεις και 
	 άλλες νόσους μέσω κυττάρων που αποτελούν τμήμα του αμυντικού του συστήματος, 
	 το ανοσιακό σύστημα.
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ΟΛΙΚΟ ΑΙΜΑ
Το ολικό αίμα αποτελείται από δύο τμήματα:
•	 Μη-κυτταρικό - το τμήμα που δεν περιέχει κύτταρα, και
•	 Κυτταρικό - το τμήμα που περιέχει κύτταρα.

Το μη-κυτταρικό τμήμα του αίματος είναι ένα κιτρινωπό υγρό που καλείται πλάσμα, το 
οποίο αποτελεί το 55% του ολικού αίματος και αποτελείται από νερό και άλατα, καθώς 
και σημαντικές πρωτεΐνες.

Η σύνθεση του κυτταρικού αίματος έχει ως εξής:
•	 Ερυθρά αιμοσφαίρια (RBCs) ή ερυθροκύτταρα. Το σώμα περιέχει περίπου 4.500.000-

5.000.000/mm3 RBCs – σχεδόν 45% του ολικού όγκου αίματος. Τα RBCs έχουν 
το μακρύτερο μέσο χρόνο ζωής από οποιοδήποτε από τα κυτταρικά στοιχεία του 
αίματος, 100-120 μέρες.
Η πρωτεύουσα λειτουργία των RBCs είναι η παράδοση οξυγόνου σε κάθε κύτταρο 
του οργανισμού, που μεταφέρεται συνδεδεμένο με μια ένωση που καλείται 
αιμοσφαιρίνη. Ο σίδηρος που αυτά περιέχουν δίνει στο αίμα το κόκκινο χρώμα του. 
Μάλιστα, τα RBCs είναι τόσο γεμάτα με αιμοσφαιρίνη ώστε δεν περιέχουν κάποια 
από τα μέρη που ανευρίσκονται σε άλλα κύτταρα, όπως ο πυρήνας.
Η μεμβράνη ή εξωτερικό στρώμα ενός ερυθρού αιμοσφαιρίου είναι πολύ εύκαμπτη, 
όπως μια σαπουνόφουσκα. Αυτό επιτρέπει 
στο κύτταρο να λυγίζει και να συμπιέζεται 
χωρίς να ρήγνυται, καθώς διέρχεται 
διαμέσου των μικρότερων αιμοφόρων 
αγγείων (τα τριχοειδή) για να μεταφέρει 
οξυγόνο όπου είναι απαραίτητο.
Τα RBCs επίσης περιέχουν σημαντικές 
ποσότητες ενός ενζύμου γνωστού ως 
καρβονική ανυδράση, το οποίο παίζει 
σημαντικό ρόλο στη μεταφορά διοξειδίου 
του άνθρακα από τους ιστούς στους 
πνεύμονες.

•	 Τα λευκά αιμοσφαίρια ή λευκοκύτταρα αποτελούν μόλις το 1% του αίματος. 
	 Παίζουν ζωτικό ρόλο, ενεργώντας ως η πρώτη γραμμή άμυνας του οργανισμού 
	 εναντίον λοιμωδών παραγόντων.

Τα λευκά αιμοσφαίρια είναι μεγαλύτερα από τα ερυθρά αιμοσφαίρια αλλά είναι πολύ 
λιγότερα σε αριθμό – περίπου 7.000/mm3 αίματος – και ο χρόνος ζωής τους είναι 
πολύ μικρότερος, μόλις 18-36 ώρες.

•	 Τα αιμοπετάλια παίζουν έναν μοναδικό, κρίσιμο ρόλο στο αίμα: εκκινούν τη διαδικασία 

Σύσταση του αίματος
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της πήξης (σχηματισμό θρόμβου αίματος) για την πρόληψη απώλειας αίματος από 
αγγείο που έχει υποστεί βλάβη. Τα αιμοπετάλια είναι τα μικρότερα κύτταρα του 
αίματος στον οργανισμό. Υπάρχουν περίπου 200.000 αιμοπετάλια/mm3 αίματος, με 
διάρκεια κυκλοφορίας στην περιφέρεια 7-10 ημέρες. 

ΟΜΑΔΕΣ ΑΙΜΑΤΟΣ 
Υπάρχουν τέσσερις μείζονες ομάδες αίματος , A, B, AB και O, που αναγνωρίζονται από 
τον τύπο της πρωτεΐνης (γνωστή επίσης και ως δείκτης ή αντιγόνο) που φέρεται στην 
επιφάνεια του ερυθρού αιμοσφαιρίου. Το αίμα κάθε ατόμου ανήκει σε μία από αυτές τις 
τέσσερις κύριες κατηγορίες – δηλαδή κάθε άτομο έχει ερυθρά αιμοσφαίρια από μόνο 
μία από αυτές τις ομάδες.

•	 Ομάδα αίματος A – τα ερυθρά αιμοσφαίρια φέρουν τον δείκτη A στην επιφάνειά τους.
•	 Ομάδα αίματος B – τα ερυθρά αιμοσφαίρια φέρουν τον δείκτη B στην επιφάνειά τους.
•	 Ομάδα αίματος AB – τα ερυθρά αιμοσφαίρια φέρουν τους δείκτες A και B στην 
	 επιφάνειά τους.
•	 Ομάδα αίματος O – τα ερυθρά αιμοσφαίρια δεν φέρουν ούτε τον δείκτη A ούτε τον B 
	 στην επιφάνειά τους.

Τα ερυθρά αιμοσφαίρια μπορεί επίσης να περιέχουν ένα άλλο αντιγόνο, μη σχετιζόμενο 
με την ομάδα αίματος – το αντιγόνο Rhesus (Rh). Αίμα που περιέχει τον δείκτη RH 
περιγράφεται ως Rh θετικό, ενώ αίμα χωρίς τον δείκτη RH περιγράφεται ως Rh αρνητικό.
Πάνω από 20 άλλοι τύποι ερυθρών αιμοσφαιρίων έχουν ανακαλυφθεί, αλλά οι παραπάνω 
είναι οι πιο σημαντικοί και πιο συχνά γνωστοί.
Υπάρχουν αρκετοί λόγοι για τους οποίους ένα άτομο μπορεί να χρειάζεται να γνωρίζει 
τον τύπο αίματός του. Ο πιο σημαντικός είναι όταν ένα άτομο χρειάζεται να λάβει 
αίμα από ένα άλλο άτομο, δηλαδή όταν απαιτείται μια μετάγγιση αίματος. Σε μια 
μετάγγιση αίματος, το αίμα του δότη (το άτομο που δίνει αίμα) και το αίμα του λήπτη 
(το άτομο που λαμβάνει αίμα) πρέπει να επιλεγούν προσεκτικά για να ταιριάζουν 
έτσι ώστε ο οργανισμός του λήπτη να μην απορρίψει το αίμα του δότη. Η διαδικασία 
του ταιριάσματος της ομάδας αίματος και αντιγόνου Rhesus του δότη με ένα λήπτη 
συνήθως λαμβάνει χώρα στο εργαστήριο ενός τμήματος αιμοδοσίας, και αναφέρεται 
ως διασταύρωση ή δοκιμασία συμβατότητας. Αν η ομάδα αίματος και ο παράγων Rhe-
sus δεν είναι ταυτόσημοι, ο οργανισμός του λήπτη θα αναγνωρίσει το αίμα του δότη 
ως «εισβολέα» και θα προσπαθήσει να το καταστρέψει. Η προσπάθεια του οργανισμού 
να παλέψει έναντι του «ξένου», μη ταιριαστού αίματος μπορεί να οδηγήσει σε σοβαρή 
αντίδραση και ακόμη και το θάνατο αν δεν διαγνωστεί και αντιμετωπιστεί κατάλληλα. Ο 
παρακάτω πίνακας δίνει λεπτομέρειες σχετικά με τη συμβατότητα των ομάδων αίματος 
μεταξύ δότη και λήπτη.
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Ασθενείς που λαμβάνουν συχνές μεταγγίσεις αίματος απαιτούν ειδική φροντίδα στη 
διασταύρωση του αίματος του δότη και ένα ολόκληρο κεφάλαιο είναι αφιερωμένο στη 
διαδικασία της μετάγγισης αίματος παρακάτω σε αυτό το βιβλίο.

ΑΙΜΟΣΦΑΙΡΙΝΗ ΚΑΙ ΣΙΔΗΡΟΣ
Η αιμοσφαιρίνη είναι ένας εξειδικευμένος τύπος μοριακής ένωσης –μια πρωτεΐνη- που 
βρίσκεται στα ερυθρά αιμοσφαίρια. Έχει δύο μέρη: 

•	 Μια πρωτεΐνη, που καλείται σφαιρίνη, που αποτελείται από τέσσερις πρωτεϊνικές 
	 αλυσίδες τοποθετημένες σε ζεύγη. Υπάρχουν αρκετοί τύποι αλυσίδων – οι 
	 α-αλυσίδες, α2, ζ2, και οι μη α-αλυσίδες, β2, γ2, δ2, ε2 τοποθετημένες σε ζεύγη όπως 
	 α2γ2, α2β2, α2δ2, α2ε2.
•	 Αίμη – μια κυκλική δομή που συντίθεται στα μιτοχόνδρια του κυττάρου και το 

κυτταρόπλασμα. Ένα μόριο σιδήρου που περιέχεται 
στην αίμη, ο σίδηρος της αίμης, καθιστά δυνατή τη 
μεταφορά οξυγόνου στον οργανισμό. Ο σίδηρος 
εύκολα ενώνεται με το οξυγόνο και το απελευθερώνει, 
αποτελώντας έτσι το ιδανικό όχημα μεταφοράς 
οξυγόνου στους ιστούς και τα κύτταρα.

Οι υγιείς ενήλικες έχουν 4g σιδήρου στον οργανισμό τους, 
75% του οποίου –δηλαδή περίπου 3g- χρησιμοποιείται για 
τη σύνθεση αιμοσφαιρίνης.

Η παραγωγή και σύνθεση αιμοσφαιρίνης (Hb) ελέγχεται 
από αρκετά γονίδια: τα γονίδια της α-σφαιρίνης στο χρωμόσωμα 16 και τα γονίδια των β-, 
γ- και δ- σφαιρινών στο χρωμόσωμα 11. Υπάρχουν τέσσερα γονίδια που κωδικοποιούν τις 
α-αλυσίδες και δύο γονίδια που κωδικοποιούν τις β-αλυσίδες. Ανεξαρτήτως του αριθμού 
των γονιδίων που είναι υπεύθυνα για τον έλεγχο της σύνθεσης των α- και β-αλυσίδων, 
αυτές οι δύο αλυσίδες παράγονται σε ακριβώς ίσες ποσότητες.

globin chains

haem
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Πίνακας 1 - Από τον Θεραπευτικό Οδηγό για την κλινική αντιμετώπιση της Θαλασσαιμίας Δ,Ο.Θ.(2008)

Πίνακας 1 Από τον 
Θεραπευτικό Οδηγό για την 
κλινική αντιμετώπιση της 
Θαλασσαιμίας Δ.Ο.Θ. (2008)

Διαφορετικοί τύποι αιμοσφαιρίνης προκύπτουν από το συνδυασμό των διαφόρων 
αλυσίδων και διαφορετικοί τύποι αιμοσφαιρίνης παράγονται σε κάθε στάδιο της ζωής, 
όπως φαίνεται παρακάτω:
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ΒΑΣΙΚΗ ΓΕΝΕΤΙΚΗ ΤΗΣ ΠΑΡΑΓΩΓΗΣ ΑΙΜΑΤΟΣ
Τα πρωτεϊνικά συστατικά του αίματος, όπως περιγράφονται παραπάνω, 
κληρονομούνται και μεταβιβάζονται από τους γονείς στα παιδιά διαμέσου των 
γονιδίων.

Τα γονίδια είναι βιολογικές μονάδες κληρονομικότητας – τα μοναδικά προσχέδια 
για ένα ξεχωριστό οργανισμό, που παρέχουν όλες τις βιολογικές πληροφορίες που 
απαιτούνται για τη ρύθμιση της αύξησης και της ανάπτυξης. Το τμήμα κλειδί κάθε 
γονιδίου είναι μια χημική ουσία που καλείται δεοξυριβονουκλεϊκό οξύ, ή DNA.

Το DNA έχει σχήμα σκάλας, με δύο παράλληλες δομές που υποστηρίζουν μια σειρά 
από σκαλιά. Κάθε σκαλί αποτελείται από δύο χημικές ουσίες, που καλούνται βάσεις, 
οι οποίες σχηματίζουν ζεύγη μεταξύ τους. Κάθε βάση αντιπροσωπεύεται από ένα 
διαφορετικό γράμμα: C, G, A, T - C για κυτοσίνη, G για γουανίνη, A για αδενίνη, T για 
θυμίνη. Αυτές οι τέσσερις βάσεις πάντα σχηματίζουν ζεύγη ως εξής: A με T, και C 
με G (2a). Η σειρά με την οποία οι βάσεις παρατάσσονται κατά μήκος της «σκάλας» 
παρέχει το γενετικό κώδικα του οργανισμού. Συνολικά, το DNA ενός οργανισμού 
αναφέρεται ως το «γονιδίωμα» (2b). Το ανθρώπινο γονιδίωμα περιέχει χιλιάδες 
γονίδια.
 

Chromosomes

DNA
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Ένας μεγάλος αριθμός γονιδίων απαιτούνται για να διεξαχθούν οι πολλές και 
πολύπλοκες βιολογικές λειτουργίες του ανθρώπινου οργανισμού. Αυτά τα γονίδια 
διατηρούνται ενωμένα μαζί στο κύτταρο σε εξαιρετικά μακριά τμήματα DNA, που 
καλούνται χρωμοσώματα. Κάθε ανθρώπινο κύτταρο (εκτός από σπερματοζωάρια/
ωάρια) έχει δύο αντίγραφα κάθε χρωμοσώματος, ένα από τη μητέρα και ένα από τον 
πατέρα.

Διαφορετικά είδη οργανισμών έχουν διαφορετικό αριθμό χρωμοσωμάτων. Ο 
άνθρωπος έχει 23 ζεύγη χρωμοσωμάτων, ή 46 συνολικά (2c). Είκοσι δύο ζεύγη, 
ή συνολικά 44, είναι τα ίδια τόσο σε άρρενες όσο και σε θήλεις, και καλούνται 
αυτοσωματικά. Το εναπομείναν ζεύγος, τα δύο φυλετικά χρωμοσώματα, καθορίζουν 
το φύλο.

Έπειτα από έτη ερευνών, έχει γίνει δυνατή η ταυτοποίηση πολλών γονιδίων τα οποία, 
όταν προσβάλλονται, είναι υπεύθυνα για διάφορες ασθένειες. Αυτές οι ασθένειες 
καλούνται γενετικές διαταραχές.

Οι γενετικές διαταραχές μπορούν να διαχωριστούν σε τέσσερις κατηγορίες:
•	 Χρωμοσωμικές ανωμαλίες - αυτές προκύπτουν όταν ολόκληρα χρωμοσώματα ή 
	 μεγάλα τμήματα λείπουν, διπλασιάζονται ή αλλοιώνονται.
•	 Μονο-γονιδιακές διαταραχές - αυτές προκαλούνται όταν μια αλλαγή ή μετάλλαξη 
	 στο επίπεδο του γονιδίου προκαλεί αλλαγές ή αποτρέπει τη σύνθεση του προϊόντος 
	 ενός μοναδικού γονιδίου.
•	 Πολυπαραγοντικές διαταραχές που προκύπτουν από αλλαγές (μεταλλάξεις) σε 
	 πολλαπλά γονίδια, συχνά σε συνδυασμό με περιβαλλοντικά αίτια (δηλαδή αρκετοί 
	 παράγοντες πρέπει να συμπέσουν ώστε να προκύψει μια παθολογική κατάσταση).
•	 Μιτοχονδριακές διαταραχές προκαλούνται από αλλαγές (μεταλλάξεις) σε μη-

χρωμοσωμικό DNA, που βρίσκεται εντός μικρών δομών στο κυτταρόπλασμα του 
κυττάρου, γνωστές ως μιτοχόνδρια – ο ενεργειακός σταθμός των κυττάρων (2d).
Η θαλασσαιμία και η δρεπανοκυτταρική νόσος (SCD) είναι γνωστές ως μονο-
γονιδιακές διαταραχές. Οι μονο-γονιδιακές διαταραχές κληρονομούνται από τους 
γονείς στα παιδιά μέσω ενός από τέσσερις βασικές τρόπους, που περιγράφτηκαν 
για πρώτη φορά από τον Gregor Mendel, έναν μοναχό, το 1865. Οι τέσσερις τρόποι 
είναι:

•	 αυτοσωματικός επικρατούν
•	 αυτοσωματικός υπολειπόμενος
•	 φυλοσύνδετος επικρατούν και
•	 φυλοσύνδετος υπολειπόμενος
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Αυτοί οι όροι χρησιμοποιούνται στη γενετική για να περιγραφεί εάν το κλινικό 
αποτέλεσμα (φαινότυπος) που προκύπτει από μια γενετική ανωμαλία (γονότυπος) 
μπορεί να κληρονομηθεί από (i) μόνο έναν γονέα (αυτοσωματικός επικρατούν), 
ή από (ii) τη συμβολή και των δύο γονέων (αυτοσωματικός υπολειπόμενος), ή 
μόνο μέσω (iii) μιας ανωμαλίας στο χρωμόσωμα που καθορίζει το φύλο από έναν 
γονέα (φυλοσύνδετος επικρατούν), ή ως αποτέλεσμα των (iv) χρωμοσωμάτων που 
καθορίζουν το φύλο και στους δύο γονείς (φυλοσύνδετος υπολειπόμενος).

Η θαλασσαιμία και η δρεπανοκυτταρική αναιμία (SCD) αποτελούν παραδείγματα 
μονο-γονιδιακών διαταραχών που μεταβιβάζονται από τους γονείς στο παιδί με τον 
(ii) αυτοσωματικό υπολειπόμενο τρόπο κληρονομικότητας.

Μια «αυτοσωματική» νόσος μπορεί να προσβάλλει άνδρες και γυναίκες εξίσου, καθώς 
η ανωμαλία βρίσκεται σε ένα από τα αυτοσωματικά - δηλαδή όχι τα χρωμοσώματα 
που καθορίζουν το φύλο του παιδιού.

«Υπολειπόμενος» σημαίνει ότι το παιδί πρέπει να κληρονομήσει το ελαττωματικό 
γονίδιο και από τον πατέρα και από τη μητέρα ώστε να αναπτύξει τη σοβαρή κλινική 
κατάσταση της μείζονος θαλασσαιμίας.

Άτομα που κληρονομούν ένα ελαττωματικό 
γονίδιο και από τη μητέρα και από τον πατέρα 
περιγράφονται ως ομοζυγώτες – στην περίπτωση 
της β-θαλασσαιμίας, περιγράφονται ως ασθενείς 
με ομόζυγη β-θαλασσαιμία. Μπορούν επίσης να 
περιγραφούν ως έχοντες μείζονα θαλασσαιμία, 
Μεσογειακή Αναιμία ή Αναιμία Cooley. Αυτοί οι 
ασθενείς θα αναπτύξουν όλα τα συμπτώματα 
που σχετίζονται με την ασθένεια.

Αυτοί που κληρονομούν ένα φυσιολογικό 
γονίδιο από ένα γονέα και ένα ελαττωματικό 
γονίδιο από τον άλλο αναφέρονται ως 
ετεροζυγώτες για τη θαλασσαιμία. Άλλοι όροι 
χρησιμοποιούνται επίσης όπως φορέας του 
στίγματος της θαλασσαιμίας ή ένα άτομο με 
ελάσσονα θαλασσαιμία. Αυτά τα άτομα δε θα 
αναπτύξουν συμπτώματα της νόσου, όμως, 
μπορούν να κληρονομήσουν το ελαττωματικό 
γονίδιο στα παιδιά τους. Αν και οι δύο γονείς 
είναι φορείς, τότε υπάρχει 25% (1:4) πιθανότητα 

Αυτοσωματική υπολειπόμενη 
κληρονομικότητα
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σε κάθε εγκυμοσύνη το παιδί να είναι ομοζυγώτης –δηλαδή πιθανότητα 1 στις 4 το 
παιδί να κληρονομήσει ένα ελαττωματικό γονίδιο (θαλασσαιμία) και από τους δύο 
γονείς όπως φαίνεται στο παράδειγμα στη διπλανή εικόνα. 

Είναι πιθανό να κληρονομηθεί διαφορετική μετάλλαξη από κάθε γονέα π.χ. 
θαλασσαιμία και δρεπανοκυτταρική νόσος.

Οι μείζονες αιμοσφαιρινοπάθειες ταξινομούνται ανάλογα με το εάν οι α- ή οι 
β-αλυσίδες επηρεάζονται (βλέπε παρακάτω πίνακα).
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ΤΑ ΜΟΡΙΑ ΑΙΜΟΣΦΑΙΡΙΝΗΣ ΣΤΙΣ ΑΙΜΟΣΦΑΙΡΙΝΟΠΑΘΕΙΕΣ
Η θαλασσαιμία είναι μια κληρονομική ασθένεια του αίματος, που μεταβιβάζεται 
από τους γονείς στα παιδιά μέσω των γονιδίων. Αυτή η κληρονομική διαταραχή 
προκύπτει ως αποτέλεσμα μεταλλάξεων που επηρεάζουν τη σύνθεση του μορίου της 
αιμοσφαιρίνης, που ανευρίσκεται στα ερυθρά αιμοσφαίρια (RBCs). Στη φυσιολογική, 
ή αιμοσφαιρίνη των ενηλίκων (HbA), μια πρωτεΐνη σχηματίζεται αποτελούμενη από 
δύο άλφα (α) και δύο βήτα (β) αλυσίδες. Στη θαλασσαιμία, υπάρχει μια μείωση στην 
παραγωγή είτε των α- είτε των β-αλυσίδων στο μόριο της αιμοσφαιρίνης.

•	 Στην α-θαλασσαιμία, υπάρχει μια μείωση ή έλλειψη των α-αλυσίδων. Τα γονίδια 
υπεύθυνα για την παραγωγή α-αλυσίδων είναι τα γονίδια της α-σφαιρίνης, που 
βρίσκονται στο χρωμόσωμα 16 (φαίνεται σχηματικά παρακάτω).

•	 Στη β-θαλασσαιμία, υπάρχει μια μείωση ή έλλειψη των β-αλυσίδων. Τα γονίδια 
υπεύθυνα για την παραγωγή β-αλυσίδων είναι τα γονίδια της β-σφαιρίνης, που 
βρίσκονται στο χρωμόσωμα 11  όπως φαίνεται σχηματικά παρακάτω.

Άλλες διαταραχές αιμοσφαιρίνης αναφερόμενες ως «μη φυσιολογικές», ή δομικές 
παραλλαγές συμπεριλαμβάνουν τη δρεπανοκυτταρική νόσο (SCD), HbE, HbC, HbD 
και συνδυασμούς αυτών με β-θαλασσαιμία όπως SCD/β-thal και HbE/β-thal. Αυτές θα 
περιγραφούν παρακάτω σε αυτόν τον Οδηγό.
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ΚΕΦΑΛΑΙΟ 3
ΕΠΙΣΚΟΠΗΣΗ ΤΗΣ ΘΑΛΑΣΣΑΙΜΙΑΣ

Οστική Νόσος Μορφολογία περιφερικού αίματος
(μείζονα β-θαλασσαιμία)

Η κατάσταση του β-ομοζυγώτη έχει ένα ευρύ φάσμα κλινικής βαρύτητας, 
διαχωριζόμενο σε δύο μεγάλες κατηγορίες. Οι ασθενείς στην πρώτη 
κατηγορία, τη μείζονα θαλασσαιμία, δε μπορούν να επιβιώσουν για πολύ άνευ 
τακτικών μεταγγίσεων αίματος. Οι ασθενείς στη δεύτερη κατηγορία, την 
ενδιάμεση θαλασσαιμία, μπορούν να επιβιώσουν με περιστασιακές ή και χωρίς 
μεταγγίσεις, ή με χρόνιες μεταγγίσεις που ξεκινούν σε μεγαλύτερη ηλικία.
Οι διαφορές στη βαρύτητα της θαλασσαιμίας συνήθως οφείλονται σε γενετικούς 
παράγοντες, όπως μεταλλάξεις που έχουν ως αποτέλεσμα την παραγωγή 
περισσοτέρων β-αλυσίδων, ή την συγκληρονόμηση α-θαλασσαιμίας και/ή άλλων 
γενετικών παραγόντων, ο καθένας εκ των οποίων συνεισφέρουν διαφορετικούς 
μηχανισμούς βελτίωσης της παθολογίας και της κλινικής εικόνας της νόσου. 
Για παράδειγμα, ένας δεδομένος παράγοντας μπορεί να επιτρέψει την παραγωγή 
μερικής ποσότητας εμβρυικής αιμοσφαιρίνης (HbF), οδηγώντας σε μερική 
διόρθωση της ανισορροπίας που προκύπτει μεταξύ των α- και β-αλυσίδων, 
η οποία είναι η πιο σημαντική αιτία της παθοφυσιολογίας της θαλασσαιμίας.

Οι κύριες κλινικές συνέπειες της παθοφυσιολογίας της θαλασσαιμίας είναι η σοβαρή, 
απειλητική για τη ζωή αναιμία και η σημαντική υπερδραστηριότητα του μυελού των 
οστών. Αυτά έχουν ως αποτέλεσμα:

•	 Κόπωση
•	 Σημαντική ωχρότητα
•	 Αδυναμία ανάπτυξης
•	 Οστικές παραμορφώσεις, ιδιαίτερα στο κρανίο
•	 Επί απουσίας θεραπείας, χαμηλά επίπεδα αιμοσφαιρίνης οδηγούν σε καρδιακή 
	 ανεπάρκεια, σοβαρές επιπλοκές που εμπλέκουν άλλα ζωτικά όργανα και ο 
	 θάνατος την πρώτη δεκαετία της ζωής του ασθενή.
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Ένα παράδειγμα της αλληλουχίας των γεγονότων από την ταυτοποίηση έως 
τη διάγνωση ενός ασθενούς με μείζονα β-θαλασσαιμία φαίνεται παρακάτω.

Η βέλτιστη θεραπεία της θαλασσαιμίας πρέπει να βασίζεται σε καθιερωμένες 
κατευθυντήριες οδηγίες, όπως αυτές που έχουν δημοσιευθεί από την Παγκόσμια 
Ομοσπονδία Θαλασσαιμίας (TIF), διαθέσιμες στο www.thalassaemia.org.cy
Πτυχές κλειδιά της φροντίδας του ασθενούς περιλαμβάνουν:

•	 Μεταγγίσεις αίματος για τη διατήρηση επιπέδων αιμοσφαιρίνης προ μετάγγισης 
σε 9,5 με 10 g/dL. Οι ασθενείς απαιτούν τακτικές (κάθε δύο έως τέσσερις 
εβδομάδες) μεταγγίσεις συμπυκνωμένων ερυθρών αιμοσφαιρίων, που έχουν 
φιλτραριστεί προ αποθήκευσης, για την απομάκρυνση λευκών αιμοσφαιρίων του 
δότη τα οποία μπορεί να προκαλέσουν ανεπιθύμητες αντιδράσεις.

•	 Θεραπεία αποσιδήρωσης για την πρόληψη ή μείωση εναπόθεσης περίσσειας 
σιδήρου στον οργανισμό, που μπορεί να προκύψει κυρίως από την αποδόμηση 
των μεταγγιζόμενων ερυθρών αιμοσφαιρίων στην περίπτωση της β-μείζονος, και 
από την απορρόφηση από το γαστρεντερικό στην περίπτωση της β-ενδιάμεσης 
(παρότι η μεταγγισιοθεραπεία τώρα χρησιμοποιείται επίσης στη θεραπεία της 
β-ενδιάμεσης).

•	 Σπληνεκτομή, παρότι αυτή η διαδικασία έχει γίνει όλο και πιο σπάνια με τη 
	 βελτιωμένη παροχή κατάλληλης θεραπείας.

Μερικές μείζονες ενδείξεις που αφορούν στη σπληνεκτομή είναι:
•	 Υπερμεγέθης σπλήνας >6cm κάτω από το πλευρικό τόξο και ο οποίος προκαλεί 
	 δυσφορία.
•	 Απαιτήσεις για μεταγγίσεις άνω των 200-220 mL/Kg/έτος.
•	 Άλλα σημεία υπερδραστήριου σπλήνα, όπως χαμηλός αριθμός λευκών 
	 αιμοσφαιρίων και χαμηλός αριθμός αιμοπεταλίων.

Ασθενής προσέρχεται με ωχρότητα, σοβαρή αναιμία, ίκτερο και ηπατοσπληνομεγαλία

Προτεινόμενη εκτίμηση

•	 Ιστορικό και κλινική εξέταση
•	 Γενική εξέταση αίματος και αιμοπεταλίων
•	 Εξέταση επιχρίσματος περιφερικού αίματος

Διάγνωση μείζονος θαλασσαιμίας βασιζόμενη σε αξιολόγηση της αιμοσφαιρίνης

•	 Αιμοσφαιρίνη ορού (<7 g/dL)
•	 Ηλεκτροφόρηση αιμοσφαιρίνης
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Μετά τη σπληνεκτομή οι επιπλοκές περιλαμβάνουν προδιάθεση σε λοίμωξη και 
αυξημένο αριθμό αιμοπεταλίων. Η προφύλαξη από αυτές τις επιπλοκές συζητείται 
στο κεφάλαιο 7.
 

Οι σπληνεκτομηθέντες ασθενείς και οι οικογένειές τους πρέπει να είναι καλά 
ενημερωμένοι ώστε να αναγνωρίζουν πρώιμα σημεία πυρετικών επεισοδίων και να 
συμβουλεύονται το γιατρό τους.

ΕΝΔΙΑΜΕΣΗ ΘΑΛΑΣΣΑΙΜΙΑ (β-ΘΑΛΑΣΣΑΙΜΙΑ)
Η ενδιάμεση β-θαλασσαιμία είναι β-ομόζυγη θαλασσαιμία, με μια ηπιότερη κλινική 
εικόνα. Συνεπώς η διάγνωση συνήθως επιβεβαιώνεται σε μεγαλύτερη ηλικία από ότι 
στην περίπτωση της μείζονος β-θαλασσαιμίας.

Πολλοί ασθενείς διατηρούν ένα επίπεδο αιμοσφαιρίνης των 6-9 g/dL χωρίς τακτικές 
μεταγγίσεις αίματος, παρότι αυτές μπορεί να καταστούν αναγκαίες κατά τη διάρκεια 
συνοδών λοιμώξεων ή εάν παρουσιασθούν επιπλοκές. Καθώς η διαχείριση της 
σοβαρής μορφής μείζονος β-θαλασσαιμίας έχει βελτιωθεί τα τελευταία χρόνια, 
υπάρχει αυξημένη εστίαση στην καλύτερη διαχείριση της ενδιάμεσης μορφής, 
συμπεριλαμβανομένων των μεταγγίσεων και της αποσιδήρωσης.

ΚΛΙΝΙΚΗ ΠΟΡΕΙΑ (ΕΝΔΙΑΜΕΣΗ β-ΘΑΛΑΣΣΑΙΜΙΑ)
Οι ασθενείς μπορεί να έχουν μια πολύ ήπια κλινική πορεία, χωρίς να εμφανίζουν 
σημαντικά συμπτώματα και έτσι μπορεί να μείνουν αδιάγνωστοι για πολύ καιρό. Άλλοι 
είναι πιο σοβαρά αλλά εξακολουθούν να διατηρούν ένα καλό επίπεδο αιμοσφαιρίνης 
μετά την ηλικία των 2-3 ετών. Αργότερα στη ζωή, τακτικές μεταγγίσεις αίματος 
μπορεί να καταστούν αναγκαίες λόγω επιπλοκών, που περιλαμβάνουν αδύναμα οστά 
με παραμορφώσεις και κατάγματα, θρομβοφιλία και πνευμονική υπέρταση.

ΣΥΜΠΤΩΜΑΤΑ (ΕΝΔΙΑΜΕΣΗ β-ΘΑΛΑΣΣΑΙΜΙΑ)
Σε ήπιες καταστάσεις παρατηρούνται:
•	 Ελαφρά ωχρότητα
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•	 Ελαφρά κιτρινωπός χρωματισμός του σκληρού χιτώνα του οφθαλμού
•	 Διογκωμένη κοιλία και σπλήνας

Σε πιο σοβαρές μορφές, ο ασθενής μπορεί να παρουσιάζει:
•	 Αδιαθεσία
•	 Ωχρότητα
•	 Κόπωση
•	 Οστικές παραμορφώσεις
•	 Κατάγματα

ΘΕΡΑΠΕΙΑ
•	 Η σπληνεκτομή μπορεί να ενδείκνυται λόγω μεγάλης διόγκωσης του σπληνός, 

λευκοπενίας, θρομβοπενίας, αυξημένων απαιτήσεων για μεταγγίσεις ή 
συμπτωματική σπληνομεγαλία.

•	 Η μεταγγισιοθεραπεία μπορεί να είναι απαραίτητη σε περιπτώσεις σοβαρής 
αναιμίας, με συμπτώματα που περιλαμβάνουν επίπεδα αιμοσφαιρίνης που πέφτουν 
ταχέως, αδυναμία αύξησης και ανάπτυξης, σοβαρές οστικές παραμορφώσεις και 
άλλες επιπλοκές. Αργότερα στη ζωή επιπλοκές όπως θρομβοφιλία, πνευμονική 
υπέρταση, έλκη κάτω άκρων και πριαπισμός μπορεί επίσης να καταστήσουν 
αναγκαίες τις τακτικές μεταγγίσεις. Κατά τη διάρκεια της εγκυμοσύνης σε μια 
γυναίκα με ενδιάμεση θαλασσαιμία πιθανότατα θα απαιτηθεί υποστήριξη με 
μεταγγίσεις.

•	 Αποσιδήρωση μπορεί επίσης να είναι απαραίτητη, ως αποτέλεσμα της 
υπερφόρτωσης σιδήρου λόγω περιοδικών ή τακτικών μεταγγίσεων, ή της 
αυξημένης απορρόφησης σιδήρου από το έντερο που παρατηρείται στη χρόνια 
αναιμία.

Οποιαδήποτε και αν είναι η αιτία της υπερφόρτωσης σιδήρου στην ενδιάμεση 
θαλασσαιμία, αυτοί οι ασθενείς θα συσσωρεύσουν σίδηρο με ένα πολύ βραδύτερο 
ρυθμό σε σχέση με τους πολυμεταγγιζόμενους ασθενείς. Παρόλα αυτά, τα επίπεδα 
σιδήρου του οργανισμού πρέπει να ελέγχονται από μικρή ηλικία. Η φερριτίνη ορού 
αποτελεί μια αναξιόπιστη μέτρηση σε αυτή τη μορφή θαλασσαιμίας, η εκτίμηση του 
ηπατικού σιδήρου πρέπει να γίνεται κάθε 1-2 έτη, μέσω τεχνολογιών βασισμένων 
σε MRI ή βιοψία ήπατος. Εάν ανιχνευθεί συσσώρευση σιδήρου, πρέπει να 
συνταγογραφηθεί ένας χηλικός παράγοντας.

Οι πρόσφατες έρευνες υποδεικνύουν ότι η αποσιδήρωση πρέπει να εφαρμόζεται 
στην ενδιάμεση θαλασσαιμία εάν η LIC υπερβαίνει τα 5 mg/g dry weight ,2. Παρόλα 
αυτά, τα σχήματα αποσιδήρωσης στην ενδιάμεση θαλασσαιμία παραμένουν ένα 
σημείο συζήτησης μεταξύ των ειδικών, με διαφωνία σχετικά με το επίπεδο στο οποίο 
θα πρέπει να διατηρείται ο ηπατικός σίδηρος ώστε να μειώνονται ή να αποτρέπονται 
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σχετιζόμενες επιπλοκές στο ήπαρ και τους ενδοκρινείς αδένες, ώσπου να 
συγκεντρωθούν περισσότερα δεδομένα και πληροφορίες βασισμένες σε αποδείξεις.

•	 Η επαγωγή της παραγωγής εμβρυικής αιμοσφαιρίνης ώστε να διορθωθεί μερικώς 
η ανισορροπία α– και β-αλυσίδων μπορεί να βοηθήσει επίσης στη διατήρηση 
καλύτερης οξυγόνωσης και στην πρόληψη επιπλοκών σε ένα σημαντικό αριθμό 
ασθενών με ενδιάμεση θαλασσαιμία.

Η υδροξυουρία είναι το πιο συχνά χρησιμοποιούμενο φάρμακο σε αυτή τη 
θεραπευτική κατηγορία. Παρόλα αυτά, τα παρατηρούμενα οφέλη στην ενδιάμεση 
θαλασσαιμία είναι περιορισμένα, και είναι λιγότερα από αυτά που παρατηρούνται 
στη δρεπανοκυτταρική νόσο. Άλλα φάρμακα έχουν δοκιμασθεί, όπως λιπαρά οξέα 
βραχείας αλύσεως και ερυθροποιητίνη, και έχουν επιδείξει ποικίλο όφελος στην 
ενδιάμεση θαλασσαιμία, ενώ κάποιες ουσίες εξακολουθούν να βρίσκονται υπό 
δοκιμήν.

Η β-θαλασσαιμία/HbE είναι μια κατάσταση, στην οποία ένα άτομο κληρονομεί HbE 
(μια μη φυσιολογική αιμοσφαιρίνη) από τον ένα γονέα και β-θαλασσαιμία από τον 
άλλο. Αυτή η διαταραχή προσομοιάζει με την ενδιάμεση β-θαλασσαιμία, και μπορεί 
να ποικίλλει σε βαρύτητα από μια ήπια μορφή ενδιάμεσης θαλασσαιμίας έως μια 
σοβαρή, μεταγγισιοεξαρτώμενη μορφή. Εμφανίζει επιπολασμό στη ΝΑ Ασία και την 
περιοχή του Δυτικού Ειρηνικού, και σε χώρες με πληθυσμό μεταναστών από αυτές 
τις περιοχές.

Η β-θαλασσαιμία/HbE κατηγοριοποιείται αδρά σε τρεις τύπους:
•	 Ήπια β-θαλασσαιμία/HbE, όπου τα επίπεδα αιμοσφαιρίνης παραμένουν σε 9-12 g/dL
	 -	 Δεν απαιτεί θεραπεία
	 -	 Σπάνια αναπτύσσει κλινικά προβλήματα
•	 Μετρίως σοβαρή β-θαλασσαιμία/HbE – κλινικά συμπτώματα παρόμοιας βαρύτητας 
	 με την ενδιάμεση θαλασσαιμία, όπου η αιμοσφαιρίνη κυμαίνεται από 6-7 g/dL
	 -	 Μπορεί να προκύψει υπερφόρτωση σιδήρου
	 -	 Δεν απαιτούνται τακτικές μεταγγίσεις αίματος εκτός εάν προκύψει κάποια 	
			  επιπλοκή όπως μία λοίμωξη
	 -	 Ηπατοσπληνομεγαλία και οστικές αλλοιώσεις διαφόρου βαθμού προκύπτουν
•	 Σοβαρή β-θαλασσαιμία/HbE – κλινική βαρύτητα μείζονος θαλασσαιμίας, όπου η 
	 αιμοσφαιρίνη μπορεί να είναι χαμηλή έως 4-5 g/dL και η διαχείριση των ασθενών 
	 είναι όπως των ασθενών με μείζονα θαλασσαιμία

* 1. Musallam KM, Cappellini MD, Wood JC, Motta I, Graziadei G, Tamim H, Taher AT. Elevated liver iron concentration is a marker of 
increased morbidity in patients with β thalassaemia intermedia. Haematologica. 2011; 96(11): 1605-12
2.  Musallam KM, Taher AT, Rachmilievitz EA. β – Thalassaemia interrmedia: a clinical prespective. Cold Spring Harbor Perspectives 
in Medicine. 2012; 2a013482. 
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ΕΠΙΠΛΟΚΕΣ ΤΗΣ ΘΑΛΑΣΣΑΙΜΙΑΣ (ΜΕΙΖΟΝΑ ΚΑΙ ΕΝΔΙΑΜΕΣΗ)
Παρότι συγκεκριμένες επιπλοκές είναι πιο συχνές στη μείζονα β-θαλασσαιμία από 
ότι στην ενδιάμεση β-θαλασσαιμία και το αντίστροφο, κάποιες επιπλοκές (όπως 
φαίνεται παρακάτω) είναι κοινές και στις δύο μορφές και οφείλονται κυρίως στην 
υπερφόρτωση σιδήρου, παρότι εμφανίζονται αργότερα κατά τη διάρκεια της ζωής 
στην ενδιάμεση θαλασσαιμία.

Ενδοκρινικά προβλήματα
•	 Καθυστέρηση ήβης, επιβράδυνση ανάπτυξης
•	 Σακχαρώδης διαβήτης
•	 Υποθυρεοειδισμός
•	 Υποπαραθυρεοειδισμός
•	 Υπογοναδισμός
•	 Οστεοπόρωση

Καρδιακές ανωμαλίες
•	 Περικαρδίτιδα
•	 Αρρυθμίες
•	 Αμφικοιλιακή ανεπάρκεια
•	 Συμφορητική καρδιακή ανεπάρκεια
•	 Πνευμονική υπέρταση (συχνότερη στην ενδιάμεση θαλασσαιμία)

Ηπατικές ανωμαλίες
•	 Κίρρωση (ιδιαίτερα εάν HCV και/ή HBV συνυπάρχουν με υπερφόρτωση σιδήρου)
•	 Ηπατική ανεπάρκεια
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Capellini M et al. Haematologica, 2002, 250-9

Διόγκωση σπληνός με πιθανό υπερσπληνισμό

Πίνακας σύγκρισης της συχνότητας των επιπλοκών στη μείζονα θαλασσαιμία και την 
ενδιάμεση.



38

ΚΕΦΑΛΑΙΟ 4
ΜΕΤΑΓΓΙΣΗ ΑΙΜΑΤΟΣ

Οι τακτικές μεταγγίσεις αίματος είναι το πιο αποτελεσματικό μέσο αντιμετώπισης
των συμπτωμάτων της αναιμίας σε ασθενείς με μείζονα θαλασσαιμία, και μπορούν
επίσης να καταστούν αναγκαίες για τη θεραπεία της ενδιάμεσης θαλασσαιμίας και
της δρεπανοκυτταρικής νόσου (όπως θα περιγραφεί παρακάτω).

Αν δεν αντιμετωπιστεί κατάλληλα, η αναιμία μπορεί να έχει ως αποτέλεσμα
καθυστέρηση ανάπτυξης, ιστική ανοξία, συμφορητική καρδιακή ανεπάρκεια
και πρόωρο θάνατο. Η μεταγγισιοθεραπεία διορθώνει την αναιμία, καταστέλλει
την παραγωγή ελαττωματικών ερυθρών αιμοσφαιρίων από το μυελό των οστών
(αναποτελεσματική ερυθροποίηση), αποτρέπει τη διόγκωση του ήπατος και του
σπληνός και προλαμβάνει άλλες επιπλοκές σχετιζόμενες με σοβαρή αναιμία, όπως οι
λοιμώξεις και οι οστικές παραμορφώσεις.

Η απόφαση της έναρξης μεταγγίσεων καθορίζεται από τον θεράποντα ιατρό μετά
από προσεκτική εξέταση της αιμοσφαιρίνης του βρέφους, και συνήθως ξεκινά
όταν τα επίπεδα της αιμοσφαιρίνης πέσουν κάτω από 7 g/dL. Μεταγγίσεις μπορεί να
ξεκινήσουν και πάνω από αυτό το όριο αν ο ασθενής εμφανίζει κόπωση, κακή θρέψη,
καθυστέρηση ανάπτυξης, πτωχή ανάπτυξη ή σημεία καρδιακής ανεπάρκειας. Άλλα
συμπτώματα, όπως αυξανόμενη σπληνομεγαλία, ενδείξεις μυελικής επέκτασης ή
αλλαγές στην εμφάνιση του προσώπου μπορούν επίσης να επισπεύσουν την απόφαση
έναρξης μεταγγισιοθεραπείας.

ΠΟΙΟΥΣ ΜΕΤΑΓΓΙΖΟΥΜΕ
Μείζονα Θαλασσαιμία
•	 Επιβεβαιωμένη Εργαστηριακή Διάγνωση
• 	 Hb < 7g/dL σε 2 περιπτώσεις, >2 εβδομάδες διαφορά
• 	 Hb > 7g/dL με:
	 - Παραμόρφωση του προσώπου
	 - Πτωχή ανάπτυξη
	 - Κατάγματα
	 - Εξωμυελική αιμοποίηση

Αρκετές εξετάσεις πρέπει να διενεργηθούν πριν την πρώτη μετάγγιση,
συμπεριλαμβανομένου:
•	 Επαναλαμβανόμενες μετρήσεις Hb
•	 Πλήρης ερυθροκυτταρικός φαινότυπος (βλέπε παρακάτω)
•	 Εξετάσεις ηπατικής λειτουργίας και επίπεδο αναφοράς φερριτίνης
•	 Επιφανειακό αντιγόνο ηπατίτιδας B ή άλλοι ορολογικοί δείκτες σε περίπτωση
	 εμβολιασμού (anti-HBs) • Αντισώματα ηπατίτιδας C (και HCV-RNA επί θετικού 
	 αποτελέσματος)
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•	 Αντισώματα HIV (και HIV Ag και/ή HIV-RNA επί θετικού αποτελέσματος)
•	 Συνύπαρξη έλλειψης του ενζύμου G6PD (ποιοτική και ποσοτική μέτρηση)

ΟΜΑΔΕΣ ΑΙΜΑΤΟΣ
Υπάρχουν πάνω από 20 συστήματα ομάδων αίματος που συμπεριλαμβάνουν 600
διαφορετικά αντιγόνα. Συνιστάται οι ασθενείς να μεταγγίζονται με αίμα συμβατό
ως προς ABO και RhD και, εφόσον είναι δυνατόν, συμβατό ως προς τον πλήρη
φαινότυπο Rh, Kell, Kidd και Duffy. Ο στόχος συμβατότητας πρέπει να αφορά όσο
το δυνατόν περισσότερα συστήματα ομάδων αίματος και, όπου είναι δυνατόν, να
αναγνωρίζονται πριν την έναρξη των μεταγγίσεων μιας και αυτές οι πρωτεΐνες
μπορούν να διεγείρουν την παραγωγή αντισωμάτων.

Μετά την πρώτη μετάγγιση, το ιδεατό θα ήταν οι ασθενείς να εξετάζονται για
την παρουσία νέων αντιερυθροκυτταρικών αντισωμάτων πριν από κάθε επόμενη
μετάγγιση και τα αποτελέσματα να καταγράφονται προσεκτικά. Επιπλέον, είναι
σημαντικό να αποφεύγεται η μετάγγιση αίματος από συγγενή πρώτου βαθμού
(δότη με ίδιο απλότυπο), καθώς αυτό αυξάνει τον κίνδυνο ανάπτυξης μιας σοβαρής
θανατηφόρου επιπλοκής γνωστής ως νόσο μοσχεύματος κατά ξενιστή σχετιζόμενης
με μετάγγιση (TA-GVHD). Αυτός ο κίνδυνος είναι υψηλότερος σε χώρες που δεν
έχουν υιοθετήσει πολιτικές εθνικής, εθελοντικής, μη-αμειβόμενης δωρεάς αίματος,
όπου οι ασθενείς συχνά πρέπει να διαθέτουν δικό τους αιμοδότη, πολύ συχνά κάποιο
μέλος της οικογένειας. Σε αυτή την περίπτωση, το αίμα πρέπει να ακτινοβολείται για
να εξαλειφθεί ο κίνδυνος του TA-GVHD.

ΦΙΛΤΡΑΡΙΣΜΑ, ΗΛΙΚΙΑ ΚΑΙ ΑΠΟΘΗΚΕΥΣΗ ΤΟΥ ΑΙΜΑΤΟΣ
Το αίμα που πρόκειται να χορηγηθεί σε πολυμεταγγιζόμενους ασθενείς πρέπει να
φιλτράρεται προ της αποθήκευσης για να αποφευχθούν αντιδράσεις από τα λευκά
αιμοσφαίρια (WBC), και πρέπει να είναι όσο το δυνατόν φρέσκο, κατά προτίμηση
όχι πάνω από 10 ημερών. Η θερμοκρασία αποθήκευσης (4 °C) και οι θερμοκρασίες
μεταγγίσεων πρέπει να παρακολουθούνται στενά και να ελέγχονται διαρκώς.

ΠΡΟΜΕΤΑΓΓΙΣΙΑΚΗ ΔΙΑΧΕΙΡΙΣΗ – Ο ΡΟΛΟΣ ΤΗΣ ΝΟΣΗΛΕΥΤΡΙΑΣ
Ο ασθενής και το οικογενειακό του περιβάλλον πρέπει να συμμετέχουν στην απόφαση
έναρξης μεταγγίσεων αίματος και πρέπει να τους παρέχεται επαρκής πληροφόρηση
και επεξήγηση. Στον ασθενή πρέπει να δίνονται απλές και ξεκάθαρες πληροφορίες
που να εξηγούν τους κινδύνους και τα οφέλη της μετάγγισης και τις προσδοκίες.
Αυτό πρέπει να περιλαμβάνει έγγραφο υλικό με τη μορφή φυλλαδίων.

Οι μεταγγίσεις πρέπει να διεξάγονται σε γνώριμο περιβάλλον, όπως μια μονάδα
ημερήσιας φροντίδας ή μια μονάδα θαλασσαιμίας, ή σε έναν καθορισμένο χώρο εντός
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του νοσοκομείου, από πεπειραμένο νοσηλευτικό προσωπικό ικανό στη 
διαχείριση και επίβλεψη της όλης διαδικασίας.

Μόλις παρθεί η απόφαση έναρξης μεταγγίσεων, τα σχετικά πρωτόκολλα πρέπει
να ακολουθηθούν ώστε να διασφαλίζεται η ασφάλεια και αποτελεσματικότητα
της διαδικασίας. Όπου τέτοια πρωτόκολλα δεν έχουν καθιερωθεί, η μονάδα
αιμοσφαιρινοπαθειών πρέπει να φροντίσει να το κάνει όσο το δυνατόν συντομότερα.
Πληθώρα πληροφοριών, γνώσεων και εμπειριών είναι διαθέσιμη από τις σχετικές
ιστοσελίδες.

Ο ρόλος της νοσηλεύτριας στη διασφάλιση της ασφάλειας και αποτελεσματικότητας 
των μεταγγίσεων περιλαμβάνει αρμοδιότητες σχετικά με την ταυτοποίηση του 
ασθενούς, τα έγγραφα και την επικοινωνία. Άλλα θέματα σχετιζόμενα με τον έλεγχο 
και την επεξεργασία του αίματος, όπως και τον καθορισμό σχημάτων μεταγγίσεων, 
αποτελούν ευθύνη των ιατρών ειδικών στη μετάγγιση και την αιματολογία.

ΤΑΥΤΟΠΟΙΗΣΗ ΑΣΘΕΝΟΥΣ
Ο ασθενής προς μετάγγιση πρέπει να ταυτοποιηθεί με ακρίβεια και να είναι εμφανώς 
καταγεγραμμένος. Αυτό αποτελεί ευθύνη της νοσηλεύτριας, που πρέπει να 
εξακριβώσει τα παρακάτω στοιχεία του ασθενούς:
•	 Επίθετο
•	 Όνομα
•	 Ημερομηνία γέννησης
•	 Αριθμός μητρώου ασθενούς στο νοσοκομείο/μονάδα

Η διαδικασία ταυτοποίησης είναι ζωτικής σημασίας στη διαδικασία λήψης δείγματος, 
συλλογής αποθηκευμένου αίματος και παράδοσης στο χώρο της κλινικής, καθώς και 
για διοικητικά θέματα. Ο επαγγελματίας υγείας πρέπει να ζητήσει από τον ασθενή 
κατά τη διάρκεια της δειγματοληψίας και της χορήγησης του αίματος να δηλώσει 
το ονοματεπώνυμό του και την ημερομηνία γέννησης του, τα οποία πρέπει να 
αντιστοιχούν με τον αριθμό μητρώου. Σε περιπτώσεις ασθενών που δεν μπορούν 
να ταυτοποιήσουν τον εαυτό τους, όπως πολύ νεαροί ή αναίσθητοι ασθενείς, η 
ταυτοποίηση γίνεται μέσω του γονέα ή του συνοδού.

Κατά τη λήψη δείγματος από τον ασθενή για τη δοκιμασία συμβατότητας, ο
νοσηλευτής πρέπει:
•	 Να ασχολείται με έναν ασθενή κάθε φορά, για να μην αποσπάται η προσοχή
•	 Να κάνει ταυτοποίηση του ασθενούς και να διασφαλίζει ότι όνομα, ημερομηνία
	 γέννησης και αριθμός μητρώου αντιστοιχούν στα στοιχεία του παραπεμπτικού
•	 Να συλλέξει τουλάχιστον 6-7 mL αίματος στο φιαλίδιο για τη δοκιμασία
	 συμβατότητας (διασταύρωση)
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•	 Να σημάνει με ακρίβεια το φιαλίδιο με τα στοιχεία του ασθενούς
•	 Να υπογράψει το παραπεμπτικό και το φιαλίδιο προτού τα αποστείλει στο
	 εργαστήριο
•	 Να συλλέξει δείγμα αίματος για διασταύρωση 2-3 μέρες το μέγιστο πριν την
	 προγραμματισμένη μετάγγιση, ή το συντομότερο δυνατόν σε επείγουσα
	 περίπτωση

ΕΓΓΡΑΦΑ
Τα έγγραφα της μετάγγισης πρέπει να περιλαμβάνουν προμεταγγισιακές 
πληροφορίες, διαχειριστικά δεδομένα και παρατηρήσεις.

Κατά τη διάρκεια της μετάγγισης, ο φάκελος του ασθενούς πρέπει να είναι διαθέσιμος 
και να περιλαμβάνει:
•	 Πλάνο διαχείρισης
•	 Αποτελέσματα παρακλινικών εξετάσεων (γενική αίματος, φερριτίνη ορού, κτλ)
•	 Ραντεβού για μετάγγιση

Το παραπεμπτικό πρέπει να περιλαμβάνει:
•	 Στοιχεία του ασθενούς
•	 Είδος παραγώγου αίματος προς χορήγηση
•	 Τυχόν ειδικές απαιτήσεις
•	 Ημερομηνία
•	 Όγκο και/ή αριθμό μονάδων αίματος προς μετάγγιση (σε παιδιατρικούς 
	 ασθενείς, πρέπει να δηλώνεται καθαρά σε mL)
•	 Ρυθμός ή διάρκεια της έγχυσης (σύμφωνα με τις οδηγίες του θεράποντος ιατρού)

ΕΠΙΚΟΙΝΩΝΙΑ
Αποτελεσματική επικοινωνία απαιτείται μεταξύ
όλου του προσωπικού που εμπλέκεται στη
διαδικασία μετάγγισης θαλασσαιμικών ασθενών,
συμπεριλαμβανομένου του ιατρικού και του
νοσηλευτικού προσωπικού, του προσωπικού του
εργαστηρίου και του βοηθητικού προσωπικού.
Στο μέτρο του δυνατού, η διενέργεια της
μετάγγισης θα πρέπει να προγραμματίζεται
χρονικά με τρόπο ώστε να είναι βολική για τον
ασθενή και την οικογένειά του, ελαχιστοποιώντας
τις διαταραχές στις εργασιακές και σχολικές
υποχρεώσεις. Είναι σημαντικό να υπάρχουν
πολιτικές και κατευθυντήριες οδηγίες ώστε να μειώνονται τα λάθη που θα μπορούσαν 
να προκύψουν από κακή επικοινωνία μεταξύ προσωπικού, ασθενούς και οικογένειας.
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Από «Θεραπευτικό Οδηγό για την
κλινική αντιμετώπιση της 
Θαλασσαιμίας»του TIF 

Οδηγίες για την επιλογή της ποσότητας
του προς μετάγγιση αίματος

ΣΧΗΜΑ ΜΕΤΑΓΓΙΣΗΣ
Η ποσότητα του αίματος προς μετάγγιση εξαρτάται από πολλούς παράγοντες, 
συμπεριλαμβανομένης της επιδιωκόμενης αύξησης της αιμοσφαιρίνης και του 
βάρους του ασθενούς. Σύμφωνα με τις διεθνείς κατευθυντήριες οδηγίες (βλέπε 
Θεραπευτικό Οδηγό για την κλινική αντιμετώπιση της Θαλασσαιμίας TIF 2008), η τιμή 
της αιμοσφαιρίνης προ της μετάγγισης δεν πρέπει να πέσει κάτω από 9,5-10 g/dL, με 
τιμή μετά τη μετάγγιση 13-14 g/dL.

Ο όγκος του αίματος προς μετάγγιση μπορεί να υπολογιστεί όπως φαίνεται στους 
δύο παρακάτω πίνακες:

Ποσότητα αίματος δότη, σε σχέση με τον αιματοκρίτη, που απαιτείται προκειμένου 
να αυξηθεί η αιμοσφαιρίνη του ασθενούς κατά 1 g/dL (σε σχέση με το βάρος σε kg).

ΠΑΡΑΔΕΙΓΜΑ:
Για παράδειγμα, για αύξηση της τιμής της αιμοσφαιρίνης κατά 4 g/dL σε ασθενή 
βάρους 40 kg που λαμβάνει αίμα με αιματοκρίτη 60 %, απαιτούνται 14,0x40=560 mL. 
Αυτός ο υπολογισμός προϋποθέτει όγκο αίματος 70 mL/kg βάρους σώματος.
Το σχήμα μετάγγισης που περιγράφεται ανωτέρω, χορηγούμενο κάθε δύο έως πέντε 
εβδομάδες, βοηθά στην πρόληψη επιπλοκών, όπως διαταραχές ανάπτυξης, οστικές 
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παραμορφώσεις και βλάβη οργάνων. Επίσης επιτρέπει βελτιωμένη ποιότητα ζωής, 
καθιστώντας τον ασθενή ικανό να συμμετέχει σε φυσιολογικές δραστηριότητες.

Ο συνολικός όγκος μεταγγιζόμενου αίματος πρέπει να καταγράφεται. Ένα αρχείο 
μεταγγίσεων πρέπει να διατηρείται με τη μορφή διαγράμματος, για να διασφαλίζεται 
η αξιολόγηση της μεταγγισιοθεραπείας. Αυτή η αξιολόγηση πρέπει να περιλαμβάνει 
επίπεδα αιμοσφαιρίνης προ και μετά των μεταγγίσεων, το χρονικό διάστημα μεταξύ 
των μεταγγίσεων και το ολικό μεταγγιζόμενο αίμα ανά κιλό ανά έτος. Έτσι παρέχεται 
μια ένδειξη του ολικού προσλαμβανόμενου σιδήρου.

Όταν το ποσό μεταγγιζόμενου αίματος που απαιτείται για τη διατήρηση των 
επιθυμητών επιπέδων αιμοσφαιρίνης είναι υψηλότερο από 200-220 mL/kg ανά έτος, 
μπορεί να υπάρχει ένδειξη για σπληνεκτομή, ανάλογα με τα λοιπά συμπτώματα. 
Παρόλα αυτά, όπως αναγράφεται παραπάνω, η σπληνεκτομή δε συνιστάται πριν την 
ηλικία των πέντε ετών, καθώς ο ασθενής καθίσταται πιο ευάλωτος σε λοιμώξεις.

ΧΟΡΗΓΗΣΗ ΑΙΜΑΤΟΣ – Ο ΡΟΛΟΣ ΤΗΣ ΝΟΣΗΛΕΥΤΡΙΑΣ
Μια μετάγγιση αίματος πρέπει να διεξάγεται όταν υπάρχει αρκετό προσωπικό 
διαθέσιμο για να επιβλέπει τον ασθενή και να ελέγχει για τυχόν αντιδράσεις στη 
μετάγγιση. Ανάλογα με την πολιτική του νοσοκομείου, ένας ή δύο επαγγελματίες 
υγείας αρμόδιοι για τη χορήγηση αίματος πρέπει να κάνουν τους τελικούς ελέγχους, 
όπως περιγράφεται στο προηγούμενο κεφάλαιο. Επιπλέον, η νοσηλεύτρια πρέπει να 
ελέγχει ότι δεν έχει παρέλθει η ημερομηνία λήξης της προς μετάγγιση μονάδας, να 
καταγράφει τον όγκο και να εξασφαλίζει ότι δεν υπάρχει διαρροή, θρόμβος, κτλ.

Σε περιπτώσεις όπου δεν έχει γίνει λευκαφαίρεση των παραγώγων αίματος προ 
αποθήκευσης, μπορεί να χρησιμοποιηθεί φίλτρο λευκαφαίρεσης παρά την κλίνη 
του ασθενούς (bedside) και σε αυτή την περίπτωση, η νοσηλεύτρια πρέπει να έχει 
επαρκείς γνώσεις ώστε να βοηθήσει αποτελεσματικά στην προετοιμασία και την 
παρακολούθηση της επιπρόσθετης διαδικασίας.

Η μετάγγιση μιας μονάδας ερυθρών αιμοσφαιρίων πρέπει να ξεκινά όχι περισσότερο 
από 30 λεπτά μετά τη συλλογή της από το χώρο αποθήκευσης, όπου βρίσκεται σε 
συγκεκριμένη ελεγχόμενη θερμοκρασία, και να ολοκληρώνεται εντός 4 ωρών. Μία 
μονάδα μπορεί να χορηγηθεί με ασφάλεια εντός 90-120 λεπτών, κατά μέσο όρο με 
3-5 mL/kg/hr. Αυτό μπορεί να επιμηκυνθεί σε ασθενείς με καρδιακά προβλήματα 
(βλέπε Θεραπευτικό Οδηγό TIF - http://www.thalassaemia.org.cy). 

Ο χηλικός παράγοντας δεσφεριοξαμίνη (περιγράφεται στα επόμενα κεφάλαια) μπορεί 
να συγχορηγηθεί με τα συμπυκνωμένα ερυθρά μέσω μιας Y-σύνδεσης, αλλά δεν 
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πρέπει να προστίθεται μέσα στο αίμα. Παρόλα αυτά, αυτή η πρακτική γίνεται λιγότερο 
δημοφιλής καθώς υπάρχουν αμφιβολίες σχετικά με την αποτελεσματικότητα της 
χορήγησης δεσφεριοξαμίνης ενδοφλεβίως κατά τη μετάγγιση.

ΕΠΙΠΛΟΚΕΣ ΣΤΗ ΜΕΤΑΓΓΙΣΗ ΕΡΥΘΡΩΝ ΑΙΜΟΣΦΑΙΡΙΩΝ
Παρά τα τεράστια οφέλη, οι επαγγελματίες υγείας πρέπει να είναι καλά εξοικειωμένοι 
με τους πιθανούς κινδύνους της μεταγγισιοθεραπείας. Ιδιαίτερα αυτό αφορά σε 
όσους εμπλέκονται στην κατηγορία των πολυμεταγγιζόμενων θαλασσαιμικών 
ασθενών που αποτελούν τη μεγαλύτερη ομάδα ασθενών που λαμβάνουν τακτικές 
μεταγγίσεις.

Οι αντιδράσεις στη μετάγγιση εμπίπτουν σε δύο κατηγορίες:
	 1.	 Ανοσο-εξαρτώμενες αντιδράσεις, στις οποίες το ανοσιακό σύστημα του 
			  ασθενούς αντιδρά στο μεταγγισθέν αίμα.
	 2.	 Μη ανοσο- εξαρτώμενες αντιδράσεις, οι οποίες δεν οφείλονται στο ανοσιακό 
			  σύστημα του ασθενούς.

Και οι δύο κατηγορίες αντιδράσεων μπορεί να προκύψουν κατά τη διάρκεια ή αμέσως 
μετά από μία μετάγγιση (οξείες αντιδράσεις) – μετά τη χορήγηση μόλις λίγων mL 
αίματος, κατά τη διάρκεια της μετάγγισης ή αφού έχει ολοκληρωθεί. Εναλλακτικά, 
μια αντίδραση μπορεί να είναι επιβραδυνομένου τύπου, εμφανιζόμενη αρκετές 
ημέρες ή εβδομάδες μετά από μία μετάγγιση, ή ακόμη και μακροπρόθεσμα.

Οι πίνακες 1 και 2 υποδεικνύουν τους τύπους αντιδράσεων κατηγορίας Α και Β που 
μπορεί να συμβούν, μερικές πιο συχνά και άλλες σπάνια έως πολύ σπάνια. Ο δε 
Πίνακας 3, που δεν είναι εξαντλητικός υποδεικνύει τα παθογόνα και τις λοιμώξεις 
που σχετίζονται με μετάγγιση.

Θαλασσαιμία, Ελευθερίου Α (Έκδοση TIF 2007)

Πίνακας 1
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Πίνακας 2

Πίνακας 3

Θαλασσαιμία, Ελευθερίου Α (Έκδοση TIF 2007)
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Η συχνότητα ιογενούς ή βακτηριακής επιμόλυνσης ποικίλλει μεταξύ διαφόρων 
κρατών, εξαρτώμενη από την ποιότητα της δημόσιας υγείας και τις υπηρεσίες 
αιμοδοσίας, καθώς και από τον τοπικό επιπολασμό αυτών των παθογόνων.

Ο κίνδυνος μετάδοσης παρασίτων είναι μεγαλύτερος σε αναπτυσσόμενες χώρες, 
εξαρτώμενος από τον τοπικό επιπολασμό και τα μέτρα πρόληψης που λαμβάνονται 
σε εθνικό επίπεδο.

Στις περισσότερες Ευρωπαϊκές χώρες, στη Βόρεια Αμερική και σε μερικές άλλες 
χώρες εκτός αυτών των περιοχών, ο υπολειπόμενος κίνδυνος μετάδοσης HCV, 
HBV και HIV είναι όντως αμελητέος σήμερα λόγω των εκτεταμένων προσπαθειών 
για την ενδυνάμωση μιας ολόκληρης αλυσίδας γεγονότων από την εκπαίδευση, 
επιλογή και διαχείριση των αιμοδοτών, μέχρι τον έλεγχο των αιμοδοτών, ποιοτικά 
διασφαλισμένη επεξεργασία αίματος, χορήγηση της μετάγγισης στον ασθενή, 
παρακολούθηση ανεπιθύμητων γεγονότων (βραχυπρόθεσμα και μακροπρόθεσμα) 
και ακριβή και κατάλληλη αναφορά αυτών. Σε αυτές τις χώρες οι θαλασσαιμικοί 
ασθενείς που έχουν μολυνθεί με τον HCV για παράδειγμα είναι οι μεγαλύτεροι σε 
ηλικία που μεταγγίσθηκαν πριν τη δεκαετία του 1990. Αντιθέτως, σε άλλες χώρες 
όπου τέτοια μέτρα έχουν ληφθεί πλημμελώς ή και καθόλου, μετάγγιση παθογόνων, 
συμπεριλαμβανομένων των ιών ηπατίτιδας, ακόμη συμβαίνει (πίνακας 4).

Πίνακας 4

Έρευνα της Δ.Ο.Θ., 25 χώρες, 2008
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ΑΝΤΙΜΕΤΩΠΙΣΗ ΑΝΤΙΔΡΑΣΕΩΝ ΣΤΗ ΜΕΤΑΓΓΙΣΗ
Η πρόγνωση μιας αντίδρασης σχετιζόμενη με μετάγγιση εξαρτάται από τη βαρύτητά 
της. Σε γενικές γραμμές η αντιμετώπιση αυτών των αντιδράσεων έχει ως εξής:

Σοβαρές επιπλοκές
•	 Οξεία Αιμολυτική Αντίδραση (AHTR), αναφυλακτική, σήψη (βακτηριακή 

επιμόλυνση) και εμβολή αέρα- διακοπή της μετάγγισης. Υγρά μπορούν να 
χορηγηθούν ενδοφλεβίως και διάφορα φάρμακα να χρησιμοποιηθούν για να 
θεραπεύσουν ή να προλάβουν συσχετιζόμενες καταστάσεις, όπως διάχυτη 
ενδιαγγειακή πήξη (ΔΕΠ), νεφρική ανεπάρκεια και καταπληξία.

•	 Συμφόρηση της κυκλοφορίας μπορεί να αντιμετωπιστεί με χορήγηση οξυγόνου 
	 και διουρητικών, με σκοπό την αύξηση της απώλειας υγρών, καθώς και με 
	 επιβράδυνση ή διακοπή της μετάγγισης.
•	 Οξεία Πνευμονική Βλάβη σχετιζόμενη με Μετάγγιση (TRALI) μπορεί να 
	 αντιμετωπιστεί με την κατάλληλη αναπνευστική υποστήριξη.
	 Η επίδραση επιβραδυνόμενων αιμολυτικών αναμνηστικών αποκρίσεων και 
	 αλλοανοσοποίησης μπορεί να μειωθεί με κορτικοστεροειδή.
•	 Νόσος μοσχεύματος κατά ξενιστή (GVHD) απαιτεί κατάλληλη υποστηρικτική 
	 θεραπεία.
•	 Ιογενής μετάδοση πρέπει να αντιμετωπίζεται ανάλογα με τον εμπλεκόμενο ιό.

Καλοήθεις επιπλοκές
•	 Πυρετικές μη αιμολυτικές αντιδράσεις (FNHTR) μπορούν να αντιμετωπισθούν με 
	 αντιπυρετικά.
•	 Εξάνθημα και κνησμός (κνίδωση) μπορούν να μειωθούν με αντιισταμινικά.

ΠΡΟΛΗΨΗ ΑΝΤΙΔΡΑΣΕΩΝ ΣΤΗ ΜΕΤΑΓΓΙΣΗ – ΡΟΛΟΣ/ΣΥΝΕΙΣΦΟΡΑ ΤΗΣ 
ΝΟΣΗΛΕΥΤΡΙΑΣ

Η λάθος ταυτοποίηση του ασθενούς (και κατά συνέπεια λανθασμένη ομάδα αίματος) 
αποτελεί με διαφορά το πιο συνηθισμένο αναφερόμενο λάθος στους θανάτους 
που σχετίζονται με μετάγγιση. Οι υπηρεσίες αιμοδοσίας και τα λοιπά σχετιζόμενα 
τμήματα πρέπει λοιπόν να εφαρμόζουν αυστηρές πολιτικές για να εξασφαλίζουν ότι 
οι σωστές διαδικασίες μετάγγισης πάντα ακολουθούνται και το ιατρικό προσωπικό 
πρέπει να εφαρμόζει αυστηρά τα καθορισμένα πρότυπα και πρωτόκολλα μετάγγισης 
ώστε να προστατεύεται η υγεία και η ασφάλεια των ασθενών.

Η νοσηλεύτρια παίζει ένα ρόλο-κλειδί στην πρόληψη και των πρώιμη αναγνώριση 
σημείων αντίδρασης στη μετάγγιση. Σημαντικές πτυχές αυτού του ρόλου 
συμπεριλαμβάνουν την εξασφάλιση των παρακάτω:
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•	 Δείγματα για καθορισμό ομάδος αίματος και διασταύρωση έχουν ξεκάθαρα 
στοιχεία ταυτοποίησης. Το ονοματεπώνυμο και η ημερομηνία γέννησης του 
ασθενούς είναι καθαρά σημειωμένα στην ετικέτα των φιαλιδίων πριν τη λήψη 
του δείγματος και τα δεδομένα στο παραπεμπτικό είναι ελεγμένα προσεκτικά.

•	 Μέλος του ιατρικού προσωπικού πιστοποιεί ότι τα συστήματα έγχυσης 
	 χρησιμοποιούνται σύμφωνα με τις συστάσεις των κατασκευαστών.
•	 Μέλος του ιατρικού προσωπικού διεξάγει οπτικό έλεγχο της μονάδας αίματος 

για ενδείξεις επιμόλυνσης προτού συνδεθεί με το σύστημα έγχυσης – π.χ. αλλαγή 
χροιάς σε σκούρο μωβ, θρόμβοι ή αιμόλυση – και πιστοποιεί ότι η ημερομηνία 
λήξης της μονάδας δεν έχει παρέλθει.

•	 Συμβατότητα μεταξύ ασθενούς και μονάδας αίματος πιστοποιείται, συγκρίνοντας 
	 την ομάδα αίματος του ασθενούς έναντι της ομάδας αίματος όπως υποδεικνύεται 
	 στην ετικέτα της μονάδας.
•	 Αναγνωριστικά στοιχεία των μεταγγιζόμενων μονάδων αίματος καταγράφονται 
	 στο αρχείο του ασθενούς, ώστε οι δότες να μπορούν να ανιχνευθούν εάν καταστεί 
	 αναγκαίο.
•	 Ο ασθενής παρακολουθείται προσεκτικά κατά τη διάρκεια της μετάγγισης, ιδίως 
	 στα πρώτα στάδια όπου και μια αντίδραση είναι πιο πιθανό να συμβεί.
•	 Τα παράγωγα αίματος μεταγγίζονται εντός του συνιστώμενου χρόνου, για 
	 να αποφευχθεί η διακύβευση της κλινικής αποτελεσματικότητας, ασφάλειας και 
	 ευκολίας της χορήγησης.
•	 ΣΗΜΕΙΩΣΗ – η ταχεία μετάγγιση κρύου αίματος μπορεί να είναι επικίνδυνη. Ο 
	 χειρισμός παγωμένων μονάδων πρέπει να γίνεται με μεγάλη φροντίδα, καθώς 
	 οι ασκοί μπορεί να είναι εύθραυστοι και μπορεί εύκολα να ραγίσουν σε χαμηλές 
	 θερμοκρασίες.
•	 Οι κατάλληλες παράμετροι προ και μετά μετάγγισης καταγράφονται, για να 
	 εξακριβωθεί η αποτελεσματικότητα της μετάγγισης,
•	 Οι παρατηρούμενες αντιδράσεις καταγράφονται και αναφέρονται. Όλες οι 

σοβαρές επιπλοκές πρέπει να διερευνώνται. (Λήψη ενός δείγματος μετά τη 
μετάγγιση και αποστολή μαζί με το υπόλοιπο παράγωγο αίματος που δε χορηγήθηκε 
και το σετ χορήγησης στην αιμοδοσία για διερεύνηση ασυμβατότητας και 
καλλιέργεια.)

•	 Σε περίπτωση επαναλαμβανόμενων αντιδράσεων, συνιστάται διερεύνηση για την 
παρουσία αντισωμάτων εκτός των συστημάτων ABO και Rhesus. Όταν συμβαίνουν 
επαναλαμβανόμενες πυρετικές μη αιμολυτικές αντιδράσεις, παράγωγα πτωχά σε 
λευκοκύτταρα πρέπει να χρησιμοποιούνται.

•	 Είναι σημαντικό να έχουμε υπόψιν ότι μερικές επιπλοκές μπορεί να είναι 
όψιμες, όπως η εμφάνιση νόσων μεταδιδόμενων με μετάγγιση. Όταν ανιχνεύεται 
ορομετατροπή σε έναν αιμοδότη, οι ασθενείς που έχουν λάβει το αίμα του πρέπει 
να υποβληθούν σε ιατρική παρακολούθηση.
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Πολλά νοσοκομεία στην Ευρώπη και τις ΗΠΑ έχουν επιτροπές Μεταγγίσεων που 
περιλαμβάνουν αντιπροσώπους των αιμοδοσιών και των κυριοτέρων κλινικών με 
σημαντική δραστηριότητα όσον αφορά τις μεταγγίσεις. Τέτοιες επιτροπές μπορούν 
να βελτιώσουν περαιτέρω την αποτελεσματικότητα των μεταγγίσεων, μέσω:

•	 Ορισμού πολιτικών μετάγγισης προσαρμοσμένες στις κατά τόπους κλινικές 
	 δραστηριότητες.
•	 Διεξαγωγής τακτικών αξιολογήσεων των μεταγγίσεων.
•	 Ανάλυσης κάθε ανεπιθύμητου συμβάματος σχετιζόμενο με μετάγγιση, και λήψης 
	 τυχόν απαραίτητων διορθωτικών μέτρων.

Η νοσηλεύτρια πρέπει να παρακολουθεί στενά όλους τους ασθενείς υπό μετάγγιση 
για οποιοδήποτε από τα παρακάτω συμπτώματα/σημεία:

•	 Πυρετό ή αύξηση θερμοκρασίας – 1,5°C πάνω από την αρχική τιμή
•	 Ρίγη και φρίκια
•	 Ταχυκαρδία
•	 Υπέρταση
•	 Καρδιαγγειακή κατάρρευση
•	 Έξαψη
•	 Οστικά, μυϊκά, θωρακικά και/ή κοιλιακά άλγη
•	 Δύσπνοια
•	 Ναυτία
•	 Γενικό αίσθημα αδιαθεσίας
•	 Αναπνευστική δυσχέρεια
•	 Κνιδωτικό εξάνθημα
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Ο παρακάτω πίνακας συσχετίζει τον τύπο αντίδρασης και τα αίτια των συμβαμάτων 
με τα πιο συχνά παρατηρούμενα συμπτώματα και τη χρονική στιγμή εμφάνισης τους.

Θαλασσαιμία, Ελευθερίου Α (Έκδοση TIF 2007)
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ΣΕ ΥΠΟΨΙΑ ΑΝΤΙΔΡΑΣΗΣ ΣΤΗ ΜΕΤΑΓΓΙΣΗ – ΡΟΛΟΣ/ΣΥΝΕΙΣΦΟΡΑ ΤΗΣ 
ΝΟΣΗΛΕΥΤΡΙΑΣ

Η νοσηλεύτρια σε συνεργασία με την προϊσταμένη και/ή τον ειδικό ιατρό προχωρά σε:

•	 Διακοπή της μετάγγισης
•	 Διατήρηση φλεβικής γραμμής
•	 Παρακολούθηση ζωτικών σημείων (θερμοκρασία, σφύξεις, αρτηριακή πίεση, 
	 αναπνοή και κορεσμός οξυγόνου)
•	 Όπου απαιτείται, αναζωογόνηση του ασθενούς με φυσιολογικό ορό ή κρυσταλλοειδή 
	 διαλύματα σε χαμηλό ρυθμό έγχυσης. Αν η υπόταση παρατείνεται, ο ασθενής 
	 μπορεί να χρειαστεί ινότροπα.
•	 Ενημέρωση των θεραπόντων ιατρών.
•	 Επανέλεγχο ταυτοποίησης του ασθενούς έναντι της μονάδος αίματος.
•	 Καταγραφή αποβαλλόμενου όγκου ούρων. Τα πρώτα ούρα που θα αποβληθούν 
	 πρέπει να σταλούν στο εργαστήριο για ανίχνευση ελεύθερης αιμοσφαιρίνης.
•	 Αποστολή δείγματος αίματος στο εργαστήριο για επανάληψη διασταύρωσης, 
	 γενική αίματος, ουρία, ηλεκτρολύτες και ηπατικές δοκιμασίες.
•	 Η μονάδα αίματος πρέπει να επιστραφεί στο εργαστήριο μαζί με το σετ χορήγησης 
	 για επιπλέον διερεύνηση.

ΣΥΖΗΤΗΣΗ ΜΕ ΚΛΙΝΙΚΟ ΑΙΜΑΤΟΛΟΓΟ και λήψη οδηγιών για το χειρισμό του 
περιστατικού
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ΚΕΦΑΛΑΙΟ 5
ΛΟΙΜΩΞΕΙΣ ΣΤΗ ΘΑΛΑΣΣΑΙΜΙΑ

Ασθενείς με μείζονα θαλασσαιμία διατρέχουν υψηλότερο κίνδυνο λοίμωξης λόγω:
•	 Αναιμίας
•	 Σπληνεκτομής
•	 Υπερφόρτωσης με σίδηρο
•	 Μεταγγίσεων αίματος
•	 Χρήσης δεσφεριοξαμίνης

ΑΝΑΙΜΙΑ
Σε ασθενείς που λαμβάνουν ανεπαρκείς ή καθόλου μεταγγίσεις αίματος, η αναιμία 
είναι το σημαντικότερο αίτιο σοβαρών λοιμώξεων όπως η πνευμονία. Παρότι αυτό 
σπάνια αποτελεί πρόβλημα στο Δυτικό κόσμο, όπου επαρκές αίμα είναι εύκολα 
διαθέσιμο, ανεπαρκείς μεταγγίσεις αποτελούν συχνό πρόβλημα σε κάποιες χώρες του 
αναπτυσσόμενου κόσμου και τέτοιες λοιμώξεις μπορούν να προκύψουν.

ΣΠΛΗΝΕΚΤΟΜΗ
Ασθενείς που υπέστησαν σπληνεκτομή, ιδίως σε μικρή ηλικία, αντιμετωπίζουν 
σημαντικό κίνδυνο ανάπτυξης σοβαρών λοιμώξεων που προκαλούνται από βακτήρια 
με έλυτρο όπως Στρεπτόκοκκο Πνευμονίας, Αιμόφιλο Ινφλουέντζας και Ναϊσσέρια 
Μηνιγγίτιδας. Άλλα βακτήρια, ιοί και παράσιτα μπορούν επίσης να προκαλέσουν 
σοβαρές λοιμώξεις σε αυτούς τους ασθενείς. Αυτό οφείλεται στο γεγονός πως ο 
σπλήνας, όπως αναφέρθηκε νωρίτερα, εμπλέκεται στην προστασία του οργανισμού 
έναντι των λοιμώξεων. (Περισσότερες πληροφορίες σχετικά με την σπληνεκτομή 
παρέχονται στο Κεφάλαιο 3: Επισκόπηση της Θαλασσαιμίας)

ΥΠΕΡΦΟΡΤΩΣΗ ΜΕ ΣΙΔΗΡΟ
Ασθενείς που λαμβάνουν επαρκείς μεταγγίσεις αλλά ανεπαρκή αποσιδήρωση – 
είτε λόγω δυσκολιών στην προμήθεια χηλικών παραγόντων είτε λόγω χαμηλού 
επιπέδου συμμόρφωσης σε αυτούς- μπορεί να έχουν αυξημένο κίνδυνο ανάπτυξης 
σοβαρών λοιμώξεων. Αυτό οφείλεται στο γεγονός ότι κάποιοι λοιμώδεις παράγοντες 
αναπτύσσονται παρουσία σιδήρου: όσο υψηλότερα είναι τα επίπεδα σιδήρου στον 
οργανισμό, τόσο πιο γρήγορα αναπτύσσονται και πολλαπλασιάζονται, προκαλώντας 
πολύ σοβαρές λοιμώξεις. Η καλύτερα καταγεγραμμένη λοίμωξη προκαλείται από 
ένα βακτήριο που λέγεται Υερσίνια εντεροκολίτιδας – ένας ασυνήθιστος λοιμώδης 
παράγοντας που, σε αντίθεση με τα άλλα βακτήρια, δε διαθέτει δικό του μηχανισμό για 
τη συλλογή και χρήση σιδήρου από το περιβάλλον του. Σε υγιή άτομα, αυτά τα βακτήρια 
είναι ακίνδυνα και έχουν ελάχιστη έως καθόλου κλινική σημασία. Όμως, στη μείζονα 
θαλασσαιμία, όπου υπάρχει περίσσεια σιδήρου στο σώμα είτε σε ελεύθερη μορφή 
είτε συνδεδεμένου με το μόριο της δεσφεριοξαμίνης, η Υερσίνια αναπτύσσεται και 
πολλαπλασιάζεται ταχέως, προκαλώντας σοβαρές, απειλητικές για τη ζωή λοιμώξεις.
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Αρκετή έρευνα έχει διεξαχθεί σχετικά με το ρόλο του σιδήρου στις βακτηριακές 
λοιμώξεις. Παρόλα αυτά, έχει γίνει επίσης σημαντική έρευνα σχετικά με το ρόλο του 
σιδήρου στις ιογενείς λοιμώξεις (όπως την ηπατίτιδα και το AIDS), εξετάζοντας το πώς 
ο σίδηρος επηρεάζει την πρόοδο αυτών των λοιμώξεων και την απόκριση στη θεραπεία 
με τα συνιστώμενα φάρμακα. Το αποτέλεσμα αυτών των ερευνών υποδεικνύει ότι 
στη θαλασσαιμία, η υπερφόρτωση με σίδηρο μπορεί να σχετίζεται με χειρότερη 
πρόγνωση για τις χρόνιες ιογενείς ηπατίτιδες B και C και με πιο φτωχή ανταπόκριση 
στη θεραπεία στις χρόνιες ιογενείς ηπατίτιδες. Η αποτελεσματικότητα της θεραπείας 
αποσιδήρωσης άρα φαίνεται να παίζει σημαντικό ρόλο στην πρόγνωση των χρόνιων 
ιογενών ηπατίτιδων σε αυτούς τους ασθενείς. Επίσης έχει φανεί πως η λοίμωξη με HIV 
σε ασθενείς με μείζονα θαλασσαιμία γίνεται πιο βαριά όταν το σχήμα αποσιδήρωσης 
περιλαμβάνει λιγότερο από 40 mg/kg βάρους σώματος δεσφεριοξαμίνη, ή όταν τα 
επίπεδα φερριτίνης ορού είναι πάνω από 1935 ng/L.

Συνοπτικά, ο σίδηρος μπορεί να παίξει σημαντικό ρόλο στην αύξηση της βαρύτητας 
των λοιμώξεων στη μείζονα θαλασσαιμία, επειδή ο σίδηρος μπορεί να:

•	 Χρησιμεύει ως θρεπτικό υπόστρωμα για την ανάπτυξη παθογόνων
•	 Χρησιμεύει ως υπόστρωμα για πρωτεΐνες που καλούνται ένζυμα τα οποία 
	 επάγουν τον πολλαπλασιασμό λοιμογόνων μικροοργανισμών
•	 Απομακρύνει σημαντικές χημικές ουσίες που λέγονται αντιοξειδωτικά, τα 
	 οποία προστατεύουν τα κύτταρα του σώματος έναντι φλεγμονής
•	 Προκαλεί βλάβες σε συγκεκριμένους τύπους κυττάρων που παίζουν σημαντικό 
	 ρόλο στην άμυνα του οργανισμού έναντι των λοιμώξεων.

ΜΕΤΑΓΓΙΣΗ ΑΙΜΑΤΟΣ
Υπάρχει ένα ευρύ φάσμα βακτηρίων και παρασίτων τα οποία μπορεί να μεταδοθούν 
μέσω του αίματος, κάποια με μεγαλύτερη κλινική σημασία από άλλα και κάποια με 
μεγαλύτερη συχνότητα σε κάποια μέρη του κόσμου λόγω υψηλότερου τοπικού 
επιπολασμού. Αίμα ακατάλληλης ή κάτω της ιδανικής ποιότητας (και ασφάλειας) 
αποτελεί ακόμη μία πραγματικότητα σε πολλές χώρες και αυτό θέτει μεγάλο μέρος 
του πληθυσμού σε κίνδυνο (βλέπε πίνακα 3, κεφάλαιο 4).



54

ΚΕΦΑΛΑΙΟ 6
ΥΠΕΡΦΟΡΤΩΣΗ ΜΕ ΣΙΔΗΡΟ ΚΑΙ ΑΠΟΣΙΔΗΡΩΣΗ

Η θαλασσαιμία προκαλεί συσσώρευση σιδήρου στο σώμα λόγω της καταστροφής 
ερυθρών αιμοσφαιρίων και της αυξημένης απορρόφησης σιδήρου από τον εντερικό 
σωλήνα. Παρόλα αυτά, μία άλλη σημαντική αιτία συσσώρευσης σιδήρου στη 
θαλασσαιμία αποτελεί η βασική θεραπεία της νόσου – η μεταγγισιοθεραπεία.

Κάθε χιλιοστόλιτρο (mL) ερυθρών αιμοσφαιρίων περιέχει περίπου 1,16 mg σιδήρου. 
Μία μέση μονάδα αίματος περιέχει περίπου 250 mL συμπυκνωμένων ερυθρών 
αιμοσφαιρίων – δηλαδή 250 x 1,16 ή περίπου 200-290 mg σιδήρου. Ο σίδηρος που 
απελευθερώνεται από την καταστροφή αυτών των ερυθρών αιμοσφαιρίων είναι η 
κύρια πηγή του σιδήρου που συσσωρεύεται στα σώματα των ασθενών που λαμβάνουν 
μεταγγίσεις εφ’ όρου ζωής. Για παράδειγμα, ένας ασθενής που λαμβάνει 30 μονάδες 
αίματος το χρόνο θα έχει μια περίσσεια περίπου 6 g σιδήρου το χρόνο (200 x 30 = 
6000 mg = 6 g), ή περίπου 15-16 mg/ημέρα. Ο οργανισμός δεν έχει τη δυνατότητα 
να απεκκρίνει ένα τόσο μεγάλο ποσό επιπλέον σιδήρου, και έτσι αυτό συσσωρεύεται 
στους ιστούς και τα όργανα του σώματος. Αν ο σίδηρος δεν απομακρυνθεί με ιατρική 
παρέμβαση, μπορεί να είναι εξαιρετικά επιβλαβής, προκαλώντας μερικές από τις πιο 
σοβαρές επιπλοκές της μείζονος θαλασσαιμίας.

Τα κλινικά συμπτώματα της υπερφόρτωσης σιδήρου γενικά εμφανίζονται γύρω στην 
ηλικία των 10 ετών, παρότι αποδεικτικά στοιχεία της τοξικής επίδρασης του σιδήρου 
έχουν βρεθεί στο ήπαρ πολύ νεαρότερων παιδιών. Ηπατική βλάβη – γνωστή ως 
ίνωση- ξεκινά εντός δύο ετών από την έναρξη των μεταγγίσεων. Σοβαρή ηπατική 
βλάβη (κίρρωση) μπορεί να αναπτυχθεί πριν την ηλικία των 10 ετών αν δεν έχει 
εφαρμοστεί θεραπεία για την απομάκρυνση της περίσσειας σιδήρου, ιδίως όταν ο 
ασθενής έχει ηπατίτιδα B ή/και C. Καρδιακή νόσος – μία από τις πιο συχνές αιτίες 
θανάτου στη μείζονα θαλασσαιμία- έχει επίσης αναφερθεί εντός 10 ετών από την 
έναρξη θεραπευτικού σχήματος μετάγγισης, παρότι καρδιακή ανεπάρκεια συνήθως 
δεν προκύπτει μέχρι 15 χρόνια ή και περισσότερο. Η υπερφόρτωση σιδήρου είναι 
επίσης η πιο σημαντική αιτία καθυστερημένης σεξουαλικής ωρίμανσης σε ασθενείς 
με θαλασσαιμία, επηρεάζοντας περίπου τους μισούς ασθενείς και των δύο φύλων. 
Επιπλέον, η υπερφόρτωση σιδήρου μπορεί να προκαλεί δυσκολίες σε γυναίκες που 
προσπαθούν να συλλάβουν (περίπου 25% των περιπτώσεων), και είναι συνήθως 
μια αιτία για την ανάπτυξη σακχαρώδους διαβήτη. Μακροπρόθεσμα, η περίσσεια 
σιδήρου προκαλεί επιπλοκές από τα οστά και βλάβη σε άλλα σημαντικά όργανα, 
όπως το θυρεοειδή και τους παραθυρεοειδείς αδένες. Γι αυτό οι ασθενείς πρέπει να 
λαμβάνουν θεραπεία για την απομάκρυνση της περίσσειας σιδήρου, ειδάλλως αυτός 
θα συσσωρευτεί στον οργανισμό με σοβαρό αντίκτυπο στην ποιότητα και τη διάρκεια 
της ζωής των ασθενών.
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ΠΩΣ Η ΠΕΡΙΣΣΕΙΑ ΣΙΔΗΡΟΥ ΠΡΟΚΑΛΕΙ ΒΛΑΒΕΣ ΣΤΟ ΣΩΜΑ
Καθώς ο σίδηρος συσσωρεύεται στον οργανισμό – είτε ως αποτέλεσμα της ίδιας της 
θαλασσαιμίας, είτε λόγω της μεταγγισιοθεραπείας, είτε λόγω και των δύο- η πρωτεΐνη 
που μεταφέρει τον σίδηρο στο αίμα, η τρανσφερίνη, γεμίζει (γίνεται κορεσμένη) με 
σίδηρο. Χωρίς άλλη διαθέσιμη τρανσφερίνη για δέσμευση με σίδηρο, ο ελεύθερος 
σίδηρος –ο οποίος είναι εξαιρετικά επιβλαβής για τον οργανισμό- αρχίζει να 
κυκλοφορεί στο αίμα. Ο σίδηρος επίσης συσσωρεύεται στους ιστούς, συνδεδεμένος 
με πρωτεϊνικά μόρια αποθήκευσης που καλούνται φερριτίνη και αιμοσιδηρίνη. 

Ο σίδηρος που είναι αποθηκευμένος σε αυτές τις πρωτεΐνες είναι λιγότερο επιβλαβής 
από τον ελεύθερο σίδηρο. Παρόλα αυτά, αυτές οι πρωτεΐνες αποθήκευσης γίνονται 
κορεσμένες και ο οργανισμός διαρκώς τις αποσυνθέτει και τότε απελευθερώνουν 
ελεύθερο σίδηρο. Σίδηρος μπορεί επίσης να απελευθερωθεί από τις πρωτεΐνες 
αποθήκευσης όταν ο ασθενής είναι άρρωστος, ιδίως με κάποια λοίμωξη. Ο σίδηρος 
που δεν είναι συνδεδεμένος με τρανσφερίνη –δηλαδή ο σίδηρος που βρίσκεται στο 
σύστημα όταν δεν υπάρχει άλλη τρανσφερίνη για να ενωθεί με αυτόν- είναι ασταθής. 

Αυτό σημαίνει ότι μπορεί εύκολα να αποκτήσει ή να χάσει ένα αρνητικό φορτίο, που 
λέγεται ηλεκτρόνιο. Όταν ο σίδηρος αποκτά ένα ηλεκτρόνιο, ενώ έχει τρία θετικά 
φορτία (μια μορφή σιδήρου γνωστή ως 3+ ή τρισθενής) αλλάζει και πλέον έχει δύο 
θετικά φορτία (μια μορφή σιδήρου γνωστή ως 2+ ή δισθενής). Καθώς ο σίδηρος 
εναλλάσσεται μεταξύ των καταστάσεων 2+ και 3+, παράγονται βλαβερές ουσίες που 
λέγονται ελεύθερες ρίζες, οι οποίες μπορούν να προκαλέσουν εκτεταμένες βλάβες 
στους ιστούς του σώματος.

Η πιο γνωστή διαδικασία μέσω της οποίας παράγονται ελεύθερες ρίζες λέγεται 
αντίδραση Fenton – μια χημική αντίδραση που φαίνεται απλοποιημένα ως εξής:

Ο μόνος τρόπος για την απομάκρυνση της περίσσειας σιδήρου είναι η χρήση φαρμάκων 
που λέγονται χηλικοί παράγοντες, οι οποίοι ενώνονται με το σίδηρο και σχηματίζουν 
μία ένωση η οποία μπορεί να απεκκριθεί από τον οργανισμό μέσω των ούρων ή/και 
των κοπράνων. Αυτά τα φάρμακα χρησιμοποιούνται για να ελέγξουν το επίπεδο του 
σιδήρου στον οργανισμό και να αποτρέψουν βλάβες σε ζωτικά όργανα. Υπάρχουν 
τρείς χηλικοί παράγοντες που χρησιμοποιούνται επί του παρόντος: δεσφεριοξαμίνη, 
δεφεριπρόνη και δεφερασιρόξη.
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ΔΕΣΦΕΡΙΟΞΑΜΙΝΗ
Η δεσφεριοξαμίνη (DFO) ήταν ο πρώτος χηλικός παράγοντας που παρασκευάστηκε. 
Παρασκευάστηκε τη δεκαετία του 1960, και εισήχθη στην αγορά στις αρχές της 
δεκαετίας του 1970 με σκοπό τη θεραπεία της μείζονος θαλασσαιμίας. Η DFO δουλεύει 
με δύο τρόπους. Ο πρώτος είναι μια αργή διαδικασία με την οποία η DFO ενώνεται 
με το σίδηρο και σχηματίζει μια ουσία που λέγεται φεριοξαμίνη, η οποία απεκκρίνεται 
από τον οργανισμό. Ο δεύτερος ρόλος της DFO είναι η μείωση της τοξικότητας του 
σιδήρου στο σώμα μέσω της απορρόφησης ελευθέρων ριζών.
Οι ασθενείς με θαλασσαιμία αρχίζουν να χρησιμοποιούν αυτό το φάρμακο όταν 
αρχίζουν τακτικές μεταγγίσεις αίματος, μετά τις πρώτες 10-20 μεταγγίσεις ή όταν η 
φερριτίνη φτάσει το επίπεδο των 1000 μg/L.

ΠΩΣ ΧΡΗΣΙΜΟΠΟΙΕΙΤΑΙ Η DFO
Η DFO χορηγείται υποδορίως ή ενδοφλεβίως μέσω μιας ειδικά σχεδιασμένης αντλίας 
ώστε η έγχυση να διαρκεί μια περίοδο 8-12 ωρών. Η DFO πρέπει να χορηγείται αργά 
επειδή έχει μικρό χρόνο ημιζωής. Δηλαδή, απομακρύνεται γρήγορα από το αίμα – 
εντός 20-30 λεπτών. Μια μακρά περίοδος έγχυσης επιτρέπει την επίτευξη σταθερής 
συγκέντρωσης DFO στο αίμα, δίνοντας έτσι στο φάρμακο το μέγιστο δυνατό χρόνο 
για την απορρόφηση της περίσσειας σιδήρου.

Τα περισσότερα παιδιά αρχίζουν να χρησιμοποιούν DFO στην ηλικία των 2 ή 3 ετών. 
Μιας και η θεραπεία αυτή χορηγείται εφ’ όρου ζωής, δεν είναι πρακτικό η χορήγησή 
της να γίνεται στο θεραπευτικό κέντρο ή νοσοκομείο. Συνεπώς είναι αναγκαίο να 
διδαχθούν πρώτα οι γονείς, και αργότερα ο ασθενής, πώς να διεξάγουν αυτή τη 
διαδικασία στο σπίτι.  Εδώ η νοσηλεύτρια έχει μεγάλο ρόλο να διαδραματίσει. Ο 
γιατρός μπορεί να έχει εξηγήσει το πόσο αναγκαία είναι η διαδικασία και ίσως ακόμη 
να έχει περιγράψει πως γίνεται, όμως η νοσηλεύτρια πρέπει να αναλάβει το έργο 
της διδασκαλίας και επίδειξης της χρήσης της DFO στην πράξη. Αυτό δεν είναι ένα 
εύκολο έργο.

Ούτε οι γονείς ούτε οι ασθενείς είναι πιθανό να έχουν έρθει σε επαφή με οποιεσδήποτε 
από τις εμπλεκόμενες διαδικασίες. Επιπλέον, οι γονείς συνήθως υποφέρουν από 
αισθήματα τύψεων και φόβου για την υποβολή των παιδιών τους σε τέτοιες θεραπείες. 
Το να τοποθετεί κανείς μια βελόνα στο ίδιο του το παιδί, το να του προκαλεί πόνο, είναι 
μια πηγή μεγάλης ενόχλησης. Ο ρόλος του νοσηλευτή, λοιπόν, ξεκινά προσφέροντας 
υποστήριξη και καθησυχασμό. Δεν υπάρχει κάποια μαγική συνταγή ή ψυχολογική 
τεχνική για να προσεγγίσει κανείς αυτό το έργο. Αλλά μια σημαντική αφετηρία για 
τη νοσηλεύτρια είναι να επιδείξει αυθεντικά συναισθήματα ενδιαφέροντος και να 
αποφύγει να βρίσκεται σε βιασύνη ή να είναι απασχολημένη με άλλα πράγματα.
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Πρέπει να δίνεται ενθάρρυνση χωρίς να γίνεται κανείς επικριτικός. Οι περισσότεροι 
γονείς θα δείξουν ανταπόκριση και αποτελεσματικότητα στο να βοηθήσουν το 
παιδί τους. Κάποιοι άλλοι θα δυσκολευτούν περισσότερο, απαιτώντας περισσότερα 
τεχνάσματα νοσηλευτικής φροντίδας. Η νοσηλεύτρια πρέπει να αναφέρει τις εμπειρίες 
της με την οικογένεια στην ομάδα, της οποίας ηγείται ο θεράπων ιατρός. Οι γονείς 
που αντιμετωπίζουν δυσκολίες που δε μπορούν να ξεπεραστούν με τη βοήθεια των 
ιατρών και νοσηλευτριών πρέπει να παραπέμπονται σε ψυχολόγο, ο οποίος θα πρέπει 
να είναι επίσης μέλος της ομάδας. Ο ψυχολόγος μπορεί να επιλέξει να δει ο ίδιος 
την οικογένεια, ή να δώσει συμβουλές στη νοσηλεύτρια για το πώς να προχωρήσει. 
Είναι επίσης εξαιρετικά βοηθητικό το να παραπέμψει κανείς τις οικογένειες σε 
τοπικούς συλλόγους ασθενών για υποστήριξη, όπου αυτοί υπάρχουν. Καθώς το παιδί 
μεγαλώνει, η σχέση της νοσηλεύτριας θα γίνεται όλο και μικρότερη με τους γονείς 
και όλο και μεγαλύτερη με τον έφηβο ή ενήλικα ασθενή.

Εφόσον μια σχέση εμπιστοσύνης έχει καθιερωθεί, οι γονείς πρέπει να μάθουν πως 
να χρησιμοποιούν τη DFO καταλλήλως και με ασφάλεια, συμπεριλαμβανομένης της 
αποθήκευσης, διάλυσης και χορήγησης του φαρμάκου. Η DFO πρέπει να αποθηκεύεται 
αδιάλυτη σε θερμοκρασία δωματίου ή, αν έχει διαλυθεί, στο ψυγείο σε 4°C. Το σωστό 
διάλυμα για χορήγηση είναι 10%. Αυτό σημαίνει ότι ένα φιαλίδιο 500 mg διαλύεται 
σε 5 mL αποστειρωμένου ύδατος. Μια καινούρια βελόνα 21G εισάγεται μέσω του 
λαστιχένιου πώματος, το οποίο προηγουμένως απολυμαίνεται με οινόπνευμα, και 
το ύδωρ ενίεται. Η σκόνη διαλύεται μετά από μερική ανακίνηση του φιαλιδίου. Σε 
μερικές χώρες με προηγμένη φροντίδα για τη θαλασσαιμία, το διάλυμα μπορεί να 
παρασκευάζεται από το νοσοκομείο, υπό άσηπτες συνθήκες.

Οι τύποι υποδορίων βελονών που χρησιμοποιούνται για τη χορήγηση του φαρμάκου 
στον ασθενή πρέπει να επιδεικνύονται επαρκώς.

ΒΕΛΟΝΑ ΤΥΠΟΥ ΠΕΤΑΛΟΥΔΑΣ ΒΕΛΟΝΑ ΤΥΠΟΥ ΠΙΝΕΖΑΣ
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ΑΝΤΙΚΑΤΑΣΤΑΣΗ

Οι ασθενείς μπορεί να δοκιμάσουν διαφορετικούς τύπους βελόνας ώστε να 
διαπιστώσουν ποια είναι πιο κατάλληλη για το δικό τους τρόπο ζωής. Πολλοί 
προτιμούν την πεταλούδα, η οποία εισάγεται υπό γωνία περίπου 45° με την επιφάνεια 
του δέρματος. Άλλοι ασθενείς προτιμούν μικρές βελόνες τύπου πινέζας οι οποίες 
εισάγονται κάθετα διαμέσου του δέρματος και στερεώνονται με ειδική ταινία.

ΥΓΙΕΙΝΗ ΚΑΙ ΓΕΝΙΚΕΣ ΠΛΗΡΟΦΟΡΙΕΣ
Θέματα καθαριότητας και υγιεινής είναι κρίσιμα για την ασφαλή χορήγηση της DFO. 
Στους γονείς θα πρέπει να δίνονται οδηγίες για τη σημασία της καθαριότητας και 
αντισηψίας των χεριών και του δέρματος. Επιπλέον, το ιατρικό προσωπικό πρέπει 
να είναι ενήμερο για τις συνθήκες που επικρατούν στο σπίτι του ασθενούς, όπου 
η καθαριότητα, η αντισηψία και η προσωπική υγιεινή μπορεί να παραμεληθούν ή να 
είναι κατώτερες του ιδανικού, συνιστώντας έτσι ένα σοβαρό κίνδυνο επιπλοκών 
σχετιζόμενων με λοιμώξεις. Εάν είναι απαραίτητο, πρέπει να γίνεται επισκόπηση του 
σπιτιού από πρώτο χέρι από κοινωνικό λειτουργό ή επισκέπτη υγείας.

Η νοσηλεύτρια πρέπει να υποδεικνύει σημεία για υποδόριες εγχύσεις (βλέπε εικόνα), 
δίνοντας έμφαση στην ανάγκη εναλλαγής των σημείων. Η νοσηλεύτρια μπορεί 
επίσης να επιδείξει την εφαρμογή τοπικών αναισθητικών, όπως η κρέμα EMLA, στο 
σημείο της έγχυσης, η οποία θα βοηθήσει στη μείωση του πόνου που σχετίζεται με τη 
χορήγηση DFO.
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Υπάρχουν δύο τύποι αντλίας έγχυσης: μηχανικοί και με μπαλονάκι. Οι αντλίες με 
μπαλονάκι είναι γενικά μικρότερες, ελαφρύτερες, λιγότερο θορυβώδεις και πιο βολικές 
για τους ασθενείς. Οι διάφοροι τύποι αντλιών έγχυσης πρέπει να επιδεικνύονται και 
ο ασθενής (ή η οικογένεια, στην περίπτωση που ο ασθενής είναι παιδί) πρέπει να 
επιλέγει αυτό που κρίνει ότι του ταιριάζει περισσότερο, αναλόγως φυσικά και της 
διαθεσιμότητας. Ο τρόπος χρήσης της αντλίας πρέπει να επιδεικνύεται ξεκάθαρα, με 
ιδιαίτερη έμφαση στη σημασία του ελέγχου του χρόνου. Αν το φάρμακο χορηγηθεί 
πολύ γρήγορα, μπορεί να υπάρξουν τοπικές ή άλλες αντιδράσεις.
 

ΑΝΤΛΙΕΣ ΜΕ ΜΠΑΛΟΝΑΚΙ

Θαλασσαιμία (2007), Ελευθερίου Α (Έκδοση Δ.Ο.Θ. 2007)

ΜΗΧΑΝΙΚΕΣ ΑΝΤΛΙΕΣ

ΔΟΣΗ
Η μέση δόση DFO σε ενήλικες είναι 30-60 mg/kg βάρους σώματος και για παιδιά 
20-40 mg/kg βάρους σώματος.

Η ακριβής δόση για κάθε ασθενή υπολογίζεται με βάση την ηλικία, το φορτίο σιδήρου 
του οργανισμού και την κλινική κατάσταση.

Η χορήγηση βιταμίνης C με κάθε έγχυση αυξάνει την αποτελεσματικότητα της 
αποσιδήρωσης αυξάνοντας το ποσό του απεκκρινόμενου σιδήρου. Παρόλα αυτά, η 
βιταμίνη C μπορεί να επηρεάσει την καρδιά, οπότε πρέπει να δίνεται στους ασθενείς 
μόνο τις ημέρες των εγχύσεων και σε περιορισμένη δόση των 2-3 mg/kg/ημέρα.
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ΑΛΛΟΙ ΤΡΟΠΟΙ ΧΟΡΗΓΗΣΗΣ DFO

•	 Συνεχής 24ωρη ενδοφλέβια έγχυση
Αυτή η μέθοδος περιλαμβάνει χορήγηση DFO σε μια φλέβα μέσω ενός 
εμφυτεύσιμου καθετήρα. Αυτή η τεχνική μπορεί να σώσει τις ζωές των ασθενών 
που πάσχουν από σοβαρή υπερφόρτωση σιδήρου και σχετιζόμενες καρδιακές 
επιπλοκές. Παρόλα αυτά, αυτή η μέθοδος πρέπει να εφαρμόζεται σε ασθενείς που 
έχουν πρόσβαση σε πεπειραμένη χειρουργική υποστήριξη εντός νοσοκομειακού 
περιβάλλοντος καθώς αυτή σχετίζεται με σημαντικά υψηλό κίνδυνο λοίμωξης 
και/ή θρόμβων. Πολύ σπάνια χρησιμοποιείται σήμερα και μόνο σε εξαιρετικές 
περιπτώσεις, όπως σοβαρή υπερφόρτωση σιδήρου και σχετιζόμενες καρδιακές 
επιπλοκές ή γυναίκες ασθενείς που σχεδιάζουν μια εγκυμοσύνη και έχουν 
σημαντική υπερφόρτωση σιδήρου και δεν έχουν πρόσβαση σε, ή δεν έχουν τη 
δυνατότητα να λάβουν εντατικά σχήματα αποσιδήρωσης (π.χ. συνδυαστική DFO/
DFP θεραπεία).
Ασθενείς με εμφυτεύσιμο καθετήρα μπορεί να χρειαστεί να λάβουν ειδικά 
φάρμακα που λέγονται αντιπηκτικά τα οποία βοηθούν στην πρόληψη σχηματισμού 
θρόμβων. Πρέπει επίσης να διατηρούν το δέρμα γύρω από τον καθετήρα καθαρό 
ώστε να προλαμβάνουν λοιμώξεις, να αναζητούν άμεσα ιατρικές συμβουλές αν 
παρατηρήσουν άλγος ή ερυθρότητα του δέρματος, ή αν παρουσιάσουν πυρετό. 
Είναι καθήκον της νοσηλεύτριας να διδάσκει τον ασθενή, ο οποίος είναι συνήθως 
ενήλικας, πώς να κρατά το δέρμα καθαρό και να δρα γρήγορα σε περίπτωση 
λοίμωξης, η οποία μπορεί εύκολα να κλιμακωθεί προς σηψαιμία. Επιπλέον, η 
νοσηλεύτρια θα βοηθήσει τον ιατρό στην επισκόπηση των σημείων έγχυσης και 
στην αλλαγή καθετήρα.

•	 Ενδοφλέβια έγχυση 8-12 ωρών
Αυτή η μέθοδος χρησιμοποιείται σε ασθενείς που έχουν δυσκολίες με την 
υποδόρια έγχυση. Παρόλα αυτά, δεν είναι τόσο αποτελεσματική όσο η 24ωρη 
συνεχής ενδοφλέβια έγχυση σε περιπτώσεις βαριάς υπερφόρτωσης σιδήρου, 
και δε θα πρέπει να θεωρείται ως εναλλακτική λύση αντί της 24ωρης έγχυσης 
σε εντατική θεραπεία αποσιδήρωσης. Επιπλέον, αυτή η μέθοδος πρέπει να 
χρησιμοποιείται με προσοχή καθώς μπορεί να προκαλέσει βλάβη στις φλέβες οι 
οποίες είναι απαραίτητες για τη μεταγγισιοθεραπεία.
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ΕΠΙΠΛΟΚΕΣ ΣΧΕΤΙΖΟΜΕΝΕΣ ΜΕ ΤΗ DFO

Η λοίμωξη με Υερσίνια εντεροκολίτιδας είναι μια σοβαρή λοίμωξη που προκύπτει 
κυρίως σε ασθενείς που λαμβάνουν DFO. Θα πρέπει να πιθανολογείται σε όλους 
τους ασθενείς που αναπτύσσουν πυρετό, ιδίως εάν συνοδεύεται από κοιλιακό άλγος 
και διάρροια ή εμετό. Πόνος στις αρθρώσεις και δερματικά εξανθήματα μπορεί να 
εμφανιστούν, και μπορεί επίσης να εξελιχθούν σε σηψαιμία. Η κατάσταση μπορεί 
να εκληφθεί λανθασμένα ως σκωληκοειδίτιδα. Αν ένας ασθενής που λαμβάνει DFO 
εμφανίσει αυτά τα συμπτώματα η DFO πρέπει να διακοπεί άμεσα και να ξεκινήσει 
εντατική θεραπεία με αντιβιοτικά, ακόμη και πριν την επιβεβαίωση της παρουσίας της 
Υερσίνιας. Καλλιέργεια του μικροοργανισμού μπορεί να γίνει σε δείγμα κοπράνων ή 
αίματος και ειδικά αντισώματα μπορεί να ανιχνευθούν σε δείγμα αίματος.

Τοπικές αντιδράσεις στο σημείο της έγχυσης που σχετίζονται με τη DFO περιλαμβάνουν 
ερυθρότητα, άλγος, κνησμό, οίδημα και ογκίδια, πόνο και γενική δυσφορία. Για την 
ελάττωση αυτών των αντιδράσεων ο ασθενής πρέπει να εφαρμόζει:
•	 Αποφυγή της εισαγωγής της βελόνας πλησίον σημαντικών αιμοφόρων αγγείων ή 
	 νεύρων, ελαχιστοποιώντας τον κίνδυνο βλάβης ή αιμορραγίας.
•	 Εναλλαγή των σημείων έγχυσης συχνά, χρησιμοποιώντας διαφορετικά μέρη του 
	 σώματος.
•	 Εφαρμογή τοπικών αναισθητικών αλοιφών όπως η EMLA για τη μείωση του τοπικού 
	 άλγους.
•	 Εφαρμογή θερμών επιθεμάτων σε οιδηματώδεις περιοχές μετά τη χορήγηση DFO 
	 για τη μείωση του οιδήματος.
•	 Χρήση αλοιφών ηπαρίνης ή μιας αντιβιοτικής αλοιφής μαζί με κορτιζόνη μπορεί να 
	 συνιστάται για την αντιμετώπιση ερυθρότητας, άλγους, κνησμού ή οιδήματος.
•	 Έλεγχο του ρυθμού έγχυσης, καθώς οίδημα μπορεί να προκύψει όταν η DFO 
	 χορηγείται πολύ γρήγορα.
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Άλλες ανεπιθύμητες αντιδράσεις, ιδιαίτερα σχετιζόμενες με υψηλές δόσεις DFO, 
περιλαμβάνουν:

•	 Προβλήματα ακοής: απώλεια της ακοής υψηλών συχνοτήτων μπορεί να προκύψει 
αν το φάρμακο δίνεται σε υψηλές δόσεις, ιδιαίτερα σε παιδιά που δεν έχουν υψηλό 
φορτίο σιδήρου. Η ακοή πρέπει να ελέγχεται ετησίως σε ασθενείς που λαμβάνουν 
DFO.

•	 Προβλήματα όρασης: σχετιζόμενα με πολύ υψηλές δόσεις DFO και επίσης με την 
παρουσία διαβήτη. Αυτά περιλαμβάνουν ελαττωμένη οπτική οξύτητα, διαταραχή 
της αντίληψης χρωμάτων και νυκτερινή τύφλωση.

•	 Επιβραδυμένη ανάπτυξη και σκελετικές αλλαγές επίσης σχετίζονται με υψηλές 
δόσεις DFO, ιδίως σε νεαρά παιδιά. Γι αυτό το λόγο συνιστάται να ξεκινούν τα 
νεαρά παιδιά με χαμηλή δόση 20 mg/kg/ημέρα και αυτή να μην αυξάνεται πάνω από 
40 mg/kg/ημέρα έως ότου ολοκληρωθεί η ανάπτυξη. Ο χαρακτηριστικός βραχύς 
κορμός και βραχέα άνω άκρα σε μερικούς θαλασσαιμικούς ασθενείς οφείλονται 
στην επίδραση της DFO στην οστική αυξητική πλάκα (μετάφυση), όπως στη 
βλαισοποδία.

Συνοπτικά, ειδικές εργαστηριακές και κλινικές εξετάσεις, σε συνδυασμό με 
βιοχημικό και αιματολογικό έλεγχο ρουτίνας, πρέπει να διεξάγονται σε όλους τους 
ασθενείς που λαμβάνουν DFO (σύμφωνα με τις Κατευθυντήριες Οδηγίες της Δ.Ο.Θ.). 
Αυτές περιλαμβάνουν παρακολούθηση των επιπέδων φερριτίνης (ανά 3-6 μήνες), 
οπτικο-ακουστικό έλεγχο (τουλάχιστον μία φορά το χρόνο) και παρακολούθηση της 
ανάπτυξης και των σκελετικών αλλαγών ανά έξι μήνες.

ΔΕΦΕΡΙΠΡΟΝΗ
Η δεφεριπρόνη, γνωστή και ως L1, είναι ένας άλλος χηλικός παράγοντας, η αλλιώς 
φάρμακο που χρησιμοποιείται για την απομάκρυνση της περίσσειας σιδήρου από τον 
οργανισμό. Ένα σημαντικό δεδομένο αυτού του φαρμάκου, όπως και κάθε θεραπεία 
από του στόματος, είναι ότι λαμβάνεται από του στόματος, το οποίο σημαίνει ότι είναι 
πιθανό οι ασθενείς να το βρουν πιο εύκολο να συμμορφωθούν με αυτή τη θεραπεία 
μακροπρόθεσμα. Παρόλα αυτά, η υποστήριξη, κατανόηση και επαγρύπνηση της 
νοσηλεύτριας και της ομάδας παραμένουν ακόμη πολύ αναγκαίες.

ΧΡΗΣΗ ΤΗΣ ΔΕΦΕΡΙΠΡΟΝΗΣ
Στους ασθενείς συνταγογραφούνται 75 mg/kg βάρους σώματος ανά ημέρα. Όπως 
και η DFO, αυτό το φάρμακο έχει βραχεία διάρκεια ημιζωής (3-4 ώρες). Συνεπώς 
λαμβάνεται σε 3 δόσεις κατά τη διάρκεια της ημέρας. Χρησιμοποιείται από πολλούς 
ασθενείς σε όλο τον κόσμο ως μονοθεραπεία αλλά χρησιμοποιείται επίσης κατά την 
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εντατική αποσιδήρωση σε συνδυασμό με δεσφεριοξαμίνη.

Στα τέλη της δεκαετίας του 1990 οι κλινικοί γιατροί άρχισαν να χρησιμοποιούν 
DFO σε συνδυασμό με L1 ως εντατική θεραπεία για να αυξήσουν την ποσότητα 
του αποβαλλόμενου σιδήρου από τον οργανισμό. Η έρευνα αποδεικνύει πως κάθε 
φάρμακο μπορεί να απομακρύνει σίδηρο από διαφορετικά σημεία του σώματος. Η 
συνδυαστική θεραπεία έχει βρεθεί να είναι ιδιαίτερα χρήσιμη σε ενήλικους ασθενείς 
με συσσώρευση σιδήρου ιδίως στην καρδιά.

Η αποτελεσματικότητα της συνδυαστικής θεραπείας σε ασθενείς με υπερφόρτωση 
σιδήρου έχει αναδειχθεί μέσω της μαγνητικής τομογραφίας (MRI-μέθοδος T2*), 
η οποία δίνει τη δυνατότητα ποσοτικοποίησης του σιδήρου στην καρδιά. Αυτή η 
τεχνολογία έχει καταστήσει εφικτή την ακριβή και τακτική διερεύνηση των ασθενών 
για την εμφάνιση σημαντικών ποσοτήτων σιδήρου στην καρδιά, πολύ πριν επιβαρυνθεί 
η καρδιακή λειτουργία. Έχει φανεί επίσης πως ακόμη και αν η καρδιακή λειτουργία 
είναι ήδη επιβαρυμένη, η συνδυαστική θεραπεία μπορεί να αντιστρέψει αυτή την 
κατάσταση και η καρδιακή λειτουργία μπορεί να αποκατασταθεί.

Παρά τις πρακτικές δυσκολίες της συνδυαστικής θεραπείας, η επακόλουθη πτώση των 
επιπέδων φερριτίνης και ο καθαρισμός του σιδήρου, ιδίως από την καρδιά, την έχει 
κάνει αποδεκτή στους περισσότερους ασθενείς. Για καλύτερα αποτελέσματα, τα δύο 
φάρμακα αρχικά χορηγούνται την ίδια μέρα. Καθώς το επίπεδο σιδήρου μειώνεται, 
οι εγχύσεις DFO μπορεί να γίνουν λιγότερο συχνές και να προσαρμοστούν σύμφωνα 
με τις υποδείξεις των ειδικών ιατρών λαμβάνοντας υπόψιν τις ανάγκες ή την κλινική 
κατάσταση/προηγούμενο ιστορικό κάθε ασθενούς.

Δεν υπάρχουν επί του παρόντος καθορισμένες κατευθυντήριες οδηγίες για τη 
συνδυαστική χρήση DFO και L1, είτε ταυτόχρονα είτε διαδοχικά, ή για σχετιζόμενες 
παρενέργειες. Κάθε ειδικός ιατρός πρέπει λοιπόν να αναπτύσσει τα δικά του/της 
πρωτόκολλα, βασιζόμενα κυρίως στις εξατομικευμένες ανάγκες κάθε ασθενούς.

ΠΑΡΕΝΕΡΓΕΙΕΣ ΤΗΣ ΔΕΦΕΡΙΠΡΟΝΗΣ
Η πιο σοβαρή παρενέργεια του L1 είναι η μείωση του επιπέδου των ουδετεροφίλων 
(κλάσματος των λευκών αιμοσφαιρίων), γνωστή ως ουδετεροπενία. Σε πιο σοβαρές 
περιπτώσεις, τα ουδετερόφιλα μπορεί να εξαφανιστούν τελείως – κατάσταση γνωστή 
ως ακοκκιοκυτταραιμία. Αυτή η απώλεια των λευκών αιμοσφαιρίων, τα οποία είναι 
υπεύθυνα για την άμυνα του οργανισμού έναντι των λοιμώξεων, θέτει τον ασθενή σε 
κίνδυνο έναντι σοβαρών, δυνητικά απειλητικών για τη ζωή λοιμώξεων.
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Αυτή η παρενέργεια συμβαίνει σπανίως (ουδετεροπενία στο 1-4% και 
ακοκκιοκυτταραιμία στο 0,5-1,5%). Παρόλα αυτά, είναι απαραίτητο κάθε ασθενής που 
λαμβάνει δεφεριπρόνη να κάνει αρχικά μια γενική εξέταση αίματος κάθε εβδομάδα 
(μεταγενέστερα κάθε δύο εβδομάδες) ώστε να ανιχνευθεί οποιαδήποτε πτώση 
των λευκών αιμοσφαιρίων πρώιμα. Σε αυτή την περίπτωση, το φάρμακο πρέπει να 
διακόπτεται. Η νοσηλεύτρια πρέπει να είναι πλήρως ενήμερη σχετικά με αυτό το 
θέμα, και να προειδοποιεί τους ασθενείς που λαμβάνουν το φάρμακο να αναφέρουν 
άμεσα οποιαδήποτε σημεία λοίμωξης, όπως πυρετό ή ακόμη και βήχα ή καταρροή, 
ώστε να δρομολογηθεί μια γενική εξέταση αίματος και εξέταση από γιατρό.

Ασθενείς που λαμβάνουν L1 μπορεί να εμφανίσουν άλγος και οίδημα των αρθρώσεων, 
συνήθως σε γόνατα, αστραγάλους, αγκώνες, ισχία και οσφυϊκή μοίρα σπονδυλικής 
στήλης. Κάποιες φορές το άλγος στα γόνατα είναι τόσο σοβαρό ώστε το φάρμακο 
πρέπει να διακοπεί. Άλλες επιπλοκές περιλαμβάνουν:

•	 Γαστρεντερικά προβλήματα όπως ναυτία, ζάλη, εμετός, διάρροια και κοιλιακό 	
	 άλγος.
•	 Έλλειψη ψευδαργύρου. Πρέπει να γίνεται μέτρηση ψευδαργύρου κατά τη διάρκεια 
	 βιοχημικού ελέγχου ρουτίνας. Αν είναι χαμηλός, πρέπει να δίνονται συμπληρώματα 
	 ψευδαργύρου.

Συνοπτικά, οι ειδικές εργαστηριακές εξετάσεις που απαιτούνται για έναν ασθενή που 
λαμβάνει δεφεριπρόνη, επιπροσθέτως του βιοχημικού και αιματολογικού ελέγχου 
ρουτίνας (σύμφωνα με τις Κατευθυντήριες Οδηγίες της Δ.Ο.Θ.), περιλαμβάνουν:

•	 Επίπεδα φερριτίνης (κάθε 3-6 μήνες)
•	 Γενική εξέταση αίματος (εβδομαδιαίως, ή τουλάχιστον κάθε 2 εβδομάδες)
•	 Βιοχημικές ηπατικές δοκιμασίες (κάθε 3 μήνες)
•	 Επίπεδα ψευδαργύρου (κάθε 3 μήνες)

Η συχνότητα αυτών των εξετάσεων μπορεί να ποικίλλει, ανάλογα με τα θεραπευτικά 
πρωτόκολλα που υιοθετούνται από την κάθε κλινική.

ΔΕΦΕΡΑΣΙΡΟΞΗ/EXJADE
Η δεφερασιρόξη είναι ο νεότερος χηλικός παράγοντας, και λαμβάνεται επίσης από 
του στόματος. Υπήρχε προσμονή για τη δεφερασιρόξη από πολλούς ασθενείς που 
ήλπιζαν να προχωρήσουν σε μια πιο εξατομικευμένη φροντίδα, προσαρμοσμένη στις 
ανάγκες του καθενός. Αυτό το φάρμακο έχει λάβει έγκριση από τα ρυθμιστικά όργανα 
της Ευρώπης και των ΗΠΑ (EMA και FDA αντίστοιχα) για χρήση σε παιδιά ηλικίας άνω 



65

των 2 ετών, σύμφωνα με την EMA, και άνω των 6 ετών, σύμφωνα με την FDA.

Ένα σημαντικό πλεονέκτημα της δεφερασιρόξης είναι ότι παραμένει σε υψηλά επίπεδα 
στο αίμα για μια σημαντικά μεγάλη χρονική περίοδο (12-18 ώρες) και η ημερήσια δόση 
μπορεί να λαμβάνεται ολόκληρη άπαξ.

Η νοσηλεύτρια, όπως και για τα άλλα φάρμακα, πρέπει να επεξηγήσει τον κατάλληλο 
τρόπο χρήσης της δεφερασιρόξης όταν συνταγογραφείται για πρώτη φορά από το 
γιατρό.
•	 Η δεφερασιρόξη πρέπει να λαμβάνεται περίπου την ίδια ώρα κάθε μέρα, με άδειο 
	 στομάχι.
•	 Μετά τη λήψη της, ο ασθενής πρέπει να περιμένει τουλάχιστον 30 λεπτά προτού 
	 φάει.
•	 Τα δισκία πρέπει να διαλύονται με ανάδευση σε ένα ποτήρι με νερό, χυμό μήλου 

ή χυμό πορτοκαλιού (όχι αναψυκτικό/ανθρακούχο ποτό). Διαλύστε σε μισό ποτήρι 
αν λαμβάνετε λιγότερο από 1000 mg/ημέρα. Τα δισκία δεν πρέπει να μασώνται, να 
θρυμματίζονται ή να καταπίνονται ολόκληρα.

•	 Αφού καταποθεί το διάλυμα, λίγο επιπλέον νερό (ή χυμός) χύνεται στο ποτήρι και 

καταπίνεται, για να εξασφαλιστεί η κατανάλωση τυχόν υπολειπόμενης ποσότητας 
φαρμάκου.

•	 Μια δόση που έχει παραληφθεί πρέπει να λαμβάνεται το συντομότερο δυνατό.
•	 Τα δισκία μπορούν να αποθηκεύονται σε θερμοκρασία περιβάλλοντος αλλά μακριά 
	 από υπερβολική ζέστη.

Η χρήση της δεφερασιρόξης μπορεί να προσαρμόζεται ανάλογα με τις ανάγκες του 
ασθενούς, σε ένα δοσολογικό σχήμα προσαρμοσμένο στο φορτίο σιδήρου κάθε 
μεμονωμένου ασθενούς. Η δόση έναρξης μπορεί να είναι 20 mg/kg/ημέρα. Παρόλα 
αυτά, ο γιατρός που γνωρίζει το φορτίο σιδήρου και τη γενική κλινική εικόνα του 
ασθενούς μπορεί να την αυξήσει σε 30 ή 40 mg/kg/ημέρα, όπως απαιτείται.

ΠΑΡΕΝΕΡΓΕΙΕΣ ΤΗΣ ΔΕΦΕΡΑΣΙΡΟΞΗΣ
•	 Γαστρεντερικές παρενέργειες όπως ναυτία, εμετός, διάρροια, κοιλιακό άλγος, 
	 δυσκοιλιότητα και δυσπεψία (σχετικά συχνά).
•		 Δερματικές αντιδράσεις όπως εξανθήματα (συχνά αλλά συνήθως όχι σοβαρά)
•	 Αύξηση της κρεατινίνης αίματος (πιο συχνό). Στις περισσότερες περιπτώσεις, δεν 	
	 κλιμακώνεται προς παθολογικά υψηλά επίπεδα με κλινική σημασία. Παρόλα αυτά, 
	 οι ασθενείς με ελαττωμένη ή επηρεασμένη νεφρική λειτουργία ίσως να μη 
	 μπορούν να λάβουν αυτό το φάρμακο.
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•	 Προβλήματα με την ακοή και την όραση 	
	 (σπάνια). Ετήσιος έλεγχος.

ΣΥΜΠΕΡΑΣΜΑ
Η διαθεσιμότητα τριών χηλικών παραγόντων 
σημαίνει ότι η θεραπεία της θαλασσαιμίας 
μπορεί να προσαρμοστεί στις ανάγκες κάθε 
μεμονωμένου ασθενούς. Αυτό είναι μια 
μείζονα ιατρική πρόοδος που έχει συμβάλλει 
στην αύξηση της επιβίωσης των θαλασσαιμικών 
ασθενών – όπου αυτές οι θεραπευτικές 
επιλογές είναι διαθέσιμες και προσβάσιμες 
στους ασθενείς. 

Η καμπύλη επιβίωσης στο διπλανό σχήμα 
επιδεικνύει τη δραματική αύξηση στην 
επιβίωση, σε ασθενείς που γεννήθηκαν κατά τη 
διάρκεια ετών με αυξημένη ιατρική και άλλου 
είδους φροντίδα. 

Στη σημερινή εποχή υπάρχει μεγαλύτερη γνώση και εμπειρία όσον αφορά το ρόλο 
των χηλικών παραγόντων στη β-μείζονα θαλασσαιμία. Παρόλα αυτά, η έρευνα έχει 
δείξει ότι ασθενείς με ενδιάμεση θαλασσαιμία και δρεπανοκυτταρική νόσο μπορεί 
να χρειαστούν αποσιδήρωση αργότερα στη ζωή τους, ακόμη και αν δε μεταγγίζονται 
συχνά ή και καθόλου, λόγω της περίσσειας σιδήρου που θα έχει συσσωρευτεί κατά 
τη διάρκεια των χρόνων ως αποτέλεσμα της αυξημένης απορρόφησης από το έντερο. 
Μια βελτιωμένη κατανόηση της παθοφυσιολογίας και των ιατρικών επιπλοκών που 
εμπλέκονται στην ενδιάμεση θαλασσαιμία έχει επίσης οδηγήσει, στα πιο πρόσφατα 
χρόνια, στην αναγνώριση κριτηρίων για την έναρξη χρόνιων μεταγγίσεων σε αυτά τα 
σύνδρομα, απαιτώντας έτσι τον ακριβή και τακτικό έλεγχο του φορτίου σιδήρου και 
συνεπώς την έναρξη της θεραπείας αποσιδήρωσης.

Επιβίωση των θαλασσαιμικών ασθενών 
στην Κύπρο με βάση τη χρονολογία 
γέννησης.

Telfer et al Haematologica 2009
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ΚΕΦΑΛΑΙΟ 7
ΕΡΓΑΣΤΗΡΙΑΚΗ ΚΑΙ ΚΛΙΝΙΚΗ ΑΞΙΟΛΟΓΗΣΗ ΚΑΙ 
ΠΑΡΑΚΟΛΟΥΘΗΣΗ ΤΟΥ ΘΑΛΑΣΣΑΙΜΙΚΟΥ ΑΣΘΕΝΟΥΣ

Κάθε κέντρο και διεπιστημονική ομάδα αναπτύσσει το δικό του πρωτόκολλο ελέγχου, 
παρακολούθησης και αξιολόγησης για τη θαλασσαιμία, συμπεριλαμβανομένων της 
συχνότητας και του τύπου των διεξαγόμενων εξετάσεων. Παρόλα αυτά, κάποια γενικά 
σημεία, όπως περιγράφονται στις Κατευθυντήριες Οδηγίες της Δ.Ο.Θ., επισημαίνονται 
παρακάτω.

1.	 Γενικές εξετάσεις
	 Γενική Αίματος: διεξάγεται ως ρουτίνα κάθε 1-3 μήνες, ή εβδομαδιαίως 
	 (τουλάχιστον κάθε 2 εβδομάδες) σε ασθενείς που λαμβάνουν δεφεριπρόνη.

Βιοχημικές εξετάσεις περιλαμβάνουν ηπατικές δοκιμασίες (ALT, AST, γ-GT) και 
εξετάσεις νεφρικής λειτουργίας (π.χ. ουρία, κρεατινίνη, κάθαρση κρεατινίνης), 
ιδίως σε ασθενείς που λαμβάνουν δεφερασιρόξη όπου μπορεί να είναι αναγκαίο 
να ελέγχονται τα επίπεδα κρεατινίνης μηνιαίως.

Ιολογικές ορολογικές εξετάσεις (HBV, HIV, HCV): κάθε 6-12 μήνες και

Ιολογικές δοκιμασίες DNA, σύμφωνα με τα ευρήματα του ορολογικού ελέγχου 
και αντιϊκά θεραπευτικά σχήματα χρησιμοποιούνται στην περίπτωση ασθενών με 
λοίμωξη με HBV και/ή HCV και/ή HIV.

2.	 Αξιολόγηση και Παρακολούθηση Υπερφόρτωσης Σιδήρου στην καρδιά και το ήπαρ
Το παρακάτω πρωτόκολλο έχει ληφθεί από ένα κέντρο αναφοράς 
Αιμοσφαιρινοπαθειών του Εθνικού Συστήματος Υγείας του Ηνωμένου Βασιλείου:
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∗ LIC = Liver Iron Content
∗ ms = Milliseconds

•   Εάν κριθεί αναγκαία η διεξαγωγή λαπαροτομής τότε μπορεί να θεωρηθεί καλή 
	 ευκαιρία για τη διεξαγωγή βιοψίας ήπατος.

Κάθε κέντρο αναπτύσσει το δικό του πρωτόκολλο βασισμένο στους πόρους, τις 
εγκαταστάσεις και τις ανάγκες του.

Φερριτίνη
Επίπεδο φερριτίνης σταθερά κάτω από 2500 μg/L έχει φανεί να μειώνει τον κίνδυνο 
καρδιακών επιπλοκών αλλά συνιστάται τιμή-στόχος περίπου 1000 μg/L ή λιγότερο. 
Λόγω του ότι παράγοντες όπως φλεγμονή, επίπεδα ασκορβικού και ηπατίτιδα 
μπορούν να επηρεάσουν το επίπεδο φερριτίνης ορού, τα αποτελέσματα πρέπει να 
ερμηνεύονται με προσοχή. Διαφορές μέρα με την ημέρα είναι ιδιαίτερα έντονες 
σε υψηλούς βαθμούς υπερφόρτωσης σιδήρου και η ποικιλότητα μεταξύ ασθενών 
θεωρείται πως οφείλεται κυρίως σε αλλαγές που αφορούν την παρουσία φλεγμονής.

Σε ασθενείς με μείζονα θαλασσαιμία, η τρέχουσα πρακτική είναι η έναρξη αποσιδήρωσης 
μετά τις πρώτες 10-20 μεταγγίσεις αίματος ή όταν το επίπεδο φερριτίνης υπερβεί τα 
1000 μg/L. Ιδεατά, η φερριτίνη θα πρέπει να ελέγχεται τουλάχιστον κάθε 3 μήνες (στη 
β-μείζονα θαλασσαιμία).
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Απόσπασμα από  Olivieri et al, Blood 1997; 89, 739-61

Πίνακας 1

Πίνακας 2

Συγκέντρωση Σιδήρου Ήπατος (LIC)
Συχνότερα αξιολογείται μέσω βιοψίας ήπατος και μεθόδους Μαγνητικής Τομογραφίας 
(MRI). Η κλινική της σημασία, όπως έχει αξιολογηθεί μέσω μεθόδων MRI κατά τη 
διάρκεια πολλών ετών μελετών και παρατηρήσεων, καθώς και θετικές και αρνητικές 
πτυχές όσον αφορά τη χρήση της, περιγράφονται στους παρακάτω πίνακες (1+2):
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*  ms = milliseconds

*Angelucci E., Giovagnoni, A., et at: Limitations of magnetic resonance imaging in measurement of hepatic iron. Blood, 1997, 90, 4736-4742)

Η χρήση βιοψίας ήπατος σήμερα με σκοπό την αξιολόγηση της συγκέντρωσης ηπατικού 
σιδήρου είναι πολύ περιορισμένη. Τα μειονεκτήματά της, όπως φαίνονται στον 
παρακάτω πίνακα, υπερβαίνουν τα πλεονεκτήματα τα οποία κυρίως επικεντρώνονται 
στην καλύτερη ιστολογική αξιολόγηση του ήπατος.

Σίδηρος Καρδιάς
Ο καρδιακός σίδηρος μπορεί να αξιολογηθεί γρήγορα και αποτελεσματικά σε milli-
seconds (ms) χρησιμοποιώντας μια τεχνική βαθμιδωτής ηχούς MRI γνωστή ως T2*, η 
οποία έχει γίνει καθιερωμένη μέθοδος.

Οι αποθήκες του ολικού σιδήρου του σώματος αποτελούν άλλη μια σημαντική 
παράμετρο για εξαγωγή συμπερασμάτων από τους ειδικούς ιατρούς και καθορισμό 
της απόφασης για το πώς να προχωρήσουν στη συνέχεια με κάθε ασθενή ξεχωριστά, 
και αυτές υπολογίζονται ως εξής:

Οι συνολικές αποθήκες σιδήρου στον οργανισμό μπορούν να υπολογισθούν από την 
LIC όπως φαίνεται παρακάτω:

10,6 x LIC (mg/g dry weight)*
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ΑΝΟΣΟΠΡΟΦΥΛΑΞΗ
•	 Εμβόλιο κατά του πνευμονιοκόκκου πρέπει να χορηγείται τουλάχιστον 2 εβδομάδες 

πριν από σπληνεκτομή και ξανά 3-5 χρόνια μετά. Παιδιά που εμβολιάστηκαν σε 
ηλικία κάτω των 2 ετών πρέπει να εμβολιαστούν ξανά στην ηλικία των 2 ετών (η 
ανταπόκριση είναι φτωχή σε παιδιά <2 ετών). Ένα επαναληπτικό εμβόλιο πρέπει να 
χορηγείται 5 χρόνια μετά την πρώτη δόση.

•	 Εμβόλιο κατά του αιμόφιλου της ινφλουέντζας πρέπει να χορηγείται σε ασθενείς 
	 προ και μετά σπληνεκτομής.
•	 Πολυσακχαριδικό μηνιγγιτιδοκοκκικό εμβόλιο πρέπει να χορηγείται σε ασθενείς 

που υπόκεινται σε σπληνεκτομή και σε μη-ανοσοποιημένους σπληνεκτομηθέντες 
ασθενείς από την ηλικία των 2 ετών και μετά, συμπεριλαμβανομένων εφήβων και 
ενηλίκων. Επαναληπτικό εμβόλιο πρέπει να χορηγείται 5 χρόνια μετά την πρώτη 
δόση.

•	 Εμβόλιο κατά της ηπατίτιδας B πρέπει να χορηγείται για την ενεργητική 
ανοσοποίηση έναντι της HBV λοίμωξης. Πρέπει επίσης να χορηγείται σε όλους τους 
σπληνεκτομηθέντες και μη σπληνεκτομηθέντες ασθενείς με αιμοσφαιρινοπάθειες. 
Η πρώτη δόση χορηγείται τον πρώτο μήνα μετά τη γέννηση, η δεύτερη δόση 2 
μήνες μετά την πρώτη και η τρίτη δόση 6 μήνες μετά την πρώτη δόση. Επαναληπτικό 
εμβόλιο χορηγείται 5 χρόνια μετά.

•	 Εμβολιασμός κατά του ιού της γρίπης συνιστάται ετησίως, για την πρόληψη ή 
	 μείωση της πιθανότητας πυρετικής νόσου.

ΧΗΜΕΙΟΠΡΟΦΥΛΑΞΗ
•	 Στους σπληνεκτομηθέντες ασθενείς πρέπει να δίνεται πενικιλίνη από του στόματος 
	 για την πρόληψη του κινδύνου λοίμωξης.
•	 125 mg δις ημερησίως για παιδιά <2 ετών
•	 250 mg δις ημερησίως για παιδιά >2 ετών
•	 Εναλλακτικά αντιβιοτικά μπορεί να χορηγούνται σε ασθενείς που δε μπορούν να 
	 λάβουν πενικιλίνη (π.χ. κοτριμοξαζόλη, ερυθρομυκίνη)

ΕΝΔΟΚΡΙΝΟΛΟΓΙΚΟΣ ΕΛΕΓΧΟΣ
•	 Θυροειδικές ορμόνες (FT4, TSH) από την ηλικία των 12 ετών σε ετήσια βάση.
•	 Λειτουργία γονάδων, αξιολογείται κυρίως μέσω των επιπέδων FSH, LH και 
	 τεστοστερόνης.
•	 Δοκιμασία ανοχής γλυκόζης (καμπύλη σακχάρου) συνιστάται ετησίως (για 
	 ασθενείς άνω των 10 ετών).
•	 Αν η γλυκόζη νηστείας είναι >126 mg/dL τότε πρέπει να διενεργείται από του 
	 στόματος δοκιμασία ανοχής στη γλυκόζη (Oral Glucose Tolerance Test – OGTT).
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•	 Έλεγχος για ανεπάρκεια Αυξητικής Ορμόνης (εάν συνιστάται από ενδοκρινολόγο).
•	 Μέτρηση Οστικής Πυκνότητας (DEXA), μέτρηση στην περιοχή της σπονδυλικής 

στήλης και του ισχίου. Ο Παγκόσμιος Οργανισμός Υγείας (WHO) ορίζει ως 
οστεοπενία αυτή που προκύπτει όταν η οστική πυκνότητα ελαττώνεται σε ένα T-
score από -1 έως 2,5 κάτω του φυσιολογικού. Η οστεοπόρωση περιγράφεται ως 
οστική μάζα κάτω από -2,5, όπου το φυσιολογικό είναι πάνω από -1. Παρότι αυτοί οι 
ορισμοί ίσως να μην είναι εφαρμόσιμοι στους θαλασσαιμικούς ασθενείς, πρέπει να 
χρησιμοποιούνται ώσπου να καθιερωθούν πιο κατάλληλοι ορισμοί. DEXA πρέπει να 
διενεργείται εάν προκύπτουν οστικά άλγη ή κατάγματα, και τουλάχιστον ετησίως 
καθώς οι ασθενείς μεγαλώνουν και γίνονται νεαροί ενήλικες.

•	 Οστική ηλικία, περιγραφή του βαθμού ωρίμανσης των οστών του παιδιού 
	 (ακτινογραφία των δακτύλων, καρπού και άκρας χειρός).
•	 25-OH βιταμίνη D3, PTH, ασβέστιο, φώσφορος (επί συμβουλής ενδοκρινολόγου)

ΚΑΡΔΙΟΛΟΓΙΚΟΣ ΕΛΕΓΧΟΣ
•	 Πλήρης καρδιολογική εκτίμηση πρέπει να διενεργείται ετησίως, ή πιο συχνά εάν 
	 προκύπτουν προβλήματα.
•	 Ακτινογραφία θώρακα για τον έλεγχο του μεγέθους της καρδιάς και των πνευμόνων 
	 πρέπει να διενεργείται ετησίως, ή πιο συχνά ανάλογα με τις κλινικές ενδείξεις.
•	 Ηλεκτροκαρδιογράφημα (ΗΚΓ) για να φανεί πιθανή τάση για αρρυθμία, φτωχή 
	 λειτουργία των καρδιακών κοιλοτήτων (κοιλιών).
•	 24ώρο ΗΚΓ (καταγραφή ρυθμού που μπορεί να παραληφθεί με το καθιερωμένο ΗΚΓ).
•	 Ηχοκαρδιογράφημα, που αναδεικνύει το μέγεθος των καρδιακών κοιλοτήτων και 	
	 την καρδιακή λειτουργία.
•	 MRI T2* για την καθιέρωση μέτρησης του καρδιακού ιστού.

ΟΠΤΙΚΟΑΚΟΥΣΤΙΚΟΣ ΕΛΕΓΧΟΣ
Όλοι οι θαλασσαιμικοί ασθενείς πρέπει να κάνουν μια οφθαλμολογική εξέταση μία 
φορά το χρόνο από την ηλικία των 4 ετών, ειδικά όσοι λαμβάνουν δεσφεριοξαμίνη 
(DFO), για τον έλεγχο των παρενεργειών του φαρμάκου και του φορτίου σιδήρου. 
Μπορεί να υπάρχει ανάγκη να τροποποιηθεί η δόση αποσιδήρωσης.

ΠΑΡΑΚΟΛΟΥΘΗΣΗ ΤΗΣ ΑΝΑΠΤΥΞΗΣ
Η ανάπτυξη επηρεάζεται στους περισσότερους ασθενείς με θαλασσαιμία. Σε ασθενείς 
με ανεπαρκείς μεταγγίσεις, ελαττωμένη ανάπτυξη μπορεί να προκύψει στην παιδική 
ηλικία. Σε καλά μεταγγιζόμενους ασθενείς, η ανάπτυξη είναι συνήθως φυσιολογική 
μέχρι την εφηβεία, όταν μια καθυστέρηση στο ρυθμό ανάπτυξης έχει ως αποτέλεσμα 
αποτυχία στην επίτευξη της απότομης αύξησης του ρυθμού ανάπτυξης που σχετίζεται 
με την ηλικία. Αυτοί οι ασθενείς θα εμφανίσουν κοντό ανάστημα, το οποίο στις 
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Εικόνα 2. Σταδιόμετρο τοίχου

Εικόνα 1. Σταδιόμετρο

Εικόνα 3. Παράδειγμα καμπύλης ανάπτυξης

The Harpender
stadiometer

The Harpender
sitting height table

περισσότερες περιπτώσεις δεν είναι ομοιόμορφο αλλά κυρίως το αποτέλεσμα της 
βράχυνσης του κορμού.

Η νοσηλεύτρια, που είναι συνήθως υπεύθυνη για τη μέτρηση του ασθενούς, πρέπει 
λοιπόν να συμπεριλάβει στη μέτρηση το ύψος του ασθενούς τόσο σε όρθια όσο και σε 
καθιστή θέση. Αυτό επιτυγχάνεται καλύτερα με τη χρήση σταδιόμετρου (Εικ. 1 και 2). 
Όλες οι μετρήσεις πρέπει να καταγράφονται προσεκτικά σε μία καμπύλη ανάπτυξης 
(Eικ. 3), που πρέπει πάντα να συμπεριλαμβάνεται στο φάκελο του ασθενούς. Ειδικά 
γραφήματα είναι επίσης διαθέσιμα για την καταγραφή του ρυθμού ανάπτυξης, το 
οποίο αποτελεί σύγκριση του παρόντος ύψους με το ύψος 6-12 μήνες πριν (βλ. Eικ. 4).
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Εικόνα 4. Στάδια κατά Tanner στα κορίτσια

ΠΑΡΑΚΟΛΟΥΘΗΣΗ ΤΗΣ ΣΕΞΟΥΑΛΙΚΗΣ ΑΝΑΠΤΥΞΗΣ
Ακόμη και καλά θεραπευόμενοι ασθενείς συχνά εμφανίζουν βλάβες στους ενδοκρινείς 
αδένες, που έχουν ως αποτέλεσμα διαταραχές στην εξέλιξη της εφηβείας. Μπορεί 
να υπάρχει καθυστερημένη έναρξη της εφηβείας, το οποίο σημαίνει έλλειψη της 
ανάπτυξης του στήθους στα κορίτσια στην ηλικία των 13 ετών, και έλλειψη της 
διόγκωσης των όρχεων στα αγόρια στην ηλικία των 14 ετών. Μπορεί επίσης να 
υπάρχει διακοπή της ήβης, δηλαδή έλλειψη της προόδου της ήβης για πάνω από 
12 μήνες με ελαττωμένο ρυθμό ανάπτυξης. Τα στάδια της φυσιολογικής εφηβικής 
ανάπτυξης περιγράφονται στα διαγράμματα Tanner, τα οποία αποτελούν χρήσιμα 
σημεία αναφοράς στην αξιολόγηση ασθενών (Eικ. 4 και 5).
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Εικόνα. 5. Στάδια κατά Tanner στα αγόρια

Το ορχιδόμετρο prader 
χρησιμοποιείται για τον 
καθορισμό του μεγέθους 
των όρχεων.
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ΚΕΦΑΛΑΙΟ 8
ΕΠΙΣΚΟΠΗΣΗ ΤΗΣ ΔΡΕΠΑΝΟΚΥΤΤΑΡΙΚΗΣ ΝΟΣΟΥ

Η δρεπανοκυτταρική νόσος (SCD) είναι μια διαταραχή με αυτοσωματικό υπολειπόμενο 
τρόπο κληρονομικότητας, όπως και η β-θαλασσαιμία. Αυτό σημαίνει ότι κληρονομείται 
και από τους δύο γονείς μέσω των γονιδίων τους, και επηρεάζει άντρες και γυναίκες 
εξίσου. Η δρεπανοκυτταρική νόσος προκύπτει ως αποτέλεσμα μιας μετάλλαξης στο 
γονίδιο που ρυθμίζει την παραγωγή του μορίου της αιμοσφαιρίνης, προκαλώντας μια 
δομική αλλαγή στο μόριο που επηρεάζει τη λειτουργικότητά της.
Η αλλαγή στη δομή του μορίου της αιμοσφαιρίνης στη δρεπανοκυτταρική νόσο 
επηρεάζει το σχήμα των ερυθρών αιμοσφαιρίων. Τα φυσιολογικά ερυθρά αιμοσφαίρια 
είναι μαλακά και εύκαμπτα, ικανά να κινούνται μέσω των μικρότερων αιμοφόρων 
αγγείων με ευκολία. Στη δρεπανοκυτταρική νόσο είναι δύσκαμπτα και πιο ιξώδη. Η 
παθολογική αιμοσφαιρίνη που παράγεται στη δρεπανοκυτταρική νόσο, που καλείται 
αιμοσφαιρίνη S, κάνει τα ερυθρά αιμοσφαίρια άκαμπτα με καμπύλα σχήματα, σαν 
ημισέληνο ή δρεπάνι. Αυτά τα κύτταρα πεθαίνουν πρώιμα, έχοντας ως αποτέλεσμα 
αναιμία. Επίσης σχηματίζουν σωρούς, κολλώντας μεταξύ τους ώστε να σχηματίζουν 
έμβολα στα μικρά αγγεία που επιβραδύνουν ή μπλοκάρουν τη ροή του αίματος και 
τη μεταφορά οξυγόνου στα διάφορα όργανα και ιστούς του σώματος. Αυτό έχει ως 
αποτέλεσμα πόνο και ιστική βλάβη, και μπορεί να οδηγήσει σε σοβαρές επιπλοκές που 
είναι χαρακτηριστικές της δρεπανοκυτταρικής αναιμίας.

ΣΕΝΑΡΙΑ ΚΛΗΡΟΝΟΜΙΚΟΤΗΤΑΣ
Το γονίδιο της δρεπανοκυτταρικής μεταβιβάζεται από γενιά σε γενιά, με το ίδιο 
μοτίβο κληρονομικότητας όπως περιγράφηκε για τη β-θαλασσαιμία.
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ΔΙΑΓΝΩΣΗ
Υπάρχουν αρκετές εξετάσεις για τη διάγνωση 
της δρεπανοκυτταρικής νόσου, οι πιο συχνές και 
αξιόπιστες εκ των οποίων είναι η ηλεκτροφόρηση 
αιμοσφαιρίνης, η ισοηλεκτρική εστίαση, η 
ηλεκτροφόρηση, η υγρή χρωματογραφία υψηλής 
απόδοσης (HPLC) και η τριχοειδική ηλεκτροφόρηση. 
Αυτές οι μέθοδοι επιτρέπουν καθορισμό του τύπου 
και ποσότητας των διαφορετικών αιμοσφαιρινών. 

Επιπλέον, πολύ απλές εξετάσεις όπως η δοκιμασία διαλυτότητας ή το επίχρισμα 
περιφερικού αίματος, εξεταζόμενο στο μικροσκόπιο, μπορούν να αποκαλύψουν την 
παρουσία δρεπανοκυττάρων. 
Παρακάτω είναι ένας πίνακας με τους πιθανούς συνδυασμούς των γονιδίων 
(γονότυποι) με το σχετιζόμενο κλινικό αποτέλεσμα (φαινότυποι). 

Δρεπανοκύτταρα
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Στίγμα 
Δρεπανοκυτταρικής 
(HbAS)

Δρεπανοκυτταρική 
Νόσος (HbSS)

Δρεπανοκυτταρική 
Νόσος (HbSC)

Δρεπανοκυτταρική 
Νόσος (S/β0 
θαλασσαιμία)

Δρεπανοκυτταρική 
Νόσος (S/β+ 
θαλασσαιμία)

β γονότυπος

βΑ/βS

βS/βS

βS/βC

βS/β0 
θαλασσαιμία

βS/β+ 
θαλασσαιμία

HbS
HbA2
υπόλοιπη HbA

HbS
HbF
HbA
HbA2

HbS
HbC
Ελάχιστη HbA2

HbΑ
HbA2
HbF
υπόλοιπη HbS

HbA
HbA2
HbF
υπόλοιπη HbS

Περίπου 40%
Φυσιολογική

Περίπου 80-98%
0-20%
Καθόλου
Φυσιολογική

50%
50%

Καθόλου
4-6%
0-25%

Μέχρι 35%
4-6%
0-20%
(>50%)

Κλινικά 
ασυμπτωματικός

Ο πιο σοβαρός 
από τους 
γονοτύπους

Λιγότερος 
σοβαρός από 
την HbSS αλλά 
η αμφιβληστρο-
ειδοπάθεια είναι 
πιο συχνή

Εξίσου σοβαρή 
με την HbSS

Ήπιος έως 
μέτριος 
φαινότυπος

Ηλεκτροφόρηση αιμοσφαιρίνης Φαινότυπος

ΠΑΘΟΦΥΣΙΟΛΟΓΙΑ ΤΟΥ ΔΡΕΠΑΝΟΚΥΤΤΑΡΟΥ
Το μόριο της αιμοσφαιρίνης συλλέγει οξυγόνο στους πνεύμονες και το απελευθερώνει, 
όταν τα ερυθρά αιμοσφαίρια φτάνουν στους περιφερικούς ιστούς. Το μόριο 
αιμοσφαιρίνης υπάρχει μέσα στα ερυθρά αιμοσφαίρια σαν ξεχωριστή μονάδα. Όμως, 
όταν το δρεπανοκύτταρο απελευθερώνει οξυγόνο στην περιφερική κυκλοφορία  προς 
τους ιστούς, τα μόρια συγκολλώνται μεταξύ τους προς σχηματισμό πολυμερών. Όταν 
το ερυθρό αιμοσφαίριο επιστρέφει στους πνεύμονες και παραλαμβάνει οξυγόνο, τα 
μόρια αιμοσφαιρίνης γίνονται ξεχωριστές μονάδες ξανά.
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Ένα ερυθρό αιμοσφαίριο διατρέχει το κυκλοφορικό σύστημα του οργανισμού 
τέσσερις φορές σε ένα λεπτό, κατά τη διάρκεια του οποίου η αιμοσφαιρίνη S υφίσταται 
επανειλημμένα επεισόδια πολυμερισμού και αποπολυμερισμού. Τα πολυμερισμένα 
μόρια αιμοσφαιρίνης S συσσωρεύονται σε μακριές δέσμες των 14 νημάτων, σε ένα 
σχηματισμό που μοιάζει με πλεξίδα που παραμορφώνει το κύτταρο. 

Ο πολυμερισμός και αποπολυμερισμός προκαλεί αλλαγές στη μεμβράνη των ερυθρών 
αιμοσφαιρίων που προκαλούν βλάβες τόσο στα λιπιδικά όσο και στα πρωτεϊνικά 
συστατικά της μεμβράνης των ερυθρών, με αποτέλεσμα δυσκαμψία της μεμβράνης. 
Επιπλέον, οι πρωτεΐνες που έχουν υποστεί βλάβες έχουν την τάση να συσσωρεύονται 
προς σχηματισμό ανώμαλων συσσωματώσεων στην ερυθροκυτταρική μεμβράνη, 
ενώ παράλληλα αντισώματα αναπτύσσονται έναντι αυτών των πρωτεϊνικών 
συσσωματώσεων οδηγώντας σε περισσότερη καταστροφή ερυθρών αιμοσφαιρίων 
(αιμόλυση).
Η μέση διάρκεια ζωής ενός φυσιολογικού ερυθρού αιμοσφαιρίου είναι 120 ημέρες. 
Στη δρεπανοκυτταρική νόσο, ένα ερυθρό αιμοσφαίριο επιζεί περίπου 20 ημέρες. Ο 
μυελός των οστών επιχειρεί να αντισταθμίσει την προκύπτουσα αναιμία αυξάνοντας 
δραματικά την παραγωγή περισσότερων ερυθρών αιμοσφαιρίων, αλλά είναι ανίκανος 
να το επιτύχει. Ο βαθμός αναιμίας ποικίλλει μεταξύ των διαφόρων μορφών της 
δρεπανοκυτταρικής νόσου. Οι κύριες παθολογικές διαδικασίες στη δρεπανοκυτταρική 
νόσο απλοποιούνται στο παρακάτω διάγραμμα:
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ΤΥΠΟΙ ΔΡΕΠΑΝΟΚΥΤΤΑΡΙΚΗΣ ΝΟΣΟΥ
Οι τρεις πιο κοινοί τύποι δρεπανοκυτταρικής νόσου είναι: αιμοσφαιρίνη SS (Hb SS ή 
δρεπανοκυτταρική αναιμία), αιμοσφαιρίνη SC (Hb SC) και αιμοσφαιρίνη δρεπανο/βήτα 
θαλασσαιμία (HbS/βthal). Κάθε ένας από αυτούς τους τύπους μπορεί να προκαλέσει 
επώδυνα επεισόδια δρεπάνωσης και επιπλοκές, αλλά υπάρχει ένα ευρύ φάσμα 
βαρύτητας.

Η ονομασία «δρεπανοκυτταρική αναιμία» χρησιμοποιείται συχνά κατά τον ίδιο τρόπο με 
την ονομασία «δρεπανοκυτταρική νόσος», αλλά δεν είναι το ίδιο. Η δρεπανοκυτταρική 
αναιμία είναι ο συχνότερος και βαρύτερος τύπος της δρεπανοκυτταρικής νόσου, 
όπου το γονίδιο για την αιμοσφαιρίνη S κληρονομείται και από τους δύο γονείς και 
οδηγεί στην παραγωγή μόνο παθολογικής αιμοσφαιρίνης S.

Στη νόσο αιμοσφαιρίνη SC, ο ένας γονέας κληρονομεί το γονίδιο της 
δρεπανοκυτταρικής, ενώ ο άλλος γονέας συνεισφέρει το γονίδιο τύπου C της 
αιμοσφαιρίνης. Αυτή η μορφή είναι λιγότερη βαριά από τη δρεπανοκυτταρική αναιμία.

Παθοφυσιολογία της Δρεπανοκυτταρικής Νόσου
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Ομοίως, ένα παιδί με αιμοσφαιρίνη δρεπανο/βήτα θαλασσαιμία (HbS/βthal) κληρονομεί 
ένα γονίδιο δρεπανοκυτταρικής και ένα γονίδιο βήτα θαλασσαιμίας, που παράγει 
είτε μειωμένη ποσότητα β-αλυσίδων είτε καθόλου. Εάν δεν παράγονται καθόλου 
β-αλυσίδες, η κατάσταση ονομάζεται Sβ0 θαλασσαιμία, και η κλινική εικόνα είναι 
παρόμοια με τη δρεπανοκυτταρική αναιμία. Εάν η ποσότητα των παραγόμενων 
β-αλυσίδων είναι μειωμένη αλλά όχι απούσα, η κατάσταση ονομάζεται Sβ+ θαλασσαιμία 
και είναι συνήθως λιγότερο βαριά από τη δρεπανοκυτταρική αναιμία. Η δρεπανο/βήτα 
θαλασσαιμία (μικροδρεπανοκυτταρική αναιμία) έχει υψηλό επιπολασμό στην περιοχή 
της Μεσογείου και έχει κλινική εμφάνιση παρόμοια με τη δρεπανοκυτταρική αναιμία 
και διαφορετική από τη βήτα θαλασσαιμία.

Άτομα με HbSS τείνουν να έχουν μια σταθερή κατάσταση με αιμοσφαιρίνη ανάμεσα 
σε 5-10 g/dL
HbS/β0 μεταξύ 6-11 g/dL
HbSC μεταξύ 10-15 g/dL
HbS/β+ μεταξύ 9-14 g/dL

Ο αιματοκρίτης ενός ατόμου με δρεπανοκυτταρική (SC) είναι περίπου μισός της 
φυσιολογικής τιμής ατόμων χωρίς τη νόσο – περίπου 25% σε σύγκριση με το 40-45%. 
Άτομα με SC έχουν υψηλότερο αιματοκρίτη από τα άτομα με SS.
Παρότι οι διαταραχές δρεπάνωσης εμφανίζονται κυρίως σε άτομα Αφρικανικής 
καταγωγής, η νόσος επιπολάζει επίσης στη Μεσόγειο, τη Μέση Ανατολή και σε 
τμήματα της Ινδίας, την Καραϊβική και Νότιο και Κεντρική Αμερική, όπου η ελονοσία 
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από Plasmodium falciparum ήταν ενδημική. Σε αυτές τις περιοχές, η συχνότητα του 
γονιδίου HbS κυμαίνεται από 10-30%. Παρόλα αυτά, λόγω μετακινήσεων πληθυσμών 
κατά τη διάρκεια των χρόνων, η δρεπανοκυτταρική νόσος αποτελεί σημαντικό 
κομμάτι της κλινικής πράξης σε όλες τις χώρες. Περίπου 250000 παιδιά γεννιούνται 
με ομόζυγο δρεπανοκυτταρική νόσο ανά τον κόσμο κάθε χρόνο. Στις ΗΠΑ, η 
δρεπανοκυτταρική νόσος προσβάλλει περίπου 72000 Αφροαμερικάνους και 1 στα 
375 νεογέννητα Αφροαμερικανικής καταγωγής. Στο Ηνωμένο Βασίλειο, προσβάλλει 
1 στις 2400 γεννήσεις ζώντων (όλων των εθνικών ομάδων) και 12500 άτομα ζουν με 
δρεπανοκυτταρική νόσο. Σε πολλές χώρες, συμπεριλαμβανομένου του Ηνωμένου 
Βασιλείου, είναι η συχνότερη και ταχύτερα αναπτυσσόμενη γενετική διαταραχή.

ΕΠΙΠΛΟΚΕΣ ΤΗΣ ΔΡΕΠΑΝΟΚΥΤΤΑΡΙΚΗΣ 

Οι πιο συχνές επιπλοκές περιλαμβάνουν:
1	 .«Άλγος είναι μια δυσάρεστη αισθητική και συναισθηματική εμπειρία σχετιζόμενη 

Κλινικές εκδηλώσεις της Δρεπανοκυτταρικής Νόσου
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	 με πραγματική ή δυνητική ιστική βλάβη» 
	 (Stevens, 1987)

	 «Άλγος είναι ό,τι το άτομο που το βιώνει λέει 
	 ότι είναι και υπάρχει όποτε αυτός ή αυτή λέει ότι 
	 υπάρχει» (McCaffery, 1992)

Το άλγος είναι η πιο συχνή εκδήλωση της 
δρεπανοκυτταρικής νόσου (αναφέρεται επίσης ως 
αγγειοαποφρακτικό επεισόδιο), υπεύθυνη για το 96% 
των εισαγωγών στο νοσοκομείο των προσβεβλημένων ασθενών. Επαναλαμβανόμενες 
εισαγωγές στο νοσοκομείο με άλγος σχετίζονται με υψηλό ποσοστό θνητότητας. Το 
άλγος στους ασθενείς με δρεπανοκυτταρική ποικίλλει ιδιαίτερα και είναι απρόβλεπτο, 
με βαρύτητα που διαφέρει σε κάθε ασθενή – ένα γεγονός που μπορεί να αποδοθεί σε 
γενετικούς παράγοντες και/ή σε παράγοντες φυσιολογίας. Παρότι το άλγος δεν είναι 
από μόνο του άμεσα απειλητικό για τη ζωή, ακατάλληλη θεραπεία μπορεί να έχει ως 
αποτέλεσμα ο ασθενής να υποφέρει ενώ θα μπορούσε να το αποφύγει και σε πιθανές 
επιπλοκές. 

Το άλγος είναι συνήθως το πρώτο σύμπτωμα που βιώνεται. Σε παιδιά ηλικίας από 6 
μηνών έως 2 ετών το άλγος κυρίως αφορά στα δάκτυλα των χεριών και των ποδιών 
και αναφέρεται ως δακτυλίτιδα (σύνδρομο χειρών & ποδών) – οίδημα των μαλακών 
μορίων των χεριών και των ποδιών λόγω απόφραξης των τριχοειδών.

Επιπλέον του ότι είναι απρόβλεπτη, η εμφάνιση άλγους στη δρεπανοκυτταρική νόσο 
είναι εξουθενωτική και απάνθρωπη. Η ένταση ποικίλει από κρίση σε κρίση και από 
ασθενή σε ασθενή. Μερικοί ασθενείς περιγράφουν το άλγος ως βαθύ, επώδυνο και 
κουραστικό. Άλγος που οφείλεται στη δρεπανοκυτταρική νόσο μπορεί να προσβάλλει 
οποιοδήποτε σημείο του σώματος, παρόλα αυτά ο κάθε μεμονωμένος ασθενής μπορεί 
να προσδιορίσει τις τυπικά προσβαλλόμενες περιοχές του, π.χ. την οσφύ, τα άκρα, 
την κοιλιά, κτλ. Ψυχοκοινωνικοί παράγοντες παίζουν μεγάλο ρόλο στην αντίληψη του 
πόνου και τη συμπεριφορά. Κοινωνικοί και πολιτισμικοί παράγοντες επηρεάζουν τον 
τρόπο που ένα άτομο βιώνει το άλγος και μπορεί να είναι συνυφασμένοι με το ίδιο το 
άλγος.
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Παράγοντες που μπορεί να επηρεάσουν το άλγος στη δρεπανοκυτταρική νόσο

Psychological = Ψυχολογικά
Cultural  = Πολιτισμικά
Social = Κοινωνικά

Δύο βασικές παθολογικές διαδικασίες συμβαίνουν κατά τη διάρκεια μιας 
δρεπανοκυτταρικής κρίσης:
•	 Αιμόλυση – προκαλεί αναιμία και βλάβη του αγγειακού ενδοθηλίου.
•	 Αγγειοαπόφραξη – οδηγεί σε οξεία και χρόνια ισχαιμία, οστικό έμφρακτο με 

επακόλουθη απελευθέρωση μεσολαβητών φλεγμονής και ενεργοποίηση των 
προσαγωγών νευρικών ινών, το οποίο εν συνεχεία προκαλεί άλγος.
Το άλγος της δρεπανοκυτταρικής προκύπτει καθώς τα δρεπανοκύτταρα 
σχηματίζουν συσσωματώματα και προκαλούν αγγειακή απόφραξη όπως φαίνεται 
στα σκίτσα παρακάτω. Τα δύσκαμπτα ερυθρά αιμοσφαίρια προκαλούν βλάβες στο 
τοίχωμα των αιμοφόρων αγγείων και προκαλούν την απελευθέρωση κυτταροκινών 
και χημειοκινών, που πυροδοτούν την απελευθέρωση φλεγμονωδών χημικών 
ουσιών όπως βραδυκινίνη, ATP και προσταγλανδίνες, με αποτέλεσμα διέγερση 
των αλγοϋποδοχέων:

Αγγειακή απόφραξη → Ιστική Βλάβη → Αλγοϋποδοχείς → Μεταφορά σήματος 
→ Απελευθέρωση χημικών ουσιών (υπερ-αιμόλυση, αύξηση αριθμού λευκών 
αιμοσφαιρίων και μείωση αριθμού αιμοπεταλίων)
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Normal

Blood Vessel

Sickle Cell

Αίτια άλγους στη Δρεπανοκυτταρική Νόσο
Στον παρακάτω πίνακα αναγράφονται τα κύρια αίτια άλγους:

Αξιολόγηση του άλγους
Είναι επιτακτική ανάγκη να διεξάγεται επαρκής αξιολόγηση χρησιμοποιώντας ένα 
αξιόπιστο και έγκυρο εργαλείο αξιολόγησης άλγους, το οποίο μπορεί να διευκολύνει 
και να βοηθήσει στην αξιολόγηση της διαχείρισης του άλγους και να χρησιμεύσει 
ως μια αξιόπιστη βάση για πρωτόκολλα φαρμακευτικής αγωγής, καθώς επίσης και να 
είναι χρήσιμο για την πρόβλεψη της χρονικής διάρκειας παραμονής στο νοσοκομείο.
Μελέτες έχουν δείξει ότι συχνά δεν υπάρχει αποτελεσματική αντιμετώπιση του άλγους 
στη δρεπανοκυτταρική λόγω πτωχής αξιολόγησης. Ο Παγκόσμιος Οργανισμός Υγείας 
(ΠΟΥ, 1988) συνέστησε να γίνεται η αξιολόγηση του άλγους σύμφωνα με την ηλικία 
και την ανάπτυξη του ασθενούς. Επιπλέον, η συχνή αξιολόγηση του άλγους μπορεί να 
βελτιώσει την ποιότητα της επικοινωνίας μεταξύ ασθενών με δρεπανοκυτταρική και 
της οικογένειας, του νοσηλευτικού και ιατρικού προσωπικού.
Το άλγος μπορεί να περιγραφεί ως ήπιο, μέτριο ή σοβαρό, και πρέπει να αξιολογείται 
και ο βαθμός να καταγράφεται τουλάχιστον κάθε τέσσερις ώρες ή πιο συχνά εάν είναι 
απαραίτητο.
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Συγκεκριμένες συμπεριφορές που μπορεί να εμφανίζονται σε μικρά παιδιά 
περιλαμβάνουν:
•	 Τράβηγμα αυτιών
•	 Στροφή κεφαλής από την μία πλευρά στην άλλη
•	 Δυσκολία απόσπασης προσοχής
•	 Κλάμα, βογγητά, κραυγές, κτλ
•	 Ευερεθιστότητα, ανησυχία, διαρκής αλλαγή θέσης
•	 Αφύσικη ακινησία
•	 Περιφρούρηση, αμυντική στάση προστασίας της επώδυνης περιοχής
•	 Ξάπλωμα στο πλάι με τα πόδια λυγισμένα προς την κοιλιά
•	 Άρνηση μετακίνησης κάποιου μέλους του σώματος

Εργαλεία Αξιολόγησης Άλγους
Τα εργαλεία αξιολόγησης άλγους που μπορούν να χρησιμοποιηθούν περιλαμβάνουν:
•	 Αυτοαναφορά

Η αναφορά από μέρους του ασθενούς όσον αφορά τη βαρύτητα του άλγους που 
βιώνει είναι η πιο αξιόπιστη ένδειξη άλγους και η καλύτερη μέθοδος αξιολόγησης. 
Παρόλα αυτά, αυτό μπορεί να μην είναι δυνατό σε πολύ νεαρούς ή διανοητικά 
διαταραγμένους ασθενείς, όπως αυτοί με διαταραχές ομιλίας ως αποτέλεσμα 
αγγειακού εγκεφαλικού επεισοδίου, κτλ. Σε αυτές τις περιπτώσεις ένα εργαλείο 
συμπεριφοράς/φυσιολογίας πρέπει να χρησιμοποιείται.

•	 Οπτική-Αναλογική Κλίμακα
Συνήθως αυτή είναι μια γραμμή μήκους 
0-10 cm, τοποθετημένη είτε κάθετα είτε 
οριζόντια, με το 0 να αντιπροσωπεύει την 
έλλειψη άλγους και το 10 το χειρότερο 
άλγος.

•	 Αριθμητική κλίμακα
Βαθμός 0, αντιπροσωπεύει την έλλειψη άλγους και το 10 το μέγιστο δυνατό 
(βαρύτερο) άλγος.

•	 Κλίμακα Oucher (Beyer)
Ο ασθενής υποδεικνύει την έκφραση του προσώπου που περιγράφει καλύτερα 
το πώς αισθάνεται (από ένα πρόσωπο που κλαίει μέχρι ένα που χαμογελά). Είναι 
ιδιαίτερα κατάλληλη για μικρά παιδιά. 
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•	 Ημερολόγιο άλγους
Μπορεί να συμπληρώνεται και να προσκομίζεται από τον 
ασθενή, παρέχοντας έτσι την ιατρική ομάδα με επαρκείς 
γνώσεις όσον αφορά τη συχνότητα, ένταση και διάρκεια του 
άλγους, ιδιαίτερα στην περίπτωση χρόνιου άλγους.

•	 Το γράφημα αξιολόγησης άλγους χρησιμοποιείται σε κάποια 
	 κέντρα αναφοράς Αιμοσφαιρινοπαθειών (Whittington Hospital) 
	 του Λονδίνου (ΗΒ) όπως φαίνεται παρακάτω:

 

2.	 Αναιμία
Τα υγιή ερυθρά αιμοσφαίρια έχουν μια μέση διάρκεια επιβίωσης περίπου 120 
ημερών, και στη συνέχεια καταστρέφονται και πρέπει να αντικατασταθούν. Όμως, 
τα δρεπανοκύτταρα είναι εύθραυστα και καταστρέφονται πρόωρα μετά από 
μόλις 10 με 20 ημέρες, οδηγώντας σε αναιμία. Στα άτομα με δρεπανοκυτταρική 
νόσο μπορεί επίσης να επιδεινωθεί η αναιμία λόγω εγκλωβισμού αίματος σε ένα 
ξαφνικά διογκούμενο σπλήνα (οξύς σπληνικός εγκλωβισμός) και/ή μια παύση 
του σχηματισμού νέων ερυθρών αιμοσφαιρίων (απλαστικό επεισόδιο) λόγω 
συγκεκριμένων λοιμώξεων και/ή υπερβολική καταστροφή ερυθρών αιμοσφαιρίων 
(υπερ-αιμολυτική κρίση). Τα συμπτώματα της αναιμίας περιλαμβάνουν ωχρότητα, 
ίκτερο (κίτρινη χροιά δέρματος), εύκολη κόπωση, ευερεθιστότητα, απώλεια 
όρεξης και πτωχή ανάπτυξη.

3.	 Οξύς σπληνικός εγκλωβισμός
Τα δρεπανοκύτταρα μπορούν να αποφράξουν τα αιμοφόρα αγγεία του σπληνός, 
όπως μπορούν να κάνουν και με οποιοδήποτε όργανο. Μετά από επανειλημμένη 
απόφραξη, στο σπλήνα προκαλείται έμφρακτο και επακόλουθη βλάβη, και συνήθως 
σταματά να λειτουργεί (αυτοσπληνεκτομή) στα περισσότερα προσβεβλημένα 
άτομα μέχρι την ηλικία των 5 ετών, με εξαίρεση τις περιπτώσεις κάποιων ασθενών 
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από τη Μεσόγειο, όπου οι μεγάλοι σπλήνες επιμένουν να λειτουργούν μέχρι μια 
σχετικά μεγάλη ηλικία.
Στα περισσότερα παιδιά με δρεπανοκυτταρική νόσο, ο σπλήνας παραμένει 
διογκωμένος για αρκετά χρόνια και σε κάποιες περιπτώσεις μπορεί να παγιδεύσει 
ταχέως ερυθρά αιμοσφαίρια, οδηγώντας στην ταχεία εμφάνιση βαριάς αναιμίας 
και μιας κατάστασης παρόμοιας με εσωτερική αιμορραγία. Αυτή η κατάσταση 
ονομάζεται οξύς σπληνικός εγκλωβισμός. Μετά την ηλικία των 6 ετών ο οξύς 
σπληνικός εγκλωβισμός γίνεται ασυνήθης, επειδή ο σπλήνας των παιδιών με 
δρεπανοκυτταρική αναιμία συνήθως γίνεται μικρός εξαιτίας της ουλοποίησης 
λόγω επαναλαμβανόμενης δρεπάνωσης. Όμως, στην περιοχή της Μεσογείου 
όπου η δρεπανοκυτταρική αναιμία χαρακτηρίζεται από εμμένοντα μεγάλο σπλήνα 
πέραν των 6 ετών, και στα παιδιά με νόσο SC και S-βthal, είναι συχνό να δει κανείς 
οξύ σπληνικό εγκλωβισμό σε μεγαλύτερη ηλικία, και μερικές φορές και στην 
ενήλικο ζωή.
Ο οξύς σπληνικός εγκλωβισμός είναι η προεξάρχουσα αιτία θανάτου σε παιδιά με 
δρεπανοκυτταρική νόσο. Αποτελεί μια επείγουσα ιατρική κατάσταση και μπορεί 
να αποβεί μοιραία εντός λίγων ωρών. Το παιδί γίνεται πολύ ωχρό και ληθαργικό, 
και αναπτύσσει ταχεία αναπνοή, ψηλαφητό καρδιακό παλμό και διογκωμένη κοιλιά 
(διάταση της κοιλίας) λόγω του τεράστιου σπλήνα. Εάν οποιοδήποτε από αυτά τα 
σημεία και συμπτώματα εμφανιστεί, πρέπει να μεταφέρετε το παιδί σας στο τμήμα 
επειγόντων άμεσα. Είναι σημαντικό οι γονείς να διδαχθούν σχετικά με τα σημεία 
και συμπτώματα της βαριάς αναιμίας, καθώς και το πως να ψηλαφούν το σπλήνα 
του παιδιού τους.

4.	 Συχνές λοιμώξεις
Τα βρέφη και μικρά παιδιά με δρεπανοκυτταρική νόσο είναι εξαιρετικά ευάλωτα 
σε απειλητικές για τη ζωή λοιμώξεις των πνευμόνων (πνευμονία), του αίματος 
(σηψαιμία), του επενδυματικού χιτώνα του εγκεφάλου (μηνιγγίτιδα) και των οστών 
(οστεομυελίτιδα). Παιδιά ηλικίας κάτω των 5 ετών βρίσκονται σε υψηλότερο κίνδυνο 
όσον αφορά αυτές τις λοιμώξεις. Οι πιο ανησυχητικές λοιμώξεις προκαλούνται 
από μερικούς τύπους μικροβίων, συμπεριλαμβανομένων των Στρεπτόκοκκου 
της πνευμονίας (πνευμονιόκοκκος), Αιμόφιλου ινφλουέντζας τύπου b (Hib), 
Ναϊσσέριας μηνιγγίτιδας (μηνιγγιτιδόκοκκος) και Σαλμονέλας. Άλλες λοιμώξεις 
στις οποίες τα παιδιά με δρεπανοκυτταρική νόσο είναι ευάλωτα είναι αυτές που 
προκαλούνται από ιούς της γρίπης. Λόγω του ότι το ανοσιακό τους σύστημα –ειδικά 
ο σπλήνας- δε λειτουργούν φυσιολογικά, αυτά τα παιδιά αναπτύσσουν λοιμώξεις 
που προκαλούνται από τα ίδια παθογόνα που επηρεάζουν τα άλλα παιδιά, αλλά 
εμφανίζουν αυτές τις λοιμώξεις συχνότερα, αρρωσταίνουν βαριά γρηγορότερα, 
και έχουν πιο πολλές πιθανότητες να αναπτύξουν σοβαρές επιπλοκές, ή ακόμη και 
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να πεθάνουν. Έφηβοι και ενήλικες μπορούν να αντιμετωπίσουν τέτοιες λοιμώξεις 
καλύτερα από τα νεαρά παιδιά, επειδή το ανοσιακό τους σύστημα είναι ισχυρότερο.
Ο σπλήνας, ο οποίος βρίσκεται στο άνω-αριστερό τεταρτημόριο της κοιλίας, 
λειτουργεί σαν τμήμα της άμυνας του οργανισμού έναντι λοιμώξεων φιλτράροντας 
βακτήρια από την κυκλοφορία του αίματος. Βλάβες στο σπλήνα, όπως η απουσία 
σπλήνα ή λεμφαδένων, κάνουν το παιδί πιο ευάλωτο σε σοβαρές και ενίοτε 
θανατηφόρες λοιμώξεις.

Οι λοιμώξεις είναι θεραπεύσιμες και η πλήρης ίαση είναι εφικτή μόνο εάν 
αναγνωρίζονται και αντιμετωπίζονται αρκετά νωρίς.

Ο θάνατος λόγω λοιμώξεων μειώνεται δραματικά όταν τα προσβεβλημένα 
παιδιά αναγνωρίζονται νωρίς στη νεογνική περίοδο, λαμβάνουν κατάλληλη 
ιατρική φροντίδα ώστε να βοηθηθεί η πρόληψη εμφάνισης επιπλοκών, 
συμπεριλαμβανομένων αντιβιοτικών (πενικιλίνης) και εμβολίων ώστε να 
προστατευθούν έναντι σοβαρών λοιμώξεων (περιγράφονται στον πίνακα που 
ακολουθεί).

Λοιμώξεις και αιτιολογικοί παράγοντες
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Ασθενείς με δρεπανοκυτταρική νόσο με λοίμωξη μπορεί να παρουσιάσουν τα 
ακόλουθα συμπτώματα:
•	 Πυρετό.
•	 Όψη πάσχοντος. Ένα παιδί ληθαργικό ή με ωχρότητα δέρματος ή που έχει όψη 
	 πάσχοντος μπορεί να έχει μια σοβαρή λοίμωξη, ακόμη και απουσία πυρετού και 
	 πρέπει να αντιμετωπίζεται άμεσα.
•	 Αφυδάτωση, πτωχή λήψη υγρών, πτωχή αιμάτωση.
•	 Χαμηλή αιμοσφαιρίνη (λιγότερο από 5 g/dL).
•	 Θωρακικά συμπτώματα, όπως βήχας και δύσπνοια, λόγω θωρακικής λοίμωξης ή 
	 πνευμονικής διήθησης
•	 Εξετάσεις αίματος θα μπορούσαν να αναδείξουν ανεβασμένο αριθμό λευκών 
	 αιμοσφαιρίων, αυξημένα επίπεδα C αντιδρώσας πρωτεΐνης (CRP), αύξηση των 
	 ουδετεροφίλων.
•	 Οξύ άλγος.

Ασθενείς με δρεπανοκυτταρική νόσο που προσέρχονται με πυρετό πάνω από 38,5 
υδραργυρικούς βαθμούς και άλλα σημεία λοίμωξης πρέπει να αξιολογούνται ταχέως 
και να διεξάγονται εργαστηριακές εξετάσεις, συμπεριλαμβανομένων ακτινογραφίας 
θώρακος, καλλιεργειών αίματος, ούρων και φαρυγγικού επιχρίσματος, και κορεσμού 
οξυγόνου πριν την έναρξη χορήγησης αντιβιοτικών. Όμως, ασθενείς που προσέρχονται 
με πυρετό πάνω από 40 υδραργυρικούς βαθμούς ή παιδιά με όψη βαρέως πάσχοντος 
πρέπει να θεραπεύονται κατάλληλα με αντιβιοτικά προτού ακόμη γίνουν διαθέσιμα τα 
αποτελέσματα των εργαστηριακών εξετάσεων.

Παιδιά με δρεπανοκυτταρική αναιμία με πυρετό ή όψη πάσχοντος πρέπει να 
αναζητήσουν άμεσα ιατρική φροντίδα και να λάβουν εντατική και ταχεία θεραπεία, 
συμπεριλαμβανομένης εμπειρικής χορήγησης αντιβιοτικών. Ακεταμινοφαίνη (πχ. 
Panadol®) μπορεί να δοθεί για πυρετό πάνω από 38,3 °C, αφού κληθεί αυτός που 
θα παράσχει ιατρική φροντίδα. Ιβουπροφαίνη μπορεί επίσης να δοθεί, ιδιαίτερα σε 
επίμονο πυρετό, με την προϋπόθεση ότι το παιδί δεν πάσχει από διαταραχές πήξης, ή 
προβλήματα με το στομάχι ή τους νεφρούς. Ασπιρίνη δεν πρέπει να δίνεται σε παιδιά, 
καθώς η χρήση της έχει συσχετισθεί με ένα επικίνδυνο σύνδρομο που επηρεάζει το 
ήπαρ και τον εγκέφαλο γνωστό ως σύνδρομο Reye.

Η επίπτωση των επιπλοκών μπορεί να μειωθεί σε αυτή την ομάδα ασθενών μέσω απλών 
προληπτικών μέτρων όπως προφυλακτική χορήγηση πενικιλίνης. Έχει αποδειχθεί 
πως η πενικιλίνη προστατεύει έναντι των βακτηρίων με έλυτρο, τα οποία μπορούν να 
προκαλέσουν σηψαιμία και/ή μηνιγγίτιδα, με την προϋπόθεση ότι λαμβάνεται τακτικά. 
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Είναι απαραίτητο όλα τα παιδιά, ειδικά όσα είναι κάτω των 5 ετών, να λαμβάνουν 
πενικιλίνη (ή κλαριθρομυκίνη ή ερυθρομυκίνη, εάν είναι ευαίσθητα στην πενικιλίνη, 
ανάλογα με το τοπικό πρωτόκολλο) δις ημερησίως, αρχίζοντας από την ηλικία των 3 
μηνών.

Τα παιδιά με δρεπανοκυτταρική νόσο πρέπει να εμβολιάζονται σύμφωνα με το εθνικό 
πρόγραμμα εμβολιασμών, που προσφέρει ιδιαίτερη προστασία έναντι αρκετών τύπων 
βακτηρίων με έλυτρο, το οποίο περιλαμβάνει Μηνιγγιτιδοκοκκικό οροομάδας C, 
Αιμόφιλου ινφλουέντζας τύπου B και συζευγμένο πνευμονιοκοκκικό εμβόλιο. Αυτά 
αποτελούν τμήμα του προγράμματος εμβολιασμού ρουτίνας για όλα τα βρέφη. 
Χορήγηση του Pneumovax 11 γίνεται σε παιδιά με δρεπανοκυτταρική νόσο σε ηλικία 
2 ετών και κάθε 5 χρόνια μετά. Επιπλέον ανοσοποίηση σε περίπτωση ταξιδιών 
πρέπει να χορηγείται, και αυτή πρέπει να περιλαμβάνει εμβόλιο μηνιγγίτιδας ACWY 
όταν ο ασθενής πρόκειται να ταξιδέψει σε χώρες όπου επιπολάζουν άλλα στελέχη 
μηνιγγίτιδας, και ηπατίτιδας B, ιδιαίτερα σε άτομα που λαμβάνουν χρόνιες μεταγγίσεις 
αίματος.

5.	 Αγγειακό εγκεφαλικό επεισόδιο
Το αγγειακό εγκεφαλικό επεισόδιο είναι ένα από τα πιο καταστροφικά και συχνά 
ιατρικά προβλήματα που συναντώνται στη δρεπανοκυτταρική νόσο. Παρατηρείται 
κυρίως στη δρεπανοκυτταρική αναιμία και σε νεαρά παιδιά. Μπορεί να προκύψει 
εάν δρεπανοκύτταρα αποφράξουν την αιματική ροή σε μία περιοχή του εγκεφάλου, 
έχοντας ως αποτέλεσμα μειωμένη παροχή οξυγόνου και εγκεφαλική βλάβη. 
Λιγότερο συχνά και περισσότερο σε ενήλικες, το αγγειακό εγκεφαλικό επεισόδιο 
μπορεί να οφείλεται σε αιμορραγία στον εγκέφαλο. Ένα αγγειακό εγκεφαλικό 
επεισόδιο μπορεί να είναι εμφανές με ξεκάθαρα συμπτώματα, ή σιωπηλό και να 
ανιχνεύεται μόνο με ειδικές απεικονιστικές εξετάσεις όπως MRI.

Ο καλύτερος τρόπος να μάθει κανείς εάν ένα παιδί βρίσκεται σε υψηλό κίνδυνο 
για αγγειακό εγκεφαλικό επεισόδιο είναι η διεξαγωγή μιας ειδικής εξέτασης που 
καλείται διακρανιακό Doppler (TCD), που μετρά την ταχύτητα της αιματικής ροής 
στον εγκέφαλο. Ερευνητές έχουν δείξει πρόσφατα πως όταν τα αποτελέσματα 
αυτής της εξέτασης δεν είναι φυσιολογικά, το παιδί βρίσκεται σε υψηλό κίνδυνο 
για αγγειακό εγκεφαλικό επεισόδιο, και άμεση προληπτική θεραπεία πρέπει να 
εφαρμοστεί. Δυστυχώς, αυτή η εξέταση είναι διαθέσιμη μόνο σε λίγα κέντρα 
παγκοσμίως.

Τα σημεία και συμπτώματα ενός αγγειακού εγκεφαλικού επεισοδίου περιλαμβάνουν 
οτιδήποτε από τα παρακάτω, μόνα τους ή σε συνδυασμούς: σοβαρός πονοκέφαλος, 
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λιποθυμία, επιληπτική κρίση, ξαφνική αδυναμία ή μούδιασμα ενός άνω ή κάτω άκρου 
ή ολόκληρου του σώματος, παθολογικές οφθαλμικές κινήσεις, μη ασύμμετρες 
κινήσεις του προσώπου, αλλοίωση του επιπέδου συνείδησης και αφύσικη ομιλία. 
Ένα παιδί που παρουσιάζει οποιοδήποτε από αυτά τα σημεία πρέπει να μεταφέρεται 
στο νοσοκομείο το συντομότερο δυνατό. Ένα αγγειακό εγκεφαλικό επεισόδιο 
μπορεί να είναι θανατηφόρο, ή μπορεί να έχει ως αποτέλεσμα σημαντικές 
ανεπιθύμητες καταστάσεις (επακόλουθα).

6.	 Οξύ θωρακικό σύνδρομο
Αυτή η απειλητική για τη ζωή επιπλοκή είναι η δεύτερη συχνότερη αιτία θανάτου 
σε ασθενείς με δρεπανοκυτταρική νόσο, μετά από λοίμωξη. Είναι πιο συχνή σε 
παιδιά παρά σε ενήλικες, και στη δρεπανοκυτταρική αναιμία εν συγκρίσει με 
τις άλλες μορφές της δρεπανοκυτταρικής νόσου. Το οξύ θωρακικό σύνδρομο 
χαρακτηρίζεται από θωρακικό άλγος, πυρετό, βήχα, δυσχέρεια αναπνοής, με 
μια εικόνα ή ακτινογραφία θώρακος παρόμοια με πνευμονία. Τα συμπτώματα 
και σημεία αυτής της κατάστασης είναι παρόμοια με αυτά μιας πνευμονικής 
λοίμωξης (πνευμονία). Το οξύ θωρακικό σύνδρομο προκαλείται από παγιδευμένα 
δρεπανοκύτταρα στα αιμοφόρα αγγεία των πνευμόνων ή από μία λοίμωξη. 
Επανειλημμένα επεισόδια μπορεί να προκαλέσουν βλάβες στους πνεύμονες. Αυτή 
η κατάσταση απαιτεί άμεση εισαγωγή στο νοσοκομείο και ιατρική φροντίδα.

7.	 Πνευμονική υπέρταση
Αυτή είναι μια κατάσταση όπου η πίεση του αίματος στις πνευμονικές αρτηρίες 
είναι παθολογικά υψηλή. Αυτό έχει ως αποτέλεσμα το δεξιό τμήμα της καρδιάς 
να είναι αναγκασμένο να δουλέψει σκληρότερα ώστε να στείλει το αίμα μέσω 
των αρτηριών στους πνεύμονες. Οι ασθενείς εμφανίζουν δύσπνοια και μειωμένη 
αντοχή σε σωματική άσκηση. Με το πέρασμα του χρόνου, η δεξιά κοιλία γίνεται 
πεπαχυμένη και διογκωμένη οδηγώντας σε καρδιακή ανεπάρκεια.

8.	 Άσηπτη νέκρωση
Αυτή η κατάσταση είναι αποτέλεσμα πτωχής αιματικής ροής προς τα οστά, η οποία 
επιβραδύνεται ή αποφράσσεται από δρεπανοκύτταρα. Χωρίς παροχή αίματος, η 
περιοχή του οστικού ιστού νεκρώνεται, προκαλώντας κατάρρευση του οστού. 
Αυτό οδηγεί σε οστική καταστροφή, άλγος και απώλεια της λειτουργικότητας 
της άρθρωσης. Αυτή η κατάσταση είναι συχνή στο μηρό (κεφαλή μηριαίου) αλλά 
συμβαίνει και σε άλλα οστά συμπεριλαμβανομένου του ώμου (κεφαλή βραχιονίου).
Άσηπτη νέκρωση συνήθως προκύπτει μεταξύ των ηλικιών 30 και 50, αλλά δεν 
παρατηρείται συχνά σε παιδιά. Όταν εμπλέκεται το μηριαίο, είναι σύνηθες να 
προκύπτει επώδυνο άκρο. Με το περπάτημα, επιπλέον πίεση και βλάβη προκύπτουν 
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και η κατάσταση γίνεται χρόνια.
Μέθοδοι για να προληφθεί ή να ελαχιστοποιηθεί ο κίνδυνος ανάπτυξης άσηπτης 
νέκρωσης περιλαμβάνουν ήπια και ελεγχόμενη άσκηση των ώμων και μηρών, 
εκτέλεση ανατάσεων των ποδιών σε καθιστή θέση και άρση ελαφρών βαρών. Το 
τρέξιμο (τζόκινγκ) θα πρέπει να αποφεύγεται.
Η θεραπεία αυτής της κατάστασης εξαρτάται από την ηλικία του ασθενούς 
και το βαθμό βαρύτητας. Πατερίτσες χρησιμοποιούνται για μια περίοδο λίγων 
μηνών ώστε να απαλλαγεί η άρθρωση από το βάρος. Παιδιά κάτω των 12 ετών 
φαίνεται να αναρρώνουν καλά με αναλγησία, μη στεροειδή αντιφλεγμονώδη 
(ΜΣΑΦ) και προσεκτικό, περιορισμένο σήκωμα βάρους. Στην όψιμη εφηβεία και 
στους ενήλικες, συντηρητική θεραπεία συχνά καταλήγει σε αποτυχία ή μερική 
επιτυχία. Χειρουργική επέμβαση διατήρησης της άρθρωσης και μετάγγιση 
συχνά αναφέρονται σε αυτές τις ηλικιακές ομάδες, με σκοπό να σταματήσει η 
παραμόρφωση της άρθρωσης. Εάν ένα προσβεβλημένο παιδί έχει αναπτυχθεί 
μέχρι το τελικό ανάστημα και δε μπορεί να περπατήσει χωρίς σοβαρό άλγος, 
απαιτείται αρθροπλαστική ισχίου.

9.	 Προβλήματα νεφρών και ουροδόχου κύστεως
Νεφρικές ανωμαλίες είναι συχνές στη δρεπανοκυτταρική νόσο. Ξεκινώντας από 
την παιδική ηλικία, οι ασθενείς αναπτύσσουν πρόβλημα συμπύκνωσης των ούρων, 
με αποτέλεσμα προδιάθεση για νυχτερινή ενούρηση (βρέξιμο του κρεβατιού). 
Επιπλέον, λοιμώξεις νεφρών και ουροδόχου κύστεως είναι συχνές σε αυτούς 
τους ασθενείς. Αιματουρία μπορεί να προκύψει από τη ρήξη νεφρικών αγγείων 
που έχουν υποστεί βλάβη από ουλοποίηση ή φλεβική συμφόρηση.
Η χρόνια δρεπάνωση οδηγεί σε καταστροφή του νεφρικού μυελού, που επάγει 
την παραγωγή αγγειοδιασταλτικών ουσιών στο νεφρό οι οποίες επιδρούν στο 
σπείραμα, προκαλώντας υπερδιήθηση.  Ο ρυθμός σπειραματικής διήθησης (GFR) 
αρχίζει τότε να μειώνεται.
Η πορεία της δρεπανοκυτταρικής νεφροπάθειας είναι απρόβλεπτη· παρόλα αυτά 
η πρωτεϊνουρία είναι ένα σημείο προοδευτικής εξέλιξης δρεπανοκυτταρικής 
νεφροπάθειας συνεπώς πρέπει να εξετάζεται ανά τακτικές επισκέψεις στην 
κλινική.
Η φαρμακευτική αγωγή μπορεί να βοηθήσει στα πρώιμα στάδια αλλά στα τελικά 
στάδια οι ασθενείς γίνονται εξαρτώμενοι από περιτοναϊκή κάθαρση ή αιμοκάθαρση, 
ή μπορεί να χρειαστούν μεταμόσχευση νεφρού.
Υπάρχουν αρκετοί τρόποι με τους οποίους μπορεί ένα παιδί να βοηθηθεί να 
σταματήσει να βρέχει το κρεβάτι του/της. Περιορισμός της ποσότητας υγρών που 
λαμβάνει αργά το απόγευμα/βράδυ. Εάν ήπιε μεγάλες ποσότητες υγρών κατά τη 
διάρκεια της ημέρας, ξυπνήστε τον/την για να ουρήσει δύο φορές κατά τη διάρκεια 
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της νύχτας, ρυθμίζοντας το ξυπνητήρι στο μέσο της νύχτας για να ξυπνήσει και να 
πάει στην τουαλέτα.
Σε περίπτωση νεφρικής αιμορραγίας, είναι πολύ σημαντική η λήψη άφθονων 
υγρών, μερικές φορές ενδοφλεβίως στο νοσοκομείο, και ο κλινοστατισμός. 
Μετά την αποστολή δείγματος ούρων για γενική εξέταση ούρων και καλλιέργεια, 
οι νεφρικές λοιμώξεις πρέπει να αντιμετωπίζονται με αντιβιοτικά χορηγούμενα 
ενδοφλεβίως για τουλάχιστον 10 μέρες, και οι λοιμώξεις της ουροδόχου κύστεως 
με αντιβιοτικά χορηγούμενα από του στόματος για 10 ημέρες.

10.	Δρεπανοκυτταρική αμφιβληστροειδοπάθεια/προβλήματα όρασης
Η δρεπανοκυτταρική νόσος μπορεί να προκαλέσει βλάβες στους οφθαλμούς και, 
σπανίως, τύφλωση. Τα δρεπανοκύτταρα προκαλούν αποφράξεις στα μικρά αγγεία 
στο οπίσθιο τμήμα του οφθαλμού, οδηγώντας σε ισχαιμία, υποξία, ιστική νέκρωση 
και αιμορραγία. Νέα αγγεία τότε αναπτύσσονται (νεοαγγειοποίηση), που μπορεί να 
έχουν ως αποτέλεσμα απόφραξη ή αποκόλληση του αμφιβληστροειδούς.
Η δρεπανοκυτταρική αμφιβληστροειδοπάθεια διέρχεται 5 στάδια:
	 • αποφράξεις περιφερικών αρτηριδίων
	 • περιφερική αρτηριο-φλεβική αναστόμωση
	 • νεοαγγειοποίηση
	 • αιμορραγία του υαλοειδούς σώματος
	 • αποκόλληση αμφιβληστροειδούς
Τακτικός οφθαλμολογικός έλεγχος βοηθά στην αναγνώριση του προβλήματος 
νωρίς, όταν μπορεί να αντιμετωπιστεί. Στα πρώιμα στάδια, δεν υπάρχουν 
συμπτώματα και μόνο ένας οφθαλμίατρος με ειδικό εξοπλισμό μπορεί να δει την 
αιμορραγία ή την ουλοποίηση. Σε αυτό το στάδιο, οι οφθαλμικές βλάβες μπορούν 
να αντιμετωπιστούν. Χωρίς θεραπεία όμως, αυτές οι πρώιμες αλλαγές μπορεί να 
οδηγήσουν σε απώλεια της όρασης.
Ώσπου ένας έφηβος να παραπονεθεί για πτωχή όραση, οι αλλαγές έχουν 
προχωρήσει τόσο ώστε να μη μπορούν να αντιμετωπιστούν. Ένα παιδί πρέπει 
συνεπώς να εξετάζεται από οφθαλμίατρο μία φορά το χρόνο.

11.	Πριαπισμός και ανικανότητα
Ο πριαπισμός είναι μια παρατεταμένη, επώδυνη στύση του πέους στους άνδρες 
η οποία δε σχετίζεται με σεξουαλική διέγερση. Το αίμα λιμνάζει στα σηραγγώδη 
σώματα λόγω της διαδικασίας της δρεπάνωσης και η υψηλή πίεση στα σηραγγώδη 
σώματα αποτρέπει τη ροή αρτηριακού αίματος. Παρατεταμένη ανοξία οδηγεί σε 
νέκρωση των λείων μυϊκών ινών και ίνωση, που μπορεί να οδηγήσει σε μόνιμη 
στυτική δυσλειτουργία.
Ο πριαπισμός μπορεί να βελτιωθεί αυτόματα ή με εφαρμογή μέτρων όπως ζεστό 
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μπάνιο ή ντους ή φαρμακευτική αγωγή. Εάν όχι, είναι σημαντικό να αναζητηθεί 
ιατρική βοήθεια. Ο πριαπισμός πρέπει να αντιμετωπίζεται κατάλληλα· εάν αφεθεί 
χωρίς αντιμετώπιση με το πέρασμα του χρόνου μπορεί να οδηγήσει σε ανικανότητα.
Για επεισόδια που διαρκούν λίγα λεπτά, δεν είναι απαραίτητη θεραπεία παρά 
μόνο για καθησυχασμό και παρακολούθηση. Αλλά για επεισόδια που διαρκούν 
λίγες ώρες, πρέπει να χορηγείται άμεσα μετάγγιση αίματος. Σε λίγες επιλεγμένες 
περιπτώσεις, μπορεί να χρειαστεί χειρουργική παρέμβαση.

12.	Απλαστική κρίση
Σε μια απλαστική κρίση ο μυελός των οστών σταματά να λειτουργεί για ένα χρονικό 
διάστημα και η αιμοσφαιρίνη πέφτει γρήγορα σε επίπεδα χαμηλά έως και 2-4 g/dL. 
Το ποσοστό δικτυοερυθροκυττάρων είναι 0% αλλά αρχίζει να ανεβαίνει καθώς 
ο ασθενής αρχίζει να αναρρώνει. Η απλαστική κρίση είναι συνήθως επακόλουθο 
λοίμωξης από Παρβοϊό (HPV B-19). Είναι κατάσταση απειλητική για τη ζωή και 
απαιτεί υποστήριξη με μεταγγίσεις αίματος και νοσοκομειακή φροντίδα για να 
αντιμετωπιστεί κατάλληλα.

13.	Προβλήματα ανάπτυξης
Τα ερυθρά αιμοσφαίρια εφοδιάζουν το σώμα με οξυγόνο και θρεπτικά συστατικά 
που χρειάζονται για την ανάπτυξη. Έλλειψη υγιών ερυθρών αιμοσφαιρίων 
μπορεί να επιβραδύνει την ανάπτυξη σε βρέφη και παιδιά και να προκαλέσει 
καθυστέρηση ήβης στους εφήβους. Καθώς ενηλικιώνονται, τα περισσότερα 
παιδιά με δρεπανοκυτταρική νόσο φτάνουν στο φυσιολογικό μέγεθος. Εάν ένα 
παιδί είναι μικρότερο από τους συνομηλίκους του και/ή έχει καθυστέρηση ήβης, 
διαβεβαιώστε το ότι πιθανότατα θα καλύψει το χαμένο έδαφος σε λίγα χρόνια.

14.	Χολόλιθοι/χολολιθίαση/χολική λάσπη
Η ταχεία καταστροφή ερυθρών αιμοσφαιρίων οδηγεί σε αυξημένη απελευθέρωση 
μιας χρωστικής (χολερυθρίνη), που είναι υπεύθυνη για την κιτρινωπή χροιά του 
δέρματος και των οφθαλμών (ίκτερος). Αυτό μπορεί να έχει ως αποτέλεσμα οξεία 
ή χρόνια χολοκυστίτιδα, μια απειλητική για τη ζωή λοίμωξη της χοληδόχου κύστης.
Οι χολόλιθοι μπορεί συχνά να οδηγήσουν σε λοίμωξη της χοληδόχου κύστης 
(χολοκυστίτιδα) και μερικές φορές του αίματος (σηψαιμία). Εάν ένα παιδί αναπτύξει 
σημεία και συμπτώματα λοίμωξης της χοληδόχου κύστης (πυρετό με αυξανόμενο 
ίκτερο, σχετιζόμενο με άλγος του άνω-δεξιού τεταρτημορίου της κοιλίας με 
αντανάκλαση στον ώμο), ενδείκνυται επείγουσα εισαγωγή στο νοσοκομείο και 
αντιμετώπιση με ενδοφλέβια αντιβιοτικά και υγρά. Αυτό συνήθως ακολουθείται 
από αφαίρεση της χοληδόχου κύστης (χολοκυστεκτομή). Ο σκοπός της αφαίρεσης 
της χοληδόχου κύστης είναι η αποφυγή σοβαρών και μερικές φορές θανατηφόρων 
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επιπλοκών. Η αφαίρεση της χοληδόχου κύστης δεν 
προκαλεί σοβαρά προβλήματα. Όμως, χωρίς χοληδόχο 
κύστη, οι ασθενείς μπορεί να έχουν προβλήματα μετά 
από κατανάλωση λιπαρών γευμάτων.

15.	Έλκη κάτω άκρων
Αυτές οι επώδυνες πληγές παρατηρούνται σε 10-
20% των ασθενών με δρεπανοκυτταρική αναιμία, και 
συνήθως εμφανίζονται σε ηλικία μεταξύ 10 και 50 ετών. 
Είναι πιο συχνά στους άνδρες παρά στις γυναίκες, και 
επιβαρύνονται από το ζεστό κλίμα, τραύμα, λοίμωξη 
και βαριά αναιμία. Τυπικά, είναι ανοιχτά επηρμένα έλκη 
με περιβάλλουσα ερυθρότητα και λέπτυνση δέρματος, 
εντοπισμένα μεταξύ τμημάτων δέρματος με πιο 
σκούρο χρώμα από το φυσιολογικό περιβάλλον δέρμα 
(υπερμελάγχρωση). Παρατηρούνται κυρίως στους 
αστραγάλους και μπορεί να είναι μονήρη ή πολλαπλά. 
Κάποια επουλώνονται ταχέως, ενώ άλλα γίνονται χρόνια ή υποτροπιάζοντα. Επί 
εμφανίσεως, πρέπει να αναζητηθεί κατάλληλη ιατρική φροντίδα.
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ΚΕΦΑΛΑΙΟ 9
ΔΙΑΧΕΙΡΙΣΗ ΤΗΣ ΔΡΕΠΑΝΟΚΥΤΤΑΡΙΚΗΣ ΝΟΣΟΥ

ΔΙΑΧΕΙΡΙΣΗ ΤΟΥ ΑΛΓΟΥΣ ΣΤΗ ΔΡΕΠΑΝΟΚΥΤΤΑΡΙΚΗ ΝΟΣΟ
Το άλγος στη δρεπανοκυτταρική νόσο πρέπει να αντιμετωπίζεται επιθετικά. 
Η ανακούφιση από τον πόνο πρέπει να βασίζεται σε αξιολόγηση και η κλίμακα 
αναλγησίας να χρησιμοποιείται καταλλήλως. Το θεραπευτικό πλάνο για κάθε ασθενή 
εξατομικεύεται, καταγράφεται και ελέγχεται με τη χρήση εργαλείων αξιολόγησης 
όπως περιγράφεται παραπάνω. Η διαχείριση του άλγους στη δρεπανοκυτταρική 
νόσο πρέπει να περιλαμβάνει ξεκούραση, ενυδάτωση και φαρμακολογικές και μη 
φαρμακολογικές μεθόδους ανακούφισης του άλγους.

•	 Ενυδάτωση
Η διαχείριση των υγρών είναι ένα πολύ σημαντικό στοιχείο της διαχείρισης του 
άλγους στη δρεπανοκυτταρική, καθώς είναι γνωστό πως η αφυδάτωση επισπεύδει 
την εμφάνιση κρίσης. Επιπλέον, οι ασθενείς με δρεπανοκυτταρική νόσο δε 
συμπυκνώνουν τα ούρα πολύ καλά, γεγονός που μπορεί να οδηγήσει σε αυξημένη 
συχνότητα διούρησης με αποτέλεσμα ελάττωση των υγρών τόσο στον αγγειακό 
όσο και στον ιστικό χώρο, το οποίο με τη σειρά του αυξάνει το πρόβλημα της 
ενδοκυττάριας αφυδάτωσης και της αυξημένης γλοιότητας του πλάσματος.
Ασθενείς με αγγειοαποφρακτικές κρίσεις πρέπει να ενυδατώνονται καλά, από 
του στόματος ή μέσω της ενδοφλέβιας οδού. Η φλεβική πρόσβαση μπορεί να 
αποδειχθεί δύσκολη στους ασθενείς και μεγάλη προσοχή πρέπει να δοθεί στον 
καθετηριασμό. Η από του στόματος οδός πρέπει να ενθαρρύνεται όπου είναι 
δυνατόν. Όταν οι ασθενείς έχουν κοιλιακά συμπτώματα ή δε μπορούν να ανεχθούν 
υγρά από του στόματος, η ενδοφλέβια οδός πρέπει να χρησιμοποιείται αλλά να 
διακόπτεται μόλις ο ασθενής σταθεροποιείται και το άλγος τεθεί υπό έλεγχο.
Ασθενείς με δρεπανοκυτταρική νόσο συχνά χρειάζονται 1,5 φορά τις φυσιολογικές 
απαιτήσεις σε υγρά (2-3 λίτρα σε διάστημα 24 ωρών σε ενήλικους ασθενείς), εκτός 
εάν αντενδείκνυται. Παρόλα αυτά, η υπερφόρτωση με υγρά πρέπει να αποφεύγεται 
καθώς μπορεί να επιπλέξει μια οξεία θωρακική κρίση, εάν είναι παρούσα.
Η νοσηλεύτρια πρέπει να επιβεβαιώσει πως ο ασθενής έχει πρόσβαση σε υγρά 
παρά την κλίνη του και να καταγράψει σημεία αφυδάτωσης όπως ξηρότητα 
δέρματος, πληγές στα χείλη, βυθισμένοι οφθαλμοί, αυξημένος ίκτερος, ιδιαίτερα 
στους οφθαλμούς, και αυξημένη ή μειωμένη διούρηση. Ένα επαρκές διάγραμμα 
ισοζυγίου υγρών πρέπει να διατηρείται, καθώς αυτό θα καθοδηγήσει την ιατρική 
ομάδα στη διαχείριση του ασθενούς.

•	 Φαρμακολογική διαχείριση
Η αναλγησία πρέπει να διαμορφώνεται ανάλογα με τις ανάγκες κάθε ασθενούς 
ξεχωριστά, ακολουθώντας μια επιτυχημένη αξιολόγηση άλγους, και πρέπει να 
αποτελείται από οπιοειδή, μη-οπιοειδή και συμπληρωματική φαρμακευτική αγωγή, 
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που μπορεί να χρησιμοποιηθεί μεμονωμένα ή σε συνδυασμό ώστε να επιτευχθεί 
επαρκής ανακούφιση από το άλγος. Οι κατευθυντήριες οδηγίες του ΠΟΥ σχετικά 
με την αναλγητική φαρμακευτική αγωγή (όπως φαίνεται παρακάτω) υποδεικνύουν 
τη χορήγηση αναλγησίας βάσει της κλίμακας, του ρολογιού και μέσω της 
κατάλληλης οδού.

Αναλγησία
Entonox (αέριο υποξείδιο του αζώτου) – μπορεί να χρησιμοποιηθεί για μικρό χρονικό 
διάστημα στο ασθενοφόρο/πρώτα 30-60 λεπτά στο νοσοκομείο (διατήρηση μέτρησης).
Παρακεταμόλη – μπορεί να δοθεί από του στόματος, από την ενδοφλέβια οδό ή δια 
του ορθού (20 mg/kg εναρκτήρια δόση, μετά 15-20 mg/kg κάθε 4-6 ώρες στα παιδιά. 
(Είναι σημαντικό να ακολουθούνται οι οδηγίες του παρασκευαστή.)
ΜΣΑΦ²  – Ιβουπροφαίνη ή Δικλοφαινάκη. (Προσοχή σε νεφρική ή ηπατική βλάβη.)

Οπιοειδή
•	 Ενδορινική Διαμορφίνη – 0,1 mg/kg (μέγιστο 6 mg) χορηγούμενη εντός των πρώτων 
	 5 λεπτών (μία δόση μόνο, σε παιδιά άνω των 10 kg).
•	 Φωσφορική κωδεΐνη για χρήση από του στόματος – διαθέσιμη σε σιρόπι 0,5-1 mg/
	 kg σε παιδιά κάτω των 12 ετών και σε δισκία 30-60 mg άνω των 12 ετών. Πρέπει 

Κλίμακα αναλγησίας ΠΟΥ

² Μη-Στεροειδή Αντιφλεγμονώδη φάρμακα
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	 να χρησιμοποιούνται με προσοχή εάν ο ασθενής έχει ελαττωμένη νεφρική ή 
	 ηπατική λειτουργία.
•	 Δισκία διϋδροκωδεΐνης – 30 mg κάθε 4-6 ώρες. Δε συνιστώνται για παιδιά κάτω 
	 των 12 ετών.
•	 Θειική μορφίνη (από του στόματος, δια του ορθού, υποδορίως, ενδομυϊκά ή 

ενδοφλεβίως) – παραδείγματα διαθέσιμων παρασκευασμάτων είναι υγρό Oramorph, 
δισκία Sevredol, τροποποιημένης αποδέσμευσης MST. Η δόση από του στόματος 
για ενήλικες είναι 10-20 mg κάθε 4 ώρες (μπορεί να φτάσει τα 50 mg επί ισχυρού 
άλγους). Σε παιδιά, 5-10 mg ανάλογα με την ηλικία και τη βαρύτητα του άλγους. 
Η συνεχούς αποδέσμευσης MST σε διάλυμα ή δισκία χορηγείται κάθε 12 ώρες. 
Παρεντερικές μορφές υποδορίως, ενδομυϊκά και ενδοφλεβίως χορηγούνται επί 
ισχυρού άλγους σε ενήλικες, συνήθως από 2,5-10 mg έως ένα μέγιστο των 20 mg, 
και σε παιδιά από 1-12 ετών 200 mcg/kg έως ένα μέγιστο των 2,5 mg.

•	 Άλλα φάρμακα βασισμένα στα οπιοειδή είναι διαθέσιμα, όπως τραμαδόλη, 
	 οξυκωδόνη και φαιντανύλη.
•	 Ενδοφλέβια αναλγησία ελεγχόμενη από τον ασθενή (PCA)/ αναλγησία ελεγχόμενη 
	 από τη νοσηλεύτρια (NCA), μέσω μιας ηλεκτρονικής αντλίας έγχυσης.

	 Τα πλεονεκτήματα της PCA είναι 
	 •	 Ταχύτερη έναρξη αναλγησίας
	 •	 Ελεγχόμενη από τον ασθενή
	 •	 Μικρότερη ποσότητα μορφίνης χρησιμοποιείται
	 •	 Δυνητικά λιγότερες παρενέργειες
	 •	 Ασφαλής

	 Τα μειονεκτήματα της PCA περιλαμβάνουν
	 •	 Παρενέργειες
	 •	 Δεν είναι κατάλληλη για όλους
	 •	 Απαιτείται ενδοφλέβια πρόσβαση
	 •	 Προσαρμοσμένη σε ένα μηχάνημα
	 •	 Δυσλειτουργία του εξοπλισμού

	 Η πιθανότητα επιπλοκών αυξάνει όταν προστίθεται συνεχής έγχυση
	 •	 Χρήση υποκατάστατου
	 •	 Παράγοντες κινδύνου του ασθενούς
	 •	 Έλλειψη εκπαίδευσης
	 •	 Όπου το θωρακικό σύνδρομο είναι παρενέργεια των οπιοειδών ή επειδή οι 
			  βαθιές αναπνοές είναι πολύ επώδυνες
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	 •	 Η PCA χρησιμοποιούμενη από τον ασθενή υπό νάρκωση δεν πρέπει να αποτελεί 
			  πρόβλημα. (?)

	 Πότε πρέπει να διακόπτεται η PCA;
	 •	 Όταν η κατάσταση του ασθενούς βελτιώνεται
	 •	 Όταν άλλες, λιγότερο επεμβατικές μέθοδοι είναι διαθέσιμες
	 •	 Όταν οι παρενέργειες είναι μεγαλύτερες από την ανακούφιση από το άλγος

	 Ψυχολογική παρέμβαση
	 •	 Κλειδί για τη βοήθεια του ασθενούς να αυτοδιαχειριστεί την ασθένεια και τα 
			  συμπτώματά της
	 •	 Συνήθως δε λαμβάνεται κατά τη διάρκεια οξέος επεισοδίου
	 •	 Χρήσιμη σε:
			  -	 Διαχείριση του στρες
			  -	 Τεχνικές αντιπερισπασμού
			  -	 Θεραπεία κλινικής κατάθλιψης
			  -	 Βελτίωση αυτοπεποίθησης, κτλ.

Οι πίνακες Α, Β και Γ παρακάτω παρέχουν καθοδήγηση στη χρήση κάποιων σχημάτων 
διαχείρισης άλγους (όπως περιγράφονται στο βιβλίο: Sickle Cell Disease, από Adlette 
Inati-Khoriaty MD 2008) και που χρήζουν τακτικής αναθεώρησης.

Πίνακας Α
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ΠΙΝΑΚΑΣ Β

ΠΙΝΑΚΑΣ Γ

Νέα επιστημονικά δεδομένα, πληροφορίες και χρήση φαρμάκων και συνδυασμών 
πρέπει οπωσδήποτε να ληφθούν υπ’ όψιν όταν μία κλινική ή μονάδα αναπτύσσει 
τα πρωτόκολλά της και τους αλγόριθμούς της και όλοι οι παραπάνω πίνακες 
συνιστούν απλώς παραδείγματα.

ΟΡΓΑΝΩΣΗ ΤΗΣ ΦΡΟΝΤΙΔΑΣ
Οι παρακάτω πίνακες (Α & Β) παρέχουν ένα παράδειγμα της πιθανής οργάνωσης της 
φροντίδας που μπορεί να παρασχεθεί από το Γενικό Ιατρό ή τον ειδικό ιατρό σε ένα 
κέντρο αναφοράς δρεπανοκυτταρικής νόσου (από Sickle Cell Disease, της Adlette Inati-
Khoriaty MD 2008).
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ΠΙΝΑΚΑΣ A

ΠΙΝΑΚΑΣ Β
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ΠΑΡΑΚΟΛΟΥΘΗΣΗ ΚΑΙ ΝΟΣΗΛΕΥΤΙΚΗ ΦΡΟΝΤΙΔΑ
Οι νοσηλεύτριες παίζουν ζωτικό ρόλο στη διαχείριση των ασθενών με 
δρεπανοκυτταρική κατά την περίοδο πόνου. Συνεχής εκτίμηση και στενή 
παρακολούθηση είναι αναγκαίες. Ειδικά μέτρα περιλαμβάνουν:
•	 Στενή παρακολούθηση παρατηρήσεων, θερμοκρασίας, παλμών, αναπνοής, 
	 αρτηριακής πίεσης και κορεσμού οξυγόνου.
•	 Χορήγηση οξυγόνου εάν ο κορεσμός είναι κάτω από 95%.
•	 Καταγραφή κλίμακας άλγους, καταστολής και ναυτίας 1-2 φορές την ώρα εάν ο 
	 ασθενής είναι σε οπιοειδή.
•	 Έλεγχος για παρενέργειες φαρμάκων, όπως δυσκοιλιότητα, κνησμός, 

υπερδοσολογία αναλγησίας, καταστολή της αναπνοής (εάν ο ασθενής είναι σε 
οπιοειδή), ναυτία και εμετός, και διασφάλιση χορήγησης επαρκούς θεραπείας.

•	 Χρήση αναπνευστικής φυσιοθεραπείας σε ασθενείς άνω των 6 ετών, εάν το 
	 άλγος εντοπίζεται στο θώρακα ή την κοιλία, ή στη ράχη άνωθεν του 
	 διαφράγματος.
•	 Επαρκής εκπαίδευση του ασθενούς σε αντιμετώπιση στο σπίτι και μηχανισμούς 
	 αντιμετώπισης.
•	 Αναζήτηση διεπιστημονικής προσέγγισης για περίπλοκα περιστατικά.
•	 Χρήση υδροξυουρίας και μεταγγίσεων αίματος όπου η ποιότητα ζωής του 
	 ασθενούς επηρεάζεται από συχνά επώδυνα επεισόδια.

ΘΕΡΑΠΕΙΑ ΤΩΝ ΕΠΙΠΛΟΚΩΝ ΤΗΣ ΔΡΕΠΑΝΟΚΥΤΤΑΡΙΚΗΣ ΝΟΣΟΥ
Η δρεπανοκυτταρική νόσος είναι μια χρόνια, ισόβια ασθένεια. Όμως, με έγκαιρη 
διάγνωση και θεραπεία, μαζί με εκπαίδευση και εμπλοκή των γονέων, τα προσβεβλημένα 
άτομα μπορούν να επιβιώσουν έως τη μέση και τρίτη ηλικία.

Η θεραπεία της δρεπανοκυτταρικής νόσου συνήθως στοχεύει στην αποφυγή 
κρίσεων, ανακούφιση των συμπτωμάτων και πρόληψη των επιπλοκών. Ένα μεγάλο 
μέρος της φροντίδας της δρεπανοκυτταρικής νόσου μπορεί να αντιμετωπιστεί στο 
σπίτι από τους γονείς. Υπεύθυνοι, αφοσιωμένοι και εκπαιδευμένοι γονείς μπορούν να 
σημειώσουν μεγάλη διαφορά στην επιβίωση και την ποιότητα ζωής ενός παιδιού. Η 
νοσηλεύτρια παίζει κρίσιμο ρόλο στο να καταστήσει τους γονείς ικανούς για αυτό το 
ρόλο και να τους παράσχει υποστήριξη.

Μόλις ένα παιδί διαγνωσθεί με δρεπανοκυτταρική νόσο, στους γονείς πρέπει 
να δοθούν συμβουλές για το που μπορούν να εγγραφούν σε ένα εξειδικευμένο 
(ολοκληρωμένο) κέντρο δρεπανοκυτταρικής νόσου, όπου μία ομάδα έμπειρων 
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επαγγελματιών υγείας μπορεί να επιβλέπει τη φροντίδα του παιδιού. Αυτές οι 
ομάδες περιλαμβάνουν γιατρούς διαφόρων ειδικοτήτων, νοσηλεύτριες, γενετικούς 
συμβούλους, κοινωνικούς λειτουργούς, κλινικούς ψυχολόγους, και διαιτολόγους. 
Έφηβοι και ενήλικες με δρεπανοκυτταρική νόσο επίσης μπορούν να ωφεληθούν πάρα 
πολύ με την εγγραφή σε ολοκληρωμένα κέντρα δρεπανοκυτταρικής νόσου, όπου 
μπορεί να διεξάγεται τακτικός έλεγχος για πιθανές επιπλοκές, και να συζητούνται 
νέες θεραπείες και πρόσφατες έρευνες.

Αγγειακό Εγκεφαλικό Επεισόδιο
Παιδιά που υπέστησαν αγγειακό εγκεφαλικό επεισόδιο και των οποίων οι εξετάσεις 
(Διακρανιακό Doppler) δείχνουν ότι διατρέχουν υψηλό κίνδυνο εμφάνισης αγγειακού 
εγκεφαλικού επεισοδίου πρέπει να αντιμετωπίζονται με μηνιαίες μεταγγίσεις αίματος 
για τουλάχιστον 5 χρόνια (αν όχι επ’ αόριστον, όπως δείχνουν πρόσφατες έρευνες). 
Αυτές οι μεταγγίσεις βοηθούν την πρόληψη περαιτέρω αγγειακών εγκεφαλικών 
επεισοδίων. Η αντιμετώπιση «μικρών» αγγειακών εγκεφαλικών επεισοδίων είναι 
συχνά η ίδια με την αντιμετώπιση άλλων αγγειακών εγκεφαλικών επεισοδίων.

Στο τέλος της περιόδου θεραπείας, ο ασθενής θα υποβληθεί σε ειδικές εξετάσεις 
ώστε να καθοριστεί εάν υπάρχει ακόμη ο κίνδυνος ανάπτυξης αγγειακού εγκεφαλικού 
επεισοδίου στο μέλλον. Εάν ο κίνδυνος εξακολουθεί να υπάρχει, τότε οι μεταγγίσεις 
πρέπει να συνεχιστούν. Εάν όχι, οι μεταγγίσεις θα διακόπτονται και το παιδί θα 
παρακολουθείται πολύ προσεκτικά. Ο γιατρός μπορεί να εξηγήσει τα οφέλη της 
μεταγγισιοθεραπείας στο αγγειακό εγκεφαλικό επεισόδιο και τη θεραπεία της 
υπερφόρτωσης σιδήρου λόγω μεταγγίσεων, με την επιπρόσθετη υποστήριξη της 
νοσηλεύτριας.

Ένα παιδί που υπέστη αγγειακό εγκεφαλικό επεισόδιο αντιμετωπίζεται καλύτερα 
σε ένα ολοκληρωμένο κέντρο δρεπανοκυτταρικής νόσου, υπό την επίβλεψη μιας 
διεπιστημονικής ομάδας ειδικών, ικανής να προσφέρει νευροψυχολογική εξέταση 
και αποκατάσταση, μαζί με συμβουλές σχετικά με την υπερφόρτωση σιδήρου 
και την αποσιδήρωση. Ένα σοβαρό επακόλουθο των αγγειακών εγκεφαλικών 
επεισοδίων λόγω δρεπανοκυτταρικής νόσου και άλλων εγκεφαλικών προβλημάτων 
είναι η ανάπτυξη μαθησιακών δυσκολιών σε μερικά προσβεβλημένα παιδιά. Για να 
αναγνωριστούν αυτές οι μαθησιακές δυσκολίες εγκαίρως, όλα τα παιδιά πρέπει να 
ελέγχονται με εξετάσεις ρουτίνας ξεκινώντας από την ηλικία των 6 ετών (όπως 
φαίνεται στον παρακάτω αλγόριθμο). Εάν υπάρχουν μαθησιακές δυσκολίες, πρέπει 
να αντιμετωπίζονται από την αρχή.
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Αναγνώριση και διαχείριση του κινδύνου αγγειακού εγκεφαλικού επεισοδίου σε παιδιά με δρεπανοκυτταρική νόσο.
http://www.nhlbi.nih.gov/health/prof/bloods/sickle/sc-mngt.pdf 2004.

Οξύ θωρακικό σύνδρομο
Αυτή η εξαιρετικά συχνή επιπλοκή απαιτεί νοσηλεία και άμεση αντιμετώπιση. 
Οποιαδήποτε καθυστέρηση στη θεραπεία θα εκθέσει το παιδί σε ανεπιθύμητες 
επιπτώσεις. Η θεραπεία του οξέος θωρακικούς συνδρόμου συνίσταται σε 
αντιβιοτικά ευρέος φάσματος ενδοφλεβίως και από του στόματος, σε συνδυασμό 
με φαρμακευτική αγωγή για τη διάνοιξη των αεραγωγών (βρογχοδιασταλτικά). 
Έχει φανεί πως η μετάγγιση νωρίς βελτιώνει την ανάρρωση και μειώνει τη διάρκεια 
παραμονής στο νοσοκομείο. Χορήγηση οξυγόνου, φαρμακευτική αγωγή για τον 
έλεγχο του πυρετού και του άλγους και σπιρομέτρηση με κίνητρο για την πρόληψη 
κατάρρευσης του πνεύμονα (ατελεκτασίας) αποτελούν σημαντικά τμήματα της 
θεραπείας. Η υπερενυδάτωση μπορεί να είναι επικίνδυνη και πρέπει να αποφεύγεται.

Οξύς σπληνικός εγκλωβισμός
Ο οξύς σπληνικός εγκλωβισμός είναι μια επείγουσα ιατρική κατάσταση. Αδυναμία 
αναγνώρισης των συμπτωμάτων και σημείων αυτής της επικίνδυνης κατάστασης 
μπορεί να οδηγήσει στο θάνατο εντός λίγων ωρών. Η θεραπεία του οξέος σπληνικού 
εγκλωβισμού είναι μια άμεση μετάγγιση αίματος. Οξύς σπληνικός εγκλωβισμός 



106

μπορεί να επανεμφανιστεί σε ένα υψηλό ποσοστό ασθενών και υπάρχουν διάφορες 
θεραπευτικές επιλογές για αυτή την κατάσταση, συμπεριλαμβανομένων χρόνιων 
μεταγγίσεων και ολικής ή μερικής αφαίρεσης του σπληνός (σπληνεκτομή). Ο γιατρός 
μπορεί να αναπτύξει τις θεραπευτικές επιλογές στους γονείς, εξηγώντας τα υπέρ και 
τα κατά τους, με την υποστήριξη της νοσηλεύτριας.

Σύνδρομο χεριών-ποδιών
Αυτό το πρώιμο σημείο δρεπανοκυτταρικής νόσου στα παιδιά είναι αυτοπεριοριζόμενη 
κατάσταση χωρίς ανεπιθύμητες συνοδές καταστάσεις (επακόλουθα). Η θεραπεία της 
συνίσταται σε ενυδάτωση, αναλγητικά όπως ακεταμινοφαίνη ή ιβουπροφαίνη, και 
παρακολούθηση. Εάν το άλγος είναι δυνατό και δεν υπάρχει ανταπόκριση στα συνήθη 
αναλγητικά και/ή εάν υπάρχει πυρετός, ο θεράπων ιατρός του παιδιού πρέπει να 
ειδοποιείται. Σε αυτές τις περιπτώσεις ο ασθενής μπορεί να χρειαστεί εισαγωγή στο 
νοσοκομείο για χορήγηση ισχυρότερων αναλγητικών και ενδοφλέβιας ενυδάτωσης.

Χειρουργική επέμβαση
Τα άτομα με δρεπανοκυτταρική νόσο μπορεί να χρειαστούν διάφορους τύπους 
χειρουργικών επεμβάσεων. Οι τρεις συχνότεροι τύποι είναι αφαίρεση του σπληνός 
(σπληνεκτομή) και αφαίρεση της χοληδόχου κύστης (χολοκυστεκτομή), και 
ορθοπεδικές επεμβάσεις για προβλήματα όπως οστεομυελίτιδα, και άσηπτη νέκρωση. 
Ο σπλήνας αφαιρείται όταν αρχίζει να εγκλωβίζει αίμα ξαφνικά, οδηγώντας σε 
απειλητική για τη ζωή αναιμία (οξύς σπληνικός εγκλωβισμός). Η συχνότερη αιτία 
αφαίρεσης της χοληδόχου κύστης είναι οι χολόλιθοι. Συνιστάται να διενεργείται 
μετάγγιση προ της επέμβασης ώστε να μειωθεί το ποσοστό των δρεπανοκυττάρων 
(βλέπε παρακάτω). Αυτό θα βελτιώσει την οξυγόνωση και μπορεί να ελαχιστοποιήσει 
τις επιπλοκές. Κατά τη διάρκεια του χειρουργείου, ο ασθενής πρέπει να διατηρείται 
θερμός και πρέπει να λαμβάνει επαρκή ενυδάτωση. Μετά την επέμβαση, η εκπνοή 
σε ένα μικρό στόμιο (σπιρομέτρηση) θα βοηθήσει να περιοριστεί η κατάρρευση του 
πνεύμονα και η πνευμονική λοίμωξη, που είναι οι δύο συνηθέστερες επιπλοκές των 
χειρουργικών επεμβάσεων στη δρεπανοκυτταρική νόσο. Η πρώιμη κινητοποίηση είναι 
απαραίτητη και βοηθά στην ανάρρωση.

ΜΕΤΑΓΓΙΣΗ ΑΙΜΑΤΟΣ
Δεν αποτελεί ισόβιο συστατικό της θεραπείας της δρεπανοκυτταρικής νόσου, όπως 
ισχύει στη μείζονα β-θαλασσαιμία. Παρόλα αυτά, ενδείκνυται στη δρεπανοκυτταρική 
νόσο σε κάποιες περιπτώσεις, συμπεριλαμβανομένων:
•	 Σοβαρής αναιμίας
•	 Πρόληψη και θεραπεία αγγειακού εγκεφαλικού επεισοδίου
•	 Παρατεταμένη, επώδυνη στύση του πέους (πριαπισμός)
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•	 Πνευμονικό έμφρακτο ή πνευμονία (οξύ θωρακικό σύνδρομο)
•	 Χειρουργική επέμβαση
•	 Συχνά και σοβαρά επώδυνα επεισόδια

Παρακάτω είναι ένας πίνακας που περιγράφει με περισσότερες λεπτομέρειες τις 
ενδείξεις μεταγγισιοθεραπείας στη δρεπανοκυτταρική νόσο.

Ενδείξεις μεταγγισιοθεραπείας στη δρεπανοκυτταρική νόσο

Οξεία/περιστασιακή

Χρόνια

•	 Αναιμία
•	 Σπληνικός εγκλωβισμός
•	 Σοβαρές ή μακροχρόνιες απλαστικές κρίσεις
•	 Αγγειακό εγκεφαλικό επεισόδιο
•	 Σύνδρομο ανεπάρκειας πολλαπλών οργάνων
•	 Προεγχειρητικά (σε επιλεγμένες περιπτώσεις)
•	 Σοβαρή αιμολυτική αναιμία σχετιζόμενη με 			 
	 ελονοσία με συνοδό καρδιακή ανεπάρκεια

•	 Καρδιακή ανεπάρκεια
•	 Προφύλαξη έναντι επαναλαμβανόμενων αγγειακών 		
	 εγκεφαλικών επεισοδίων
•	 Πρόληψη αγγειακού εγκεφαλικού επεισοδίου 		
	 όταν οι ταχύτητες στο διακρανιακό Doppler είναι 		
	 παθολογικές
•	 Χρόνια πνευμονική υπέρταση (που δεν 			 
	 ανταποκρίνεται σε άλλες προσεγγίσεις)
•	 Ανθεκτική συμφορητική καρδιακή ανεπάρκεια
•	 Σοβαρές επανειλημμένες αγγειοαποφρακτικές 		
	 κρίσεις
•	 Προηγηθείς σπληνικός εγκλωβισμός σε παιδί ηλικίας 
	 2-3 ετών (εν αναμονή μεταγενέστερης 
	 σπληνεκτομής)
•	 Χρόνιο άλγος
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Στη δρεπανοκυτταρική νόσο, οι μεταγγίσεις αίματος αυξάνουν τον αριθμό των 
φυσιολογικών ερυθρών αιμοσφαιρίων στην κυκλοφορία και μειώνουν τον αριθμό των 
δύσκαμπτων δρεπανοκυττάρων, βοηθώντας έτσι στην άμβλυνση της αναιμίας και 
τη βελτίωση της αιματικής ροής προς τους ιστούς. Στα παιδιά με δρεπανοκυτταρική 
αναιμία που βρίσκονται σε υψηλό κίνδυνο για αγγειακό εγκεφαλικό επεισόδιο, 
οι τακτικές μεταγγίσεις αίματος μπορεί να μειώσουν τον κίνδυνο αγγειακού 
εγκεφαλικού επεισοδίου. Εάν χρησιμοποιείται κατάλληλα, η μεταγγισιοθεραπεία 
μπορεί να προλάβει ή να ελαχιστοποιήσει τη βλάβη οργάνων σε πολλά άτομα με 
δρεπανοκυτταρική νόσο.

Υπάρχουν δύο τύποι μετάγγισης που μπορεί να λάβει ένας ασθενής: απλή ή 
αφαιμαξομετάγγιση. Παρακάτω είναι ένας πίνακας που περιγράφει τις διάφορες 
προσεγγίσεις στη μεταγγισιοθεραπεία.

Μια απλή μετάγγιση περιλαμβάνει τη μετάγγιση μιας καθορισμένης ποσότητας 
αίματος στον ασθενή. Μια αφαιμαξομετάγγιση περιλαμβάνει τη χορήγηση μιας 
συγκεκριμένης ποσότητας αίματος και παράλληλα την αφαίρεση της ίδιας ποσότητας. 
Αυτός ο τύπος μετάγγισης χρησιμοποιείται κυρίως στη δρεπανοκυτταρική νόσο με 
σκοπό την αντικατάσταση των δρεπανοκυττάρων με φυσιολογικά ερυθρά. Επίσης 
αυξάνει το επίπεδο του αιματοκρίτη χωρίς να αυξάνει τη γλοιότητα του αίματος, και 
μπορεί να οδηγήσει σε λιγότερη συσσώρευση σιδήρου από τις κανονικές (απλές) 
μεταγγίσεις.

Μια απλή μετάγγιση περιλαμβάνει τη μετάγγιση μιας καθορισμένης ποσότητας 
αίματος στον ασθενή. Μια αφαιμαξομετάγγιση περιλαμβάνει τη χορήγηση μιας 



109

συγκεκριμένης ποσότητας αίματος και παράλληλα την αφαίρεση της ίδιας ποσότητας. 
Αυτός ο τύπος μετάγγισης χρησιμοποιείται κυρίως στη δρεπανοκυτταρική νόσο με 
σκοπό την αντικατάσταση των δρεπανοκυττάρων με φυσιολογικά ερυθρά. Επίσης 
αυξάνει το επίπεδο του αιματοκρίτη χωρίς να αυξάνει τη γλοιότητα του αίματος, και 
μπορεί να οδηγήσει σε λιγότερη συσσώρευση σιδήρου από τις κανονικές (απλές) 
μεταγγίσεις.

Πριν από κάθε μετάγγιση, το αίμα του δότη όπως σε κάθε μετάγγιση διασταυρώνεται με 
αυτό του λήπτη, λαμβάνοντας όλες τις προφυλάξεις για την αποφυγή επιμολύνσεων. 
Το αίμα προς μετάγγιση όπως και για τη μείζονα β-θαλασσαιμία, φιλτράρεται και 
λευκαφαιρείται και προθερμαίνεται στη θερμοκρασία σώματος.

Σε μια αφαιμαξομετάγγιση, το αίμα του ασθενούς αναρροφάται 5-20 ml τη φορά 
(ανάλογα με το μέγεθος του ασθενούς), απορρίπτεται και αντικαθίσταται από αίμα 
του δότη. Στη δρεπανοκυτταρική αναιμία αυτό σημαίνει ότι τα δρεπανοκύτταρα 
αντικαθίστανται από υγιή ερυθρά αιμοσφαίρια, τα οποία έχουν ένα φυσιολογικό 
επίπεδο αιμοσφαιρίνης, διορθώνοντας έτσι την αναιμία. Επιπλέον, η αύξηση της 
αιμοσφαιρίνης θα καταστείλει την παραγωγή περισσοτέρων δρεπανοκυττάρων από 
το μυελό των οστών.

Η αφαιμαξομετάγγιση μπορεί διεξαχθεί μέσω μιας μόνο φλέβας με τη χρήση μιας 
στρόφιγγας τριών οδών (three-way), με χειροποίητη απομάκρυνση και αντικατάσταση. 
Μια άλλη τεχνική είναι η αφαίρεση ολικού αίματος από το ένα χέρι και ταυτόχρονα 
η μετάγγιση αίματος του δότη μέσω του άλλου χεριού, με τον ίδιο ρυθμό ροής. 
Αυτοματοποιημένα συστήματα αφαιμαξομεταγγίσεων είναι επίσης διαθέσιμα.

Ο ολικός όγκος αίματος που ανταλλάσσεται εξαρτάται από το βάρος και τον 
αιματοκρίτη του ασθενούς. Στα παιδιά ο όγκος είναι 50-60 ml/kg. Στους ενήλικες 
χρειάζονται συνήθως 6-8 μονάδες αίματος.

Όλες οι μεταγγίσεις έχουν κίνδυνο μετάδοσης βακτηριακών ή ιικών παραγόντων και 
πιο συχνά από ότι στη μείζονα β-θαλασσαιμία τον κίνδυνο αλλοανοσοποίησης. Στην 
περίπτωση των αφαιμαξομεταγγίσεων, υπάρχει ένας αριθμός επιπρόσθετων κινδύνων 
που πρέπει να λαμβάνονται υπ’ όψιν:

•	 Υπερφόρτωση όγκου, εάν η ποσότητα που μεταγγίζεται είναι μεγαλύτερη από 
την ποσότητα που αφαιρείται. Αυτό είναι ιδιαίτερα επικίνδυνο σε ασθενείς με 
προϋπάρχουσες καρδιακές επιπλοκές, στους οποίους η καρδιακή ανεπάρκεια 
μπορεί εύκολα να επιβαρυνθεί.
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•	 Αντιστρόφως, ανεπαρκής αντικατάσταση αίματος μπορεί να οδηγήσει σε 
υπόταση και καταπληξία. Αύξηση του επιπέδου αιμοσφαιρίνης πάνω από 12 g/
dL μπορεί να οδηγήσει σε υπεργλοιότητα, η οποία μπορεί να πυροδοτήσει 
αγγειοαποφρακτική κρίση και αγγειακό εγκεφαλικό επεισόδιο.

•	 Θρόμβοι αίματος μπορεί να διαταράξουν την οξεοβασική ισορροπία. 
Η υπογλυκαιμία και άλλες μεταβολικές διαταραχές αποτελούν επίσης κίνδυνο, 
κυρίως στα παιδιά.

Επιπλοκές της μεταγγισιοθεραπείας
Ενώ η μεταγγισιοθεραπεία παρέχει σημαντικά κλινικά πλεονεκτήματα, παρουσιάζει 
επίσης κάποιες προκλήσεις, μερικές από τις οποίες είναι μεγαλύτερες στους ασθενείς 
με δρεπανοκυτταρική νόσο από ότι σε άλλους πληθυσμούς:

•	 Υπερφόρτωση όγκου – μπορεί να οδηγήσει σε συμφορητική καρδιακή 
	 ανεπάρκεια και πνευμονικό οίδημα σε ασθενείς με καρδιακή δυσλειτουργία.
•	 Υπερφόρτωση σιδήρου – η φόρτιση σιδήρου και η επακόλουθη συσσώρευση 
	 είναι δυνητικά τοξική και νοσογόνος, εκτός εάν χορηγηθεί αποτελεσματική 
	 θεραπεία αποσιδήρωσης.
•	 Αλλοανοσοποίηση και όψιμες αιμολυτικές αντιδράσεις στη μετάγγιση – 20-30 

% των ασθενών με δρεπανοκυτταρική νόσο που λαμβάνουν μεταγγισιοθεραπεία 
αλλοανοσοποιούνται. Η όψιμη αιμολυτική αντίδραση προκύπτει 5-20 μέρες μετά 
τη μετάγγιση και μπορεί να προκαλέσει βαριά αναιμία, επώδυνη κρίση ή θάνατο.

•	 Ιογενής λοίμωξη – ηπατίτιδα και άλλες ιογενείς λοιμώξεις προκαλούν 
ιδιαίτερα προβλήματα στους ασθενείς με δρεπανοκυτταρική νόσο, λόγω 
προϋπάρχουσας οργανικής βλάβης. Οι βακτηριακές λοιμώξεις είναι σπάνιες.

Παρακάτω είναι ένας πίνακας που παρέχει συστάσεις στο Ηνωμένο Βασίλειο, NHS 
επάνω στο πρωτόκολλο που χρησιμοποιείται για την αξιολόγηση και παρακολούθηση 
της υπερφόρτωσης σιδήρου.

*  Εάν κριθεί αναγκαία η διεξαγωγή λαπαροτομής τότε μπορεί να θεωρηθεί καλή ευκαιρία για 
τη διεξαγωγή βιοψίας ήπατος.
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ΘΕΡΑΠΕΙΑ ΤΩΝ ΕΛΚΩΝ ΚΑΤΩ ΑΚΡΩΝ
Είναι σημαντικό να θεραπεύονται τα έλκη σε πρώιμο στάδιο, όταν είναι μικρά και 
δεν έχουν επιμολυνθεί. Αυτή η θεραπεία είναι δύσκολη και προϋποθέτει καλή 
συμμόρφωση από τον ασθενή και την οικογένειά του. Αποτελείται από: ανύψωση του 
ποδιού, καθαρισμό και κάλυψη του έλκους, χρήση αναπαυτικών επίπεδων παπουτσιών 
και καθαρών λευκών βαμβακερών καλτσών μέχρι να θεραπευθεί το έλκος. Εάν το 
έλκος περιβάλλεται από ερυθρό, επώδυνο δέρμα και υπάρχει πύον που εκρέει 
από αυτό ή τον περιβάλλοντα χώρο, ένδειξη πως υπάρχει επιμόλυνση, πρέπει να 
επισκεφτείτε ένα γιατρό για αντιβιοτικά. Εάν σε 2 ή 3 εβδομάδες μετά την παραπάνω 
θεραπεία το έλκος μεγαλώνει ή δεν έχει δείξει σημεία ίασης, απαιτείται εισαγωγή στο 
νοσοκομείο για εντατική φροντίδα του έλκους, αυστηρή κατάκλιση και μετάγγιση. 
Η μετάγγιση μεταφέρει περισσότερο οξυγόνο στους ιστούς και μπορεί να βοηθήσει 
στην ίαση. Εάν, παρά αυτή τη θεραπεία, το έλκος εξακολουθεί να μην ιάται, τότε 
ένα δερματικό μόσχευμα χρησιμοποιείται για να καλύψει το έλκος. Μερικές φορές, 
περισσότερα από ένα δερματικά μοσχεύματα απαιτούνται. Η φροντίδα των ελκών 
του αστραγάλου στους ασθενείς με αιμοσφαιρινοπάθειες μπορεί να διαχωριστεί σε 
τοπικά μέτρα, όπου η νοσηλεύτρια παίζει ενεργό ρόλο, και συστηματικά μέτρα, που 
εξαρτώνται από ιατρικές αποφάσεις και σχετίζονται με την αποτυχία των τοπικών 
μέτρων να θεραπεύσουν το έλκος με την πάροδο του χρόνου.

•	 Επίδεσμοι συνήθως εφαρμόζονται για να διατηρηθεί το έλκος καθαρό 
και να επιτραπεί η ίαση. Η προσβεβλημένη περιοχή καθαρίζεται με ζεστό νερό 
ή φυσιολογικό ορό, απομακρύνονται οι νεκροί ιστοί (καθαρισμός) και μετά 
εφαρμόζεται ο επίδεσμος. Υπάρχουν αρκετοί τύποι επιδέσμων αλλά δε φαίνεται 
να υπάρχει κάποιο πλεονέκτημα κάποιου έναντι των υπολοίπων. Ένας απλός μη 
κολλητικός επίδεσμος είναι επαρκής στις περισσότερες περιπτώσεις. Οι επίδεσμοι 
αλλάζονται εβδομαδιαίως.

•	 Ελαστικοί επίδεσμοι συμπίεσης μπορεί να βοηθήσουν με το οίδημα και τη 
φλεβική συμφόρηση.
Εάν υπάρχουν σημεία λοίμωξης όπως πύον, τότε αντιβιοτικές αλοιφές μπορεί να 
βοηθήσουν. Περιστασιακά είναι απαραίτητα συστηματικά αντιβιοτικά.

•	 Χειρουργικές παρεμβάσεις μπορεί να είναι αναγκαίες, όπως καθαρισμός και 
	 αυτόλογη μεταμόσχευση δέρματος.

ΕΠΙΠΡΟΣΘΕΤΟΙ ΡΟΛΟΙ ΤΗΣ ΝΟΣΗΛΕΥΤΡΙΑΣ
Άλλες πτυχές της φροντίδας των ασθενών με δρεπανοκυτταρική νόσο στις οποίες η 
νοσηλεύτρια μπορεί να παίξει σημαντικό ρόλο είναι παρόμοιες με αυτές της φροντίδας 
των θαλασσαιμικών ασθενών και περιλαμβάνουν:
•	 Ενσωμάτωση στην κοινωνία
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•	 Θέματα σχετιζόμενα με το σχολείο/πανεπιστήμιο
•	 Κύηση

Ενσωμάτωση στην κοινωνία
Οι έφηβοι και ενήλικες με δρεπανοκυτταρική νόσο μπορεί να βιώσουν δυσκολίες στην 
ενσωμάτωση με τους συνομήλικούς τους και την ευρύτερη κοινωνία, αισθανόμενοι 
ένα συναίσθημα απόρριψης και περιθωριοποίησης. Η ενστάλαξη αυτοπεποίθησης και 
ανεξαρτησίας στους ασθενείς είναι εξαιρετικά σημαντική. Οι ομάδες υποστήριξης 
αποτελούν ένα πολύ αποτελεσματικό εργαλείο για τη βελτίωση των δεξιοτήτων 
ζωής των ασθενών. Προγράμματα που στοχεύουν στην επιμόρφωση της κοινωνίας 
σχετικά με τη δρεπανοκυτταρική νόσο και το δικαίωμα των προσβεβλημένων ατόμων 
σε μια ευτυχισμένη, υγιή και γεμάτη ζωή είναι επίσης σημαντικά. Οι ασθενείς με 
δρεπανοκυτταρική νόσο συχνά διακατέχονται από το φόβο του θανάτου, ενώ οι 
γονείς ζουν υπό το διαρκή φόβο της απώλειας του παιδιού τους. Η νοσηλεύτρια πρέπει 
να ενθαρρύνει ασθενείς και γονείς να μοιράζονται αυτούς τους φόβους με κάποιον 
επαγγελματία υγείας, έναν κοινωνικό λειτουργό ή ένα στενό φίλο. Το μήνυμα πρέπει 
πάντα να είναι πως η συζήτηση μπορεί να βοηθήσει ασθενείς και γονείς να συγκρατούν 
τους φόβους τους και να ζουν με αυτούς, ώστε ο θάνατος να μην κυριαρχεί στη ζωή 
των γονιών ή του παιδιού.

Θέματα σχετιζόμενα με το σχολείο/πανεπιστήμιο
Τα παιδιά και οι έφηβοι με δρεπανοκυτταρική νόσο μπορεί να απουσιάζουν συχνά από 
το σχολείο/πανεπιστήμιο λόγω των επανειλημμένων προβλημάτων υγείας. Αυτό, σε 
συνδυασμό με πτωχή αυτοεκτίμηση και διαχείριση δυσκολιών, μπορεί να οδηγήσει 
σε χαμηλές ακαδημαϊκές επιδόσεις και ένα ευρύτερο συναίσθημα κατάθλιψης και 
απελπισίας, ιδιαίτερα σε εφήβους.

Η νοσηλεύτρια μπορεί να υποστηρίξει τον ασθενή και/ή τους γονείς, εξασφαλίζοντας 
πως οι δάσκαλοι είναι πλήρως ενημερωμένοι σχετικά με τη δρεπανοκυτταρική νόσο 
και τις ανάγκες των ασθενών, και ενθαρρύνοντας τον ανοιχτό διάλογο μεταξύ 
ασθενούς και γονέων σχετικά με τις δυσκολίες που αντιμετωπίζονται στο σχολείο/
πανεπιστήμιο. Είναι σημαντικό να υποστηρίζονται οι γονείς στο να επιμένουν ώστε το 
παιδί να παραμένει στο σχολείο, και να θέτει στόχους και σχέδια για μια ικανοποιητική 
καριέρα στο μέλλον. Παράλληλα, μπορεί να είναι επίσης αναγκαία η συμβουλή ενός 
ειδικού σχετικά με μια πιθανή μαθησιακή διαταραχή.

Κύηση
Οι γυναίκες με δρεπανοκυτταρική νόσο μπορούν να κυοφορήσουν και να γεννήσουν 
υγιή μωρά. Παρόλα αυτά, είναι σημαντικό να διασφαλιστεί πως ένας ασθενής 
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με δρεπανοκυτταρική νόσο θα επισκεφθεί ένα γενετικό σύμβουλο, ο οποίος θα 
αποσαφηνίσει τις πιθανότητες απόκτησης παιδιού με δρεπανοκυτταρική νόσο και τις 
διάφορες διαθέσιμες επιλογές για την απόκτηση υγιών παιδιών.

Πριν την εγκυμοσύνη και κατά τη διάρκεια της κύησης και του τοκετού, μια έγκυος 
γυναίκα με δρεπανοκυτταρική νόσο θα χρειαστεί στενή παρακολούθηση ώστε να 
ελαχιστοποιηθούν και να προληφθούν οι επιπλοκές τόσο για αυτή όσο και για το 
μωρό της. Η έγκαιρη και τακτική προγεννητική φροντίδα είναι σημαντική. Η φροντίδα 
ρουτίνας για την κύηση περιλαμβάνει μια υγιή δίαιτα, συμπληρώματα βιταμινών και 
φυλλικού οξέος, αυξημένη λήψη υγρών, παύση του αλκοόλ, του καπνίσματος και 
φαρμάκων που μπορεί να είναι επιβλαβή για το μωρό, σε συνδυασμό με εξέταση 
εμβρυικής ανάπτυξης και καρδιακού ρυθμού.

Πτώση στον κορεσμό οξυγόνου είναι συχνή σε οποιαδήποτε γυναίκα στον 
τοκετό. Εάν η μητέρα έχει δρεπανοκυτταρική νόσο αυτό μπορεί να πυροδοτήσει 
αγγειοαποφρακτική κρίση, θρομβοεμβολισμό και οξύ θωρακικό σύνδρομο. Πέρα από 
στενή παρακολούθηση του κορεσμού οξυγόνου πρέπει να υπάρχει ετοιμότητα για 
παροχή αναζωογόνησης και εντατικής θεραπείας.

Κατά τη διάρκεια του τοκετού, ενδοφλέβια (IV) υγρά, οξυγόνο και στενή εμβρυική 
παρακολούθηση απαιτούνται. Η στενή παρακολούθηση από μία ομάδα ειδικών 
ιατρών, συμπεριλαμβανομένου ενός μαιευτήρα εκπαιδευμένου σε κυήσεις υψηλού 
κινδύνου και δρεπανοκυτταρικής νόσου, μπορεί να βοηθήσει στην έγκαιρη ανίχνευση 
και θεραπεία των επιπλοκών, οδηγώντας σε ένα καλύτερο αποτέλεσμα της κύησης. Οι 
επιπλοκές για τη μητέρα περιλαμβάνουν υψηλή αρτηριακή πίεση, ουρολοιμώξεις και 
πνευμονικές λοιμώξεις, προβλήματα με τη χοληδόχο κύστη, καρδιακή ανεπάρκεια. 
Άλλοι κίνδυνοι περιλαμβάνουν πτωχή ανάπτυξη του εμβρύου, πρόωρο τοκετό, 
αποβολή ή νεογνικό θάνατο. Η μετάγγιση αίματος, η οποία βοηθά στη μεταφορά 
περισσότερου οξυγόνου από το αίμα, ενδείκνυται για υπέρταση, βαριά αναιμία, 
αυξημένη συχνότητα επώδυνων κρίσεων και προηγηθείσα απώλεια εμβρύου.
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ΚΕΦΑΛΑΙΟ 10
ΘΕΜΑΤΑ ΔΙΑΤΡΟΦΗΣ ΚΑΙ ΤΡΟΠΟΥ ΖΩΗΣ ΣΤΙΣ 
ΑΙΜΟΣΦΑΙΡΙΝΟΠΑΘΕΙΕΣ

Οι κληρονομικές διαταραχές της αιμοσφαιρίνης δεν αποτελούν διατροφικές αναιμίες. 
Παρόλα αυτά, επηρεάζονται από διατροφικούς και περιβαλλοντικούς παράγοντες 
που δεν πρέπει να παραβλέπονται. Η παραγωγή ερυθρών αιμοσφαιρίων εξαρτάται 
από την παρουσία παραγόντων που ο οργανισμός αποκτά από το περιβάλλον, 
συμπεριλαμβανομένων μετάλλων όπως ο σίδηρος και το κοβάλτιο, βιταμίνες όπως οι 
B12, B6, C, E, ριβοφλαβίνη και φυλλικό οξύ.

ΣΙΔΗΡΟΣ
Ο σίδηρος είναι απαραίτητος για το σχηματισμό αίματος, και φυσιολογικά απορροφάται 
από την τροφή. Στους ασθενείς με αιμοσφαιρινοπάθειες, παρόλα αυτά, περίσσεια 
σιδήρου μπορεί να συσσωρευτεί, και να γίνει τοξική για διάφορους ιστούς. Είναι λοιπόν 
σημαντικό να γίνει κατανοητός ο τρόπος με τον οποίο ο οργανισμός διαχειρίζεται 
το σίδηρο. Το μεγαλύτερο μέρος του σιδήρου του οργανισμού, έως και 60-70%, 
ανευρίσκεται στα μόρια της αιμοσφαιρίνης των ερυθρών αιμοσφαιρίων, και λιγότερες 
ποσότητες ανευρίσκονται στο μυϊκό ιστό και τα ένζυμα. Περίπου 20-30% υπάρχει σε 
πρωτεΐνες αποθήκευσης όπως η φερριτίνη και η αιμοσιδηρίνη, και πρωτεΐνες φορείς 
(τρανσφερίνη) που μεταφέρουν σίδηρο μέσω της ροής του αίματος. Ο σίδηρος 
απορροφάται από την τροφή στο λεπτό έντερο, με το βοήθεια οξέων όπως το 
υδροχλωρικό οξύ που ανευρίσκεται στο στόμαχο και το ασκορβικό οξύ (βιταμίνη C).

Ο οργανισμός απορροφά περισσότερο σίδηρο ανάλογα με τα επίπεδα αιμοσφαιρίνης 
– την πρωτεΐνη με την υψηλότερη συγκέντρωση σιδήρου. Όταν τα επίπεδα σιδήρου 
στην αιμοσφαιρίνη είναι χαμηλά, ο οργανισμός απορροφά περισσότερο σίδηρο, 
με τους ρυθμούς απορρόφησης από το έντερο να αυξάνονται κατά 20-30%. Ένας 
αναιμικός ασθενής που είναι υπερφορτωμένος με σίδηρο λόγω επανειλημμένων 
μεταγγίσεων θα απορροφήσει συνεπώς περισσότερο σίδηρο από όσο χρειάζεται ο 
οργανισμός.

Για αυτό το λόγο, το περιεχόμενο σιδήρου της τροφής θα πρέπει να λαμβάνεται υπ’ 
όψιν για τον καθορισμό της ιδανικής δίαιτας των πολυμεταγγιζόμενων ασθενών. Το 
κρέας και το ήπαρ είναι πλούσιες πηγές οργανικού σιδήρου (τρισθενούς σιδήρου) 
που απορροφάται πιο εύκολα. Μη οργανικός, δισθενής σίδηρος, κυρίως από πηγές 
λαχανικών και αυγά, απορροφάται λιγότερο εύκολα. Είναι επίσης σημαντικό να τονιστεί 
ότι περισσότερος σίδηρος απορροφάται κατά τη διάρκεια περιόδων επιταχυνόμενης 
ανάπτυξης όπως η βρεφική και παιδική ηλικία.

Η παρουσία της βιταμίνης C ενισχύει τόσο την απορρόφηση όσο και το μεταβολισμό 
του σιδήρου, καθώς παίζει ρόλο στην απελευθέρωση του σιδήρου από πρωτεΐνες 
αποθήκευσης. Από την άλλη πλευρά, τα φαινολικά οξέα, παρόντα στο κόκκινο κρασί, 
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και τα φλαβινοειδή όπως οι ταννίνες από το μαύρο τσάι, μειώνουν την απορρόφηση 
σιδήρου. Η κατανάλωση τσαγιού κατά τη διάρκεια ενός γεύματος μπορεί να μειώσει 
την απορρόφηση σιδήρου ακόμη και έως 50% και ο καφές μειώνει την απορρόφηση 
του μη-οργανικού σιδήρου. Το ασβέστιο επίσης μειώνει την απορρόφηση.
Η δίαιτα ενός ασθενούς σε τακτικές μεταγγίσεις αίματος πρέπει να περιλαμβάνει 
τροφές που δεν ευνοούν την απορρόφηση σιδήρου – δηλαδή, περισσότερα λαχανικά, 
τσάι και καφέ και λιγότερα κόκκινα κρέατα.

ΒΙΤΑΜΙΝΕΣ
Η βιταμίνη B12 (κοβαλαμίνη) είναι ένα σημαντικό στοιχείο της αιμοποίησης και πρέπει 
άρα να συμπεριλαμβάνεται στη δίαιτα των ασθενών με θαλασσαιμία ή δρεπανοκυτταρική 
νόσο. Τροφές πλούσιες σε B12 περιλαμβάνουν αυγά, μερικά ψάρια και θαλασσινά, γάλα, 
τυρί και σόγια. (Περιέχεται επίσης σε ήπαρ και νεφρούς, που πρέπει να αποφεύγονται).

Η βιταμίνη B6 (πυριδοξίνη) είναι επίσης απαραίτητη για την αιμοποίηση. Είναι διαθέσιμη 
σε ψάρια και κοτόπουλο, όπως επίσης και σε ψωμί ολικής αλέσεως, αυγά, λαχανικά, 
φιστίκια και γάλα (όπως επίσης και σε κόκκινα κρέατα, που πρέπει να αποφεύγονται).

Η βιταμίνη E απαιτείται για την αιμοποίηση και είναι επίσης ένα αντιοξειδωτικό, που 
υποστηρίζει την ανοσιακή απάντηση του οργανισμού και μπορεί να βοηθήσει τους 
ασθενείς με υπερφόρτωση σιδήρου. Τα φυτικά έλαια, όπως το ελαιόλαδο, το σπορέλαιο 
και το λάδι σόγιας είναι όλα πηγές αυτής της βιταμίνης, όπως και τα αυγά, οι ξηροί 
καρποί και το κρέας.

Η βιταμίνη C αυξάνει την απορρόφηση του σιδήρου και γι αυτό πρέπει να λαμβάνεται 
με προσοχή στη θαλασσαιμία, καθώς η πιθανότητα τοξικότητας μπορεί επίσης να 
αυξηθεί. Παρόλα αυτά, στην περίπτωση της υπερφόρτωσης σιδήρου η βιταμίνη C 
οξειδώνεται σε αυξημένο ρυθμό, το οποίο μπορεί να έχει ως αποτέλεσμα έλλειψη 
βιταμίνης C με επακόλουθες ανεπιθύμητες ενέργειες. Επιπλέον, μέσω της αύξησης 
της διαθεσιμότητας του «ασταθούς» σιδήρου, η βιταμίνη C κάνει το σίδηρο πιο εύκολα 
διαθέσιμο στη δεσφεριοξαμίνη. Συνεπώς τα συμπληρώματα βιταμίνης C μπορεί να 
βελτιώσουν την αποτελεσματικότητα αυτού του χηλικού παράγοντα (αυτό δεν ισχύει 
για τους χηλικούς παράγοντες από του στόματος).

Τα υπέρ και τα κατά της βιταμίνης C ισοσταθμίζονται κατά τον εξής τρόπο: ένα 
περιορισμένο συμπλήρωμα (2-3 mg/kg/ημέρα) βιταμίνης C χορηγείται στους 
ασθενείς που λαμβάνουν δεσφεριοξαμίνη, κατά τη διάρκεια της υποδόριας έγχυσης. 
Σε όλους τους άλλους ασθενείς συνιστάται να ακολουθούν δίαιτα πλούσια σε 
φρούτα και λαχανικά.
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Η ριβοφλαβίνη επίσης παίζει ρόλο στην αιμοποίηση, και ανευρίσκεται μαζί με άλλα 
συμπλέγματα βιταμινών B, όπως η θειαμίνη, σε πράσινα λαχανικά, ψάρια, κοτόπουλο, 
αυγά, ξηρούς καρπούς, όσπρια και ψωμί ολικής αλέσεως.

Το φυλλικό οξύ είναι ένα συστατικό για την παραγωγή του μορίου DNA. Ανεπάρκεια 
μπορεί να εμφανιστεί όταν υπάρχει μαζική καταστροφή κυττάρων και πυρήνων, 
όπως στην περίπτωση της μη αποτελεσματικής ερυθροποίησης σε μη θεραπευόμενη 
θαλασσαιμία. Ανεπάρκεια αυτής της βιταμίνης θα έχει ως αποτέλεσμα δυσκολία στην 
παραγωγή υγιών ερυθρών αιμοσφαιρίων και μπορεί να προκύψει μεγαλοβλαστική 
αναιμία.  Αυτές οι επιπλοκές παρατηρούνται σε θαλασσαιμικούς ασθενείς που δεν 
μεταγγίζονται επαρκώς ή σε ασθενείς για τους οποίους οι τακτικές μεταγγίσεις δε 
θεωρούνται απαραίτητες, όπως στην ενδιάμεση θαλασσαιμία και σε μερικές περιπτώσεις 
νόσου HbH. Σε αυτές τις περιπτώσεις, συνταγογραφούνται συμπληρώματα φυλλικού 
οξέως του 1 mg/ημέρα.

Σε τακτικά μεταγγιζόμενες περιπτώσεις μείζονος θαλασσαιμίας, η παραγωγή ερυθρών 
αιμοσφαιρίων στο μυελό των οστών καταστέλλεται και ελαττώνεται η επέκταση του 
μυελού. Συνεπώς δεν είναι απαραίτητο να δοθούν συμπληρώματα σε τέτοια περιστατικά. 
Όταν τα συμπληρώματα δεν είναι απαραίτητα, διαιτητική πρόσληψη πλούσια σε φυλλικό 
αποτελεί πλεονέκτημα στις αιμοσφαιρινοπάθειες. Μια τέτοια δίαιτα περιλαμβάνει 
κρέας, κοτόπουλο, πράσινα λαχανικά, ψωμί ολικής αλέσεως και φλούδα δημητριακών.

Το ασβέστιο και η βιταμίνη D είναι επίσης διαιτητικοί παράγοντες που πρέπει να 
ρυθμίζονται στις αιμοσφαιρινοπάθειες. Αρκετοί παράγοντες διαταράσσουν το 
μεταβολισμό του ασβεστίου, συμπεριλαμβανομένων βλαβών στους ενδοκρινείς 
αδένες, ιδιαίτερα τους παραθυρεοειδείς αδένες. Η μειωμένη πρόσληψη ασβεστίου 
είναι ένας παράγοντας που συμβάλλει στην οστεοπόρωση, η οποία είναι πολύ συχνή 
στη θαλασσαιμία. Σε αυτές τις περιπτώσεις χορηγούνται συμπληρώματα ασβεστίου και 
βιταμίνης D. Αυτά τα συμπληρώματα δεν πρέπει να λαμβάνονται ταυτόχρονα με την 
ομάδα φαρμάκων των διφωσφονικών, που επίσης χρησιμοποιούνται για τη θεραπεία 
της οστεοπόρωσης (τα συμπληρώματα ασβεστίου και βιταμίνης D λαμβάνονται το 
απόγευμα, ενώ τα διφωσφονικά λαμβάνονται το πρωί).

Τα συμπληρώματα ασβεστίου και βιταμίνης D δε δίνονται ως ρουτίνα στη θαλασσαιμία, 
καθώς η διαιτητική πρόσληψη πρέπει να είναι αρκετή και συμπληρωματικές ποσότητες 
μπορεί να οδηγήσουν στο σχηματισμό νεφρικών λίθων. Παρόλα αυτά, όπου υπάρχει 
έλλειψη βιταμίνης D, δίαιτα πλούσια σε ιχθυέλαια (όπως το μουρουνέλαιο), αυγά 
και δημητριακά καθώς και έκθεση σε ηλιακή ακτινοβολία βοηθούν στην αύξηση 
των επιπέδων της χωρίς χρήση συμπληρωμάτων. Τροφές πλούσιες σε ασβέστιο 
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περιλαμβάνουν γάλα και γαλακτοκομικά προϊόντα (τυριά και γιαούρτι), ξηρούς καρπούς 
και ψάρι.

Ο ψευδάργυρος είναι ένα στοιχείο που μπορεί να είναι μειωμένο σε ασθενείς με 
υπερφόρτωση σιδήρου, και μπορεί να ελαττώνεται από τη χρήση ορισμένων χηλικών 
παραγόντων. Ο γιατρός θα αποφασίσει ποιοι ασθενείς θα ελέγχονται τακτικά για επίπεδα 
ψευδαργύρου. Εάν βρεθεί έλλειψη, πρέπει να συνταγογραφούνται συμπληρώματα 
καθώς η έλλειψη μπορεί να επηρεάσει την ανάπτυξη.

ΔΙΑΒΗΤΗΣ ΣΤΗ ΘΑΛΑΣΣΑΙΜΙΑ
Πολλοί ασθενείς με θαλασσαιμία αναπτύσσουν διαβήτη καθώς μεγαλώνουν μετά την 
εφηβεία. Σε τέτοιες περιπτώσεις, η δίαιτα γίνεται ένα ακόμη πιο σημαντικό ζήτημα και 
συχνά ένας κλινικός διαιτολόγος καλείται για βοήθεια. Παρόλα αυτά, η νοσηλεύτρια 
πρέπει να είναι γνώστρια θεμάτων κλειδιών αναφορικά με τη δίαιτα και να είναι έτοιμη 
να συμβουλεύσει τον ασθενή και την οικογένεια.

Στο διαβήτη, οι θερμιδικές ανάγκες του ασθενούς υπολογίζονται με βάση την ηλικία, 
το φύλο, το μέγεθος (υπολογισμός του δείκτη μάζας σώματος (BMI) = kg/ύψος2) και 
το επίπεδο δραστηριότητας. Εάν είναι υπέρβαρος, συνιστάται στον ασθενή η απώλεια 
ορισμένου βάρους. Έχοντας υπολογίσει την απαιτούμενη θερμιδική πρόσληψη, η 
δίαιτα σχεδιάζεται έτσι ώστε λιγότερο από 50% των θερμίδων να προέρχονται από 
υδρογονάνθρακες, με τα μονοακόρεστα λιπαρά οξέα (αποφεύγοντας τα κορεσμένα 
λιπαρά οξέα) να παρέχουν το 30% της ενεργειακής πρόσληψης. Οι σύνθετοι 
υδρογονάνθρακες προτιμώνται έναντι των σακχάρων καθώς απορροφώνται σε 
βραδύτερο ρυθμό, αποφεύγοντας διακυμάνσεις του επιπέδου γλυκόζης στο αίμα. 
Περίπου 10-20% των θερμίδων πρέπει να προέρχονται από πρωτεΐνες – λιγότερο σε 
περιπτώσεις νεφρικής συμμετοχής λόγω διαβήτη. Διαιτητικές ίνες, ειδικά διαλυτές 
ίνες από φρούτα και λαχανικά, θα μειώσουν τα επίπεδα σακχάρου του αίματος μετά 
από γεύμα και έτσι θα μειώσουν τις ανάγκες για ινσουλίνη. Η διαβητική δίαιτα πρέπει 
να περιλαμβάνει λήψη 20-30 g ινών ανά ημέρα.

Η διαιτητική πρόσληψη του διαβητικού ασθενούς πρέπει να διαχωρίζεται σε 4-5 
γεύματα ημερησίως, ώστε να μειώνονται οι διακυμάνσεις της γλυκόζης αίματος. Τρία 
κύρια γεύματα και δύο σύντομα (σνακ) συνιστώνται. Ο τακτικός έλεγχος της γλυκόζης 
αίματος είναι απαραίτητος και η τακτική άσκηση δεν πρέπει να παραμελείται.

ΑΣΚΗΣΗ ΣΤΙΣ ΑΙΜΟΣΦΑΙΡΙΝΟΠΑΘΕΙΕΣ
Οι ασθενείς με αυτές τις αιματολογικές διαταραχές μπορούν να αθλούνται όσο και κάθε 
μη-προσβεβλημένο άτομο. Η αντοχή κάθε ασθενούς θα εξαρτηθεί από την κατάσταση 
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της υγείας και οποιεσδήποτε επιπλοκές που μπορεί να έχουν αναπτυχθεί λόγω της 
νόσου, όπως στην καρδιά ή το ήπαρ. Συνεπώς οι ασθενείς πρέπει να ζητήσουν ιατρική 
συμβουλή σχετικά με τον τύπο άσκησης που θέλουν να ακολουθήσουν, και πρέπει να 
διακόπτουν την άσκηση εάν αισθάνονται πολύ κουρασμένοι.

ΚΑΠΝΙΣΜΑ
Οι ασθενείς με αιμοσφαιρινοπάθειες πρέπει να αποθαρρύνονται τελείως από το 
κάπνισμα. Ένας λόγος είναι ότι το κάπνισμα καπνού παράγει ελεύθερες ρίζες, που 
προκαλούν οξειδωτικές βλάβες και μπορεί να συμβάλλουν στο οξειδωτικό στρες που 
είναι ήδη παρόν λόγω των ελευθέρων ριζών σιδήρου. Το κάπνισμα αποτελεί επίσης 
ένα σοβαρό κίνδυνο για το αναπνευστικό σύστημα και θα συμβάλλει στην ανάπτυξη 
χρόνιας βρογχίτιδας. Η αύξηση της αντίστασης στην ινσουλίνη που προκαλείται από το 
κάπνισμα είναι ιδιαίτερα επικίνδυνη σε διαβητικούς ασθενείς. Στη δρεπανοκυτταρική 
αναιμία, οι κίνδυνοι είναι ακόμη μεγαλύτεροι καθώς το κάπνισμα αυξάνει τον κίνδυνο 
βλάβης του ενδοθηλίου των αιμοφόρων αγγείων, εγκεφαλικών επεισοδίων και άλλων 
επιπλοκών αγγειακής προέλευσης. Επιπρόσθετα, το κάπνισμα μπορεί να επηρεάσει τον 
οστικό μεταβολισμό και την οστική αναμόρφωση. Ένα ακόμη, αν και σχετικά μικρής 
σημασίας, θέμα είναι οι δυσχρωμίες των οδόντων σε ασθενείς των οποίων τα δόντια 
είναι ήδη σε κακή κατάσταση λόγω του πτωχού μεταβολισμού του ασβεστίου.

ΚΑΤΑΝΑΛΩΣΗ ΑΛΚΟΟΛ
Υπερβολική κατανάλωση αλκοόλ αυξάνει την πιθανότητα ανάπτυξης οστεοπόρωσης. 
Επιπλέον, το αλκοόλ είναι ερεθιστικός παράγοντας για το έντερο και το πάγκρεας, τα 
οποία μπορεί να είναι ήδη επηρεασμένα από την υπερφόρτωση σιδήρου. Το αλκοόλ 
προκαλεί επίσης αλλαγές στο μεταβολισμό του λίπους στο ήπαρ, αυξάνοντας την 
οξειδωτική βλάβη, κάνοντας έτσι ακόμη χειρότερες τις επιδράσεις της υπερφόρτωσης 
σιδήρου και επίσης των ηπατιτίδων B και C που είναι συχνές στην θαλασσαιμία. Αυτό θα 
επιταχύνει την εξέλιξη προς κίρρωση και ηπατοκυτταρικό καρκίνωμα. Το αλκοόλ μπορεί 
επίσης να εμφανίσει αλληλεπίδραση με άλλα φάρμακα. Παρόλα αυτά, ήπια κατανάλωση 
κόκκινου κρασιού μαζί με γεύματα στην ενδιάμεση θαλασσαιμία μπορεί να μειώσει την 
απορρόφηση σιδήρου.

Στη δρεπανοκυτταρική νόσο, το αλκοόλ είναι ιδιαίτερα ζημιογόνο βραχυπρόθεσμα, 
μετά από ένα περιστατικό βαριάς κατανάλωσης, καθώς και σε χρόνια κατανάλωση. Αυτό 
εν μέρει οφείλεται στη διουρητική του δράση και τη μειωμένη ικανότητα συμπύκνωσης 
ούρων, καθώς το αλκοόλ αναστέλλει την αντιδιουρητική ορμόνη (ADH). Η αυξημένη 
απέκκριση αραιωμένων ούρων οδηγεί σε αφυδάτωση, η οποία οδηγεί σε αυξημένη 
γλοιότητα του αίματος. Ο κίνδυνος επαγωγής μιας αγγειοαποφρακτικής κρίσης 
είναι πολύ υψηλός με όλα τα πιθανά επακόλουθα, συμπεριλαμβανομένων αγγειακού 
εγκεφαλικού επεισοδίου, πνευμονικής θρόμβωσης και αιφνιδίου θανάτου.
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ΑΛΛΕΣ ΟΥΣΙΕΣ
Η κατάχρηση ουσιών είναι επικίνδυνη για όλους τους ανθρώπους. Η πίεση από τους 
συνομήλικους θέτει τους εφήβους σε αυξημένο κίνδυνο, ειδικά σε κοινωνίες όπου η 
χρήση ουσιών είναι συνηθισμένη. Οι κίνδυνοι της προσθήκης αυτού του παράγοντα 
σε μια ήδη χρόνια διαταραχή που επηρεάζει πολλά ζωτικά όργανα του οργανισμού 
δε μπορούν να υπερτονιστούν. Είναι πιθανό πως κάποιοι ασθενείς με μια χρόνια 
πάθηση μπορεί να δουν τη συμμετοχή στην ομάδα και το να ακολουθούν τη μόδα των 
συνομηλίκων τους ως ένα αντιρροπιστικό μηχανισμό, που τους κάνει «φυσιολογικούς». 
Έρευνες έχουν δείξει ότι ασθενείς με χρόνιες νόσους αναλαμβάνουν τέτοια ρίσκα, όχι 
όμως περισσότερο από τους κατά τα άλλα υγιείς συνομηλίκους τους.

Ένας κίνδυνος είναι ότι κατά τη διάρκεια μιας περιόδου πειραματισμού, ο ασθενής 
μπορεί να παραμελήσει ή να έχει πτωχή συμμόρφωση στη συνταγογραφούμενη 
θεραπεία, ιδιαίτερα την αποσιδήρωση, με επιπρόσθετες συνέπειες στην υγεία. Η ομάδα 
παροχής ιατρικής φροντίδας πρέπει να είναι ευαίσθητη σε συμπτώματα και σημεία 
χρήσης ουσιών και στα σήματα και τις κραυγές για βοήθεια που ο ασθενής μπορεί να 
εκπέμπει. Καλή επικοινωνία και εμπιστοσύνη μεταξύ ασθενών και θεραπόντων είναι 
αναγκαία, τόσο για την ανάδυση αυτών των θεμάτων στο προσκήνιο όσο και για την 
επακόλουθη διαχείρισή τους.
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ΚΕΦΑΛΑΙΟ 11
ΓΕΝΙΚΕΣ ΠΛΗΡΟΦΟΡΙΕΣ ΓΙΑ ΤΗ ΘΑΛΑΣΣΑΙΜΙΑ ΚΑΙ ΤΗ 
ΔΡΕΠΑΝΟΚΥΤΤΑΡΙΚΗ ΝΟΣΟ

ΣΥΧΝΕΣ ΕΡΩΤΗΣΕΙΣ ΚΑΙ ΑΝΗΣΥΧΙΕΣ
Η νοσηλεύτρια περισσότερο από οποιονδήποτε άλλο επαγγελματία υγείας μπορεί να 
χρειαστεί να απαντήσει αξιόπιστα και με ακρίβεια στα παρακάτω:

•	 Οι φορείς είναι υγιείς;
Ναι. Στην περίπτωση της δρεπανοκυτταρικής νόσου (SCD), οι φορείς συνήθως δεν 
εμφανίζουν συμπτώματα εκτός εάν βρεθούν σε περιοχή με λίγο οξυγόνο, όπως σε 
μεγάλο υψόμετρο, όπου μπορεί να εμφανίσουν επεισόδια άλγους ή προβλήματα 
με το σπλήνα τους. Έχουν πιθανότητα μεγαλύτερη από το φυσιολογικό ανάπτυξης 
ουρολοιμώξεων και μπορεί να έχουν διαλείπουσα αιματουρία (αίμα στα ούρα τους). 
Αυτά τα προβλήματα είναι ασυνήθη και δε συνιστούν κάποιο σοβαρό πρόβλημα 
υγείας.

•	 Μπορεί άτομα με στίγμα να εμφανίσουν τη νόσο κάποια στιγμή στη ζωή τους;
Όχι. Αυτό δε μπορεί να συμβεί ποτέ, επειδή αυτοί που έχουν το στίγμα της 
δρεπανοκυτταρικής έχουν κληρονομήσει μόνο ένα γονίδιο δρεπανοκυτταρικής, 
ενώ αυτοί με τη νόσο έχουν κληρονομήσει δύο γονίδια δρεπανοκυτταρικής. Τα 
γονίδια κληρονομούνται από τους γονείς και καθορίζονται κατά τη σύλληψη, και 
συνεπώς δε μπορεί ποτέ να αποκτηθούν κατά τη διάρκεια της ζωής του ατόμου. 
Συνεπώς, το στίγμα αιμοσφαιρινοπάθειας δε μπορεί ποτέ να μετατραπεί σε 
δρεπανοκυτταρική νόσο ή θαλασσαιμία.

•	 Μπορούν άτομα με στίγμα να αιμοδοτήσουν;
Ναι, εάν η αιμοσφαιρίνη τους είναι εντός των φυσιολογικών ορίων, το οποίο 
συνήθως συμβαίνει.

•	 Πως μπορούμε ο/η σύντροφός μου και εγώ να εξεταστούμε για το στίγμα 
	 θαλασσαιμίας ή δρεπανοκυτταρικής;

Μπορείτε να εξεταστείτε με γενική εξέταση αίματος (CBC) και είτε με 
ηλεκτροφόρηση αιμοσφαιρίνης (HbE) είτε με υγρή χρωματογραφία υψηλής 
απόδοσης (HPLC). Αυτές οι εξετάσεις μπορούν να παραγγελθούν από το γιατρό 
σας και είναι απλές και φθηνές.

•	 Τι επιλογές δίνονται συνήθως σε δύο φορείς που θέλουν να παντρευτούν μεταξύ 
	 τους;

Αυτά τα δύο άτομα πρέπει να πληροφορηθούν σχετικά με την πιθανότητα 1 στις 4 
σε κάθε εγκυμοσύνη να αποκτήσουν παιδί προσβεβλημένο με την ασθένεια. Τότε 
θα τους δοθούν αρκετές επιλογές κατάλληλες με την κατάσταση του ζεύγους, 
τους πολιτισμικούς και κοινωνικούς προσανατολισμούς. Μερικές επιλογές 
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περιλαμβάνουν: (i) να αναθεωρήσουν και πιθανώς να τερματίσουν τη σχέση τους, (ii) 
να επιλέξουν να μην αποκτήσουν παιδί και να σκεφτούν την υιοθεσία ενός παιδιού, (iii) 
να αποδεχτούν να εφαρμόσουν προγεννητική διάγνωση σε κάθε εγκυμοσύνη και να 
επιλέξουν τον τερματισμό της κύησης εάν το έμβρυο έχει τη νόσο ή να εφαρμόσουν 
προεμφυτευτική διάγνωση (PGD) μέσω της οποίας μπορεί να αναμένεται ένα υγιές 
έμβρυο. Αυτές και άλλες επιλογές που μπορεί να γίνουν διαθέσιμες στο μέλλον 
έχουν τα υπέρ και τα κατά τους, κόστος και θέματα διαθεσιμότητας σε κάθε χώρα 
(π.χ. PGD).

•	 Εάν είμαστε και οι δύο φορείς του στίγματος δρεπανοκυτταρικής ή θαλασσαιμία, 
	 μπορούμε να εξετάσουμε το μωρό μας προτού γεννηθεί;

Ναι. Προγεννητικός έλεγχος μπορεί να γίνει με δύο μεθόδους, λήψη χοριακών 
λαχνών (CVS) ή αμνιοπαρακέντηση.

•	 Γιατί το παιδί μου έχει κίτρινα μάτια; (κυρίως στη δρεπανοκυτταρική νόσο)
Το παιδί σας έχει κίτρινα μάτια λόγω μιας χρωστικής που λέγεται χολερυθρίνη, 
η οποία απελευθερώνεται από τα κατεστραμμένα ερυθρά αιμοσφαίρια. Υπό 
φυσιολογικές συνθήκες, το ήπαρ ξεφορτώνεται τη χολερυθρίνη και τα μάτια 
δεν είναι κίτρινα. Όμως στη δρεπανοκυτταρική νόσο τα ερυθρά αιμοσφαίρια 
καταστρέφονται πολύ ταχύτερα από ότι συνήθως και το ήπαρ δε μπορεί να 
ξεφορτωθεί όλη αυτή την περίσσεια χολερυθρίνης, η οποία πάει στους οφθαλμούς, 
δίνοντάς τους ένα κίτρινο χρώμα – μια κατάσταση που ονομάζεται ίκτερος του 
σκληρού χιτώνα. Η λήψη περισσότερου νερού μπορεί να βοηθήσει τον οργανισμό 
να αποβάλλει τη χολερυθρίνη μέσω των ούρων και συνεπώς να μειωθεί κάπως το 
κίτρινο χρώμα, αλλά αυτό δε μπορεί πότε να εξαλειφθεί τελείως. Η λήψη φυλλικού 
οξέος καθημερινά μειώνει ελαφρώς το ρυθμό με τον οποίο τα ερυθρά αιμοσφαίρια 
αποδομούνται, αλλά το κίτρινο χρώμα δεν εξαφανίζεται τελείως.

•	 Σε ποια ηλικία πεθαίνουν τα άτομα με δρεπανοκυτταρική νόσο ή θαλασσαιμία;
Αποτελεί μια συχνή εσφαλμένη αντίληψη μεταξύ πολλών ατόμων, ακόμη και κάποιων 
επαγγελματιών υγείας, ότι αυτοί οι ασθενείς ζουν μια πολύ σύντομη ζωή. Η αλήθεια 
είναι πως άτομα με αιμοσφαιρινοπάθειες μπορούν να ζήσουν μεγάλες σε διάρκεια 
και παραγωγικότητα ζωές και μερικοί μπορούν να επιβιώσουν μέχρι τα 70 και τα 80 
τους σε χώρες όπου οι ασθενείς έχουν πλήρη πρόσβαση στην κατάλληλη διαχείριση 
και άλλου είδους φροντίδα. Μπορείτε να βρείτε μια πιο λεπτομερή απάντηση  σε 
αυτή την ερώτηση σε ένα άρθρο σχετικά με τη δρεπανοκυτταρική αναιμία στην 
ιστοσελίδα του Κέντρου Ελέγχου και Πρόληψης Νοσημάτων (CDC), στο http://www.
cdc.gov/ncbddd/sicklecell/ και στις εκδόσεις του TIF στο http://www.thalassaemia.org.cy.
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•	 Υπάρχει κάποια καθυστέρηση ανάπτυξης σε παιδιά με δρεπανοκυτταρική νόσο;
Η καθυστέρηση ανάπτυξης δεν αποτελεί χαρακτηριστικό αυτών των διαταραχών 
εκτός από τις περιπτώσεις αγγειακού εγκεφαλικού επεισοδίου και χρόνιας σοβαρής 
αναιμίας στη δρεπανοκυτταρική νόσο. Παρόλα αυτά, παιδιά με δρεπανοκυτταρική 
νόσο ή θαλασσαιμία μπορούν να αναπτύξουν άλλα προβλήματα υγείας ακριβώς 
όπως τα άλλα παιδιά, όπως όγκους εγκεφάλου, άλλες γενετικές βλάβες, εμβρυική/
περιγεννητική υποξία (μείωση του οξυγόνου), κτλ, που μπορεί να οδηγήσουν σε 
καθυστέρηση ανάπτυξης. Από την άλλη πλευρά, υπάρχουν πολλοί ενήλικες με 
δρεπανοκυτταρική νόσο ή θαλασσαιμία με υψηλή ευφυΐα, ιδιαίτερα επιτυχημένοι 
επαγγελματίες σε μεγάλο φάσμα πεδίων.

•	 Μπορούν τα άτομα με δρεπανοκυτταρική νόσο να ταξιδέψουν αεροπορικώς;
Άτομα με δρεπανοκυτταρική νόσο γενικά ανέχονται τα αεροπορικά ταξίδια, αλλά 
μπορεί να αναπτύξουν κάποια δυνητικά προβλήματα σε περιστασιακή βάση, όπως 
άλγος, κόπωση και αφυδάτωση. Όσο υψηλότερο το υψόμετρο και μεγαλύτερο 
το ταξίδι, τόσο πιο πιθανό να αναπτυχθούν προβλήματα σχετιζόμενα με τη 
δρεπανοκυτταρική. Με σκοπό την αποφυγή τέτοιων δυνητικών προβλημάτων, οι 
καμπίνες επιβατών πρέπει να είναι συμπιεσμένες και να έχουν τον εξοπλισμό 
παροχής συμπληρωματικού οξυγόνου ανά πάσα στιγμή. Επίσης, επιπλέον υγρά 
πρέπει να καταναλώνονται κατά τη διάρκεια αεροπορικού ταξιδιού.
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ΚΕΦΑΛΑΙΟ 12
ΕΝΑΛΛΑΚΤΙΚΕΣ ΠΡΟΣΕΓΓΙΣΕΙΣ ΣΤΗ ΘΕΡΑΠΕΙΑ

Αρκετή έρευνα έχει διεξαχθεί στον τομέα της δρεπανοκυτταρικής νόσου τις 
τελευταίες δύο δεκαετίες, με αποτέλεσμα νέες και αποτελεσματικές θεραπείες που 
έχουν βελτιώσει σημαντικά το μέλλον για τους ασθενείς με δρεπανοκυτταρική νόσο. 

Παράγοντες που αυξάνουν την εμβρυική αιμοσφαιρίνη (HbF)

-	 Υδροξυουρία (Droxia®, Hydrea®, Cytodrox®)
Ο πιο ελπιδοφόρος και ευρέως χρησιμοποιούμενος από αυτούς τους παράγοντες 
είναι το φάρμακο υδροξυουρία. Αυτό το φάρμακο φαίνεται να δρα διεγείροντας την 
παραγωγή εμβρυικής αιμοσφαιρίνης – έναν τύπο αιμοσφαιρίνης που ανευρίσκεται 
στα νεογνά και που βοηθά να προληφθεί η παραγωγή δρεπανοκυττάρων. Αυτό το 
φάρμακο, που συνήθως χρησιμοποιείται για τη θεραπεία καρκίνου, έχει αποδειχθεί 
πολύ χρήσιμο για ενήλικες και παιδιά με σοβαρή ασθένεια. Λαμβανόμενη 
καθημερινά, η υδροξυουρία αυξάνει την αιμοσφαιρίνη και βελτιώνει την κατάσταση 
της υγείας των ασθενών, μειώνοντας τη συχνότητα επώδυνων κρίσεων και πιθανώς 
μειώνοντας την ανάγκη για μεταγγίσεις αίματος. Παρόλα αυτά, υπάρχει κάποιος 
προβληματισμός σχετικά με την πιθανότητα ότι η μακροπρόθεσμη χρήση αυτού 
του φαρμάκου μπορεί να προκαλέσει όγκους ή λευχαιμία σε συγκεκριμένους 
ανθρώπους.

-	 Βουτυρικό οξύ και άλλα λιπαρά οξέα
Μερικές έρευνες έχουν δείξει ότι αυτό το συχνά χρησιμοποιούμενο προσθετικό 
τροφών μπορεί να αυξήσει την ποσότητα εμβρυικής αιμοσφαιρίνης στο αίμα.

Μεταμόσχευση μυελού των οστών
Μέχρι σήμερα, η μεταμόσχευση μυελού των οστών προσφέρει τη μοναδική πιθανή 
θεραπεία για τη δρεπανοκυτταρική νόσο και τη θαλασσαιμία. Όσο νεαρότερο είναι το 
παιδί τη στιγμή της μεταμόσχευσης, τόσο υψηλότερα τα ποσοστά θεραπείας και τόσο 
μικρότερος ο κίνδυνος επιπλοκών. Αυτή η διαδικασία περιλαμβάνει την ενδοφλέβια 
μεταφορά στον ασθενή υγιούς μυελού των οστών από ένα δότη που δεν έχει 
δρεπανοκυτταρική νόσο και είναι ανοσολογικά συμβατός με τον ασθενή. Αυτός ο υγιής 
μυελός αντικαθιστά το μυελό των οστών και τα δρεπανοκύτταρα του ασθενούς και, 
μετά από ένα χρονικό διάστημα, αρχίζει να παράγει φυσιολογικά ερυθρά αιμοσφαίρια. 
Πριν τη διαδικασία, ο μυελός των οστών του ασθενούς καταστρέφεται με τη χρήση 
χημειοθεραπείας ή ακτινοβολίας. Μετά τη μεταμόσχευση, στον ασθενή δίνονται 
φάρμακα που βοηθούν να προληφθεί η απόρριψη του δωρηθέντος μυελού. Σε μερικές 
περιπτώσεις το μόσχευμα δε λειτουργεί ή ο οργανισμός του ασθενούς απορρίπτει το 
νέο μυελό.
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Η μεταμόσχευση μυελού των οστών εμπεριέχει κάποιους κινδύνους, απαιτεί 
μακρόχρονη παραμονή σε νοσοκομείο και είναι αρκετά δαπανηρή. Είναι επίσης 
δύσκολο να βρεθούν συμβατοί δότες. Η διαδικασία επί του παρόντος συνιστάται μόνο 
σε άτομα που έχουν σημαντικά συμπτώματα και προβλήματα που προκύπτουν από τη 
δρεπανοκυτταρική αναιμία, όπως αγγειακό εγκεφαλικό επεισόδιο ή σοβαρό άλγος, και 
άτομα που δεν ανταποκρίνονται σε όλους τους τύπους θεραπείας.

Πειραματικές θεραπείες/ερευνητικές προσεγγίσεις συνοψίζονται στον παρακάτω πίνακα:

					    Διαγνωστικές προσεγγίσεις στην αντιμετώπιση της δρεπανοκυτταρικής νόσου
Θεραπευτική προσέγγιση	 Κλινικό αποτέλεσμα
Μονοξείδιο του αζώτου	 Έχει τη δυνατότητα να μειώσει την ενεργοποίηση των 		
	 ενδοθηλιακών κυττάρων και να αναστείλει την προσκόλληση, 
	 και να αποτρέψει τον πολυμερισμό αυξάνοντας τη 		
	 συγγένεια της HbS με το οξυγόνο

5-δεοξυαζακυτιδίνη (decitabine)	 Χαμηλές δόσεις μπορούν να αυξήσουν την HbF με αποδεκτή 	
	 τοξικότητα
Ενώσεις βουτυρικού οξέος	 Αυξάνουν την παραγωγή HbF σε ερυθροβλάστες και 		
	 αναστέλλουν τον πολλαπλασιασμό άλλων τύπων 			 
	 κυττάρων, συμπεριλαμβανομένων των ερυθροβλαστών
Κλοτριμαζόλη	 Αναστέλλει τους διαύλους μεταφοράς κατιόντων στις 		
	 μεμβράνες των ερυθροκυττάρων, μειώνοντας έτσι 		
	 την κυτταρική αφυδάτωση. Μπορεί να έχει αξία ως 
	 συμπληρωματικό της θεραπείας με υδροξυουρία.
Αντιπροσκολλητική θεραπεία	 Δυνατότητα ρύθμισης της κυτταρικής αλληλεπίδρασης σε 
	 ασθενείς με δρεπανοκυτταρική νόσο: λίγα κλινικά 		
	 δεδομένα μέχρι στιγμής
Γονιδιακή θεραπεία	 Πρώιμα ενθαρρυντικά αποτελέσματα φάνηκαν σε μοντέλα με 
	 γενετικά τροποποιημένα ποντίκια, αλλά κλινικά δεδομένα δεν 
	 είναι ακόμη διαθέσιμα

Γονιδιακή θεραπεία
Επειδή η δρεπανοκυτταρική αναιμία προκαλείται από ένα ελαττωματικό γονίδιο, οι 
ερευνητές μελετούν εάν η διόρθωση αυτού του γονιδίου και επανεισαγωγή του στο 
μυελό των οστών των ατόμων με δρεπανοκυτταρική αναιμία θα έχει ως αποτέλεσμα 
το σχηματισμό φυσιολογικής αιμοσφαιρίνης. Οι επιστήμονες διερευνούν επίσης την 
πιθανότητα «απενεργοποίησης» του ελαττωματικού γονιδίου και «ενεργοποίησης» 
ενός άλλου γονιδίου, υπεύθυνου για την παραγωγή εμβρυικής αιμοσφαιρίνης – ενός 
τύπου αιμοσφαιρίνης που προλαμβάνει το σχηματισμό δρεπανοκυττάρων. Αυτό 
βασίζεται στην παρατήρηση πως οι ασθενείς με δρεπανοκυτταρική νόσο και υψηλή 
εμβρυική αιμοσφαιρίνη έχουν την τάση να έχουν ηπιότερη πορεία και μικρότερη 
πιθανότητα επιπλοκών από αυτούς με χαμηλή εμβρυική αιμοσφαιρίνη.
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ΚΕΦΑΛΑΙΟ 13
ΠΡΟΛΗΨΗ ΚΑΙ ΣΥΜΒΟΥΛΕΥΤΙΚΗ ΓΕΝΕΤΙΚΗ ΣΤΙΣ 
ΑΙΜΟΣΦΑΙΡΙΝΟΠΑΘΕΙΕΣ

Οι αιμοσφαιρινοπάθειες αποτελούν ένα μείζον θέμα δημόσιας υγείας ανά τον κόσμο, 
με εκατοντάδες χιλιάδες προσβεβλημένα παιδιά να γεννιούνται ετησίως.

Δυστυχώς ενημερωμένα και αναβαθμισμένα επιδημιολογικά δεδομένα είναι ακόμη 
απόντα από πολλές περιοχές του κόσμου, κάνοντας έτσι όλους τους διαθέσιμους 
αριθμούς συμπεριλαμβανομένων αυτών που περιγράφονται παρακάτω, πιθανόν 
χονδροειδώς υποεκτιμώμενους. Σύμφωνα με τα τωρινά διαθέσιμα δεδομένα:

•	 Υπολογίζεται ότι 7% του παγκοσμίου πληθυσμού είναι φορείς ενός παθολογικού 
	 γονιδίου αιμοσφαιρίνης
•	 Μεταξύ 300.000-500.000 είναι τα παιδιά που γεννιούνται ετησίως με μια σοβαρή 
	 αιμοσφαιρινοπάθεια
•	 Περίπου 80% των προσβεβλημένων παιδιών γεννιούνται σε χώρες μεσαίου και 
	 χαμηλού εισοδήματος
•	 Περίπου 70% γεννιούνται με δρεπανοκυτταρική νόσο και τα υπόλοιπα με θαλασσαιμία
•	 50-80% των παιδιών με δρεπανοκυτταρική αναιμία και 50.000-100.000 παιδιά 

με μείζονα β-θαλασσαιμία πεθαίνουν κάθε χρόνο σε χώρες μεσαίου και χαμηλού 
εισοδήματος (Παγκόσμια Τράπεζα 2006, αναφορά μιας κοινής συνάντησης ΠΟΥ·- 
March of Dimes το 2006)

Ένα απαραίτητο συστατικό του ελέγχου των αιμοσφαιρινοπαθειών, επιπροσθέτως 
της αντιμετώπισης των περιπτώσεων είναι η πρόληψη. Μια επιτυχημένη στρατηγική 
πρόληψης πρέπει να περιλαμβάνει τα παρακάτω στοιχεία:
•	 Ενημέρωση της κοινότητας
•	 Γενετική συμβουλευτική

· Π.Ο.Υ. = Παγκόσμιος Οργανισμός Υγείας
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* WHO 118th Session Agenda Item 5.2, May 2006, Thalassaemia and other Haemoglobinopathies, 59th WHA, agenda Item 11.4
  WHO59.20, May 2006, Sickle-Cell Anaemia,  WHA document A61/8 (April 2008) Action Plan for the Global Strategy for the Prevention and
  Control of the Noncommunicable Diseases.

•	 Έλεγχος
•	 Μαιευτικές υπηρεσίες
•	 Προγεννητική διάγνωση

Μια άλλη τεχνική για την υποστήριξη της πρόληψης και της υπέρβασης θεμάτων που 
σχετίζονται με τις επιλογές τερματισμού κύησης μετά από προγεννητική διάγνωση 
(βλέπε παρακάτω για περισσότερες πληροφορίες) είναι η προεμφυτευτική γενετική 
διάγνωση (PGD). Και παρότι αυτή η προσέγγιση μπορεί να μην είναι πολιτισμικά 
κατάλληλη για όλες τις πληθυσμιακές ομάδες προσφέρει όντως μια άλλη εναλλακτική 
ώστε να αποκτηθεί παιδί χωρίς μια σοβαρή αιμοσφαιρινοπάθεια. Παρόλα αυτά είναι 
μια δαπανηρή και τεχνολογικά απαιτητική τεχνική και αυτά περιορίζουν σημαντικά 
την ευρεία χρήση της. Άλλες προσεγγίσεις επί του παρόντος υπό ανάπτυξη εστιάζουν 
στη διάγνωση των εμβρύων υπό κίνδυνο μέσω εξέτασης του περιφερικού αίματος των 
εγκύων.

Είναι σημαντικό σε όλους τους ασθενείς, καθώς και στις έγκυες και τους συζύγους/
συντρόφους τους, να δίνονται όσο το δυνατόν περισσότερες, αξιόπιστες και 
ενημερωμένες πληροφορίες που θα τους βοηθήσουν στις επιλογές τους, 
συμπεριλαμβανομένων εξηγήσεων των μοτίβων κληρονομικότητας και διαχείρισης 
αυτών των καταστάσεων· απαραίτητο, ώστε να υποστηριχθούν στη λήψη ενημερωμένων 
αποφάσεων σχετικά με την εγκυμοσύνη.

Τα προγράμματα πρόληψης παρέχουν γενετικούς ελέγχους ώστε να τεκμηριωθεί εάν 
και οι δύο σύντροφοι είναι φορείς μιας αιμοσφαιρινοπάθειας και συνεπώς σε κίνδυνο 
να αποκτήσουν ένα προσβεβλημένο τέκνο. Αυτοί οι έλεγχοι διεξάγονται πριν από 
μία εγκυμοσύνη ή νωρίς στην αρχή της, ή ακόμη και πριν το γάμο. Στα ζευγάρια σε 
κίνδυνο που περιμένουν παιδί μπορεί να προσφερθεί προγεννητική διάγνωση, ώστε να 
διαπιστωθεί εάν το παιδί είναι προσβεβλημένο. Το ζευγάρι μπορεί μετά να επιλέξει πώς 
να προχωρήσει.
        
Η Παγκόσμια Ομοσπονδία Θαλασσαιμίας (TIF) εργάζεται επισήμως και υποστηρίζει 
τις αποφάσεις  και συστάσεις του Παγκοσμίου Οργανισμού Υγείας (WHO) ώστε να 
ενθαρρύνει τα κράτη μέλη να αναπτύξουν και να εφαρμόσουν εθνικά ενσωματωμένες 
στρατηγικές ελέγχου των αιμοσφαιρινοπαθειών.

ΣΥΜΒΟΥΛΕΥΤΙΚΗ
Η συμβουλευτική αποτελεί συνήθως ευθύνη ενός γενετικού συμβούλου, ενός ειδικού 
ιατρού ή μια νοσηλεύτριας αιμοσφαιρινοπαθειών που είναι γνώστης της νόσου και έχει 
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εκπαιδευτεί στην παροχή εμπεριστατωμένης, εμπιστευτικής συμβουλευτικής με μη-
κατευθυντικό τρόπο. Η συμβουλευτική πρέπει να περιλαμβάνει επεξήγηση του τρόπου 
κληρονομικότητας της δρεπανοκυτταρικής νόσου ή της θαλασσαιμίας και τις επιπλοκές 
για το αναμενόμενο μωρό, επιτρέποντας στο άτομο ή το ζευγάρι την ελευθερία να 
κάνει μια πληροφορημένη επιλογή. Ο έλεγχος των συντρόφων πρέπει να διεξάγεται 
με συγκατάθεση, εκτός εάν ο υποχρεωτικός έλεγχος αποτελεί τμήμα ενός εθνικού 
προγράμματος πρόληψης.

ΖΕΥΓΑΡΙΑ ΠΟΥ ΔΕ ΒΡΙΣΚΟΝΤΑΙ ΣΕ ΚΙΝΔΥΝΟ
Τα ζευγάρια που δε βρίσκονται σε κίνδυνο πρέπει να το πληροφορούνται όσο το 
δυνατόν συντομότερα, ώστε να ανακουφίζονται από το φόβο και την ανησυχία.

ΖΕΥΓΑΡΙΑ ΣΕ ΚΙΝΔΥΝΟ – ΓΙΑ «ΜΗ ΦΥΣΙΟΛΟΓΙΚΗ» ΑΙΜΟΣΦΑΙΡΙΝΗ
Κατά τον ίδιο τρόπο όπως για τη μείζονα β-θαλασσαιμία και τη δρεπανοκυτταρική νόσο 
συμβουλευτική πρέπει να προσφέρεται σε φορείς «μη φυσιολογικών» αιμοσφαιρινών ή 
αλλιώς αναφερόμενων ως δομικών παραλλαγών.

Όταν και οι δύο σύντροφοι σε ένα ζευγάρι είναι φορείς μιας μη φυσιολογικής 
αιμοσφαιρίνης το ζευγάρι είναι σε κίνδυνο (25% πιθανότητα) να αποκτήσει παιδί με 
μια μείζονα αιμοσφαιρινοπάθεια. Το ζευγάρι πρέπει να κληθεί και να κανονιστεί μια 
συνάντηση σύντομα με έναν γενετικό σύμβουλο, ο οποίος μπορεί να είναι γιατρός ή 
νοσηλεύτρια. Επιπλέον συμβουλευτική πρέπει να προσφερθεί εάν είναι απαραίτητο, 
ώστε να διασφαλιστεί πως και οι δύο σύντροφοι γνωρίζουν τις επιπλοκές για το 
μωρό τους εάν ο συνδυασμός των μη φυσιολογικών αιμοσφαιρινών είναι τέτοιος που 
θα μπορούσε να έχει ως αποτέλεσμα μια κλινικά σημαντική διαταραχή (π.χ. HbE/β 
thal, β thal/SCD κτλ). Αυτό πρέπει να περιλαμβάνει μια συζήτηση σχετικά με το πώς 
είναι η διαχείριση της διαταραχής αυτής στη χώρα τους και αλλού, και την επιλογή 
της προγεννητικής διάγνωσης (PND). Και πάλι, αυτές οι πληροφορίες θα πρέπει να 
μοιράζονται με μη-κατευθυντικό τρόπο.

ΠΡΟΓΕΝΝΗΤΙΚΗ ΔΙΑΓΝΩΣΗ (PND)
Η προγεννητική διάγνωση είναι μια εξέταση που διεξάγεται κατά τη διάρκεια της 
εγκυμοσύνης, ώστε να διαπιστωθεί εάν το μωρό έχει κληρονομήσει μια συγκεκριμένη 
αιμοσφαιρινοπάθεια. 

Η προγεννητική διάγνωση πρέπει να διεξάγεται εάν και οι δύο σύντροφοι είναι φορείς 
της β-θαλασσαιμίας ή της δρεπανοκυτταρικής νόσου ή φέρουν ένα μη φυσιολογικό 
γονίδιο αιμοσφαιρίνης (όπως περιγράφεται παραπάνω). Σε αυτές τις περιπτώσεις 
υπάρχει πιθανότητα μία-στις-τέσσερις σε κάθε εγκυμοσύνη το παιδί να έχει έναν 
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σοβαρό τύπο αναιμίας. Αν η έγκυος θέλει 
να προχωρήσει σε προγεννητική διάγνωση 
αλλά ο σύντροφός της δεν είναι διαθέσιμος 
για εξέταση, πρέπει να αναζητείται πρώτα η 
συμβουλή ενός ειδικού αιματολόγου.
Ένα προσβεβλημένο μωρό μπορεί να 
ανιχνευθεί στις 10 ή 11 εβδομάδες κύησης. 
Συμβουλευτική σε προγεννητική διάγνωση 
πρέπει να προσφέρεται σε ζευγάρια σε κίνδυνο. 
Παρόλα αυτά, η απόφαση του ζευγαριού 
όσον αφορά το αν θα προχωρήσουν ή όχι 
σε προγεννητική διάγνωση πρέπει να γίνεται 
σεβαστή και να υποστηρίζεται. Επιπλέον 
συμβουλευτική πρέπει να προσφέρεται πριν 
τη διεξαγωγή της εξέτασης.

Μπορεί να είναι απαραίτητο να αποκτηθούν δείγματα αίματος από άλλα μέλη της 
οικογένειας, με σκοπό να ελαχιστοποιηθούν τα λάθη και να επιβεβαιωθεί η διάγνωση 
του εμβρύου. Τα αποτελέσματα πρέπει να γίνουν διαθέσιμα το συντομότερο δυνατό, 
ώστε να υπάρξει ανακούφιση από φόβους και ανησυχίες, και πρέπει να ανακοινωθούν 
από το σύμβουλο, γιατρό ή νοσηλεύτρια, με κατάλληλο τρόπο.

Υπάρχουν τρεις τρόποι διεξαγωγής προγεννητικής εξέτασης:

•	 Λήψη εμβρυικού αίματος
Αυτή η εξέταση μπορεί να γίνει μεταξύ 10 και 20 
εβδομάδων κύησης. Δείγμα αίματος λαμβάνεται 
από τον ομφάλιο λώρο μέσω μιας βελόνας που 
εισάγεται διαμέσου του κοιλιακού τοιχώματος 
της μητέρας. Τοπικό αναισθητικό εφαρμόζεται 
εκ των προτέρων και υπερηχοτομογράφος 
χρησιμοποιείται ώστε ο γιατρός να δει ακριβώς 
που πρέπει να κατευθύνει τη βελόνα.

•	 Λήψη χοριακών λαχνών
Αυτή η εξέταση χρησιμοποιείται συχνά, και μπορεί να γίνει από την 11η εβδομάδα 
της κύησης. Αυτή η εξέταση περιλαμβάνει λήψη δείγματος από τις χοριακές 
λάχνες, που περιλαμβάνει αντίγραφα των γονιδίων που έχει κληρονομήσει το μωρό. 
Αυτή η εξέταση μπορεί να γίνει είτε διαμέσου του κόλπου και του τραχήλου, είτε 
εισάγοντας μία βελόνα διαμέσου του κοιλιακού τοιχώματος μετά την έγχυση ενός 
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τοπικού αναισθητικού. Υπερηχογραφικός έλεγχος χρησιμοποιείται επίσης έτσι ώστε 
ο γιατρός να δει ακριβώς που να κατευθύνει τη βελόνα.

•	 Αμνιοπαρακέντηση
Αυτή η εξέταση γίνεται μέχρι τις 20 εβδομάδες κύησης. Χρησιμοποιείται πολύ 
περιστασιακά, όταν η λήψη χοριακών λαχνών ή η λήψη εμβρυικού αίματος δε μπορεί 
να διεξαχθεί για κάποιους λόγους. 

Στη λήψη χοριακών λαχνών μια μικρή βελόνα εισάγεται μέσα στη μήτρα ώστε να 
αφαιρέσει ένα δείγμα από το υγρό που περιβάλλει το μωρό. Το υγρό στη συνέχεια 
εξετάζεται ώστε να αποκαλυφθούν τα γονίδια που έχει κληρονομήσει το μωρό. 
Υπερηχογραφικός έλεγχος χρησιμοποιείται συχνά έτσι ώστε ο γιατρός, ο οποίος πρέπει 
να είναι ειδικός σε αυτή την τεχνική, να δει με περισσότερη ακρίβεια που να κατευθύνει 
τη βελόνα.

ΑΚΡΙΒΕΙΑ & ΑΣΦΑΛΕΙΑ ΤΗΣ ΠΡΟΓΕΝΝΗΤΙΚΗΣ ΔΙΑΓΝΩΣΗΣ (PND)
Η προγεννητική διάγνωση πρακτικά δεν περιλαμβάνει κίνδυνο για τη μητέρα αλλά 
οτιδήποτε παρεμβαίνει με μία κύηση φέρει έναν κίνδυνο αποβολής για μερικές γυναίκες.

Επιπλέον, ένα μικρό περιθώριο λάθους σχετίζεται με κάθε ιατρική εξέταση. Παρόλα αυτά, 
στις περισσότερες περιπτώσεις η πιθανότητα λάθους είναι πολύ μικρή.

ΑΠΟΤΕΛΕΣΜΑΤΑ ΤΗΣ ΕΞΕΤΑΣΗΣ
Τα αποτελέσματα της προγεννητικής διάγνωσης πρέπει να γίνονται διαθέσιμα όσο 
το δυνατόν συντομότερα, και πρέπει να μεταφέρονται στο ζευγάρι (ή την έγκυο εάν 
ο σύντροφος δεν είναι διαθέσιμος) με έναν κατάλληλο, ενημερωτικό τρόπο. Αν το 
μωρό ανευρίσκεται προσβεβλημένο, στους γονείς πρέπει να προσφέρεται περαιτέρω 
συμβουλευτική ώστε να τους επιτρέψει να αποφασίσουν το επόμενο βήμα και σε σχέση 
με την τοπική/εθνική νομοθεσία και τις πολιτισμικές/θρησκευτικές πεποιθήσεις: στους 
γονείς πρέπει να επιτρέπεται να παίρνουν τις δικές τους αποφάσεις και να υπάρχει 
διαβεβαίωση πως, οτιδήποτε και αν αποφασίσουν, οι επαγγελματίες υγείας θα σεβαστούν 
τις επιθυμίες τους και θα συνεχίσουν να προσφέρουν τη μέγιστη υποστήριξη.

Προεμφυτευτική Διάγνωση (PGD) 
Πλεονεκτήματα
Η προεμφυτευτική διάγνωση θα ωφελήσει ζευγάρια που προέβησαν επανειλημμένα σε 
τερματισμούς κύησης λόγω προηγούμενων προγεννητικών εξετάσεων και αυτούς που 
έχουν ηθικές ή θρησκευτικές αντιρρήσεις για τον τερματισμό κύησης ή χρειάζονται να 
βρουν δότη συμβατό κατά HLA για ένα προσβεβλημένο παιδί. Συνιστάται επίσης για μη 
γόνιμα ζευγάρια.
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Μειονεκτήματα
Τα μειονεκτήματα περιλαμβάνουν την ανάγκη για τεχνολογική εξειδίκευση, την 
ανάγκη για επανειλημμένες προσπάθειες μέχρι να γεννηθεί όντως ένα υγιές παιδί, και 
το υψηλό κόστος της διαδικασίας.

ΥΠΟΣΤΗΡΙΞΗ ΓΙΑ ΕΝΑ ΠΡΟΣΒΕΒΛΗΜΕΝΟ ΠΑΙΔΙ
Παρότι στις γυναίκες και τους συντρόφους τους πρέπει να προσφέρεται προγεννητικός 
έλεγχος και συμβουλευτική και πρέπει να είναι πλήρως ενημερωμένοι για τους 
κινδύνους εγκυμοσύνης ενός προσβεβλημένου παιδιού, αυτό μπορεί να μη συμβαίνει 
πάντα. Επίσης, οι γονείς μπορεί να έχουν επιλέξει να προχωρήσουν με την εγκυμοσύνη, 
αλλά να είναι πάλι σοκαρισμένοι από μία θετική διάγνωση. Συνεπώς είναι σημαντικό 
να παραπεμφθούν οι γονείς ενός προσβεβλημένου παιδιού σε ένα ειδικό σύμβουλο/
επαγγελματία υγείας από νωρίς.

Ταυτοχρόνως η πρώιμη παραπομπή (σε ηλικία 2-3 μηνών) σε ένα γιατρό με ειδίκευση στην 
αιματολογία ή σε μία νοσηλεύτρια αιμοσφαιρινοπαθειών είναι εξαιρετικά σημαντική, 
σε σκοπό να εξασφαλιστεί έγκαιρη πρόσβαση σε φροντίδα, συμπεριλαμβανομένων 
προφυλακτικής θεραπείας (όπως στη δρεπανοκυτταρική νόσο) και ένα σχέδιο 
διαχείρισης της νόσου (όπως στη μείζονα θαλασσαιμία).

Η συνεχιζόμενη εκπαίδευση γονέων και ασθενών, συμπεριλαμβανομένων της 
αναγνώρισης και διαχείρισης σημείων και συμπτωμάτων της νόσου, είναι απαραίτητη. 
Από αυτό το σημείο και μετά, η νοσηλεύτρια παίζει έναν κρίσιμο ρόλο, παρέχοντας σε 
ασθενείς και γονείς ισόβια υποστήριξη, βοήθεια και έλεγχο.
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