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ΡΟΛΟΓΟΣ 

     Στθν ςφγχρονι εποχι, τα γενετικά νοςιματα και ςυγκεκριμζνα οι αιματολογικζσ 

διαταραχζσ αποτελοφν ζνα μείηων πρόβλθμα, το οποίο κεντρίηει το ενδιαφζρον 

όλων των επιςτθμονικϊν ιατρικϊν κλάδων, κακϊσ γίνεται μια ςυςτθματικι 

προςπάκεια για τθν εξζλιξθ νζων κεραπειϊν, όςο τα ιατρικά δεδομζνα και οι 

επιςτθμονικοί μζκοδοι  αυξάνονται με ταχείσ ρυκμοφσ.  

     Ο εκςυγχρονιςμόσ των μζςων, οι πλθροφορίεσ μζςω ΜΜΕ, ιντερνζτ, ιατρικϊν 

ςεμιναρίων ενθμζρωςθσ ςχετικϊν με τθν πρόλθψθ, τθν κλθρονομικότθτα και τισ 

πολλαπλζσ μορφζσ κεραπείασ των γενετικϊν νοςθμάτων, αποτελεί ζναν 

κακοριςτικό και ςθμαντικό παράγοντα για τθ μείωςθ τθσ εξάπλωςθσ γενετικϊν 

αιματολογικϊν αςκενειϊν, κάτι που αποδεικνφεται και ιςτορικά, αφοφ με τθν 

πάροδο του χρόνου ανακαλφφκθκαν όλο και περιςςότερεσ κλθρονομικζσ αιτίεσ και 

νζεσ κεραπείεσ.  

     Θ Μεςογειακι Αναιμία, με όλεσ τισ πτυχζσ τθσ, (ςωματικισ, ψυχολογικισ, 

κοινωνικισ,) που ανικει ςτα κλθρονομικά αιματολογικά νοςιματα, είναι ζνα 

ιατρικό κζμα το οποίο απαςχολεί τθν ςφγχρονθ κοινωνία κακϊσ θ ςθμαντικότθτά 

του ζγκειται ςτο γεγονόσ ότι μεγάλθ βαρφτθτα δίνεται όχι μόνο ςτθν κεραπεία, ςτον 

ψυχολογικό αντίκτυπο για τον αςκενι και τθν οικογζνεια του, ςτισ κοινωνικζσ 

δυςκολίεσ προςαρμογισ του αςκενοφσ που πάςχει από Μεςογειακι Αναιμία, αλλά 

και ςτθν πρόλθψθ, θ οποία είναι θ μόνθ ςίγουρα αποτελεςματικι μζκοδοσ 

εξάλειψθσ τθσ Μεςογειακισ Αναιμίασ, ςτθν οποία ςπουδαίο και ςθμαντικό ρόλο 

διαδραματίηει ο νοςθλευτισ, μζςω τθσ ςυμβουλευτικισ. Θ  γνϊςθ περί κζματοσ τθσ 

Μεςογειακισ Αναιμίασ, βοθκάει τον μελλοντικό νοςθλευτι να κατανοιςει με ποιόν 

τρόπο κλθρονομείται και πϊσ κα μποροφςε να βοθκιςει και να προωκιςει τθν 

ενθμζρωςθ αυτισ τθσ νόςου για να διαδραματίςει ςτθν ςυνζχεια ςθμαντικό  ρόλο 

ςτθν πρόλθψθ, αλλά και ςτθν ψυχολογικι, κοινωνικι ςτιριξθ του πάςχοντοσ.    
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ΕΛΣΑΓΩΓΘ 

     Σκοπόσ αυτισ τθσ εργαςίασ, με τίτλο <<Μεςογειακι Αναιμία>> , είναι να 

διερευνιςει όλεσ τισ πτυχζσ αυτισ τθσ κλθρονομικισ αυτοςωμικισ νόςου .Κακϊσ θ 

επιςτιμθ προχωράει και εξελίςςεται, με τθν πάροδο του χρόνου, αναπτφςςονται 

νζεσ μζκοδοι αντιμετϊπιςθσ, κεραπείασ, πρόλθψθσ, αφξθςθσ ορίου επιβίωςθσ, 

μείωςθσ των επιπλοκϊν, κακϊσ και εμπειρότερο κεραπευτικό προςωπικό το οποίο 

κα βοθκιςει τον πάςχοντα και τθν οικογζνεια του να αντιμετωπίςει ψυχολογικά και 

κοινωνικά προβλιματα που προκφπτουν. Θ ςθμαντικότθτα διερεφνθςθσ του 

κζματοσ τθσ Μεςογειακισ αναιμίασ δεν επάγεται μόνο ωσ προσ τθν ςωματικι υγεία 

ενόσ πάςχοντα Μεςογειακισ Αναιμίασ, αλλά και ωσ προσ τθν ψυχολογικι και 

κοινωνικι διαφοροποίθςθ που βιϊνει ζνασ αςκενισ, από τθν παιδικι μζχρι τθν 

ενιλικθ ηωι με αυτιν τθν αιματολογικι διαταραχι κακϊσ και τον ρόλο που 

διαδραματίηει θ οικογζνεια του πάςχοντοσ αλλά και θ βοικεια που μπορεί να 

προςφζρει ζνασ νοςθλευτισ και ςε αυτό το πεδίο. Επίςθσ, ς’ αυτι τθ μελζτθ, 

τονίηεται ίςωσ και θ πιο ςθμαντικι πτυχι τθσ Μεςογειακισ Αναιμίασ, που είναι θ 

πρόλθψθ, θ οποία ζχει εκςυγχρονιςτεί ςτισ μζρεσ μασ και μπορεί να μειϊςει 

κακοριςτικά τα ποςοςτά παςχόντων με μείηων Μεςογειακι Αναιμία. Ο ρόλοσ του 

νοςθλευτι ςτθ γενετικι Συμβουλευτικι, είναι αναμφιςβιτθτα πολφ ςθμαντικόσ. 

     Θ Μεςογειακι Αναιμία, θ οποία υφίςταται ςτθν χϊρα μασ ςε μεγάλο ποςοςτό, 

όπωσ και παγκόςμια και ςυναντάται είτε ωσ μορφι <<ςτίγματοσ>> είτε ωσ κλινικά 

επικίνδυνθ μορφι  ζχει προςελκφςει το ενδιαφζρον πολλϊν επιςτθμόνων και 

μελετθτϊν, τόςο ςτθν Ελλάδα όςο και ςτο εξωτερικό. Ολοζνα και περιςςότερα 

προγράμματα και ενθμερωτικά φυλλάδια ζχουν ςτόχο να παρακινιςουν τον κόςμο 

να ενθμερωκεί γι’ αυτιν τθν νόςο, θ οποία μπορεί να προλθφκεί και να μθν 

μεταδοκεί ςτθν επόμενθ γενιά, με μια ςυγκεκριμζνθ εξζταςθ. 

     Λςτορικά, οι εξαρτϊμενοι από μεταγγίςεισ πάςχοντεσ τθσ Μεςογειακισ Αναιμίασ, 

είχαν χαμθλό ποςοςτό επιβίωςθσ, λόγω πολλϊν επιπλοκϊν, με ςυχνότερθ τθ 

καρδιακι επιπλοκι, ενϊ ταυτόχρονα είχαν να αντιμετωπίςουν ψυχολογικά 

προβλιματα, κοινωνικι απομόνωςθ και <<ςτιγματιςμό>>, αφοφ το μεγαλφτερο 

ποςοςτό του πλθκυςμοφ δεν γνϊριηε γι’ αυτιν τθν νόςο και για τον τρόπο 

μετάδοςθσ τθσ. 

     Τα δεδομζνα, ζχουν αλλάξει πολφ με τθν πάροδο του χρόνου και με των 

εκςυγχρονιςμό των ιατρικϊν μζςων, κακϊσ αυξικθκε το ποςοςτό επιβίωςθσ των 

παςχόντων με μείηων καλαςςαιμία και νζεσ μζκοδοι πρόλθψθσ και κεραπείασ με 

ςθμαντικότερθ και πιο πρόςφατθ τθ γονιδιακι κεραπεία, υπόςχονται καλφτερουσ 

τρόπουσ αντιμετϊπιςθσ τθσ αςκζνειασ, αλλά και ζντονθ ςυμβολι ςτθν πρόλθψθ. 

     Αναλυτικότερα, ςτο αρχικό κεφάλαιο τθσ εργαςίασ, γίνεται επιγραμματικι 

αναφορά του αιμοποιθτικοφ ςυςτιματοσ, τθσ ερυκροποίθςθσ, τθσ φυςιολογίασ τθσ 
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ερυκροποίθςθσ, για να κατανοθκεί ςτθν ςυνζχεια, ποιεσ λειτουργίεσ παρεκκλίνουν 

από τθ φυςιολογικι λειτουργία του. Θ κάκε μθ φυςιολογικι λειτουργία του 

αιμοποιθτικοφ ςυςτιματοσ, οδθγεί ςτθν αναιμία. Συγκεκριμζνα, γίνεται αναφορά 

ςτον οριςμό τθσ αναιμίασ, ςτθν αιτιολογία και ςτισ μορφζσ τθσ, ςε ςθμεία και 

ςυμπτϊματα, ςτθν αντιμετϊπιςθ και τθ κεραπεία τθσ, κακϊσ και ςτισ μελλοντικζσ 

κατευκφνςεισ. 

     Στθ ςυνζχεια τθσ μελζτθσ αυτισ, ακολουκεί ο οριςμόσ τθσ Μεςογειακισ 

Αναιμίασ, θ αιτιολογία τθσ α- και τθσ β- μεςογειακισ αναιμίασ. Επιςθμαίνεται ςτθν 

μελζτθ αυτι επίςθσ, θ ςυχνότθτα τθσ νόςου και θ επιδθμιολογία τθσ, θ κλινικι 

εικόνα και όλων των ειδϊν επιπλοκζσ που προκφπτουν, θ διάγνωςθ και τα 

εργαςτθριακά ευριματα, κακϊσ και θ πρόλθψθ τθσ Μεςογειακισ αναιμίασ, τα 

προλθπτικά προγράμματα, θ προγεννθτικι διάγνωςθ, κακϊσ και θ ςθμαςία τθσ 

Γεννθτικισ ςυμβουλευτικισ. 

     Αναφζρεται επίςθσ, ο τρόποσ που κλθρονομείται θ μεςογειακι αναιμία, θ 

κεραπευτικι αντιμετϊπιςι τθσ, κακϊσ και τα ψυχολογικά προβλιματα του αςκενι, 

και θ ςυμβολι του κεραπευόμενου προςωπικοφ ςτθ μείωςθ  αυτϊν των 

ςυμπτωμάτων. Στθ ςυνζχεια, επιςθμαίνεται ο τρόποσ ηωισ των παςχόντων κακϊσ 

και θ γονιδιακι κεραπεία, που δείχνει τθν τεράςτια πρόοδο τθσ επιςτιμθσ. 
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Κεφάλαιο 1. Αιμοποίθςθ και αναιμία                         

1.1. Το αιμοποιθτικό ςφςτθμα  

     Θ λειτουργία του αιμοποιθτικοφ ςυςτιματοσ χαρακτθρίηεται από δφο ιδιαίτερα 

ςτοιχεία, τθν ανάγκθ παραγωγισ των τελείωσ διαφορετικϊν κυττάρων του 

περιφερειακοφ αίματοσ, κακϊσ και τθ ςυνεχι ανανζωςθ αυτϊν, δεδομζνου ότι ο 

χρόνοσ ηωισ τουσ είναι περιοριςμζνοσ. Το φυςιολογικό ςφςτθμα του ςϊματοσ που 

είναι επιφορτιςμζνο με τθ ςυνεχι παραγωγι των κυττάρων του περιφερειακοφ 

αίματοσ ονομάηεται Αιμοποιθτικό ςφςτθμα και θ λειτουργία του αιμοποίθςθ. 

(Λωαννίδου & Ραπαγιαννάκθ 2001). 

     Θ φυςιολογικι αιμοποίθςθ εξαςφαλίηει τθν επάρκεια του αίματοσ ςε κυτταρικά 

ςτοιχεία και επιτυγχάνεται με τον πολλαπλαςιαςμό και τθ διαφοροποίθςθ μικροφ 

αρικμοφ άωρων αιμοποιθτικϊν κυττάρων. Οι δυο λειτουργίεσ, του 

πολλαπλαςιαςμοφ και τθσ διαφοροποίθςθσ, βαίνουν παράλλθλα με ζναν ιςότιμα 

ρυκμιηόμενο τρόπο. Κάκε φορά που ζνα άωρο αιμοποιθτικό κφτταρο 

πολλαπλαςιάηεται, τα κυγατρικά κφτταρα που παράγονται είναι πιο 

διαφοροποιθμζνα από το μθτρικό. Επιπλζον, θ ανάπτυξθ του αιμοποιθτικοφ 

ςυςτιματοσ είναι ιεραρχικι. Από ζνα και μόνο άωρο αιμοποιθτικό κφτταρο μετά 

από ςειρά πολλαπλαςιαςμϊν και διαφοροποιιςεων παράγονται όλα τα ϊριμα 

κφτταρα του περιφερικοφ αίματοσ. (Λωαννίδου & Ραπαγιαννάκθ 2001). 

     Τα κφτταρα του αιμοποιθτικοφ ςυςτιματοσ διαιροφνται ςε 4 ομάδεσ :  

1. Ομάδα των άωρων πολυδφναμων κυττάρων  

2. Ομάδα των δεςμευμζνων προγονικϊν κυττάρων 

3. Τα μορφολογικϊσ αναγνωρίςιμα κφτταρα του μυελοφ των οςτϊν (π.χ. βλάςτεσ, 

μυελοκφτταρα, ερυκροβλάςτεσ). 

4. Τα ϊριμα κφτταρα του αίματοσ.  

                                                                               (Λωαννίδου & Ραπαγιαννάκθ 2001). 

  Οι κυτταρικοί πλθκυςμοί των δφο πρϊτων ομάδων, που κατοικοφν κατά κφριο 

λόγο ςτο μυελό των οςτϊν, είναι υπεφκυνοι για τθ διατιρθςθ, τθν ανάπτυξθ και τθ 

διαφοροποίθςθ του αιμοποιθτικοφ ιςτοφ προσ τα ϊριμα κφτταρα του 

αίματοσ.(Λωαννίδου & Ραπαγιαννάκθ 2001).                                    

1.2. Το ερυκροκφτταρο και θ ερυκροποιθτίνθ 

     Το ερυκροκφτταρο είναι ζνα πολυςφνκετο κφτταρο, με κφρια λειτουργία του τθ 

μεταφορά οξυγόνου ςτουσ ιςτοφσ και τθν επαναφορά διοξειδίου του άνκρακα 
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ςτουσ πνεφμονεσ (θ ανταλλαγι αυτι των αερίων επιτυγχάνεται με τθν 

αιμοςφαιρίνθ). Από κοινοφ με τα κοκκιοκφτταρα, τα μονοπφρθνα και τα 

κρομβοκφτταρα, προζρχεται το αρχζγονο πολυδφναμο κφτταρο από το οποίο κα 

προκφπτει το δεςμευμζνο για τθν ερυκρά ςειρά κφτταρο. Σε ειδικοφσ υποδοχείσ του 

ερυκροκυττάρου αυτοφ δρα θ ερυκροποιθτίνθ και προκαλεί τθ διαφοροποίθςθ του 

ςε προερυκροβλάςτθ, το αωρότερο αναγνωρίςιμο κφτταρο τθσ ερυκράσ ςειράσ ςτο 

μυελό των οςτϊν. Τα ςτάδια τθσ κυτταρικισ ωρίμανςθσ μετά τον προκροβλάςτθ 

είναι ο άωροσ ι βαςεόφιλοσ, ο θμιϊριμοσ ι πολυχρωματόφιλοσ, ο ϊριμοσ ι 

οξεόφιλοσ ερυκροβλάςτθσ. Μετά τθν αποβολι του πυρινα του τελευταίου, κα 

δθμιουργθκεί το δικτυοκφτταρο και από αυτό το ϊριμο ερυκροκφτταρο. Ο χρόνοσ 

που μεςολαβεί από το ςτάδιο του προερυκροβλάςτθ ωσ το δικτυοκφτταρο 

υπολογίηεται ότι είναι 4-6 θμζρεσ  και από το δικτυοκφτταρο ωσ το ϊριμο ερυκρό 48 

ϊρεσ περίπου. Από το ςτάδιο του προερυκροβλάςτθ τα κφτταρα μποροφν να 

ςυνκζτουν DNA, RNA, πρωτεΐνεσ και ζνηυμα. Θ ςφνκεςθ του DNA και RNA ςταματά 

ςτουσ πολυχρωματόφιλουσ ερυκροβλάςτεσ τα κφτταρα δεν ζχουν τθ δυνατότθτα να 

πολλαπλαςιάηονται ςτα επόμενα ςτάδια, αλλά μόνο να ωριμάηουν και για τθ 

ςφνκεςθ πρωτεϊνϊν, ιδιαίτερα αιμοςφαιρίνθσ, πρζπει να χρθςιμοποιοφν 

προςχθματιςμζνο MRNA.Θ ςφνκεςθ τθσ αιμοςφαιρίνθσ, αποκλειςτικό προνόμιο 

των ερυκροειδϊν κυττάρων του μυελοφ, περατοφται ςτο δικτυοκφτταρο, το 

τελευταίο κφτταρο ςτθ ςειρά ωρίμανςθσ που περιζχει RNA υπό μορφι δικτφου 

αντιλθπτοφ μετά από ζμβιεσ χρϊςεισ. Φυςιολογικά, τα δικτυοκφτταρα 

αντιπροςωπεφουν το 1- 2 % των ερυκροκυττάρων του περιφερικοφ αίματοσ, 

ποςοςτό που μπορεί να αυξθκεί ςθμαντικά ςε καταςτάςεισ αυξθμζνθσ 

ερυκροποίθςθσ. ( Χαραλαμπίδου & Βρανίτςα 2001).  

     Θ ερυκροποιθτίνθ είναι γλυκοπρωτεΐνθ που παράγεται κυρίωσ ςτο νεφρό (90 %) 

αλλά και ςτο ιπαρ, ωσ απάντθςθ ςτθν υποξία των ιςτϊν. Δρα ςτα προγονικά 

ερυκροειδι κφτταρα και προάγει τον πολλαπλαςιαςμό και τθ διαφοροποίθςι τουσ. 

Θ κλωνοποίθςθ του γονιδίου τθσ κατζςτθςε δυνατι τθ ςφνκεςθ μεγάλων 

ποςοτιτων αναςυνδυαςμζνθσ ερυκροποιθτίνθσ που κυκλοφορεί ςτο εμπόριο για 

κλινικι χριςθ. Αρχικά χρθςιμοποιικθκε ςτθν αντιμετϊπιςθ τθσ αναιμίασ τθσ 

χρόνιασ νεφρικισ ανεπάρκειασ με πολφ καλά αποτελζςματα και ιδθ βρίςκει κλινικι 

εφαρμογι ςτθν αναιμία των νεοπλαςματικϊν νοςθμάτων, ςτθν απλαςτικι αναιμία, 

ςτθν αναιμία των μυελοδυςπλαςτικϊν ςυνδρόμων, του πολλαπλοφ μυελϊματοσ, 

τθσ χρόνιασ λεμφογενοφσ λευχαιμίασ, και ςτθ μεταμόςχευςθ μυελοφ. Δυνθτικζσ τθσ 

εφαρμογζσ είναι θ αναιμία των πρόωρων νεογνϊν, θ αναιμία τθσ κυιςεωσ και θ 

χριςθ τθσ ςε υγιι άτομα που πρόκειται να υποβλθκοφν ςε προγραμματιςμζνθ 

επζμβαςθ και υποβάλλονται ςε αφαιμάξεισ προκειμζνου να υποςτοφν αυτόλογθ 

μετάγγιςθ. (Χαραλαμπίδου & Βρανίτςα 2001).                                                                                 
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1.3.Θ φυςιολογία τθσ ερυκροποίθςθσ 

     Θ ερυκροποίθςθ είναι ςειρά διαδικαςιϊν που ζχει ωσ αποτζλεςμα τθν 

παραγωγι ερυκροκυττάρων. Μπορεί να είναι αποδοτικι και μθ αποδοτικι. Θ 

αποδοτικι ερυκροποίθςθ ζχει ωσ αποτζλεςμα τθν παραγωγι ϊριμϊν 

διαφοροποιθμζνων ερυκροκυττάρων που αποδίδονται από το μυελό ςτθν 

κυκλοφορία και αποτελοφν το 90% των παραγόμενων μθ αποδοτικι ερυκροποίθςθ 

αφορά το υπόλοιπο 10% του ερυκροκυτταρικοφ πλθκυςμοφ που καταςτρζφεται 

ςτο μυελό των οςτϊν ι αμζςωσ μετά τθν απόδοςθ ςτθν περιφζρεια.(Κλωνιηάκθσ 

2001). 

-Ρρογονικζσ ερυκροκυτταρικζσ προβακμίδεσ 

(BFU-E, CFU-E) 

 - Μορφολογικά αναγνωρίςιμεσ πρόδρομεσ ερυκροκυτταρικζσ προβακμίδεσ 

 Α) Ρροερυκροβλάςτεσ 

  Β)Βαςεόφιλοι ερυκροβλάςτεσ 

  Γ)Ρολυχρωματόφιλοι ερυκροβλάςτεσ 

  Δ) Οξφφιλοι ερυκροβλάςτεσ 

   Ε)Δικτυοερυκροκφτταρα                                                                                                                                                                                

  - Κυκλοφοροφντα  ερυκροκφτταρα 

  Δικτυοερυκροκφτταρα                                                                                                                                                       

Ϊριμα ερυκροκφτταρα που οδθγοφν ςε κάνατο ςτον ςπλινα                                                                                                                                                       

     Θ ρφκμιςθ τθσ αιμοποίθςθσ βρίςκεται υπό τθν επίδραςθ τθσ ερυκροποιθτίνθσ. 

Ραράγεται κατά 90% από νερό και 10% από ιπαρ. Ερζκιςμα παραγωγισ τθσ είναι θ 

υποξία και δρα κυρίωσ ςτα μορφολογικά αναγνωρίςιμα κφτταρα. Ρροάγει τον 

πολλαπλαςιαςμό, τθν διαφοροποίθςθ, τθν ωρίμανςθ των κυττάρων και τα 

προςτατεφει από τθν απόπτωςθ. (http://intermed.med.uoc.gr , Ρρόςβαςθ ςτισ 

4/09/14).                                                    

1.4. Αναιμία 

     H αναιμία ορίηεται ωσ θ ανιςςοροπία μεταξφ παραγωγισ και καταςτροφισ, ι ωσ 

θ απϊλεια ερυκροκυττάρων ςτον ορό, που οδθγεί ςε μειωμζνο αρικμό 

ερυκροκυττάρων, ανεπαρκι ςυγκζντρωςθ αιμοςφαιρίνθσ (Hb) ςτον ορό και μθ 

ικανοποιθτικι ιςτικι οξυγόνωςθ. Μεταβολζσ των επιπζδων Hb επίςθσ μποροφν να 

εμφανιςτοφν λόγω μεταβολισ του όγκου του πλάςματοσ.(αφυδάτωςθ).Τότε μιλάμε 

http://intermed.med.uoc.gr/
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για ψευδι ι φαινομενικι αναιμία. (http://www.iatronet.gr , Ρρόςβαςθ ςτισ 

7/7/2014). 

     Τα επίπεδα αναφοράσ κακορίηονται ςε κάκε περίπτωςθ βάςθ τθσ θλικίασ και του 

φφλου του ατόμου. Αναιμία όμωσ δεν ςθμαίνει απλι πτϊςθ των επιπζδων 

αιμοςφαιρίνθσ. Ρρόκειται για μια ςφνκετθ κατάςταςθ θ οποία ζχει αντίκτυπο ςτο 

ςφνολο του οργανιςμοφ άρα και ςτθν ποιότθτα ηωισ του αςκενι. 

(http://www.iatronet.gr , Ρρόςβαςθ ςτισ 7/7/2014).    

     Κάτω από φυςιολογικζσ ςυνκικεσ θ ςυγκζντρωςθ τθσ αιμοςφαιρίνθσ ςτο αίμα 

διατθρείται ςτακερι χάρθ ςτθν αυςτθρι ιςορροπία μεταξφ παραγωγισ και 

καταςτροφισ των ερυκροκυττάρων, ςτο μυελό των οςτϊν και ςτον ςπλινα 

αντίςτοιχα. Τα ερυκρά αιμοςφαίρια παράγονται με μια διαδικαςία που διαρκεί 

περίπου 5 μζρεσ ςτο μυελό των οςτϊν από λιγότερο εξειδικευμζνα κφτταρα, τα 

βλαςτοκφτταρα, με τθν επίδραςθ μιασ ορμόνθσ που λζγεται ερυκροποιθτίνθ. Εκτόσ 

από τθν  ερυκροποιθτίνθ, για να παραχκοφν τα ερυκρά αιμοςφαίρια χρειάηονται 

και κρεπτικζσ ουςίεσ, κυρίωσ ςίδθροσ, βιταμίνθ Β12, και φολικό οξφ. Στθ διάρκεια 

τθσ παραγωγικισ περιόδου, τα ερυκροκφτταρα αλλάηουν εμφάνιςθ και 

ςυςςωρεφουν αιμοςφαιρίνθ. Στθ ςυνζχεια απελευκερϊνονται από το μυελό των 

οςτϊν ςτθν κυκλοφορία του αίματοσ και ονομάηονται δικτυοερυκροκφτταρα. Μζςα 

ςε λίγεσ θμζρεσ ωριμάηουν ςε ϊριμα ερυκροκφτταρα, τα οποία κυκλοφοροφν ςτο 

αίμα για διάςτθμα περίπου 120 θμερϊν, ϊςπου δθλαδι να γεράςουν και τελικά να 

παγιδευτοφν ςε μικρά αιμοφόρα αγγεία (ςτο ςπλινα) και να καταςτραφοφν. 

(http://www.healthyliving.gr, Ρρόςβαςθ ςτισ 8/7/2014). 

     Στθν απλαςτικι αναιμία (aplastic anemia) δεν υπάρχει επαρκισ ςχθματιςμόσ και 

διαίρεςθ των βλαςτοκυττάρων ςτο μυελό των οςτϊν, κάτι που προκαλεί πτϊςθ του 

αρικμοφ των ερυκροκυττάρων (αλλά και των άλλων κυττάρων του αίματοσ). 

 Στθν αιμολυτικι αναιμία θ ταχφτθτα παραγωγισ των ερυκροκυττάρων είναι 

φυςιολογικι, αλλά τα ερυκροκφτταρα καταςτρζφονται γρθγορότερα από το 

φυςιολογικό. Θ αναιμία μπορεί να προκφψει όχι μόνο ςτθν περίπτωςθ που δεν 

υπάρχει αρκετι ποςότθτασ αιμοςφαιρίνθσ αλλά και όταν θ ποιότθτα τθσ 

αιμοςφαιρίνθσ είναι ελαττωματικι.  Στθ δρεπανοκυτταρικι αναιμία (sickle cell 

anemia) εξαιτίασ μιασ μετάλλαξθσ, θ αιμοςφαιρίνθ δεν είναι φυςιολογικι και 

παίρνει ζνα ανϊμαλο ςχιμα (μοιάηει με δρεπάνι) που οδθγεί ςε ελλιπι οξυγόνωςθ 

του αίματοσ και βλάβθ ςτουσ ιςτοφσ. (http://www.healthyliving.gr, Ρρόςβαςθ ςτισ 

8/7/2014). 

     Άλλθ αιτία τθσ αναιμίασ μπορεί να είναι θ ζλλειψθ ςε φολικό οξφ (βιταμίνθ Β9) ι 

θ ζλλειψθ ςε βιταμίνθ Β12 (κοβαλαμίνθ). Ρρόκειται για δφο βιταμίνεσ που 

περιζχονται ςε πολλά τρόφιμα και παίηουν κακοριςτικό ρόλο ςτο ςχθματιςμό των 

ερυκρϊν αιμοςφαιρίων με φυςιολογικά χαρακτθριςτικά. Αν μία από αυτζσ τισ 

βιταμίνεσ λείπει, τότε τα ερυκρά αιμοςφαίρια αναπαράγονται ςε μικρότερο αρικμό 

http://www.iatronet.gr/
http://www.iatronet.gr/
http://www.healthyliving.gr/
http://www.healthyliving.gr/
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από το φυςιολογικό, γίνονται υπερβολικά μεγάλα, είναι φτωχά ςε αιμοςφαιρίνθ. Θ 

μορφι αναιμίασ που οφείλεται ςτθν ζλλειψθ φολικοφ οξζοσ, παρουςιάηεται ςυχνά 

ςε περιπτϊςεισ κατάχρθςθσ αλκοόλ το οποίο εμποδίηει τθν απορρόφθςθ του 

φολικοφ οξζοσ από τον οργανιςμό. Θ ζλλειψθ βιταμίνθσ Β12 οφείλεται πολφ ςυχνά 

ςτθν κακι απορρόφθςθ τθσ από το λεπτό ζντερο. Κινδυνεφουν περιςςότερο όςοι 

ακολουκοφν, μια αυςτθρι χορτοφαγικι διατροφι, από τθν οποία ζχουν 

αποκλειςτεί όλεσ οι πρωτεΐνεσ ηωικισ προζλευςθσ (γάλα, αυγά και τυρί). 

(http://www.healthyliving.gr, Ρρόςβαςθ ςτισ 8/7/2014). 

     Ωςτόςο, αιτία τθσ αναιμίασ αποτελεί θ ζλλειψθ ςιδιρου ςτθ διατροφι ι όταν το 

λεπτό ζντερο δεν κατορκϊνει να απορροφιςει αρκετό ςίδθρο. Θ ζλλειψθ ςιδιρου 

εμποδίηει το ςχθματιςμό επαρκοφσ αιμοςφαιρίνθσ ςτο μυελό των οςτϊν για τα 

ερυκρά αιμοςφαίρια. Αυτό ζχει ωσ ςυνζπεια τα ερυκροκφτταρα που παράγονται να 

είναι μικρά και να ζχουν ελαττωμζνθ ικανότθτα (χωρθτικότθτα) μεταφοράσ 

οξυγόνου. Θ περίπτωςθ αυτι ονομάηεται ςιδθροπενικι αναιμία. 

(http://www.healthyliving.gr, Ρρόςβαςθ ςτισ 8/7/2014). 

     Θ ςιδθροπενικι αναιμία μπορεί να προκφψει και όταν υπάρχει απϊλεια αίματοσ, 

θ οποία αποτελεί τθν ςυνθκζςτερθ αιτία. Θ οξεία απϊλεια αίματοσ από εςωτερικι 

αιμορραγία (όπωσ από ζνα αιμορραγικό ζλκοσ) ι εξωτερικι αιμορραγία (από το 

τραφμα) μπορεί να προκαλζςει αναιμία ςε εκπλθκτικά ςφντομο χρονικό διάςτθμα. 

Αυτό ςυμβαίνει όταν υπάρχουν επαναλαμβανόμενεσ μικρζσ αιμορραγίεσ (ζλκθ 

ςτομάχου, αιμορροΐδεσ κλπ). Μια ςυχνι αιτία απϊλειασ αίματοσ παγκοςμίωσ είναι 

εκείνθ που οφείλεται ςε λοίμωξθ νθματοςκϊλθκεσ. (http://www.healthyliving.gr, 

Ρρόςβαςθ ςτισ 8/7/2014). 

     Οι νεαρζσ γυναίκεσ είναι πικανότερο να ζχουν χαμθλοφ βακμοφ αναιμία 

ανεπάρκειασ ςιδιρου, λόγω τθσ απϊλειασ αίματοσ κάκε μινα μζςω κανονικισ 

ζμμθνου ρφςθσ. Αυτι θ αναιμία είναι γενικά χωρίσ ςθμαντικά ςυμπτϊματα κακϊσ θ 

απϊλεια αίματοσ είναι ςχετικϊσ μικρι και προςωρινι. (http://www.healthyliving.gr, 

Ρρόςβαςθ ςτισ 8/7/2014). 

     Μια άλλθ αιτία τθσ αναιμίασ μπορεί να είναι τα φάρμακα και θ κατάχρθςι τουσ. 

Θ αςπιρίνθ, θ ιβουπροφζνθ και άλλα μθ ςτεροειδι αντιφλεγμονϊδθ φάρμακα 

μποροφν να προκαλζςουν γαςτρεντερικι αιμορραγία και ωσ εκ τοφτου αναιμία. 

Εκτόσ από τθν ξαφνικι γαςτρορραγία που μπορεί να προκαλζςουν τα 

αντιφλεγμονϊδθ φάρμακα, είναι πικανό να δθμιουργιςουν και μικρζσ αφανείσ 

αιμορραγίεσ ςτο πεπτικό ςφςτθμα, που τελικά γίνονται αντιλθπτζσ από τθ 

ςθμαντικι αναιμία που κα εμφανιςτεί κάποια ςτιγμι. Γι’ αυτό τα εν λόγω φάρμακα 

πρζπει να λαμβάνονται μόνο όταν είναι απαραίτθτο και κατά κανόνα μετά το 

φαγθτό ι με τθ ςυνοδεία κάποιου γαςτροπροςτατευτικοφ  

φαρμάκου.(http://www.healthyliving.gr, Ρρόςβαςθ ςτισ 8/7/2014). 

http://www.healthyliving.gr/
http://www.healthyliving.gr/
http://www.healthyliving.gr/2013/03/07/sidhropenikh-anaimia-symtomata-uerapeia-antimetopish-diatrofh/
http://www.healthyliving.gr/
http://www.healthyliving.gr/
http://www.healthyliving.gr/
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     Μετά τθν ζλλειψθ ςιδιρου, θ πιο ςυχνι αιτία τθσ αναιμίασ είναι οι χρόνιεσ 

πακιςεισ. Υπάρχουν διάφορα χρόνια νοςιματα, όπωσ καρκινϊματα, φλεγμονζσ, και 

λευχαιμίεσ που προκαλοφν βλάβθ ςτο μυελό των οςτϊν και ζχουν ωσ αποτζλεςμα 

τθν αναιμία. Θ χρόνια νεφρικι ανεπάρκεια προκαλεί μείωςθ τθσ παραγωγισ τθσ 

ερυκροποιθτίνθσ. Αςκζνειεσ που εμποδίηουν τον μυελό των οςτϊν να εφοδιαςτεί 

με ωφζλιμεσ ουςίεσ ι προκαλοφν αυξθμζνθ καταςτροφι ερυκρϊν αιμοςφαιρίων 

(κλθρονομικζσ καλαςςαιμίεσ και δρεπανοκυτταρικά ςφνδρομα) οδθγοφν ςε 

αναιμία. Θ αςφαλισ διερεφνθςθ οριςμζνων περιπτϊςεων αναιμίασ μπορεί να 

απαιτιςει πολφπλοκο εργαςτθριακό ζλεγχο ι και ειςαγωγι ςτο νοςοκομείο. 

(http://www.healthyliving.gr, Ρρόςβαςθ ςτισ 8/7/2014). 

     Θ καλαςςαιμία, είναι κοινό αίτιο αναιμίασ ςε οριςμζνεσ γεωγραφικζσ περιοχζσ. 

Επειδι τα ερυκροκφτταρα των αςκενϊν με καλαςςαιμία παράγουν μειωμζνθ 

ποςότθτα αιμοςφαιρίνθσ πάντοτε υπάρχει μικροκυττάρωςθ. Θ μειωμζνθ παραγωγι 

οδθγεί επίςθσ ςε αιμόλυςθ. (http://www.healthyliving.gr, Ρρόςβαςθ ςτισ 

8/7/2014). 

     Αςκενείσ με ποικίλα χρόνια φλεγμονϊδθ νοςιματα, λοιμϊξεισ ι καρκίνο μπορεί 

να αναπτφξουν ορκόχρωμθ αναιμία με χαμθλό αρικμό δικτυοερυκροκυττάρων. 

Αυτι θ αναιμία χαρακτθρίηεται ωσ αναιμία χρόνιασ 

νόςου.(http://www.healthyliving.gr, Ρρόςβαςθ ςτισ 8/7/2014).  

     Θ αναιμία ςυχνά είναι αςυμπτωματικι: Σε προχωρθμζνο ςτάδιο μπορεί να 

ςυνοδεφεται από καταβολι δυνάμεων και εφκολθ κόπωςθ. Άλλα ςυμπτϊματα και 

ςθμεία ίςωσ ςχετίηονται με το υποκείμενο αίτιο. Αποφαςιςτικοί παράγοντεσ είναι ο 

βακμόσ τθσ αναιμίασ και θ εγκατάςταςθ τθσ. Πλοι οι αςκενείσ είναι ςυμπτωματικοί 

ςε επίπεδο αιμοςφαιρίνθσ 5,0-6,0 g/dl. (Berkowitz 2006).                                                                                                 

     Ρρϊιμα ςυμπτϊματα τθσ αναιμίασ είναι καταβολι δυνάμεων και δφςπνοια κατά 

τθν κόπωςθ. Πςο επιδεινϊνεται θ αναιμία, οι αςκενείσ αναπτφςςουν ιςχαιμία 

διαφόρων οργάνων που ςυχνά εκδθλϊνεται με ςτθκάγχθ ι με εςτιακά νευρολογικά 

ευριματα. Σε οξεία απϊλεια αίματοσ ςυχνά προκαλείται shock.Οι αςκενείσ με 

ιςχαιμικά ςυμπτϊματα shock πρζπει να υποβάλλονται ςε επείγουςα μετάγγιςθ 

αίματοσ προτοφ διερευνθκεί το αίτιο τθσ αναιμίασ. (Berkowitz 2006). (Εικόνα 1.1.)                                                                                                 

     Για τθν διάγνωςθ τθσ αναιμίασ, μια καλι αρχι είναι θ διάκριςι τθσ με βάςθ τον 

μζςο όγκο των ερυκροκυττάρων του αςκενοφσ και τον αρικμό των 

δικτυοερυκροκυττάρων. (Berkowitz 2006).                                                                                                  

     Στθν ςιδθροπενία  υπάρχει θ ανεφρεςθ χαμθλισ φερριτίνθσ οροφ. Το ίδιο ιςχφει 

και για κορεςμό τραςφερρίνθσ. Θ πιο αξιόπιςτθ εξζταςθ για τθν εκτίμθςθ πικανισ 

ςιδθροπενίασ είναι θ χρϊςθ του ΜΟ με Prussian Blue που αποκαλφπτει τθν 

παρουςία ι απουςία ςιδιρου. Τζλοσ θ ανταπόκριςθ ςτθν χοριγθςθ ςιδιρου 

http://www.healthyliving.gr/
http://www.healthyliving.gr/
http://www.healthyliving.gr/
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μπορεί να κζςει τθ διάγνωςθ. Ωςτόςο, αξιολογείται μετά από αρκετζσ βδομάδεσ 

και προχποκζτει ςυμμόρφωςθ του αςκενοφσ. Στθν καλαςςαιμία ο ςυνδυαςμόσ 

μικροκυττάρωςθσ και αφξθςθσ των ΔΕΚ είναι ιδιαίτερα χαρακτθριςτικόσ. (Berkowitz 

2006).                                                                                                                                                                                                     

     Θ διάγνωςθ ανεπάρκειασ φυλλικοφ οξζωσ τίκεται όταν υπάρχει μακροκυτταρικι 

αναιμία με ι χωρίσ παγκυτταροπενία ςε κλινικά πλαίςια που κα μποροφςε να 

οδθγιςουν ςε ανεπάρκεια φυλλικοφ (π.χ. κφθςθ, κακι κρζψθ, αιμόλυςθ και 

δυςαπορόφθςθ).Θ μζτρθςθ του φυλλικοφ οξζωσ ςτον ορό ίςωσ βοθκιςει ςτθ 

διάγνωςθ, μολονότι τα επίπεδα του φυλλικοφ οξζωσ γριγορα αυξάνουν με 

κατάλλθλθ δίαιτα. Θ ανεπάρκεια  βιταμίνθσ Β12 ςυνικωσ γίνεται με μζτρθςθ των 

επιπζδων τθσ ςτον ορό. Χριςιμοσ είναι επίςθσ ο προςδιοριςμόσ τθσ ομοιοκυςτείνθσ 

και του μεκυλομαλονικοφ οξζοσ που αυξάνουν ςε ανεπάρκεια βιταμίνθσ Β12. 

(Berkowitz 2006).                                                                                                                                                                                             

     Θ διάγνωςθ τθσ ςιδθροπενίασ ςε ενιλικο αςκενι επιβάλλει αναηιτθςθ για 

απϊλεια αίματοσ. Στισ προεμμθνοπαυςιακζσ γυναίκεσ, πικανότερθ αιτία είναι θ 

ζμμθνοσ ρφςθ. Σε μετεμμθνοπαυςιακζσ γυναίκεσ και ςτουσ άνδρεσ πρζπει να 

διερευνθκεί προςεκτικά το ενδεχόμενο αιμορραγίασ από τον γαςτρεντερικό 

ςωλινα. Μόλισ βρεκεί το αίτιο, πρζπει να αρχίςει χοριγθςθ ςιδιρου, ϊςτε να 

αποκαταςτακεί θ ερυκροποίθςθ και να αποκαταςτακεί θ ερυκροποίθςθ και να 

αναπλθρωκοφν τα αποκζματα ςιδιρου. Θ ςυνικθσ κεραπεία ςυνίςταται ςε 

χοριγθςθ κειικοφ ςιδιρου ςε δόςθ 325mg τρείσ φορζσ θμερθςίωσ επί 6 μινεσ. Ο 

ςίδθροσ μπορεί επίςθσ να χορθγθκεί και ενδοφλζβια, όταν ο αςκενισ είναι 

αδφνατο να ανεχκεί τθ κεραπείασ από το ςτόμα. (Berkowitz 2006).                                                                                                                                                                                                                     

     Στθν καλαςςαιμία οι αςκενείσ με ετερόηυγθ α ι β καλαςςαιμία ζχουν ιπια 

αιμολυτικι αναιμία. Θ χοριγθςθ φυλλικοφ οξζωσ από το ςτόμα, ςε δόςθ 1 mg 

θμερθςίωσ, υπερκαλφπτει τισ αυξθμζνεσ ανάγκεσ λόγω τθσ αυξθμζνθσ 

ανακφκλωςθσ των ερυκροκυττάρων. Οι αςκενείσ με ομόηυγθ καλαςςαιμία 

αναπτφςςουν βαριά αναιμία και χρειάηονται μεταγγίςεισ ερυκροκυττάρων, 

ςυνικωσ από τθν παιδικι θλικία. (Berkowitz,2006).                                                                                                                                                                                                         

     Το ςυχνότερο αίτιο ανεπάρκειασ βιταμίνθσ Β12 είναι θ κακοικθσ αναιμία, ςτθν 

οποία θ ζλλειψθ ενδογενοφσ παράγοντα οδθγεί ςε αδυναμία απορρόφθςθσ τθσ 

βιταμίνθσ Β12.Θ κεραπεία ςυνίςταται ςε ενδομυϊκι χοριγθςθ βιταμίνθσ Β12, ςτθν 

αρχι και επί 4 βδομάδεσ ςε δόςθ 1mg εβδομαδιαίωσ και ςτθ ςυνζχεια τθν ίδια 

δόςθ μια φορά κάκε μινα. (Berkowitz 2006).                                                                                                                                                                                                           

     Στθν αναιμία χρόνιασ νόςου, αν βελτιωκεί θ υποκείμενθ κατάςταςθ κα βελτιωκεί 

και θ αναιμία. Ωςτόςο, αυτό δεν ιςχφει πάντα ςε χρόνιεσ καταςτάςεισ. Γενικά, 

ςυνίςταται μζτρθςθ των επιπζδων τθσ ενδογενοφσ ερυκροποιθτίνθσ. (Berkowitz 

2006).                                                                                                                                                                                                       
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     Δίαιτα: Ο αςκενισ ενκαρρφνεται να λαμβάνει μικρζσ ποςότθτεσ τροφισ ςε 

τακτικά διαςτιματα. Θ περιποίθςθ του ςτόματοσ κα πρζπει να προγραμματίηεται 

ακριβϊσ πριν από τα γεφματα. Θ νοςθλεφτρια ι κάποιοσ διατροφολόγοσ ςυςτινει 

τθν κατάλλθλθ δίαιτα ανάλογα με τον τφπο τθσ αναιμίασ.( http://www.iatronet.gr, 

Ρρόςβαςθ ςτισ 9/7/2014) 

     Φαρμακοκεραπεία: Οι ιατροί ενθμερϊνουν τον αςκενι ςχετικά με τθ δράςθ των 

φαρμάκων, τα προςδοκϊμενα οφζλθ, τισ παρενζργειεσ τουσ και τθ ενδεικνυόμενθ 

δοςολογία και τρόπο χοριγθςισ τουσ. Εκπαίδευςθ του αςκενοφσ: Οι αςκενείσ και θ 

οικογζνειά τουσ ενθμερϊνονται ςχετικά με τθν αιτία τθσ αναιμίασ και τουσ λόγουσ 

χοριγθςθσ τθσ ενδεικνυόμενθσ αγωγισ. Επίςθσ, κα πρζπει ο αςκενισ να 

ενθμερϊνεται ςχετικά με το ότι κα πρζπει να ακολουκιςει κάποιο ςυγκεκριμζνο 

πρόγραμμα όςον αφορά τθν ανάπαυςι του, τισ δραςτθριότθτζσ του, τθ δίαιτα, τθν 

πρόλθψθ από οποιαδιποτε λοίμωξθ (ςτθν οποία ςυμπεριλαμβάνεται και θ τακτικι 

κερμομζτρθςθ), αλλά και τθν λιψθ εργαςτθριακϊν εξετάςεων και τθν ιατρικι 

εκτίμθςθ.( http://www.iatronet.gr, Ρρόςβαςθ ςτισ 9/7/2014) 

     Στθν εγκυμοςφνθ: Οι αναιμικζσ υποψιφιεσ μθτζρεσ αντιμετωπίηουν αυξθμζνο 

κίνδυνο επιπλοκϊν ςτον τοκετό, ιδιαίτερα αν θ αναιμία υπιρχε από το πρϊτο 

κιόλασ τρίμθνο. Θ αναιμία ςε ςυνδυαςμό με το κάπνιςμα πολλαπλαςιάηει τον 

κίνδυνο για το ςφνδρομο του αιφνίδιου κανάτου.( http://www.ygeiaonline.gr, 

Ρρόςβαςθ ςτισ 9/7/2014) 

     Στα παιδιά και τουσ εφιβουσ: Στα παιδιά θ βαριά αναιμία μπορεί να βλάψει 

ανεπανόρκωτα τθν κινθτικι και νοθτικι τουσ ανάπτυξθ. Επίςθσ, δεν είναι λίγεσ οι 

φορζσ που παρατθροφνται ψυχολογικά προβλιματα και προβλιματα 

ςυμπεριφοράσ. Ζρευνεσ ζχουν δείξει ότι, κατά τθν εφθβεία, τα κορίτςια που ζχουν 

ζλλειψθ ςιδιρου εμφανίηουν διαταραχζσ ςτθ μνιμθ και αδυναμία ςυγκζντρωςθσ. 

( http://www.ygeiaonline.gr, Ρρόςβαςθ ςτισ 9/7/2014) 

      Ζχουν αναγνωριςτεί αρκετζσ νζεσ πρωτεΐνεσ που εμπλζκονται ςτο μεταβολιςμό 

του ςιδιρου. Θ μζτρθςθ διαλυτοφ κλάςματοσ του υποδοχζα τθσ τραςφερρίνθσ    

ςυμβάλλει ςτθν ανίχνευςθ ςιδθροπενίασ και ςτθ διάκριςθ τθσ από τθν αναιμία τθσ 

χρόνιασ νόςου. (Berkowitz 2006).                                                                                                                                                                                                           

     Στθ β-καλαςςαιμία ζχουν διενεργθκεί μεταμοςχεφςεισ αλλογενοφσ μυελοφ των 

οςτϊν ςε περιςςότερουσ από χίλιουσ αςκενείσ. Θ κνθςιμότθτα είναι υψθλότερθ ςε 

αςκενείσ μεγαλφτερθσ θλικίασ. Μελετάται θ εφαρμογι αςφαλζςτερων 

πρωτοκόλλων μεταμόςχευςθσ. (Berkowitz 2006).                                                                                                                                                                                                          

     Οι αςκενείσ με ανεπάρκεια βιταμίνθσ Β12 λόγω γαςτρικισ αχλωρυδρίασ ι 

κακοικουσ αναιμίασ ίςωσ απαντιςουν ςε υψθλζσ δόςεισ βιταμίνθσ Β12 από το 

ςτόμα θμερθςίωσ. (Berkowitz 2006).   

http://www.iatronet.gr/
http://www.iatronet.gr/
http://www.ygeiaonline.gr/
http://www.ygeiaonline.gr/
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     Για να κατανοθκοφν οι διαταραχζσ του ςχθματιςμοφ αιμοςφαιρίνθσ που με τθ 

ςειρά τουσ προκαλοφν αιματολογικζσ αςκζνειεσ, κα πρζπει να αναφερκεί 

πρωτίςτωσ ο οριςμόσ, θ δομι και θ λειτουργία τθσ.                                                                                                                                                                  
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Κεφάλαιο 2. Θ μεςογειακι αναιμία 

2.1. Οριςμόσ μεςογειακισ αναιμίασ 

     Θ αιμοςφαιρίνθ χρθςιμεφει για τθν μεταφορά του οξυγόνου, κακϊσ κυκλοφορεί 

ςτα αγγεία μζςα ςε ειδικά καταςκευαςμζνα ςακίδια, τα ερυκροκφτταρα. Λόγω του 

εγκλειςμοφ αυτοφ θ λειτουργία τθσ γίνεται ευκολότερθ και αποδοτικότερθ. Θ 

ποςότθτα τθσ αιμοςφαιρίνθσ του αίματοσ ςτον υγιι άνκρωπο είναι περίπου 13-15 

g/dl. (Λουκόπουλοσ 2011)  

     Επίςθσ θ αιμοςφαιρίνθ κορεννφεται εφκολα με οξυγόνο ςτουσ πνεφμονεσ αλλά 

το αποδίδει προοδευτικά ςτουσ ιςτοφσ, όςο μειϊνεται θ μερικι πίεςθ, 

εξαςφαλίηοντασ ζτςι επαρκι οξυγόνωςθ από τα ςτεφανιαία αγγεία μζχρι τα 

τριχοειδι ςτα ακροδάχτυλα. (Λουκόπουλοσ 2011) 

     Το ζνα μόριο τθσ αιμοςφαιρίνθσ αποτελείται από δφο ηεφγθ όμοιων αλυςίδων ςε 

κακεμία από τισ οποίεσ προςαρτάται ζνα μόριο αίμθσ. Υπάρχουν διάφορεσ 

αλυςίδεσ οι οποίεσ προζρχονται από κοινι προγονικι μορφι και ςυμβολίηονται με 

μικρά γράμματα ελ. αλφαβιτου ωσ αλυςίδεσ α, η,  και κ κακϊσ και β, γ, δ. Θ ςειρά 

των 140 περίπου αμινοξζων που ςυνδζονται μεταξφ τουσ με πεπτιδικοφσ δεςμοφσ, 

είναι κακοριςμζνθ αυςτθρά και μεταβιβάηεται αναλλοίωτθ. (Λουκόπουλοσ 2011) 

     Σε περίπτωςθ που ο περίπλοκοσ μθχανιςμόσ τθσ αιμοςφαιρίνθσ διαταραχκεί, 

ζχει ωσ αποτζλεςμα τθν μειονεκτικι πλιρωςθ των ερυκροκυττάρων με 

αιμοςφαιρίνθ με πολλζσ και διάφορεσ επιπτϊςεισ. (Λουκόπουλοσ 2011) 

     Θ μεςογειακι αναιμία που ονομάηεται ςιμερα και καλαςςαιμία, όντασ μια 

κλθρονομικι - γενετικι νόςοσ, οδθγεί ςε μερικι ι ολικι καταςτολι τθσ ςφνκεςθσ 

των αλφςεων των φυςιολογικϊν αιμοςφαιρίνων. Ανάλογα με τθν αλυςίδα τθσ 

ςφαιρίνθσ που δεν παράγεται, διακρίνονται ςε α- και β- καλαςςαιμίεσ,  κακϊσ και 

ςε ομόηυγεσ ι ετερόηυγεσ ανάλογα με το αν θ βλάβθ αφορά ζνα ι περιςςότερα από 

τα αλλθλικά γονίδια που κωδικοποιοφν τισ αντίςτοιχεσ αλυςίδεσ.(2 για τισ β- και 4- 

για τισ α-αλυςίδεσ). Χαρακτθρίηεται από μζτριου βακμοφ ζωσ βαριά αναιμία (ςε 

μείηων β καλαςςαιμία) και εκδθλϊνεται ιδθ από τθ βρεφικι θλικία με ςοβαρζσ 

ςυνζπειεσ ςτθν ανάπτυξθ και τθν υγεία του πάςχοντοσ κακϊσ δεν μπορεί να 

παραχκεί θ ςωςτι ποςότθτα αιμοςφαιρίνθσ ςτον μυελό των οςτϊν. Ραρατθροφνται 

οςτικζσ παραμορφϊςεισ, κακυςτζρθςθ ςτθν ανάπτυξθ, αιμοςιδιρωςθ, διόγκωςθ 

ςπλινα και ιπατοσ, καρδιολογικζσ επιπλοκζσ. (http://www.healthyliving.gr, 

Ρρόςβαςθ ςτισ 7/7/2014).  

     Θ μεςογειακι αναιμία χαρακτθρίηεται όχι μόνο από μειωμζνθ μεταφορά 

οξυγόνου ςτουσ ιςτοφσ, αλλά και από  υπερβολικι ςυγκζντρωςθ ςιδιρου ςε 

διάφορα όργανα του ςϊματοσ, όχι ομοιόμορφα, που προκφπτει κυρίωσ λόγω των 

μεταγγίςεων. Ο ςίδθροσ οδθγεί ςτθν ςταδιακι καταςτροφι των κυττάρων που ζχει 

http://www.healthyliving.gr/


20 
 

20 
 

με τθ ςειρά του ωσ αποτζλεςμα τθν λειτουργικι ανεπάρκεια των ηωτικϊν οργάνων. 

Συνθκζςτερα,  εναπόκεςθ ςιδιρου γίνεται πρωτίςτωσ ςτο ιπαρ, με αποτζλεςμα τθν 

ίνωςθ και ςτθ ςυνζχεια κίρρωςθ του ιπατοσ. Επίςθσ, θ εναπόκεςθ ςιδιρου ςτθν 

καρδιά, που είναι και θ πρϊτθ αιτία κανάτου, προκαλεί ςοβαρζσ βλάβεσ. Θ 

ςυςςϊρευςθ ςιδιρου ςτουσ ενδοκρινοφσ αδζνεσ προκαλεί με τθ ςειρά του ποικίλεσ 

διαταραχζσ ςτθ ςεξουαλικι ωρίμανςθ, ςτον πρωτοπακι υποκυρεοειδιςμό, κακϊσ 

και άλλεσ  διαταραχζσ μεταβολιςμοφ τθσ γλυκόηθσ. Στθν ενδιάμεςθ μεςογειακι 

αναιμία υπάρχει αυξθμζνθ απορρόφθςθ ςιδιρου και από το πεπτικό ςφςτθμα. 

Μζχρι ςιμερα δεν ζχει βρεκεί αποτελεςματικι κεραπεία για τθ μεςογειακι 

αναιμία ωςτόςο θ γονιδιακι κεραπεία φαίνεται να αποτελεί μια υποςχόμενθ 

μζκοδο. (http://www.healthyliving.gr, Ρρόςβαςθ ςτισ 7/7/2014). 

2.2. Αιτιοπακογζνεια 

     Εκατοντάδεσ ανωμαλίεσ ςτθν παραγωγι των ςφαιρίνων οφείλονται για τθν 

εμφάνιςθ ςυνδρόμων τθσ μεςογειακισ αναιμίασ. Θ διάκριςθ των ςυνδρόμων αυτϊν 

είναι ανάλογθ με τθν κατθγορία ςφαιρίνων που δεν παράγεται. Ζτςι, αυτζσ 

διακρίνονται ςε α-μεςογειακι αναιμία και ςε β-μεςογειακι αναιμία. Σπανιότερα 

εκδθλϊνονται και οι γ-, δ-, δβ-, καλαςςαιμίεσ.(Λουκόπουλοσ 2011). 

     Βαρφτερθ κλινικι εικόνα ςυναντάται ςτθ β-καλαςςαιμία κακϊσ είναι και θ 

ςυχνότερθ. Μπορεί να εμφανιςτεί ωσ ετερόηυγθ ι ωσ ομόηυγθ μείηων β-μεςογειακι 

αναιμία. (Λουκόπουλοσ 2011).  

2.3. Τφποι α-μεςογειακισ αναιμίασ                                                                                                                                              

     Θ Α-μεςογειακι αναιμία προκφπτει ςε περίπτωςθ όπου και οι δυο γονείσ ζχουν 

μθ λειτουργικά γονίδια του  α-μζρουσ  τθσ αιμοςφαιρίνθσ. Οι τφποι τθσ 

κλθρονομικότθτασ ςτθν περίπτωςθ τθσ α- καλαςςαιμίασ είναι πολυπλοκότεροι από 

ότι ςτθ β- καλαςςαιμία, λόγω του ότι υπάρχουν 4 γονίδια που ελζγχουν τθν 

παραγωγι του α-μζρουσ τθσ αιμοςφαιρίνθσ, ςτο χρωμόςωμα 16.Ρολφ ςυχνι είναι θ 

κατάςταςθ παγκοςμίωσ όπου υπάρχει διαγραφι ενόσ μόνο γονιδίου α- ςφαιρίνθσ 

και το άτομο ουςιαςτικά ονομάηεται φορζασ τθσ α- καλαςςαιμίασ ι αλλιϊσ 

ςιωπθλόσ φορζασ. Επεξθγθματικά, τα υπόλοιπα 3 γονίδια, είναι απολφτωσ 

φυςιολογικά και μποροφν να παράγουν ςχεδόν φυςιολογικι ποςότθτα 

αιμοςφαιρίνθσ. Το ζνα γονίδιο τθσ α- καλαςςαιμίασ μπορεί να μειϊςει ελάχιςτα ι 

και κακόλου το μζγεκοσ των ερυκροκυττάρων. Ο όροσ ςιωπθλόσ φορζασ δεν είναι 

τυχαίοσ ς’ αυτιν τθν περίπτωςθ αφοφ θ διάγνωςθ του φορζα αυτοφ δεν 

διακρίνεται ςτθ ςυνικθ μικροςκοπικι εξζταςθ. Για να τεκεί ζγκαιρα θ διάγνωςθ κα 

πρζπει να γίνουν εξειδικευμζνεσ εργαςτθριακζσ εξετάςεισ, οι οποίεσ βαςίηονται 

ςτθν ανάλυςθ του DNA.Πμωσ θ περίπτωςθ ενόσ μόνο γονιδίου α- καλαςςαιμίασ δεν 

παρουςιάηει κλινικά ςυμπτϊματα και δεν είναι κλινικά επικίνδυνθ. (Διεκνισ 

Ομοςπονδία Καλαςςαιμίασ 2013).                                                                                                            

http://www.healthyliving.gr/
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     Σε περίπτωςθ όπου δφο από τα 4 γονίδια α- καλαςςαιμίασ είτε απουςιάηουν είτε 

είναι μθ λειτουργικά, τότε το άτομο ονομάηεται φορζασ τθσ άλφα μθδζν 

καλαςςαιμίασ. Τα δυο μθ λειτουργικά γονίδια μπορεί είτε να βρίςκονται ςτο ίδιο 

χρωμόςωμα (κζςθ cis) ι ςε διαφορετικά χρωμοςϊματα. (Κζςθ trons). (Διεκνισ 

Ομοςπονδία Καλαςςαιμίασ 2013).                                                                                                           

     Και ςτισ δυο προαναφερκείςεσ περιπτϊςεισ τθσ α- καλαςςαιμίασ τα άτομα είναι 

φορείσ και αυτό ςθμαίνει ότι δεν νοςοφν. Δεν υπάρχει κίνδυνοσ εκδιλωςθσ 

κλινικϊν ςωματικϊν ι ψυχολογικϊν ςυμπτωμάτων και δεν υπάρχει ανάγκθ ιατρικισ 

παρακολοφκθςθσ δίαιτασ ι κεραπείασ. (Διεκνισ Ομοςπονδία Καλαςςαιμίασ 2013).                                                                                                           

     Τα ερυκροκφτταρα ςτο αίμα του φορζα ςυνικωσ είναι μικρότερα και θ ποςότθτα 

τθσ αιμοςφαιρίνθσ είναι μειωμζνθ. Επιπλζον ςτθ μικροςκοπικι εξζταςθ τα 

ερυκροκφτταρα ενδζχεται να είναι πιο ωχρά και να ζχουν άνιςα μεγζκθ και 

διάφορα ςχιματα. (Διεκνισ Ομοςπονδία Καλαςςαιμίασ 2013).                                                                                                                                                                         

     Συνοπτικά ο φορζασ τθσ α- καλαςςαιμίασ δεν ζχει καμία ςοβαρι επίπτωςθ ςτθν 

υγεία και ςτθν ποιότθτα ηωισ του. (Διεκνισ Ομοςπονδία Καλαςςαιμίασ 2013).                                                                                                                                                                 

     Στισ κλινικά επικίνδυνεσ μορφζσ τθσ α- καλαςςαιμίασ ανικουν : Α) θ 

αιμοςφαιρινοπάκεια H (HbH) , Β) ο εμβρυικόσ φδρωπασ- Αιμοςφαιρίνθ Βarts.( Θ 

βαρφτερθ κλινικι εκδιλωςθ τθσ α- καλαςςαιμίασ). (Διεκνισ Ομοςπονδία 

Καλαςςαιμίασ 2013). 

     Σε περίπτωςθ όπου κλθρονομοφνται 3 από τα 4 μθ λειτουργικά γονίδια τθσ α- 

ςφαιρίνθσ και ζνα παιδί ζχει μόνο ζνα φυςιολογικό γονίδιο, τότε διαταράςςεται θ 

παραγωγι α- αλφςων, με αποτζλεςμα τθν κατά πολφ μειωμζνθ παραγωγι τθσ. Ζτςι, 

ενϊ το β μζροσ τθσ αιμοςφαιρίνθσ παράγεται κανονικά δε μπορεί να γίνει ςφηευξθ 

με τισ α-ςφαιρίνεσ και να παραχκεί θ φυςιολογικι Αιμοςφαιρίνθ ενθλίκου.(HbH).Το 

μόριο που ςχθματίηεται ενϊ ζχει τθ δυνατότθτα μεταφοράσ οξυγόνου ςτουσ ιςτοφσ 

ικανοποιθτικά, είναι αςτακζσ και θ ςυνεχισ αποδόμθςι του, ζχει ωσ αποτζλεςμα 

τθν αιμόλυςθ. Ζτςι ζχουμε ςυμπτϊματα όπωσ μζτριου βακμοφ αναιμία, καταβολι 

δυνάμεων, ςχθματιςμόσ χολόλικων, αφξθςθ του ςπλινα, τα οποία είναι ανάλογα με 

τθν κάκε περίπτωςθ και το βακμό αναιμίασ που προκφπτει. (Διεκνισ Ομοςπονδία 

Καλαςςαιμίασ 2013). 

     Οι περιςςότεροι αςκενείσ με αιμοςφαιρινοπάκεια H δε χρειάηονται κάποια 

κεραπεία και ηουν μια φυςιολογικι ηωι. Πμωσ θ αναιμία μπορεί να επιδεινωκεί 

από ςοβαροφσ παράγοντεσ όπωσ λοιμϊξεισ, εγκυμοςφνθ. Λόγω του ότι θ 

κατάςταςθ αυτι είναι χρόνια, ο αςκενισ με αιμοςφαιρινοπάκεια H χρειάηεται 

ςυνικωσ επιπρόςκετθ ιατρικι αντιμετϊπιςθ. (Διεκνισ Ομοςπονδία Καλαςςαιμίασ 

2013). 
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     Ο εμβρυικόσ φδρωπασ είναι θ βαρφτερθ κλινικι εκδιλωςθ τθσ α-καλαςςαιμίασ. 

Επεξθγθματικά, ςτθν ςυγκεκριμζνθ περίπτωςθ, γίνεται μθ παραγωγι τθσ α- 

ςφαιρίνθσ. Ζτςι, αντί για το ςχθματιςμό τθσ φυςιολογικισ αιμοςφαιρίνθσ, ενϊνεται 

το γ μζροσ τθσ αιμοςφαιρίνθσ που αποτελεί ςυςτατικό τθσ εμβρυικισ 

αιμοςφαιρίνθσ και ςχθματίηεται νζοσ τφποσ αιμοςφαιρίνθσ, θ αιμοςφαιρίνθ Barts. 

Αυτι θ αιμοςφαιρίνθ δεν ζχει τθν ικανότθτα μεταφοράσ οξυγόνου ςτουσ ιςτοφσ. 

(Διεκνισ Ομοςπονδία Καλαςςαιμίασ 2013). 

2.4. Τφποι β-μεςογειακισ αναιμίασ  

     Θ Β-Μεςογειακι αναιμία αποτελεί τθ ςυχνότερθ εκδιλωςθ τθσ νόςου και ζχει 

τθν βαρφτερθ κλινικι εικόνα από ότι άλλεσ μορφζσ τθσ μεςογειακισ αναιμίασ. Στθ 

περίπτωςθ τθσ β- μεςογειακισ αναιμίασ, υπάρχει μείωςθ απόδοςθσ ι πλιρθσ 

αναςτολι των β- ςφαιρίνων. Επιπλζον χωρίηεται ςε ετερόηυγθ ι ομόηυγθ μορφι, 

ανάλογα με το αν υπάρχει βλάβθ ςτο ζνα ι και ςτα δυο αλλθλικά γονίδια των β-

ςφαιρίνων.( http://www.spnj.gr., Ρρόςβαςθ ςτισ 12/7/2014) 

     Πταν θ ςφνκεςθ μειϊνεται ιπια χαρακτθρίηεται ωσ Β++, ωσ Β+ όταν μειϊνεται 

ςοβαρά και ωσ Β0 όταν ςυμβαίνει θ πλιρθσ αναςτολι τθσ.(Λωαννίδου & 

Ραπαγιαννάκθ 2002). 

     Συγκεκριμζνα, το ερυκροκφτταρο ενόσ ατόμου με ετερόηυγθ Β0 βλάβθ, κα ζχει: 

α)το μιςό από το αναμενόμενο ποςό β ςφαιρίνων, δθλαδι 300.000.000 μόρια, 

β)κανονικό ποςό των α ςφαιρίνων που είναι 600.000.000 μόρια. (Λουκόπουλοσ 

2011). 

     Στισ περιπτϊςεισ καλαςςαιμίασ Β+ και Β++, οι β ςφαιρίνεσ υπάρχουν ςε 

μεγαλφτερο ποςοςτό αλλά πολφ λιγότερο του φυςιολογικοφ τουσ αρικμοφ. Επίςθσ 

κα υπάρχει περίςςεια ελεφκερων α-αλυςίδων οι οποίεσ απομακρφνονται με 

πρωτεολυτικοφσ μθχανιςμοφσ. Γίνεται προςπάκεια του οργανιςμοφ να εξαςφαλίςει 

ικανοποιθτικό ποςό αιμοςφαιρίνθσ ςτθν κυκλοφορία του αίματοσ, αυξάνοντασ το 

ρυκμό ερυκροποίθςθσ άλλοτε με επιτυχία (αιματοκρίτθσ ςε φυςιολογικά όρια, 

αλλά χαμθλι MCH) και άλλοτε ανεπιτυχϊσ.(Ιπια αναιμία, χαμθλι 

MCH).(Λουκόπουλοσ 2011). 

     Σε περίπτωςθ όπου θ βλάβθ αφορά και τα δφο γονίδια β’ αλυςίδων, δθλαδι και 

τα δυο γονίδια ζχουν υποςτεί ίδια μοριακι βλάβθ, θ κατάςταςθ αυτι λζγεται 

ομόηυγθ και το πρόβλθμα γίνεται βαρφτερο. Τα υπεφκυνα γονίδια για τθν 

διαταραχι τθσ ομόηυγθσ μορφισ κλθρονομοφνται και από τουσ δυο γονείσ. 

(Λουκόπουλοσ 2011).                                                                   

     Το ερυκροκφτταρο ενόσ ατόμου με ομόηυγθ μορφι καλαςςαιμίασ, περιζχει 

μειωμζνεσ ι κακόλου β-ςφαιρίνεσ κακϊσ και μια τεράςτια ποςότθτα αδζςμευτων 

α- ςφαιρίνων οι οποίεσ δεν βρίςκουν τισ ςυμπλθρωματικζσ τουσ, με αποτζλεςμα 
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τθν μθχανικι παραμόρφωςθ ερυκροκυττάρου και β0τοξικι βλάβθ. Ζτςι, γίνεται μθ 

αποτελεςματικι ερυκροποίθςθ, αφοφ οι ερυκροβλάςτεσ ςτο μυελό είναι άδειοι και 

περιζχουν τοξικό φορτίο μετουςιωμζνων α- ςφαιρίνων. (ςωμάτια Heinz). 

(Λουκόπουλοσ 2011). 

     Επιπρόςκετα, ςτο καλαςςαιμικό ερυκροκφτταρο περιζχονται και μικρζσ 

ποςότθτεσ γ-αλυςίδων, οι οποίεσ με τθ ςειρά τουσ ςυνδζονται ιςάρικμα με τισ α- 

αλυςίδεσ και ςχθματίηουν τθν αιμοςφαιρίνθ F. (Λουκόπουλοσ 2011). 

     Συμπεραςματικά, το αποτζλεςμα τθσ καλαςςαιμικισ αυτισ διαταραχισ είναι ο 

πρόωροσ κάνατοσ ερυκροβλαςτϊν ςτο μυελό και θ παραγωγι μιςοάδειων 

ερυκροκυττάρων που καταςτρζφονται γριγορα ςτο ςπλινα και το ΔΕΣ. 

     Μια ςθμαντικι πτυχι τθσ πακοφυςιολογίασ τθσ μεςογειακισ αναιμίασ είναι θ 

ανϊμαλα αυξθμζνθ απορρόφθςθ ςιδιρου από τισ τροφζσ, θ οποία δεν είναι 

χριςιμθ αφοφ οι περιςςότεροι πάςχοντεσ ζχουν ιδθ δευτεροπακι αιμοςιδιρωςθ 

από τισ μεταγγίςεισ τουσ. (Λουκόπουλοσ 2011). 

     Συγκεκριμζνα θ Β-καλαςςαιμία παρουςιάηεται ωσ :  

 β- ετερόηυγοσ καλαςςαιμία. Πταν υπάρχει βλάβθ μόνο ςτο ζνα γονίδιο, τα 

άτομα εμφανίηουν τθν ετερόηυγθ β καλαςςαιμία(φορείσ).Γίνεται παραγωγι 

αρκετϊν ποςοτιτων β αλυςίδων και δεν εμφανίηουν κάποιο ςοβαρό 

πρόβλθμα υγείασ ςχετιηόμενο με τθ διαταραχι αυτι, πλθν μιασ ελαφράσ 

αναιμίασ.  

 Ενδιάμεςθ β- καλαςςαιμία. Τα άτομα που ζχουν βλάβθ και ςτα δυο γονίδια, 

παράγουν ζνα ποςό β αλυςίδων και εμφανίηουν ενδιάμεςθ μορφι. Είναι 

μια μορφι θ οποία κλινικά καλφπτει τουσ αςκενείσ με ετεροηυγωτία αλλά 

και τουσ μεταγγιςοεξαρτϊμενουσ αςκενείσ με μεςογειακι αναιμία. Μια 

ποικιλία ςυνδυαςμϊν μοριακϊν βλαβϊν ζχουν ωσ αποτζλεςμα μζτριου/ 

ςοβαροφ βακμοφ διαταραχισ τθσ ιςορροπίασ παραγωγισ α- και β- 

αλυςίδων τθσ αιμοςφαιρίνθσ Α. Στουσ βαςικοφσ πακογενετικοφσ 

μθχανιςμοφσ περιλαμβάνονται α)θ μθ αποδοτικι ερυκροποίθςθ β) 

περιφερικι αιμόλυςθ, γ) ςταδιακι υπερφόρτωςθ με ςίδθρο, λόγω τθσ 

υπζρμετρθσ απορρόφθςθσ του ςιδιρου από το ζντερο. Στθν ενδιάμεςθ β 

καλαςςαιμία οι καταςτάςεισ που ια ζπρεπε να εκδθλϊνονται ωσ μείηονα 

Μα ζχουν θπιότερθ εκδιλωςθ. Πμωσ και παράγοντεσ επιδείνωςθσ τθσ, που 

επιδεινϊνουν τθν ανιςςοροπία, μποροφν να μετατρζπουν μια 

αςυμπτωματικι κατάςταςθ ετεροηυγωτίασ ςε κλινικά ςθμαντικι ΕΜΑ. 

 Ομόηυγοσ β καλαςςαιμία ι μείηονα καλαςςαιμία. Είναι μια ςοβαρι 

κατάςταςθ που προκαλεί ανεπαρκι αιμοποίθςθ και αιμόλυςθ.(καταςτροφι 

των ερυκρϊν αιμοςφαιρίων).Αφορά το 25% των παιδιϊν που προζρχονται 

από δυο γονείσ- φορείσ τθσ β- καλαςςαιμίασ. Κακϊσ υπάρχει μειωμζνθ 
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παραγωγι των β- αλυςίδων, αυξάνεται θ παραγωγι των γ ι δ αλυςίδων, 

που ζχει ωσ αποτζλεςμα τθν αφξθςθ ποςοτιτων f και Α αιμοςφαιρίνων που 

περιζχονται ςτα ερυκροκφτταρα. Τα ερυκροκφτταρα χάνουν νερό και πθγζσ 

ενζργειασ με αποτζλεςμα τθν ενδομυελικι καταςτροφι μεγάλου αρικμοφ 

ερυκροκυττάρων ςτθν περιφζρεια. Θ ςθμαντικι διόγκωςθ του ςπλινα 

προκαλεί λίμναςθ μεγάλθσ ποςότθτασ αί9ματοσ και αφξθςθ όγκου 

πλάςματοσ, παράγοντεσ που επιδεινϊνουν τθν αναιμία. Θ βαριά αναιμία με 

τθ ςειρά τθσ ςυνεπάγεται υποξία και παραγωγι ερυκροποιθτίνθσ. Θ 

ερυκροποιθτίνθ με τθ ςειρά τθσ διεγείρει το μυελό προσ αιμοποίθςθ και θ 

προκαλοφμενθ υπερπλαςία του μυελοφ των οςτϊν ευκφνεται για οςτικζσ 

παραμορφϊςεισ.  

                                                                                            (Λουκόπουλοσ 2011).  

2.5. Επιδθμιολογικά ςτοιχεία  

     Λςτορικι αναδρομι: Θ πρακτικι αντιμετϊπιςθ των αιμοςφαιρινοπακειϊν 

ξεκίνθςε ςτισ δυτικζσ χϊρεσ με υψθλι ςυχνότθτα, όπωσ είναι θ Λταλία, θ Ελλάδα και 

θ Κφπροσ, αλλά και ςτισ ΘΡΑ όπου ο μεγάλοσ πλθκυςμόσ Αφρικάνικθσ προ-ζλευςθσ 

ζφερε ζνα ςθμαντικό ποςοςτό δρεπανοκυτταρικισ αναιμίασ. (Αγκαςτινιϊτθσ & 

Ελευκερίου 2011). 

     Από τα τζλθ τθσ δεκαετίασ του 1950, άρχιςε θ αντιμετϊπιςθ τθσ καλαςςαιμίασ με 

μετάγγιςθ αίματοσ. Σφντομα ζγινε αντιλθπτό ότι θ παρζμβαςθ αυτι εκτόσ από τθ 

διόρκωςθ τθσ αναιμίασ και τθ ηωτικότθτα που ζφερνε ςτα πάςχοντα παιδιά, αφξθςε 

και τθν επιβίωςθ. Χωρίσ μετάγγιςθ ςτθ μείηονα καλαςςαιμία θ επιβίωςθ ζφτανε 

τθν πρϊτθ δεκαετία τθσ ηωισ ενϊ θ μετάγγιςθ επζτρεπε επιβίωςθ μζχρι τθ δεφτερθ 

δεκαετία. Θ ςταδιακι βελτίωςθ ςτθ κεραπευτικι αγωγι ζφερε μαηί με τθ ςταδιακι 

αφξθςθ ςτθν επιβίωςθ και τθν αφξθςθ του αρικμοφ των παςχόντων, εφόςον 

ςυνεχϊσ γεννιόντουςαν και άλλα πάςχοντα παιδιά, με τισ ίδιεσ ανάγκεσ ςε αίμα και 

αποςιδθρωτικζσ ουςίεσ. Οι υπθρεςίεσ υγείασ δυςκολεφονταν να ανταποκρικοφν με 

αποτζλεςμα μερικά παιδιά να μθν λαμβάνουν όλθ τθν απαιτοφμενθ αγωγι ενϊ 

άλλα, κυρίωσ αυτά που οι γονείσ μποροφςαν να ςυμπλθρϊςουν τθν αγωγι 

αγοράηοντασ αίμα από δότεσ ι/και φάρμακα, ακολουκοφςαν πλθρζςτερθ 

κεραπευτικι αγωγι. Υπιρχε δθλαδι ανιςότθτα και ανεπάρκεια. Υπιρχε 

αυξανόμενθ νοςθρότθτα και κνθςιμότθτα που ςυνοδευόταν από κοινωνικι και 

οικονομικι πίεςθ ςτισ αρχζσ παροχισ υπθρεςιϊν υγείασ. (Αγκαςτινιϊτθσ & 

Ελευκερίου 2011). 

     Στισ Μεςογειακζσ χϊρεσ λοιπόν το κζμα Καλαςςαιμία τράβθξε τθν προςοχι του 

ιατρικοφ κόςμου και κυρίωσ των παιδιάτρων που ιταν επιφορτιςμζνοι με τθν 

περίκαλψθ των παιδιϊν και ζβλεπαν τθν τραγικι κατάςταςθ των παςχόντων που 

ςτθν πλειονότθτα πζκαιναν τον αργό κάνατο τθσ καρδιακισ ανεπάρκειασ, αλλά και 
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των οικογενειϊν που αγωνίηονταν να βρουν τα μζςα για τθν επιβίωςθ των παιδιϊν 

τουσ. (Αγκαςτινιϊτθσ & Ελευκερίου 2011). 

     Οι οικογζνειεσ αντιμετϊπιηαν επί πλζον και τον κοινωνικό ςτιγματιςμό, τθν 

άγνοια τόςο τθσ κοινωνίασ όςο και πολλϊν γιατρϊν. Το χειρότερο ιταν θ άγνοια 

που αφοροφςε τθ μετάδοςθ τθσ νόςου, ζλλειψθ πλθροφόρθςθσ ι και κακοδιγθςθ 

που είχε ςαν αποτζλεςμα τθ γζννθςθ και άλλων παςχόντων ςτθν ίδια οικογζνεια 

και ςε ανυποψίαςτα νεαρά ηευγάρια. (Αγκαςτινιϊτθσ & Ελευκερίου 2011). 

     Στθν Κφπρο είχε υπολογιςτεί ότι χωρίσ μείωςθ των γεννιςεων παςχόντων θ 

επίπτωςθ τθσ νόςου από ζνασ ςτουσ χίλιουσ κατοίκουσ μποροφςε, ςε μερικζσ 

δεκαετίεσ να φκάςει τον ζνα ςτουσ 138, αν, φυςικά, όλοι ζπαιρναν αγωγι που κα 

επζτρεπε τθν επιβίωςθ. Με τζτοια αφξθςθ θ κοινότθτα δεν κα μποροφςε να 

ςυντθριςει τουσ πάςχοντεσ οφτε ςε αίμα οφτε ςε φάρμακα. Το ολικό κόςτοσ του 

προλθπτικοφ προγράμματοσ ιταν ςαφϊσ χαμθλότερο από το κόςτοσ τθσ 

κεραπευτικισ αγωγισ. Ο ιατρικόσ κόςμοσ από το 1950 μζχρι και το 1970, 

προχϊρθςε τόςο ςτθν επιδθμιολογικι μελζτθ τθσ νόςου όςο και ςε ςκζψεισ για 

πρόλθψθ γεννιςεων. (Αγκαςτινιϊτθσ & Ελευκερίου 2011). 

     Στθν Ελλάδα θ Μεςογειακι Αναιμία (ΜΑ) αναγνωρίςτθκε ςαν ςοβαρό πρόβλθμα 

δθμόςιασ υγείασ μετά το 1960 και τθν ολοκλιρωςθ εκτεταμζνων επιδθμιολογικϊν 

μελετϊν. Θ ελλθνικι ιατρικι δραςτθριοποιικθκε ενεργά και ςυνζβαλε ςθμαντικά 

ςτθ μελζτθ και αντιμετϊπιςθ τθσ νόςου και ςτθν προοδευτικι τουσ εξζλιξθ.                                                                                               

Θ αναδρομι αυτι ςτο παρελκόν γίνεται γιατί θ εικόνα του 1960 ςτισ Μεςογειακζσ 

χϊρεσ, είναι θ ςθμερινι εικόνα ςτθν Αςία και Αφρικι όπου γεννιοφνται τα 

περιςςότερα παιδιά με αιμοςφαιρινοπάκειεσ. (Αγκαςτινιϊτθσ & Ελευκερίου, 2011). 

     Λδιαίτερθ ςθμαςία ςτισ κλθρονομικζσ αναιμίεσ, ζχει δϊςει θ ΡΟΥ γιατί κεϊρθςε 

τα προγράμματα ελζγχου των Μεςογειακϊν χωρϊν ςαν μοντζλο για τον ζλεγχο και 

άλλων κλθρονομικϊν πακιςεων. (Αγκαςτινιϊτθσ & Ελευκερίου 2011). 

     Ριο πρόςφατα θ ΔΟΚ δθμιοφργθςε νζο αρχείο γιατί είναι ο μόνοσ διεκνισ 

οργανιςμόσ με ςυχνζσ επιςκζψεισ ςε επθρεαηόμενεσ χϊρεσ με τθ δυνατότθτα να 

ςυλλζγει ςτοιχεία που αφοροφν όχι μόνο επιπολαςμό αλλά και άλλα τοπικά 

ςτοιχεία, όπωσ είναι οι εκνικζσ μειονότθτεσ και κοινωνικό-οικονομικά δεδομζνα .Ο 

παρακάτω πίνακασ δείχνει ότι θ πλειονότθτα των γεννιςεων αφορά ςτθν Αςία και 

ςτθ Άπω Ανατολι. Οι χϊρεσ ςτισ περιοχζσ αυτζσ ευρίςκονται ςε διάφορα επίπεδα 

κοινωνικό-οικονομικισ ανάπτυξθσ, αλλά οι περιςςότερεσ ςε χαμθλά επίπεδα με 

άλλεσ προτεραιότθτεσ ςτον τομζα τθσ δθμόςιασ υγείασ. (Αγκαςτινιϊτθσ & 

Ελευκερίου 2011). 

     Γενικά, και ςφμφωνα με τον πίνακα 2.1. θ αντιμετϊπιςθ των 

αιμοςφαιρινοπακειϊν ςτισ χϊρεσ όπου γεννοφνται οι περιςςότεροι πάςχοντεσ, 
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είναι ςτο επίπεδο που βρίςκονταν θ Ελλάδα, θ Κφπροσ και Λταλία τθ περίοδο 1960-

1980. (Αγκαςτινιϊτθσ & Ελευκερίου 2011). 

     Αυξθμζνθ ςυχνότθτα τθσ νόςου ςυναντάται ςτθ Νοτιοανατολικι Αςία, τθ 

Σαουδικι Αραβία , τισ Μεςογειακζσ χϊρεσ (κυρίωσ Σαρδθνία και Κφπρο) και ςτουσ 

Νζγρουσ. Στον ελλθνικό πλθκυςμό αναφζρεται ςυχνότθτα 0,4-1,2 % ςε οριςμζνεσ 

περιοχζσ (Άρτα). Ο εμβρυικόσ φδρωπασ απαντά ςυχνά ςτισ χϊρεσ τθσ Αςίασ, 

αντίκετα ςτουσ Μεςογειακοφσ λαοφσ απαντά ςποραδικά όπωσ και θ 

αιμοςφαιρινοπάκεια H, ενϊ δεν ζχει περιγραφεί ςτουσ Νζγρουσ.(Λωαννίδου & 

Ραπαγιαννάκθ 2002).   

     Θ β-μεςογειακι αναιμία είναι ςυχνι ςτουσ Μεςογειακοφσ λαοφσ των Βαλκανίων, 

τθσ Μζςθσ και Άπω Ανατολισ. Θ ςυχνότθτα τθσ Β-μεςογειακισ αναιμίασ είναι 

αυξθμζνθ ςε περιοχζσ τθσ χϊρασ μασ με αυξθμζνθ επίπτωςθ ελονοςίασ κατά το 

παρελκόν. Το εφρθμα αυτό ενιςχφει ςθμαντικά τθν υπόκεςθ ςυςχζτιςθσ τθσ 

ελονοςίασ με τθ καλαςςαιμικι μετάλλαξθ. Θ ςυχνότθτα τθσ δβ-μεςογειακισ 

αναιμίασ ςτον Ελλθνικό πλθκυςμό είναι 0,17- 0,60 %.(Λωαννίδου & Ραπαγιαννάκθ 

2002).                                   

     Επιδθμιολογικζσ μελζτεσ ζδειξαν: 

 Εντόπιςθ τθσ ΜΑ ςε πλθκυςμοφσ τθσ Μεςογείου, τθσ εγγφσ και μζςθσ 

Ανατολισ, τθσ Αςίασ, ιδιαίτερα τθσ νοτιοανατολικισ, και τθσ Αφρικισ.                                                                                                        

 Ρλθκυςμιακζσ διαφορζσ ςτθ ςυχνότθτα και βαρφτθτα τθσ νόςου: όπωσ 

μεγαλφτερθ ςυχνότθτα και βαρφτθτα τθσ κλινικισ εικόνασ τθσ α-ΜΑ ςε 

αςιατικοφσ πλθκυςμοφσ και μικρότερθ ςυχνότθτα με θπιότερθ βαρφτθτα τθσ 

β- μεςογειακισ αναιμίασ ςτθν Αφρικι.                                                                                                                   

 Εκλεκτικι εντόπιςθ τθσ δρεπανοκυτταρικισ ςε πλθκυςμοφσ τθσ Αφρικισ με 

μικρζσ εςτίεσ ςε χϊρεσ τθσ Μεςογείου και τθσ Μζςθσ Ανατολισ, τθσ HbE, 

ςτθν Αςία, και τθσ HbC ςτθ Δυτικι Αφρικι.  

 Απουςία αιμοςφαιρινοπακειϊν ςε λαοφσ τθσ Βόρειασ, Δυτικισ, Κεντρικισ 

και Ανατολικισ Ευρϊπθσ και τθσ Αυςτραλίασ. Ανάλογεσ επιδθμιολογικζσ 

μελζτεσ, επζτρεψαν τθν ακριβι χαρτογράφθςθ τθσ κατανομισ των 

αιμοςφαιρινοπακειϊν και ςτθν Ελλάδα. Διαπιςτϊκθκε μεγάλθ ετερογζνεια 

ςτθ γεωγραφικι κατανομι των φορζων β- μεςογειακισ αναιμίασ με 

περιοχζσ υψθλισ ςυχνότθτασ με ποςοςτά >15και 20% (όπωσ θ όδοσ, θ 

Κφπροσ, θ Καρδίτςα, κ.λπ.),περιοχζσ μζςθσ ςυχνότθτασ 10-15% και 5-10% και 

χαμθλισ <5% όπωσ ςτθ Βόρεια Ελλάδα. 

                                                                                              (Καττάμθσ 2011) 

     Θ δρεπανοκυτταρικι αναιμία εντοπίηεται ςε οριςμζνεσ μόνο περιοχζσ, όπωσ τθσ 

Κωπαΐδασ, τθσ Χαλκιδικισ, τθσ Καρδίτςασ και τθσ Άρτασ. Οι επιδθμιολογικζσ αυτζσ 
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μελζτεσ κατζδειξαν τθ ςοβαρότθτα τθσ ΜΑ ςαν ιατρικό, νοςθλευτικό και κοινωνικό 

πρόβλθμα ςτθ χϊρα μασ. (Καττάμθσ 2011). 

     Χαρακτθριςτικοί είναι οι αρικμοί ποφ προζκυψαν από τον υπολογιςμό των 

αναμενομζνων γεννιςεων αςκενϊν 1965-1975 με βάςθ τισ ετιςιεσ γεννιςεισ και 

τθσ ςυχνότθτασ των φορζων ςτουσ διάφορουσ νομοφσ τθσ χϊρασ.(Εικόνα 2.1). Ο 

ςυνολικόσ αρικμόσ των αναμενομζνων αςκενϊν νεογνϊν υπολογίηεται ςε 

2872,(μζςοσ ετιςιοσ αρικμόσ 287). Σθμειϊνεται ότι ςτθν περίοδο αυτι άρχιςαν να 

εφαρμόηονται προοδευτικά οι ςυχνζσ μεταγγίςεισ όχι όμωσ και το πρόγραμμα 

πρόλθψθσ τθσ ΜΑ. (Καττάμθσ 2011). 

     Στισ θµζρεσ µασ, ζχει εκτιµθκεί ότι υπάρχουν παγκοςμίωσ 100.000 αςκενείσ µε 

οµόηυγθ β-μεςογειακι αναιµία. Σφµφωνα µε τα ςτατιςτικά δεδομζνα που 

υπάρχουν, είναι γνωςτό ότι ςτθν Ελλάδα πάςχουν 3.077 άτοµα από μεςογειακι 

αναιµία, εκ’ των οποίων μεταγγίηονται τα 2786, 45% άνδρεσ και 55% γυναίκεσ .Οι 

πάςχοντεσ παρακολουκοφνται τακτικά ςε όλθ τθ διάρκεια τθσ ηωισ τουσ.  

     Ο Ραγκόςμιοσ Οργανιςµόσ Υγείασ εκτιµά ότι το 7% του παγκόςμιου πλθκυςμοφ 

είναι φορείσ αιμοςφαιρινοπακειϊν και ότι περιςςότερα από 500.000 βρζφθ 

γεννιοφνται ετθςίωσ µε µια ςοβαρι αιμοςφαιρινοπάκεια, τα 300.000 από αυτά µε 

µεςογειακι αναιµία. Το 90% των προςβεβλθμζνων νεογνϊν προζρχονται από τθν 

Αςία, τθν Λνδία και τθ Μζςθ Ανατολι, ενϊ θ πάκθςθ ςυναντάται µε υψθλι 

ςυχνότθτα ςτισ Μεςογειακζσ χϊρεσ. Στθν Άπω Ανατολι επικρατεί θ α-μεςογειακι 

αναιµία. Εξαιτίασ τθσ ςυνεχοφσ µμετακίνθςθσ του πλθκυςμοφ από τθν µία περιοχι 

ςτθν άλλθ, ςιµερα ουςιαςτικά δεν υπάρχει καµία χϊρα χωρίσ µεςογειακι αναιµία. 

Στθν Ταϊλάνδθ 3.000 παιδιά γεννιοφνται κάκε χρόνο με β-καλαςςαιμία. (Καττάμθσ 

2011). 

     Πταν δεν είναι δυνατι θ διάγνωςθ και θ κεραπεία, πολλοί αςκενείσ µε βαριά 

µεςογειακι αναιµία πεκαίνουν πριν τθν θλικία των 5 χρόνων. Πµωσ , µε τισ 

ςφγχρονεσ κεραπείεσ οι επιπλοκζσ τθσ νόςου αντιμετωπίηονται επιτυχϊσ και το 

προςδόκιµο επιβίωςθσ αυξάνεται κατά κόρον. Ππωσ ςυμβαίνει µε όλεσ τισ χρόνιεσ 

ανίατεσ πακιςεισ, ζτςι και ςτθν μεςογειακι αναιµία θ πρόλθψθ είναι αυτι που ζχει 

πρωταρχικι ςθµαςία για τθν αντιμετϊπιςθ τθσ πάκθςθσ. (Καττάμθσ 2011). 
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Κεφάλαιο 3. Κλινικι εικόνα και επιπλοκζσ μεςογειακισ αναιμίασ 

3.1. Κλινικι εικόνα 

     Θ κλινικι εικόνα ενόσ αςκενι με μεςογειακι αναιμία χαρακτθρίηεται από οςτικζσ 

αλλοιϊςεισ και κακυςτζρθςθ τθσ ςωματικισ ανάπτυξθσ, χωρίσ να επθρεάηεται θ 

νοθμοςφνθ. Το πρόςωπο του εμφανίηεται μογγολοειδζσ με προβολι των 

μετωπιαίων και ηυγωματικϊν, εςοχι ςτθν βάςθ τθσ μφτθσ, προβολι τθσ άνω 

γνάκου, λοξι βλεφαρικι ςχιςμι και οδοντικζσ ανωμαλίεσ. Επίςθσ εμφανίηει 

ικτερικι χροιά του δζρματοσ και υπικτερικι χροιά των επιπεφυκότων και γενικά 

ςυμπτϊματα όπωσ ανορεξία, πυρετό, διάρροια και ςυχνζσ λοιμϊξεισ. Οι μυϊκζσ 

μάηεσ και θ εναπόκεςθ λίπουσ υςτεροφν και οι κνιμεσ είναι μακριζσ και λεπτζσ. 

Ραράλλθλα παρατθρείται ςθμαντικι πάχυνςθ τθσ διπλοισ ςτο κρανίο, λζπτυνςθ 

του φλοιοφ των μακρϊν οςτϊν και πορϊδθ αραιωτικι εικόνα ςτα άνω και κάτω 

άκρα, με αποτζλεςμα ςυχνά πακολογικά κατάγματα. (Τουρκαντϊνθ 2007) 

     Ο ςπλινασ και το ιπαρ παρουςιάηουν ςυνεχόμενθ διόγκωςθ και προκαλοφνται 

λειτουργικζσ βλάβεσ, ενϊ παρουςιάηονται προβλιματα ςτο πάγκρεασ και ςτισ 

γονάδεσ. Το μζγεκοσ τθσ καρδιάσ είναι μεγαλφτερο από το κανονικό και 

διαπιςτϊνονται διαφορετικισ ζνταςθσ φυςιματα απότοκα τθσ υπερδυναμικισ 

κυκλοφορίασ, κακϊσ επίςθσ εμφανίηεται μυοκαρδιοπάκεια και καρδιακι 

ανεπάρκεια. (Κωςτοφλια 2012) 

3.2. Επιπλοκζσ μεςογειακισ αναιμίασ 

     Οι επιπλοκζσ τθσ μεςογειακισ αναιμίασ είναι πολλζσ και οφείλονται είτε ςτθν 

ίδια τθν νόςο, είτε ςτθν μεγάλθ ςυγκζντρωςθ ςιδιρου που προκφπτει από τισ 

πολλαπλζσ μεταγγίςεισ. Πργανα όπωσ θ καρδιά, το ιπαρ, οι ενδοκρινείσ αδζνεσ και 

το πάγκρεασ εμφανίηουν πολλαπλζσ διαταραχζσ, ενϊ παράλλθλα ο ςπλινασ 

ςυνεχϊσ διογκϊνεται λόγω τθσ υπερλειτουργίασ του, με αποτζλεςμα να 

δθμιουργείται υπερςπλθνιςμόσ. Επίςθσ οι αςκενείσ με μεςογειακι αναιμία είναι 

επιρρεπείσ ςε λοιμϊξεισ λόγω τθσ αναιμίασ, τθσ ανεπάρκειασ του 

δικτυοενδοκθλιακοφ ςυςτιματοσ  και τθσ λευκοπενίασ. (Καρρά 2009) 

     Μία από τισ ςοβαρότερεσ επιπλοκζσ τθσ μεςογειακισ αναιμίασ είναι θ 

υπερςιδιρωςθ, θ οποία προκφπτει από τθν αυξθμζνθ πρόςλθψθ ςιδιρου λόγω των 

τακτικϊν μεταγγίςεων και τθσ αυξθμζνθσ απορρόφθςθσ ςιδιρου από το πεπτικό 

ςφςτθμα. Θ κυριότερθ αιτία, όμωσ, τθσ υπερςιδιρωςθσ είναι το γεγονόσ ότι ο 

ανκρϊπινοσ οργανιςμόσ δεν διακζτει μθχανιςμό αποβολισ τθσ περίςςειασ ςιδιρου. 

(Ραπαδάκθσ 2010) 

     Θ περίςςεια ςιδιρου είναι τοξικι, κακϊσ προκαλεί τθν καταςτροφι λιπιδικϊν 

μεμβρανϊν, οργανιλίων και DNA, με αποτζλεςμα τον κυτταρικό κάνατο και τον 



29 
 

29 
 

ςχθματιςμό ινϊδουσ ιςτοφ. Υπό φυςιολογικζσ ςυνκικεσ θ βλαβερι επίδραςθ του 

ςιδιρου αποτρζπεται με τθν ςφνδεςθ του με τα απαραίτθτα μόρια, όπωσ θ 

τραςφερρίνθ. Ωςτόςο, αυτι θ λειτουργία ξεπερνιζται εξαιτίασ τθσ μεγάλθσ 

ποςότθτασ ςιδιρου. (Ρεριφάνθσ 2013) 

     Σε περίπτωςθ που θ υπερςιδιρωςθ ςτθν μεςογειακι αναιμία δεν 

αντιμετωπιςτεί, ο αςκενισ πεκαίνει ςτθν δεφτερθ δεκαετία τθσ ηωισ του, ςυνικωσ 

από καρδιολογικζσ επιπλοκζσ. Θ υπερςιδιρωςθ όμωσ επθρεάηει και άλλα όργανα, 

κυρίωσ το ιπαρ και του ενδοκρινείσ αδζνεσ, και προκαλεί πολλζσ δυςλειτουργίεσ ςε 

αυτά. Επίςθσ, θ εναπόκεςθ του ςιδιρου δεν είναι ομοιογενι, δθλαδι ςε κάκε 

όργανο εναποτίκεται διαφορετικι ποςότθτα ςιδιρου. Τισ περιςςότερεσ φορζσ το 

όργανο που ςυγκεντρϊνει τθν μεγαλφτερθ ποςότθτα ςιδιρου είναι το ιπαρ. (Αρχζσ 

αντιμετϊπιςθσ καλαςςαιμίασ) 

3.3.Ενδοκρινολογικζσ επιπλοκζσ 

     Οι ενδοκρινολογικζσ επιπλοκζσ είναι ςυνικεισ ςτθν μεςογειακι αναιμία, με αιτία 

τθν υπερφόρτωςθ του οργανιςμοφ με ςίδθρο και τθν ιςτικι υποξία λόγω τθσ 

αναιμίασ. Είναι δυνατό να προςβλθκεί το ςφνολο του ενδοκρινικοφ ςυςτιματοσ και 

να εμφανιςτοφν παραπάνω από μία ενδοκρινολογικι επιπλοκι ςτον ίδιο αςκενι. Θ 

διευκρίνιςθ αυτϊν των προβλθμάτων είναι αρκετά δφςκολοσ, διότι υπάρχουν 

πολλοί παράγοντεσ που τα επθρεάηουν, όπωσ θ θλικία, θ αποςιδιρωςθ και θ 

ςυνεχόμενθ βελτίωςθ τθσ επιβίωςθσ των αςκενϊν. (Cohen et al. 2010) 

3.3.1. Ανάπτυξθ 

     Θ κακυςτερθμζνθ ανάπτυξθ είναι αρκετά ςυνθκιςμζνο φαινόμενο ςτθν 

μεςογειακι αναιμία. Αρχικά, περίπου μζχρι τθν θλικία των 8-9 ετϊν, είναι 

φυςιολογικι. Ωςτόςο, μετζπειτα αρχίηει ςταδιακά να μειϊνεται. Οι ςθμαντικότερεσ 

αιτίεσ για αυτό το φαινόμενο είναι θ χρόνια αναιμία, θ υπερςιδιρωςθ του 

οργανιςμοφ, ο υπερςπλθνιςμόσ και θ τοξικότθτα που προκφπτει από τθν κεραπεία 

αποςιδιρωςθσ, και πιο ςυγκεκριμζνα από τθν χοριγθςθ δεςφερριοξαμίνθσ. Άλλεσ 

αιτίεσ αποτελοφν ο υποκυρεοειδιςμόσ, ο υπογοναδιςμόσ, διαταραχζσ ςτον άξονα 

τθσ αυξθτικισ ορμόνθσ, ζλλειψθ φυλλικοφ οξζοσ και ψευδαργφρου, θπατοπάκεια, θ 

κακι διατροφι και το ψυχολογικό ςτρεσ. (Γοφλα και ςυν.) 

     Θ παρακολοφκθςθ ενόσ αςκενι με μεςογειακι αναιμία γίνεται με 

ςυγκεκριμζνουσ ελζγχουσ ςτθν πορεία τθσ ανάπτυξθσ τουσ και με επιπρόςκετεσ 

ενδοκρινολογικζσ μελζτεσ. Το πρϊτο βιμα είναι θ ακριβισ μζτρθςθ του φψουσ ςε 

όρκια και κακιςτι κζςθ, λαμβάνοντασ υπόψθ το φψοσ τον γονζων του αςκενι, θ 

μζτρθςθ τθσ οςτικισ θλικίασ, θ αξιολόγθςθ τθσ ζναρξθσ και προόδου τθσ ιβθσ 

ςφμφωνα με τον κακοριςμό ςταδίου Tanner (πίνακασ 5.1.) και θ εκτίμθςθ τθσ 

οςτικισ δυςπλαςίασ που προκφπτει από τθν τοξικότθτα τθσ κεραπείασ με 



30 
 

30 
 

δεςφερριοξαμίνθ. Οι ενδοκρινολογικζσ εξετάςεισ περιλαμβάνουν τον ζλεγχο τθσ 

λειτουργίασ του κυρεοειδι (FT4, TSH) και των παρακυρεοειδϊν αδζνων, τθν 

αξιολόγθςθ τθσ ζκκριςθσ τθσ αυξθτικισ ορμόνθσ (GF), του ψευδαργφρου, του 

αςβεςτίου και τθσ αλκαλικισ φωςφατάςθσ. Επίςθσ γίνεται ανάλυςθ οφρων και 

μελετάται ο μεταβολιςμόσ τθσ γλυκόηθσ. (Φαρμάκθ 2011) 

3.3.2. Διαταραχζσ ςτθν ενιβωςθ και υπογοναδιςμόσ 

     Θ κακυςτερθμζνθ εφθβεία και ο υπογοναδιςμόσ αποτελοφν τα ςυνθκζςτερα 

κλινικά ευριματα των αςκενϊν με μεςογειακι αναιμία λόγω του αυξθμζνου 

φορτίου ςιδιρου ςτον οργανιςμό. Εκδθλϊνονται είτε με κακυςτζρθςθ τθσ 

εφθβείασ, δθλαδι μθ εμφάνιςθ ςθμείων εφθβείασ μζχρι τθν θλικία των 14 ςτα 

αγόρια και τθν θλικία των 13 ςτα κορίτςια, ι ωσ αναςτολι τθσ εφθβείασ, δθλαδι 

ζλλειψθ προόδου των ςταδίων εφθβείασ για διάςτθμα μεγαλφτερο του ενόσ ζτουσ. 

Οφείλονται ςτθν εναπόκεςθ ςιδιρου ςτθν πρόςκια υπόφυςθ και κυρίωσ ςτα 

γοναδοτρόφα κφτταρα και ζτςι προκφπτει θ διαταραχι τθσ παραγωγισ των 

γοναδοτροφίνων και προκαλείται υπογοναδοτροφικόσ υπογοναδιςμόσ. Άλλεσ αιτίεσ 

αποτελοφν θ ζλλειψθ τθσ αυξθτικισ ορμόνθσ και θ δυςλειτουργία του κυρεοειδι 

αδζνα, ενϊ ςθμαντικόσ παράγοντασ παραμζνει το ψυχολογικό ςτρεσ. (Skordis 2006) 

     Ο υπογοναδιςμόσ ςτα αγόρια χαρακτθρίηεται από απουςία ορχικισ ανάπτυξθσ, 

δθλαδι παραμζνουν μικρότεροι από 4ml, ενϊ ςτα κορίτςια χαρακτθρίηεται από τθν 

απουςία ανάπτυξθσ μαςτϊν μζχρι τθν θλικία των 16. Σε περιπτϊςεισ αναςτολισ 

εφθβείασ το μζγεκοσ των όρχεων παραμζνει 6-8ml και το μζγεκοσ των μαςτϊν 

παρουςιάηει ςτάδιο ενδιάμεςθσ ιβθσ. Αξιοςθμείωτο αποτελεί το γεγονόσ ότι θ 

ετιςια ταχφτθτα ανάπτυξθσ είναι είτε περιοριςμζνθ, είτε απουςιάηει πλιρωσ. 

Επιπλζον, ςτισ γυναίκεσ εκδθλϊνεται πρωτοπακισ αμθνόρροια, θ οποία με τθν 

πάροδο του χρόνου εξελίςςεται ςε δευτεροπακι. Στουσ άνδρεσ εμφανίηεται 

αηωοςπερμία, μειωμζνθ limbido και ζκκριςθ τεςτοςτερόνθσ. (Cohen et al. 2010) 

     Θ παρακολοφκθςθ του υπογοναδιςμοφ περιλαμβάνει τον ζλεγχο τθσ λειτουργίασ 

του κυρεοειδι (FT4, TSH), τθν εκτίμθςθ τθσ οςτικισ θλικίασ με ακτινογραφία 

καρποφ και άκρασ χειρόσ, τθν μζτρθςθ των ςτεροειδϊν του φφλλου, τθν απεικόνιςθ 

των ζςω γεννθτικϊν οργάνων με υπερθχογράφθμα πυζλου και τθν εκτίμθςθ τθσ 

ζκκριςθσ και λειτουργίασ τθσ αυξθτικισ ορμόνθσ και τθσ υποκάλαμο-υποφυςιακισ-

γοναδικισ λειτουργίασ με GnRH τεςτ ςτθν ωχρινοτρόπο ορμόνθ (LH) και ςτθν 

κυλακιοτρόπο ορμόνθ (FSH). (Γοφλα και ςυν.)   

3.3.3. Υποκυρεοειδιςμόσ 

     Ο υποκυρεοειδιςμόσ μπορεί να εμφανιςτεί ςε αςκενείσ με βαριά αναιμία ι και 

ςε περιπτϊςεισ υπερςιδιρωςθσ. Δεν είναι ςυχνό φαινόμενο ςτθν μεςογειακι 
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αναιμία, ιδιαιτζρωσ ςε αςκενείσ που θ κεραπεία αποςιδιρωςθσ εφαρμόηεται 

ςωςτά. (Φαρμάκθ 2011) 

     Φυςιολογικά ο κυρεοειδισ αδζνασ δεν ψθλαφάται και δεν ςυνυπάρχουν 

αντικυρεοειδικά αντιςϊματα. Θ ςυμπτωματολογία, ωςτόςο, δεν είναι τυπικι, 

κακϊσ οριςμζνα ςυμπτϊματα όπωσ θ κόπωςθ, θ δυςανεξία ςτο κρφο, θ αφξθςθ του 

βάρουσ, θ δυςκοιλιότθτα, οι μυαλγίεσ και θ αραιοαμθνόρροια πικανότατα να 

εμφανιςτοφν και ςε φυςιολογικά άτομα. Για αυτόν το λόγο θ διάγνωςθ ςτθρίηεται 

ςε ςυςτθματικοφσ εργαςτθριακοφσ ελζγχουσ, ιδιαίτερα ςτθν παιδικι θλικία και ςε 

περίπτωςθ εγκυμοςφνθσ. Επίςθσ χρθςιμοποιείται θ οςτικι θλικία για τθν εκτίμθςθ 

του υποκυρεοειδιςμοφ. Θ πλειοψθφία των αςκενϊν ζχουν πρωτοπακι κυρεοειδικι 

δυςλειτουργία, ενϊ ο δευτεροπακισ υποκυρεοειδιςμόσ εξαιτίασ τθσ βλάβθσ τθσ 

υπόφυςθσ από τθν περίςςεια ςιδιρου είναι ςχετικά ςπάνιοσ. (Cohen et al. 2010) 

     Ο εργαςτθριακόσ ζλεγχοσ βαςίηεται κυρίωσ ςτο δυναμικό TRH τεςτ, όπου γίνεται 

ενδοφλζβια ζγχυςθ 200mg TRH και γίνονται μετριςεισ τθσ TSH ςτα 0’, 30’, 60’ και 

90’. Αυτό το τεςτ είναι αρκετά πιο ευαίςκθτο ςτθν ανίχνευςθ τθσ δυςλειτουργίασ 

του κυρεοειδι όταν οι τιμζσ TSH και FT4 είναι οριακζσ. Σε περιπτϊςεισ 

υποκυρεοειδιςμοφ, μετά το τεςτ, οι τιμζσ τθσ TSH παρουςιάηουν μια αφξθςθ πάνω 

από 20μlU/ml από τισ φυςιολογικζσ τιμζσ. Με το TRH τεςτ είναι δυνατό να 

διαφοροδιαγνωςκεί ο πρωτοπακισ υποκυρεοειδιςμόσ από τον κεντρικό. Σε 

αςκενείσ με καρδιακι ανεπάρκεια απαιτείται περαιτζρω προςοχι, ενϊ ςε αςκενισ 

υπό κεραπεία Τ4 πρζπει να διακόπτεται θ κεραπεία για 30-45 θμζρεσ πριν το τεςτ. 

Συμπλθρωματικόσ ζλεγχοσ αποτελεί το λιπιδαιμικό προφίλ, δθλαδι ολικι 

χολθςτερόλθ, LDL, HDL, τριγλυκερίδια και apoproteins, τα οποία ςε περίπτωςθ 

υποκυρεοειδιςμοφ είναι αυξθμζνα, ςε διπλάςια ςυχνότθτα από τον κανονικό 

πλθκυςμό. (Γοφλα και ςυν.) 

3.3.4. Υποπαρακυρεοειδιςμόσ 

     Ο υποπαρακυρεοειδιςμόσ ςτθν μεςογειακι αναιμία πρόκειται για μια 

ςπανιότατθ επιπλοκι, που ςυχνά ςυνοδεφεται από άλλεσ ενδοκρινολογικζσ ι 

καρδιολογικζσ επιπλοκζσ. Κφρια αιτία είναι θ βαριά αιμοςιδιρωςθ και θ 

ςοβαρότερθ του επιπλοκι είναι θ υποαςβεςτιαιμία. Άλλεσ επιπλοκζσ που 

εμφανίηονται είναι θ υπερφωςφοραιμία, θ υπομαγνθςιαιμία και θ μείωςθ 

δραςτικισ μορφισ τθσ βιταμίνθσ D και τθσ PTH. Κλινικά εμφανίηεται λανκάνουςα 

τετανία, δθλαδι ανεξζλεγκτεσ μυϊκζσ ςυςπάςεισ ςυνοδευόμενεσ από παραιςκιςεισ, 

ςθμεία chvostek, trousseau και, λόγω τθσ υποαςβεςτιαιμίασ, καρδιακι ανεπάρκεια. 

(Cohen et al. 2010) 

      Θ διάγνωςθ του ςτθρίηεται ςε εργαςτθριακά ευριματα και το πρϊτο βιμα είναι 

θ μζτρθςθ τθσ λευκοματίνθσ του οροφ, με τθν οποία είναι ςυνδεμζνο το αςβζςτιο 

και τθν μζτρθςθ φωςφόρου του οροφ, του ιςοηυγίου φωςφόρου, του μαγνθςίου, 
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τθσ DTH και τθσ βιταμίνθσ D. Επίςθσ γίνονται μετριςεισ αςβεςτίου, φωςφόρου και 

μαγνθςίου ςτα οφρα, τθν ίδια ακριβϊσ θμζρα με το δείγμα αίματοσ. Ο 

ακτινολογικόσ ζλεγχοσ παρουςιάηει ςτουσ αςκενείσ αλλοιϊςεισ ςτα οςτά, 

ςυμπεριλαμβανομζνου τθν οςτεοπόρωςθ και δυςμορφίεσ. (Γοφλα και ςυν.) 

3.3.5. Διαταραχζσ μεταβολιςμοφ υδατανκράκων 

     Οι διαταραχζσ μεταβολιςμοφ τθσ γλυκόηθσ αποτελοφν τθν δεφτερθ ςυχνότερθ 

ενδοκρινολογικι επιπλοκι. Οφείλονται κυρίωσ ςτθν καταςτροφι των β-νθςιδιακϊν 

κυττάρων του παγκρζατοσ, λόγω του αυξθμζνου φορτίου ςιδιρου. Άλλεσ αιτίεσ 

αποτελοφν οι χρόνιεσ θπατοπάκειεσ και θ παχυςαρκία, οι οποίεσ είναι παράγοντεσ 

που αυξάνουν τθν αντίςταςθ ςτθν ινςουλίνθ, κακϊσ και γενετικοί παράγοντεσ, 

ιογενείσ λοιμϊξεισ, φάρμακα όπωσ τα κορτικοειδι και θ χοριγθςθ αυξθτικισ 

ορμόνθσ. (Cohen et al. 2010) 

     Θ διάγνωςθ ςτθρίηεται ςτον ςυςτθματικό ετιςιο ζλεγχο από τθν θλικία των 10 

ετϊν με τθν καμπφλθ γλυκόηθσ OGTT (Oral Glucose Tolerance Test), ςτο οποίο, μετά 

από 8ωρθ νθςτεία, χορθγείται ςτον αςκενι 75g γλυκόηθσ και λαμβάνονται δείγματα 

φλεβικοφ αίματοσ ςε χρόνουσ 0’, 30ϋ, 60’, 120’ και 180’, ςτα οποία προςδιορίηονται 

θ γλυκόηθ και τα επίπεδα ινςουλίνθσ και C-πεπτιδίου ςε χρόνουσ 0’ και 120’. Τα 

αποτελζςματα αξιολογοφνται ωσ εξισ: 

 Φυςιολογικι καμπφλθ: ςάκχαρο νθςτείασ ζωσ 99mg/dl και ςάκχαρο 120’ 

ζωσ 139mg/dl. 

 Διαταραγμζνθ γλυκόηθ νθςτείασ: ςάκχαρο νθςτείασ 100-125mg/dl. 

 Διαταραγμζνθ ανοχι γλυκόηθσ: ςάκχαρο 120’ 140-199mg/dl. 

 Σακχαρϊδθσ διαβιτθσ: ςάκχαρο νθςτείασ >126mg/dl και ςάκχαρο >200 ςτα 

120’ ι ςε οποιαδιποτε άλλθ μζτρθςθ. 

                                                                                                        (Φαρμάκθ 2011) 

       Θ παρακολοφκθςθ ενόσ διαβθτικοφ περιλαμβάνει τθν κακθμερινι μζτρθςθ τθσ 

γλυκόηθσ του αίματοσ, τθν αξονικι τομογραφία παγκρζατοσ με λεπτζσ τομζσ και τον 

ζλεγχο για κρομβοφιλία. Επίςθσ γίνεται εκτίμθςθ τθσ φρουκτοηαμίνθσ, κακϊσ ο 

προςδιοριςμόσ τθσ γλυκοηυλιωμζνθσ αιμοςφαιρίνθσ δεν ζχει κζςθ ςε αςκενείσ με 

μεςογειακι αναιμία. Ραράλλθλα γίνεται ζλεγχοσ τθσ νεφρικισ λειτουργίασ, 

βιοχθμικόσ ζλεγχοσ των λιπιδίων του αίματοσ και ζλεγχοσ για αμφιβλθςτροπάκεια. 

(Γοφλα και ςυν.) 

3.3.6. Οςτεοπενία-οςτεοπόρωςθ 

     Θ οςτεοπόρωςθ είναι μια ςκελετικι νόςοσ, θ οποία χαρακτθρίηεται από 

μειωμζνθ οςτικι πυκνότθτα και καταςτροφι τθσ οςτικισ αρχιτεκτονικισ, με 



33 
 

33 
 

αποτζλεςμα να υπάρχει περιοριςμζνθ οςτικι αντοχι και να αυξάνεται ο κίνδυνοσ 

για κατάγματα. (Terpos & Voskaridou) 

     Στθν μεςογειακι αναιμία θ εμφάνιςθ τθσ οςτεοπόρωςθσ επθρεάηεται από 

πολλαπλοφσ παράγοντεσ, οι οποίοι δεν κατανοοφνται πλιρωσ. Σθμαντικότεροσ 

παράγοντασ αποτελεί θ επζκταςθ του μυελοφ των οςτϊν λόγω τθσ μθ αποδοτικισ 

ερυκροποίθςθσ, ςε ςυνδυαςμό με τθν εναπόκεςθ ςιδιρου ςτα οςτά, θ οποία είναι 

τοξικι για τουσ οςτεοβλάςτεσ και αναςτζλλει τθν οςτικι ωρίμανςθ. Επιπλζον 

παράγοντεσ αποτελοφν ο υπογοναδιςμόσ, οι ςυνυπάρχουςεσ ενδοκρινοπάκειεσ, 

όπωσ ζλλειψθ βιταμίνθσ C και D, υποαςβεςτιαιμία, ζλλειψθ αυξθτικισ ορμόνθσ και 

ςακχαρϊδθσ διαβιτθσ, ενϊ θ κεραπεία αποςιδιρωςθσ με δεςφερριοξαμίνθ 

ςχετίηεται με τθν ανεπαρκι ανάπτυξθ. Επίςθσ, γενετικοί παράγοντεσ, όπωσ ο 

πολυμορφιςμόσ του γονιδίου VDR και του γονιδίου COL 1, φαίνεται να επθρεάηουν 

τθν χαμθλι οςτικι μάηα. (Terpos & Voskaridou) 

     Θ διάγνωςθ γίνεται με τθν μζκοδο DEXA (απορρόφθςθ ακτινϊν διπλισ 

ενζργειασ), αν και επιπλζον αμφιςβθτείται διότι εκτιμά μονάχα τθν οςτικι 

πυκνότθτα και όχι τθν αρχιτεκτονικι, ςυνεπϊσ ςτουσ αςκενείσ με μεςογειακι 

αναιμία και χαμθλό ανάςτθμα, υπερεκτιμάται θ διάγνωςθ τθσ οςτεοπόρωςθσ. Για 

αυτόν το λόγο υποςτθρίηεται πλζον θ υπολογιςτικι αξονικι τομογραφία (QCT), 

ςτθν οποία γίνεται εκτίμθςθ τθσ πυκνότθτασ και τθσ μορφολογίασ των οςτϊν με 

ξεχωριςτζσ μετριςεισ για τθν φλοιϊδθ και τθν ςπογγϊδθ μοίρα των ςπονδφλων. Οι 

εργαςτθριακοί ζλεγχοι περιλαμβάνουν μετριςεισ των δεικτϊν οςτικισ παραγωγισ 

(οςτεοκαλςίνθ, οςτικό κλάςμα αλκαλικισ φωςφατάςθσ) και οςτικισ αποδόμθςθσ 

ςτον ορό και ςε 24ωρθ ςυλλογι οφρων. (Cohen et al. 2010) 

3.3.7. Γονιμότθτα και κφθςθ 

     Θ πρόοδοσ που ζχει ςθμειωκεί ςτθν πρωτοβάκμια φροντίδα τθσ μείηονοσ β- 

καλαςςαιμίασ με τθ βελτιςτοποίθςθ των μεταγγίςεων αίματοσ και τθσ κεραπείασ 

αποςιδιρωςθσ ζχει αυξιςει ςθμαντικά τθν επιβίωςθ των παςχόντων μζχρι τθν 

ενιλικο ηωι. Ταυτόχρονα, και θ ποιότθτα ηωισ των παςχόντων ζχει βελτιωκεί 

ςθμαντικά και θ προςδοκία δθμιουργίασ οικογζνειασ είναι μια ςθμαντικι πθγι 

ζμπνευςθσ για πολλοφσ. (Cohen et al. 2010) 

     Αρκετοί πάςχοντεσ, που ζχουν υποβλθκεί ςε καλι αποςιδιρωςθ και μεταγγίςεισ 

και με φυςιολογικι ζναρξθ τθσ εφθβείασ, μποροφν να τεκνοποιιςουν αυτόματα. Θ 

πλειονότθτα των παςχόντων όμωσ, πάςχει από ςτειρότθτα λόγω του 

υπογοναδοτροφικοφ υπογοναδιςμοφ από τθν ςυνακόλουκθ των μεταγγίςεων 

αιμοςιδιρωςθ και χρειάηεται να καταφφγουν ςε Τεχνικζσ Υποβοθκοφμενθσ 

Αναπαραγωγισ. (Cohen et al. 2010)   



34 
 

34 
 

     Θ προγραμματιςμζνθ εγκυμοςφνθ είναι απαραίτθτθ και ςτθν φυςιολογικι 

ςφλλθψθ και ςτθν περίπτωςθ υποβοθκοφμενθσ αναπαραγωγισ, κακϊσ οι κυιςεισ 

καλαςςαιμικϊν γυναικϊν ενζχουν υψθλό κίνδυνο για τθ μθτζρα και το μωρό. 

Ωςτόςο, αυτοί οι κίνδυνοι είναι δυνατόν να ελαχιςτοποιθκοφν με ςυμβουλευτικι 

προ τθσ εγκυμοςφνθσ από αιματολόγο, ειδικό αναπαραγωγισ, καρδιολόγο και 

μαιευτιρα, ςε ςυνεργαςία με τον ειδικό νοςθλευτι. (Cohen et al. 2010)  

     Τα ίδια ιςχφουν και για αςκενείσ με ενδιάμεςθ καλαςςαιμία, με μικρζσ διαφορζσ 

.Οι πάςχοντεσ μεγαλφτερθσ θλικίασ με μείηονα καλαςςαιμία ςυνικωσ ζχουν 

υπογοναδοτροφικό υπογοναδιςμό και είναι μάλλον απίκανο να ςυλλάβουν 

φυςιολογικά, ενϊ οι αςκενείσ με ενδιάμεςθ καλαςςαιμία είναι πικανϊσ γόνιμοι, με 

ακζραιο υποφυςιακό-γοναδικό άξονα. Θ αντιμετϊπιςθ κατά τθ διάρκεια 

εγκυμοςφνθσ διαφζρει ςε πάςχοντεσ με ενδιάμεςθ καλαςςαιμία που διατρζχουν 

αυξθμζνο κίνδυνο κρόμβωςθσ και χρειάηονται μεταγγίςεισ κατά τθ διάρκεια τθσ 

εγκυμοςφνθσ, ενϊ οι πάςχοντεσ με μείηονα καλαςςαιμία , εκτόσ από τισ επιπλοκζσ 

που ςχετίηονται με τθν υπερςιδιρωςθ, αντιμετωπίηουν επίςθσ τον κίνδυνο 

κρομβοεμβολισ, ιδίωσ όςοι ζχουν υποβλθκεί ςε ςπλθνεκτομι και ζχουν 

αντιςϊματα. (Cohen et al. 2010).     

     Το 80-90% των παςχόντων ζχουν υπογοναδιςμό, αλλά θ λειτουργία των γονάδων 

παραμζνει ςυνικωσ ακζραιθ. Επομζνωσ, οι πάςχοντεσ ζχουν δυνατότθτα 

τεκνοποιίασ. Θ ωοκυλακιορθξία ςτισ γυναίκεσ και θ ςπερματογζνεςθ ςτουσ άνδρεσ 

μπορεί να προκλθκεί μζςω εξωγενοφσ γοναδοτροφίνθσ <<παρακάμπτοντασ>> τον 

άξονα υποκαλάμου- υπόφυςθσ. Πμωσ, άλλεσ ενδοκρινολογικζσ διαταραχζσ, όπωσ ο 

διαβιτθσ και ο υποκυρεοειδιςμόσ, μπορεί επίςθσ να επθρεάςουν τθν ζκβαςθ τθσ 

κεραπείασ γονιμότθτασ και πρζπει να αντιμετωπίηονται με τα κακιερωμζνα μζτρα 

φροντίδασ. Επιτυχείσ φυςιολογικζσ εγκυμοςφνεσ, κακϊσ και εγκυμοςφνεσ μζςω 

πρόκλθςθσ γαμετογζνεςθσ, ζχουν τεκμθριωκεί ςε γυναίκεσ και ςε άνδρεσ 

καλαςςαιμικοφσ. 

     Θ υπογονιμότθτα απαιτεί ςχολαςτικζσ προςπάκειεσ, ςυμπεριλαμβανομζνθσ τθσ 

ςυμβουλευτικισ του ηευγαριοφ πριν από τθν εγκυμοςφνθ. Θ εκτίμθςθ τθσ 

γονιμότθτασ παςχόντων με καλαςςαιμία πρζπει επίςθσ να περιλαμβάνει εξζταςθ 

του ςυντρόφου ςφμφωνα με κακιερωμζνα κριτιρια. (Cohen et al. 2010).  

     Θ πρόκλθςθ ωοκυλακιορρθξίασ με περιοδικι ζγχυςθ GnRH είναι εφικτι μόνο ςε 

πρϊιμο ςτάδιο υποκαλαμικισ-υποφυςιακισ βλάβθσ, όταν οι γοναδοτροφίνεσ 

εκκρίνονται περιοδικά. Στθν πλειονότθτα των αςκενϊν με ΘΘ θ ζκκριςθ 

γοναδοτροφίνων δεν είναι περιοδικι και οι γονάδεσ λειτουργοφν. Επομζνωσ, θ 

κεραπεία με HMG/HCG μπορεί να είναι ωφζλιμθ, με ποςοςτό επιτυχίασ 80%. Οι 

αςκενείσ με βλάβθ του ενδομθτρίου ανταποκρίνονται καλφτερα ςε προγράμματα 

IVF. (Cohen et al. 2010). 
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     Θ πρόκλθςθ ωοκυλακιορρθξίασ πρζπει να πραγματοποιείται αποκλειςτικά από 

ειδικι ομάδα αναπαραγωγισ, ςφμφωνα με τισ οδθγίεσ τθσ Αρχισ Ανκρϊπινθσ 

Γονιμότθτασ και Εμβρυολογίασ .Οι πάςχοντεσ πρζπει να ενθμερϊνονται για τον 

κίνδυνο ςυνδρόμου υπερδιζγερςθσ των ωοκθκϊν, πολλαπλισ κυοφορίασ. Ζκτοπθσ 

εγκυμοςφνθσ και αποβολισ. Ο κίνδυνοσ υπερδιζγερςθσ των ωοκθκϊν και 

πολλαπλισ κυοφορίασ μπορεί να ελαχιςτοποιθκεί μζςω ςτενισ παρακολοφκθςθσ 

του επαγόμενου κφκλου με διακολπικό υπερθχογράφθμα. Γα τισ διαδικαςίεσ αυτζσ, 

είναι απαραίτθτθ θ ςυγκατάκεςθ των δυο ςυντρόφων και του εμπλεκόμενου 

ιατρικοφ προςωπικοφ και θ προςεκτικι καταγραφι τθσ πορείασ κακ όλθ τθ 

διάρκεια τθσ. (Cohen et al. 2010). 

     Θ επαγωγι ςπερματογζνεςθσ ςε άρρενεσ πάςχοντεσ με καλαςςαιμία είναι πιο 

δφςκολθ από τθν επαγωγι ωορρθξίασ ςτισ γυναίκεσ πάςχοντεσ, με ποςοςτό 

επιτυχίασ 10-15 % ςε πάςχοντεσ με μζτρια ζωσ ςοβαρι ςιδιρωςθ. Θ διαδικαςία 

πρζπει να πραγματοποιείται ςφμφωνα με τισ οδθγίεσ τθσ HFEA, δίνοντασ ζμφαςθ 

ςτθ ςυγκατάκεςθ και τθ ςυμβουλευτικι του αςκενοφσ. Ωςτόςο, θ πρόςφατθ 

ειςαγωγι τεχνικϊν μικρογονιμοποίθςθσ όπωσ θ ενδοκυτταροπλαςματικι ζγχυςθ 

ςπερματοηωαρίου ζχει βελτιϊςει τα ποςοςτά ςφλλθψθσ, ακόμα και ςε αςκενείσ με 

ολιγοςπερμία ι αςκενοςπερμία. Συνεπϊσ, το ςπζρμα κα πρζπει να 

κρυοςυντειρείται για όλουσ εκτόσ αν είναι αηωοςπερμικό, για να ςυντθρείται 

καλφτερα θ γονιμότθτα και κατ’ επζκταςθ και θ πικανότθτα ςφλλθψθσ. Ωςτόςο, θ 

πρόςφατθ βιβλιογραφία ςχετικά με τθ βλάβθ του DNA του ςπζρματοσ ςε άρρενεσ 

καλαςςαιμικοφσ αυξάνει τθν ανθςυχία για κινδφνουσ μετάλλαξθσ ςε αυτά τα 

άτομα, ιδιαιτζρωσ μετά από τθν ICSI, όπου χάνεται ο φυςιολογικόσ φραγμόσ κατά 

τθσ επιλογισ γαμετϊν κατά τθ γονιμοποίθςθ. (Cohen et al. 2010). 

     Ρριν ξεκινιςουν οι προςπάκειεσ τεκνοποίθςθσ είναι ςθμαντικό οι πάςχοντεσ και 

οι ςφντροφοι τουσ να ζχουν ςυμβουλευτικζσ ςυνεδρίεσ, οι οποίεσ ζχουν τριπλό 

ςκοπό α)Για να αξιολογθκοφν οι προχποκζςεισ β)για να εξετάςουν οι γιατροί τα 

φάρμακα που χρθςιμοποιοφνται και γ) για να ςυηθτιςουν γιατρόσ, αςκενισ και 

ςφντροφοσ  τουσ κινδφνουσ που ςυνδζονται με τθν αγόμενθ γονιμότθτα και κφθςθ. 

(Cohen et al. 2010). 

     Κάκε αςκενισ κα πρζπει να αξιολογείται ςχετικά με τθν καταλλθλότθτα για 

κφθςθ με άξονα το καλφτερο δυνατό αποτζλεςμα για τθ μθτζρα και το ζμβρυο. 

Υπάρχουν τουλάχιςτον 3 ςθμαντικοί παράγοντεσ που κα πρζπει να λθφκοφν 

ςοβαρά υπόψθ πριν ενκαρρυνκοφν γυναίκεσ με μείηονα καλαςςαιμία για κφθςθ : θ 

καρδιακι επιβάρυνςθ, θ θπατικι δυςλειτουργία και θ κάκετθ μετάδοςθ ιϊν. 

(Cohen et al. 2010). 

     1. Ο πιο ςθμαντικόσ παράγοντασ είναι θ καρδιακι λειτουργία γιατί οι καρδιακζσ 

επιπλοκζσ παραμζνουν θ βαςικι αιτία κανάτου ςε μεταγγιςοεξαρτϊμενουσ 

αςκενείσ. Το καρδιακό φορτίο αυξάνεται κατά τθν κφθςθ κατά ποςοςτό 
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τουλάχιςτον 25- 30 % λόγω του αυξθμζνου καρδιακοφ παλμοφ και του όγκου 

καρδιακοφ παλμοφ. Αυτό μαηί με το φορτίο ςιδιρου αποτελοφν ζνα πραγματικό 

κίνδυνο για πρϊιμο κάνατο από καρδιακι ανεπάρκεια. Συνεπϊσ, είναι ςυνετό όλοι 

οι πάςχοντεσ με μείηονα καλαςςαιμία να υποβάλλονται ςε καρδιακι αξιολόγθςθ με 

ECHO, με ΘΚΓ, ςε κατάςταςθ άςκθςθσ και με 24ωρθ καταγραφι καρδιακοφ ρυκμοφ 

για να ελεγχκεί αν υπάρχουν αρρυκμίεσ. Εάν αποδειχτεί δυςλειτουργία LV ςε 

πάςχοντεσ υπό καταςτάςεισ ςτρεσ ι επί υπάρξεων ςθμαντικϊν αρρυκμιϊν, τότε κα 

πρζπει να ςυνίςταται ιδιαίτερα ςτισ γυναίκεσ να μθν προγραμματίηουν εγκυμοςφνθ. 

Οι περιςςότερεσ από τισ μθ επεμβατικζσ καρδιακζσ εξετάςεισ είναι ςχετικά μθ 

ευαίςκθτεσ ςτον εντοπιςμό του πρόωρου καρδιακοφ φορτίου. (Cohen et al. 2010). 

     2. Θ θπατικι λειτουργία κα πρζπει να αξιολογείται από τισ βιοχθμικζσ εξετάςεισ 

και θ κατάςταςθ υπερφόρτωςθσ ςιδιρου μζςω θπατικισ βιοψίασ και MRI.Θπατικι 

βιοψία μπορεί να προςφζρει επίςθσ πλθροφορίεσ για τθν ίνωςθ και τθν κίρρωςθ. 

     3.Πλοι οι πάςχοντεσ κα πρζπει να ελζγχονται για HIV, θπατίτιδα Β, θπατίτιδα 

C,και ερυκρά. Δε κα πρζπει να χακεί θ ευκαιρία για να εξαςφαλιςτεί θ ανοςία ςε 

ερυκρά πριν από τθν κφθςθ. Αν θ αςκενισ είναι κετικι ςε HIV και επικυμεί να 

δθμιουργιςει οικογζνεια κα πρζπει να τθσ γίνουν ειδικζσ ςυςτάςεισ, μεταξφ των 

οποίων είναι θ χριςθ κατάλλθλων αντι-ιικϊν παραγόντων, θ καιςαρικι τομι και θ 

αποφυγι κθλαςμοφ, με ςκοπό να μειωκεί ο κίνδυνοσ κάκετθσ μετάδοςθσ ςε <5 % . 

Πςων αφορά τισ αςκενείσ που είναι κετικζσ ςε θπατίτιδα C, κα πρζπει να χορθγθκεί 

αγωγι αντι- ιικϊν παραγόντων για να επιτευχκεί αρνθτικό φορτίο RNA θπατίτιδασ 

C.  

     4. Ρριν ξεκινιςει θ εγκυμοςφνθ, είναι επίςθσ ςθμαντικό να εξαςφαλιςτεί θ 

κατάςταςθ των οςτϊν με ακτινογραφίεσ τθσ ςπονδυλικισ ςτιλθσ και μζτρθςθ DEXA 

ςτο ιςχίο και τθ ςπονδυλικι ςτιλθ. Οι αςκενείσ κα πρζπει να ελζγχονται για 

διαβιτθ, για τθ λειτουργία του κυρεοειδοφσ και για αποκτθκζντα αντιςϊματα 

ερυκρϊν κυττάρων. Και οι δυο ςφντροφοι κα πρζπει να ελεγχκοφν για 

αιμοςφαιρινοπάκεια. (Cohen et al. 2010). 

     Είναι μια καλι ευκαιρία για αναςκόπθςθ των φαρμάκων και να δοκοφν 

ςυμβουλζσ ςε πάςχοντεσ ςχετικά με τθ διατροφι το κάπνιςμα και τθ χριςθ 

οινοπνεφματοσ και τθν ζναρξθ ςυμπλθρωμάτων φυλλικοφ οξζοσ, αςβεςτίου, και 

βιταμίνθσ D.Στουσ πάςχοντεσ που λαμβάνουν χθλικοφσ παράγοντεσ δια του 

ςτόματοσ ςυνίςταται θ αλλαγι κεραπείασ ςε δεςφερριοξαμίνθ πριν τθν επαγωγι 

ωορρθξίασ/ ςπερματογζνεςθσ. Θ κεραπεία ορμονικισ υποκατάςταςθσ πρζπει να 

διακοπεί τουλάχιςτον 4-6 βδομάδεσ πριν από τθν επαγωγι γαμετογζνεςθσ. Τα 

διφωςφονικά αντενδείκνυνται κατά τθ διάρκεια τθσ κφθςθσ και του κθλαςμοφ, 

κακϊσ και οι δυο είναι καταςτάςεισ ςοβαρισ αρνθτικισ ιςορροπίασ αςβεςτίου. 

Συνεπϊσ πρζπει να εξαςφαλιςτεί θ κατάλλθλθ πρόςλθψθ αςβεςτίου και βιταμίνθσ 

D πριν και κατά όλθ τθ διάρκεια τθσ κυιςεωσ. Ανάμεςα ςτα υπόλοιπα φάρμακα που 
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κα πρζπει να διακοποφν τουλάχιςτον ζξι μινεσ πριν ξεκινιςει θ αγωγι γονιμότθτασ 

είναι θ ιντερφερόνθ, θ ριμπαβιρίνθ και θ υδροξυουρία. Οι πάςχοντεσ με 

υποκυρεοειδιςμό που λαμβάνουν κεραπεία υποκατάςταςθσ με κυρεοειδικζσ 

ορμόνεσ κα πρζπει να λαμβάνουν αυξθμζνεσ δόςεισ για να εξαςφαλιςτεί ότι είναι 

ευκυρειειδικοί. (Cohen et al. 2010). 

     Πλοι οι πάςχοντεσ κα πρζπει να ενθμερωκοφν ότι θ κφθςθ μόνθ τθσ δεν 

μεταβάλλει τθν εξζλιξθ τθσ νόςου τθσ καλαςςαιμίασ. Εάν θ εγκυμοςφνθ ελζγχεται 

ςε ζνα χϊρο με πολλζσ ειδικότθτεσ, το αποτζλεςμα για το βρζφοσ είναι ςυνικωσ 

ευνοϊκό με μία ελαφριά αφξθςθ ςτθν εμφάνιςθ υπολειπόμενθσ ανάπτυξθσ. (Cohen 

et al. 2010). 

     Ζχει αποδειχτεί ότι οι κίνδυνοι επιπλοκϊν που ςυνδζονται με τθ κφθςθ όπωσ 

αιμορραγία και προεκλαμψία είναι παρόμοιοι ςε περιπτϊςεισ καλαςςαιμίασ με 

αυτοφσ για το γενικό πλθκυςμό. (Cohen et al. 2010).  

     Αφοφ επιβεβαιωκεί θ κφθςθ, θ αςκενισ κα πρζπει να ελζγχεται από μια ομάδα 

πολλαπλϊν ειδικοτιτων που αποτελείται από γυναικολόγο, μαία, πακολόγο, 

αιματολόγο και αναιςκθςιολόγο. Θ αςκενισ κα πρζπει να γνωρίηει ότι παρόλο που 

θ κφθςθ είναι υψθλοφ κινδφνου, το αποτζλεςμα είναι ςυνικωσ ευνοϊκό. Ο βαςικόσ 

κίνδυνοσ για τθ μθτζρα είναι οι καρδιακζσ επιπλοκζσ, οι οποίεσ μποροφν να 

ελαχιςτοποιθκοφν εξαςφαλίηοντασ βζλτιςτθ καρδιακι λειτουργία πριν τθ κφθςθ.  

Ρολφ ςθμαντικι είναι θ αξιολόγθςθ κάκε τρίμθνο τθσ καρδιακισ λειτουργίασ, τθσ 

θπατικισ λειτουργίασ και του κυρεοειδι. Πλοι οι αςκενείσ κα πρζπει να ελεγχτοφν 

για διαβιτθ κφθςθσ. (Cohen et al. 2010). 

     Σε περιπτϊςεισ ενδιάμεςθσ καλαςςαιμίασ, απαιτείται θ κρομβοπροφφλαξθ με 

θπαρίνθ χαμθλοφ μοριακοφ βάρουσ από το δεφτερο τρίμθνο τθσ κφθςθσ. 

Απαιτιςεισ ςε φυλλικό οξφ κατά τθν κφθςθ είναι ςυνικωσ αυξθμζνεσ και μπορεί να 

ςυνδζονται ςε πάςχοντεσ με καλαςςαιμία λόγω τθσ υπερδραςτθριότθτασ ςτα οςτά. 

Εάν θ καρδιακι λειτουργία επιδεινωκεί κατά τθ διάρκεια τθσ θμζρασ τθσ κφθςθσ, 

μπορεί να χρθςιμοποιθκεί με προςοχι DFO, κακϊσ θ τερατογζνεςθ που 

προκαλείται από  DFO είναι μθ καταλθκτικζσ. (Cohen et al. 2010). 

     Πςων αφορά τον τοκετό, εάν θ κφθςθ δεν ζχει επιπλοκζσ αναμζνεται 

φυςιολογικόσ τοκετόσ. Πμωσ ςφμφωνα με τθ διεκνι βιβλιογραφία, το 80% των 

γυναικϊν με καλαςςαιμία κα χρειαςτεί καιςαρικι τομι λόγω τθσ υψθλότερθσ 

ςυχνότθτασ δυςαναλογίασ ανάμεςα ςτθν κεφαλι και τθν πφελο, θ οποία οφείλεται 

κυρίωσ ςτο βραχφ μζγεκοσ και τθ ςκελετικι παραμόρφωςθ ςε αυτι τθν ομάδα 

παςχόντων ςε ςυνδυαςμό με τθν κανονικι εμβρυικι ανάπτυξθ. (Cohen et al. 2010). 

     Θ οςτεοπόρωςθ και θ ςκολίωςθ είναι ςυχνζσ ςτθ μείηονα καλαςςαιμία, παρά τθν 

αγωγι μετάγγιςθσ. Οι πάςχοντεσ με οςτεοπόρωςθ ςυνικωσ ζχουν ςπονδυλικά 
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ςϊματα με μειωμζνο φψοσ και θ τμθματικι κζςθ του κϊνου μπορεί να είναι 

χαμθλότερθ από τθν προβλεπόμενθ. Συνεπϊσ, είναι ςθμαντικό να διορκωκεί θ 

οςτεοπόρωςθ πριν τον τοκετό. (Cohen et al. 2010). 

     Ο κθλαςμόσ κα πρζπει να ενκαρρφνεται ςε όλεσ τισ περιπτϊςεισ εκτόσ από τα 

άτομα που είναι HIV – κετικά ι κετικά ςτθν θπατίτιδα C. (Cohen et al. 2010). 

3.4. Καρδιολογικζσ επιπλοκζσ 

     Οι καρδιολογικζσ επιπλοκζσ αποτελοφν τθν κφρια αιτία κανάτου και μία από τισ 

ςθμαντικότερεσ αιτίεσ νοςθρότθτασ ςε αςκενείσ με μεςογειακι αναιμία. 

Οφείλονται ςτθν αναιμία και ςτθν υπερφόρτωςθ του οργανιςμοφ με ςίδθρο, το 

οποίο ζχει τοξικι δράςθ και προκαλεί βλάβεσ μυοκαρδίου. Ωςτόςο, ακόμθ και μετά 

από ςοβαρι βλάβθ με ςυμπτϊματα καρδιακισ ανεπάρκειασ, θ εντατικι 

αποςιδιρωςθ μπορεί να αποκαταςτιςει τθν καρδιακι λειτουργία. Οι βαςικοί 

παράγοντεσ που προκαλοφν καρδιολογικά προβλιματα είναι θ αυξθμζνθ καρδιακι 

παροχι λόγω τθσ αναιμίασ, θ υπερςιδιρωςθ του οργανιςμοφ, οι διαταραχζσ ςτα 

αγγεία του αςκενι, θ υπερπθκτικότθτα και θ ανοςοανεπάρκεια. (Butler) 

     Το εφροσ των καρδιολογικϊν εκδθλϊςεων είναι μεγάλο και περιλαμβάνει τθν 

καρδιακι ανεπάρκεια υψθλισ παροχισ, τθν μυοκαρδιοπάκεια από υπερςιδιρωςθ, 

τθν πνευμονικι υπζρταςθ, τθν περικαρδίτιδα, τθν μυοκαρδίτιδα, κακϊσ και 

αρρυκμίεσ και βαλβιδικζσ διαταραχζσ. Θ αυξθμζνθ καρδιακι παροχι οφείλεται 

ςτθν χρόνια αναιμία και χαρακτθρίηεται από διάταςθ καρδιακϊν κοιλοτιτων, 

ζκκεντρθ υπερτροφία τθσ αριςτερισ κοιλίασ, αυξθμζνθ ςυςταλτικότθτα και 

διαςτολικι πλιρωςθ ςυμβατι με υπερφόρτωςθ. Εμφανίηεται κυρίωσ ςε 

προχωρθμζνα ςτάδια ι με τθν παρουςία ενόσ άλλου παράγοντα, όπωσ λοιμϊξεισ ι 

ςυνυπάρχουςα ενδοκρινολογικά προβλιματα. Θ μυοκαρδιοπάκεια λόγω 

υπερςιδιρωςθσ εκδθλϊνεται αρχικά ωσ διαςτολικι δυςλειτουργία τθσ αριςτερισ 

κοιλίασ, θ οποία εξελίςςεται ςε διατατικι μυοκαρδιοπάκεια, με διάταςθ και 

ζκπτωςθ τθσ ςυςταλτικότθτασ, ι ςε περιοριςτικι  μυοκαρδιοπάκεια, με διαςτολικι 

δυςλειτουργία περιοριςτικοφ τφπου. Θ δυςλειτουργία τθσ αριςτερισ κοιλίασ 

παραμζνει υποκλινικι και εκδθλϊνεται με πνευμονικι ςυμφόρθςθ και ςε 

προχωρθμζνα ςτάδια με πνευμονικι και περιφερικι ςυμφόρθςθ. (Φαρμάκθσ και 

ςυν. 2011) 

     Θ πνευμονικι υπζρταςθ οφείλεται ςε πολλαπλοφσ παράγοντεσ οι οποίοι είναι θ 

υψθλι καρδιακι παροχι, οι αγγειακζσ βλάβεσ, θ υπερπθκτικότθτα και θ 

ταυτόχρονθ παρουςία δυςλειτουργίασ αριςτερισ κοιλίασ με διαταραχζσ ςτουσ 

πνεφμονεσ. Εκδθλϊνεται με εφκολθ κόπωςθ και δφςπνοια, ενϊ ςε προχωρθμζνα 

ςτάδια παρουςιάηεται εικόνα περιφερικισ ςυμφόρθςθσ εξαιτίασ τθσ κάμψθσ τθσ 

δεξιάσ κοιλίασ. Θ περικαρδίτιδα και θ μυοκαρδίτιδα ςχετίηονται με τθν αυξθμζνθ 

επιρρζπεια ςτισ λοιμϊξεισ λόγω τθσ φπαρξθσ ανοςοανεπάρκειασ. Ωςτόςο, θ 
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αποτελεςματικι αντιμετϊπιςθ τθσ υπερςιδιρωςθσ και τθσ αναιμίασ και ο ςωςτόσ 

ζλεγχοσ του αίματοσ που προορίηεται για μετάγγιςθ, φαίνεται να ζχει μειϊςει τθν 

ςυχνότθτα εμφάνιςθσ αυτϊν των επιπλοκϊν. Οι αρρυκμίεσ πρζπει να διερευνϊνται 

ανάλογα με τθν ςυνολικι κατάςταςθ του αςκενι. Αρχικά εμφανίηονται ωσ 

υπερκοιλιακζσ ι κοιλιακζσ αρρυκμίεσ, οι οποίεσ αν δεν αντιμετωπιςκοφν μποροφν 

να πυροδοτιςουν πιο ςοβαρζσ και μόνιμεσ αρρυκμίεσ, κυρίωσ κολπικι μαρμαρυγι. 

Οι βαλβιδικζσ διαταραχζσ οφείλονται ςτον ςυνδυαςμό τθσ διαταραχισ  του 

ελαςτικοφ ιςτοφ με τθν αυξθμζνθ καρδιακι παροχι και εμφανίηονται ωσ 

αςβεςτϊςεισ, ανεπάρκεια μετρίου βακμοφ των κολποκοιλιακϊν βαλβίδων, 

αυξθμζνθ ςυχνότθτα πρόπτωςθσ μιτροειδοφσ και ,ςπάνια, ςτζνωςθ τθσ αορτικισ 

βαλβίδασ. (Φαρμάκθσ και ςυν. 2011) 

      Επειδι οι καρδιολογικζσ επιπλοκζσ είναι αρκετά ςυχνζσ ςτθν μεςογειακι 

αναιμία, οι αςκενείσ πρζπει να κάνουν κάποιεσ τακτικζσ εξετάςεισ, οι οποίεσ 

μποροφν να εντοπίηουν τον κίνδυνο ςε πρόωρο ςτάδιο. Αυτζσ οι εξετάςεισ 

περιλαμβάνουν το θλεκτροκαρδιογράφθμα, το υπερθχογράφθμα και θ μαγνθτικι 

τομογραφία καρδιάσ, ενϊ πρόςκετεσ εξετάςεισ για τθν εκτίμθςθ μεμονωμζνων 

προβλθμάτων αποτελοφν το Holter ECG και το τεςτ κοπϊςεωσ. Οι εξετάςεισ πρζπει 

να πραγματοποιοφνται ςυνικωσ μετά από τθν θλικία των 10, κάκε χρόνο ι και ςε 

πιο ςυχνά τακτικά διαςτιματα εάν υπάρχει υποψία για τθν παρουςία 

καρδιολογικισ νόςου. (Butler) 

     Το θλεκτροκαρδιογράφθμα είναι ςυνικωσ πακολογικό με μθ ειδικζσ μεταβολζσ 

και ςυχνά περιλαμβάνουν τθν επαναπόλωςθ των Τ-κυμάτων και ST τμθμάτων των 

προκάρδιων απαγωγϊν και μερικζσ φορζσ τθν υπεροχι των δεξιϊν κοιλιακϊν 

δυναμικϊν. Επίςθσ μπορεί να εμφανιςτοφν διαταραχζσ τθσ αγωγιμότθτασ. Σε 

περίπτωςθ εμφάνιςθσ νζων ανωμαλιϊν κατά τθν διάρκεια παρακολοφκθςθσ, τότε 

απαιτείται περαιτζρω ζλεγχοσ για τθν εφρεςθ τθσ αιτίασ. Το 

υπερθχοκαρδιογράφθμα αποτελεί μία φκθνι και εφκολθ ςτθν εκτζλεςθ εξζταςθ και 

προςφζρει πολφτιμα ςτοιχεία για τθν κατάςταςθ τθσ καρδιάσ. Θ εξζταςθ 

περιλαμβάνει τθν εκτίμθςθ των δεξιϊν και αριςτερϊν καρδιακϊν διαςτάςεων και 

τον ζλεγχο των δεικτϊν κοιλιακισ λειτουργίασ (ςυςταλτικότθτα αριςτερισ κοιλίασ 

και κλάςμα εξϊκθςθσ). Ρρζπει επίςθσ να λθφκοφν δεδομζνα για τισ ενδοκαρδιακζσ 

πιζςεισ και να γίνονται αναλφςεισ των ενδοκαρδιακϊν ροϊν με Doppler. Θ εξζταςθ 

πρζπει να πραγματοποιείται ςχετικά τθν ίδια εποχι κάκε χρόνο, προκειμζνου να 

αποφεφγεται θ μεταβλθτότθτα των κλινικϊν παραμζτρων. (Cohen et al. 2010) 

     Θ μαγνθτικι τομογραφία καρδιάσ προςφζρει ςθμαντικζσ πλθροφορίεσ ςχετικά 

με τθν μορφολογία και τθν λειτουργία τθσ καρδιάσ, κακϊσ και εκτιμά τθν ποςότθτα 

ςιδιρου. Το Holter ECG αποτελεί τυπικι μζκοδοσ για τθν ανίχνευςθ και διερεφνθςθ 

καρδιακϊν αρρυκμιϊν και πραγματοποιείται με τθν τοποκζτθςθ ενόσ μικροφ 

θλεκτροκαρδιογραφθκοφ μθχανιςμοφ για 24 ϊρεσ. Το τεςτ κοπϊςεωσ 
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πραγματοποιείται με τον αςκενι να τρζχει ςε κυλιόμενο τάπθτα, ενϊ είναι 

ςυνδεμζνοσ με θλεκτροκαρδιογράφο. Το τεςτ αυτό βοθκά ςτθν αναγνϊριςθ 

κινδφνων για ανάπτυξθ αρρυκμίασ και εκτιμά τθν καρδιακι λειτουργία και τθν 

οξυγόνωςθ του αίματοσ. (Butler) 

3.5. Θπατικζσ επιπλοκζσ 

      Το ιπαρ ζχει πρωταρχικό ρόλο ςτθν ομοιόςταςθ του ςιδιρου. Στθν μεςογειακι 

αναιμία μπορεί να υποςτεί βλάβεσ όπωσ ίνωςθ ι κίρρωςθ και αυτό οφείλεται ςτθν 

τοξικότθτα που προκαλείται από τθν περίςςεια ςιδιρου. Επιπλζον, μερικοί 

αςκενείσ μπορεί να εμφανίςουν θπατικζσ επιπλοκζσ λόγω τθσ λοίμωξθσ από 

θπατίτιδα B ι C. (Braunstein & Butler) 

     Θ θπατίτιδα C μπορεί να διακρικεί ςε ζξι κατθγορίεσ, με κακοριςμζνουσ 

γονότυπουσ 1-6 και υποδιαιρζςεισ τουσ. Τα αντιςϊματα που αναπτφςςονται δεν 

προςφζρουν προςταςία, αλλά αποτελοφν ζνδειξθ ενεργοφσ ι προθγθκείςασ 

λοίμωξθσ. Θ καλφτερθ πρόλθψθ είναι ο κατάλλθλοσ και ςυςτθματικόσ ζλεγχοσ του 

μεταγγιηόμενου αίματοσ. (Cohen et al. 2010) 

     Θ οξεία λοίμωξθ είναι ςυνικωσ αςυμπτωματικι και ςε αςκενείσ με μεςογειακι 

αναιμία υπάρχει μεγάλθ πικανότθτα αυτόματθσ κάκαρςθσ του ιοφ, λόγω τθσ 

ζκκεςθσ ςε μικρι θλικία. Θ χρόνια λοίμωξθ αναπτφςςεται ςτθν πλειοψθφία των 

περιπτϊςεων και θ κλινικι του ζκβαςθ επθρεάηεται από παράγοντεσ όπωσ θ θλικία 

τθσ ζναρξθσ τθσ λοίμωξθσ, θ ανοςοεπάρκεια του αςκενι, από τον γονότυπο τθσ 

νόςου και από τυχόν ςυνυπάρχουςα νοςιματα. Ωςτόςο, θ θπατίτιδα C ςε αςκενείσ 

με μεςογειακι αναιμία είναι ςοβαρότερθ εξαιτίασ τθσ υπερςιδιρωςθσ ι άλλων 

ταυτόχρονων λοιμϊξεων. Ο ςίδθροσ και θ θπατίτιδα C δεν ςχετίηονται μεταξφ τουσ, 

όμωσ αποτελοφν και οι δφο παράγοντεσ κινδφνου για ανάπτυξθ ίνωςθσ και 

κίρρωςθσ, με αποτζλεςμα να αλλθλοενιςχφονται. Θ ανάπτυξθ θπατοκυτταρικοφ 

καρκινϊματοσ είναι εξαιρετικά ςπάνια, ιδιαίτερα ςε αςκενείσ δίχωσ κίρρωςθ. Θ 

πρόλθψθ και πρϊιμθ διάγνωςθ είναι πιο αποτελεςματικι από τθν επιχειροφμενθ 

κεραπεία, για αυτό οι αςκενείσ πρζπει να εξετάηονται τακτικά προκειμζνου να 

εντοπιςκεί εγκαίρωσ το καρκίνωμα. (Cohen et al. 2010) 

     Θ διάγνωςθ γίνεται με τον ζλεγχο αντιςωμάτων, θ οποία είναι μία εξζταςθ 

αίματοσ και των παραγϊγων του. Γίνεται ςε περιπτϊςεισ χρόνιασ ανεξιγθτθσ 

αφξθςθσ τρανςαμιναςϊν του οροφ ι όταν υπάρχει υποψία χρόνιασ θπατικισ νόςου 

και παράλλθλα γίνεται ανίχνευςθ του HCV RNA που αποτελεί τον κακιερωμζνο 

τρόπο για τθν επιβεβαίωςθ τθσ λοίμωξθσ. Επίςθσ, γίνεται βιοψία ιπατοσ για να 

εκτιμθκεί θ ζκταςθ τθσ καταςτροφισ του ιπατοσ. (Cohen et al. 2010)  
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Κεφάλαιο 4. Διάγνωςθ μεςογειακισ αναιμίασ 

4.1. Θλεκτροφόριςθ αιμοςφαιρίνθσ 

     Θ διάγνωςθ για τθν μεςογειακι αναιμία γίνεται με τθν θλεκτροφόριςθ τθσ 

αιμοςφαιρίνθσ, θ οποία είναι μια εξζταςθ που μετράει τα διάφορα είδθ 

αιμοςφαιρίνθσ ςτο αίμα. Θ μζκοδοσ προκαλεί τθ μετακίνθςθ των ςυςτατικϊν τθσ 

αιμοςφαιρίνθσ μζςα ςε ζνα θλεκτρικό πεδίο ςχθματίηοντασ χρωματιςμζνεσ ηϊνεσ 

από το ζνα άκρο του πεδίου ςτο άλλο. Θ εξζταςθ αποτελεί ρουτίνα του 

προγεννθτικοφ ελζγχου, ενϊ χρειάηεται προςοχι, διότι πολλαπλζσ μεταγγίςεισ ςε 

διάςτθμα 3 μθνϊν πριν τθν εξζταςθ είναι πικανό να αλλοιϊςουν τα αποτελζςματα. 

(Χειρίδθσ 2011) 

     Θ αιμοςφαιρίνθ  (Hemoglobin, Hgb) περιλαμβάνει πολλοφσ διαφορετικοφσ 
τφπουσ, όπου οι κυριότεροι είναι οι  A1, A2, F και S. Θ αιμοςφαιρίνθ A1 είναι το 
βαςικό ςυςτατικό τθσ φυςιολογικισ αιμοςφαιρίνθσ των ερυκροκυττάρων, ενϊ θ 
αιμοςφαιρίνθ A2 αποτελεί μόνο το 2-3% τθσ φυςιολογικισ αιμοςφαιρίνθσ. Θ 
αιμοςφαιρίνθ F, θ οποία καλείται και εμβρυικι, αποτελεί τθν κφρια αιμοςφαιρίνθ  
του εμβρφου, ενϊ ζπειτα από τθ γζννθςθ μετατρζπεται ςε Α1. Σε περίπτωςθ που ςε 
ενιλικα υπάρχει ποςοςτό εμβρυϊκισ αιμοςφαιρίνθσ μεγαλφτερο του 2%, κεωρείται 
πακολογικό. Θ αιμοςφαιρίνθ S είναι πακολογικι αιμοςφαιρίνθ που ςυνδζεται με τθ 
δρεπάνωςθ των ερυκρϊν αιμοςφαιρίων και τθν δρεπανοκυτταρικι αναιμία. Στθ 
δρεπανοκυτταρικι αναιμία, τα ερυκρά αιμοςφαίρια ζχουν ςχιμα τοξοειδζσ 
(δρζπανο), αντί του φυςιολογικοφ ςφαιρικοφ, με αποτζλεςμα τθν πρόωρθ 
καταςτροφι τουσ που οδθγεί ςτθν αναιμία. (Μάλλιου 2013)  

     Θ κάκε μία από τισ παραπάνω αιμοςφαιρίνεσ ζχει ζνα ςυγκεκριμζνο θλεκτρικό 
φορτίο, οπότε μία καλι μζκοδοσ του διαχωριςμοφ τουσ είναι θ διάβαςθ τουσ μζςα 
ςε ζνα θλεκτρικό πεδίο.  Κατά τθ διάρκεια τθσ θλεκτροφόρθςθσ, τα ςυςτατικά τθσ 
αιμοςφαιρίνθσ διαχωρίηονται ςε ευδιάκριτεσ χρωματιςμζνεσ ηϊνεσ που 
ςυγκρίνονται με τισ ηϊνεσ φυςιολογικισ αιμοςφαιρίνθσ για να εξαχκεί το ποςοςτό 
του κάκε ςυςτατικοφ. (Χειρίδθσ 2011) 

     H διαδικαςία πραγματοποιείται ςε διάλυμα με pH=8 ι 9, οπότε θ αιμοςφαιρίνθ 
αποκτά αρνθτικό φορτίο και ζτςι μετακινείται προσ τθν άνοδο, ενϊ αν 
πραγματοποιθκεί ςε διάλυμα με όξινο pH, μετακινείται προσ τθν κάκοδο. Για τθν 
πραγματοποίθςθ τθσ εξζταςθσ απαιτείται μια απλι λιψθ αίματοσ, και δεν 
χρειάηεται κάποια ειδικι προετοιμαςία ι νθςτεία, ενϊ δεν υπάρχει απολφτωσ 
κανζνασ κίνδυνοσ από αυτιν τθν εξζταςθ. (Μάλλιου 2013) 

4.2. ΕΓΑΣΤΘΛΑΚΑ ΕΥΘΜΑΤΑ 

Είναι ςθμαντικό να αναφερκοφν οι φυςιολογικζσ τιμζσ των επιπζδων των 

αιμοςφαιρίνων, προκειμζνου να κατανοθκοφν οι διαφορζσ μεταξφ φυςιολογικϊν 

και πακολογικϊν τιμϊν. Τα αποτελζςματα πικανόν να διαφζρουν μεταξφ 

εργαςτθρίων, για αυτόν τον κυμαίνονται ςτα εξισ ποςοςτά. 
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Φυςιολογικζσ τιμζσ 

Ενιλικεσ: 

 Θgb A1: 95-98% 

 Hgb A2: 2-3% 

 Hgb F: 0.8-2% 

 Hgb S: 0% 

Ραιδιά (Hgb F) 

 Νεογνά:50-80% 

 Ωσ 6 μθνϊν: 8% 

 Μεγαλφτερα των 6 μθνϊν: 1-2% 

Ρακολογικζσ τιμζσ 

Hgb A2 

 4-5,8% (ςτίγμα μεςογειακισ αναιμίασ) 

 Κάτω από 2% (νόςοσ Hgb H) 

Hgb F 

 2-5% (ςτίγμα μεςογειακισ αναιμίασ ι thalassemia minor) 

 10-90% (μεςογειακι αναιμία-thalassemia major) 

 5-35% (ετερόηυγθ ςυγγενισ επίμονθ εμβρυικι αιμοςφαιρίνθ-Heterozygous 

hereditary persistence of fetal hemoglobin, HPFH) 

Hgb S 

 100% (ομόηυγθ HPFH) 

 15% (ετερόηυγθ Hgb S) 

 

                                                                                             (Χειρίδθσ 2011) 

Στο παράρτθμα αναδεικνφονται πίνακεσ ςχετικά με τα εργαςτθριακά ευριματα για 

κάκε διαφορετικό τφπο μεςογειακισ αναιμίασ. 
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Κεφάλαιο 5. Κεραπεία τθσ μεςογειακισ αναιμίασ 

Κεραπεία 

     Θ κεραπεία τθσ μεςογειακισ αναιμίασ ςτθρίηεται κυρίωσ ςτθν πακογζνεια τθσ 

νόςου, και ςτόχο ζχει τθν αντιμετϊπιςθ και τον ζλεγχο των ςυμπτωμάτων, όπωσ θ 

αναιμία, οςτικζσ αλλοιϊςεισ, κακυςτζρθςθ ςτθν ανάπτυξθ, αλλά και ςτθν 

αποκατάςταςθ των επιπλοκϊν που προκφπτουν από τθν κεραπεία, όπωσ θ 

αιμοςιδιρωςθ. (Κωςτοφλια 2012)   

     Το βαςικό μζροσ τθσ κεραπείασ είναι οι ςυςτθματικζσ μεταγγίςεισ και θ 

αποςιδιρωςθ, κακϊσ και όταν ενδείκνυται θ ςπλθνεκτομι. Επίςθσ απαιτείται θ 

αντιμετϊπιςθ των δυςλειτουργιϊν των διαφόρων οργάνων λόγω των μεγάλων 

ποςοςτϊν ςιδιρου, ενϊ πρόςκετθ κεραπευτικι ενζργεια αποτελεί θ ψυχολογικι 

υποςτιριξθ του αςκενι και τθσ οικογζνεια του. ιηικι κεραπεία αποτελεί, όταν 

είναι αυτό δυνατό, θ μεταμόςχευςθ μυελοφ των οςτϊν, και παράλλθλα θ γονιδιακι 

κεραπεία και θ ενεργοποίθςθ παραγωγισ τθσ εμβρυικισ αιμοςφαιρίνθσ (HbF) 

αποτελοφν τισ μελλοντικζσ δυνατότθτεσ για τθν πλιρθ ίαςθ τθσ μεςογειακισ 

αναιμίασ. (Cohen et al. 2010) 

5.1. Μεταγγίςεισ 

     Οι μεταγγίςεισ αποτελοφν τον μοναδικό τρόπο αντιμετϊπιςθσ όλων των 

ςυμπτωμάτων που προκαλεί θ μεςογειακι αναιμία, εφόςον ςτοχεφουν ςτθν 

διόρκωςθ τθσ αναιμίασ, ςτθν καταςτολι τθσ μθ αποδοτικισ ερυκροποίθςθσ και 

ςτθν αναχαίτιςθ τθσ απορρόφθςθσ ςιδιρου από τον γαςτρεντερικό ςωλινα. 

Ανάλογα με τθν ςτιγμι τθσ διάγνωςθσ και τθν μορφι τθσ νόςου είναι δυνατό να 

γίνει ζγκυρθ και χωρίσ επιβλαβείσ κακυςτεριςεισ ζναρξθ τθσ κεραπείασ, ι να 

αποφευχκοφν άςκοπεσ μεταγγίςεισ. Εν τζλει όμωσ, μόνο τα κλινικά κριτιρια και θ 

κλινικι εικόνα του αςκενι ορίηουν τον χρόνο ζναρξθσ τθσ κεραπείασ, αλλά και τθν 

ςυχνότθτα των μεταγγίςεων, προκειμζνου να επιτευχκεί θ φυςιολογικι ανάπτυξθ 

και μια αποδεκτι ποιότθτα ηωισ. (Cohen et al. 2010) 

     Σε περιπτϊςεισ με βαριά καλαςςαιμία , οι μεταγγίςεισ ςυνικωσ ξεκινοφν κατά τα 

πρϊτα δφο ζτθ τθσ ηωισ. Σε θπιότερεσ μορφζσ καλαςςαιμίασ οι μεταγγίςεισ αρχικά 

είναι ςποραδικζσ, αλλά αργότερα είναι πικανό να χρειάηονται πιο τακτικζσ 

μεταγγίςεισ εξαιτίασ τθσ μείωςθσ των επιπζδων αιμοςφαιρίνθσ ι λόγω ανάπτυξθσ 

ςοβαρϊν επιπλοκϊν. (Λαδισ & Γραφάκοσ 2011) 

     Το πιο αποδοτικό πρόγραμμα είναι αυτό των τακτικϊν μεταγγίςεων αίματοσ, 

χορθγοφμενεσ κάκε 2 με 3 εβδομάδεσ, με ςκοπό τα επίπεδα αιμοςφαιρίνθσ να 

διατθρθκοφν περίπου 9-10 g/dl προ τθσ μετάγγιςθσ. Αυτι θ κεραπεία προάγει τθν 

φυςιολογικι ανάπτυξθ, καταςτζλλει τθν ζντονθ λειτουργία του μυελοφ των οςτϊν 
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και ελαττϊνει τθν ςυςςϊρευςθ ςιδιρου. Σε περιπτϊςεισ αςκενϊν με καρδιοπάκεια 

ι άλλεσ ιατρικζσ πακιςεισ ι ςε περιπτϊςεισ αςκενϊν που δεν επιτυγχάνεται 

ικανοποιθτικι καταςτολι τθσ λειτουργίασ του μυελοφ είναι δυνατό να ενδείκνυνται 

υψθλότερα επίπεδα αιμοςφαιρίνθσ προ τθσ μετάγγιςθσ, δθλαδι περίπου 11-12 

g/dl. (Λαδισ και Γραφάκοσ 2011) 

     Τισ περιςςότερεσ φορζσ ο όγκοσ του αίματοσ που κα μεταγγιςκεί κυμαίνεται 

μεταξφ 10-15 ml/kg βάρουσ ςϊματοσ ςυμπυκνωμζνων ερυκρϊν με αιματοκρίτθ 

περίπου 75%, ενϊ θ διάρκεια τθσ μετάγγιςθσ υπολογίηεται ςε 3-4 ϊρεσ, με ρυκμό 4-

5 ml/kg/h. Είναι γνωςτό ότι 3 ml ςυμπυκνωμζνων ερυκρϊν  ανά kg βάρουσ 

ςϊματοσ αυξάνει τθν Hb κατά 1 g/dl. Ωςτόςο χρειάηεται ιδιαίτερθ προςοχι ςε 

αςκενείσ με καρδιολογικά προβλιματα ι που διατθροφν χαμθλά επίπεδα 

αιμοςφαιρίνθσ για μεγάλα χρονικά διαςτιματα, διότι είναι αναγκαίο να 

μεταγγίηονται με μικρότερεσ ποςότθτεσ αίματοσ, ςε βραδφτερο ρυκμό και ςε 

ςυντομότερα χρονικά διαςτιματα. (Cohen et al. 2010) 

     Ρριν τθν ζναρξθ των μεταγγίςεων χρειάηεται να γίνεται ζλεγχοσ για τθν ομάδα 

αίματοσ ωσ προσ το ςφςτθμα ΑΒΟ και Rh, αλλά και να προςδιορίηεται ο πλιρθσ 

φαινότυποσ για άλλα ςυςτιματα ερυκροκυτταρικϊν αντιγόνων όπωσ το Kell, Duffy, 

Kidd, MNSs, P. Lutheran, Lewis. Λαμβάνοντασ αυτά υπόψθ, προλαμβάνεται θ 

ανάπτυξθ αντιερυκροκυτταρικϊν αντιγόνων. Αξίηει να αναφερκεί ότι ςε 

περιπτϊςεισ ελλείψεων ερυκρϊν τθσ ίδιασ ομάδασ , άτομα ομάδασ Α ι Β μποροφν 

να μεταγγιςκοφν με ερυκρά ομάδασ Ο, και αντίςτοιχα άτομα με ομάδα ΑΒ μποροφν 

να μεταγγιςκοφν με ερυκρά Α,Β και Ο. (Cohen et al. 2010) 

     Οι μεταγγίςεισ δεν είναι εντελϊσ ακίνδυνεσ, είναι δυνατό να εμφανιςτοφν 

διάφορεσ επιπλοκζσ, είτε κατά τθν διάρκεια τθσ μετάγγιςθσ, οι οποίεσ 

χαρακτθρίηονται ωσ άμεςεσ αντιδράςεισ, είτε φςτερα από ϊρεσ ι θμζρεσ, οι οποίεσ 

χαρακτθρίηονται ωσ απϊτερεσ. Για αυτόν τον λόγο είναι ςθμαντικι θ 

παρακολοφκθςθ του αςκενι κατά τθν διάρκεια τθσ μετάγγιςθσ, ιδιαίτερα τα πρϊτα 

15 λεπτά που είναι πικανότερο να εμφανιςτοφν οι ςοβαρότερεσ επιπλοκζσ. Οι 

κυριότερεσ άμεςεσ παρενζργειεσ που ςχετίηονται με τισ μεταγγίςεισ είναι: 

 Ρυρετικζσ αντιδράςεισ, οι οποίεσ οφείλονται ςε αιμολυτικι αντίδραςθ ςτθν 

μετάγγιςθ ι ςτθν περίπτωςθ που θ μονάδα είναι μολυςμζνθ με βακτιρια. Θ 

λευκαφαίρεςθ πριν από τθν αποκικευςθ του αίματοσ φαίνεται να ζχει 

περιορίςει αυτό το πρόβλθμα, αλλά ςε περίπτωςθ που δεν μπορεί να 

πραγματοποιθκεί, οι αςκενείσ που ζχουν εμφανίςει παρόμοια αντίδραςθ 

ςτο παρελκόν, πρζπει να λαμβάνουν αντιπυρετικά πριν τθν μετάγγιςθ. 

 Αλλεργικζσ ι αναφυλακτικζσ αντιδράςεισ, οι οποίεσ οφείλονται ςε 

ευαιςκθςία του αςκενι ςτισ πρωτεΐνεσ του πλάςματοσ. Ριο αναλυτικά, οι 

ιπιεσ αντιδράςεισ είναι πιο ςυχνζσ και οφείλονται ςτθν IgE, όπου 

εμφανίηεται κνθςμόσ, ερυκρότθτα και κνίδωςθ, και τα ςυμπτϊματα 
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υποχωροφν γριγορα με τθν χριςθ αντιιςταμινικϊν. Οι πιο ςοβαρζσ 

αντιδράςεισ οφείλονται ςτθν ζλλειψθ IgA και ςτθν ανάπτυξθ αντί-IgA, όπου 

εμφανίηεται βρογχόςπαςμοσ, δφςπνοια, υπόταςθ και άλλα ςυμπτϊματα 

αναφυλαξίασ, και μποροφν να προλθφκοφν με το πλφςιμο των ερυκρϊν για 

τθν αφαίρεςθ του πλάςματοσ. 

 Οξείεσ αιμολυτικζσ αντιδράςεισ, οι οποίεσ οφείλονται ςε μετάγγιςθ 

αςφμβατων ςτο ςφςτθμα ΑΒΟ ερυκρϊν. Εμφανίηονται από λίγα λεπτά ωσ 

και μερικζσ ϊρεσ από τθν ζναρξθ τθσ μετάγγιςθσ και χαρακτθρίηονται από 

πυρετό, ρίγοσ, δφςπνοια, οςφυαλγία, αιμοςφαιρινουρία και καταπλθξία. 

Αντιμετωπίηονται με άμεςθ διακοπι τθσ μετάγγιςθσ, χοριγθςθ υγρϊν 

ενδοφλεβίωσ για τθν διατιρθςθ του ενδαγγειακοφ όγκου και χοριγθςθ 

διουρθτικϊν για τθν προςταςία τθσ νεφρικισ λειτουργίασ. 

 Οξεία πνευμονικι βλάβθ, ι αλλιϊσ ςφνδρομο TRALI, οφείλεται ςυνικωσ ςε 

ειδικά αντι-ουδετερόφιλα ι αντι-HLA αντιςϊματα. Ραρατθρείται μζςα ςτισ 6 

πρϊτεσ ϊρεσ από τθν ζναρξθ τθσ μετάγγιςθσ και χαρακτθρίηεται από 

δφςπνοια, ταχυκαρδία, πυρετό και υπόταςθ, ενϊ ςε ακτινογραφία κϊρακοσ 

διακρίνεται αμφοτερόπλευρεσ πνευμονικζσ διθκιςεισ. Αντιμετωπίηεται με 

χοριγθςθ οξυγόνου. 

 Υπερφόρτωςθ τθσ κυκλοφορίασ, θ οποία οφείλεται ςε καρδιακι ι νεφρικι 

ανεπάρκεια του αςκενι ι όταν μεταγγιςκεί μεγάλθ ποςότθτα ςε ςφντομο 

χρονικό διάςτθμα. Ο αςκενισ παρουςιάηει δφςπνοια και ταχυκαρδία και ςε 

ακτινογραφίεσ κϊρακοσ διακρίνονται ευριματα πνευμονικοφ οιδιματοσ. Θ 

αντιμετϊπιςθ ςτθρίηεται ςτθν διαχείριςθ του όγκου και ςτθν υποςτιριξθ τθσ 

καρδιακισ λειτουργίασ. 

 Σθψαιμία, δθλαδι μετάδοςθ λοιμογόνων παραγόντων. Οφείλεται ςε 

βακτθριαιμία του δότθ, κυρίωσ αςυμπτωματικοφ, ι ςε ιατρογενι λάκθ, 

όπωσ θ μθ ςωςτι ςυντιρθςθ ι μεταφορά του αίματοσ, ι ςε λάκθ κατά τθν 

επεξεργαςία του αίματοσ. Ο αςκενισ παρουςιάηει υψθλό πυρετό, ρίγοσ, 

ταχυκαρδία και καταπλθξία, και αντιμετωπίηεται με χοριγθςθ αντιβιοτικϊν 

ευρείου φάςματοσ, υποςτθρικτικι κεραπεία και είναι αναγκαίο να γίνει 

καλλιζργεια αίματοσ του δζκτθ και του δότθ. (Γκιρτοβίτθσ 2012) 

Οι απϊτερεσ αντιδράςεισ των μεταγγίςεων περιλαμβάνουν: 

 Αιμοςιδιρωςθ, θ οποία οφείλεται ςτισ επαναλαμβανόμενεσ μεταγγίςεισ και 

ςτθν αδυναμία του οργανιςμοφ να απομακρφνει τθν περίςςεια ςιδιρου. Ωσ 

αποτζλεςμα, διάφορα όργανα πακαίνουν βλάβθ και θ αντιμετϊπιςθ τθσ 

αιμοςιδιρωςθσ γίνεται με τθν αποςιδιρωςθ, δθλαδι τθν ςυςτθματικι 

χοριγθςθ χθλικϊν παραγόντων, οι οποίοι δεςμεφονται με το ςίδθρο και το 

απομακρφνουν από τον οργανιςμό. 
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 Αλλοανοςοποίθςθ, δθλαδι θ ανάπτυξθ αντιςωμάτων ζναντι των αντιγόνων 

των ερυκρϊν, των αιμοπεταλίων ι των λευκϊν όταν ειςζλκουν ςτον αςκενι 

με τθν μετάγγιςθ. 

 Σφνδρομο μοςχεφματοσ ζναντι του ξενιςτι, ι αλλιϊσ TAGVHD, προκαλείται 

όταν Τ-λεμφοκφτταρα μεταγγίηονται με το αίμα ι τα παράγωγα του και 

αρχίηουν να πολλαπλαςιάηονται και να δρουν εναντίων των ιςτϊν του 

αςκενι. Κατά κφριο λόγο εμφανίηεται ςε ανοςοκατεςταλμζνουσ αςκενείσ, 1-

2 εβδομάδεσ μετά τθν μετάγγιςθ και παρουςιάηεται πυρετόσ, εξάνκθμα, 

θπατικι δυςλειτουργία και παγκυτταροπενία λόγω τθσ ανεπάρκειασ του 

μυελοφ των οςτϊν. Θ αντιμετϊπιςθ βαςίηεται ςτθν πρόλθψθ, και  θ 

μοναδικι μζκοδοσ είναι θ ακτινοβόλθςθ των κυτταρικϊν παραγϊγων, με τθν 

οποία αναςτζλλεται ο πολλαπλαςιαςμόσ των Τ-λεμφοκυττάρων. Ωςτόςο, θ 

λευκαφαίρεςθ δεν είναι ικανι από μόνθ τθσ να προλάβει το TAGVHD.  

(Βενζτθ-Μπεηεβζγκθ)  

5.2. Αποςιδιρωςθ 

      Απαιτείται ςτενι παρακολοφκθςθ και ςωςτι εκτίμθςθ τθσ υπερςιδιρωςθσ, 

ϊςτε να αποφαςιςτεί θ ανάγκθ για ζναρξθ αποςιδιρωςθσ, κακϊσ και τον 

ςχεδιαςμό, τθν παρακολοφκθςθ και τθν αναπροςαρμογι του κεραπευτικοφ 

ςχιματοσ. Οι ςυχνότερεσ μζκοδοι για τον ζλεγχο τθσ περίςςειασ ςιδιρου είναι θ 

μζτρθςθ τθσ φερριτίνθσ, τθσ ςυγκζντρωςθσ ςιδιρου του ιπατοσ (LIC) και τθσ 

καρδιάσ. (Ρεριφάνθσ 2013) 

     Θ φερριτίνθ είναι μια μεγαλοπρωτείνθ, θ οποία αποκθκεφει και απελευκερϊνει 

το ςίδθρο με ελεγχόμενο τρόπο, ενϊ οι φυςιολογικζσ τιμζσ για τουσ άντρεσ είναι 12-

300mg/L και για τισ γυναίκεσ είναι 12-150mg/L. Οι τιμζσ μποροφν να επθρεαςκοφν 

από πολλαπλοφσ παράγοντεσ, κακϊσ θ μεγάλθ πρόςλθψθ ςιδιρου, οι φλεγμονζσ, θ 

θπατίτιδα ι άλλεσ θπατικζσ βλάβεσ μποροφν να αυξιςουν τα επίπεδα φερριτίνθσ 

ςτον ορό, ενϊ θ ζλλειψθ βιταμίνθσ C μπορεί να τα μειϊςει. Για αυτό τον λόγο αυτό 

το τεςτ πικανότατα να είναι αναξιόπιςτο. Ωςτόςο, θ φερριτίνθ ζχει ιδιαίτερθ αξία 

διότι τα επίπεδα τθσ ςχετίηονται άμεςα με τθν πρόγνωςθ των παςχόντων. Εκτιμάται 

ότι αςκενείσ με επίπεδα μικρότερα από 2500mg/L εμφανίηουν ςθμαντικά 

χαμθλότερο κίνδυνο για καρδιοπάκεια, ενϊ αν τα επίπεδα είναι μικρότερα από 

1000mg/L, οι αςκενείσ ζχουν πολφ καλφτερθ πρόγνωςθ. (Verhovsek) 

     Θ μζτρθςθ τθσ ςυγκζντρωςθσ ςιδιρου ςτο ιπαρ εκτιμάται ότι δίνει με ακρίβεια 

τθν ςυνολικι ποςότθτα του ςιδιρου ςτον οργανιςμό. Το ιπαρ ςυγκεντρϊνει 

περίπου το 70-80% του ςυνολικοφ ςιδιρου. Οι φυςιολογικζσ τιμζσ του LIC είναι 

<1,8mg/g ξθροφ βάρουσ, ενϊ τιμζσ <7mg/g ξθροφ βάρουσ αναδεικνφουν ιπια 

ςιδιρωςθ, 7-12mg/g ξθροφ βάρουσ μζτρια ςιδιρωςθ και >12mg/g ξθροφ βάρουσ 

βαριά ςιδιρωςθ. Αςκενείσ με υψθλότερα επίπεδα LIC εμφανίηουν μεγαλφτερθ 
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πικανότθτα ανάπτυξθσ ςιδιρωςθσ του μυοκαρδίου, αν και ζχουν παρουςιαςτεί 

περιπτϊςεισ καρδιακισ δυςλειτουργίασ και αυξθμζνθσ ςιδιρωςθσ του μυοκαρδίου 

ακόμθ και με χαμθλά επίπεδα LIC. Ραράλλθλα, ζχει αποδειχκεί ότι δεν υπάρχει 

καμία ςυςχζτιςθ μεταξφ του ςιδιρου τθσ καρδιάσ και του ιπατοσ. (Καράγιωργα-

Λαγανά & Βερδοφκοσ 2011) 

     Θ μζτρθςθ τθσ LIC μπορεί να γίνει με τρεισ τρόπουσ, Θ πρϊτθ είναι θ βιοψία 

ιπατοσ, θ οποία είναι μια αρκετά ακριβισ μζκοδοσ και είναι μια επεμβατικι 

διαδικαςία χωρίσ επιπλοκζσ, και για αυτό δεν γίνεται να επαναλαμβάνεται ςε ςυχνά 

χρονικά διαςτιματα. Επιπλζον, υπάρχει άνιςθ κατανομι του ςιδιρου ςτο ιπαρ, 

οπότε πολλαπλά δείγματα ίςωσ να δίνουν διαφορετικά αποτελζςματα. Θ δεφτερθ 

μζκοδοσ είναι θ μζτρθςθ μζςω μαγνθτικισ τομογραφίασ, και ειδικότερα με ζνα 

ειδικό πρόγραμμα που χρθςιμοποιεί τισ παραμαγνθτικζσ ιδιότθτεσ του ςιδιρου και 

ζτςι υπολογίηεται με ακρίβεια θ ςιδιρωςθ του ιπατοσ. Αποτελεί μια αξιόπιςτθ 

εξζταςθ, ευρζωσ διακζςιμθ και μπορεί ςυγχρόνωσ να εκτιμθκεί και θ πακολογικι 

κατάςταςθ του ιπατοσ. Θ τρίτθ μζκοδοσ είναι θ βιομαγνθτικι μζκοδοσ SQUID, μια 

μθ επεμβατικι διαδικαςία, ωςτόςο υπάρχουν μονάχα 4 κζντρα ςτον  κόςμο που 

διακζτουν τον εξοπλιςμό για αυτι τθν εξζταςθ, οπότε δεν είναι ευρζωσ διακζςιμθ. 

(Verhovsek) 

     Θ εκτίμθςθ του ςιδιρου τθσ καρδίασ γίνεται με μαγνθτικι τομογραφία με τθν 

τεχνικι Τ2*. Θ τιμι τθσ Τ2* μειϊνεται όςο αυξάνεται θ ςυγκζντρωςθ ςιδιρου, ενϊ 

επίςθσ θ τιμι Τ2* ςχετίηεται και με το κλάςμα εξϊκθςθσ τθσ αριςτερισ κοιλίασ 

(LVEF), δθλαδι όςο μειϊνονται οι τιμζσ τθσ Τ2*, τόςο αυξάνονται οι πικανότθτεσ 

για ζκπτωςθ τθσ λειτουργίασ τθσ αριςτερισ κοιλίασ, ιδιαίτερα ςε περιπτϊςεισ που 

οι τιμζσ τθσ Τ2* είναι μικρότερεσ από 20 ms. (Cohen et al. 2010) 

     Θ μζτρθςθ ςιδιρου ςτα οφρα γίνεται προκειμζνου να διαπιςτωκεί θ 

αποτελεςματικότθτα τθσ κεραπείασ αποςιδιρωςθσ, ιδιαίτερα με δεςφερριοξαμίνθ 

ι με δεφεριπρόνθ, κακϊσ ζνα μεγάλο ποςοςτό τθσ ςυνολικισ ποςότθτασ ςιδιρου 

αποβάλλεται με τα οφρα. Απαιτοφνται όμωσ τακτικζσ μετριςεισ λόγω τθσ εγγενοφσ 

μεταβολισ ςτθν θμεριςια αποβολι ςιδιρου. (Cohen et al. 2010) 

     Θ κεραπεία αποςιδιρωςθσ πρζπει να ξεκινά όταν υπάρχουν ενδείξεισ 

υπερςιδιρωςθσ, δθλαδι όταν θ φερριτίνθ ζχει τιμζσ >1000mg/L ι όταν ζχουν 

προθγθκεί τουλάχιςτον 10 μεταγγίςεισ. Ο ςκοπόσ τθσ αποςιδιρωςθσ είναι να 

επιτευχκοφν αςφαλι επίπεδα ςιδιρου, αλλά ςυγχρόνωσ να διαςφαλιςκεί ο 

ςίδθροσ ο οποίοσ είναι απαραίτθτοσ για τον μεταβολιςμό των φυςιολογικϊν ιςτϊν. 

Ωςτόςο, θ αποςιδιρωςθ πρόκειται για μια βραδφτατθ διαδικαςία, κακϊσ μονάχα 

μια μικρι ποςότθτα ςιδιρου δφναται να αποβλθκεί ςε κάκε ςτιγμι. Αυτό ςθμαίνει 

πωσ ςε περιπτϊςεισ βαριάσ ςιδιρωςθσ πικανότατα να χρειαςτοφν μινεσ ι και 

χρόνια για να επανζλκει ο ςίδθροσ ςε αςφαλι επίπεδα. (Αγαπίου & Γεωργιάδθ 

2012) 
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Χθλικοί παράγοντεσ 

5.2.1. Δεςφερριοξαμίνθ 

     Θ δεςφερριοξαμίνθ είναι ζνασ χθλικόσ παράγοντασ που δεςμεφει το ςίδθρο και 

το αποβάλλει με τα οφρα και τθ χολι. Χρθςιμοποιείται ευρζωσ ςτθν κεραπεία 

αποςιδιρωςθσ και χορθγείται παρεντερικά, διότι ζχει κακι βιοδιακεςιμότθτα ςτθν 

από του ςτόματοσ χοριγθςθ. Θ δεςφερριοξαμίνθ ζχει αρκετά μικρό χρόνο θμιηωισ 

ςτο πλάςμα, περίπου 30 λεπτά, και απομακρφνεται γριγορα ςτα οφρα και ςτθ χολι, 

για αυτό τον λόγο απαιτείται θ βραδεία και παρατεταμζνθ χοριγθςθ τθσ, 

προκειμζνου τα επίπεδα τθσ ςτο αίμα να διατθροφνται ικανοποιθτικά και να 

εξουδετερϊνεται θ τοξικι δράςθ τθσ περίςςειασ ςιδιρου. (Καράγιωργα-Λαγανά & 

Βερδοφκοσ 2011) 

     Θ ςυνιςτϊμενθ ςυνικθσ τακτικι είναι θ βραδεία ζγχυςθ 8-12 ωρϊν για 5 ζωσ 7 

θμζρεσ τθν εβδομάδα. Θ χοριγθςθ γίνεται τθν νφχτα με φορθτι αντλία ςυνεχοφσ 

ζγχυςθσ, ενϊ θ δόςθ υπολογίηεται ςτα 20-40 mg/kg ςτα παιδιά και ζωσ 50-60mg/kg 

ςτουσ ενιλικεσ. Επίςθσ, θ χοριγθςθ βιταμίνθσ C από το ςτόμα κατά τθν διάρκεια 

τθσ ζγχυςθσ αυξάνει τθν δζςμευςθ του ςιδιρου από τθν δεςφερριοξαμίνθ. ( Αρχζσ 

αντιμετϊπιςθσ καλαςςαιμίασ) 

     Θ αποτελεςματικότθτα τθσ δεςφερριοξαμίνθσ εκτιμάται από τα επίπεδα τθσ 

φερριτίνθσ ςτον ορό και από τισ τιμζσ LIC και Τ2*. Ριο ςυγκεκριμζνα, ζχει 

διαπιςτωκεί πωσ θ φερριτίνθ μπορεί να ελεγκεί με τθν χοριγθςθ δεςφερριοξαμίνθσ 

και ότι θ θμεριςια δόςθ 51mg/kg οδιγθςε ςε μείωςθ τθσ φερριτίνθσ οροφ κατά 

1000mg/L ςε ζνα ζτοσ. Επομζνωσ, ςε περιπτϊςεισ που θ φερριτίνθ κυμαίνεται 

>2500mg/L, ςυνιςτάται μζςθ θμεριςια δόςθ τουλάχιςτον 50mg/kg. (Cohen et al. 

2010) 

     Στο ιπαρ, ζχει αποδειχκεί πωσ θ χοριγθςθ τουλάχιςτον 5 φορϊν τθν εβδομάδα, 

ελζγχει τθν ςυγκζντρωςθ του ςιδιρου και ςυνεπϊσ τθν ςυνολικι αποκθκευμζνθ 

ποςότθτα ςιδιρου ςτον οργανιςμό. Εκτιμάται πωσ θ δόςθ 37mg/kg ςτακεροποιεί 

τουσ αςκενείσ με τιμζσ LIC 3-7mg/g ξθροφ βάρουσ. Σε αςκενείσ με τιμζσ LIC 7-

14mg/g ξθροφ βάρουσ, δόςθ 42mg/kg φαίνεται να μειϊνει τισ τιμζσ LIC κατά 

1,9mg/g ξθροφ βάρουσ ανά ζτοσ κεραπείασ, ενϊ ςε αςκενείσ με τιμζσ LIC >14mg/g 

ξθροφ βάρουσ, μια μζςθ δόςθ 51mg/kg επζφερε μείωςθ τθσ LIC κατά 6,4mg/g 

ξθροφ βάρουσ. (Cohen et al. 2010) 

     Θ ζγχυςθ δεςφερριοξαμίνθσ βελτιϊνει τθν ςυγκζντρωςθ ςιδιρου ςτθν καρδιά, 

κακϊσ οι τιμζσ Τ2* αυξάνονται περίπου κατά 3 ms ανά ζτοσ κεραπείασ ςε αςκενείσ 

με βαριά ςιδιρωςθ, ςε δόςθ 40-50mg/kg, χορθγοφμενθ 5 ιμερεσ τθν εβδομάδα. 

(Cohen et al. 2010) 

     Θ δεςφερριοξαμίνθ δφναται να εμφανίςει πολλαπλζσ επιπλοκζσ, οι οποίεσ είναι: 
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 Ρροβλιματα ςτθν ακοι, δθλαδι μπορεί να παρατθρθκεί απϊλεια τθσ ακοισ 

ςτισ υψθλζσ ςυχνότθτεσ και εμβοζσ. Αυτό ςυμβαίνει ςε περιπτϊςεισ 

χοριγθςθσ υψθλισ δόςθσ δεςφερριοξαμίνθσ ςε αςκενείσ με χαμθλό φορτίο 

ςιδιρου. Συνικωσ οι επιπλοκζσ αυτζσ είναι αναςτρζψιμεσ, αλλά θ 

ςθμαντικι απϊλεια τθσ ακοισ ςυχνά είναι μόνιμθ, για αυτό τον λόγο 

ςυνιςτάται ετιςιοσ ακοολογικόσ ζλεγχοσ. 

 Ρροβλιματα ςτουσ οφκαλμοφσ, δθλαδι μείωςθ οπτικισ οξφτθτασ ι και 

απϊλεια τθσ όραςθσ, δυςκολία ςτθν διάκριςθ χρωμάτων, περιοριςμόσ 

οπτικϊν πεδίων, οπτικά ςκοτϊματα, αμφιβλθςτροειδοπάκεια, οπτικι 

νευρίτιδα και καταρράκτθσ. Οφείλονται ςε χοριγθςθ μεγάλθσ ποςότθτασ 

δεςφερριοξαμίνθσ (>1000mg/kg θμερθςίωσ) και ςυνικωσ αυτζσ οι 

επιπλοκζσ είναι αναςτρζψιμεσ εάν γίνει ζγκυρθ διακοπι τθσ χοριγθςθσ. 

 Κακυςτζρθςθ τθσ ανάπτυξθσ, θ οποία εμφανίηεται ςε περιπτϊςεισ υψθλισ 

δόςθσ δεςφερριοξαμίνθσ ι όταν θ ζναρξθ τθσ κεραπείασ γίνεται ςε θλικία 

κάτω των 3 ετϊν. Θ ταχφτθτα τθσ ανάπτυξθσ αποκακίςταται γριγορα ςε 

μείωςθ τθσ δόςθσ κάτω από 40mg/kg θμερθςίωσ. 

 Σκελετικζσ αλλοιϊςεισ, οι οποίεσ ςυμβαίνουν ςε περιπτϊςεισ χοριγθςθσ  

υψθλισ δόςθσ δεςφερριοξαμίνθσ ςε αςκενείσ με χαμθλό φορτίο ςιδιρου. 

Εμφανίηονται οςτικζσ αλλοιϊςεισ παρόμοιεσ με ραχίτιδα και βλαιςςογονία 

και αλλαγζσ ςτισ μεταφφςεισ, κυρίωσ ςτθν ςπονδυλικι ςτιλθ, προςδίδοντασ 

ζτςι ζναν δυςανάλογο κοντό κορμό. Ο ακτινογραφικόσ ζλεγχοσ 

περιλαμβάνει αποςκλιρυνςθ των ςπονδφλων και επιπεδότθτα των 

ςπονδυλικϊν ςωμάτων. Οι αςκενείσ πρζπει να αξιολογοφνται τακτικά, διότι 

αυτζσ οι επιπλοκζσ είναι μθ αναςτρζψιμεσ. 

 Λοίμωξθ από Yersinia enterocolitica, Klebsiella ι άλλα μικρόβια, όπου οι 

αςκενείσ παρουςιάηουν υψθλό πυρετό, διάρροιεσ και κοιλιακό άλγοσ. Σε 

αυτζσ τισ περιπτϊςεισ θ κεραπεία με δεςφερριοξαμίνθ πρζπει να ςταματά, 

μζχρι τα ςυμπτϊματα τθσ λοίμωξθσ να υποχωριςουν, και μόνο τότε μπορεί 

να ξαναρχίςει θ χοριγθςθ δεςφερριοξαμίνθσ. 

 Τοπικζσ αντιδράςεισ, δθλαδι ςτο ςθμείο τθσ ζγχυςθσ τθσ δεςφερριοξαμίνθσ 

ι και γφρω από αυτό, εμφανίηονται κνθςμόσ, ερφκθμα, ςκλιρυνςθ και ιπια 

ζωσ μζτρια δυςφορία. Αυτά οφείλονται ςτθν ανεπαρκι αραίωςθ τθσ 

δεςφερριοξαμίνθσ ι όταν γίνεται επαναλαμβανόμενθ ζγχυςθ ςτο ίδιο 

ςθμείο. Οι επιπλοκζσ μποροφν να προλθφκοφν με αραίωςθ του διαλφματοσ 

ζγχυςθσ, με αφξθςθ τθσ διάρκειασ ζγχυςθσ και με εναλλαγι των ςθμείων 

ζγχυςθσ. Επίςθσ είναι πικανό να εμφανιςτεί εξζλκωςθ ςτο ςθμείο ζγχυςθσ 

επειδι θ ζγχυςθ γίνεται ενδοδερμικά, για αυτό τον λόγο θ βελόνα πρζπει να 

τοποκετείται βακφτερα ςε επόμενεσ εγχφςεισ. (Αρχζσ αντιμετϊπιςθσ 

καλαςςαιμίασ) 
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5.2.2. Δεφεριπρόνθ 

     Θ δεφεριπρόνθ είναι ζνασ χθλικόσ παράγοντασ με χαμθλό μοριακό βάροσ και 

λιποφιλικότθτα και για αυτό τον λόγο χορθγείται από το ςτόμα ςε μορφι διςκίων ι 

ςιροπιοφ. Αποτελεί τθν δεφτερθ γραμμι για τθν κεραπεία αποςιδιρωςθσ και 

χρθςιμοποιείται ςε περιπτϊςεισ που θ κεραπεία με δεςφερριοξαμίνθ 

αντενδεικνφεται. Απαιτοφνται 3 μόρια δεφεριπρόνθσ για τθν δζςμευςθ ενόσ μορίου 

ςιδιρου, ενϊ το ςφμπλεγμα αποβάλλεται με τα οφρα. Θ κεραπευτικι δόςθ 

υπολογίηεται ςε 75-100mg/kg τθν θμζρα, και επειδι θ δεφεριπρόνθ ζχει ςχετικά 

μικρό χρόνο θμιηωισ, περίπου 2-3 ϊρεσ, χορθγείται διαιρεμζνο ςε 3 δόςεισ. Είναι 

εξίςου ικανι με τθν δεςφερριοξαμίνθ ςτθν αποβολι ςιδιρου από το ιπαρ, και 

είναι πιο αποτελεςματικι ςτθν απομάκρυνςθ του ςιδιρου ςτθν καρδιά. Ωςτόςο, θ 

κεραπεία με δεφεριπρόνθ δεν πρζπει να χρθςιμοποιείται ςε εγκφουσ, διότι 

προκαλεί τερατογζνεςθ. (Τουρκαντϊνθ 2007)  

     Θ ςοβαρότερθ επιπλοκι τθσ χοριγθςθσ δεφεριπρόνθσ είναι θ 

ακοκκιοκυτταραιμία, δθλαδι θ πτϊςθ των ουδετερόφιλων λευκοκυττάρων κάτω 

από 500/mm3, μια κατάςταςθ που μπορεί να είναι απειλθτικι για τθν ηωι, αλλά 

εμφανίηεται εξαιρετικά ςπάνια (<1%). Εντοφτοισ, ςε περίπτωςθ 

ακοκκιοκυτταραιμίασ, αντενδεικνφεται πλιρωσ  θ επαναχοριγθςθ δεφεριπρόνθσ. 

Επίςθσ, μπορεί να εμφανιςτεί ουδετεροπενία, δθλαδι θπιότερθ πτϊςθ των 

ουδετερόφιλων 500-1500/mm3. Σε αυτι τθν περίπτωςθ θ χοριγθςθ δεφεριπρόνθσ 

ςταματά προςωρινά, αλλά εάν εμφανιςτοφν επαναλαμβανόμενα περιςτατικά, τότε 

επιβάλλεται θ οριςτικι διακοπι τθσ χοριγθςθσ. (Τουρκαντϊνθ 2007) 

      Άλλα ςυμπτϊματα αποτελοφν οι γαςτρεντερικζσ επιπλοκζσ, όπωσ ναυτία, 

εμετοί, κοιλιακό άλγοσ και διάρροιεσ, οι οποίεσ εμφανίηονται αρκετά ςυχνά κυρίωσ 

ςτθν αρχι τθσ κεραπείασ. Ωςτόςο αυτά τα ςυμπτϊματα υποχωροφν χωρίσ να 

διακοπεί θ κεραπεία ι μετά από προςωρινι διακοπι ι μείωςθ τθσ δόςθσ. Μια 

άλλθ ςυχνι επιπλοκι αποτελεί θ αφξθςθ των θπατικϊν ενηφμων, θ οποία τισ 

περιςςότερεσ φορζσ είναι αςυμπτωματικι και παροδικι και υποχωρεί με τθν 

ςυνζχιςθ τθσ ίδιασ δόςθσ ι με μείωςθ τθσ δόςθσ τθσ δεφεριπρόνθσ.  Ραράλλθλα, 

μπορεί να παρατθρθκεί αφξθςθ τθσ όρεξθσ και αφξθςθ του ςωματικοφ βάρουσ. 

Αρκραλγίεσ μποροφν να εμφανιςτοφν και τα ςυμπτϊματα ποικίλλουν από ιπια 

αρκροπάκεια, κυρίωσ ςτα γόνατα, ζωσ ςοβαρι διαβρωτικι αρκροπάκεια, θ οποία 

μπορεί να επιδεινωκεί ακόμα και αν διακοπεί θ χοριγθςθ δεφεριπρόνθσ. Σε 

περίπτωςθ που τα ςυμπτϊματα εμμζνουν παρά τθν μείωςθ τθσ δόςθσ τθσ 

δεφεριπρόνθσ και δεν ελζγχονται με μθ ςτεροειδι αντιφλεγμονϊδθ φάρμακα, θ 

κεραπεία κα πρζπει να διακόπτεται. (Τουρκαντϊνθ 2007)    
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5.2.3. Δεφεραςιρόξθ 

     Θ δεφεραςιρόξθ είναι ζνασ χθλικόσ παράγοντασ, ο οποίοσ δεςμεφει τον ςίδθρο 

ςε αναλογία δφο προσ ζνα, ενϊ το ςφμπλεγμα αποβάλλεται κυρίωσ με τα κόπρανα. 

Λόγω του χαμθλοφ μοριακοφ βάρουσ χορθγείται από το ςτόμα, διαλυμζνο ςε νερό 

και επειδι ζχει αρκετά μεγάλο χρόνο θμιηωισ, θ χοριγθςθ μπορεί να γίνεται μια 

φορά τθν θμζρα, κατά προτίμθςθ πριν από γεφμα. Θ δόςθ υπολογίηεται ςτα 

20mg/kg ςε αςκενείσ που ζχουν κάνει 10-20 μεταγγίςεισ και λαμβάνουν ςίδθρο με 

ρυκμοφσ 0,3-0,5 mg ςιδιρου/kg θμερθςίωσ. Σε αςκενείσ με υψθλότερο ρυκμό 

λιψθσ ςιδιρου, δθλαδι >0,5mg/kg θμερθςίωσ, ςυνιςτάται θ δόςθ 30mg/kg 

θμερθςίωσ. Σε αςκενείσ με χαμθλό ρυκμό ςιδιρωςθσ, περίπου <0,3mg/kg τθν 

θμζρα, επαρκεί μια δόςθ 10-15mg/kg. (Αγαπίου & Γεωργιάδθ 2012) 

     Οι επιπλοκζσ τθσ δεφεραςιρόξθσ περιλαμβάνουν γαςτρεντερικζσ διαταραχζσ, οι 

οποίεσ εμφανίηονται με κοιλιακό άλγοσ, ναυτία, εμετοφσ και διάρροιεσ. Τα 

ςυμπτϊματα αυτά είναι ιπια και υποχωροφν με τθν κανονικι ςυνζχιςθ τθσ 

κεραπείασ ι με τθν προςωρινι διακοπι τθσ. Άλλθ επιπλοκι είναι θ αφξθςθ τθσ 

κρεατινίνθσ οροφ πάνω από 30% από τθν φυςιολογικζσ τιμζσ ςε τουλάχιςτον δφο 

διαδοχικζσ μετριςεισ. Οι αυξιςεισ τισ περιςςότερεσ φορζσ είναι εντόσ των 

φυςιολογικϊν επιπζδων και διατθρείται ςτακερι με τθν ςυνζχιςθ τθσ κεραπείασ 

και υποχωρεί με τθν προςωρινι μείωςθ τθσ δόςθσ. Συνιςτάται ζλεγχοσ των 

επιπζδων κρεατινίνθσ τακτικά. (Cohen et al. 2010) 

     Άλλεσ ςυνθκζςτερεσ επιπλοκζσ είναι θ εμφάνιςθ εξανκιματοσ και αφξθςθ των 

τρανςαμιναςϊν. Το εξάνκθμα είναι ςυνικωσ κατά κανόνα κνθςμϊδεσ, 

κθλιδοβλατιδϊδεσ και γενικευμζνο, ενϊ ςυχνά περιορίηεται ςτισ παλάμεσ και τισ 

πατοφςεσ. Εμφανίηονται μζςα ςτισ δφο πρϊτεσ εβδομάδεσ από τθν ζναρξθ τθσ 

κεραπείασ και υποχωροφν με τθν κανονικι ςυνζχιςθ τθσ κεραπείασ, ενϊ ςε μερικζσ 

περιπτϊςεισ απαιτείται θ προςωρινι διακοπι τθσ μζχρι να υποχωριςει το 

εξάνκθμα. Ριο ςπάνιεσ παρενζργειεσ αποτελοφν θ κεφαλαλγία, θ ηάλθ, ο ίλιγγοσ, 

ανθςυχία, διαταραχζσ φπνου, χολολικίαςθ, κόπωςθ, φαρυγγαλγία, λαρυγγαλγία, 

καταρράκτθσ και απϊλεια ακοισ. (Καράγιωργα-Λαγανά & Βερδοφκοσ 2011) 

5.2.4. Συνδυαςμόσ δεςφερριοξαμίνθσ και δεφεριπρόνθσ 

     Θ ανακάλυψθ νζων παραγόντων αποςιδιρωςθσ ζκανε εφικτι τθν δυνατότθτα 

χοριγθςθσ ςυνδυαςτικισ κεραπείασ, όπου θ βαςικότερθ είναι ο ςυνδυαςμόσ 

δεςφερριοξαμίνθσ και δεφεριπρόνθσ. Αυτοί οι δφο χθλικοί παράγοντεσ μποροφν να 

χορθγθκοφν είτε ταυτόχρονα, είτε διαδοχικά, δθλαδι θ δεφεριπρόνθ να χορθγείται 

τθν θμζρα και θ δεςφερριοξαμίνθ τθν νφχτα. Το ςυνθκζςτερο ςχιμα είναι θ 

χοριγθςθ δεφεριπρόνθσ κακθμερινά και θ χοριγθςθ δεςφερριοξαμίνθσ δφο φορζσ 

τθν εβδομάδα. Θ διαδοχικι χοριγθςθ μπορεί να καταφζρει τθν εικοςιτετράωρθ 

ζκκεςθ ςε αποςιδιρωςθ, ενϊ θ ταυτόχρονθ χοριγθςθ ζχει ακροιςτικι και 
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ςυνεργικι δράςθ με αυξθμζνθ αποτελεςματικότθτα ςτθν αποβολι του ςιδιρου. 

Ζχει αποδειχκεί πωσ ο ςυνδυαςμόσ επιτυγχάνει  μεγαλφτερθ απζκκριςθ ςιδιρου 

και ελαττϊνει ταχφτερα το ςυνολικό φορτίο ςιδιρου, τθν θπατικι ςιδιρωςθ και τθν 

καρδιακι ςιδιρωςθ από τθν μονοκεραπεία με δεςφερριοξαμίνθ. Επίςθσ φαίνεται 

πωσ ο ςυνδυαςμόσ μπορεί να βελτιϊςει ι να ανατρζψει τισ ενδοκρινολογικζσ 

επιπλοκζσ, και μειϊνει τισ πικανότθτεσ για καρδιολογικζσ επιπλοκζσ. Ωςτόςο, 

ςυνδυαςμόσ ςυςχετίηεται με υψθλά ποςοςτά ακοκκιοκυτταραιμίασ και υπάρχει 

πικανότθτα δζςμευςθσ από μεταλλοζνηυμα με αποτζλεςμα τθν αφξθςθ τθσ 

τοξικότθτασ. (Αγαπίου & Γεωργιάδθ 2012) 

5.3.Αντιμετϊπιςθ ενδοκρινολογικϊν επιπλοκϊν 

5.3.1. Ανάπτυξθ 

     Θ κεραπευτικι παρζμβαςθ βαςίηεται ςτθν επανεκτίμθςθ του ςχιματοσ 

μεταγγίςεων, προκειμζνου να ελεγχκεί θ αναιμία και ο ζλεγχοσ του ςχιματοσ τθσ 

αποςιδιρωςθσ ϊςτε να εκτιμθκεί θ καταλλθλότθτα του χθλικοφ παράγοντα που 

χρθςιμοποιείται και θ δοςολογία με ςτόχο τον περιοριςμό τθσ τοξικότθτασ. Επίςθσ 

ςθμαντικό είναι να αντιμετωπιςτοφν ςυνυπάρχουςεσ ενδοκρινολογικζσ επιπλοκζσ, 

οι οποίεσ παρεμβαίνουν ςτθν ανάπτυξθ, όπωσ θ  ζλλειψθ ψευδαργφρου. Θ 

κεραπεία με αυξθτικι ορμόνθ εφαρμόηεται με ιδιαίτερθ προςοχι, κακϊσ το 

πρόβλθμα δεν είναι θ μειωμζνθ ζκκριςθ τθσ, αλλά θ αντίςταςθ ςτθν δράςθ τθσ, και 

αποτελεςματικι είναι μονάχα τον πρϊτο χρόνο, ενϊ μπορεί ωσ ςυνζπεια μειωμζνθ 

ευαιςκθςία ςτθν ινςουλίνθ και πακολογικι καμπφλθ ανοχισ γλυκόηθσ. Ραράλλθλα 

πρζπει να υπάρχει κακοδιγθςθ ςτουσ τομείσ τθσ διατροφισ και τθσ άςκθςθσ και 

πικανότατα ψυχολογικι ςτιριξθ. (Skordis 2006)  

5.3.2. Διαταραχζσ ςτθν ενιβωςθ και υπογοναδιςμόσ  

     Θ κεραπεία τθσ κακυςτζρθςθσ ι αναςτολισ τθσ ενιβωςθσ και του 

υπογοναδοτροφικοφ υπογοναδιςμοφ εξαρτάται από τθν θλικία , τθν βαρφτθτα τθσ 

υπερςιδιρωςθσ, τθν βλάβθ του υποκάλαμο-υποφυςιακοφ-γοναδικοφ άξονα, τθν 

χρόνια νόςο του ιπατοσ και τθν παρουςία ψυχολογικοφ προβλιματοσ. Αρχικά θ 

επαγωγι τθσ εφθβείασ  ξεκινά με χοριγθςθ χαμθλϊν δόςεων ςτεροειδϊν του 

φφλου, δθλαδι οιςτρογόνα ι τεςτοςτερόνθ, ςε ρυκμό παρόμοιο με αυτόν τθσ 

φυςιολογικισ εφθβείασ με τακτικζσ αξιολογιςεισ και εξατομίκευςθ τθσ δοςολογίασ 

με προςοχι ζτςι ϊςτε οφτε οι μεγάλεσ δόςεισ να μειϊνουν το τελικό ανάςτθμα 

μζςω τθσ ςφγκλιςθσ των επιφφςεων, οφτε οι μικρζσ δόςεισ να είναι 

αναποτελεςματικζσ ςτθν ολοκλθρωμζνθ ανάπτυξθ. Θ διαδερμικι χοριγθςθ τουσ 

προτιμάται διότι παρακάμπτεται ο μεταβολιςμόσ από το ιπαρ και εμφανίηονται 

θπιότερεσ επιπτϊςεισ ςτθν αρτθριακι πίεςθ, τουσ δείκτεσ φλεγμονισ και το 

λιπιδαιμικό προφίλ του αςκενι. (Skordis 2006)  
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5.3.3. Υποκυρεοειδιςμόσ 

     Θ πακολογικι λειτουργία του κυρεοειδοφσ είναι αναςτρζψιμθ όταν βρίςκεται ςε 

πρϊιμο ςτάδιο μζςω τθσ ςωςτισ και εντατικισ αποςιδιρωςθσ. Θ κεραπεία 

υποκατάςταςθσ με Τ4 ςτουσ αςκενείσ με μεςογειακι αναιμία πρζπει να 

εξατομικεφεται ανάλογα με το κλινικό ιςτορικό του κάκε αςκενι, και ενδείκνυται ςε 

αςκενείσ που παρουςιάηουν ςυμπτϊματα όπωσ εφκολθ κόπωςθ, κατακράτθςθ 

υγρϊν, κατάκλιψθ, οικογενειακό ιςτορικό υπερλιπιδαιμίασ και ακθρωμάτωςθσ, 

ςακχαρϊδθ διαβιτθ τφπου I ι II και ςυνυπάρχων υπογοναδιςμόσ, κακϊσ 

επθρεάηεται θ γονιμότθτα και θ ζκβαςθ τθσ εγκυμοςφνθσ. Θ χοριγθςθ Τ4 είναι 

απαραίτθτθ ςε αςκενείσ που ςυνυπάρχει καρδιακι δυςλειτουργία, διότι μπορεί να 

ανατραπεί ςε ςυνδυαςμό με τθν αποτελεςματικι αποςιδιρωςθ. Ωςτόςο, θ 

χοριγθςθ Τ4 χρειάηεται προςοχι επειδι ςε περίπτωςθ υπερδοςολογίασ μπορεί να 

προκλθκοφν καρδιακζσ αρρυκμίεσ και να επιδεινωκεί θ οςτεοπόρωςθ. (Γοφλα και 

ςυν.) 

5.3.4. Υποπαρακυρεοειδιςμόσ 

     Θ αντιμετϊπιςθ του υποπαρακυρεοειδιςμοφ  βαςίηεται ςτθν αποκατάςταςθ των 

επιπζδων του αςβεςτίου και του φωςφόρου. Αυτό επιτυγχάνεται με τθν χοριγθςθ 

από το ςτόμα βιταμίνθσ D ι ενόσ από τα ανάλογα τθσ. Μερικοί αςκενείσ 

πικανότατα να χρειάηονται υψθλζσ δόςεισ για να ομαλοποιθκοφν τα επίπεδα 

αςβεςτίου, ενϊ πρζπει να παρακολουκοφνται για υπεραςβεςτιαιμία, θ οποία είναι 

ςυχνι επιπλοκι τθσ κεραπείασ. Επίςθσ χορθγείται καλςιτριόλθ ςε δόςθ 0,25-1,0mg, 

δφο φορζσ τθν θμζρα, θ οποία είναι αρκετι ϊςτε να ομαλοποιθκοφν τα επίπεδα 

αςβεςτίου και φωςφόρου. Στθν αρχι τθσ κεραπείασ απαιτοφνται εβδομαδιαίεσ 

μετριςεισ του αςβεςτίου και του φωςφόρου ςτο αίμα και ςτθν ςυνζχεια μζτρθςθ 

του αςβεςτίου και του φωςφόρου ςε οφρα 24ωρου κάκε 3 μινεσ. Ωςτόςο, αν τα 

επίπεδα του φωςφόρου παραμζνουν υψθλά, τότε μπορεί να χορθγθκεί ζνασ 

παράγοντασ που δεςμεφει το φϊςφορο, εκτόσ του αλουμινίου. Πταν εμφανίηεται 

τετανία και καρδιακι ανεπάρκεια εξαιτίασ τθσ βαριάσ υποαςβεςτιαιμίασ, τότε 

απαιτείται ενδοφλζβια χοριγθςθ αςβεςτίου, υπό προςεκτικι καρδιολογικι 

παρακολοφκθςθ και μετζπειτα χοριγθςθ βιταμίνθσ  D από το ςτόμα. (Γοφλα και 

ςυν.) 

 

 5.3.5. Διαταραχζσ μεταβολιςμοφ υδατανκράκων 

    Ππωσ ςε ςτισ υπόλοιπεσ ενδοκρινολογικζσ επιπλοκζσ, ζτςι και ςτισ διαταραχζσ 

του μεταβολιςμοφ υδατανκράκων, θ αποτελεςματικότθτα τθσ αποςιδιρωςθσ ζχει 

πρωταρχικό ρόλο. Θ πακολογικι ανοχι ςτθν γλυκόηθ μπορεί να βελτιωκεί με 

αυςτθρι διαβθτικι δίαιτα, μείωςθ του ςωματικοφ βάρουσ ςε περίπτωςθ 
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παχυςαρκίασ και με διακοπι του καπνίςματοσ. Πταν θ μεταγευματινι γλυκόηθ ζχει 

ςτακερζσ τιμζσ μεγαλφτερεσ από 170mgr/dl, τότε ςυνιςτάται θ ζναρξθ 

ινςουλινοκεραπείασ, ενϊ ςε περίπτωςθ που ο υπερινςουλινιςμόσ δεν ελζγχεται 

μόνο με δίαιτα, τότε θ χοριγθςθ ακαρβόηθσ μπορεί να επιτεφξει τον γλυκαιμικό 

ζλεγχο. (Γοφλα και ςυν.) 

5.3.6. Οςτεοπενία-οςτεοπόρωςθ  

     Στόχοσ τθσ κεραπείασ είναι θ πρόλθψθ μελλοντικϊν καταγμάτων, θ οποία 

ςτθρίηεται ςτθν τακτικι παρακολοφκθςθ και ςτθν τιρθςθ των οδθγιϊν διατροφισ, 

ςωματικισ άςκθςθσ και τρόπου ηωισ. Ζχει αποδειχκεί πωσ αςκενείσ με 

ικανοποιθτικό επίπεδο φροντίδασ τθσ μεςογειακισ αναιμίασ, δθλαδι κάνουν τισ 

απαραίτθτεσ μεταγγίςεισ και τθν ςωςτι αποςιδιρωςθ, παρουςιάηουν μικρότερεσ 

πικανότθτεσ να εμφανίςουν οςτεοπόρωςθ και κατάγματα. Ακολουκείται 

ςυμπλθρωματικι χοριγθςθ αςβεςτίου και βιταμίνθσ D, αν και πρζπει να 

προθγείται θ εκτίμθςθ τθσ λειτουργίασ των παρακυρεοειδϊν αδζνων και θ 

ςυγχοριγθςθ φαρμάκων όπωσ διγοξίνθ, αντιυπερταςικά και διουρθτικά, κακϊσ 

μποροφν να επθρεάςουν τα επίπεδα αςβεςτίου ςτο αίμα, ενϊ πρζπει να γίνεται 

ςυχνι μζτρθςθ των επιπζδων αςβεςτίου ςτο αίμα, ολικοφ και ιονιςμζνου, και τθσ 

24ωρθσ αποβολισ του από τα οφρα, προκειμζνου να αποφεφγεται θ αςβεςτινουρια 

και θ νεφρολικίαςθ. Θ αποκατάςταςθ του υπογοναδιςμοφ με χοριγθςθ ςτεροειδϊν 

του φφλου ζχει ςθμαντικό ρόλο για τθν προςταςία των οςτϊν. Τα διφωςφονικά 

είναι ιςχυροί αναςτολείσ τθσ λειτουργίασ τθσ οςτεοκλάςτθσ και παρουςιάηουν 

ςθμαντικι μείωςθ των καταγμάτων. Τα διφωςφονικά είναι το παμιδρονικό οξφ, το 

οποίο χορθγείται ςε δόςθ 1-2mg/kg ςωματικοφ βάρουσ μία φορά τον μινα 

ενδοφλεβίωσ για διάςτθμα 3-5 ετϊν, το αλενδρονικό οξφ, το οποίο χορθγείται ςε 

δόςθ 70mg από το ςτόμα μια φορά τθν εβδομάδα και το ηολεδρονικό οξφ, το οποίο 

χορθγείται 2-3 φορζσ το ζτοσ. Ωςτόςο, παρά τθν εντυπωςιακι αποτελεςματικότθτα, 

τα διφωςφονικά εμφανίηουν κίνδυνο για εμφάνιςθ οςτεοςκλιρυνςθσ τθσ γνάκου 

μετά από μακροχρόνια χριςθ. (Terpos & Voskaridou)  

5.4. Αντιμετϊπιςθ καρδιολογικϊν επιπλοκϊν 

    Θ κεραπευτικι ςτρατθγικι με ςκοπό τθν πρόλθψθ των καρδιολογικϊν επιπλοκϊν 

βαςίηεται ςτθν γενικι κεραπεία τθσ μεςογειακισ αναιμίασ μζςω τθσ 

πραγματοποίθςθσ των απαραίτθτων μεταγγίςεων, ζτςι ϊςτε τα επίπεδα 

αιμοςφαιρίνθσ να διατθροφνται προ τθσ μετάγγιςθσ 9-10,5g/dl ςε πάςχοντεσ χωρίσ 

καρδιακι νόςο και 10-11g/dl ςε πάςχοντεσ με καρδιακι νόςο. Επίςθσ θ κατάλλθλθ 

και τακτικι αποςιδιρωςθ, ιδιαίτερα θ κεραπεία με ςυνδυαςτικι χοριγθςθ 

δεςφερριοξαμίνθσ και δεφεριπρόνθσ, είναι ικανι να απομακρφνει το φορτίο 

ςιδιρου από τθν καρδιά. Με αυτζσ τι μεκόδουσ αντιμετωπίηεται θ αναιμία και 

αποτρζπεται  θ ανάπτυξθ καρδιακισ ανεπάρκειασ υψθλισ παροχισ και 
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αποφεφγεται θ υπερςιδιρωςθ τθσ καρδιάσ, προλαμβάνοντασ τθν ανάπτυξθ 

δυςλειτουργίασ τθσ αριςτερισ κοιλίασ. Εξίςου ςθμαντικι είναι και θ αντιμετϊπιςθ 

άλλων παραγόντων που μπορεί να ευκφνονται για τθν ανάπτυξθ καρδιακισ 

ανεπάρκειασ, όπωσ υποκυρεοειδιςμόσ, υποπαρακυρεοειδιςμόσ, ςακχαρϊδθ 

διαβιτθ, νεφρικι δυςλειτουργία, ςυνυπάρχουςα βαλβιδικι ι δομικι καρδιοπάκεια 

και ζλλειψθ βιταμίνθσ C. Επίςθσ, πρζπει να αποφεφγεται ο ανκυγιεινόσ τρόποσ 

ηωισ, όπωσ το κάπνιςμα, θ ζλλειψθ ςωματικισ άςκθςθσ και θ κατανάλωςθ αλκοόλ. 

(Walker 2012) 

     Ρζρα από τθν παρεμβάςεισ που ςτοχεφουν τθν μεςογειακι αναιμία και τθν 

πρόλθψθ των επιπλοκϊν, αςκενείσ με καρδιολογικά προβλιματα λαμβάνουν και 

τθν κατάλλθλθ ειδικι αγωγι. Θ καλφτερθ κεραπεία μυοκαρδιακισ δυςλειτουργίασ 

είναι θ χοριγθςθ αναςτολζων του μετατρεπτικοφ ενηφμου αγγειοταςίνθσ ι 

αναςτολείσ ACE. Για τθν ζναρξθ τθσ χοριγθςθσ χρειάηεται θ καλι ενυδάτωςθ του 

αςκενι και θ χοριγθςθ ςε μικρζσ δόςεισ. Θ δόςθ πρζπει ςυνεχϊσ να αυξάνεται 

μζχρι τθν επιτρεπόμενθ δυνατι, και να μειωκεί ςε περίπτωςθ που παρουςιαςκεί 

υπόταςθ. Ωςτόςο, οριςμζνοι αςκενείσ δεν μποροφν να ανεχκοφν τουσ αναςτολείσ 

ACE, επειδι αναπτφςςουν χρόνιο βιχα. Σε τζτοια περίπτωςθ μποροφν να 

χορθγθκοφν ανταγωνιςτζσ του υποδοχζα τθσ αγγειοταςίνθσ II. (Φαρμάκθσ και ςυν. 

2011) 

     Θ διγοξίνθ δεν πρζπει να χρθςιμοποιείται ςτα αρχικά ςτάδια τθσ 

μυοκαρδιοπάκειασ, αλλά ωσ ινοτροπικόσ παράγοντασ είναι απαραίτθτθ ςε αςκενείσ 

με καρδιακι διαςτολι και με χαμθλι πίεςθ αίματοσ, κακϊσ ζχει και ςπουδαίο ρόλο 

ςτθν διατιρθςθ φυςιολογικοφ κοιλιακοφ ρυκμοφ ςε αςκενείσ με κολπικι 

μαρμαρυγι. (Cohen et al. 2010) 

     Θ χριςθ διουρθτικϊν ζχει ςτόχο τθν ανακοφφιςθ των ςυμπτωμάτων ςε αςκενείσ 

που ζχουν αναπτφξει πνευμονικι ςυμφόρθςθ ι με ςθμεία δεξιάσ καρδιακισ 

ανεπάρκειασ. Τα διουρθτικά περιορίηουν τον κυκλοφοροφντα όγκο, μειϊνοντασ 

πολφ το προ-φορτίο, για αυτό πρζπει να χορθγοφνται με επιπλζον προςοχι ςε 

αςκενείσ με μεςογειακι αναιμία εξαιτίασ τθσ ςυνικουσ ςχετιηόμενθσ υπόταςθσ. 

(Butler) 

     Οι αντιαρρυκμικοί παράγοντεσ χρθςιμοποιοφνται με επιφφλαξθ επειδι θ κφρια 

αιτία τθσ εμφάνιςθσ αρρυκμιϊν είναι θ τοξικότθτα τθσ περίςςειασ ςιδιρου. Ωςτόςο 

μποροφν να χορθγθκοφν βιτα αναςτολείσ και αμιοδαρόνθ ςε αςκενείσ με ςοβαρζσ 

υπερκοιλιακζσ και κοιλιακζσ αρρυκμίεσ ι με καρδιακι ανεπάρκεια. Θ αμιοδαρόνθ 

όμωσ ζχει ςθμαντικζσ παρενζργειεσ, όπωσ θ διαταραχι τθσ κυρεοειδικισ 

λειτουργίασ. (Walker 2012) 

     Σε περίπτωςθ που θ κεραπεία αποςιδιρωςθσ και θ φαρμακευτικι αγωγι 

αποτφχουν, πρζπει να ςυςτινεται θλεκτρικι ανάταξθ, θ οποία ςε περιςτατικά 
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οξείασ καρδιακισ ανεπάρκειασ, πρζπει να εξετάηεται, δεδομζνου ότι θ επαναφορά 

τθσ ςυγχρονιςμζνθσ καρδιακισ αγωγιμότθτασ βελτιϊνει τθν καρδιακι ανεπάρκεια. 

(Cohen et al. 2010) 

5.5. Αντιμετϊπιςθ θπατικϊν επιπλοκϊν 

     Θ αντιμετϊπιςθ τθσ HCV ςε αςκενείσ με μεςογειακι αναιμία ςτοχεφει ςτθν 

εκρίηωςθ του ιοφ, ςτθν βελτίωςθ τθσ θπατικισ ιςτολογίασ και ςτθν μείωςθ του 

κινδφνου για εμφάνιςθ κίρρωςθσ και θπατοκυτταρικοφ καρκινϊματοσ. H ζναρξθ τθσ 

κεραπείασ ενδείκνυται ςε αςκενείσ με διάγνωςθ οξείασ λοίμωξθσ από HCV και με 

κετικά επίπεδα HCV RNA ςτον ορό μετά από 12 εβδομάδεσ ζκκεςθσ ι από τθν 

διάγνωςθ, ενϊ ςε αςκενείσ με χρόνια HCV θ ζναρξθ τθσ κεραπείασ βαςίηεται ςε 

επιβεβαιωμζνθ παρουςία HCV RNA, μζτρια προσ υψθλά επίπεδα τρανςαμιναςϊν 

ALT, και τθν πακολογικι ιςτολογία ιπατοσ. (Braunstein & Butler)  

     Θ κεραπεία βαςίηεται ςτθν ςυνδυαςτικι χοριγθςθ πεγκυλιομζνθσ ιντερφερόνθσ 

και ριμπαβιρίνθσ. Θ πεγκυλιομζνθ ιντερφερόνθ είναι τφπου α-2α ι α-2β και 

χορθγείται υποδορίωσ μία φορά τθν εβδομάδα για 24 ζωσ 48 εβδομάδεσ, ανάλογα 

με τον γονότυπο HCV. Ραρενζργειεσ οι οποίεσ μποροφν να εμφανιςτοφν είναι 

γριπϊδθ ςυμπτϊματα, αχπνία και αλλαγι τθσ γνωςτικισ λειτουργίασ και τθσ 

διάκεςθσ, ιδιαίτερα κατά τισ πρϊτεσ δφο εβδομάδεσ από τθν ζναρξθ τθσ κεραπείασ. 

Επίςθσ μπορεί να προκλθκεί ουδετεροπενία και για αυτό ο ςυνδυαςμόσ τθσ 

πεγκυλιομζνθσ ιντερφερόνθσ με δεφεριπρόνθ πρζπει να ξεκίνα ςε εξαιρετικζσ 

περιπτϊςεισ και να γίνεται εντατικι παρακολοφκθςθ του αςκενι. Σε περίπτωςθ 

που θ απόλυτθ τιμι των ουδετερόφιλων μειωκεί κάτω από 1000, τότε επιβάλλεται 

θ διακοπι τθσ κεραπείασ. Άλλεσ ςοβαρζσ επιπλοκζσ αποτελοφν ο 

υποκυρεοειδιςμόσ και θ ζξαρςθ τοπικϊν αντιδράςεων ςτο ςθμείο ζγχυςθσ τθσ 

δεςφερριοξαμίνθσ, ενϊ ςυχνά παρατθροφνται περιπτϊςεισ καρδιακισ 

ανεπάρκειασ, ωσ εκ τοφτου πρζπει να λαμβάνεται ιδιαίτερθ προςοχι ςτθν 

χοριγθςθ ιντερφερόνθσ ςε αςκενείσ με προχπάρχουςα καρδιακι νόςο. (Cohen et 

al. 2010) 

     Θ ριμπαβιρίνθ είναι ζνα νουκλεοτίδιο ανάλογο, θ οποία χορθγείται από το ςτόμα 

ςε δόςεισ 800-1200mg θμερθςίωσ. Ωςτόςο χορθγείται με ιδιαίτερθ προςοχι ςε 

αςκενείσ με μεςογειακι αναιμία επειδι προκαλείται εκςεςθμαςμζνθ αιμόλυςθ με 

ςυνζπεια να αυξάνονται οι ανάγκεσ για μετάγγιςθ. Εντοφτοισ, απαιτείται θ 

προςαρμογι των διαςτθμάτων των μεταγγίςεων και θ εντατικοποίθςθ τθσ 

αποςιδιρωςθσ, κακϊσ θ μείωςθ τθσ δόςθσ τθσ ριμπαβιρίνθσ παρουςιάηει 

χαμθλότερθ αποτελεςματικότθτα ςτθν αντιμετϊπιςθ τθσ HCV. (Cohen et al. 2010) 

     Θ διάρκεια τθσ κεραπείασ εξαρτάται από τον γονότυπο τθσ HCV και θ 

ανταπόκριςθ ςτθν κεραπεία αξιολογείται από τθν μζτρθςθ τθσ βιοχθμικισ (ALT 

οροφ) ιολογικισ (HCV RNA) απάντθςθσ μετά από 4-12 εβδομάδεσ από τθν ζναρξθ 
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τθσ κεραπείασ, θ οποία ςυνεχίηεται για άλλεσ 12-24 εβδομάδεσ ςε αςκενείσ με μθ 

ανιχνεφςιμο HCV RNA. Επειδι ςε αςκενείσ με μεςογειακι αναιμία θ ALT οροφ 

μπορεί να είναι αυξθμζνθ εξαιτίασ άλλων αιτιϊν, όπωσ θ υπερςιδιρωςθ και άλλεσ 

ςυλλοιμϊξεισ, θ παρακολοφκθςθ βαςίηεται κυρίωσ ςτο HCV RNA. Σε περίπτωςθ που 

οι αςκενείσ δεν ανταποκρίνονται ςτθν κεραπεία, τότε αυτι ςυνικωσ διακόπτεται 

και εξετάηονται εναλλακτικζσ μζκοδοι κεραπείασ. (Cohen et al. 2010)    

5.6. Σπλθνεκτομι 

     Θ ςπλθνεκτομι αποτελεί το τρίτο ςκζλοσ τθσ κεραπείασ τθσ μεςογειακισ 

αναιμίασ μετά τισ μεταγγίςεισ και τθν κεραπείασ αποςιδιρωςθσ. Λόγω τθσ 

πακοφυςιολογίασ τθσ καλαςςαιμίασ, παρατθρείται αυξθμζνθ εξωμυελικι 

ερυκροποιθτικι δραςτθριότθτα κυρίωσ ςτον ςπλινα, με αποτζλεςμα τθν 

ςυνεχόμενθ αφξθςθ του μεγζκουσ του και τθν αυξθμζνθ φαγοκυττάρωςθ. Συνεπϊσ 

θ υπερλειτουργία του ςπλινα επιβαρφνει τθν ιδθ ςοβαρι αναιμία λόγω τθσ 

μεςογειακισ αναιμίασ, κακϊσ προκαλεί τθν πρόωρθ καταςτροφι των 

μεταγγιηόμενων φυςιολογικϊν αιμοςφαιρίων, των λευκϊν και των αιμοπεταλίων. 

Ζτςι αυξάνονται οι ανάγκεσ ςε αίμα και επιβαρφνεται θ αιμοςιδιρωςθ. (Martin & 

Butler) 

     Θ ςπλθνεκτομι ςυνιςτάται ςε αςκενείσ που παρατθρείται βραδεία και ςτακερι 

αφξθςθ κατανάλωςθσ ςυμπυκνωμζνων ερυκρϊν μεγαλφτερθ από 220-250ml/kg 

ανά ζτοσ, ι ςε περιπτϊςεισ που, παρά τθν ικανοποιθτικι αποςιδιρωςθ, το φορτίο 

ςιδιρου αυξάνεται. Άλλεσ ενδείξεισ αποτελοφν ςυμπτϊματα όπωσ άλγοσ ςτο 

αριςτερό επιγάςτριο ι πρϊιμο αίςκθμα κορεςμοφ, και επίςθσ μπορεί να 

παρουςιαςτεί λευκοπενία ι κρομβοκυτταροπενία. (Cohen et al. 2010) 

      Θ ςπλθνεκτομι δφναται να εμφανίςει πολλαπλζσ ςοβαρζσ επιπλοκζσ. 

Ρεριεγχειρθτικά μπορεί να εμφανιςτεί αυξθμζνθ αιμορραγία, ατελεκταςία και 

υποφρενικό απόςτθμα. Μετεγχειρθτικά, ο μεγαλφτεροσ κίνδυνοσ αποτελεί θ 

κεραυνοβόλοσ ςθψαιμία. Τα ςυνθκζςτερα πακογόνα αίτια τθσ ςθψαιμίασ μετά από 

ςπλθνεκτομι είναι οι μικροοργανιςμοί με κάψα και πιο ςυγκεκριμζνα ο 

Streptococcus pneumoniae, o Haemoplilius influenzae και θ Neisseria meningitidis. 

Λοιπά βακτθρίδια που ευκφνονται για λοιμϊξεισ είναι θ Escherichia coli, θ Klebsiella 

και θ Pseudomonas aeroginosa, ενϊ ζχουν ενοχοποιθκεί λοιμϊξεισ και από 

πρωτόηωα όπωσ θ Babesia. Επίςθσ ζχουν αναφερκεί περιπτϊςεισ ελονοςίασ, θ 

οποία είναι ςοβαρι ςε αςκενείσ με ςπλθνεκτομι και είναι δυνθτικά κανατθφόρα. 

Τα κφρια χαρακτθριςτικά τθσ κεραυνοβόλουσ ςθψαιμίασ είναι ο αιφνίδιοσ πυρετόσ, 

οι ζμετοι και θ κεφαλαλγία, ενϊ θ λοίμωξθ εξελίςςεται γριγορα ςε υποταςικό ςοκ 

και ςυνοδεφεται από διάχυτθ ενδοαγγειακι πιξθ. Θ κεραυνοβόλοσ ςθψαιμία 

εξαρτάται από τθν θλικία, ιδιαίτερα ςε παιδιά κάτω των 2 ετϊν, από τον χρόνο μετά 
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τθν ςπλθνεκτομι, οποφ ο μεγαλφτεροσ κίνδυνοσ εμφανίηεται για 1-4 χρόνια μετά 

τθν επζμβαςθ, και από το ανοςολογικό ςφςτθμα του αςκενι. (Cohen et al. 2010)  

     Για τθν μεγαλφτερθ δυνατι προφφλαξθ από λοιμϊξεισ, ςυνίςταται ο 

εμβολιαςμόσ ζναντι αυτϊν. Το εμβόλιο για τον Streptococcus pneumoniae αποτελεί 

το 23-δφναμο πολυςακχαριδιακό εμβόλιο, το οποίο μπορεί να δοκεί υποδόρια ι 

ενδομυϊκά και πρζπει να χορθγθκεί τουλάχιςτον 2 εβδομάδεσ πριν τθν 

ςπλθνεκτομι, ενϊ θ δράςθ του είναι μειωμζνθ ςε παιδιά μικρότερα των 2 ετϊν. 

Αςκενείσ που ζχουν ιδθ υποβλθκεί ςε ςπλθνεκτομι χωρίσ πνευμονιοκοκκικό 

εμβολιαςμό μποροφν ακόμθ να επωφελθκοφν από το εμβόλιο. Το εμβόλιο ζναντι 

του Haemoplilius influenzae πρζπει επίςθσ να γίνεται ςε αςκενείσ πριν τθν 

ςπλθνεκτομι, εκτόσ και εάν αυτό ςυμπεριλαμβάνεται ςτουσ τακτικοφσ 

εμβολιαςμοφσ των παιδιϊν. (Cohen et al. 2010) 

     Ρζρα από τουσ εμβολιαςμοφσ, για τθν πρόλθψθ κεραυνοβόλουσ ςθψαιμίασ 

ςυνιςτάται και θ χθμειοπροφφλαξθ των αςκενϊν με τθν χοριγθςθ πενικιλίνθσ ςε 

δόςθ 125mg δφο φορζσ τθν θμζρα. Σε περίπτωςθ αλλεργίασ ςτθν πενικιλίνθ 

εναλλακτικά αντιβιοτικά αποτελοφν θ αμοξικιλίνθ, θ κοτριμοξαηόλθ και θ 

ερυκρομυκίνθ. Θ προφυλακτικι αγωγι πρζπει να λαμβάνεται από όλα τα παιδιά 

κάτω των 5 ετϊν με ςπλθνεκτομι, και θ χοριγθςθ τθσ ενδείκνυται για τουλάχιςτον 

2 χρόνια μετά τθν επζμβαςθ ζωσ και εφ’ όρου ηωισ. Σε περιπτϊςεισ εμπφρετων 

καταςτάςεων και υποψίασ λοίμωξθσ, πρζπει να χορθγοφνται γενικά αντιβιοτικά και 

να γίνεται λιψθ αίματοσ και άλλων καλλιεργειϊν. (Λαδισ & Γραφάκοσ 2011) 

     Μια άλλθ ςυνικθσ επιπλοκι τθσ ςπλθνεκτομισ είναι θ μετεγχειρθτικι 

κρομβοκυττάρωςθ με τα αιμοπετάλια να φτάνουν τιμζσ 1000000-2000000/mm3. 

Ραρατθρείται κυρίωσ ςε αςκενείσ με ενδιάμεςθ μεςογειακι αναιμία. Το φαινόμενο 

αυτό οφείλεται ςτο γεγονόσ ότι τα κατεςτραμμζνα ερυκρά αιμοςφαίρια, τα οποία 

φυςιολογικά απομακρφνονται από τον ςπλινα, παραμζνουν ςτθν κυκλοφορία και 

ενεργοποιοφν μθχανιςμοφσ παραγωγισ κρομβίνθσ. Κυριότερο χαρακτθριςτικό των 

κρομβοεμβολικϊν επειςοδίων είναι θ εμφάνιςθ πνευμονικισ υπζρταςθσ. Χαμθλζσ 

δόςεισ αςπιρίνθσ 80mg/kg τθν θμζρα κεωροφνται χριςιμεσ και δεν εμφανίηουν 

ςοβαρζσ παρενζργειεσ, ενϊ ςε  αςκενείσ που ζχουν αυξθμζνο αρικμό αιμοπεταλίων 

ι ζχουν ιςτορικό προθγοφμενων κρομβϊςεων ενδείκνυται θ χοριγθςθ 

αντιπθκτικϊν. (Cohen et al. 2010) 

5.7. Μεταμόςχευςθ μυελοφ των οςτϊν 

     Θ μεταμόςχευςθ μυελοφ των οςτϊν αποτελεί τθν μοναδικι διακζςιμθ μζκοδοσ 

για τθν ριηικι κεραπεία τθσ μεςογειακισ αναιμίασ. Το χορθγοφμενο μόςχευμα 

αντικακιςτά τθν μθ αποδοτικι ερυκροποίθςθ του αςκενι με αποτζλεςμα τθν 

αντιμετϊπιςθ τθσ αιματολογικισ διαταραχισ. Τα τελευταία 30 χρόνια ζχει 

αποκτθκεί μεγάλθ κλινικι εμπειρία και τα αποτελζςματα τθσ μεταμόςχευςθσ ζχουν 
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βελτιωκεί αιςκθτά λόγω τθσ χριςθσ κυκλοςπορίνθσ, τθσ πιο αποτελεςματικισ 

κεραπείασ για τθν λοίμωξθ από κυτταρομεγαλοιό, τθσ βελτίωςθσ των τεχνικϊν 

αςθψίασ και τθσ εξζλιξθσ τθσ ςυςτθματικισ κεραπείασ με αντιβιοτικά. (Cohen et al. 

2010) 

     Στα παιδιά με μεςογειακι αναιμία ζχουν προςδιοριςτεί 3 τάξεισ με βάςθ 

παράγοντεσ κινδφνου που ζχουν ςθμαντικό ρόλο ςτθν ζκβαςθ μετά τθν 

μεταμόςχευςθ, οι οποίοι είναι θ μθ ικανοποιθτικι αποςιδιρωςθ, θ θπατομεγαλία 

και θ φπαρξθ θπατικισ ίνωςθσ. Αςκενείσ που δεν πλθροφν κανζνα κριτιριο ανικουν 

ςτθν τάξθ I και οι πικανότθτεσ επιβίωςθσ και ελεφκερθσ νόςου επιβίωςθσ είναι 96% 

και 90% αντίςτοιχα. Αςκενείσ που πλθροφν ζνα ι δφο κριτιρια ανικουν ςτθν τάξθ II 

ζχουν πικανότθτεσ επιβίωςθσ 86% και πικανότθτεσ ελεφκερθσ νόςου 82%. Οι 

αςκενείσ που πλθροφν και τα 3 κριτιρια ανικουν ςτθν τάξθ ΛΛΛ και ζχουν 

πικανότθτεσ επιβίωςθσ 76% και πικανότθτεσ επιβίωςθσ ελεφκερθσ νόςου 53%. 

Στουσ τελευταίουσ, θ ειςαγωγι χοριγθςθσ κυκλοφωςφαμίδθσ ςε δόςεισ μικρότερεσ 

από 200mg/kg, παρουςιάηουν μείωςθ τθσ κνθτότθτοσ, αλλά αυξάνονται οι 

πικανότθτεσ για τθν απόρριψθ του μοςχεφματοσ.  Οι ενιλικοι αςκενείσ ζχουν 

πικανότθτεσ επιβίωςθσ 65% και πικανότθτεσ επιβίωςθσ ελεφκερθσ νόςου 63%. Με 

βάςθ αυτά τα  δεδομζνα, θ μεταμόςχευςθ μυελοφ των οςτϊν πρζπει να 

λαμβάνεται υπόψθ ςε αςκενείσ με μικρότερθ θλικία ι πριν αναπτυχκοφν επιπλοκζσ 

εξαιτίασ τθσ υπερςιδιρωςθσ. (Wu)  

     Θ εφαρμογι τθσ μεταμόςχευςθσ μυελοφ των οςτϊν περιορίηεται ςθμαντικά 

λόγω τθσ διακεςιμότθτασ ςχετικϊν HLA ςυμβατϊν δοτϊν. Υπάρχει μονάχα μία ςτισ 

τζςςερισ πικανότθτα ομοιότθτασ από  τον αδελφό ι τθν αδελφι του αςκενι, και οι 

πικανότθτεσ ποικίλουν ανάλογα με το μζγεκοσ τθσ οικογζνειασ. Για αυτοφσ τουσ 

λόγουσ δφναται να επιλεχκεί μόςχευμα από μθ ςυγγενι ςυμβατό δότθ, όπου τα 

αποτελζςματα είναι ςχετικά ικανοποιθτικά με πικανότθτεσ ίαςθσ περίπου 66%, 

αλλά με μία ςθμαντικι πικανότθτα κνθτότθτασ 20%. Μεταμόςχευςθ μυελοφ των 

οςτϊν με αςφμβατουσ ςυγγενείσ δεν ςυνιςτάται ςε αςκενείσ με μεςογειακι 

αναιμία. Θ χρθςιμοποίθςθ βλαςτικϊν κυττάρων λαμβανομζνων από αίμα ομφάλιου 

λϊρου τθν ςτιγμι του τοκετοφ παρουςιάηει αρκετά πλεονεκτιματα, κακϊσ 

μποροφν να λαμβάνονται εφκολα κατά τθσ διάρκεια τθσ γζννθςθσ και ςε επαρκείσ 

ποςότθτεσ για μια επιτυχι χοριγθςθ. Επίςθσ, παρατθρείται ότι θ νόςοσ του 

μοςχεφματοσ ζναντι του ξενιςτι (GVHD) είναι εμφανϊσ βαρφτερθ όταν τα βλαςτικά 

κφτταρα λαμβάνονται τόςο πρϊιμα. (Wu) 

     Θ ταυτόχρονθ παραμονι αιμοποιθτικϊν κυττάρων προερχόμενα από τον αςκενι 

και τον δότθ ονομάηεται μικτι χίμαιρα, και είναι ςυχνό φαινόμενο μετά τθν 

μεταμόςχευςθ μυελοφ των οςτϊν ςε αςκενείσ με μεςογειακι αναιμία. Θ 

ελαττωμζνθ δόςθ βουςουλφάνθσ θ κυκλοφωςφαμίδθσ ςτα προπαραςκευαςτικά 

κεραπευτικά ςχιματα δθμιουργεί μεγαλφτερεσ αναλογίεσ μικτισ χίμαιρασ, που 
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αποτελεί παράγοντασ κινδφνου για ανεπάρκεια του μοςχεφματοσ. Ζχει 

παρατθρθκεί θ παραμονι μικτισ χίμαιρασ για πάνω από 2 ζτθ μετά από επιτυχι 

μεταμόςχευςθ ςε αςκενι με μεςογειακι αναιμία και πωσ μζχρι και 20% κυττάρων 

του δότθ μπορεί να διατθριςει φυςιολογικά τα επίπεδα αιμοςφαιρίνθσ του αςκενι 

και να μθν χρειάηεται μεταγγίςεισ. (Λαδισ & Γραφάκοσ 2011) 

     Μετά από τθν επιτυχι μεταμόςχευςθ, οι αςκενείσ με μεςογειακι αναιμία 

παφουν να χρειάηονται μεταγγίςεισ, ωςτόςο οι ςυνζπειεσ των ιδθ προθγθκείςων 

μεταγγίςεων παραμζνουν και θ περίςςεια ςιδιρου ςτουσ ιςτοφσ ςυνεχίηει να ζχει 

τοξικι δράςθ. Για αυτό, ιδιαίτερα ςθμαντικι είναι θ απομάκρυνςθ τθσ περίςςειασ 

ςιδιρου και αυτό ςυνικωσ επιτυγχάνεται με επανειλθμμζνεσ αφαιμάξεισ ςε όγκο 

6ml/kg κάκε 2-3 εβδομάδεσ, μζχρι θ φερριτίνθ οροφ να φτάςει ςε επίπεδα 

<700mg/L και ο θπατικόσ ςίδθροσ να είναι <5mg/gr ξθροφ βάρουσ ιπατοσ. Κατά το 

πρϊτο ζτοσ μετά τθν μεταμόςχευςθ είναι αναγκαία θ προςεκτικι παρακολοφκθςθ 

των αιματολογικϊν παραμζτρων, των επιπλοκϊν των λοιμϊξεων και τθσ νόςου του 

μοςχεφματοσ ζναντι του ξενιςτι. Επίςθσ πρζπει να παρακολουκείται θ εξζλιξθ τθσ 

ιβθ, τθσ ανάπτυξθσ και για τυχόν ενδοκρινολογικά προβλιματα. (Cohen et al. 2010) 

5.8. Επαγωγι τθσ εμβρυικισ αιμοςφαιρίνθσ  

     Θ εμβρυικι αιμοςφαιρίνθ ι HbF είναι θ κυρίαρχθ μθ α-ςφαιρίνθ που παράγεται 

ςτον οργανιςμό μζχρι τουσ 6 πρϊτουσ μινεσ τθσ ηωισ, ϊςπου θ παραγωγι τθσ 

καταςτζλλεται και αυξάνεται θ παραγωγι τθσ β-ςφαιρίνθσ. Αυτό ςυμβαίνει ακόμα 

και ςε περιπτϊςεισ μετάλλαξθσ των γονιδίων, όπωσ ςτθν μεςογειακι αναιμία. 

Ραρατθρείται πωσ αςκενείσ με μεςογειακι αναιμία που ςυνεχίηουν να παράγουν 

υψθλά επίπεδα εμβρυικισ αιμοςφαιρίνθσ, όπωσ αςκενείσ με κλθρονομικι 

παραμονι τθσ εμβρυικισ αιμοςφαιρίνθσ, ζχουν μικρότερθ διαταραχι ςτθν 

ιςορροπία τθσ αιμοςφαιρίνθσ και εμφανίηουν λιγότερο ςοβαρι αναιμία. Συνεπϊσ θ 

διζγερςθ τθσ παραγωγισ εμβρυικισ αιμοςφαιρίνθσ δφναται να ζχει κεραπευτικζσ 

ιδιότθτεσ και μπορεί να απαλλάξει τουσ αςκενείσ ςε κάποιο βακμό από τισ 

μεταγγίςεισ. (Cohen et al. 2010) 

     Θ επαγωγι τθσ εμβρυικι αιμοςφαιρίνθσ πραγματοποιείται με τθν χριςθ 

κυτταροτοξικϊν παραγόντων, οι οποίοι προκαλοφν τθν καταςτολι του μυελοφ των 

οςτϊν και παρατθρείται ότι κατά τθν διάρκεια τθσ ανάκαμψθσ ενεργοποιείται θ 

ςφνκεςθ τθσ εμβρυικισ αιμοςφαιρίνθσ. Συνεπϊσ θ χοριγθςθ κυτταροτοξικϊν 

φαρμάκων μεταβάλλουν τον τφπο τθσ ερυκροποίθςθσ και ευνοοφν τθν 

αντιμετϊπιςθ πολλϊν αιμοςφαιρινωπακειϊν, αυξάνοντασ τον αρικμό των ερυκρϊν 

κυττάρων που περιζχουν HbF. (Cohen et al. 2010) 

     Οι απομεκυλιωτικοί παράγοντεσ 5-αηακυτιδίνθ και δεκιταβίνθ παρουςιάηουν 

πολφ καλι ανταπόκριςθ, αυξάνοντασ τα ςυνολικά επίπεδα αιμοςφαιρίνθσ κατά 

μζςο όρο 2,5g/dl πάνω από τισ τιμζσ ζναρξθσ και επιμθκφνοντασ εμφανϊσ τισ ηωζσ 
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των αςκενϊν. Θ υδροξυουρία επιτυγχάνει μικρότερου βακμοφ ανταπόκριςθ, αλλά 

μειϊνει ςθμαντικά τθν αιμόλυςθ. Τα μικρά οφζλθ τθσ ςτθν μεςογειακι αναιμία 

οφείλεται ςτο γεγονόσ ότι θ κυτταροςτατικι δράςθ τθσ ζχει περιοριςμζνθ αξία ςτθν 

ςυγκεκριμζνθ αςκζνεια. (Cohen et al. 2010) 

     Άλλοι παράγοντεσ αποτελοφν οι ερυκροποιθτίνεσ ι ΕΟ, οι οποίεσ αυξάνουν τα 

επίπεδα τθσ αιμοςφαιρίνθσ ςε αςκενείσ με ενδιάμεςθ μεςογειακι αναιμία, ςε 

ςθμείο που εξαλείφεται θ ανάγκθ για μεταγγίςεισ. Επίςθσ, προάγουν τθν επιβίωςθ 

των ερυκρϊν κυττάρων και αντιμετωπίηουν αποτελεςματικά τον γριγορο κυτταρικό 

κάνατο εξαιτίασ τθσ κακίηθςθσ του πλεονάςματοσ των αλυςίδων α-ςφαιρίνθσ. 

(Cohen et al. 2010) 

     Τα παράγωγα των λιπαρϊν οξζων βραχείασ αλφςου επάγουν τον προαγωγό 

γονιδίων τθσ εμβρυικισ αιμοςφαιρίνθσ, με αποτζλεςμα τθν αφξθςθ του mRNA τθσ 

εμβρυικισ αιμοςφαιρίνθσ κατά 2-6 φορζσ ςε οριςμζνουσ αςκενείσ, ειδικά ςε 

εκείνουσ με παρουςία τουλάχιςτον μίασ μετάλλαξθσ β0-μεςογειακισ αναιμίασ και 

επίπεδα ΕΟ μεγαλφτερα από 140mU/ml. (Cohen et al. 2010) 

     Το βουτυρικό οξφ, το οποίο χορθγείται ενδοφλεβίωσ, και το φαινυλοβουτυρικό 

νάτριο, το οποίο χορθγείται από το ςτόμα, ζχουν δείξει αυξιςεισ ςτα εμβρυικά και 

ςυνολικά επίπεδα αιμοςφαιρίνθσ ςε αςκενείσ με ενδιάμεςθ μεςογειακι αναιμία, 

ενϊ ςε περιπτϊςεισ μείηονοσ μεςογειακισ αναιμίασ παρατθρείται θ εξάλειψθ τθσ 

ανάγκθσ για μεταγγίςεισ. Οι ςυγκεκριμζνοι παράγοντεσ δρουν προκαλϊντασ 

υπερακετυλίωςθ ιςτονϊν, με αποτζλεςμα τθν αναςτολι του κυτταρικοφ 

πολλαπλαςιαςμοφ και είναι αντίςτροφα παραγωγικά ςτθν μεςογειακι αναιμία, και 

ζτςι απαιτείται περιοριςμζνθ ζκκεςθ. Τα βουτυρικά οξζα προκαλοφν τθν αφξθςθ 

παραγωγισ τθσ εμβρυικισ αιμοςφαιρίνθσ και αυξάνουν τα ςυνολικά επίπεδα 

αιμοςφαιρίνθσ κατά μζςο όρο 2-3g/dl πάνω από τα επίπεδα ζναρξθσ, ςε αςκενείσ 

με διάφορεσ μοριακζσ μεταλλάξεισ, όταν χορθγικθκαν περιοδικά για να 

αποτραποφν αντιπολλαπλαςιαςτικζσ δράςεισ. Άλλα παράγωγα αποτελοφν θ 

ιςοβουτυραμίδθ, θ οποία προκαλεί παραγωγι εμβρυικισ αιμοςφαιρίνθσ και 

μειϊνει τισ ανάγκεσ για μετάγγιςθ, και θ αργινίνθ βουτυρικοφ οξζοσ, θ οποία 

αποτελεί τθν πιο αποτελεςματικι ζνωςθ και χορθγείται ενδοφλεβίωσ λόγω του 

γριγορου μεταβολιςμοφ τθσ. (Cohen et al. 2010) 

5.9. Μελλοντικζσ κεραπείεσ 

5.9.1. Γονιδιακι κεραπεία 

     Τισ τελευταίεσ δεκαετίεσ ζχουν πραγματοποιθκεί ςθμαντικά βιματα προσ τθν 

οριςτικι κεραπεία τθσ β-καλαςςαιμίασ. Οι ςφγχρονεσ κεραπευτικζσ προςεγγίςεισ 

περιλαμβάνουν ςυμπτωματικζσ κεραπείεσ, με κυριότερθ τθ μετάγγιςθ των 

ερυκρϊν αιμοςφαιρίων, ςυνικωσ ςε ςυνδυαςμό με αποςιδιρωςθ και 
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ςπλθνεκτομι, και τθ ριηικι κεραπεία με αλλογενι μεταμόςχευςθ αιμοποιθτικϊν 

κυττάρων από ςυμβατό δότθ. Τα προβλιματα που προκφπτουν από τισ ςυχνζσ 

μεταγγίςεισ και αφοροφν κυρίωσ ςτθ ςυςςϊρευςθ ςιδιρου ςε ηωτικά όργανα και ο 

περιοριςμζνοσ αρικμόσ ιςτοςυμβατϊν δοτϊν για τθν αλλογενι μεταμόςχευςθ, 

ϊκθςαν τθν ερευνθτικι κοινότθτα προσ τθν αναηιτθςθ εναλλακτικϊν μεκόδων 

κεραπείασ. Ρροσ αυτι τθν κατεφκυνςθ, θ εφαρμογι τθσ γονιδιακισ κεραπείασ 

μπορεί να επιφζρει οριςτικι και αιτιολογικι κεραπεία, γεγονόσ που επιβεβαιϊκθκε 

πρόςφατα με τθν πρϊτθ επιτυχθμζνθ κλινικι εφαρμογι τθσ ςτθ Γαλλία. Θ ομάδα 

του Leboulch κατόρκωςε να κεραπεφςει ζνα καλαςςαιμικό αςκενι, ο οποίοσ 

τζςςερα ζτθ μετά τθ μεταμόςχευςθ αιμοποιθτικϊν κυττάρων τροποποιθμζνων με 

ιϊκό φορζα β-ςφαιρίνθσ, ςυνεχίηει να μθν χρειάηεται μετάγγιςθ. Τζλοσ, νζεσ 

εξελίξεισ ςτο χϊρο τθσ βαςικισ ζρευνασ, όπωσ αυτι των επαγόμενων ολοδφναμων 

κυττάρων αλλά και θ ανάδειξθ νζων ρυκμιςτικϊν ςτοιχείων, όπωσ το BCL11A και το 

KLF1που ελζγχουν τθν ζκφραςθ τθσ εμβρυϊκισ αιμοςφαιρίνθσ, ςε ςυνδυαςμό με τθ 

ςφγχρονθ τεχνογνωςία από το πεδίο τθσ γονιδιακισ κεραπείασ, υπόςχονται μία νζα 

εποχι. (Γεωργομανϊλθ και ςυν. 2011). 

     Τθ μοναδικι αιτιολογικι κεραπεία τθσ αςκζνειασ υπόςχεται θ εφαρμογι τθσ 

γονιδιακισ κεραπείασ με ορόςθμο τθν επιτυχθμζνθ ζκβαςι τθσ, με λεντιικό φορζα 

που φζρει το διαγονίδιο τθσ β-ςφαιρίνθσ, από τθν ερευνθτικι ομάδα του Leboulch 

ςε ζναν αςκενι με β-καλαςςαιμία. Ρρόςφατα, θ διαλεφκανςθ τθσ μοριακισ 

πακοφυςιολογίασ τθσ αςκζνειασ ζφερε ςτο προςκινιο νζα ρυκμιςτικά ςτοιχεία, 

όπωσ τα τροποποιθτικά γονίδια Myb, BCL11A και KLF1, που αποτελοφν ρυκμιςτζσ 

τθσ ζκφραςθσ τθσ γ-ςφαιρίνθσ και τα οποία μποροφν να αξιοποιθκοφν για τθ 

κεραπεία τθσ β-καλαςςαιμίασ και τθσ δρεπανοκυτταρικισ αναιμίασ. Θ ανάπτυξθ τθσ 

τεχνολογίασ των επαγόμενων ολοδφναμων βλαςτικϊν κυττάρων (iPSC-induced 

Pluripotent Stem Cells) με επαναπρογραμματιςμό ςωματικϊν κυττάρων, όπωσ οι 

ινοβλάςτεσ του δζρματοσ, και θ μελζτθ τθσ δυνατότθτασ διαφοροποίθςισ τουσ για 

τθν αξιοποίθςι τουσ ςτθ κεραπεία των αιμοςφαιρινοπακειϊν, αποτελεί ζνα 

εντελϊσ νζο πεδίο προσ διερεφνθςθ12. Ζρευνεσ για τθν περαιτζρω διαλεφκανςθ τθσ 

μοριακισ βάςθσ τθσ αςκζνειασ αλλά και για τθν εξαςφάλιςθ κεραπειϊν χωρίσ 

παρενζργειεσ και επιπλοκζσ βρίςκονται υπό εξζλιξθ. Στα πλαίςια τθσ γονιδιακισ 

κεραπείασ μείηον ηιτθμα εξακολουκεί να αποτελεί ο ςχεδιαςμόσ βελτιωμζνων 

λεντιικϊν φορζων, οι οποίοι κα προςφζρουν ερυκροειδικι και υψθλι ζκφραςθ του 

κεραπευτικοφ διαγονιδίου χωρίσ ενδείξεισ αποςιϊπθςισ του, ι γενοτοξικότθτασ 

λόγω τθσ ενςωμάτωςθσ του ςε ρυκμιςτικζσ περιοχζσ. (Γεωργομανϊλθ και ςυν. 

2011). 

     Θ ιδζα τθσ χριςθσ τθσ γονιδιακισ κεραπείασ για να κεραπευτοφν οι 

αιμοςφαιρινοπάκειεσ είναι καταρχιν εςτιαςμζνθ. Τα ερυκρά αιμοςφαίρια 

ανανεϊνονται ςυνεχϊσ από τα αιμοποιθτικά βλαςτοκφτταρα του μυελοφ των 

οςτϊν. Συνεπϊσ, θ ςτακερι μεταφορά ενόσ κανονικοφ αντιγράφου τθσ β- ςφαιρίνθσ 
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ςτα HSC του ίδιου του αςκενι κα μποροφςε να καταλιξει ςτθν παραγωγι 

φυςιολογικϊν αντί πακολογικϊν RBC.(Cohen et al. 2010). 

     Το 1987, ανακαλφφκθκε ότι ο ςυνδυαςμόσ του LCR με το ςφμπλοκο των γονιδίων 

β- ςφαιρίνθσ, δίνει τθν δυνατότθτα ςτο γονίδιο να είναι επαρκζσ και 

ενεργοποιθμζνο αναπαραγωγικά και να παράγει ζνα επαρκϊσ υψθλό επίπεδο 

πρωτεΐνθσ β- ςφαιρίνθσ ϊςτε να είναι κεραπευτικά ωφζλιμο, εάν αναπαραχκεί ςτα 

πλαίςια γονιδιακισ κεραπείασ Το πρωτόκολλο τθσ γονιδιακισ κεραπείασ 

χρθςιμοποιεί μια ‘ex vivo’ διαδικαςία. Τα HSC απομονϊνονται από το μυελό των 

οςτϊν του αςκενι και διαμολφνονται ι εμποτίηονται με ρετροιικό φορζα τθσ LCR – 

γονίδιο β- ςφαιρίνθσ. Κατόπιν, τα διορκωμζνα κφτταρα εγχζονται ςτον αςκενι, ο 

οποίοσ ςτο μεταξφ ζχει υποβλθκεί ςε χθμειοκεραπεία για να καταςτραφεί μερικϊσ 

ι ολοκλθρωτικόσ ο πακολογικόσ μυελόσ των οςτϊν του. Οι αρχικζσ μελζτεσ με 

ρετροιικό φορζα τθσ LCR- γονίδιο β ςφαιρίνθσ  βαςίςτθκαν ςτον ιό MoLV και 

χρθςιμοποιϊντασ μια διαδικαςία ex vivo ςε ηωικά μοντζλα, απζδειξαν τθν ορκότθτα 

του πειραματικοφ μοντζλου. (Cohen et al. 2010) 

     Το 2000, πραγματοποιικθκε ζνα ςθμαντικό επίτευγμα, όταν το εργαςτιριο του 

Κακ. Michel Sadelain ανζφερε εργαςία που εμπεριείχε τθ δοκιμι μίασ μονάδασ 

γονιδίου κεραπείασ LCR – γονίδιο β- ςφαιρίνθσ μζςα ςε μια κατθγορία ρετροιϊν 

που είναι γνωςτι ωσ φορζασ λεντιιοφ HIV.Ο Κακ. Sadelain απζδειξε για πρϊτθ φορά 

ότι ο φορζασ LV μπορεί να φιλοξενιςει άμεςα μια μεγαλφτερθ και πιο 

αποτελεςματικι ζκδοςθ γονιδίου κεραπείασ β- ςφαιρίνθσ που ςυνδζεται με τα τρία 

πιο ιςχυρά ςτοιχεία του LCR, και ότι θ εφαρμογι αυτοφ του φορζα ςε μια 

διαδικαςία μεταμόςχευςθσ μυελοφ των οςτϊν  ex vivo κα μποροφςε να κεραπεφςει 

εντελϊσ ι να διαςϊςει από τθν κατάςταςθ β- καλαςςαιμίασ τα μοντζλα ποντικιϊν 

με αυτι τθν αςκζνεια. (Cohen et al. 2010)  

     Θ πρϊτθ κλινικι μελζτθ τθσ γονιδιακισ κεραπείασ τθσ β-καλαςςαιμίασ, ξεκίνθςε 

ςτθ Γαλλία, ςτισ 7 Λουνίου 2007, υπό τθν εποπτεία του Leboulch8,52. Ειδικότερα, οι 

Cavazzano-Calvo, και  Leboulch  επζλεξαν δφο καλαςςαιμικοφσ αςκενείσ και 

προχϊρθςαν ςε μεταμόςχευςθ αρχζγονων αιμοποιθτικϊν κυττάρων, τα οποία είχαν 

προθγουμζνωσ υποςτεί μεταγωγι με λεντιικό φορζα β-ςφαιρίνθσ. Ο πρϊτοσ 

αςκενισ, ζνασ 28-χρονοσ,εμφάνιςε παρατεταμζνθ απλαςία, πικανόν λόγω του 

περιοριςμζνου αρικμοφ αρχζγονων αιμοποιθτικϊν κυττάρων που του 

χορθγικθκαν, οπότε απαιτικθκε άμεςα να μεταμοςχευκεί με μθ διορκωμζνα 

κφτταρα του μυελοφ του, τα οποία είχαν καταψυχκεί προλθπτικά για αςφάλεια. Το 

ανωτζρω γεγονόσ είχε ωσ αποτζλεςμα, τόςο τα διορκωμζνα με τον φορζα κφτταρα, 

όςο και θ κεραπευτικι β-ςφαιρίνθ, να μθν αποκτιςουν ικανοποιθτικά επίπεδα ςτο 

περιφερικό αίμα και ζτςι να μθν επιτρζπουν τθν εξαγωγι ςυμπεραςμάτων για τθ 

κεραπευτικι ζκβαςθ τθσ ςυγκεκριμζνθσ περίπτωςθσ. Ο δεφτεροσ αςκενισ ιταν 

ζνασ 18-χρονοσ με μείηονα καλαςςαιμία (ΘbE/βο),που από τθν θλικία των τριϊν 
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ετϊν υπιρξε μεταγγιηόμενοσ με ερυκρά αιμοςφαίρια, λαμβάνοντασ 160 ml/kg 

ετθςίωσ. Ραρατθρικθκε αφξθςθ των επιπζδων τθσ β-ςφαιρίνθσ θ οποία και 

οδιγθςε ςε βελτίωςθ τθσ ποιότθτασ των ερυκρϊν αιμοςφαιρίων. Ζνα ζτοσ μετά τθ 

μεταμόςχευςθ, ο ςυγκεκριμζνοσ αςκενισ ζπαψε να ζχει ανάγκθ μεταγγίςεων, 

γεγονόσ που ιςχφει μζχρι και ςιμερα, τζςςερα ζτθ μετά από τθν θμζρα τθσ 

μεταμόςχευςθσ. (Γεωργομανϊλθ και ςυν 2011). 

     Θ ςθμαςία τθσ επιτυχθμζνθσ αυτισ γονιδιακισ κεραπείασ τθσ β-καλαςςαιμίασ 

για το μζλλον πολλϊν μονογονιδιακϊν αςκενειϊν είναι τεράςτια, δεδομζνου ότι 

αποτελεί ηωντανό παράδειγμα ότι θ μοριακι αυτι κεραπευτικι προςζγγιςθ είναι 

αποτελεςματικι. (Γεωργομανϊλθ και ςυν. 2011). 

     Συμπεραςματικά, θ επιτυχθμζνθ χριςθ των λεντιιϊν ωσ φορζων κεραπευτικϊν 

γονιδίων, ζχει ςθματοδοτιςει μια νζα εποχι για τθ γονιδιακι κεραπεία των 

αιμοςφαιρινοπακειϊν και κυρίωσ τθσ β-καλαςςαιμίασ. Ο ςυνεχισ ςχεδιαςμόσ 

βελτιωμζνων λεντιικϊν φορζων οδιγθςε ταχζωσ ςτθν επιτυχθμζνθ μεταφορά, 

ενςωμάτωςθ και ζκφραςθ του κεραπευτικοφ διαγονιδίου τθσ β- ι γ-ςφαιρίνθσ του 

ανκρϊπου ςε αρχζγονα αιμοποιθτικά κφτταρα από καλαςςαιμικό μοντζλο 

ποντικοφ, με αποτζλεςμα τθ φαινοτυπικι βελτίωςθ τθσ νόςου in vivo.    Ραράλλθλα, 

αποδείχκθκαν αποτελεςματικοί και ςε ανκρϊπινα αρχζγονα αιμοποιθτικά CD34+ 

κφτταρα απομονωμζνα από μυελό των οςτϊν ι περιφερικό αίμα αςκενϊν με β-

καλαςςαιμία, αφοφ επζτυχαν τθν αποκατάςταςθ τθσ ερυκροποίθςθσ in vitro. 

Επαναςτατικι υπιρξε θ πρϊτθ επιτυχθμζνθ κλινικι μελζτθ θ οποία ξεκίνθςε ςτθ 

Γαλλία τον Λοφνιο του 2007 από τθν ομάδα του Philippe Leboulch κατά τθν οποία 

ζνασ 18-χρονοσ αςκενισ με μείηονα β-καλαςςαιμία κατζςτθ ανεξάρτθτοσ 

μεταγγίςεων, μόλισ ζνα χρόνο μετά από τθ μεταμόςχευςθ αρχζγονων 

αιμοποιθτικϊν κυττάρων τα οποία είχαν υποςτεί μεταγωγι με το λεντιικό φορζα 

τθσ β-ςφαιρίνθσ Lenti Globin. Ο ςυγκεκριμζνοσ αςκενισ παραμζνει ανεξάρτθτοσ 

μεταγγίςεων μζχρι ςιμερα. Εντοφτοισ, τθ μεγάλθ αυτι επιτυχία τθσ γονιδιακισ 

κεραπείασ τθσ β-καλαςςαιμίασ, επιςκιάηουν οι ανθςυχίεσ για τθν ενςωμάτωςθ του 

φορζα ςε γειτνίαςθ με το δυνθτικό ογκογονίδιο HMAG2, κακιςτϊντασ επιτακτικι 

τθν ανάγκθ για αςφαλζςτερο ςχεδιαςμό φορζων που προορίηονται για γονιδιακι 

κεραπεία με τθ χριςθ μονωτϊν, όςο και ςτθν ανάπτυξθ ςτρατθγικϊν που 

επιτρζπουν τθ ςιμανςθ του φορζα και τον κακοριςμό των κζςεων ενςωμάτωςισ 

του ςε αςφαλείσ περιοχζσ, μετά τθ μεταμόςχευςθ. Ραράλλθλα, θ βελτίωςθ των 

ςυνκθκϊν καλλιζργειασ τωνCD34+ κυττάρων in vitro με ςκοπό τον εμπλουτιςμό 

τουσ, κακϊσ και θ αναηιτθςθ εναλλακτικϊν πθγϊν βλαςτικϊν κυττάρων-ςτόχων, 

όπωσ τα ολοδφναμα επαγόμενα κφτταρα iPS, υπόςχονται περιςςότερεσ 

επιτυχθμζνεσ και αςφαλείσ κλινικζσ μελζτεσ ςτο άμεςο μζλλον. (Γεωργομανϊλθ και 

ςυν. 2011). 
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Κεφάλαιο 6. Ρρολθπτικά μζτρα κατά τθσ μεςογειακισ αναιμίασ 

6.1. Θ κλθρονομικότθτα τθσ μεςογειακισ αναιμίασ                               

     Για να αναλυκεί και να αποςαφθνιςτεί ο τρόποσ κλθρονομικότθτασ τθσ 

Μεςογειακισ Αναιμίασ, κα πρζπει πρωτίςτωσ να αναφερκεί πωσ προκφπτουν οι 

διαταραχζσ τθσ ςφαιρίνθσ.  

   Σφμφωνα με τουσ ςυγγραφείσ Λωαννίδου & Ραπαγιαννάκθ (2002), το ςφαιρινικό 

(πρωτεϊνικό) τμιμα τθσ αιμοςφαιρίνθσ (Hb) αποτελείται από δυο ηεφγθ 

πολυπεπτιδικϊν αλυςίδων, των οποίων θ ςφνκεςθ ελζγχεται γενετικά. Στο 

φυςιολογικό ενιλικα, το μεγαλφτερο ποςοςτό τθσ Hb (ανϊτερο του 97%) 

αποτελείται από τθν HbΑ, ενϊ ςε μικρά ποςά ςυνυπάρχουν θ HbF και θ HbA2.Θ 

ςφνκεςθ κάκε αλυςίδασ ρυκμίηεται από διαφορετικά γονίδια. Τα φυςιολογικά 

άτομα κλθρονομοφν δυο γονίδια β-αλυςίδασ (ζνα από κάκε γονζα), τζςςερα 

γονίδια α-αλυςίδασ και τζςςερα γονίδια γ-αλυςίδασ. Τα γονίδια των ε, γ, δ,  και β 

αλυςίδων βρίςκονται ςε γειτονικζσ κζςεισ ςτο χρωμόςωμα 11,ενϊ τα γονίδια των η 

και α αλυςίδων εντοπίηονται ςτο χρωμόςωμα 16.Θ κλθρονομικότθτα των 

πακολογικϊν αιμοςφαιρίνων ακολουκεί τουσ κλαςικοφσ κανόνεσ του Mendel. Αν 

π.χ. δυο γονείσ είναι ετερόηυγοι για μια ποικιλία αιμοςφαιρίνθσ, όπωσ HbS, το ζνα 

τζταρτο των παιδιϊν κα είναι ομοηυγωτζσ, άλλο ζνα τζταρτο φυςιολογικά και τα 

μιςά κα είναι ετεροηυγωτζσ δρεπανοκυτταρικισ αναιμίασ.  

     Θ εκ μζρουσ των ερυκροβλαςτϊν φυςιολογικι παραγωγι των αλυςίδων α, β, γ 

και δ οδθγεί ςτθν ιςόρροπθ ςφηευξθ των α αλυςίδων από τθ μια πλευρά και των 

αλυςίδων β, γ και δ από τθν άλλθ, ζτςι ϊςτε να μθν υπάρχει περίςςεια οφτε των α, 

οφτε των β, γ, δ αλυςίδων. Οι κλθρονομικζσ διαταραχζσ που αφοροφν το ςφαιρινικό 

τμιμα του μορίου τθσ Hb ονομάηονται αιμοςφαιρινοπάκειεσ και χωρίηονται ςε 3 

κατθγορίεσ ανάλογα με τθν πακογζνεςθ τουσ: 

 Ροιοτικζσ διαταραχζσ , που χαρακτθρίηονται από ανϊμαλθ δομι τθσ 

ςφαιρίνθσ (αιμοςφαιρινοπάκειεσ). 

 Ροςοτικζσ διαταραχζσ , που χαρακτθρίηονται από μειωμζνθ ι ολικι ζλλειψθ 

ςφνκεςθσ μίασ ι περιςςότερων αλυςίδων. Θ ποςοτικι διαταραχι καλείται 

καλαςςαιμία ι μεςογειακι αναιμία. 

 Καλαςςαιμικι αιμοςφαιρινοπάκεια, όταν ςυνυπάρχει ποιοτικι και 

ποςοτικι διαταραχι.(Λωαννίδου & Ραπαγιαννάκθ, 2002). 

     Σφμφωνα με τθ Διεκνι Ομοςπονδία τθσ Καλαςςαιμίασ,(2013), θ α-Καλαςςαιμία 

κλθρονομείται ι προκφπτει μόνον όταν και ςτουσ δυο γονείσ υπάρχουν μθ-

λειτουργικά γονίδια του α-μζρουσ τθσ αιμοςφαιρίνθσ (όπωσ ιςχφει αντίςτοιχα και 

για τθ β-Καλαςςαιμία, δθλαδι υπάρχουν μθ-λειτουργικά γονίδια του β-μζρουσ τθσ 

αιμοςφαιρίνθσ). 
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     Στθν περίπτωςθ όμωσ τθσ α-Καλαςςαιμίασ υπάρχουν τζςςερα αντί δφο γονίδια 

που ελζγχουν τθν παραγωγι του α-μζρουσ τθσ αιμοςφαιρίνθσ, ςτο χρωμόςωμα 16. 

Γι’ αυτό και οι τφποι κλθρονομικότθτασ για τθν α-Καλαςςαιμία είναι πιο περίπλοκοι 

από αυτοφσ που αναφζρονται ςτθ περίπτωςθ τθσ β-Καλαςςαιμίασ. 

 Αναλυτικά, οι τρόποι μεταβίβαςθσ των γονιδίων αναφζρονται ωσ εξισ: 

     1) Το άτοµο που ζχει µόνο ζνα γονίδιο α-Καλαςςαιμίασ από τα τζςςερα, 

ονομάηεται φορζασ τθσ ‘άλφα-Καλαςςαιμίασ ςυν’ (α+-Καλαςςαιµία). Τα άλλα τρία 

γονίδια, τα οποία είναι απολφτωσ φυςιολογικά και λειτουργοφν, ζχουν τθ 

δυνατότθτα να παράγουν ςχεδόν φυςιολογικι ποςότθτα αιμοςφαιρίνθσ. Το ζνα 

γονίδιο α-Καλαςςαιμίασ µπορεί να µειϊςει, όμωσ ελάχιςτα ι και κακόλου το 

μζγεκοσ των ερυκροκυττάρων. Θ διάγνωςθ ςυνεπϊσ του φορζα αυτοφ µε τθ 

ςυνικθ μικροςκοπικι εξζταςθ του αίµατοσ ςτο εργαςτιριο, κακίςταται πολφ 

δφςκολθ, εξοφ και ο χαρακτθριςµόσ αυτϊν των φορζων ωσ «ςιωπθλϊν». Μόνο 

εξειδικευμζνεσ εργαςτθριακζσ εξετάςεισ, που βαςίηονται ςτθν ανάλυςθ του 

γενετικοφ υλικοφ, δθλαδι του DNA, μποροφν να κζςουν ζγκαιρα και ζγκυρα τθ 

διάγνωςθ. 

     2)Το άτοµο που ζχει δφο γονίδια α-Καλαςςαιμίασ από τα τζςςερα γονίδια του α-

μζρουσ τθσ αιμοςφαιρίνθσ είτε να απουςιάηουν ι να είναι μθ-λειτουργικά, 

ονοµάηεται φορζασ τθσ ‘άλφα μθδζν Καλαςςαιμίασ’ (α0- Καλαςςαιμίασ). Τα δφο 

γονίδια α-Καλαςςαιμίασ που απουςιάηουν ι είναι μθ-λειτουργικά µπορεί να 

βρίςκονται ςτο ίδιο χρωμόςωμα (κζςθ cis) ι ςε διαφορετικά χρωμοςϊματα (κζςθ 

trans). 

     Οι κλινικά επικίνδυνεσ μορφζσ τθσ α-μεςογειακισ αναιμίασ, αναφζρονται ωσ 

εξισ:  

     i. Πταν και οι δφο γονείσ είναι φορείσ τθσ α0-Καλαςςαιµίασ, ο κάκε ζνασ µε δφο 

γονίδια τθσ α-Καλαςςαιμίασ, ςτο ίδιο χρωμόςωμα (κζςθ cis), τότε ςε κάκε 

εγκυμοςφνθ υπάρχουν οι ακόλουκεσ πικανότθτεσ: 1 ςτισ 4 (25%) το παιδί να ζχει 

απολφτωσ φυςιολογικι αιμοςφαιρίνθ, 1 ςτισ 2 (50%) να είναι φορζασ τθσ α0-

Καλαςςαιµίασ (τφπου cis) με μία κακ’ όλα φυςιολογικι πορεία υγείασ, και 1 ςτισ 4 

(25%) να κλθρονομιςει τθν μείηονα α-Καλαςςαιμία (κατάςταςθ επίςθσ γνωςτι ωσ 

Εμβρυϊκόσ Φδρωπασ), ςτθν οποία και τα τζςςερα γονίδια τθσ α-Καλαςςαιμίασ είναι 

μθ-λειτουργικά. Θ κατάςταςθ αυτι περιγράφεται πιο αναλυτικά ςτθ ςυνζχεια του 

εγχειριδίου. 

     ii. Πταν ο ζνασ γονζασ είναι φορζασ τθσ α0-Καλαςςαιµίασ, δθλαδι ζχει δφο 

γονίδια α-Καλαςςαιμίασ ςτο ίδιο χρωμόςωμα (κζςθ cis), και ο άλλοσ είναι φορζασ 

τθσ α+-Καλαςςαιμίασ (ςιωπθλόσ φορζασ), δθλαδι ζχει ζνα γονίδιο α-καλαςςαιμίασ 
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ςε ζνα χρωμόςωμα, το ηευγάρι είναι επίςθσ «ςε κίνδυνο» και υπάρχουν οι 

ακόλουκεσ πικανότθτεσ, ςτθν περίπτωςθ τεκνοποίθςθσ: 

• 1 ςτισ 4 (25%) να γεννθκεί µε ςοβαρι κλινικι νόςο, τθν Αιμοςφαιρινοπάκεια Θ ι 

ΘbΘ, ςτθν οποία 3 από τα 4 γονίδια α-Καλαςςαιμίασ είναι μθ-λειτουργικά 

(περιςςότερεσ λεπτομζρειεσ πιο κάτω). Οι υπόλοιπεσ πικανότθτεσ ςε κάκε 

εγκυμοςφνθ καταλιγουν ςε υγιι άτοµα και είναι οι ακόλουκεσ: 

• 1 ςτα 4 (25%) παιδιά κα ζχει φυςιολογικά, απολφτωσ λειτουργικά γονίδια α-

Καλαςςαιμίασ, 

• 1 ςτα 4 (25%) κα είναι φορζασ τθσ α+-Καλαςςαιμίασ (ςιωπθλόσ φορζασ), και 

• 1 ςτα 4 (25%) κα είναι φορζασ τθσ α0-Καλαςςαιµίασ. 

iii. Αιμοςφαιρινοπάκεια Θ/Σιωπθλόσ φορζασ α-Καλαςςαιμίασ 

     Πταν ο ζνασ γονζασ πάςχει από Αιμοςφαιρινοπάκεια Θ (ΘbH), δθλαδι 3 από τα 4 

γονίδια τθσ α-Καλαςςαιµίασ είναι μθ-λειτουργικά και ο άλλοσ γονζασ ζχει ζνα 

γονίδιο τθσ α-Καλαςςαιμίασ, δθλαδι είναι φορζασ τθσ α+-Καλαςςαιµίασ, τότε για 

κάκε εγκυμοςφνθ υπάρχει θ πικανότθτα 1 ςτισ 4 (25%) το παιδί να είναι φορζασ τθσ 

α+-Καλαςςαιµίασ, 1 ςτισ 2 (50%) να είναι φορζασ τθσ α0-Καλαςςαιµίασ και 1 ςτισ 4 

(25%) να πάςχει από Αιµοςφαιρινοπάκεια Θ (HbH). 

iv. Αιµοςφαιρινοπάκεια Θ/Φορζασ α0-Καλαςςαιµίασ 

     Πταν ο ζνασ γονζασ πάςχει από Αιµοςφαιρινοπάκεια Θ και ο άλλοσ γονζασ είναι 

φορζασ τθσ α0-Καλαςςαιµίασ µε δφο γονίδια α-Καλαςςαιµίασ ςε ζνα χρωµόςωµα, 

τότε κάκε παιδί ζχει πικανότθτα 1 ςτισ 4 (25%) να είναι φορζασ τθσ α+-

Καλαςςαιµίασ, 1 ςτισ 4 (25%) να είναι φορζασ τθσ α0-Καλαςςαιµίασ, 1 ςτισ 4 (25%) 

να πάςχει από Αιµοςφαιρινοπάκεια Θ και 1 ςτισ 4 (25%) περιπτϊςεισ να προκφψει 

α-μείηονα Καλαςςαιμία ι αλλιϊσ, Εμβρυϊκόσ Φδρωπασ. 

v. Αιµοςφαιρινοπάκεια Θ/Φορζασ α0-Καλαςςαιµίασ 

     Πταν ο ζνασ γονζασ πάςχει από Αιµοςφαιρινοπάκεια Θ και ο άλλοσ γονζασ είναι 

φορζασ τθσ α0-Καλαςςαιµίασ µε ζνα γονίδιο τθσ α-Καλαςςαιμίασ και ςτα δφο 

χρωµοςϊµατα, κάκε παιδί, που προκφπτει ζχει πικανότθτα 1 ςτισ 2 (50%) να είναι 

φορζασ τθσ α0-Καλαςςαιµίασ και 1 ςτισ 2 (50%) να πάςχει από 

Αιµοςφαιρινοπάκεια Θ, ακριβϊσ όπωσ ο ζνασ γονζασ του. 

νi. Αιµοςφαιρινοπάκεια Θ/Αιµοςφαιρινοπάκεια Θ 

     Πταν και οι δφο γονείσ πάςχουν από Αιµοςφαιρινοπάκεια Θ, υπάρχει πικανότθτα 

ςε κάκε εγκυμοςφνθ 1 ςτισ 4 (25%) το παιδί να ζχει α-μείηονα Καλαςςαιμία ι 
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άλλωσ Εµβρυϊκόσ Φδρωπασ, 1 ςτισ 2 (50%) να πάςχει από Αιµοςφαιρινοπάκεια Θ, 

και 1 ςτισ 4 (25%) να είναι φορζασ τθσ α0-Καλαςςαιµίασ. 

Είναι, επίςθσ, πικανό θ α-Καλαςςαιµία να ςυνδυαςτεί µε άλλεσ ςπάνιεσ 

παραλλαγζσ που επθρεάηουν το γονίδιο τθσ α-Καλαςςαιµίασ.(Διεκνισ Ομοςπονδία 

Καλαςςαιμίασ 2013). 

     Σε περίπτωςθ όπου ζνασ ετεροηυγωτισ κάνει παιδιά με υγιζσ άτομο, υπάρχει 

πικανότθτα 1 ςτα 2 παιδιά, να είναι ετερόηυγα. Κα ζχουν μια διαφορετικι εικόνα 

ςτο αίμα τουσ, θ οποία δεν αναφζρεται ωσ πακολογικι. Επομζνωσ, ζνασ 

ετεροηυγωτισ δε είναι αςκενισ και ο γάμοσ του με υγιζσ άτομο ζχει πικανότθτα 1 

ςτα 2 να δϊςει παιδί με ετερόηυγθ κατάςταςθ και 1 ςτα 2 να δϊςει παιδί χωρίσ 

προβλιματα.(Λουκόπουλοσ 2002). 

     Σε περίπτωςθ τεκνογονίασ δφο ετεροηυγωτϊν θ κατάςταςθ γίνεται πιο δφςκολθ, 

αφοφ θ ανάμειξθ δφο γονιδίων κα δϊςει 1 τελείωσ υγιζσ παιδί ςτισ 4 γεννιςεισ, 1 

ομόηυγο παιδί ςτισ τζςςερισ γεννιςεισ και 2 ετερόηυγα παιδιά ςτισ 4 γεννιςεισ. 

Επομζνωσ, ο γάμοσ δυο ετεροηυγωτϊν ζχει πικανότθτα να δϊςει παιδιά με ομόηυγθ 

κατάςταςθ 1 ςτα 4.Στατιςτικά, ςτα 1000 παιδιά, των οποίων και οι δυο γονείσ είναι 

ετεροηυγωτζσ, τα 250 κα είναι υγιι, τα 250 κα πάςχουν από τθ νόςο και τα 500 κα 

είναι ετερόηυγα. (Λουκόπουλοσ 2002). 

     Σε περίπτωςθ όπου υπάρχει ζνασ γονζασ με μεςογειακι αναιμία και από τθν 

άλλθ ζναν γονζα με ετερόηυγθ αιμοςφαιρίνθ S , θ πικανότθτα είναι  να δϊςουν 1 

ςτα 2 παιδιά ετερόηυγα που δε κα ζχουν προβλιματα, ζνα παιδί ςτα 4 υγιζσ και 1 

παιδί ςτα 4 που κα πάςχει από μεςογειακι αναιμία κακϊσ και από 

αιμοςφαιρινοπάκεια S.Θ ςφνκετθ αυτι κατάςταςθ είναι βαρφτατθ κακϊσ 

μαςτίηεται από όλα τα προαναφερκζντα δεινά, δθλαδι πόνουσ και εμφράξεισ ςτα 

διάφορα μικρά αγγεία. Μεγάλθ είναι θ ςθμαςία των αιμοςφαιρινοπακειϊν ςτθν 

Ελλάδα. Επειδι και οι δυο καταςτάςεισ είναι ςυχνότατεσ και επείγει να 

αντιμετωπιςκοφν. (Λουκόπουλοσ 2002).   

     Επομζνωσ ςε ζνα ηευγάρι: 

Α) Πταν ο ζνασ γονιόσ είναι ετερόηυγοσ για β-ΜΑ και ο άλλοσ είναι υγιισ, τότε τα 

παιδιά τουσ κα είναι γερά και ςε ποςοςτό 50% κα είναι ετερόηυγα όπωσ ο ζνασ 

γονιόσ. 

Β) Πταν και οι δφο γονείσ είναι ετερόηυγοι για τθν β-ΜΑ, τότε υπάρχει κίνδυνοσ να 

γεννθκεί άρρωςτο παιδί με ομόηυγθ β-ΜΑ ςε ποςοςτό 25%, δθλαδι 1 στα 4 παιδιά.     

(http://olagiatinygeia.blogspot.gr, πρόςβαςθ ςτισ 19/09/14). ( Εικόνα 6.1.) 

 

http://olagiatinygeia.blogspot.gr/
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6.2. Τα προλθπτικά προγράμματα 

     Σφμφωνα με τουσ ςυγγραφείσ Βρζττου και ςυν. (2011), το ςυχνότερο νόςθμα 

παγκοςμίωσ αποτελοφν οι αιμοςφαιρινοπάκειεσ. Στατιςτικά δεδομζνα αναφζρουν 

ότι το 7% του πλθκυςμοφ φζρει ζνα πακολογικό γονίδιο αιμοςφαιρίνθσ, κακϊσ και 

ότι κάκε χρόνο γεννιοφνται 350.000 αςκενείσ. Οι αιμοςφαιρινοπάκειεσ , οι οποίεσ 

περιλαμβάνουν τα μεςογειακά ςφνδρομα, εμφανίηουν αυτοςωμικι υπολειπόμενθ  

κλθρονομικότθτα.                                                                                                                                                                                        

     Επιπλζον αναφορζσ από αναςκόπθςθ των ςυγγραφζων Αγκαςτινιϊτθ και ςυν. 

(2011), αναφζρουν ότι θ βελτίωςθ ςτθ κεραπευτικι αγωγι αφξθςε το προςδόκιμο 

ηωισ , όμωσ παρόλα αυτά, δεν περιορίςτθκε ο αρικμόσ των γεννιςεων και 

ςθμειϊκθκε αφξθςθ των παςχόντων. Για να αντιμετωπιςτεί ςωςτά το γεγονόσ αυτό, 

εφαρμόςτθκαν προγράμματα πρόλθψθσ που περιλάμβαναν τθν ενθμζρωςθ κοινοφ, 

τθν ανίχνευςθ φορζων, τθν προςφορά γενετικισ ςυμβουλευτικισ και αργότερα τθν 

επιλογι τθσ προγεννθτικισ και προεμφυτευτικισ διάγνωςθσ. Σε αναπτυγμζνεσ 

χϊρεσ ςτισ οποίεσ εφαρμόςτθκαν αυτά τα προγράμματα το ποςοςτό των νζων 

γεννιςεων παςχόντων μειϊκθκε κατά 90-98 % και με αυτό τον τρόπο αυξικθκε 

τόςο θ επιβίωςθ όςο και θ ποιότθτα ηωισ των ανκρϊπων. Πμωσ, ςε χϊρεσ χαμθλισ 

κοινωνικό-οικονομικισ ανάπτυξθσ θ πλειονότθτα των γεννιςεων παςχόντων είναι 

υψθλι, κακϊσ πολφ λίγεσ από αυτζσ ζχουν υιοκετιςει μζτρα ςχετικά  με τθν 

πρόλθψθ ι τθ βοικεια προσ τουσ πάςχοντεσ. Θ Διεκνισ Ομοςπονδία Καλαςςαιμίασ 

(ΔΟΚ) , ζνασ μθ κυβερνθτικόσ οργανιςμόσ, ςε ςυνεργαςία με τθν παγκόςμια 

Οργάνωςθ Υγείασ (ΡΟΥ) ςτθρίηει τουσ τοπικοφσ ςυλλόγουσ παςχόντων, ςτθν  

προςπάκεια βελτίωςθσ των ιατρικϊν υπθρεςιϊν.                                         

     Λςτορικά, θ κεραπεία τθσ μεταγγίςεωσ του αίματοσ ξεκίνθςε ςτθν δεκαετία του 

1950.Ζτςι,κακωσ θ κεραπευτικι αγωγι βελτιωνόταν, ζφερε τθν ςταδιακι αφξθςθ 

ςτθν επιβίωςθ κακϊσ όμωσ και τθν αφξθςθ γεννιςεων παςχόντων με τισ ίδιεσ 

ανάγκεσ ςε αίμα και αποςιδθρωτικζσ ουςίεσ. Ανιςότθτα και ανεπάρκεια 

χαρακτιριηαν τθν ιατρικι περίκαλψθ των παςχόντων, κακϊσ οι υπθρεςίεσ υγείασ 

δυςκολεφονταν να ανταποκρικοφν με αποτζλεςμα κάποια παιδιά να μθν μποροφν 

να λάβουν τθν απαραίτθτθ κεραπεία.(Αγκαςτινιϊτθσ & Ελευκερίου 2011)  

     Το κζμα  Καλαςςαιμία ςτισ Μεςογειακζσ χϊρεσ τράβθξε τθν προςοχι του 

ιατρικοφ κόςμου κακϊσ θ πλειονότθτα των παςχόντων πζκαινε από τον αργό 

κάνατο τθσ καρδιακισ ανεπάρκειασ. Ζνα άλλο δφςκολο κεφάλαιο που ζπρεπε να 

αντιμετωπίςουν οι οικογζνειεσ των παςχόντων ιταν ο κοινωνικόσ ςτιγματιςμόσ 

αλλά και θ αγνοία τθσ κοινωνίασ. Θ ζλλειψθ πλθροφόρθςθσ είχε ωσ αποτζλεςμα τθ 

γζννθςθ μζςα ςτθν οικογζνεια και άλλων παςχόντων αλλά και ςε ανυποψίαςτα 

νεαρά ηευγάρια. (Αγκαςτινιϊτθσ & Ελευκερίου 2011). 
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     Ζτςι, από το 1950 μζχρι και το 1970, ο ιατρικόσ κόςμοσ προχϊρθςε τόςο ςτθν 

επιδθμιολογικι μελζτθ, όςο και ςε ςκζψεισ για τθν πρόλθψθ γεννιςεων 

παςχόντων. Στθ Λταλία τα αρχικά βιματα για τθν πρόλθψθ τθσ καλαςςαιμίασ ζκανε 

το ηεφγοσ Silvestroni & Bianco. (Αγκαςτρινιϊτθσ & Ελευκερίου, 2011).  

     Θ ςθμαντικότθτα αυτισ τθσ ιςτορικισ αναδρομισ ςυνεπάγεται ςτο ότι θ εικόνα 

του 1960 ςτισ Μεςογειακζσ χϊρεσ, είναι θ ςθμερινι εικόνα ςτισ αναπτυςςόμενεσ 

χϊρεσ όπωσ Αφρικι και Αςία όπου γεννιοφνται ςτατιςτικά τα περιςςότερα παιδία 

με αιμοςφαιρινοπάκειεσ. (Αγκαςτρινιϊτθσ & Ελευκερίου, 2011).  

     Σφμφωνα με τθν τουσ ςυγγραφείσ Λωαννίδου και Ραπαγιαννάκθ (2002), ςχετικά 

με τθ χϊρα μασ, θ β- Μεςογειακι Αναιμία και θ δρεπανοκυτταρικι αναιμία 

αποτελοφν ςοβαρά προβλιματα, ιδιαίτερα ςε οριςμζνεσ περιοχζσ. Για τθν πρόλθψθ 

των νόςων αυτϊν απαιτείται θ αποφυγι γάμων μεταξφ των ετεροηυγωτϊν. Ο 

ςτόχοσ αυτόσ, επιτυγχάνεται με τθν ευρεία ιατρικι και κοινωνικι ενθμζρωςθ, τθν 

εντόπιςθ των φορζων με μαηικζσ πλθκυςμιακζσ μελζτεσ και τθν ίδρυςθ κζντρων 

αιματολογικοφ ελζγχου και γενετικισ ςυμβουλισ. Θ μεκοδολογία αυτι, ςε 

ςυνδυαςμό με τθν προγεννθτικι διάγνωςθ, περιορίηουν ςθμαντικά ι ακόμα και 

μθδενίηουν τθ γζννθςθ ομοηυγωτϊν. Θ προγεννθτικι διάγνωςθ επιβάλλεται να γίνει 

ςε εγκυμοςφνεσ υψθλοφ κινδφνου(γονείσ ετεροηυγωτζσ ), ϊςτε να αποφευχκεί θ 

γζννθςθ παιδιϊν με ομοηυγωτικι νόςο. 

     Σφμφωνα με τθν αναςκόπθςθ των Αγκαςτρινιϊτθ και Ελευκερίου (2011), ςχετικά 

με τα προλθπτικά προγράμματα, αναφζρεται ότι, ζνα από τα πρϊτα εκνικά 

προγράμματα για τθν πρόλθψθ τθσ νόςου υιοκετικθκαν ςτθν Κφπρο, αφοφ θ 

φορεία τθσ νόςου ιταν τθσ τάξεωσ του 15-17 % και οι πάςχοντεσ ζνασ ςτουσ χίλιουσ. 

Ζτςι, προζκυψε ζνα ςχζδιο που είχε δυο ςκοποφσ : α) Τθν βελτιωμζνθ και 

ομοιόμορφθ αντιμετϊπιςθ παςχόντων που ιδθ τφγχαναν παρακολοφκθςθσ ςε 

ειδικά ιατρεία. β)Το πρόγραμμα πρόλθψθσ νζων γεννιςεων, που περιλάμβανε τρείσ 

άξονεσ-Τθν πλθροφόρθςθ του πλθκυςμοφ, τθν πλθκυςμιακι ζρευνα για τθν 

ανίχνευςθ φορζων και τθν προςφορά γενετικισ ςυμβουλευτικισ προσ τουσ φορείσ.   

     Το ςχιμα αυτό είχε ςαν πρότυπο τα προγράμματα των Silvestroni & Bianco, που 

ξεκίνθςαν από τθ δεκαετία του 1950 και των Αμερικανϊν για τθ Δρεπανοκυτταρικι. 

Το 1976 προςτζκθκε και θ επιλογι τθσ προγεννθτικισ διάγνωςθσ. Με βάςθ αυτζσ 

τισ δραςτθριότθτεσ υιοκετικθκαν ςχεδόν ταυτόχρονα εκνικά προγράμματα ςτθν 

Λταλία ςτθν Κφπρο, και ςτθν Ελλάδα. (Αγκαςτρινιϊτθσ & Ελευκερίου, 2011). 

     Τα προγράμματα αυτά ςφντομα ζδωςαν αποτελζςματα με κετικι ανταπόκριςθ 

του κόςμου, ιδίωσ μετά τθν ειςαγωγι τθσ προγεννθτικισ διάγνωςθσ με αποτζλεςμα 

να μειωκοφν οι γεννιςεισ παςχόντων κατά 90-98%. Θ μείωςθ αυτι επζτρεψε τθν 

υιοκζτθςθ βελτιωμζνων μεκόδων κλινικισ αντιμετϊπιςθσ με αποτζλεςμα τθν 

επιβίωςθ των παςχόντων. Τα αποτελζςματα αυτά αναφζρονται ςτισ λίγεσ χϊρεσ 
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που εφάρμοςαν εκνικά προγράμματα τα τελευταία τριάντα χρόνια. Σε παγκόςμια 

κλίμακα αντιπροςωπεφουν μια μειονότθτα. (Αγκαςτρινιϊτθσ & Ελευκερίου 2011).            

 6.3. Ρρογεννθτικι διάγνωςθ τθσ μεςογειακισ αναιμίασ  

     Σφμφωνα με τουσ ςυγγραφείσ Ταμπακοφδθσ και ςυν. (2007), οι μαιευτικζσ 

τεχνικζσ προγεννθτικοφ ελζγχου τθσ μεςογειακισ αναιμίασ είναι οι εξισ: α) θ 

αμνιοπαρακζντθςθ τθσ 17θσ εβδομάδασ, θ οποία αποτελεί τον ακρογωνιαίο λίκο 

του προγεννθτικοφ ελζγχου, β) θ διαδερμικι παρακζντθςθ του ομφαλίου λϊρου και 

γ) θ βιοψία τθσ τροφοβλάςτθσ (chorionic villus sampling-CVS), θ οποία τα τελευταία 

20 χρόνια ςυνζβαλε αποφαςιςτικά ςτθν πρϊιμθ διάγνωςθ βλαβϊν, ςυνικωσ 

μεταξφ 11θσ και 13θσ εβδομάδασ. 

     Χάρθ ςτισ προόδουσ ςτισ ςυςκευζσ υπεριχων και ςτθ μοριακι βιολογία, θ 

προγεννθτικι διάγνωςθ τθσ μεςογειακισ αναιμίασ ζχει προοδεφςει από τισ μελζτεσ 

βιοςφνκεςθσ ςφαιρινικϊν αλφςων, μζχρι τθν ανάλυςθ του DΝΑ με Southern-

blotting και τζλοσ ςτισ PCR βαςιηόμενεσ διαγνωςτικζσ μεκόδουσ. Επίςθσ, ςιμερα οι 

τεχνικζσ τθσ CR και τθσ FΛSΘ (Fluorescent In Situ Hybridization) κακιςτοφν πλζον 

εφικτι τόςο τθν προεμφυτευτικι διάγνωςθ (ηυγϊτθσ 8 κυττάρων) μιασ γενετικισ 

νόςου, όςο και από τθ γενετικι ανάλυςθ των εμβρυϊκϊν κυττάρων που απαντοφν 

ςτθ μθτρικι κυκλοφορία. 

     Σφμφωνα με τουσ ςυγγραφείσ Βρεττοφ και ςυν. (2011), ζωσ ςιμερα παραμζνει 

ωσ βαςικι προςζγγιςθ για τον ζλεγχο των αιμοςφαιρινοπακειϊν, ο εντοπιςμόσ των 

φορζων και θ προγεννθτικι διάγνωςθ (ΡΔ) ςε εμβρυικό ιςτό (χοριακζσ λάχνεσ ι 

αμνιακό υγρό).Τα βαςικά μειονεκτιματα τθσ ςυμβατικισ ΡΔ είναι θ παρεμβατικι 

λιψθ του εμβρυικοφ ιςτοφ που ενζχει μικρό, αλλά υπαρκτό κίνδυνο αποβολισ και θ 

ανάγκθ να διακοπεί θ κφθςθ ςτθν περίπτωςθ πάςχοντοσ εμβρφου. Θ εξζλιξθ που 

ζχει ςθμειωκεί τα τελευταία χρόνια ςτθ βιοτεχνολογία, τεχνολογία, γυναικολογία 

και υποβοθκοφμενθ αναπαραγωγι υποςτιριξε τθν ανάπτυξθ νζων προςεγγίςεων 

ςτθν ΡΔ όπωσ θ Ρροεμφυτευτικι Γενετικι Διάγνωςθ (ΡΓΔ) και θ ΡΔ με μθ 

παρεμβατικό τρόπο (non-invasive prenatal diagnosis-NIPD). Θ ΡΓΔ εφαρμόηεται, ςε 

κλινικό επίπεδο, τα τελευταία 20 χρόνια και μπορεί να κεωρθκεί πολφ πρϊιμθ ΡΔ 

αφοφ προςφζρει γενετικι διάγνωςθ και επιλεκτικι μεταφορά ςτθ μιτρα μόνο των 

φυςιολογικϊν από τα ζμβρυα που ςυλλαμβάνονται με εξωςωματικι γονιμοποίθςθ 

(in-vitro fertilization – IVF) αποφεφγοντασ τον τερματιςμό εγκυμοςφνθσ πάςχοντοσ 

εμβρφου. Υπό ανάπτυξθ βρίςκεται θ NIPD που πραγματοποιείται με τθν ανάλυςθ 

εμβρυϊκϊν κυττάρων ι ελεφκερου εμβρυϊκοφ DNA από το περιφερικό αίμα τθσ 

εγκφου. Θ ΡΓΔ κυρίωσ και δυνθτικά θ NIPD αποτελοφν λφςθ ςε ηευγάρια με 

βεβαρθμζνο ιςτορικό κατά τθν αναπαραγωγικι διαδικαςία που αντιμετωπίηουν τον 

κίνδυνο να αποκτιςουν παιδί με αιμοςφαιρινοπάκεια. 
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     Θ προγεννθτικι διάγνωςθ επιλζγεται ολοζνα και περιςςότερα από πλικοσ 

ηευγαριϊν που επικυμοφν να αποκτιςουν υγιείσ απογόνουσ. Θ πρϊτθ προςζγγιςθ 

ΡΔ, για τθ β μεςογειακι αναιμία, ζγινε ςτα μζςα τθσ δεκαετίασ του 1970 με, «in 

vitro», βιοςφνκεςι των αλυςίδων αιμοςφαιρίνθσ ςε εμβρυϊκό αίμα. Θ ανάπτυξθ 

των τεχνικϊν αναςυνδυαςμζνου DNA, που ακολοφκθςε, οδιγθςε ςταδιακά ςτον 

εντοπιςμό και τθν ερμθνεία των γενετικϊν διαταραχϊν ςυςχετίηοντασ τον 

αιματολογικό φαινότυπο φορζων και αςκενϊν με το γονότυπό τουσ και 

χρθςιμοποιοφνται ςιμερα ευρφτατα για τθν ΡΔ με ανάλυςθ DNA από εμβρυϊκό 

ιςτό (χοριακζσ λάχνεσ ι κφτταρα αμνιακοφ υγροφ).(Βρεττοφ και ςυν. 2011).  

     Δφο βαςικά μειονεκτιματα τθσ ςυμβατικισ ΡΔ είναι ότι ο εμβρυϊκόσ ιςτόσ 

λαμβάνεται παρεμβατικά και ενζχει μικρό, αλλά υπαρκτό κίνδυνο αποβολισ (ζωσ 

και 2%) και ότι θ διακοπι τθσ κφθςθσ ςε περίπτωςθ πάςχοντοσ εμβρφου ζχει θκικζσ 

και κοινωνικζσ προεκτάςεισ. (Βρεττοφ και ςυν. 2011). 

      Θ προςπάκεια για τθν εφαρμογι ΡΔ με μθ παρεμβατικό τρόπο “non-invasive 

prenatal diagnosis”, βαςίηεται ςτθν ανάλυςθ εμβρυϊκϊν κυττάρων ι ελεφκερου 

εμβρυϊκοφ DNA , τα οποία ζχει βρεκεί ότι υπάρχουν και μποροφν να απομονωκοφν 

από το περιφερικό αίμα τθσ εγκφου. Εναλλακτικι μορφι, πολφ πρϊιμθσ, ΡΔ 

αποτελεί θ Ρροεμφυτευτικι Γενετικι Διάγνωςθ με τθν οποία αποφεφγεται ο 

τερματιςμόσ εγκυμοςφνθσ πάςχοντοσ εμβρφου, αφοφ θ μζκοδοσ εξαςφαλίηει τθν 

ζναρξθ εγκυμοςφνθσ με φυςιολογικό ζμβρυο (ΡΓΔ). (Βρεττοφ και ςυν. 2011). 

     Θ ΡΓΔ περιλαμβάνει γενετικι διάγνωςθ και επιλεκτικι μεταφορά ςτθν μιτρα 

μόνο των φυςιολογικϊν από τα ζμβρυα που ςυλλαμβάνονται με εξωςωματικι 

γονιμοποίθςθ (in-vitro fertilization – IVF). Εφαρμόηεται με επιτυχία εδϊ και 20 

χρόνια και αποτελεί ςιμερα ιατρικά και κοινωνικά αποδεκτι μζκοδο, κατάλλθλθ 

για ηευγάρια που αντιμετωπίηουν τον κίνδυνο να μεταβιβάςουν ςτα παιδιά τουσ 

ςοβαρά γενετικά νοςιματα και κυρίωσ για αυτά που παράλλθλα αντιμετωπίηουν 

πρόβλθμα υπογονιμότθτασ ι ζχουν βεβαρθμζνο ιςτορικό κατά τθν προςπάκεια 

αναπαραγωγισ (πολλζσ διακοπζσ κυιςεων μετά από ΡΔ, προβλιματα υγείασ κ.α.). 

(Βρεττοφ και ςυν. 2011).                        

     Ππωσ επίςθσ αναφζρουν οι ςυγγραφείσ Βρεττοφ et al. (2011) ,ςε περιοχζσ ςτισ 

οποίεσ θ ςυχνότθτα των αιμοςφαιρινοπακειϊν είναι υψθλι εφαρμόηονται με 

επιτυχία, εδϊ και χρόνια, προγράμματα πρόλθψθσ για τον εντοπιςμό των φορζων 

και τθν ΡΔ. Σε οριςμζνεσ χϊρεσ εφαρμόηονται, επίςθσ, προγράμματα νεογνικοφ, 

προςυμπτωματικοφ ελζγχου για δρεπανοκυτταρικι αναιμία (new-born screening).            

Βαςικό πλεονζκτθμα ςτθν πρόλθψθ των αιμοςφαιρινοπακειϊν αποτελεί το γεγονόσ 

ότι ο εντοπιςμόσ των φορζων μπορεί, να γίνει με ειδικό αιματολογικό ζλεγχο και όχι 

με ανάλυςθ του DNA. Κα πρζπει να ςθμειωκεί όμωσ ότι υπάρχουν πολλοί 

διαφορετικοί τφποι αιμοςφαιρινοπακειϊν (θ α μεςογειακι αναιμία, θ β μεςογειακι 

αναιμία, θ δβ μεςογειακι αναιμία θ κλθρονομικι παραμονι τθσ εμβρυϊκισ 
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αιμοςφαιρίνθσ –hereditary persistence of fetal haemoglobin, HPFH και οι 

πακολογικζσ αιμοςφαιρίνεσ) ενϊ ςε γενετικό επίπεδο ζχουν δθμοςιευτεί μζχρι 

ςιμερα περιςςότερεσ από 1000 μεταλλάξεισ. (http://globin.bx.psu.edu/hbvar/).                                                                                             

     Θ ςυνφπαρξθ διαφορετικϊν τφπων αιμοςφαιρινοπακειϊν προκαλοφν ςφνκετουσ 

αιματολογικοφσ φαινοτφπουσ. Αυτόσ είναι και ο λόγοσ για τον οποίο θ εκτίμθςθ και 

αξιολόγθςθ των αιματολογικϊν παραμζτρων κατευκφνει τθ γενετικι διάγνωςθ ενϊ 

παράλλθλα είναι απαραίτθτθ για τθν αξιολόγθςθ του αποτελζςματοσ από τον 

ζλεγχο του DNA αναγκαία προχπόκεςθ ςτθν ΡΔ είναι θ αςφαλισ για το ζμβρυο, 

λιψθ εμβρυϊκοφ ιςτοφ που πρζπει να γίνεται από ειδικευμζνο γυναικολόγο και 

μπορεί να είναι είτε τροφοβλάςτθ (χοριακζσ λάχνεσ) που λαμβάνεται κατά τθ 10θ 

ζωσ 12θ εβδομάδα τθσ κφθςθσ, είτε αμνιακό υγρό που λαμβάνεται με 

αμνιοπαρακζντθςθ μετά τθν 15θ εβδομάδα τθσ κφθςθσ. Στθν ΡΔ κα πρζπει οι 

γονεϊκζσ μεταλλάξεισ να είναι γνωςτζσ, ϊςτε να μποροφν να εντοπιςτοφν ςτον 

εμβρυϊκό ιςτό και να χαρακτθριςτεί ο γονότυποσ του εμβρφου. (Βρεττοφ και ςυν. 

2011). 

     Το αποτζλεςμα ολοκλθρϊνεται εντόσ λίγων θμερϊν και θ αξιοπιςτία του 

εξαςφαλίηεται με τθν εφαρμογι υψθλϊν εργαςτθριακϊν προδιαγραφϊν9. Το 

εμβρυϊκό DNA αναλφεται πάντα παράλλθλα με αυτά των γονζων, ενϊ ςε κάκε 

δοκιμαςία περιλαμβάνονται κετικά και αρνθτικά πρότυπα για τισ μεταλλάξεισ που 

εξετάηονται και το αποτζλεςμα επιβεβαιϊνεται τουλάχιςτο με μια δεφτερθ τεχνικι, 

για να εξαςφαλιςτεί θ εγκυρότθτα. Σε κάκε ΡΔ κα πρζπει επίςθσ να αποκλειςτεί θ 

πικανότθτα επιμόλυνςθσ του εμβρυϊκοφ DNA από μθτρικό, που είναι πικανό να 

ςυμβεί κατά τθ διαδικαςία τθσ λιψθσ του εμβρυϊκοφ ιςτοφ ι και θ πικανότθτα μθ 

πατρότθτασ. Για το ςκοπό αυτό αναλφονται πολυμορφικζσ κζςεισ, πλθροφοριακζσ 

για τθν οικογζνεια και ελζγχεται ο τρόποσ κλθρονόμθςθσ. Το τελικό ςτάδιο ςτθν ΡΔ 

είναι θ γενετικι ςυμβουλι από ζμπειρο γενετιςτι. (Βρεττοφ και ςυν. 2011).  

     Θ μεκοδολογία που εφαρμόηεται για τον ζλεγχο των φορζων και τθν ΡΔ κα 

πρζπει να είναι ταχεία, αποτελεςματικι αξιόπιςτθ, με ευαιςκθςία και ειδικότθτα 

που να προςεγγίηει το 100%. Συνικωσ ζνα διαγνωςτικό εργαςτιριο καλείται να 

ελζγξει ταυτόχρονα μεγάλο αρικμό ηευγαριϊν, υπό τθν πίεςθ του χρόνου, αφοφ 

ςυνικωσ υπάρχει εγκυμοςφνθ. Επομζνωσ θ μεκοδολογία για τον ζλεγχο τθσ 

φορείασ κα πρζπει να επιτρζπει γριγορα ζλεγχο μεγάλου εφρουσ μεταλλάξεων 

ταυτόχρονα, ςε πολλά διαφορετικά δείγματα. Στθν περίπτωςθ τθσ ΡΔ όμωσ, όπου 

οι γονεϊκζσ μεταλλάξεισ είναι γνωςτζσ, εφαρμόηεται κατευκυνόμενοσ ζλεγχοσ μόνο 

των γονεϊκϊν μεταλλάξεων ςτο DNA του εμβρφου. (Βρεττοφ και ςυν. 2011). 

     Σφμφωνα με τισ νζεσ απαιτιςεισ θ γενετικι διάγνωςθ απαιτεί διαφορετικι 

μεκοδολογικι προςζγγιςθ ϊςτε να επιτρζπεται ο εντοπιςμόσ ι ο αποκλειςμόσ 

οποιαςδιποτε νουκλεοτιδικισ αλλαγισ ςε ζνα ολόκλθρο τμιμα DNA, και μάλιςτα,                                                                                                                                                    

ςε πολλά δείγματα ταυτόχρονα (μζκοδοι ςαρωτικισ ανάλυςθσ). Οι μζκοδοι που 
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ανικουν ςε αυτι τθν κατθγορία, ζχουν αξιολογθκεί και εφαρμόηονται με επιτυχία 

ςτθ ΡΔ όπωσ είναι: θ θλεκτροφόριςθ ςε πικτωμα με αυξανόμενθ ςυγκζντρωςθ 

αποδιατακτικϊν ουςιϊν (Denaturing Gradient GelElectrophoresis – DGGE)  και θ 

υψθλισ πίεςθσ υγρι αποδιατακτικι χρωματογραφία (denaturing High Pressure 

Liquid Chromatography - dHPLC). Πταν χρθςιμοποιοφνται τζτοιεσ μζκοδοι για τον 

ζλεγχο του DNA, κα πρζπει ςτθ ςυνζχεια να χαρακτθριςτεί θ νουκλεοτιδικι αλλαγι 

είτε με τθν εφαρμογι μιασ μεκόδου ςτοχευόμενθσ ανάλυςθσ είτε με «sequencing». 

(Βρεττοφ και ςυν. 2011). 

     Άλλεσ μζκοδοι που βρίςκονται υπό ανάπτυξθ, για γενετικι διαγνωςτικι, είναι θ 

φαςματοςκοπία μάηασ (MALDI-TOF) και θ ανάγνωςθ τθσ αλλθλουχίασ του DNA 

ολόκλθρου του γονιδιϊματοσ όπωσ τθν προςφζρουν αυτοματοποιθμζνα ςυςτιματα 

νζασ γενιάσ sequencing (next-generation sequencing) οι οποίεσ δεν ζχουν 

εφαρμοςτεί για γενετικι και προγεννθτικι διάγνωςθ χωρίσ να αποκλείεται να 

ςυμβεί αυτό ςτο άμεςο μζλλον. (Βρεττοφ και ςυν. 2011). 

6.4. Θ ςθμαςία τθσ Γενετικισ Συμβουλευτικισ 

     Το άρκρο του ςυγγραφζα Amin (2011) αναφζρεται ςτο ότι θ  γενετικι 

ςυμβουλευτικι είναι αναπόςπαςτο κομμάτι τθσ γενετικισ διάγνωςθσ που ςκοπό 

τθσ ζχει, να αποςαφθνίςει  τισ αιτίεσ τθσ Μεςογειακισ Αναιμίασ προάγει ςωςτζσ 

πλθροφορίεσ, κζτοντασ ζτςι, τθν ίδια τθν οικογζνεια ςε ενθμζρωςθ ςχετικά με τθ 

διάγνωςθ, τθ κεραπεία και τθν πρόλθψθ. Για το ςκοπό αυτό, λαμβάνονται τρείσ 

ςθμαντικοί παράγοντεσ που πρζπει να αναφερκοφν και είναι οι εξισ :α)επεξιγθςθ 

τθσ φφςθσ τθσ μεςογειακισ αναιμίασ, θ πρόγνωςθ τθσ νόςου, και θ διακζςιμθ 

κεραπεία. β)Εκτίμθςθ γενετικϊν κινδφνων για τουσ γονείσ και τθν οικογζνεια. 

Γ)Ενθμζρωςθ ςχετικά με τουσ γενετικοφσ κινδφνουσ, και πωσ μπορεί να προλθφκεί 

θ μετάδοςθ αυτισ τθσ διαταραχισ. 

     Οι ςυγγραφείσ Tomatir et al. (2006), ςτο άρκρο τουσ το οποίο επιςθμαίνει  τθν 

ςθμαντικότθτα τθσ γνϊςθσ που κα ζπρεπε να ζχει ζνασ νοςθλευτισ ςχετικά με τα 

γενετικά νοςιματα, αναφζρουν ότι, ςε όλο τον κόςμο ζχει δοκεί ζμφαςθ και 

προτεραιότθτα ςτθν πρωτοβάκμια φροντίδα υγείασ θ οποία ζχει ωσ ςτόχο να 

ευαιςκθτοποιιςει το κζμα τθσ ζγκαιρθσ διάγνωςθσ των γενετικϊν αςκενειϊν.   

Ωςτόςο, οι πιο πρόςφατεσ ζρευνεσ δείχνουν ότι τα νοςθλευτικά προγράμματα 

ςπουδϊν  δεν περιζχουν και δεν δίνουν τθν απαραίτθτθ ζμφαςθ ςτθν γενετικι 

ςυμβουλευτικι. Διεξιχκθ μια ζρευνα ςτθν περιοχι Ντενιηιλι τθσ Τουρκίασ θ οποία 

είχε ωσ ςκοπό να μετριςει τισ γνϊςεισ των νοςθλευτϊν, ςχετικά με τα γενετικά 

νοςιματα από τα οποία προζκυψε το εξισ ςυμπζραςμα : Ζνα μεγάλο ποςοςτό 

νοςθλευτϊν παραδζχκθκε ότι δε διζκετε τισ απαραίτθτεσ γνϊςεισ ςχετικά με τθ 

γενετικι βάςθ των αςκενειϊν , τα πρότυπα κλθρονομικότθτασ (98,9%), θκικά και 

νομικά ηθτιματα (100%), τθ γενετικι ςυμβουλευτικι (100,0%), το γονιδιακό ζλεγχο 

(95,9%) , και τθσ γενετικισ μθχανικισ (97,9%). Ρερίπου το 67% των νοςθλευτϊν 
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διλωςαν ότι κα ικελαν να παρακολουκιςουν ζνα εκπαιδευτικό ςεμινάριο για τα 

κζματα αυτά. Ωσ αποτζλεςμα αυτισ τθσ μελζτθσ, μια πορεία γενετικισ 

προγραμματίηεται για νοςοκόμουσ ϊςτε να μποροφν να ςυμμετζχουν ενεργά ςτθν 

πρόλθψθ και τθν ζγκαιρθ διάγνωςθ των γενετικϊν αςκενειϊν.       

     Οι ςυγγραφείσ Bankhead et al. (2001), αναφζρουν ότι υπάρχει αυξθμζνθ ηιτθςθ 

των αςκενϊν ςχετικά με τθ γενετικι ςυμβουλευτικι και ςθμαντικό ρόλο ς’ αυτό 

διαδραματίηει ο νοςθλευτισ. Αυτό ςυμβαίνει γιατί ο νοςθλευτισ λαμβάνει το 

ιςτορικό του αςκενοφσ, ςυμβουλεφει τον αςκενι, βοθκάει ςτον οικογενειακό 

προγραμματιςμό. Διεξιχκθ μια ζρευνα ςτθν Οξφόρδθ τθσ Αγγλίασ που ωσ ςτόχο τθσ 

είχε να μελετιςει τθν τρζχουςα κατάςταςθ όςον αφορά: τθν καταγραφι εγγραφισ 

οικογενειακοφ ιςτορικό από νοςθλευτζσ , και τθν πρακτικι γνϊςθ των νοςθλευτϊν 

για τισ  οικογενειακζσ διαταραχζσ και τθ γενετικι. Από τθ μελζτθ αυτι προζκυψε 

ότι, το 96% των νοςθλευτϊν ςυλλζγουν τακτικά πλθροφορίεσ ςχετικά με το 

οικογενειακό ιςτορικό. Υπιρχε όμωσ και μια αναφερόμενθ ανάγκθ για εκπαίδευςθ 

ςχετικι με οικογενι νόςο που κα μποροφςε να παίξει ςθμαντικό ρόλο ςτον τομζα 

τθσ γενετικισ ςυμβουλευτικισ ςτθν πρωτοβάκμια φροντίδα υγείασ.  

6.5. Γενικά μζτρα για τον τρόπο ηωισ αςκενϊν με μεςογειακι αναιμία 

     Εάν επιτευχκεί ιςορροπία μεταξφ νοςιματοσ και κεραπείασ, το άτομο με 

καλαςςαιμία μπορεί να απολαμβάνει ζναν φυςιολογικό τρόπο ηωισ και τθν 

εμπειρία τθσ φυςιολογικισ ςωματικισ και ςυναιςκθματικισ ανάπτυξθσ από τθν 

παιδικι ςτθν ενιλικο ηωι, ςυμπεριλαμβανομζνθσ και τθσ εμπειρίασ να γίνει γονζασ. 

     Θ φυςικι δραςτθριότθτα υπάρχει ςτθ ηωι των αςκενϊν με Μ.Α. κακϊσ 

επιδιϊκουν να ζχουν όμοιεσ εμπειρίεσ με εκείνεσ των υγιϊν ατόμων. Οι πάςχοντεσ 

αντλοφν ευχαρίςτθςθ από διάφορεσ ψυχαγωγικζσ δραςτθριότθτεσ, εφόςον δεν 

αντιμετωπίηουν κάποιο ιδιαίτερο πρόβλθμα υγείασ που να τουσ περιορίηει (Cohen 

et al. 2010).       

      Θ ςυχνότθτα και το είδοσ των ενδιαφερόντων τουσ εξαρτάται από τθν κλινικι 
κατάςταςθ και τθν προςωπικότθτα του κακενόσ Ζτςι εάν πάςχουν από 
ςπλθνομεγαλία, οςτεοπόρωςθ ι καρδιακά νοςιματα λαμβάνουν, πριν ξεκινιςουν 
οτιδιποτε, ιατρικζσ ςυμβουλζσ διότι ζχουν αυξθμζνο κίνδυνο για κοιλιακό τραφμα, 
κάταγμα ι αιφνίδιο κάνατο. (Καρρά 2011).   
 
     Ζνασ τρόποσ φυςικισ δραςτθριότθτασ είναι ο ακλθτιςμόσ. Οι αςκενείσ 
αςχολοφνται με αρκετά ακλιματα, όπωσ είναι θ κολφμβθςθ ι το περπάτθμα. Θ 
ζνταςθ όμωσ των αςκιςεων που κάνουν είναι από μικρό ζωσ μζτριο επίπεδο 
(Διεκνισ Ομοςπονδία Καλαςςαιμίασ, 2000). Θ άκλθςθ είναι ευεργετικι για τθν 
καλι κατάςταςθ τθσ υγείασ τουσ και ςυμβάλει ςε μια καλι ΡΗ. Μερικά από τα 
οφζλθ τθσ είναι θ μείωςθ του διαβιτθ και των καρδιαγγειακϊν νοςθμάτων, ο 
ζλεγχοσ τθσ κατάκλιψθσ, του άγχουσ αλλά και του βάρουσ, θ δθμιουργία ευλυγιςίασ 
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και αντοχισ κακϊσ και θ διατιρθςθ υγιϊν οςτϊν και αρκρϊςεων (Cohen et 
al.2010).  
  
     Οι μακθτζσ με Β-Μ.Α. φοιτοφν κανονικά ςτο ςχολείο. Μάλιςτα θ ακαδθμαϊκι 
τουσ απόδοςθ δεν διαφζρει από τουσ υπόλοιπουσ ςυμμακθτζσ τουσ. Ωςτόςο 
μπορεί να αντιμετωπίηουν κάποια μακθςιακά προβλιματα, ο βακμόσ των οποίων 
εξαρτάται από το παιδί. Αυτά οφείλονται είτε ςτα χαμθλά επίπεδα αιμοςφαιρίνθσ 
είτε ςτισ ςυχνζσ απουςίεσ που κάνουν λόγω των μεταγγίςεων. (Καρρά 2011).  
    
     Πςο αφορά τον τρόπο ηωισ ςτο ςπίτι, οι ςπλθνεκτομθμζνοι πάςχοντεσ πρζπει να 
προειδοποιοφνται για τον κίνδυνο από τθν φπαρξθ ηϊων ςτο ςπίτι, λόγω 
πικανότθτασ δαγκϊματοσ και αυξθμζνου κινδφνου ςθψαιμίασ που παρουςιάηουν. 
(Cohen et al. 2010)    
   
     Στον τομζα τθσ εργαςίασ είναι πολφ ςθμαντικό για τουσ πάςχοντεσ να ζχουν μια 
κετικι ςτάςθ προσ τθ δυνατότθτα να εργαςκοφν. (Alan Cohen et al. 2010). Οι 
καλαςςαιμικοί αςκενείσ μποροφν να εργάηονται, εφόςον το επικυμοφν. Για να το 
πετφχουν αυτό, θ πολιτεία τουσ παρζχει εργαςιακζσ διευκολφνςεισ π.χ. μειωμζνο 
ωράριο αλλά και διάφορα προνόμια επαγγελματικισ αποκατάςταςθσ όπωσ είναι ο 
διοριςμόσ τουσ ωσ υπεράρικμοι ςε νοςοκομεία ι ςχολεία. Ραρά τισ παραπάνω 
ευκολίεσ, ςυχνά αναγκάηονται να λείπουν από το εργαςιακό τουσ περιβάλλον για να 
υποβλθκοφν ςε μετάγγιςθ ι ςε κάποια άλλθ εξζταςθ, με αποτζλεςμα να μθν 
μποροφν να ζχουν τθν ίδια απόδοςθ με τουσ ςυναδζλφουσ τουσ. Επιπλζον ζχουν 
περιοριςμζνεσ δυνάμεισ, για αυτό δεν μποροφν να εργαςτοφν ςε πολφ κουραςτικζσ 
ι βαριζσ δουλειζσ. (Cohen et al. 2010).  
 
     Ανάλογα με το κράτοσ, θ καλαςςαιμία αναγνωρίηεται ωσ θ αιτία απόλυτου 
βακμοφ ανικανότθτασ, με οφζλθ και ειδικζσ επαγγελματικζσ διευκολφνςεισ. Οι 
διευκολφνςεισ παρζχουν βοικεια ςτθν οικογζνεια παςχόντων από πρακτικι άποψθ 
αλλά πρζπει να λαμβάνεται μζριμνα ϊςτε να ςυμβάλλουν κετικά ςτθν 
αυτοεκτίμθςθ και ςτθν ικανότθτα προσ εργαςία του αςκενοφσ. (Cohen et al. 2010)   
   
     Θ ςυμπτωματικι καρδιοπάκεια και θ οςτεοπόρωςθ μπορεί να δυςχεράνουν τουσ 
πάςχοντεσ ςτθν εκτζλεςθ οριςμζνων εργαςιϊν που απαιτοφν ςωματικό κόπο και 
πρζπει να τουσ παρζχονται ςυγκεκριμζνεσ ςυμβουλζσ για τον περιοριςμό 
επικίνδυνων δραςτθριοτιτων. (Cohen et al. 2010)   
   
     Οι διαφορζσ ςτθν εμφάνιςθ (χαρακτθριςτικά προςϊπου, φψοσ, χρϊμα 
δζρματοσ),μποροφν να επθρεάςουν τθν αυτοπεποίκθςθ και τθ ςυμμετοχι ςτθν 
κοινωνικι ηωι. Στθν εφθβεία, θ κακυςτζρθςθ ανάπτυξθσ των γονάδων αναφζρεται 
ωσ ιδιαίτεροσ ςτιγματιςμόσ για τουσ πάςχοντεσ. Εάν ο αςκενισ είναι φορζασ 
ιογενοφσ λοίμωξθσ, αυτό είναι πρόςκετοσ παράγοντασ δυςκολίασ ςτθ ςεξουαλικι 
ςυμπεριφορά. (Cohen et al. 2010).   
   

     Θ γενικι βελτίωςθ τθσ υγείασ των καλαςςαιμικϊν παςχόντων, ιδίωσ ςε 

βιομθχανοποιθμζνεσ περιοχζσ υψθλοφ ειςοδιματοσ ςθμαίνει ότι πλζον οι 
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πάςχοντεσ αυτοί ζχουν τθ δυνατότθτα να αποκτιςουν παιδιά είτε φυςιολογικά είτε 

μζςω κεραπευτικισ παρζμβαςθσ. Θ ςτάςθ των παςχόντων ςτο κεφάλαιο να γίνουν 

γονείσ ποικίλει. Άλλοι εκφράηουν ςυναιςκιματα αβεβαιότθτασ και ψυχολογικισ 

ανεπάρκειασ και άλλοι υποτιμοφν τουσ κινδφνουσ και τισ δυςκολίεσ που 

εμπλζκονται. (Cohen et al. 2010)  

      Οι αςκενείσ με καλαςςαιμία χρειάηονται ιδιαίτερθ φροντίδα υγείασ, κυρίωσ ωσ 

προσ τουσ εμβολιαςμοφσ, τα δόντια και τα ταξίδια. Τα παιδιά με τθ νόςο κάνουν 

κανονικά τα εμβόλια που αντιςτοιχοφν ςε κάκε χϊρα, χωρίσ να παραλείπουν ι να 

κακυςτεροφν αυτά. (Καρρά 2011).  

     Πςο αφορά τθν οδοντικι υγεία, πάςχοντεσ με καλαςςαιμία που δεν 

μεταγγίηονται, ι μεταγγίηονται ελλιπϊσ, μποροφν να ζχουν δυςμορφίεσ άλλοτε 

άλλου βακμοφ ςτα οςτά του προςϊπου, λόγω επζκταςθσ μυελοφ. Αυτό μπορεί να 

επθρεάςει τθν ανάπτυξθ των δοντιϊν και να προκαλζςει διαταραχζσ ςτθ ςφγκλιςθ. 

Ρρζπει να λαμβάνονται υπόψθ τα ιδιάηοντα οςτικά χαρακτθριςτικά των παςχόντων 

με καλαςςαιμία για να προλθφκεί θ αςτάκεια ι θ απϊλεια δοντιϊν.(Alan Cohen et 

al. 2010). Για να βελτιωκεί θ μαςθτιριοσ λειτουργία και θ άςχθμθ οδοντικι 

εμφάνιςθ, επιςκζπτονται τον οδοντίατρο τουσ πολφ ςυχνά. (Cohen et al. 2010).   

     Οι πάςχοντεσ με Μ.Α. που ςχεδιάηουν να πάνε διακοπζσ, λόγω τθσ χαμθλισ 

αιμοςφαιρίνθσ που ζχουν, επιλζγουν περιοχι που δεν ζχει υψόμετρο πάνω από 

3.300 μ. και δεν βρίςκεται πολφ μακριά από τθ δικι τουσ Μονάδα κεραπείασ. 

Επιπλζον ενθμερϊνονται από το γιατρό τουσ για το πλθςιζςτερο νοςοκομείο που 

διακζτει Μ.Μ.Α. ϊςτε να απευκυνκοφν ςε αυτό αν υπάρξουν επιπλοκζσ τθσ νόςου. 

Θ Διεκνισ Ομοςπονδία καλαςςαιμίασ ζχει καταρτίςει ςτθν ιςτοςελίδα τθσ 

κατάλογο με τα ειδικά κζντρα Μ.Α. που υπάρχουν ςε όλο τον κόςμο (Cohen et al. 

2010).  

     Ρριν αυτοί ξεκινιςουν διακοπζσ, οργανϊνονται κατάλλθλα και παίρνουν αρκετζσ 

πλθροφορίεσ για τθν περιοχι που κζλουν να επιςκεφτοφν. Συγκεκριμζνα 

προςπακοφν να εντοπίςουν τθ κζςθ του κοντινότερου νοςθλευτικοφ ιδρφματοσ, 

κάνουν τουσ απαραίτθτουσ εμβολιαςμοφσ και μακαίνουν αν υπάρχουν επικίνδυνεσ 

για αυτοφσ λοιμϊξεισ ςτον τόπο προοριςμοφ. Τα φάρμακα τουσ, περιλαμβανόμενων 

του αποςτειρωμζνου εξοπλιςμοφ, πακετάρονται προςεχτικά και μεταφζρονται ςτισ 

χειραποςκευζσ, διατθρϊντασ τα ςε καλι κερμοκραςία Οι ςπλθνεκτομθμζνοι 

αςκενείσ ζχουν μαηί τουσ και αντιβιοτικά, προκειμζνου να αντιμετωπίςουν πικανό 

πυρετό, ςιψθ ι δάγκωμα ενόσ ηϊου. Αυτοί κεωροφνται άτομα υψθλοφ κινδφνου 

και λαμβάνουν ιδιαίτερα μζτρα προςταςίασ. (Καρρά 2011). 

     Συνικωσ, ο αςκενισ που κζλει να ταξιδζψει, υποβάλλεται ςε μετάγγιςθ ακριβϊσ 

πριν φφγει, ϊςτε να μθν χρειαςτεί να μεταγγιςτεί ξανά κατά τθ διάρκεια των 

διακοπϊν. Στόχοσ είναι να μθν πάκει κάποια ιογενι λοίμωξθ, παίρνοντασ 
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μολυςμζνο αίμα από τθν περιοχι που κα επιςκεφτεί. Πςον αφορά τθν 

αποςιδιρωςθ, είναι πικανό να τθν ελαχιςτοποιιςει λόγω πρακτικϊν κεμάτων και 

δυςκολίασ ςυμμόρφωςθσ του ςτθ κεραπεία (Cohen et al. 2010).  

     Πςων αφορά τθν αποςιδιρωςθ, το ταξίδι και οι διακοπζσ πρζπει να είναι 

οργανωμζνεσ με τζτοιο τρόπο ϊςτε να μθν εμπλζκονται με τακτικι αποςιδιρωςθ. 

Ρρακτικά κζματα, πρζπει επίςθσ να λαμβάνονται υπόψθ, όπωσ και κζματα 

κοινωνικϊν ςχζςεων. (Cohen et al. 2010)                               

     Τα παιδιά και οι ζφθβοι με ομόηυγθ Β-Μ.Α. δεν ζχουν διαφορετικζσ διαιτθτικζσ 

ανάγκεσ ςυγκριτικά με τα υγιι άτομα, εκτόσ αν ζχουν εμφανίςει επιπλοκζσ. Σε 

αυτζσ τισ θλικίεσ προτεραιότθτα ζχει θ ςωςτι ανάπτυξθ, για αυτό θ διατροφι τουσ 

περιζχει τόςο πρωτεΐνεσ όςο και υδατάνκρακεσ και λίπθ. Πταν όμωσ ενθλικιωκοφν, 

προςζχουν περιςςότερο τθ δίαιτα τουσ ϊςτε να αποφφγουν ι να κακυςτεριςουν 

τθν εμφάνιςθ ςακχαρϊδθ διαβιτθ. (Καρρά 2011).  

     Κατά τθ διάρκεια τθσ ανάπτυξθσ, ςυνίςταται θ πρόςλθψθ ικανοποιθτικισ 

κερμιδικισ ενζργειασ, με κανονικά λιπαρά και γλυκόηθ. Κατά τθ διάρκεια τθσ 

εφθβείασ και τθσ ενθλίκου ηωισ, ςυνίςταται δίαιτα νε περιοριςμζνουσ 

υδατάνκρακεσ. (Cohen et al. 2010). 

     Σχετικά με το αςβζςτιο, πολλοί παράγοντεσ προάγουν τθ μείωςθ του, ςτθ 

καλαςςαιμία. Συνίςταται δίαιτα περιεκτικι ςε αρκετό αςβζςτιο. Σε μερικοφσ 

ενιλικεσ μπορεί να παρουςιαςκεί νεφροαςβζςτωςθ, για αυτό δεν χορθγοφνται 

ςυμπλθρϊματα αςβεςτίου εκτόσ και αν υπάρχει ζνδειξθ. (Cohen et al. 2010). 

     Θ βιταμίνθ D είναι αναγκαία για να ςτακεροποιεί τθν ιςορροπία αςβεςτίου, 

ιδιαίτερα εάν είναι παρϊν ο υποπαρακυρεοειδιςμόσ. Σε περίπτωςθ θπατοπάκειασ, 

πρζπει να προτιμάται θ ενεργοποιθμζνθ μορφι. Ωςτόςο, απαιτείται προςεκτικι 

παρακολοφκθςθ όταν χρθςιμοποιοφνται ςυμπλθρϊματα για να προλθφκεί θ 

τοξικότθτα. Οι πάςχοντεσ ε καλαςςαιμία πρζπει να παίρνουν ςυμπλθρϊματα 

αςβεςτίου ι βιταμίνθσ D μόνο με ςυνταγι του γιατροφ τουσ. (Cohen et al. 2010). 

     Ζνα ακόμθ βαςικό ςτοιχείο τθσ διατροφισ των παςχόντων είναι θ βιταμίνθ C. Οι 

αςκενείσ που κάνουν αποςιδιρωςθ, λαμβάνουν ςυμπλθρϊματά τθσ ϊςτε να ζχουν 

καλφτερα αποτελζςματα αυτισ. Αντίκετα όςοι δεν κάνουν αποςιδιρωςθ, 

αναγκάηονται να μειϊςουν τθ λιψθ τθσ ςυγκεκριμζνθσ βιταμίνθσ, διότι αυξάνεται θ 

τοξικότθτα του ςιδιρου. Ζτςι αποφεφγουν μερικά φάρμακα και κάποιεσ 

<<υγιεινζσ>> τροφζσ που τθν περιζχουν αλλά ςυνεχίηουν να καταναλϊνουν 

λαχανικά και εςπεριδοειδι φροφτα (Καρρά 2011).  

     Μερικά φάρμακα όπωσ αςπιρίνθ και οι παςτίλιεσ για το λαιμό, περιζχουν 

βιταμίνθ C και πρζπει να αποφεφγονται. Συνίςταται δίαιτα πλοφςια ςε φρζςκα 

φροφτα, περιλαμβανομζνων των κίτρων και των λαχανικϊν. (Cohen et al. 2010). 
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     Επιπλζον, τα άτομα με Μ.Α. επειδι ζχουν αιμοςιδιρωςθ, επιδιϊκουν τθν 

κατανάλωςθ αντιοξειδωτικϊν τροφϊν όπωσ είναι το ελαιόλαδο, θ ςοκολάτα, το 

κόκκινο κραςί κ.α. Ωςτόςο προςζχουν να μθν λαμβάνουν μεγάλεσ ποςότθτεσ 

βιταμίνθσ Ε, κακϊσ μπορεί να προκαλζςει βλάβθ ςτον οργανιςμό. Από τθν άλλθ 

πλευρά, οι καλαςςαιμικοί αςκενείσ που ζχουν χαμθλά επίπεδα ψευδαργφρου, 

λαμβάνουν ςυμπλθρϊματα του προκειμζνου να τον <<επαναφζρουν>> ςε 

φυςιολογικά επίπεδα (Cohen et al. 2010).  

     Οι αςκενείσ με Β-Μ.Α. καταναλϊνουν μικρι ποςότθτα οινοπνευματϊδθ ποτϊν, 

λόγω τθσ επιβαρυμζνθσ κατάςταςθσ τθσ υγείασ τουσ. Τα αλκοολοφχα ποτά αφενόσ 

προάγουν τθν οξειδωτικι βλάβθ του ςιδιρου και αφετζρου μπορεί να 

προκαλζςουν απρόβλεπτεσ αντιδράςεισ ςτθ μετάγγιςθ ι τθν αποςιδιρωςθ.( Cohen 

et al. 2010).  

     Θ αυξθμζνθ κατανάλωςθ οινοπνεφματοσ ζχει επίςθσ ωσ αποτζλεςμα τον 

μειωμζνο οςτικό ςχθματιςμό και είναι ζνασ από τουσ παράγοντεσ κινδφνου 

οςτεοπόρωςθσ. (Cohen et al. 2010). 

     Το κάπνιςμα μπορεί να επθρεάςει τθν οςτικι ανάπλαςθ και ςχετίηεται με τθν 

οςτεοπόρωςθ και δυςμενείσ επιδράςεισ ςτθ γενικι κατάςταςθ τθσ υγείασ. (Cohen 

et al. 2010). 

     Επιπλζον, θ κατάχρθςθ φαρμάκων αποτελεί απειλι για τα άτομα που πάςχουν 

από Μ.Α., κακϊσ προκαλεί αναςτάτωςθ ςτθν ιδθ ευαίςκθτθ ιςορροπία των 

παραγόντων εκείνων που επθρεάηουν τθ φυςικι και πνευματικι υγεία του αςκενι. 

Εντοφτοισ, οι νεαροί κυρίωσ πάςχοντεσ επειδι νοιϊκουν αιςκιματα εξάρτθςθσ, 

διαφοράσ και άγχουσ, κάνουν αλόγιςτθ χριςθ φαρμακευτικϊν ςκευαςμάτων. 

Αντίκετα, οι αςκενείσ που ζχουν ξεπεράςει τα παραπάνω ψυχολογικά 

ςυμπλζγματα, λαμβάνουν τισ ουςίεσ και τθ δοςολογία που χρειάηονται (Cohen et al. 

2010).  

     Θ κατάχρθςθ ουςιϊν, για τα άτομα με χρόνια νοςιματα μπορεί να είναι ςοβαρι 

απειλι για τθν κατάςταςι τουσ, θ οποία είναι ιδθ εκτεκειμζνθ ςε κίνδυνο, 

προκαλϊντασ αναςτάτωςθ ςτθν ευαίςκθτθ ιςορροπία των παραγόντων που 

επθρεάηουν τθ ςωματικι και πνευματικι υγεία. Αιςκιματα εξάρτθςθσ, 

διαφορετικότθτασ και ςτρεσ παρακινοφν νζουσ ανκρϊπουσ με καλαςςαιμία, να 

αναηθτιςουν <<φυςιολογικότθτα >> δια μζςου τθσ ςυνικειασ τθσ κατάχρθςθσ. 

(Cohen et al. 2010). 
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Κεφάλαιο 7. Ψυχολογικι προςζγγιςθ αςκενϊν με μεςογειακι αναιμία 

7.1. Ψυχολογικι υποςτιριξθ αςκενϊν 

     Κάκε γενετικό νόςθμα, αςχζτωσ τθσ αιτιολογίασ του, υποβάλλει τθν αίςκθςθ τθσ 

ενοχισ. Αυτό μπορεί να επθρεάςει τθν αρχικι ςχζςθ γονζα- παιδιοφ. Μόλισ 

αναπτυχκεί θ κλινικι εκδιλωςθ, εντόσ του πρϊτου ζτουσ, το νόςθμα μπορεί να ζχει 

δυςμενζςτερθ επίδραςθ ςτθ ςχζςθ γονζα- παιδιοφ. Επίςθσ, ςυχνό φαινόμενο είναι 

θ ευερεκιςτότθτα λόγω τθσ κεραπείασ, τθσ μετάγγιςθσ και αποςιδιρωςθσ, οι 

οποίεσ επαναλαμβάνονται ανά τακτά χρονικά διαςτιματα. (Cohen et al. 2010)   

     Θ χρονιότθτα είναι ζνα ιςχυρό μζτωπο ςυναιςκθματικϊν προβλθμάτων, κακϊσ 

οι πάςχοντεσ αιςκάνονται ότι είναι περιοριςμζνοι και διαφορετικοί. Τα 

ςυναιςκιματα τουσ μετατοπίηονται ταχζωσ από τθν κατάκλιψθ ςτθν επικετικότθτα 

και αντίςτροφα. Το κεραπευτικό προςωπικό πρζπει να είναι προετοιμαςμζνο να 

δεχτεί αυτι τθν μετατροπι και να τουσ ςυμπαραςτακεί ϊςτε να βρουν τθ δικι τουσ 

ταυτότθτα ςτθν ενιλικθ ηωι. Θ καλι κεραπεία διευκολφνει τθν προςωπικι 

ανάπτυξθ και καταξίωςθ. (Cohen et al. 2010)   

     Θ καλαςςαιμία όπωσ και άλλα χρόνια νοςιματα, προκαλεί ςθμαντικζσ 

ψυχολογικζσ επιπτϊςεισ. Ο τρόποσ ςυμβιβαςμοφ τθσ αςκζνειασ, από τον αςκενι 

και τθν οικογζνεια του, ζχει ςθμαντικι επίδραςθ, ςτθν επιβίωςθ των αςκενϊν. Θ μθ 

κατανόθςθ και αποδοχι τθσ νόςου, από τον πάςχοντα και τθν οικογζνεια, κα 

κακιςτοφςαν δφςκολθ τθν αντιμετϊπιςθ των χρόνιων μεταγγίςεων και τθν 

αποςιδιρωςθ, με επακόλουκθ ςυνζπεια, τον αυξθμζνο κίνδυνο, λόγω επιπλοκϊν 

τθσ νόςου και φτωχότερθ επιβίωςθ. Θ τιρθςθ τθσ κεραπείασ είναι ζνασ βαςικόσ 

ςτόχοσ, όμωσ θ γενικι αποδοχι τθσ κατάςταςθσ τθσ υγείασ από τον αςκενι, είναι το 

κλειδί για τθ φυςιολογικι μετάβαςθ του αςκενι από τθν παιδικι ςτθν ενιλικθ ηωι. 

(Cohen et al. 2010)   

     Θ μθνιαία επαφι με τα κζντρα καλαςςαιμίασ, από τα πρϊτα χρόνια τθσ ηωισ του 

αςκενοφσ, επιτρζπει ςε γιατροφσ και νοςθλευτζσ, να ενεργοφν ωσ ςθμεία αναφοράσ 

για τθν γενικι κατάςταςθ του αςκενοφσ ςυμπεριλαμβανομζνθσ τθσ γενικισ 

κατάςταςθσ και ευεξίασ του. Επιπλζον,  προςφζρει τθ δυνατότθτα ςτο γιατρό να 

προάγει τθν ψυχικι, ςυναιςκθματικι και κοινωνικι ανάπτυξθ των παςχόντων. 

(Cohen et al. 2010)   

7.2. Ψυχολογικόσ αντίκτυποσ τθσ αναιμίασ και των μεταγγίςεων 

     Θ βαριά αναιμία είναι θ αιτία ϊςτε ο αςκενισ να αιςκάνεται αδφναμοσ και 

τρωτόσ. Με τθ διατιρθςθ όμωσ, ενόσ ικανοποιθτικοφ επιπζδου αιμοςφαιρίνθσ, με 

καλζσ μεταγγίςεισ, περιορίηει τα ςυμπτϊματα κακϊσ και τθν ανθςυχία του 

επικείμενου κανάτου. Ωςτόςο, θ μείωςθ τθσ αιμοςφαιρίνθσ κατά τθ διάρκεια των 
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διαςτθμάτων των μεταγγίςεων μπορεί να οδθγιςει ςτθν επανεμφάνιςθ των 

ςυμπτωμάτων. Αυτό οδθγεί τουσ πάςχοντεσ να αιςκάνονται αναςφάλεια και 

αμφιβολία για τισ φυςικζσ τουσ δυνατότθτεσ. Επιπλζον, εξαιτίασ του κινδφνου 

νοςθμάτων που μεταδίδονται από τισ μεταγγίςεισ, ο φόβοσ επιμόλυνςθσ είναι 

πάντα παρϊν και ίςωσ ζντονοσ για υπαρκτοφσ λόγουσ ι λόγω τθσ ψυχολογικισ 

κατάςταςθσ του αςκενοφσ. Λαμβάνοντασ υπόψθ όλα τα παραπάνω, θ ςτάςθ 

απζναντι ςτθ κεραπεία είναι αμφίςθμθ. Σε κάκε περίπτωςθ, οι ανάγκεσ για 

περιοδικζσ μεταγγίςεισ μαρτυροφν ότι θ ηωτικι ενζργεια προζρχεται από άλλουσ 

ανκρϊπουσ και υποδθλοί εξάρτθςθ. Το αίςκθμα εξάρτθςθσ μπορεί να πάρει μια 

διανοθτικι διάςταςθ και να υποςκάψει τθν προςωπικι ανάπτυξθ. Ο ςυνδυαςμόσ 

πλεονεκτθμάτων και μειονεκτθμάτων των μεταγγίςεων δθμιουργεί ςτουσ αςκενείσ 

ψυχολογικζσ αντιδράςεισ ωσ προσ τθ κεραπεία τουσ. (Cohen et al. 2010)   

7.3. Ψυχολογικόσ αντίκτυποσ τθσ κεραπείασ αποςιδιρωςθσ 

     Το κεραπευτικό προςωπικό πρζπει να είναι πολφ οικείο με τθν ψυχολογία του 

αςκενοφσ κατά τθν αποςιδιρωςθ και θ ςυμμόρφωςθ ςτθ κεραπεία κακορίηει τθν 

πρόγνωςθ. Γενικά θ αποςιδιρωςθ είναι μια ψυχολογικά απαιτθτικι κεραπεία 

επειδι: 

- Κεραπεφει, κατά ζνα μζροσ τισ επιπλοκζσ άλλθσ κεραπείασ(μεταγγίςεισ). 

- Ππωσ θ μετάγγιςθ, υπενκυμίηει μια αςκζνεια αλλά ςε κακθμερινι βάςθ. 

- Θ καλφτερθ αποςιδιρωςθ αρχίηει κατά τθ διάρκεια των πρϊτων χρόνων ηωισ. 

- Θ αποτελεςματικότθτα του φαρμάκου δεν μπορεί να ελεγχκεί γριγορα και άμεςα 

από τον αςκενι. Ζτςι, θ ςυμμόρφωςθ είναι μια πράξθ εμπιςτοςφνθσ. Αντανακλά 

τθν ποιότθτα των ςχζςεων κεραπευτικοφ προςωπικοφ- αςκενοφσ και τθν πίςτθ για 

μακροπρόκεςμα οφζλθ. (Cohen et al. 2010)   

     Θ παρεντερικι κεραπεία υποδθλοί μια πράξθ επίκεςθσ είτε αυτοκατευκυνόμενθ 

ι επιβαλλόμενθ από τουσ αγαπθμζνουσ του αςκενι. Τα τρυπιματα του δζρματοσ 

από τισ βελόνεσ είναι θ αιτία που θ εικόνα του ςϊματοσ <<καταςτρζφεται>>.  

    Οι γονείσ μπορεί: 

- Να μθν κατορκϊςουν να ξεπεράςουν τον κλονιςμό τθσ διάγνωςθσ. Ζτςι θ 

διαδικαςία τθσ ζγχυςθσ δεςφερριοξαμίνθσ κακίςταται επϊδυνθ κακϊσ αιςκάνονται 

υπεφκυνοι για τθν ταλαιπωρία των απιδιϊν τουσ. 

-Να χρθςιμοποιοφν τθν αποςιδιρωςθ ωσ μζςο ελζγχου των παιδιϊν τουσ που 

ειςζρχονται από τθν εφθβεία. 

     Οι πάςχοντεσ μπορεί:  
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-Να αποποιοφνται τθν φροντίδα των άλλων, αιςκανόμενοι ότι πραγματικά 

<<βαςανίηονται>>. 

-Να εκμεταλλεφονται κάκε ευκαιρία ι αν δικαιολογοφνται, όταν παραλείπουν μζρεσ 

ζγχυςθσ δεςφερριοξαμίνθσ. 

- Να επιλζγουν κατ’ επανάλθψθ τισ ίδιεσ κζςεισ για τθν τοποκζτθςθ τθσ βελόνασ, 

ϊςτε οι τοπικζσ αντιδράςεισ να γίνονται ςυχνότερεσ και ςοβαρότερεσ. 

  Οι γιατροί μπορεί: 

- Να <<διαπραγματεφονται>> με τον αςκενι για μικρότερθ δόςθ ι ςυχνότθτα 

χοριγθςθσ δεςφερριοξαμίνθσ από τθν ενδεικνυόμενθ για το αντίςτοιχο φορτίο 

ςιδιρου. 

-Να ενκαρρφνουν ςιωπθρά πάςχοντεσ που δεν ςυμμορφϊνονται ςτθ κεραπεία, 

ϊςτε να αποφφγουν αρνθτικζσ ψυχολογικζσ καταςτάςεισ. 

     Ενϊ, ςτόχοσ των ανωτζρω είναι θ εξαςφάλιςθ ανακοφφιςθσ από τθν ταλαιπωρία 

του αςκενοφσ, οι ςυνζπειεσ αυτισ τθσ ςυμπεριφοράσ είναι επϊδυνεσ και για τουσ 

κεράποντεσ λόγω τθσ μακράσ διάρκειασ τθσ κεραπευτικισ αγωγισ. (Cohen et al. 

2010)   

     Θ χοριγθςθ ςιδθροδεςμευτικϊν παραγόντων από του ςτόματοσ επιλφει πολλά 

πρακτικά προβλιματα τθσ αποςιδιρωςθσ με δεςφερριοξαμίνθ. Σε μερικοφσ 

πάςχοντεσ, θ αλλαγι ςε από του ςτόματοσ παράγοντεσ φαίνεται ςαν <<θ λφςθ 

όλων των προβλθμάτων>>. Πμωσ, θ μζκοδοσ αυτι επιλφει μόνο το πρόβλθμα των 

κακθμερινϊν ενζςεων και τθσ επακόλουκθσ καταςτροφισ τθσ εικόνασ του ςϊματοσ 

.Οι παράγοντεσ που λαμβάνουν από του ςτόματοσ ςιδθροδεςμευτικοφσ παράγοντεσ 

εξακολουκοφν να αιςκάνονται διαφορετικοί και να μθ μποροφν να εκτιμιςουν 

άμεςα και γριγορα αποτελζςματα τθσ κεραπείασ. Επομζνωσ, θ ςυμμόρφωςθ 

παραμζνει ζνα πρόβλθμα ακόμθ και ςε αυτι τθν περίπτωςθ. (Cohen et al. 2010)  

                                                                                                                                  

     Συςτάςεισ προσ τουσ κεράποντεσ 

- Να κακορίηεται θ καλφτερθ αγωγι αποςιδιρωςθσ και να επιλφονται πρακτικά 

ηθτιματα. 

- Να αποφεφγονται θ κριτικι, θ επίπλθξθ ι θ απειλι του αςκενι. 

-Να επικεντρϊνονται ςτισ ψυχολογικζσ απόψεισ, παραβλζποντασ αυτά που 

υπονομεφουν τθν αποτελεςματικότθτα των ςχζςεων γιατροφ- αςκενοφσ και 

αυξάνουν τθν ανεπάρκεια τθσ κεραπείασ. 

-Να προςφζρουν υποςτιριξθ  



83 
 

83 
 

-Να προάγουν πρϊιμθ μετατόπιςθ τθσ διαδικαςίασ αποςιδιρωςθσ από τουσ γονείσ 

προσ τον αςκενι όςο το δυνατόν νωρίτερα. Ρολλοί πάςχοντεσ με καλαςςαιμία 

μποροφν να ελζγχουν τουσ κεραπευτικοφσ χειριςμοφσ από το 6ο ζτοσ τθσ θλικίασ 

τουσ.  πρϊιμθ ζναρξθ τθσ αυτοδιαχείριςθσ περιορίηει τθν υπερπροςτατευτικότθτα 

και προκαλεί αυτονομία ςτουσ νεαροφσ πάςχοντεσ. Επίςθσ ανακουφίηει τουσ γονείσ 

και βελτιϊνει τθν ποιότθτα ηωισ όλθσ τθσ οικογζνειασ. 

-Να ενκαρρφνουν τουσ πάςχοντεσ μζςω μιασ διαδικαςίασ ανταμοιβισ για τθν 

επίτευξθ ςυμφωνθκζντων κεραπευτικϊν ςτόχων. 

- Να ζχουν υπόψθ ότι θ επί μακρόν ςυμμόρφωςθ βελτιϊνει τον χαρακτιρα, 

δθμιουργεί αυτοπεποίκθςθ και είναι κετικόσ παράγοντασ ςτθ διατιρθςθ καλοφ 

ςυναιςκθματιςμοφ. (Cohen et al. 2010)   

7.4. Ψυχολογικόσ αντίκτυποσ των επιπλοκϊν τθσ μεςογειακισ αναιμίασ 

     Κατά τθ διάρκεια τθσ εφθβείασ ςοβαρζσ επιπλοκζσ μπορεί να εμφανιςτοφν. Θ 

ψυχολογικι επίδραςθ αυτϊν των επιπλοκϊν εξαρτάται περιςςότερο από τον βακμό 

βαρφτθτασ τουσ και λιγότερο από τθν θλικία εκδιλωςθσ τουσ. Γενικά, οι 

αςυμπτωματικζσ επιπλοκζσ δεν απαιτοφν φαρμακοκεραπεία και δεν επθρεάηουν ςε 

μεγάλο βακμό τθν ποιότθτα ηωισ. Πμωσ ςε περίπτωςθ ςοβαρισ επιπλοκισ π.χ. 

καρδιοπάκεια ι διαβιτθ , ο αςκενισ ευρίςκεται ςε ψυχολογικι αναπροςαρμογι, 

προςπακϊντασ να ενοχοποιιςει τισ ελπίδεσ, τον ενκουςιαςμό και τισ ευχζσ, 

χαρακτθριςτικά τθσ νεότθτασ, με μια φκαρμζνθ φυςικι κατάςταςθ και με τυπικά 

ιατρικά χαρακτθριςτικά μεγάλθσ θλικίασ. Αυτι τθν περίοδο, ο μθ ικανοποιθτικά 

υποςτθριγμζνοσ αςκενισ αιςκάνεται <<απελπιςτικά κατεςτραμμζνοσ>>, 

εγκαταλείποντασ τθν υγεία και τθ ςυνεχιηόμενθ κεραπεία του. (Cohen et al. 2010)    

     Οι πρόςφατεσ πρόοδοι ςτον τομζα τθσ αποςιδιρωςθσ οδιγθςαν ςε μια 

κεαματικι αφξθςθ τθσ επιβίωςθσ, προφυλάςςοντασ τουσ αςκενείσ από οξεία 

καρδιακι ανεπάρκεια και γενικά βελτιϊνοντασ τθν ποιότθτα ηωισ τουσ. Το 

κεραπευτικό προςωπικό πρζπει να διατθρεί μια κετικι ςτάςθ και να τρζφει τθν 

ελπίδα των αςκενϊν. (Cohen et al. 2010)   

     Ακόμθ και ςε ςοβαρζσ περιπτϊςεισ, ο πόνοσ μπορεί να γίνει υποφερτόσ μιλϊντασ 

και προςπακϊντασ να βρεκοφν τρόποι αποδοχισ των νζων ορίων τθσ δεδομζνθσ 

κατάςταςθσ. (Cohen et al. 2010)   

7.5. Θ κατάκλιψθ ςτουσ αςκενείσ με μεςογειακι αναιμία 

     Οι Koutelekos & Haliasos (2013), αναφζρουν ότι  θ καλαςςαιμία προκαλεί 

ςθμαντικι διαταραχι ςε όλεσ τισ διαςτάςεισ τθσ ηωισ των παςχόντων. Γι ’αυτό 

ζμφαςθ πρζπει να δίνεται ςτα ςυμπτϊματα τθσ κατάκλιψθσ  που ςυχνά 

υποφζρουν. Θ μελζτθ αυτι, είχε ωσ ςκοπό να επανεξετάςει τισ γνϊςεισ για τθν 
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κατάκλιψθ ςτθ καλαςςαιμία ςε παιδιά, εφιβουσ και ενιλικεσ. Το αποτζλεςμα τθσ 

μελζτθσ αυτισ, ιταν ότι με τθ βελτίωςθ του κεραπευτικοφ ςχιματοσ αυξικθκε 

ςθμαντικά το προςδόκιμο ηωισ των παςχόντων, αλλά ταυτόχρονα ζχει 

δθμιουργιςει τρζχουςεσ ανάγκεσ υγειονομικισ περίκαλψθσ. Οι κφριοι παράγοντεσ 

που ενεργοποιοφν τθν εμφάνιςθ τθσ κατάκλιψθσ, είναι προςωπικοί, οικογενειακοί, 

κοινωνικοί ι κλθρονομικοί. Οι πάςχοντεσ τθσ καλαςςαιμίασ από κατάκλιψθ, τα 

παιδιά, οι ζφθβοι, οι ενιλικεσ, αντιμετωπίηουν δυςκολίεσ ςε όλεσ τισ πτυχζσ τθσ 

ηωισ. Ριο αναλυτικά, θ κατάκλιψθ ςτθ καλαςςαιμία, ςχετίηεται με τθ χαμθλι 

ςχολικι απόδοςθ, ι τθν γενικότερθ απόδοςθ ςτθν εργαςία, τθν κοινωνικι 

απομόνωςθ, τθν αποτυχία τθσ ανεξαρτθςίασ, περιοριςμζνθ ςωματικι ικανότθτα, 

και περιοριςμζνεσ ευκαιρίεσ ςτθ ηωι. Το ςυμπζραςμα τθσ μελζτθσ αυτισ, είναι ότι 

κα πρζπει να γίνεται τακτικόσ ζλεγχοσ για τυχόν κατακλιπτικά ςυμπτϊματα, ϊςτε 

να αντιμετωπιςκεί με τθν κατάλλθλθ ψυχολογικι υποςτιριξθ  με απϊτερο ςτόχο τθ 

βελτίωςθ τόςο ςυναιςκθματικι και ςωματικι υγεία. 

     Στόχοσ τθσ περιγραφικισ μελζτθσ των Rifaya et al. (2011) ιταν να προςδιορίςει 

τισ κοινωνικό-δθμογραφικζσ πτυχζσ τθσ καλαςςαιμίασ. Από τθ μελζτθ αυτι, 

προζκυψε, ότι το 38% των παιδιϊν, πάνω από 10 χρονϊν, μποροφςαν να 

χορθγιςουν αυτόνομα, υποδόρια δεςφερριοξαμίνθ. Επίςθσ, το 88% των γονζων 

είχαν επαρκείσ γνϊςεισ ςχετικά με τθ καλαςςαιμία. Στο ςφνολο των ερωτθκζντων, 

επικράτθςε θ γνϊμθ ότι τα ζξοδα για ζρευνεσ και ταξίδια, ιταν πολυδάπανα και μθ 

πραγματοποιιςιμα. Το 75%, των παςχόντων, είχε ικανοποιθτικζσ ςχζςεισ με τα 

αδζρφια και τουσ ςυνομθλίκουσ του. Το 74% των εκπαιδευτικϊν, ιταν 

ικανοποιθμζνο με τθν απόδοςθ του ςχολείου. Το 86%, είχε τθν υποςτιριξθ τθσ 

οικογζνειασ, αλλά κανζνασ δεν είχε επαρκι υποςτιριξθ από τθν κοινωνία. Ογδόντα 

ζξι τοισ εκατό είχε τθν υποςτιριξθ τθσ οικογζνειασ, αλλά κανζνασ δεν είχε επαρκι 

κοινωνικι υποςτιριξθ.  

     Μια ακόμθ ζρευνα που διεξιχκθ από τουσ Mednick et al. (2010) αναφζρει ότι θ 

μεςογειακι αναιμία, απαιτεί δια βίου προςκόλλθςθ ςε μια περίπλοκθ ιατρικι 

κεραπευτικι αγωγι που κα μποροφςε δυνθτικά να επθρεάςει τθ ςυναιςκθματικι 

λειτουργία των αςκενϊν. Θ ςθμαςία τθσ κατανόθςθσ και τθσ προϊκθςθσ υγιοφσ 

ςυναιςκθματικισ λειτουργίασ, είναι ηωτικισ ςθμαςίασ όχι μόνο για τθν ψυχολογικι 

ευεξία αλλά και για τθν ςωματικι υγεία. Θ παροφςα μελζτθ, ςτοχεφει ςτον 

προςδιοριςμό του επιπολαςμοφ τθσ κατάκλιψθσ και του άγχουσ των εφιβων και 

ενθλίκων παςχόντων μεςογειακισ αναιμίασ, και ςτθ διερεφνθςθ πικανϊν 

δθμογραφικϊν, ιατρικϊν και ψυχοκοινωνικϊν ςυςχετιςμϊν αυτϊν των 

ςυμπτωμάτων ςε 276 αςκενείσ. Σε γενικζσ γραμμζσ, οι αςκενείσ δεν αντιμετωπίηουν 

ςθμαντικά ςυμπτϊματα άγχουσ και κατάκλιψθσ. Οι γυναίκεσ και οι θλικιωμζνοι 

αςκενείσ, ζχουν περιςςότερεσ πικανότθτεσ να παρουςιάςουν αυτά τα ςυμπτϊματα 

από ότι οι άνδρεσ και οι νεότεροι αςκενείσ. Τα ςυμπτϊματα τθσ κατάκλιψθσ και του 

άγχουσ, ςυςχετίςτθκαν με τθ δυςκολία τιρθςθσ των κεραπειϊν, και όχι με τθν 
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ποιότθτα ηωισ. Σφμφωνα με όλα τα παραπάνω, λαμβάνοντασ υπόψθ όλα τα 

ευριματα, ο τακτικόσ ζλεγχοσ για ςυμπτϊματα άγχουσ και κατάκλιψθσ κα 

μποροφςε να βοθκιςει ςτον εντοπιςμό ςε άτομα υψθλοφ κινδφνου για να τουσ 

παρζχουν τθν κατάλλθλθ ψυχολογικι υποςτιριξθ με ςτόχο τθ ςυναιςκθματικι και 

ψυχικι βελτίωςθ τθσ υγείασ.       

     Σφμφωνα με το άρκρο των Aydinok et al. (2005), θ προςδοκία του πρόωρου 

κανάτου που προκφπτει από τισ επιπλοκζσ τθσ νόςου, μπορεί να οδθγιςει ςε 

ψυχολογικι επιβάρυνςθ των Καλαςςαιμικϊν αςκενϊν. Μια λεπτομερισ 

ψυχιατρικι ςυνζντευξθ με βάςθ τθν 4θ ζκδοςθ του Διαγνωςτικοφ και Στατιςτικοφ 

Εγχειριδίου διεξιχκθ για κάκε αςκενι. Συνολικά, το 24% των αςκενϊν, είχαν μια 

ψυχιατρικι διάγνωςθ θ οποία περιλάμβανε τθ μείηονα κατάκλιψθ, τθν αγχϊδθσ 

διαταραχι, τθ διαταραχι τικ, νυκτόβια ενοφρθςθ. Συμπζραςμα τθσ ζρευνασ, ιταν 

πωσ κα πρζπει να δοκεί ζμφαςθ, ςτθ δια βίου ψυχοκοινωνικι υποςτιριξθ.    

7.6. Ψυχολογικι κατάςταςθ ανάλογα με τθν θλικία                                                                     

     Θ Β-Μ.Α. επθρεάηει ςθμαντικά τθν ψυχολογία του πάςχοντα. Θ 

ψυχοςυναιςκθματικι του κατάςταςθ περνάει διάφορα ςτάδια, ανάλογα με τθν 

θλικία. Συγκεκριμζνα, τα πρϊτα χρόνια το παιδί-αςκενισ αιςκάνεται μόνο το πόνο 

και τθ δυςφορία τθσ κεραπείασ του, κακϊσ δεν καταλαβαίνει τι του ςυμβαίνει. 

Συγχρόνωσ εκείνθ τθν περίοδο αναπτφςςει εμπιςτοςφνθ και πίςτθ ςε όποιον το 

φροντίηει. Οι δυςκολίεσ αναδφονται με πιο ζντονο τρόπο ςτα νιπια που 

αναλαμβάνει πρωτοβουλίεσ και αναηθτά μεγαλφτερθ αυτονομία. Τότε αρχίηει να 

κατανοεί ότι υπάρχουν περιοριςμοί ωσ προσ το τι μπορεί να κάνει και κυρίωσ τι δεν 

επιτρζπεται να κάνει, ςυγκριτικά με τα άλλα παιδιά τθσ θλικίασ του. Στθ ςχολικι 

θλικία, θ κατάςταςθ επιδεινϊνεται κακϊσ εμφανίηονται και οι πρϊτεσ κλινικζσ 

επιπλοκζσ τθσ νόςου. Θ κακυςτερθμζνθ ανάπτυξθ και οι δυςμορφίεσ των οςτϊν 

ζχουν ωσ ςυνζπεια τθ διαφοροποίθςθ του από τουσ ςυμμακθτζσ του. Σε αυτό το 

ςτάδιο οι αςκενείσ αντιλαμβάνονται τισ επιπτϊςεισ που ζχει θ νόςοσ και ηθτοφν 

επίμονα εξθγιςεισ για αυτι. (Καρρά 2011). 

     Θ εφθβεία είναι θ πιο κρίςιμθ περίοδοσ του αςκενι με Μ.Α. Σε αυτιν οι 

πάςχοντεσ είναι ιδιαίτερα ευαίςκθτοι κακϊσ ζρχονται αντιμζτωποι με τθ δφςκολθ 

μετάβαςθ από τθν παιδικι θλικία ςτθν ενθλικίωςθ. Επιπλζον θ εμφάνιςθ των 

πρϊτων αλλαγϊν ςτο ςϊμα τουσ, εξαιτίασ των ενδοκρινικϊν επιπλοκϊν τθσ 

πάκθςθσ, επιδρά ςτθν προςωπικι και κοινωνικι ηωι τουσ. Ζτςι δυςκολεφονται να 

βρουν ςφντροφο και δεν δραςτθριοποιοφνται όςο τα υγιι άτομα. Ραράλλθλα 

αρχίηουν να ςυνειδθτοποιοφν ότι θ επιβίωςθ και θ ποιότθτα ηωισ τουσ εξαρτάται 

αποκλειςτικά από τθ ςτάςθ αυτϊν απζναντι ςτθ νόςο. (Καρρά 2011). 

     Οι ενιλικεσ αςκενείσ ζχουν περιςςότερθ αυτοπεποίκθςθ και ελπίδα ότι κα τα 

καταφζρουν. Ραράλλθλα όμωσ ανθςυχοφν αφενόσ για το αν κα μπορζςουν να 
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παντρευτοφν, να εργαςτοφν ι να μορφωκοφν και αφετζρου μιπωσ πεκάνουν ςε 

μικρι θλικία. Επιπλζον λόγω των απαιτιςεων τθσ κεραπείασ αλλά και των 

επιπλοκϊν τθσ νόςου, αυτοί αναγκάηονται να υιοκετιςουν ζνα τρόπο ηωισ με 

περιοριςμοφσ, γεγονόσ που αποτελεί κακθμερινι πθγι ψυχολογικισ πίεςθσ (Καρρά 

2011).  

 

7.7. Σφνοψθ ψυχολογικϊν ςτόχων 

     Πςων αφορά τθν ψυχολογικι φροντίδα του αςκενι. Οι επαγγελματίεσ υγείασ κα 

πρζπει να προςπακοφν : 

- Να δίνουν πλθροφορίεσ δια των οποίων ο αςκενισ κατανοεί τθ νόςο 

-Να παρζχουν βοικεια ςε πάςχοντεσ και γονείσ ϊςτε να μποροφν να μιλοφν και να 

εκφράηουν τα ςυναιςκιματά τουσ για τθν πάκθςθ. 

- Να βοθκιςουν τον πάςχοντα να αποδεχτεί τθν πάκθςθ και να φροντίηει τον εαυτό 

του. 

- Να διατθριςουν ρεαλιςτικζσ ελπίδεσ 

-Να διευκολφνουν ζνα <<φυςιολογικό>> τρόπο ηωισ και να ενκαρρφνουν τθν 

αυτοεκτίμθςθ. 

-Να υποςτθρίξουν τθν πλιρθ ανάπτυξθ μιασ ενιλικθσ ηωισ. (Alan Cohen et al., 

2010)  . 

   Για τθν εφαρμογι των ανωτζρω, οι επαγγελματίεσ υγείασ κα πρζπει να είναι: 

-Με ευρφτθτα πνεφματοσ ςτισ ψυχολογικζσ αντιδράςεισ των παςχόντων 

γνωρίηοντασ τρόπουσ αντιμετϊπιςθσ των κλθρονομικϊν πακιςεων. 

-Εκπαιδευμζνοι ςτθ φυςιολογικι και ψυχολογικι ανάπτυξθ τθσ παιδικισ προσ τθν 

ενιλικο ηωι. 

- Ευαιςκθτοποιθμζνοι ςτα ειδικά κζματα των χρόνιων κλθρονομικϊν πακιςεων 

- Διακζςιμοι να ςυνοδεφουν και να υποςτθρίηουν τον αςκενι ςτο μονοπάτι τθσ 

ηωισ. 

Θ κατάλλθλθ ψυχολογικι υποςτιριξθ απαιτεί όχι μόνο ικανοφσ κλινικοφσ ςτουσ 

οποίουσ παρζχονται κίνθτρα αλλά και οργανωτικι δομι θ οποία να επιτρζπει τθν 

παροχι βζλτιςτθσ και περιεκτικισ φροντίδασ. (Cohen et al. 2010)   
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Συμπεράςματα-προτάςεισ 

     Θ βιβλιογραφικι αυτι αναςκόπθςθ, αποδεικνφει τθν ςθμαντικότθτα τθσ 

πρόλθψθσ μζςω τθσ γνϊςθσ τθσ κλθρονομικότθτασ, κακϊσ ενκαρρφνεται ο 

προγεννθτικόσ ζλεγχοσ για τθν αποφυγι τθσ εμφάνιςθσ τθσ νόςου. Οι πολλαπλζσ 

επιπλοκζσ αποτελοφν μεγάλο κίνδυνο για τθν ηωι των αςκενϊν, όςο και για τθν 

ψυχολογικι τουσ υγεία, ωςτόςο οι τρζχουςεσ κεραπείεσ, οι οποίεσ ζχουν εξελίχκει 

ςθμαντικά, ζχουν αποδειχκεί ικανοποιθτικζσ ωσ προσ το προςδόκιμο ηωισ των 

αςκενϊν, με τθν ςυνεχόμενθ εξζλιξθ τθσ γονιδιακισ κεραπείασ να αποτελεί βάςθ 

για το μζλλον και για τθν πλιρθ ίαςθ τθσ νόςου. 

     Συνιςτάται για το μζλλον να πραγματοποιείται καλφτερθ ενθμζρωςθ από τα 

ΜΜΕ ςχετικά με τθν μεςογειακι αναιμία, προκειμζνου να δίνεται μεγαλφτερθ 

ζμφαςθ ςτθν πρόλθψθ, και για να αποφευχκεί ο ςτιγματιςμόσ των παςχόντων από 

το κοινωνικό ςφνολο. Σε αυτό μποροφν να ςυμβάλουν και οι νοςθλευτζσ μζςω τθσ 

γεννθτικισ ςυμβουλευτικισ. 

     Συμπεραςματικά, με τθν κατάλλθλθ πρόλθψθ και ενθμζρωςθ, τθν πρόωρθ και 

ζγκυρθ διάγνωςθ, και τθν ικανοποιθτικι και αποτελεςματικι κεραπεία, θ 

μεςογειακι αναιμία μπορεί να αποτελζςει πλζον ζνα πιο ελεγχόμενο κλθρονομικό 

νόςθμα. 
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Ρερίλθψθ 

     Οι αιματολογικζσ διαταραχζσ αποτελοφν μείηων πρόβλθμα ςτθν ςφγχρονθ εποχι. 

Διαφόρων ειδϊν αναιμίεσ μποροφν να αποβοφν δυνθτικά κανατθφόρεσ. Μία από 

αυτζσ αποτελεί θ μεςογειακι αναιμία. Σκοπόσ αυτισ τθσ βιβλιογραφικισ 

αναςκόπθςθσ είναι θ μελζτθ όλων των πτυχϊν τθσ μεςογειακισ αναιμίασ. Θ 

μεςογειακι αναιμία, μια κλθρονομικι αιματολογικι νόςοσ, οδθγεί ςε μερικι ι 

ολικι καταςτολι των αλφςεων των φυςιολογικϊν αιμοςφαιρίνων. Ανάλογα με τον 

τφπο τθσ διακρίνεται ςε α ι β- μεςογειακι αναιμία. Ωςτόςο, δεν περιορίηεται 

μονάχα ςτθν Μεςόγειο, αλλά εμφανίηεται παγκόςμια, λόγω των μεταναςτεφςεων. 

Θ νόςοσ αυτι χαρακτθρίηεται από εκτεταμζνθ αναιμία, οςτικζσ παραμορφϊςεισ και 

διογκωμζνο ςπλινα, ιπαρ και καρδιά. Ρζρα από αυτά, παρατθρείται αυξθμζνο 

φορτίο ςιδιρου, το οποίο είναι τοξικό προσ διάφορα όργανα του οργανιςμοφ. Οι 

αςκενείσ χρειάηονται τακτικζσ μεταγγίςεισ για να αντιμετωπιςτεί θ βαριά αναιμία, 

κακϊσ και χρίηουν κεραπεία αποςιδιρωςθσ με τθν χριςθ χθλικϊν παραγόντων. Σε 

τρίτθ φάςθ πραγματοποιείται ςπλθνεκτομι, ενϊ εναλλακτικι κεραπεία αποτελεί θ 

επαγωγι τθσ εμβρυικισ αιμοςφαιρίνθσ. ιηικι κεραπεία είναι θ μεταμόςχευςθ 

μυελοφ των οςτϊν και το μζλλον βαςίηεται ςτθν ανάπτυξθ τθσ γονιδιακισ 

κεραπείασ. Ραράλλθλα απαιτείται αντιμετϊπιςθ όλων των επιπλοκϊν ςτα όργανα. 

Θ πρόλθψθ αποτελεί ζνα ςθμαντικό κομμάτι, το οποίο πραγματοποιείται μζςω των 

προγεννθτικϊν προγραμμάτων και τθσ ενθμζρωςθσ. Τόςο οι επιπλοκζσ όςο και οι 

κεραπείεσ μπορεί να ζχουν ςοβαρό ψυχολογικό αντίκτυπο ςτον αςκενι, γεγονόσ 

που απαιτεί περαιτζρω προςοχι. Συνοψίηοντασ, ζμφαςθ πρζπει να δίνεται ςτθν 

πρόλθψθ τθσ νόςου, ιδιαίτερα μζςω του ιατρικοφ προςωπικοφ, και μετά από τθν 

ζγκυρθ διάγνωςθ τθσ νόςου, να αντιμετωπίηεται αποτελεςματικά θ μεςογειακι 

αναιμία.                
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Ραράρτθμα 

                                                                                                            

                                                                                                                                                     

Εικόνα 1.1. Συμπτϊματα τθσ αναιμίασ 

 

Ρίνακασ 2.1. Ραγκόςμια επιδθμιολογία μεςογειακισ αναιμίασ 

Ρεριοχι τθσ ΡΟΥ Συχνότθτα φορζων Ετιςιεσ γεννιςεισ 
καλαςςαιμικϊν αςκενϊν 

Ευρϊπθ 0.1%- 15% 1636 

Ανατολικι Μεςόγειοσ 1.5%-6%                                                    8128 

Νότιοσ Αςία 2.2%-16% (+ μζχρι 30% 
HbE) 

41366 

Αςία/Ωκεανία 0.4%-6.8% (+μζχρι 30% 
HbE)                  

5945 

Αμερικι 0.4%-1.3%                                                  614 

Αφρικι (μόνο Αλγερία) 3%                                                             12 

Σφνολο  57812 
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Εικόνα 2.1. Επιδθμιολογία ετερόηυγθσ β-ΜΑ ςτθν Ελλάδα (Οι αρικμοί δθλϊνουν τισ 

αναμενόμενεσ γεννιςεισ ομοηυγωτϊν ςτθ δεκαετία 1964-75 με βάςθ τον αρικμό 

γεννιςεων και τθ ςυχνότθτα των ετεροηυγωτϊν ςτον πλθκυςμό κάκε περιοχισ) 

Kattamis C, 1980; Καττάμθσ Χ. 2004. 

 

Ρίνακασ 4.1. Εργαςτθριακά ευριματα ετερόηυγθσ β-μεςογειακισ αναιμίασ 

Ερυκροκυτταρικοί δείκτεσ (MCV, MCH, 
MCHC) 

    (RDW: κ.φ.) 

 Διαφόρου βακμοφ υποχρωμία, 
ανιςοκυττάρωςθ, ποικιλοκυττάρωςθ, 
μικροκυττάρωςθ, ςτοχοκυττάρωςθ, 
βαςεόφιλθ ςτίξθ και πολυχρωματοφιλία 

Επίπεδα Hb Συνικωσ φυςιολογικά Hb>10 gr/dl 

RBC  

Μυελόσ  Ιπια ερυκροβλαςτικι αντίδραςθ 

Θλεκτροφόριςθ Hb HbA2    (3.5%-6,5%) 
HbF κ.φ./    ( εάν υπάρχει β/β0 7%) 

ΩΑΕ  

Λόγοσ α/β αλυςίδων  
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Ρίνακασ 4.2. Εργαςτθριακά ευριματα ενδιάμεςθσ β-μεςογειακισ αναιμίασ 

Ερυκροκυτταρικοί δείκτεσ (MCV, MCH, 
MCHC) 

 

Επίχριςμα περιφερικοφ αίματοσ Ευριματα ετερόηυγθσ β.ΜΑ ςε 
εντονότερο βακμό με ςυχνι εμφάνιςθ 
και εμπφρθνων ερυκρϊν   

Επίπεδα Hb 7-10 gr/dl 

Μυελόσ Ζντονθ ερυκροβλαςτικι αντίδραςθ 

Θλεκτροφόριςθ Hb Τα ευριματα εξαρτϊνται από το είδοσ 
τθσ γενετικισ διαταραχισ 
HbF: 30-50% (ςυχνά=90%) 
HbA2>4% 

Λόγοσ α/β αλυςίδων  

 

Ρίνακασ 4.3. Εργαςτθριακά ευριματα ομόηυγου β-μεςογειακισ αναιμίασ 

Ερυκροκυτταρικοί δείκτεσ (MCV, MCH, 
MCHC) 

    (RDW   ) 

Επίχριςμα περιφερικοφ αίματοσ Ευριματα ετερόηυγθσ β.ΜΑ ςε 
εντονότατο βακμό με ταυτόχρονθ 
παρουςία δακρυοκυττάρων, 
ςχιςτοκυττάρων και εμπφρθνων 
ερυκρϊν 

Επίπεδα Hb Θb 2-7 gr/dl εφόςον δεν γίνουν 
μεταγγίςεισ 

WBC,PLT   (εκτόσ εάν υπάρχει υπερςπλθνιςμόσ) 

Μυελόσ Εντονότατθ ερυκροβλαςτικι αντίδραςθ 
με ζκδθλθ δυςερυκροποίθςθ και 
εναπόκεςθ αιμοςιδθρίνθσ μζςα και ζξω 
από τισ ερυκροβλάςτεσ 

Θλεκτροφόριςθ Hb β0/β0 HbF 100% 
β0/β+ ι β+/β+  HbF 70-80% 
                          HbA2  / κ.φ./  

ΩΑΕ  

Λόγοσ α/β αλυςίδων  
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Ρίνακασ 4.4. Εργαςτθριακά ευριματα Δβ. μεςογειακισ αναιμίασ 

 Ετερόηυγθ Ομόηυγθ 

Ερυκροκυτταρικοί δείκτεσ 
(MCV, MCH, MCHC) 

Κ.φ./   

Επίχριςμα περιφερικοφ 
αίματοσ 

Ευριματα ετερόηυγθσ 
β.ΜΑ 

Ευριματα ετερόηυγθσ 
β.ΜΑ εντονότερου 
βακμοφ 

Θλεκτροφόριςθ Hb HbF 5-20% (Δ.δ. από 
ετερόηυγθ β.ΜΑ) 
ΘbA2  

HbF 100% 

ΩΑΕ   

Λόγοσ α/β αλυςίδων   

 

Ρίνακασ 4.5. Εργαςτθριακά ευριματα Θb Lepore 

 Ετερόηυγθ Ομόηυγθ 

Ερυκροκυτταρικοί δείκτεσ 
(MCV, MCH, MCHC) 

  

Επίχριςμα περιφερικοφ 
αίματοσ 

Διαταραχζσ ετερόηυγθσ 
β.ΜΑ 

Διαταραχζσ ετερόηυγθσ 
β.ΜΑ 

Θλεκτροφόριςθ Hb Θb Lepore: 10-15% 
HbF: 1,5-18% 
ΘbA2 

 

Θb Lepore: 20% 
HbF: 80% 
ΘbA, ΘbA2: 0% 
 

ΩΑΕ   

Λόγοσ α/β αλυςίδων   

Διπλοί ετεροηυγωτζσ Hb Lepore / HbS 
Hb Lepore / β.ΜΑ 

Hb Lepore / HbS 
Hb Lepore / β.ΜΑ 
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Ρίνακασ 4.6. Εργαςτθριακά ευριματα α-μεςογειακισ αναιμίασ 

 α-
καλαςςαιμία-2 
(ςιωπθλόσ 
φορζασ) 

Α-καλαςςαιμία-1 
(ελάςςων) 

Αιμοςφαιρινοπάκεια Θ 
(ενδιάμεςθ) 

Ερυκροκυτταρικοί 
δείκτεσ 

κ.φ./   

Επίχριςμα 
περιφερικοφ 
αίματοσ 

κ.φ. Μικροκυττάρωςθ. 
υποχρωμία 

Ανιςοποικιλοκυττάρωςθ, 
υποχρωμία, 
μικροκυττάρωςθ, 
ςτοχοκφτταρα και 
ςχιςτοκφτταρα 

Ευριματα από τθ 
γενικι αίματοσ 

Σπανιότατα 
αναιμία 

Ιπια αναιμία 
  RBC 

Αναιμία ( Hb 7-10 gr/dl) 
ΔΕΚ  

Ερυκροκυτταρικά 
ζγκλειςτα (β4) 

Πχι Συχνά Ράντα 

Θλεκτροφόριςθ 
Hb 

κ.φ. κ.φ. HbH: 2-40% (ςυνικωσ 8-
15%) 
HbA2:  (ςπανιότατα Hb 
Bart’s: 5%) 

Λόγοσ α/β 
αλυςίδων 

Κ.φ./   

 

Ρίνακασ 4.7. Διαφορικι διάγνωςθ ετερόηυγθσ β-μεςογειακισ αναιμίασ από 

ςιδθροπενικι αναιμία 

 Ετερόηυγθ β-μεςογειακι 
αναιμία 

Σιδθροπενικι αναιμία 

RBC  Κ.φ./ 

MCV      (< 75fl)     (> 75fl) 

MCH      (< 27pg)     (> 27pg) 

RDW Κ.φ./  

Ανιςοκυττάρωςθ Συνικωσ όχι Συνικωσ ναι 

Στοχοκφτταρα Συχνά Σπάνια 

Ελειπτοκφτταρα Σπάνια Συχνά 

Βαςεόφιλθ ςτίξθ Συχνά Σπάνια 

Ανιςοχρωμία Σπάνια Συχνά 
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Ρίνακασ 4.8. Διαφορικι διάγνωςθ ετερόηυγθσ β-μεςογειακισ αναιμίασ από 

μικροκυτταρικζσ αναιμίεσ 

 H
b 

MC
V 

RD
W 

Φερριτίν
θ 

Σίδθρο
σ 

Θλεκτροφόρις
θ Hb 

Fe 
μυελο
φ 
οςτϊν 

Σιδθροπενικι      Κ.φ.  

Β.Μ.Α 
ετεροηυγωτισ 

  κ.φ. κ.φ. κ.φ. Α2 

F κ.φ./  
κ.φ. 

Β.Μ.Α. ομοηυγωτισ   κ.φ.   F   (70-100%)  

Αιμοςφαιρινοπάκε
ια H 

   κ.φ./  κ.φ./  Αιμοςφαιρίνθ 
Θ 

 

Αναιμία χρ. νόςου  Κ.φ.
/ 

κ.φ. κ.φ./   κ.φ. κ.φ./  

Σιδθροβλαςτικι  κ.φ.  κ.φ./  κ.φ./  κ.φ.  

 

 

 

Εικόνα 6.1. Θ κλθρονομικότθτα τθσ μεςογειακισ αναιμίασ 

http://olagiatinygeia.blogspot.gr/

