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Το βιβλίο αυτό αποτελεί μετάφραση της Αγγλικής έκδοσης με τίτλο “Standards for the Clinical 
Care of Adults with Sickle Cell Disease in the UK”, που έχει δημοσιευτεί από τον Σύλλογο Δρεπα-
νοκυτταρικής Νόσου του Ηνωμένου Βασιλείου (UK Sickle Cell Society) το 2008.
Στο μεταφρασμένο στα Ελληνικά κείμενο έχουν γίνει οι απαραίτητες προσαρμογές ώστε να αφαι-
ρεθούν μερικά στοιχεία που αφορούν το εθνικό σύστημα υγείας του Ηνωμένου Βασιλείου και να 
αντικατασταθούν από αναφορές του Ελληνικού συστήματος υγείας. Στόχος αυτού είναι να αντα-
ποκρίνεται περισσότερο στην Ελληνική πραγματικότητα.
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ΔΙΕΘΝΗΣ ΟΜΟΣΠΟΝΔΙΑ ΘΑΛΑΣΣΑΙΜΙΑΣ
Η Διεθνής Ομοσπονδία Θαλασσαιμίας (ΔΟΘ) είναι μια μη κυβερνητική, μη κερδοσκοπική οργάνωση που 
ιδρύθηκε το 1987 από μια ομάδα ασθενών και γονέων από τους εθνικούς συλλόγους Θαλασσαιμίας της 
Κύπρου, Ελλάδας, Ηνωμένου Βασιλείου, ΗΠΑ και Ιταλίας - χώρες όπου η Θαλασσαιμία αναγνωρίστηκε για 
πρώτη φορά ως ένα σημαντικό θέμα για την δημόσια υγεία και όπου εφαρμόστηκαν τα πρώτα προγράμματα 
για την πρόληψη και την κλινική της αντιμετώπιση. Η ΔΟΘ συνεργάζεται σε επίσημο επίπεδο με την Παγκό-
σμια Οργάνωση Υγείας (ΠΟΥ) από το 1996 και με μια σειρά από άλλους επίσημους φορείς υγείας και 

οργανώσεις ασθενών (www.thalassaemia.org.cy).

ΑΠΟΣΤΟΛΗ
Η ανάπτυξη εθνικών προγραμμάτων πρόληψης και κλινικής αντιμετώπισης των αιμοσφαιρινοπαθειών (Θα-

λασσαιμία και Δρεπανοκυτταρική Νόσος), και η προώθηση της εφαρμογής τους σε «επηρεαζόμενες» χώρες.

ΟΡΑΜΑ
Ίση πρόσβαση σε ποιοτική ιατροφαρμακευτική περίθαλψη για όλους τους ασθενείς με αιμοσφαιρινοπάθειες, 

σε όποιο μέρος του κόσμου και να βρίσκονται.

ΣΤΟΧΟΙ 
Οι στόχοι της ΔΟΘ για την αποτελεσματική αντιμετώπιση των αναγκών της παγκόσμιας οικογένειας των 
αιμοσφαιρινοπαθειών έχουν παραμείνει οι ίδιοι από την ίδρυση της, και περιλαμβάνουν:

- Τη δημιουργία νέων εθνικών Συλλόγων πασχόντων/γονέων για την Θαλασσαιμία και την Δρεπανοκυτταρική 
Νόσο και προώθηση υφιστάμενων Συλλόγων,

- Την ενθάρρυνση και στήριξη μελετών και ερευνών για περαιτέρω βελτίωση στρατηγικών πρόληψης και κλι-
νικής αντιμετώπισης της Θαλασσαιμίας και της Δρεπανοκυτταρικής Νόσου, και επίτευξη της πολυαναμενό-
μενης ολικής αποθεραπείας,

- Την μεταλαμπάδευση γνώσεων και εμπειριών που αποκτήθηκαν μέσω της επιτυχούς εφαρμογής προγραμμά-
των ελέγχου σε «επηρεαζόμενες» χώρες.

ΜΕΧΡΙ ΣΗΜΕΡΑ

Η ΔΟΘ έχει εξελιχθεί σε μια ομπρέλα στεγάζοντας 116 οργανισμούς μέλη από 62 χώρες του κόσμου, 
έχοντας ως στόχο τη διασφάλιση των δικαιωμάτων των πασχόντων για πρόσβαση σε ποιοτική ιατροφαρμα-
κευτική περίθαλψη.

Το εκπαιδευτικό της πρόγραμμα, εστιάζοντας στις ανάγκες των πασχόντων/γονέων, επαγγελματιών υγείας 
και της ευρύτερης κοινωνίας, αποτελεί ένα από τα ισχυρότερα εργαλεία για την επίτευξη των στόχων της.

Η ΔΟΘ από το 1990 έχει οργανώσει 60 εθνικά/τοπικά, 6 περιφερειακά εργαστήρια και 15 διεθνή συνέδρια 
και μέχρι σήμερα έχει συντάξει και δημοσιεύσει 19 βιβλία που έχουν μεταφράσει σε 24 γλώσσες και διανε-
μηθεί σε περισσότερες από 50 χώρες στον κόσμο.

ΑΠΟΣΤΟΛΗ: 	ΙΣΕΣ ΔΥΝΑΤΟΤΗΤΕΣ ΠΡΟΣΒΑΣΗΣ
	 ΣΕ ΠΟΙΟΤΙΚΕΣ ΥΠΗΡΕΣΙΕΣ ΥΓΕΙΑΣ ΓΙΑ ΟΛΟΥΣ ΤΟΥΣ ΠΑΣΧΟΝΤΕΣ
	 ΑΠΟ ΑΙΜΟΣΦΑΙΡΙΝΟΠΑΘΕΙΕΣ

ΣΥΝΘΗΜΑ: 	 Η ΕΝΟΤΗΤΑ ΕΙΝΑΙ Η ΔΥΝΑΜΗ ΜΑΣ

3



4



ΠΡΟΛΟΓΟΣ ΕΠΙΜΕΛΗΤΩΝ ΕΚΔΟΣΗΣ

Το εγχειρίδιο αυτό αποτελεί απόδοση στα Ελληνικά του ομώνυμου βιβλίου οδηγιών της Βρετανι-
κής Εταιρείας για την Δρεπανοκυτταρική Νόσο και μεταφράσθηκε στα Ελληνικά με εισήγηση και 
βοήθεια της Διεθνούς Ομοσπονδίας Θαλασσαιμίας (ΔΟΘ).

Οι οδηγίες είναι προσαρμοσμένες στις ανάγκες και τις δυνατότητες που υπάρχουν για την αντιμε-
τώπιση των ασθενών με Δρεπανοκυτταρική Νόσο στο Ηνωμένο Βασίλειο, όπου οι αριθμοί είναι 
πολύ μεγαλύτεροι και η κοινωνική δομή, ιδιαίτερα όσον αφορά τους ασθενείς με την νόσο, πολύ 
διαφορετική. Κατά συνέπεια, το γεγονός ότι η οργάνωση των υπηρεσιών, έτσι όπως περιγράφεται 
σε μερικά σημεία του βιβλίου, δεν μπορεί να ισχύσει για τη χώρα μας, οδήγησε στην προσαρμογή 
ορισμένων παραγράφων στις συνθήκες που υπάρχουν ή που θα έπρεπε να υπάρχουν στην Ελλά-
δα και αφαίρεση άλλων που είναι μακράν του Ελληνικού Συστήματος Υγείας. Οπωσδήποτε, τα 
διοικητικά πρότυπα που υποδεικνύονται στο βιβλίο είναι εξαιρετικά χρήσιμα και μπορούν να απο-
τελέσουν καλό οδηγό για την οργάνωση των αντίστοιχων υπηρεσιών υγείας για τους ασθενείς με 
Δρεπανοκυτταρική Νόσο στη χώρα μας, ενδεχομένως σε μικρότερη κλίμακα, αλλά με παρόμοια 
δομή και λειτουργίες. 

Οι ιατρικές οδηγίες του βιβλίου είναι πολύτιμες. Αντιμετωπίζουν πολλά καθημερινά ερωτήματα και 
μπορούν να αποτελέσουν οδηγό για την αντιμετώπιση των πολλαπλών προβλημάτων της νόσου, 
ακολουθώντας την κατανομή αρμοδιοτήτων που προτείνεται για τις Μονάδες Μεσογειακής Αναι-
μίας και Δρεπανοκυτταρικής Νόσου, τους μεμονωμένους ιατρούς, τα Κέντρα Υγείας και τα Γενικά 
Νοσοκομεία της χώρας μας. 

Η Διεθνής Ομοσπονδία Θαλασσαιμίας (ΔΟΘ) ευελπιστεί ότι το παρόν εγχειρίδιο θα καλύψει 
άμεσα αρκετές από τις πληροφορίες που ζητούνται συνεχώς από ιατρούς και πάσχοντες. Το επό-
μενο βήμα πρέπει να είναι η διαμόρφωση οδηγιών λεπτομερέστερα προσαρμοσμένων στην Ελ-
ληνική πραγματικότητα και να υιοθετηθεί από τις εθνικές υπηρεσίες υγείας και συγκεκριμένα το 
Υπουργείο Υγείας και Κοινωνικής Αλληλεγγύης. 

Δημήτρης Λουκόπουλος 
Ομ.Καθηγητής Παθολογίας Πανεπιστημίου Αθηνών

Δημήτρης Φαρμάκης
Καρδιολόγος, Διδάκτωρ Πανεπιστημίου Αθηνών
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Γενικά περί Δρεπανοκυτταρικής Νόσου

Η Δρεπανοκυτταρική Νόσος (ΔΝ) είναι μια κληρονομική αναιμία που είναι συχνή σε άτομα Αφρι-
κανικής καταγωγής αλλά και με σημαντική συχνότητα σε χώρες της Μεσογείου και της Μέσης 
Ανατολής, ιδίως στη Αραβική χερσόνησο. Υψηλή συχνότητα υπάρχει και σε πληθυσμούς της κε-
ντρικής Ινδίας. Μεταναστεύσεις έχουν μεταφέρει τη νόσο και σε μη ενδημικές περιοχές όπως είναι 
η Βόρεια Ευρώπη όπου οι υπηρεσίες υγείας έχουν εξ’ ανάγκης αναπτύξει προγράμματα αντιμετώ-
πισης τόσο στο τομέα της πρόληψης όσο και σ’ αυτό της κλινικής φροντίδας.

Στο Ηνωμένο Βασίλειο έχουν καταγραφεί περί τους 12.000 πάσχοντες και, χωρίς πρόγραμμα 
πρόληψης, υπολογίζονται περισσότερες από 100 νέες γεννήσεις ασθενών το χρόνο. Από το εθνι-
κό πρόγραμμα ελέγχου που έχουν καταγράψει οι αρχές υγείας της χώρας αυτής, έχουμε δανειστεί 
το πρωτόκολλο της κλινικής αντιμετώπισης για να προσαρμοστεί στις ανάγκες και δεδομένα της 
Ελλάδας και της Κύπρου.

Στην Ελλάδα οι πάσχοντες είναι περίπου χίλιοι εκατό, ενώ στη Κύπρο είναι μόνο σαράντα. Με 
αυτά τα δεδομένα υπάρχει ικανός αριθμός Μονάδων Μεσογειακής Αναιμίας και Δρεπανοκυττα-
ρικής Νόσου σε αντίστοιχα Γενικά Νοσοκομεία, κυρίως στη Αθήνα και Θεσσαλονίκη, όπου παρα-
κολουθείται σημαντικός αριθμός πασχόντων, αλλά περίπου οι μισοί πάσχοντες παρακολουθού-
νται σε περιφερειακές Μονάδες με λίγους ασθενείς. Επί πλέον, πολλοί αντιμετωπίζονται συχνά 
σε τμήματα επειγόντων περιστατικών από γιατρούς με λίγη ή καθόλου επαφή με τη πάθηση αυτή. 

Η ΔΝ είναι μια σοβαρή πάθηση με δύσκολη αντιμετώπιση που συχνά επιφέρει πρόωρο αλλά και 
αιφνίδιο θάνατο. Υπάρχει ανάγκη για κατευθυντήριες γραμμές που να οδηγούν σε ομοιόμορφη 
αντιμετώπιση ιδίως όσον αφορά την αναγνώριση, πρόληψη και αντιμετώπιση των επιπλοκών. Η ιδα-
νική φροντίδα προσφέρεται σε ειδικές Μονάδες που διαθέτουν συντονισμένη ομάδα ειδικών για 
μια σωστή πολυθεματική αντιμετώπιση. Η δικτύωση των κλινικών Μονάδων και η υιοθέτηση κοινών 
πρωτοκόλλων θα συμβάλει στη βελτίωση των προσφερόμενων υπηρεσιών υγείας.

Η Διεθνής Ομοσπονδία Θαλασσαιμίας (ΔΟΘ) έχει αναλάβει τα τελευταία χρόνια, την ένταξη της 
ΔΝ στις εκπαιδευτικές δραστηριότητές της σε τοπικό, περιφερειακό και διεθνές επίπεδο. Η απου-
σία ενός ενεργούς Ευρωπαϊκού ή διεθνούς οργανισμού, όπως είναι η ΔΟΘ για τη Θαλασσαιμία, 
που να παρέχει μια ενιαία και δυναμική φωνή στους πάσχοντες με ΔΝ, αποτελεί ένα εξαιρετικά 
σοβαρό πρόβλημα για τους πάσχοντες με ΔΝ. 

Στα πλαίσια αυτής της προσπάθειας και ανταποκρινόμενη σε αίτημα πασχόντων με ΔΝ αλλά και 
γιατρών, τόσο στη Ελλάδα όσο και στη Κύπρο, πήρε τη πρωτοβουλία να γίνει η μετάφραση αυτή 
προς όφελος των πασχόντων αλλά και ως βοήθημα στους επαγγελματίες υγείας που έχουν την 
ευθύνη της φροντίδας των ασθενών. Οι γενετικές παθήσεις του μορίου της αιμοσφαιρίνης στο πα-
ρελθόν επέφεραν τον θάνατο στη παιδική κυρίως ηλικία. Με τη πρόοδο των τελευταίων δεκαετιών 
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έχουν μετατραπεί σε χρόνιες παθήσεις των ενηλίκων, και οι πάσχοντες προσβλέπουν σε μια καλή 
ποιότητα ζωής με εκπλήρωση των προσδοκιών τους όσον αφορά την εκπαίδευση, επαγγελματική 
αποκατάσταση και δημιουργία δικής τους οικογένειας. Η ΔΟΘ εύχεται η έκδοση αυτή να γίνει ο 
φάρος για τη σωστή αντιμετώπιση των πολλών επιπλοκών που συνοδεύουν τη δύσκολη αυτή πάθη-
ση, και να συμβάλει στη επίτευξη των προσδοκιών των πασχόντων.

Η ΔΟΘ ευχαριστεί θερμότατα τους Έλληνες γιατρούς που συνέβαλαν στη μετάφραση του κειμέ-
νου, και ως γνώστες του Ελληνικού χώρου έκαμαν τις αναγκαίες προσαρμογές στο κείμενο καθώς 
και την συντακτική ομάδα του Ελληνικού περιοδικού για την Θαλασσαιμία και την Δρεπανοκυτ-
ταρική Νόσο “ΚΙΝΗΣΗ Εθελοντών” για την όλη επιμέλεια της έκδοσης του βιβλίου. Ευχαριστεί 
επίσης την ομάδα των Άγγλων συγγραφέων του αρχικού κειμένου που εργάστηκαν πραγματικά 
σαν ομάδα για την συγγραφή του έργου.

Πάνος Εγγλέζος
Πρόεδρος Διεθνούς Ομοσπονδίας Θαλασσαιμίας

Δρ Ανδρούλλα Ελευθερίου
Εκτελεστική Διευθύντρια Διεθνούς Ομοσπονδίας Θαλασσαιμίας 
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Οι παρακάτω Γενικές αρχές βρίσκονται στην 
κορυφή οποιασδήποτε οδηγίας που αφορά 
στην παροχή υπηρεσιών σε πάσχοντες από 
Δρεπανοκυτταρική Νόσο (ΔΝ). κατά το χρόνο 
έκδοσης του παρόντος

Οξύς πόνος/επώδυνη κρίση
Τα άτομα που προσέρχονται με οξύ δρεπανοκυττα-
ρικό πόνο στις Μονάδες Μεσογειακής Αναιμίας 
και Δρεπανοκυτταρικής Νόσου (Μονάδες ΜΑ/
ΔΝ) ή στα Επείγοντα Περιστατικά των Γενικών 
Νοσοκομείων, πρέπει να αξιολογούνται ταχύτατα 
και να λαμβάνουν την πρώτη δόση δραστικής 
αναλγησίας εντός 30 λεπτών από την άφιξή 
τους, με στόχο τον έλεγχο του πόνου εντός 
2 ωρών. Πρέπει να καταγράφονται ανά τακτά 
διαστήματα οι κλίμακες πόνου και καταστολής 
και η θεραπεία να προσαρμόζεται ανάλογα.

Οξείες επιπλοκές
Κατά την άφιξή τους στο νοσοκομείο οι ασθενείς 
πρέπει να ελέγχονται για οξείες και δυνητικά 
απειλητικές για τη ζωή επιπλοκές, όπως λοίμωξη, 
οξύ θωρακικό σύνδρομο, νευρολογικά προβλή-
ματα, οξεία νεφρική ανεπάρκεια και πριαπισμός, 
και η παρακολούθηση για τέτοιες επιπλοκές 
πρέπει να συνεχίζεται σε τακτική βάση με την 
ανάλογη αντιμετώπιση σε κάθε επίσκεψη. Για 
την αντιμετώπιση αυτών των επιπλοκών, πρέπει 
να είναι διαθέσιμος έμπειρος αιματολόγος 
καθώς και άλλοι ειδικοί. 

Αναγνώριση και αντιμετώπιση χρόνιων 
επιπλοκών
Στους ασθενείς πρέπει να παρέχεται η δυνατό-
τητα τακτικής παρακολούθησης στις Μονάδες 
Μεσογειακής Αναιμίας και Δρεπανοκυτταρικής 
Νόσου (Μονάδες ΜΑ/ΔΝ) όπου θα ελέγχο-
νται σε τακτική βάση καθ’ όλη τη διάρκεια της 
ενηλίκου ζωής οι πιθανές επιπλοκές και θα 
χορηγείται έγκαιρα θεραπεία για την πρόληψη ή 
την επιβράδυνση της εξέλιξής τους. Ο έλεγχος 

περιλαμβάνει τις νεφρικές παθήσεις, πνευμονικές 
παθήσεις συμπεριλαμβανομένης της πνευμονικής 
υπέρτασης, την αμφιβληστροειδοπάθεια και τις 
επιπλοκές από υπερφόρτωση με σίδηρο στα 
άτομα που λαμβάνουν μακροχρόνια μεταγγίσεις. 
Πρέπει να αναπτύσσεται μια από κοινού κλινική 
προσέγγιση μεταξύ της ιατρικής ομάδας της 
Μονάδας και της ομάδας των άλλων σχετικών 
ειδικοτήτων. Η παρακολούθηση της κύησης στις 
γυναίκες με ΔΝ πρέπει να γίνεται σε συνεργασία 
με συγκεκριμένο μαιευτήρα με εμπειρία στη ΔΝ.

Δίκτυο περίθαλψης
Τα άτομα με ΔΝ πρέπει να έχουν πρόσβαση 
σε ένα εύρος υπηρεσιών ανάλογα με τις ανά-
γκες τους που θα περιλαμβάνουν περίθαλψη 
ρουτίνας κοντά στο σπίτι τους, όπου αυτό είναι 
δυνατό, καθώς και πιο εξειδικευμένη περίθαλψη 
στις Μονάδες των νοσοκομείων της χώρας. Η 
άποψη του ασθενούς πρέπει να λαμβάνεται 
πάντα υπόψη σε όλες τις θεραπευτικές επιλογές.

Επιμόρφωση και εκπαίδευση
Η επιμόρφωση των ασθενών για την κατάστα-
σή τους και των επαγγελματιών υγείας για την 
απαιτούμενη περίθαλψη έχει μεγάλη σημασία 
για την επιτυχία της θεραπευτικής αγωγής. Το 
υγειονομικό προσωπικό πρέπει να υποβάλλεται 
σε κατάλληλη και αποδεικνυόμενη εκπαίδευση 
και αξιολόγηση των δεξιοτήτων του. 

Επαρκείς υπηρεσίες υγείας
Οι υπηρεσίες υγείας στοχεύουν στη βέλτιστη 
ποιότητα αντιμετώπισης των ασθενών. Η επιλογή 
των προσώπων πρέπει να στηρίζεται σε δεδομένα, 
να περιλαμβάνει μετρήσιμα μεγέθη ποιότητας 
και να προάγει τη βελτίωση των υπηρεσιών 
και την καινοτομία. Η διοίκηση από ειδικούς 
γιατρούς και νοσηλευτές και η συμμετοχή των 
ασθενών και των φορέων τους στην διαμόρφωση 
υπηρεσιών υγείας ποιότητας πρέπει να είναι 
θεσμοθετημένες από τις αρμόδιες υπηρεσίες.

Γενικές αρχές
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Η Δρεπανοκυτταρική Νόσος: Μια σύντομη ανασκόπηση

1.1 ΕΙΣΑΓΩΓΉ
Το κεφάλαιο αυτό είναι μια σύντομη περι-

γραφή της ΔΝ. Δεν αποτελεί μια πλήρη ανα-
σκόπηση και οι αναγνώστες παραπέμπονται 
στα κλασικά συγγράμματα για πιο λεπτομε-
ρείς πληροφορίες. Στοχεύει στην ενημέρωση 
πολλαπλών διαφορετικών αναγνωστών εντός 
των υπηρεσιών υγείας και στην εισαγωγή πολ-
λών από τους όρους που χρησιμοποιούνται 
σε όλο το κείμενο.

Η αιμοσφαιρίνη (Hb) αποτελεί την πρωτεΐνη 
μεταφοράς του οξυγόνου στα ερυθροκύτταρα 
του ανθρώπου και άλλων θηλαστικών. Στον άν-
θρωπο, αποτελείται από 4 πρωτεϊνικές αλυσί-
δες (σφαιρίνες), καθεμιά διπλωμένη γύρω από 
ένα μόριο αίμης που περιέχει σίδηρο. Τα νεο-
γέννητα έχουν μια μορφή αιμοσφαιρίνης που 
καλείται εμβρυϊκή αιμοσφαιρίνη (ΗbF), η οποία 
αντικαθίσταται κατά το μεγαλύτερο μέρος από 
την ενήλικο αιμοσφαιρίνη Α (HbA) κατά τον 
πρώτο χρόνο της ζωής. Η HbA αποτελείται από 
δυο α και δυο β σφαιρινικές αλυσίδες.

Η δρεπανοκυτταρική αιμοσφαιρίνη (HbS) 
χαρακτηρίζεται από την υποκατάσταση του 
γλουταμινικού οξέος στην θέση 6 της β αλυσί-
δας από βαλίνη, λόγω μετάλλαξης στην αντί-
στοιχη περιοχή του γονιδίου. Η HbS αποδίδει 
ευκολότερα από το κανονικό το οξυγόνο της 
και πολυμερίζεται όταν το αποδόσει. 
1.1.1 Η αιμοσφαιρίνη S και άλλες σημα-
ντικές παραλλαγές αιμοσφαιρίνης

Η δρεπανοκυτταρική νόσος περιλαμβάνει 
μια ομάδα παθήσεων που προκαλούνται από 
τη «δρεπανοκυτταρική» μετάλλαξη. Τα άτομα 
που κληρονομούν το δρεπανοκυτταρικό γονί-
διο κι από τους δυο γονείς έχουν ομόζυγη ΔΝ 
(HbSS), που αποκαλείται κοινώς δρεπανοκυτ-
ταρική αναιμία. Τα άτομα που κληρονομούν το 
δρεπανοκυτταρικό γονίδιο από τον ένα γονέα 
κι ένα άλλο γονίδιο παθολογικής αιμοσφαι-

ρίνης (HbC, HbDPunjab, HbOArab) ή έλλειψη β 
αλυσίδων (γονίδια β-μεσογειακής αναιμίας) 
από τον άλλο γονέα, πάσχουν επίσης από 
δρεπανοκυτταρική νόσο. 
1.1.2 Οι φορείς ΔΝ

Τα άτομα που κληρονομούν ένα μόνο γο-
νίδιο HbS από τον ένα γονέα είναι φορείς ΔΝ 
(HbAS), παλαιότερα γνωστοί ως στίγμα ΔΝ. Οι 
φορείς έχουν πολύ σπάνια κλινικά συμπτώματα 
και συχνά δε γνωρίζουν ότι είναι φορείς του γο-
νιδίου HbS αν δεν υποβληθούν σε ειδική αιμα-
τολογική εξέταση ή αποκτήσουν παιδί με ΔΝ.
1.1.3 Παραλλαγές αιμοσφαιρίνης

Υπάρχουν πολλές άλλες παραλλαγές 
αιμοσφαιρίνης, τόσο γνωστές όσο και άγνω-
στες, που μπορεί να ανιχνευθούν στον έλεγ-
χο και μπορεί να έχουν κλινική σημασία όταν 
βρεθούν σε συνδυασμό με την HbS.

1.2 ΕΠΙΔΗΜΙΟΛΟΓΊΑ
Παρά το γεγονός ότι η ΔΝ εμφανίζεται 

κατά κύριο λόγο σε άτομα Αφρικανικής κατα-
γωγής, η διαταραχή αυτή είναι επίσης συχνή 
στη Μεσόγειο, τη Μέση Ανατολή, περιοχές 
της Ινδίας, την Καραϊβική και τη Νότια και Κε-
ντρική Αμερική. Ο κοινός παράγοντας γι’ αυτή 
την κατανομή είναι η ενδημία της ελονοσίας 
στις περιοχές αυτές. Στις περιοχές αυτές, η 
συχνότητα του γονιδίου HbS κυμαίνεται μετα-
ξύ 10%-30%. Σήμερα, λόγω της μετανάστευ-
σης των πληθυσμών, η ΔΝ αποτελεί κλινικό 
πρόβλημα στις περισσότερες χώρες.

Στη Ελλάδα η συχνότητα των φορέων της 
ΔΝ υπολογίζεται στο 0,6% του συνόλου του 
πληθυσμού, αλλά σε συγκεκριμένες περιοχές 
της χώρας αυτή φθάνει μέχρι το 20% (π.χ 
Χαλκιδική). Αναμένονται περί τις 25 γεννήσεις 
το χρόνο από ΔN, αν δεν υπάρξει πρόληψη. 
Υπολογίζεται ότι υπάρχουν περίπου 1080 πά-
σχοντες σήμερα στη Ελλάδα [1] 

1
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1.3 ΠΑΘΟΦΥΣΙΟΛΟΓΊΑ
Η HbS πολυμερίζεται όταν αποοξυγονώ-

νεται και καθίσταται λιγότερο διαλυτή. Τα πο-
λυμερή αιμοσφαιρίνης αλληλεπιδρούν με τη 
μεμβράνη των ερυθροκυττάρων προκαλώντας 
το σχηματισμό των χαρακτηριστικών δρεπανο-
κυττάρων. Η διαταραχή αυτή επιφέρει μείωση 
της διάρκειας ζωής των κυττάρων αυτών (16-
20 ημέρες σε αντίθεση με τις 120 ημέρες ζωής 
των φυσιολογικών ερυθροκυττάρων) με συνέ-
πεια την αθρόα τους αιμόλυση (αιμολυτική 
αναιμία).Επιπλέον, τα κύτταρα που περιέχουν 
HbS προσκολλώνται εύκολα στο τοίχωμα των 
μικρών αγγείων (ενδοθήλιο) και καθυστερούν 
την ροή του αίματος στην μικροκυκλοφορία και 
αντιδραστική βλάβη του ενδοθηλίου που επιτεί-
νεται από την υπερκατανάλωση μονοξειδίου 
του αζώτου και αγγειόσπασμο.

Παρόμοια ανώμαλη προσκόλληση με τις 
ίδιες συνέπειες (αλλά με διαφορετικούς μηχα-
νισμούς) εμφανίζουν και τα λευκοκύτταρα και 
τα αιμοπετάλια του ασθενούς) με τελικό αποτέ-
λεσμα την εγκατάσταση ενός φαύλου κύκλου 
καθυστέρησης της ροής και επαύξησης της 
δρεπάνωσης, με τελικό αποτέλεσμα την αγγεια-
κή βλάβη, τα έμφρακτα οργάνων, οι επώδυνες 
κρίσεις και άλλα συμπτώματα. Ο ίδιος μηχανι-
σμός είναι πιθανόν υπεύθυνος για επιπλοκές 
όπως η πνευμονική υπέρταση, τα αγγειακά 
εγκεφαλικά επεισόδια (ΑΕΕ), η άσηπτη νέκρω-
ση του ισχίου ή η νεφρική ανεπάρκεια.
1.3.1 Κλινική εικόνα

Η ΔΝ είναι κληρονομική νόσος ανιχνεύ-
σιμη από τη γέννηση (πχ, με τα προγράμματα 
νεογνικού ελέγχου). Καθώς η ΗbF υποχωρεί 
και το ποσοστό HbS αυξάνεται, αρχίζουν να 
εμφανίζονται και οι παθολογικές εκδηλώσεις 
της δρεπάνωσης. Κατά συνέπεια, η αρχική κλι-
νική εκδήλωση συμβαίνει κυρίως στην παιδική 
ηλικία. Μερικά άτομα με λιγότερο σοβαρή 

ΔΝ μπορεί να εμφανίσουν κλινικά προβλήμα-
τα αργότερα στη ζωή.

Οι πιο συχνές κλινικές εκδηλώσεις είναι 
οι επώδυνες κρίσεις λόγω απόφραξης μικρών 
αγγείων και δημιουργίας ιστικών εμφράκτων. 
Οι επαναλαμβανόμενες κρίσεις οδηγούν 
τελικά σε βλάβη του τελικού οργάνου, ενώ 
σχεδόν όλα τα όργανα μπορεί να προσβλη-
θούν. Άλλες συχνές κλινικές εκδηλώσεις εί-
ναι ο σπληνικός εγκλωβισμός, η βαριά σήψη, 
το οξύ θωρακικό σύνδρομο, ο πριαπισμός, 
οι πνευμονικές παθήσεις, τα υποτροπιάζοντα 
χρόνια έλκη των κάτω άκρων, και η υπερπλα-
στική αμφιβληστροειδοπάθεια που οδηγεί σε 
προοδευτική απώλεια της όρασης και τα ΑΕΕ.
1.3.2 Κλινική πορεία και επιβίωση

Στην πιο σοβαρή μορφή της, η ΔΝ συνο-
δεύεται από σημαντική νοσηρότητα και θνη-
τότητα. Επιπλέον, η ΔΝ είναι απρόβλεπτη με 
τυχαία εμφάνιση κρίσεων ποικίλλουσας βα-
ρύτητας. Αυτό μπορεί να έχει επιπτώσεις στην 
ψυχολογική πίεση που απορρέει από το να ζει 
κάποιος με μια χρόνια νόσο και μπορεί επίσης 
να προκαλέσει σοβαρή κοινωνική απόσχιση 
σε όλη τη διάρκεια της ζωής.

Στη δεκαετία του 1970, ένα άτομο με ΔΝ 
δεν αναμενόταν να επιβιώσει μέχρι την ενηλι-
κίωσή του. Οι επακόλουθες όμως βελτιώσεις 
στην περίθαλψη των ασθενών και οι νέες θερα-
πευτικές επιλογές έχουν συμβάλει στη βελτίω-
ση του προσδόκιμου ζωής. Μια πολυκεντρική 
μελέτη σε άτομα με ΔΝ που ζούσαν τις δεκαε-
τίες 1970 και 1980 ανέφερε διάμεση επιβίω-
ση 42 ετών στους άντρες και 48 ετών στις γυ-
ναίκες [2]. Η εκτίμηση της επιβίωσης σε άλλη 
μελέτη σε κλινικό πληθυσμό ανέφερε διάμεση 
επιβίωση 53 ετών στους άντρες και 58,5 ετών 
στις γυναίκες [3]. Μια εθνική εμπιστευτική διε-
ρεύνηση των θανάτων των ασθενών στην Αγ-
γλία ανέφερε ότι οι πιο συχνές αιτίες θανάτων 
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στους ενήλικες με ΔΝ ήταν τα ΑΕΕ, η πολυορ-
γανική ανεπάρκεια και το οξύ θωρακικό σύν-
δρομο [4]. Η αναφορά αυτή τόνισε την ανάγκη 
για καλύτερη εκτίμηση και αναφορά των αιτιών 
θανάτου στους ασθενείς με ΔΝ.

1.4 ΔΙΆΓΝΩΣΗ
Η κλινική υποψία τίθεται από μια επώδυνη 

κρίση ή από μια σχετική επιπλοκή. Σήμερα, 
όλο και συχνότερα, η διάγνωση υποδεικνύε-
ται από τα αποτελέσματα εξετάσεων στα πλαί-
σια προγραμμάτων ελέγχου. Η διαδικασία της 
εργαστηριακής διερεύνησης και του ελέγχου 
επιβεβαίωσης θα εξαρτηθεί από την κλινική ει-
κόνα και τις εργαστηριακές υποδομές. Οι πιο 
συχνές μέθοδοι που χρησιμοποιούνται για τη 
διάγνωση είναι:
•	 Γενική αίματος, επίχρισμα περιφερικού αί-

ματος, δικτυοερυθροκύτταρα, χολερυθρίνη
•	 Δοκιμασία δρεπάνωσης 
•	 Ηλεκτροφόρηση αιμοσφαιρίνης σε οξεική 

κυτταρίνη ή αγαρόζη
•	 Υγρή χρωματογραφία υψηλής απόδοσης 
•	 Ισοηλεκτρική εστίαση
•	 Αλυσιδωτή αντίδραση πολυμεράσης 
•	 Επιπρόσθετες γενετικές δοκιμασίες 

Η ΔΟΘ έχει εκδώσει δύο τόμους που 
αφορούν τη πρόληψη των αιμοσφαιρινοπαθει-
ών. Ο δεύτερος τόμος του έργου είναι αφιε-
ρωμένος στα εργαστηριακά πρωτόκολλα για 
τη διάγνωση. [2] 
1.4.1 Προγεννητικός έλεγχος

Στην Ελλάδα εφαρμόζεται πρόγραμμα 
πρόληψης που περιλαμβάνει προγεννητικό 
έλεγχο, από τη δεκαετία του 1970 [3]. Το πρό-
γραμμα αυτό έχει επιτύχει τη μείωση των νέων 
γεννήσεων σε πολύ μεγάλο βαθμό. 
1.4.2 Νεογνικός έλεγχος

Νεογνικός έλεγχος για ΔΝ, που αποσκο-
πεί στη έγκαιρη διάγνωση και παρακολούθη-

ση των παιδιών, δεν εφαρμόζεται στην Ελλά-
δα γιατί η πληθυσμιακή έρευνα για ανίχνευση 
φορέων και η προγεννητική διάγνωση που 
προσφέρεται στα ζεύγη ετεροζυγωτών, επιτρέ-
πουν τη αναγνώριση σε ποσοστό 90% όλων 
των περιστατικών σε πρώιμο στάδιο. 
1.4.3 Ευκαιριακός έλεγχος

Προεγχειρητικός έλεγχος μπορεί να απαι-
τηθεί σε επείγουσα βάση, μερικές φορές 
εκτός του φυσιολογικού ωραρίου του εργα-
στηρίου. Στις περιπτώσεις αυτές, η πρώτη 
εξέταση μπορεί να είναι η δοκιμασία δρεπά-
νωσης. Η δοκιμασία αυτή, όμως, θα ανιχνεύ-
σει μόνο την παρουσία ΗbS και θα απαιτηθεί 
περαιτέρω έλεγχος για τη διάκριση του φορέα 
από τον πάσχοντα από σημαντική ΔΝ. Η υγρή 
χρωματογραφία υψηλής απόδοσης παρέχει 
ποσοτική εκτίμηση των επιπέδων της HbS και 
HbF καθώς και της παρουσίας HbA, αν υπάρ-
χει, για τη διευκρίνιση της διάγνωσης. Αιτή-
ματα ευκαιριακού ελέγχου μπορεί επίσης να 
προέρχονται από γενικούς γιατρούς, οδοντιά-
τρους και κλινικές οικογενειακού προγραμμα-
τισμού.
1.4.4 Τυχαίο εύρημα

Η ΔΝ μπορεί να αναγνωρισθεί τυχαία σε 
αιματολογικό έλεγχο ρουτίνας (πχ. γενική αί-
ματος ή επίχρισμα). Η υγρή χρωματογραφία 
υψηλής απόδοσης θα επιβεβαιώσει τη διά-
γνωση. Στις περιπτώσεις αυτές η συγκατάθε-
ση του ατόμου μετά από ενημέρωση πριν τον 
έλεγχο δεν είναι δυνατή. Κατά συνέπεια, πρέ-
πει να υπάρχει μια διαδικασία κατά την οποία 
οι πάσχοντες θα ενημερώνονται για την κατά-
στασή τους και θα λαμβάνουν κατάλληλη πε-
ρίθαλψη. Τα εργαστήρια πρέπει να διαθέτουν 
μηχανισμό ασφαλείας κατά την έκδοση των 
αποτελεσμάτων που θα εξασφαλίζει ότι για τα 
αποτελέσματα θα ενημερώνονται όλοι όσοι 
πρέπει να ενημερωθούν. 
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1.4.5 Προγνωστικοί παράγοντες 
και μεταβλητότητα στο φαινότυπο

Η κλινική εμφάνιση της ΔΝ εξαρτάται από 
πολλούς παράγοντες. Γενικά, η HbSS και η 
HbS/β0thal έχουν τη μεγαλύτερη βαρύτητα. 
Παρόλα αυτά, ακόμα και η ΗbSS μπορεί να 
εμφανίζει σημαντική ποικιλία στη βαρύτητά 
της λόγω αλληλεπίδρασης πρόσθετων παρα-
γόντων, τόσο κληρονομικών όσο και περιβαλ-
λοντικών. Η βαρύτητα της δρεπάνωσης είναι 
ανάλογη με το ποσοστό της ΗbS. Γενετικοί 
παράγοντες που μπορεί να την επηρεάσουν 
περιλαμβάνουν:
•	 Υψηλότερο από το σύνηθες επίπεδο HbF
•	 Συνύπαρξη β-μεσογειακής αναιμίας
•	 Διπλή ετεροζυγωτία (πχ., HbSC)
•	 Άλλοι συνδεόμενοι γενετικοί πολυμορ-

φισμοί που οδηγούν σε σοβαρούς ή ήπιους 
φαινοτύπους

Οι περιβαλλοντικοί παράγοντες περιλαμ-
βάνουν λοιμώξεις, το κλίμα, τη διατροφή, ψυ-
χοκοινωνικούς παράγοντες, το κοινωνικοοικο-
νομικό επίπεδο και την πρόσβαση σε ιατρική 
φροντίδα.

Οι δείκτες βαρύτητας της ΔΝ στο βασικό 
έλεγχο που λαμβάνεται με τον ασθενή ασυ-
μπτωματικό περιλαμβάνουν το βασικό επίπεδο 
αιμοσφαιρίνης, τη χολερυθρίνη και τον αριθμό 
των λευκοκυττάρων. Παρόλα αυτά, απειλητικά 
για τη ζωή συμβάματα μπορεί να εμφανιστούν 
ακόμα και σε «λιγότερο σοβαρή» ΔΝ.

Όλα τα άτομα με ΔΝ πρέπει να έχουν ένα 
σύνολο τιμών αναφοράς βασικών παραμέ-
τρων, με τις οποίες θα συγκρίνονται οι τιμές 
των παραμέτρων σε οξείες καταστάσεις κατά 
τη διάρκεια κρίσεων, νόσησης ή προεγχειρη-
τικά. Οι τιμές αυτές μπορεί να φυλάσσονται 
από τον ίδιο τον ασθενή, σε τοπικές ή εθνικές 
βάσεις δεδομένων ή στο φάκελο του ασθε-
νούς. Πέρα από τις τιμές αναφοράς, ο φάκε-
λος του ασθενούς πρέπει να περιλαμβάνει την 
ομάδα αίματος, το γονότυπο Rhesus και να 
τονίζει ότι σε περίπτωση μετάγγισης ερυθρο-
κυττάρων αυτά πρέπει να είναι συμβατά ως 
προς Rhesus, αρνητικά για Kell και αρνητικά 
για δρεπάνωση.

1.5 ΛΟΓΙΚΉ ΤΗΣ ΘΕΡΑΠΕΊΑΣ
Ο πρωταρχικός στόχος της θεραπείας των 

ασθενών είναι η αύξηση της επιβίωσης, η μεί-
ωση της συχνότητας, διάρκειας και βαρύτητας 
των επώδυνων κρίσεων και των άλλων επιπλο-
κών, και η βελτίωση της ποιότητας της ζωής, 
που περιλαμβάνουν την πρώιμη διάγνωση και 
αντιμετώπιση των βλαβών των οργάνων. Τα 
άτομα με ΔΝ χρειάζονται συνεχιζόμενη περί-
θαλψη, που αρχίζει την πρώιμη νηπιακή ηλικία 
και αναπτύσσεται σε ένα πρόγραμμα δια βίου 
φροντίδας. Ένα μεγάλο μέρος του παρόντος 
κειμένου θα περιγράψει τα κατάλληλα επίπε-
δα περίθαλψης που απαιτούνται για την απο-
τελεσματική αντιμετώπιση της νόσου.
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2.1 ΕΙΣΑΓΩΓΉ
Οι υπηρεσίες για τους ενήλικες με ΔΝ 

πρέπει να λαμβάνουν υπόψη τη χρόνια φύση 
της νόσου, τις επιπτώσεις της στη μόρφωση, 
την εργασία και την οικογενειακή ζωή των 
ασθενών καθώς και την κυμαινόμενη και 
απρόβλεπτη ανάγκη για επείγουσα νοσοκο-
μειακή περίθαλψη. Οι χρήστες των υπηρε-
σιών που έχουν μια ξεκάθαρη αντίληψη της 
κατάστασής τους μπορούν να την αντιμετω-
πίσουν κατά τον καλύτερο δυνατό τρόπο 
τρόπο κι έτσι η έμφαση στην εκπαίδευση 
των ασθενών και την ανεξάρτητη αυτο-φρο-
ντίδα τους παίρνει κομβική σημασία. Η συ-
νεργασία μεταξύ ασθενών που γνωρίζουν 
καλά τη νόσο τους και των επαγγελματιών 
υγείας ενισχύει την περίθαλψη και η γνώμη 
των ασθενών παίζει κεντρικό ρόλο στη λήψη 
των θεραπευτικών αποφάσεων. Η στενή συ-
νεργασία μεταξύ του χρήστη των υπηρεσιών, 
της πολυσύνθετης ιατρικής ομάδας και των 
φορέων των κοινωνικών υπηρεσιών είναι ιδι-
αίτερα σημαντική. Η επιλογή εξειδικευμένων 
ατόμων είναι απαραίτητη για την καθοδήγηση 
της παροχής υπηρεσιών και οι πληροφορίες 
από τους χρήστες πρέπει πάντα να χρησιμο-
ποιούνται στην ανάπτυξη και αναπροσαρμο-
γή των υπηρεσιών.

Προκειμένου να παρέχεται περίθαλψη 
με βάση συγκεκριμένα πρότυπα σε όλους 
τους χρήστες, συνιστάται η ανάπτυξη δικτύ-
ων περίθαλψης για τις αιμοσφαιρινοπάθειες, 
και ειδικότερα της ΔΝ και της Μεσογειακής 
Αναιμίας. Η αποτελεσματικότητα αυτού του 
τρόπου οργάνωσης των υπηρεσιών έχει ήδη 
αποδειχθεί σε άλλες χρόνιες παθήσεις όπως 
ο διαβήτης και η αιμορροφιλία.

Στα πλαίσια του πρότυπου αυτού, η φρο-
ντίδα για τη διάγνωση, την αρχική αντιμετώπι-
ση και τις τακτές επισκέψεις παρακολούθη-

σης αναλαμβάνονται από την εξειδικευμένη 
Μονάδα, ενώ ο ειδικός ιατρός επιβλέπει την 
τοπική παροχή υπηρεσιών. Όταν απαιτείται 
αντιμετώπιση οξέων προβλημάτων, ο ασθε-
νής περιθάλπεται στο νοσοκομείο με την 
συνεργασία της Μονάδας. Οι Μονάδες με 
εξειδικευμένο προσωπικό φροντίζουν και για 
την βελτίωση των υπηρεσιών στους ασθε-
νείς με ΔΝ σε περιοχές που δε διαθέτουν 
εξειδικευμένες υπηρεσίες. Είναι ιδιαίτερα 
σημαντικό οι κλινικοί γιατροί των νοσοκομεί-
ων να είναι σε θέση να καθοδηγούν κλινικά 
τις ιατρικές ομάδες της περιφέρειας όταν 
σε αυτές δεν υπάρχουν γιατροί με εμπειρία 
στην ΔΝ. Υπάρχει ακόμη ανάγκη για συνεχή 
εκπαίδευση και ανάπτυξη των επαγγελματιών 
υγείας της περιφέρειας με στόχο τη βελτίωση 
της παρεχόμενης περίθαλψης. Με παρόμοιο 
τρόπο πρέπει να οργανώνεται και ο τρόπος 
επίβλεψης των νοσηλευτών και των λοιπών 
επαγγελματιών υγείας.

Η οργάνωση των παιδιατρικών υπηρεσιών 
καλύπτεται από τις αντίστοιχες κατευθυντήρι-
ες οδηγίες [2]. Καθώς τα παιδιά με ΔΝ μεγα-
λώνουν από την εφηβεία στην ενήλικο ζωή, 
η περίθαλψή τους μετατίθεται από τις παιδι-
ατρικές υπηρεσίες σε αυτές των ενηλίκων. Η 
περίοδος αυτή είναι εξαιρετικά ευαίσθητη και 
απαιτεί προσεκτικό σχεδιασμό και υποστήρι-
ξη. Τα θέματα μεταβίβασης της περίθαλψης 
καλύπτονται επίσης από τις παιδιατρικές κα-
τευθυντήριες οδηγίες, αλλά για λόγους πλη-
ρότητας περιγράφονται και εδώ.

2.2 ΓΕΝΙΚΈΣ ΑΡΧΈΣ
(1) Μετάβαση από τις παιδιατρικές υπηρε-
σίες σε αυτές των ενηλίκων
•	 Πρέπει να υφίσταται μια συγκεκριμένη πο-

λιτική του νοσοκομείου για τη μεταβίβαση της 
περίθαλψης και ο σχετικός σχεδιασμός και 
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προετοιμασία πρέπει να ξεκινά από την ηλικία 
των 13-14 ετών.
•	 Στην ηλικία των 15-16 ετών πρέπει να γίνει 

μια λεπτομερής συνεδρία που περιλαμβάνει:
o	 τη γνώση και αντίληψη για τη ΔΝ
o	 την αυτο-φροντίδα και διαχείριση
o	 την κληρονομικότητα της ΔΝ και τον 
	 οικογενειακό προγραμματισμό
o	 τις ανησυχίες για την περίθαλψη από 
	 φορείς ενηλίκων και την ετοιμότητα 
	 για μετάβαση σε αυτή.

•	 Πρέπει να υπάρχει μια μεταβατική ή εφη-
βική υπηρεσία περίθαλψης που θα επιτρέπει 
στα νεαρά άτομα να έρθουν σε επαφή με την 
ομάδα ΔΝ ενηλίκων για μια επίσημη εξέταση 
και την επίσημη μεταβίβαση της φροντίδας 
του ασθενούς. Οι κηδεμόνες της οικογένειας 
θα προσκαλούνται επίσης να συζητήσουν με 
την ομάδα ΔΝ ενηλίκων.
•	 Τα πρωτόκολλα αντιμετώπισης των επι-

πλοκών, ιδίως των επώδυνων κρίσεων, στους 
ενήλικες πρέπει να είναι όσο το δυνατό πιο 
συμβατά με τα παιδιατρικά.
(2) Υπηρεσίες ενηλίκων

Πρωτοβάθμια περίθαλψη και κοινωνικές 
υπηρεσίες
•	 Οι χρήστες των υπηρεσιών πρέπει:

o	 να είναι εγγεγραμμένοι σε έναν συγκε-
κριμένο γενικό ιατρό (ή να έχουν ένα συγκε-
κριμένο θεράποντα ιατρό,

o	 να λαμβάνουν γραπτές πληροφορίες 
(ή ενημερωτικό υλικό σε άλλες κατάλληλες 
μορφές ανάλογα με τις ανάγκες) σχετικά με 
τους τρόπους πρόληψης και αντιμετώπισης 
των συμπτωμάτων στο σπίτι καθώς και για τα 
συμπτώματα για τα οποία πρέπει να αναζητή-
σουν επείγουσα ιατρική βοήθεια

o	 να γνωρίζουν συγκεκριμένα πρόσω-
πα και τηλέφωνα επικοινωνίας στην Μονάδα 
τους και το Νοσοκομείο. 

o	 να έχουν πρόσβαση σε κοινωνικές  
υπηρεσίες υποστήριξης και νοσηλευτική φρο-
ντίδα, ανάλογα με τις ιδιαίτερες ανάγκες τους

o	 να έχουν πρόσβαση σε υπηρεσίες 
ψυχολογικής αξιολόγησης και παρέμβασης, 
περιλαμβανομένης και της γνωσιακής/συμπε-
ριφορολογικής θεραπείας

o	 να έχουν πρόσβαση σε εθελοντικές 
υπηρεσίες ή άλλες εναλλακτικές υπηρεσίες. 

o	 να μπορούν να ζουν ανεξάρτητα και 
να συντηρούν τον εαυτό τους μέσα από την 
ανάπτυξη δεξιοτήτων και κατάλληλη υποστή-
ριξη που θα τους επιτρέπει να διατηρούν τον 
έλεγχο και να διεκπεραιώνουν επαρκώς τις 
καθημερινές τους υποχρεώσεις.
•	 Όπου οι γιατροί χρειάζονται τη φροντίδα 

ειδικών, πρέπει να υπάρχει υποστήριξη ή επί-
βλεψη από την Μονάδα ΜΑ/ ΔΝ.
• Οι υπηρεσίες πρέπει να οργανώνονται 

έτσι ώστε να εξασφαλίζεται ένα καλό επίπε-
δο περίθαλψης με στενή συνεργασία μεταξύ 
νοσοκομειακών γιατρών και γιατρών της πρω-
τοβάθμιας περίθαλψης με στόχο την παροχή 
φροντίδας και εκτός Νοσοκομείου και προ-
σέγγιση των φορέων περίθαλψης στο σπίτι 
του ασθενούς.
•	 Κάθε νέο καινοτόμο μοντέλο παρέμβασης 

πρέπει να υποστηρίζεται με στόχο την πιθανή 
μείωση της εξάρτησης από τη δευτεροβάθμια 
περίθαλψη.
•	 Οι υπηρεσίες υγείας πρέπει να έχουν κα-

τάλληλη καθοδήγηση και υποστήριξη από τα 
Νοσοκομεία μέχρι να υπάρξει επαρκής εξειδι-
κευμένη γνώση σε γενικό επίπεδο.

Νοσοκομειακές υπηρεσίες: Οι ασθενείς 
με ΔΝ θα κληθούν να παρακολουθούνται 
από την τοπική Μονάδα ΜΑ/ΔΝ σε τακτική 
βάση, με επισκέψεις που θα κυμαίνονται από 
μηνιαίες έως ετήσιες ανάλογα με τις ανάγκες 
καθενός από αυτούς. Οι υπηρεσίες ΔΝ θα 
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αναπτυχθούν σε μορφή κλινικών δικτύων που 
θα περιλαμβάνουν Μονάδες και τα τοπικά 
Νοσοκομεία.
•	 Όλα τα Νοσοκομεία θα έχουν μηχανισμό 

επικοινωνίας με τους χρήστες των υπηρεσιών 
που δεν προσέρχονται στις τακτικές επισκέ-
ψεις παρακολούθησης και σχετικής ενημέρω-
σης της αντίστοιχης ομάδας πρωτοβάθμιας 
περίθαλψης και την τοπικής Μονάδας ΔΝ.
•	 Η διενέργεια αιματολογικών εξετάσεων 

εκτός ωραρίου, τα εξωτερικά ιατρεία και τα 
ιατρεία ημέρας οι ημερήσιες κλινικές πρέπει 
να αναπτύσσονται με τέτοιο τρόπο ώστε η εξέ-
ταση να μην επηρεάζει την εκπαίδευση, την 
εργασία ή τις οικογενειακές υποχρεώσεις του 
ασθενούς.
•	 Πρέπει να υπάρχουν προκαθορισμένες 

Νοσοκομειακές ομάδες υπεύθυνες για την ει-
σαγωγή, τη νοσηλεία και την παρακολούθηση 
σε εξωτερική βάση των ασθενών και την εξα-
σφάλιση της διασύνδεσης τόσο με την πρω-
τοβάθμια περίθαλψη όσο και την περίθαλψη 
στις Μονάδες.
•	 Κατάλληλα εκπαιδευμένο προσωπικό πρέ-

πει να είναι διαθέσιμο για την καθοδήγηση της 
αξιολόγησης και αντιμετώπισης των ασθενών 
εκτός ωραρίου.
•	 Οι ομάδες των τοπικών Νοσοκομείων πρέ-

πει να έχουν γραπτές οδηγίες, γραμμένες ή 
τουλάχιστον εγκεκριμένες από την τοπική Μο-
νάδα ΜΑ/ΔΝ, που θα καλύπτουν την αντιμε-
τώπιση των κοινών συμπτωμάτων και θα υπο-
δεικνύουν με σαφήνεια σε ποιες περιπτώσεις 
και με ποιο τρόπο πρέπει να υπάρχει επικοινω-
νία για συμβουλή ή διακομιδή του ασθενούς.
•	 Οι ασθενείς με ΔΝ που χρειάζονται ασθε-

νοφόρο για τη μεταφορά τους στο Νοσοκο-
μείο πρέπει να μεταφέρονται όσο αυτό είναι 
δυνατό στο Νοσοκομείο όπου συνήθως πα-
ρακολουθούνται, εκτός αν απαιτείται άμεση 

ανάνηψη, οπότε οι ασθενείς πρέπει να διακο-
μίζονται στο κοντινότερο Νοσοκομείο. Αν αρ-
ρωστήσουν οξέως εκτός του τόπου κατοικίας 
τους, πρέπει να διακομίζονται στο πλησιέστε-
ρο Νοσοκομείο. Τα Κέντρα Υγείας δεν είναι 
κατάλληλα για την αξιολόγηση και αντιμετώπι-
ση των ασθενών αυτών.
•	 Το προσωπικό που διαχειρίζεται τους 

ασθενείς με ΔΝ θα πρέπει να είναι ενήμερο 
για τον εξαιρετικά έντονο πόνο που οι ασθε-
νείς μπορεί να νιώσουν, κάτι που πρέπει να 
λαμβάνεται υπόψη και κατά τη μεταφορά και 
τοποθέτηση των ασθενών.
•	 Αν απαιτείται άμεση αναλγησία κατά τη 

μεταφορά του ασθενούς, μπορεί να χρησιμο-
ποιηθεί εισπνεόμενο μείγμα υποξειδίου του 
αζώτου και οξυγόνου (Entanox) για βραχεία 
περίοδο εφόσον ο κορεσμός οξυγονου είναι 
φυσιολογικός. 
(3) Σχεδιασμός και στελέχωση 
των υπηρεσιών ΔΝ
•	 O σχεδιασμός και η στελέχωση των υπη-

ρεσιών πρέπει να γίνεται με στόχο την εξα-
σφάλιση της υψηλότερης δυνατής ποιότητας 
κλινικής αντιμετώπισης. Ο σχεδιασμός πρέπει 
να βασίζεται σε δεδομένα, να περιλαμβάνει 
μετρήσιμα αποτελέσματα ποιότητας και να 
προάγει τη βελτίωση των υπηρεσιών και την 
καινοτομία. Η καθοδήγηση από εξειδικευμέ-
νους κλινικούς και η συμμετοχή των ασθενών 
και του κοινού είναι ιδιαίτερα σημαντικοί πα-
ράγοντες.
•	 Η συλλογή και ανάλυση των κατάλληλων 

εθνικών και τοπικών δεδομένων είναι χρήσιμη 
για την διασφάλιση της πρόσβασης στις υπη-
ρεσίες όλων των ενηλίκων ασθενών με ΔΝ, 
ανεξάρτητα από τον τόπο κατοικίας τους, με 
βάση τις ανάγκες της τοπικής κοινότητας.
•	 Ο σχεδιασμός των υπηρεσιών ΔΝ θα γίνει 

με βάση τις υπάρχουσες υποδομές και δυνα-
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τότητες και στόχο την μέγιστη δυνατή αξιοποί-
ηση των δημοσίων πόρων και την ανταπόκρι-
ση στις τοπικές προτεραιότητες και ανάγκες.
•	 Στον σχεδιασμό των υπηρεσιών πρέπει να 

ληφθούν μέτρα για την αντιμετώπιση των ανι-
σοτήτων στην περίθαλψη με στόχο την προ-
σέγγιση των ατόμων με μεγαλύτερο κίνδυνο 
ως και εκείνων που ενδεχομένως αντιμετωπί-
ζουν δυσκολίες πρόσβασης στις υπηρεσίες. 
Αυτό μπορεί να περιλαμβάνει την αξιοποίηση 
της εμπειρίας από υπηρεσίες γενικού ενδιαφέ-
ροντος που κατάφεραν να ανταποκριθούν με 
επιτυχία στις ανάγκες της κοινωνίας.
•	 Οι υπηρεσίες ΔΝ πρέπει να σχεδιαστούν 

με στόχο την παροχή ολοκληρωμένης, ολιστι-
κής περίθαλψης υψηλής ποιότητας σε όλο το 
φάσμα από την πρωτοβάθμια φροντίδα, τη νο-
σοκομειακή νοσηλεία και την περίθαλψη στην 
Μονάδα εφαρμόζοντας τις αρχές που συστή-

νονται για τις χρόνιες παθήσεις.
•	 Οι εκπαιδευτικές ανάγκες των ιατρών, νο-

σηλευτών, κοινωνικών λειτουργών και δασκά-
λων πρέπει να λαμβάνονται υπόψη με στόχο 
τη βελτίωση της παρεχόμενης περίθαλψης. 
Οι εθελοντικές οργανώσεις και τα κέντρα πε-
ρίθαλψης πρέπει να ενθαρρύνονται να παρέ-
χουν τέτοια εκπαίδευση.
•	 Οι ασθενείς-χρήστες των υπηρεσιών, οι 

εθελοντικοί φορείς και το κοινό πρέπει να με-
τέχουν στο σχεδιασμό, την εφαρμογή και την 
παρακολούθηση των μέτρων πρότυπων περί-
θαλψης.
•	 Οι υπηρεσίες ΔΝ και οι χρήστες των υπη-

ρεσιών θα εξυπηρετούνται καλύτερα μέσα 
από μια συλλογική διαδικασία ανάθεσης.
•	 H πρόσβαση σε απαραίτητες παρεμβά-

σεις υψηλού κόστους πρέπει να είναι ισότιμα 
κατανεμημένη σε όλη τη χώρα. 

Πίνακας 1: Κατανομή των υπηρεσιών υγείας που πρέπει να παρέχει κάθε Υγειονομική Μονάδα

Moνάδες ΜΑ/ΔΝ Νοσοκομεία Κέντρα Υγείας
Εξωτερικά ιατρεία Εξωτερικά ιατρεία Εξωτερικά ιατρεία

Αντιμετώπιση επειγόντων 
περιστατικών

Αντιμετώπιση επειγόντων 
περιστατικών

Αντιμετώπιση 
επειγόντων 
περιστατικών

Φλεβοκέντηση Φλεβοκέντηση

Κλίνες νοσηλείας (ωράριο 
λειτουργίας της Μονάδας)

Κλίνες νοσηλείας ποστηριζόμενες 
από πλήρες φάσμα ειδικοτήτων

Κλίνες νοσηλείας 

Κλινική ημέρας 
(ωράριο λειτουργίας 
της Μονάδας)

Κλινική ημέρας 
(εκτενές ωράριο)

Τμήμα ημερήσιας 
εξέτασης/θεραπείας

Συνταγογράφηση Συνταγογράφηση

Αντιμετώπιση του πόνου Αντιμετώπιση του πόνου Αντιμετώπιση του 
πόνου και υποστήριξη 
για αντιμετώπιση του 
πόνου στο σπίτι

Πρόσβαση σε υπηρεσίες 
Ψυχολογίας

Πρόσβαση σε υπηρεσίες 
Ψυχολογίας

2
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2
Οργάνωση περίθαλψης

Πρόσβαση σε γενετική 
συμβουλευτική

Πρόσβαση σε γενετική 
συμβουλευτική

Πρόβλεψη για πλήρη ετήσια 
εξέταση
Πρόσβαση σε υπηρεσίες 
κοινωνικού λειτουργού

Πρόσβαση σε υπηρεσίες 
κοινωνικού λειτουργού

Υπηρεσίες κοινωνικού 
λειτουργού

Έλεγχος κινδύνου ΑΕΕ/
διακρανιακό Doppler

Έλεγχος κινδύνου ΑΕΕ/
διακρανιακό Doppler

Επείγουσα αντιμετώπιση, 
εξειδικευμένη διάγνωση και 
έναρξη μεταγγίσεων

Περίθαλψη για ΑΕΕ (συνέχιση 
προγράμματος μεταγγίσεων και 
αποσιδήρωση)

Χειρουργική χαμηλού 
κινδύνου σε συνεργασία  με 
εξειδικευμένη ομάδα 

Πολύπλοκη χειρουργική

Ουρολογικές υπηρεσίες 

Πρόσβαση σε νεφρολογικές 
υπηρεσίες (αιμοκάθαρσης και 
μεταμόσχευσης)
Υπηρεσίες Ορθοπαιδικής για ΔΝ

Μαιευτική περίθαλψη 

Μονάδες αυξημένης φροντίδας 
και εντατικής θεραπείας

Πρόσβαση σε εξειδικευμένες 
ηπατολογικές υπηρεσίες

Πνευμονολογικές υπηρεσίες ΔΝ

Έλεγχος για πνευμονική υπέρταση 
και πρόσβαση σε ειδικευμένες 
κλινικές

Οφθαλμολογικός έλεγχος ΔΝ

Αφαίμαξη και υποδομή για 
αφαιμαξομετάγγιση

Αφαίμαξη και υποδομή για 
αφαιμαξομετάγγιση
Διαγνωστική απεικόνιση 
περιλαμβανομένων αξονικής και 
μαγνητικής τομογραφίας 
Κατάλληλη υποστήριξη από 
πιστοποιημένα εργαστήρια 
(διαγνωστικές εξετάσεις και 
μεταγγίσεις)
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Πίνακας 2: Προτεινόμενη στελέχωση

Moνάδες ΜΑ/ΔΝ Νοσοκομεία Κέντρα Υγείας

Προσωπικό

Επικεφαλής αιματολόγος 
με εξειδίκευση στη ΔΝ ως 
διευθυντής διεπιστημονικής 
ομάδας και συγκεκριμένος 
αναπληρωτής

Προκαθορισμένη κλινική ηγετική 
ομάδα που παρέχει περίθαλψη 
σε χρήστες υπηρεσιών ΔΝ και 
συγκεκριμένος αναπληρωτής

Κάλυψη από μέσης βαθμίδας 
προσωπικό, διαθέσιμο και εκτός 
ωραρίου

Κάλυψη από μέσης βαθμίδας 
προσωπικό, διαθέσιμο και εκτός 
ωραρίου

Αιματολόγος ετοιμότητας 
(on call) 24 ώρες την ημέρα, 
7 ημέρες την εβδομάδα

Πρόσβαση σε συμβουλή από 
αιματολόγο τοπικά 
ή στο εξειδικευμένο κέντρο 
24 ώρες την ημέρα, 
7 ημέρες την εβδομάδα

Αποκλειστικής απασχόλησης 
εξειδικευμένος νοσηλευτής

Συγκεκριμένος επικεφαλής 
νοσηλευτής 

Εξειδικευμένος 
νοσηλευτής (ες)

Εξειδικευμένες ιατρικές ομάδες 
με εξειδίκευση και εμπειρία στην 
αντιμετώπιση των ειδικών ανά 
όργανο επιπλοκών της ΔΝ 

Ψυχοθεραπευτής Ψυχοθεραπευτής Ψυχοθεραπευτής

Εργοθεραπευτής Εργοθεραπευτής Εργοθεραπευτής

Διοικητικό προσωπικό για 
υποστήριξη διαφόρων υπηρεσιών

Διοικητικό προσωπικό για 
υποστήριξη διαφόρων 
υπηρεσιών

Διοικητικό 
προσωπικός 
για υποστήριξη 
διαφόρων υπηρεσιών

Ψυχολόγος υγείας με 
εξειδίκευση στη ΔΝ

Ψυχολόγος υγείας με 
εξειδίκευση στη ΔΝ

Κοινωνικός 
λειτουργός

Επισκέπτες υγείας

2
Οργάνωση περίθαλψης



25

Bιβλιογραφία
1.	 Department of Health. National Service Framework for Long-Term Conditions. 2005
2.	 NHS Antenatal and Newborn Screening Programmes. Sickle Cell Disease in Childhood: 
standards and guidelines for clinical care. 2006.
3.	  Department of Health. World Class Commissioning: Vision Summary. 2007. Dec; NHS.

Πίνακας 3: Επιπρόσθετες απαιτήσεις

Μονάδες Μ.Α. και Δ.Ν. Νοσοκομεία Κέντρα Υγείας
Επιμόρφωση των επαγγελματιών Επιμόρφωση των 

επαγγελματιών
Επιμόρφωση των 
επαγγελματιών

Έρευνα και αξιολόγηση Έρευνα και 
αξιολόγηση

Έρευνα και αξιολόγηση

Πηγές ενημέρωσης των ασθενών Πηγές ενημέρωσης 
των ασθενών

Πηγές ενημέρωσης των 
ασθενών

Εισαγωγή δεδομένων στην εθνική 
καταγραφή ΔΝ

Εισαγωγή δεδομένων 
στην εθνική 
καταγραφή ΔΝ

Εμπλοκή των χρηστών στην παροχή και 
ανάπτυξη των υπηρεσιών

Εμπλοκή των χρηστών 
στην παροχή και 
ανάπτυξη των 
υπηρεσιών

Εμπλοκή των χρηστών 
στην παροχή και 
ανάπτυξη των 
υπηρεσιών

Υπηρεσίες 
ασυμπτωματικού 
ελέγχου (screening)

Πρόγραμμα 
εξειδικευμένων 
ασθενών
Επιμόρφωση των 
ασθενών

Ενημέρωση του κοινού

Διασύνδεση με 
εκπαίδευση/εργασία
Υποστήριξη των 
ασθενών και των 
οικογενειών τους

Διευκόλυνση και 
στέγαση ομάδας 
υποστήριξης των 
ασθενών
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3.1 ΕΙΣΑΓΩΓΉ
Οι επώδυνες κρίσεις αποτελούν τις συνη-

θέστερες οξείες επιπλοκές της ΔΝ. Οι λοιπές 
οξείες επιπλοκές είναι λιγότερο συχνές αλλά 
παραμένουν σημαντικές καθώς η θνητότητα 
και η νοσηρότητα που σχετίζεται με αυτές εί-
ναι υψηλή. Η πρώιμη αναγνώριση και θερα-
πεία των οξέων επιπλοκών είναι καθοριστικής 
σημασίας για την αντιμετώπισή τους. Το κεί-
μενο αυτό δεν υποκαθιστά τις τοπικές κατευ-
θυντήριες οδηγίες που πρέπει να υπάρχουν 
σε κάθε νοσοκομείο, αλλά υπογραμμίζει τις 
γενικές αρχές της περίθαλψης και προτείνει 
τα σημεία που πρέπει να καλύπτονται από τις 
κατευθυντήριες οδηγίες.

3.2 KΎΡΙΑ ΠΡΌΤΥΠΑ
(1) Οξείες επώδυνες κρίσεις
•	 Η πρώτη δόση του κατάλληλου δραστικού 

αναλγητικού πρέπει να να χορηγείται εντός 30 
λεπτών από την προσέλευση του ασθενούς, 
χρόνος που πρέπει να περιλαμβάνει και την 
καθυστέρηση στον χώρο υποδοχής.
•	 Ο εφημερεύων αιματολόγος πρέπει να 

ενημερώνεται για την άφιξη του ασθενούς.
•	 Η τακτική και συνεχής αξιολόγηση του 

πόνου κατά τη διάρκεια ενός οξέος επεισο-
δίου πρέπει να καταγράφεται με τη χρήση 
τυποποιημένης κλίμακας για ενήλικες. Η ανα-
κούφιση του πόνου από την αναλγησία που 
χορηγήθηκε πρέπει επίσης να αξιολογείται 
ανά τακτά διαστήματα μαζί με τα ζωτικά ση-
μεία.
•	 Ο ασθενής που εξέρχεται πρέπει να εφο-

διάζεται με επαρκή αναλγητική αγωγή. Η επα-
νεισαγωγή εντός 48 ωρών πρέπει να ελέγχε-
ται και να σχηματίζεται αναφορά τουλάχιστον 
σε ετήσια βάση.
(2) Αντιμετώπιση του εμπύρετου ασθενούς
•	 Όλοι οι ασθενείς με θερμοκρασία >38οC 

πρέπει να διερευνώνται ταχέως στα επείγοντα 
και η εμπειρική αντιβίωση πρέπει να αρχίζει αμέ-
σως μετά τη λήψη των αρχικών καλλιεργειών.
•	 Η διενέργεια ακτινογραφίας θώρακα, αι-

μοκαλλιεργειών και άλλων καλλιεργειών είναι 
υποχρεωτική σε ασθενείς με θερμοκρασία 
>38οC. Πρέπει επίσης να υπάρχει πρόσβαση 
σε μικροβιολόγο που θα βοηθήσει στην αντι-
μετώπιση.
•	 Η επιλογή της αντιβιοτικής αγωγής πρέπει 

να στηρίζεται στην εντόπιση της πιθανής λοί-
μωξης και την τοπική πολιτική για τα αντιβιοτι-
κά φάρμακα.
(3) Οξύ θωρακικό σύνδρομο (ΟΘΣ)
•	 Όλοι οι ασθενείς, τα άτομα που τους φρο-

ντίζουν και το ιατρικό και νοσηλευτικό προσω-
πικό πρέπει να γνωρίζουν τα συμπτώματα του 
ΟΘΣ.
•	 Κάθε νοσοκομείο πρέπει να διαθέτει συ-

γκεκριμένο πρωτόκολλο για την αντιμετώπιση 
του ΟΘΣ που να περιλαμβάνει και τη θερα-
πεία με μεταγγίσεις.
•	 Στους ασθενείς με 2 και περισσότερα επει-

σόδια ΟΘΣ εντός των προηγουμένων 2 ετών 
πρέπει να προτείνεται η θεραπεία με υδροξυ-
καρβαμίδη (υδροξυουρία).
(4) Οξεία κοιλία
•	 Αιμοκαλλιέργειες, αμυλάση ορού, απει-

κονιστικές εξετάσεις όπως υπερηχογράφημα 
κοιλίας, ακτινογραφία κοιλίας και, όπου απαι-
τείται, αξονική τομογραφία πρέπει να διενερ-
γούνται στους ασθενείς με οξεία κοιλία.
•	 Οι αιτίες που προκαλούν οξύ κοιλιακό 

πόνο στη ΔΝ πρέπει να αντιμετωπίζονται συ-
ντηρητικά στις περισσότερες περιπτώσεις. Η 
χειρουργική ομάδα πρέπει όμως να συμμετέ-
χει από νωρίς στην αντιμετώπιση των ασθενών 
αυτών.
•	 Κατά την αντιμετώπιση ασθενών με επιπλο-

κές από χολολιθίαση, η τοπική στρατηγική για 

3
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την κάλυψη με αντιβιοτικά και τις ενδείξεις για 
διενέργεια ενδοσκόπησης πρέπει να σχεδιά-
ζεται σε συνεργασία με γαστρεντερολόγους 
και μικροβιολόγους.
•	 Η συμπτωματική χολολιθίαση πρέπει να 

αντιμετωπίζεται με λαπαροσκοπική χολοκυ-
στεκτομή λόγω της βραχύτερης νοσηλείας 
και των λιγότερων άμεσων χειρουργικών επι-
πλοκών.
(5) Οξεία αναιμία
•	 Κάθε ασθενής που πάσχει οξέως πρέπει να 

υποβάλλεται σε γενική αίματος και μέτρηση δι-
κτυοερυθροκυττάρων. Στους ασθενείς με αναι-
μία και χαμηλό αριθμό δικτυοερυθροκυττάρων 
πρέπει να αποστέλλεται στο εργαστήριο αίμα 
για ορολογικό έλεγχο για παρβοϊό.
•	 Η κλινική εξέταση τους ασθενούς που 

προσέρχεται με οξεία αναιμία πρέπει να πε-
ριλαμβάνει έλεγχο του μεγέθους του σπλήνα 
και του ήπατος.
•	 Μεταγγίσεις μπορεί να απαιτηθούν, ειδικά 

αν η αναιμία συνοδεύεται από χαμηλό αριθ-
μό δικτυοερυθροκυττάρων. Το κατώτερο όριο 
αιμοσφαιρίνης που επιβάλλει την μετάγγιση 
θα εξαρτηθεί από την κλινική κατάσταση του 
ασθενούς.
(6) Οξέα νευρολογικά συμπτώματα
•	 Για την αντιμετώπιση του οξέος ΑΕΕ στη 

ΔΝ, πρέπει να σχεδιαστούν από την Μονάδα 
ΜΑ/ΔΝ συγκεκριμένες κατευθυντήριες οδη-
γίες. Οι οδηγίες αυτές πρέπει να περιλαμβά-
νουν το πώς και πότε διενεργείται επείγουσα 
αφαιμαξομετάγγιση.
•	 Κάθε εξειδικευμένο κέντρο ΔΝ πρέπει να 

έχει πρόσβαση σε προκαθορισμένο νευρο-
λόγο που θα μπορεί να αξιολογήσει και να 
παράσχει συμβουλή σε οξείες νευρολογικές 
επιπλοκές (παρόλο που η αντιμετώπιση δεν 
πρέπει να καθυστερεί μέχρι την αξιολόγηση 
από το νευρολόγο). Επίσης, πρέπει να έχει 

πρόσβαση σε νευροχειρουργική μονάδα για 
την αντιμετώπιση ασθενών με εγκεφαλική και 
υπαραχνοειδή αιμορραγία και ενδοκράνια 
υπέρταση, καθώς και πρόσβαση σε νευρο-α-
πεικονιστικές τεχνικές, περιλαμβανομένων της 
αξονικής και μαγνητικής τομογραφίας, της μα-
γνητικής αγγειογραφίας, και του ηλεκτροεγκε-
φαλογραφήματος (ΗΕΓ).
(7) Πιθανή οξεία οστεομυελίτιδα
•	 Ο κλινικός πρέπει να έχει ισχυρή κλινική 

υποψία για οστεομυελίτιδα και να αποστέλλει 
αιμοκαλλιέργειες πρώιμα, πριν την έναρξη των 
αντιβιοτικών.
•	 Το υπερηχογράφημα, το σπινθηρογρά-

φημα και η μαγνητική τομογραφία μπορεί να 
είναι χρήσιμα για τη διάγνωση.
•	 Η θεραπεία πρέπει να περιλαμβάνει παρατε-

ταμένη χορήγηση των κατάλληλων αντιβιοτικών
(8) Οξεία νεφρική νόσος
•	 Τοπικά πρωτόκολλα για την αντιμετώπιση 

της οξείας νεφρικής νόσου στη ΔΝ πρέπει να 
συμφωνηθούν με τη νεφρολογική ομάδα.
(9) Οξύς πριαπισμός
•	 Μια συνολική στρατηγική του δικτύου 

περίθαλψης για την αντιμετώπιση του οξέος 
πριαπισμού πρέπει να συμφωνηθεί μεταξύ 
αιματολόγων, ουρολόγων και της Μονάδας 
ΜΑ/ΔΝ.

Η έγκαιρη προσέλευση (<4 ώρες) είναι ζω-
τικής σημασίας για επιτυχή έκβαση κατά την 
αντιμετώπιση των οξειών προσβολών. Αυτή η 
πληροφορία πρέπει να τονίζεται πάντοτε στις 
τακτικές επισκέψεις του ασθενούς.

3.3 ΣΥΣΤΆΣΕΙΣ 
3.3.1 Αντιμετώπιση επώδυνων κρίσεων

Η επώδυνη κρίση είναι η συχνότερη αιτία 
προσέλευσης στο νοσοκομείο στους ενήλι-
κες με ΔΝ και αντιστοιχεί στο 90% όλων των 
επεισοδίων.

3
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3.3.1.1 Επιλογή και επίπεδο αναλγησίας
O πόνος πρέπει να αντιμετωπίζεται ανάλο-

γα με τη βαρύτητά του σύμφωνα με τον Πα-
γκόσμιο Οργανισμό Υγείας με την κλιμακωτή 
χορήγηση μη οπιοειδών και οπιοειδών αναλ-
γητικών. Οι ασθενείς με μέτριας βαρύτητας 
πόνο πρέπει να αντιμετωπίζονται με συνδυα-
σμό μη στεροειδών αντιφλεγμονωδών φαρμά-
κων, εκτός αν αυτό αντενδείκνυνται, και ήπιων 
οπιοειδών. Οι ασθενείς με σοβαρό πόνο πρέ-
πει πάντα να λαμβάνουν οπιοειδή αναλγητικά. 
Η αποτελεσματικότητα της αναλγησίας πρέπει 
να παρακολουθείται με κλίμακα πόνου.

Οι ασθενείς που δεν έχουν λάβει στο 
παρελθόν οπιοειδή πρέπει να λαμβάνουν 
μορφίνη, διαμορφίνη ή ισοδύναμο οπιοειδές. 
Η επιλογή του συγκεκριμένου αναλγητικού 
πρέπει να βασίζεται στο ιστορικό επιτυχούς 
προηγούμενης χρήσης, την επιλογή του ασθε-
νούς και την απουσία απόλυτων αντενδείξεων 
ή ανεπιθύμητων ενεργειών [1]. Η πεθιδίνη δεν 
αποτελεί πλέον το αναλγητικό επιλογής στην 
ΔΝ και πρέπει να χρησιμοποιείται μόνο σε 
εξαιρετικές περιπτώσεις.

Η πρώτη δόση ενός κατάλληλου και δρα-
στικού αναλγητικού πρέπει να χορηγείται 
εντός 30 λεπτών από την προσέλευση του 
ασθενούς, χρόνος που πρέπει να περιλαμβά-
νει και την καθυστέρηση στο χώρο υποδοχής. 
Η τακτική και συνεχής αξιολόγηση του πόνου 
και της ανακούφισης του κατά τη διάρκεια 
ενός οξέος επεισοδίου πρέπει να γίνεται ανά 
τακτά διαστήματα και να καταγράφεται με τη 
χρήση τυποποιημένης κλίμακας για ενήλικες 
μαζί με τα ζωτικά σημεία. 

Πρέπει να έχουν σχεδιαστεί πρωτόκολλα 
για την αντιμετώπιση των επιπλοκών της θερα-
πείας με οπιοειδή, όπως η αναπνευστική κατα-
στολή. Φυλλάδια ενημέρωσης των ασθενών 
για τους αναλγητικούς παράγοντες πρέπει να 

διατίθενται όπου αυτό είναι δυνατό. 
Η χρήση μη φαρμακολογικών και ψυχολο-

γικών μεθόδων αντιμετώπισης του πόνου πρέ-
πει να ενθαρρύνεται. Οι μέθοδοι αυτές πρέπει 
να αξιολογούνται με συστηματικό τρόπο για 
τον καθορισμό του ιδιαίτερου οφέλους που 
προκύπτει από κάθε μία από αυτές. Η υδρο-
ξυκαρβαμίδη δεν έχει θέση στην αντιμετώπι-
ση ενός εγκατεστημένου επεισοδίου οξέος 
πόνου.
3.3.1.2 Πρωτόκολλα αντιμετώπισης

Στους κλινικούς χώρους, όπως η υποδο-
χή των επειγόντων περιστατικών, τα ιατρεία 
ημέρας και τα τμήματα νοσηλείας, πρέπει να 
υπάρχουν συμφωνημένα και εύκολα προσβά-
σιμα πρωτόκολλα αντιμετώπισης (διαθέσιμα 
σε ηλεκτρονική και έντυπη μορφή αν είναι δυ-
νατό). Αν η θεραπεία εφαρμόζεται σε τοπικό 
νοσοκομείο, το πρωτόκολλο πρέπει να έχει 
συμφωνηθεί με την αντίστοιχη Μονάδα ΜΑ/
ΔΝ. Όταν τα πρωτόκολλα είναι εξατομικευ-
μένα, πρέπει να περιλαμβάνουν τη γνώμη του 
ασθενούς σε συνθήκες ηρεμίας καθώς και τη 
γνώμη των αιματολόγων και νοσηλευτών που 
είναι υπεύθυνοι για τον ασθενή, των ειδικών 
ιατρών πόνου και των αναισθησιολόγων. Το 
πρωτόκολλο πρέπει να περιλαμβάνει τα προτι-
μώμενα αναλγητικά, τις δοσολογίες, τις οδούς 
χορήγησης ως και προειδοποιητικά σημεία για 
την εμφάνιση ανεπιθύμητων ενεργειών.

Οι ασθενείς πρέπει να διδάσκονται πώς 
να αναζητούν περίθαλψη κατά τη διάρκεια 
μιας επώδυνης κρίσης (τοπικές συμφωνίες με 
υπηρεσίες ασθενοφόρων, νοσοκομεία προ-
τίμησης, αριθμούς τηλεφώνων του αρμόδιου 
προσωπικού σε περίπτωση ανάγκης). 
3.3.1.3 Συνθήκες θεραπείας

Η Μονάδα μπορεί να αποτελέσει καλή 
εναλλακτική λύση του τμήματος επειγόντων, 
καθώς πλεονεκτεί σε σημεία όπως η εξατομι-
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κευμένη περίθαλψη και η μείωση της κατάλη-
ψης κλινών στο νοσοκομείο. Παρόλα αυτά, 
αν οι ασθενείς επισκέπτονται την Μονάδα 
επανειλημμένα μέσα σε λίγες ημέρες σκόπιμο 
είναι να εξετάζεται το ενδεχόμενο μεταφοράς 
τους σε τμήμα νοσηλείας.

Το προσωπικό που εμπλέκεται στην αντιμε-
τώπιση των επώδυνων κρίσεων πρέπει να είναι 
ικανό να αξιολογεί το βαθμό ανακούφισης 
του πόνου και να αναγνωρίζει και να αντιμετω-
πίζει τις ανεπιθύμητες ενέργειες (πχ., αναπνευ-
στική καταστολή, ναυτία, κνησμός).
3.3.2 Αντιμετώπιση 
του εμπύρετου ασθενούς 

Οι επώδυνες κρίσεις χωρίς άλλες επιπλο-
κές σχετίζονται συχνά με ήπια πυρετική κίνη-
ση <38oC. Το εύρημα αυτό δεν είναι απαραί-
τητα ενδεικτικό λοίμωξης, εκτός αν υπάρχει 
υποψία για λοίμωξη για άλλους λόγους [2]. 
Οι ασθενείς αυτοί δεν πρέπει να λαμβάνουν 
αντιβιοτικά ευρέως φάσματος, παρόλο που η 
προφυλακτική αγωγή με πενικιλλίνη V (ή εναλ-
λακτικό αντιβιοτικό σε περίπτωση αλλεργίας) 
πρέπει να συνεχίζεται.

H ΔΝ σχετίζεται με ανοσολογική ανεπάρ-
κεια εν μέρει λόγω του υποσπληνισμού. Οι 
απειλητικές για τη ζωή λοιμώξεις είναι πιο συ-
χνές στον πληθυσμό αυτό και οι ασθενείς με 
θερμοκρασία >38oC πρέπει να αξιολογούνται 
ταχέως με κλινική εξέταση, γενική αίματος, 
καλλιέργειες αίματος και ούρων ως και άλλες 
καλλιέργειες ανάλογα με τα κλινικά χαρακτη-
ριστικά. Επιβάλλεται επίσης η ακτινογραφία 
θώρακα. Η εμπειρική αγωγή με αντιβιοτικά 
πρέπει να αρχίσει έγκαιρα με βάση τα αποτε-
λέσματα των εξετάσεων.

Κατά την αξιολόγηση του εμπύρετου ασθε-
νούς πρέπει να δίνεται βαρύτητα στις αιτίες 
υψηλού πυρετού που είναι περισσότερο συ-
χνές στη ΔΝ [3]:

•	 Σήψη από πνευμονιόκοκκο
•	 Σήψη από Gram αρνητικά μικρόβια 
•	 Λοίμωξη κατωτέρου αναπνευστικού
•	 Λοίμωξη ουροποιητικού
•	 Οστεομυελίτιδα

Για την αντιμετώπιση των λοιμώξεων στη 
ΔΝ, πρέπει να αναπτύσσονται τοπικές πολιτι-
κές για τη χρήση των αντιβιοτικών.
3.3.2.1 Πρόληψη λοιμώξεων σε ασθε-
νείς με λειτουργικό υποσπληνισμό

Όλες οι μορφές ΔΝ σχετίζονται με λει-
τουργικό υποσπληνισμό. Αυτό ισχύει και για 
τους ασθενείς με σύνθετες καταστάσεις όπως 
η HbS/β-θαλασσαιμία. Στους ασθενείς με 
ΔΝ, πρέπει να υπενθυμίζεται ο σταθερά αυ-
ξημένος κίνδυνος σοβαρής λοίμωξης και τα 
μέτρα που μπορεί να μειώσουν την ευαισθη-
σία τους. 

Η χρήση των από του στόματος αντιβιοτι-
κών ως και το αν κάποιοι ασθενείς να επιλέ-
ξουν εκείνοι αν θα τα πάρουν ή όχι ως μέτρο 
προφύλαξης είναι υπό συζήτηση. Μπορεί να 
χρησιμοποιηθεί μια προφυλακτική δόση πενι-
κιλλίνης 250mg, δυο φορές την ημέρα από 
το στόμα. Σε αλλεργία στην πενικιλλίνη, συνι-
στάται ερυθρομυκίνη 500mg, δυο φορές την 
ημέρα από το στόμα. 

Οι ασθενείς με πυρετό >38oC και/ή συ-
μπτώματα λοίμωξης πρέπει να έρχονται στο 
νοσοκομείο ή να αναζητούν επείγουσα ιατρι-
κή βοήθεια το συντομότερο δυνατό.
3.3.2.2 Συνιστώμενοι εμβολιασμοί

Οι τρέχουσες συστάσεις ενδέχεται να 
επαναξιολογηθούν με την ανάπτυξη νέων εμ-
βολίων.
•	 Εμβόλιο κατά του πνευμονιόκοκκου C: 

ενήλικες και παιδιά >2 ετών πρέπει να λαμβά-
νουν το μη συζευγμένο εμβόλιο (Pneumovax 
II) [4]. O εμβολιασμός πρέπει να επαναλαμ-
βάνεται κάθε 5 χρόνια.
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•	 Συζευγμένο εμβόλιο κατά του μηνιγγιτι-
δοκόκκου C: πρέπει να χορηγείται μια μόνο 
δόση αν το άτομο δεν έχει εμβολιαστεί στην 
παιδική ηλικία.
•	 Άτομα που ταξιδεύουν σε περιοχές με 

υψηλό κίνδυνο για μηνιγγίτιδα πρέπει να λαμ-
βάνουν το εμβόλιο κατά του μηνιγγιτιδοκόκ-
κου ACWY. 
•	 Εμβόλιο κατά του αιμόφιλου της γρίπης 

τύπου b: πρέπει να χορηγείται μια μόνο δόση 
αν το άτομο δεν έχει εμβολιαστεί στην παιδική 
ηλικία.
•	 Συνιστάται ο ετήσιος εμβολιασμός κατά 

της γρίπης.
3.3.2.3 Χημειοπροφύλαξη 
κατά της ελονοσίας

Οι ασθενείς που ταξιδεύουν σε περιοχές 
όπου ενδημεί η ελονοσία πρέπει να λαμβά-
νουν πλήρη προφύλαξη σύμφωνα με τις τρέ-
χουσες οδηγίες για τη συγκεκριμένη χώρα.
3.3.2.4 Πρόληψη λοιμώξεων 
που μεταδίδονται με το αίμα 

Όλοι οι ασθενείς πρέπει να εμβολιάζο-
νται κατά της ηπατίτιδας Β. Οι ενήλικες και τα 
παιδιά πρέπει να λαμβάνουν 3 εμβολιασμούς 
τους μήνες 0,1 και 6. Τα επίπεδα αντισωμάτων 
κατά του αντιγόνου επιφανείας της ηπατίτιδας 
Β πρέπει να ελέγχονται 1 μήνα μετά την ολο-
κλήρωση του σχήματος εμβολιασμού. Αν η 
απάντηση στο πρώτο είναι πτωχή, πρέπει να 
χορηγείται ένα δεύτερο σχήμα. Η επανάληψη 
πρέπει να γίνεται μετά από 5 χρόνια.
3.3.3 Οξύ θωρακικό σύνδρομο (ΟΘΣ)

Το ΟΘΣ στη ΔΝ είναι μια συχνή μορφή 
οξείας προσβολής του πνεύμονα που μπο-
ρεί να οδηγήσει σε σύνδρομο οξείας ανα-
πνευστικής δυσχέρειας και θάνατο. Οι μισοί 
από τους ασθενείς με ΔΝ θα υποστούν του-
λάχιστον ένα επεισόδιο ΟΘΣ κατά τη διάρ-
κεια της ζωής τους. και αυτό συχνά αποτελεί 

μια από τις κύριες αιτίες του θανάτου τους 
[5]. Χαρακτηρίζεται από αναπνευστικά συ-
μπτώματα όπως ταχύπνοια, θωρακικό πόνο, 
βήχα και δύσπνοια, συνήθως με πυρετό, ως 
και παρουσία νέου διηθήματος στην ακτι-
νογραφία θώρακα. Επισημαίνεται, ότι οι 
αλλαγές στην ακτινογραφία θώρακα συχνά 
καθυστερούν σε σχέση με τα κλινικά σημεία. 
Κλινικά σημεία ή συμπτώματα πύκνωσης σε 
συνδυασμό με επιδεινούμενη υποξία είναι 
αρκετά για να τεθεί η διάγνωση ΟΘΣ και να 
αναζητηθεί παρέμβαση. Το ΟΘΣ μπορεί να 
αποτελεί την κύρια εκδήλωση ή να εμφανι-
στεί μερικές μέρες μετά από μια αγγειο-απο-
φρακτική κρίση και να έχει ταχεία εξέλιξη. 
Η επιτυχής αντιμετώπιση του ΟΘΣ έγκειται 
στην επίγνωση και την πρόβλεψη της εμφά-
νισής του, ειδικά σε υψηλού κινδύνου ασθε-
νείς, και την έγκαιρη παρέμβαση με συγκε-
κριμένα μέτρα όπως η χορήγηση οξυγόνου 
και οι μεταγγίσεις.
3.3.3.1 Εκπαίδευση 
και περίθαλψη εξωτερικών ασθενών 

Όλοι οι ασθενείς και τα άτομα που τους 
φροντίζουν πρέπει να ενημερώνονται για το 
ΟΘΣ και τα συμπτώματα, όπως ο θωρακικός 
πόνος και η δύσπνοια, που χρήζουν επείγου-
σας ιατρικής εξέτασης. Το ιατρικό και νοση-
λευτικό προσωπικό στις ομάδες αιματολογίας 
και επειγόντων περιστατικών πρέπει να εκπαι-
δεύονται να αναγνωρίζουν και να αντιμετωπί-
ζουν το ΟΘΣ.

Πρέπει ακόμη να καταγράφονται τα επίπε-
δα κορεσμού του οξυγόνου (SaO2) σε συν-
θήκες ηρεμίας στο φάκελο του ασθενών κατά 
την εξέτασή τους στο ιατρείο. 

Η υδροξυκαρβαμίδη μειώνει τη συχνότη-
τα του ΟΘΣ σε ασθενείς με σοβαρή ΔΝ και 
πρέπει να χορηγείται στους ασθενείς με 2 ή 
περισσότερα επεισόδια ΟΘΣ [6].
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3.3.3.2 Πρώιμη αναγνώριση 
και πρόληψη του ΟΘΣ

Όλοι οι ασθενείς που εισάγονται στο 
νοσοκομείο πρέπει να αξιολογούνται για συ-
μπτώματα και σημεία ΟΘΣ και να υποβάλλο-
νται σε ακτινογραφία θώρακα αν υπάρχει ένα 
από τα παρακάτω:
•	 Θωρακικός πόνος
•	 Αναπνευστικά συμπτώματα
•	 Μειωμένος κορεσμός οξυγόνου (SaO2) 

στον αέρα δωματίου
Όλοι οι ασθενείς πρέπει να παρακολου-

θούνται για την εμφάνιση ΟΘΣ με τη χρήση 
παλμικού οξύμετρου και την συχνότητα σφίξε-
ων και αναπνοών κατά τη διάρκεια της εισα-
γωγής τους, ιδίως αν λαμβάνουν παρεντερι-
κά οπιοειδή. Ο κορεσμός (SaO2) πρέπει να 
λαμβάνεται ενόσω ο ασθενείς αναπνέει αέρα 
δωματίου, κάθε 6 ώρες εφόσον είναι φυσιο-
λογικός ή ανά 1-2 ώρες εφόσον υπάρχει υπο-
ψία ότι μειώνεται. Αν υπάρχει υποψία ΟΘΣ, 
συνιστάται να γίνεται προγραμματισμός και 
να εξασφαλίζεται αίμα για αφαιμοξομετάγγι-
ση ακόμα κι αν στη συνέχεια αυτό δε χρησι-
μοποιηθεί.

Οι ασθενείς που θα υποβληθούν σε επέμ-
βαση πρέπει να αξιολογούνται προ-εγχειρητι-
κά για τον κίνδυνο ΟΘΣ λαμβάνοντας υπόψη 
το ατομικό τους αναμνηστικό και το είδος 
της επέμβασης. Στο πλαίσιο αυτό πρέπει να 
σχεδιάζεται ένα εξατομικευμένο πλάνο αντι-
μετώπισης που μπορεί να περιλαμβάνει και 
μεταγγίσεις. 
3.3.3.3 Θεραπεία ΟΘΣ

Τα τοπικά πρωτόκολλα για τις επώδυνες 
κρίσεις πρέπει να περιλαμβάνουν τα χαρα-
κτηριστικά που υποδηλώνουν την παρουσία 
ΟΘΣ και τις κατάλληλες απαραίτητες ενέργει-
ες. Το πρωτόκολλο πρέπει να είναι διαθέσιμο 
στο τμήμα επειγόντων, τόσο σε έντυπη όσο και 

σε ηλεκτρονική μορφή αν αυτό είναι δυνατό.
Το πρωτόκολλο για την αντιμετώπιση του 

ΟΘΣ πρέπει να περιλαμβάνει τα ακόλουθα:
•	 Διάγνωση
•	 Αναλγησία
•	 Μέτρηση αερίων αίματος
•	 Νοσηλευτικές παρατηρήσεις
•	 Χορήγηση οξυγόνου και αναπνευστική 

υποστήριξη
•	 Αναπνευστική γυμναστική. Σύμφωνα με 

τυχαιοποιημένες μελέτες, η αναπνευστική γυ-
μναστική μπορεί να προλάβει τις πνευμονολο-
γικές επιπλοκές (ατελεκτασία και διηθήματα) 
του ΟΘΣ στους ασθενείς με ΔΝ που νοση-
λεύονται για θωρακικό πόνο ή πόνο στη ράχη 
πάνω από το διάφραγμα [18]. 
•	 Διαχείριση υγρών: πρέπει να γίνεται με 

προσοχή για την αποφυγή υπερβολικής ενυ-
δάτωσης και οξέος πνευμονικού οιδήματος
•	 Θεραπεία με βρογχοδιασταλτικά: πρέπει 

να χορηγείται σε όλους τους ασθενείς με εν-
δείξεις βρογχόσπασμου ή αναστρέψιμης νό-
σου των αεραγωγών ή ιστορικού άσθματος [7]
•	 Αντιβιοτικά: Η θεραπεία πρέπει να περι-

λαμβάνει μια μακρολίδη ή ισοδύναμο για την 
κάλυψη άτυπων μικροβίων [5]. 
•	 Ενδείξεις μεταγγίσεων αίματος. Η ένδει-

ξη για την χορήγηση μεταγγίσεων πρέπει να 
εξετάζεται με τα πρώτα σημεία υποξαιμίας 
(κορεσμός ≈5% χαμηλότερος από το φυσιο-
λογικό σε συνθήκες ηρεμίας) καθώς η οξεία 
αναπνευστική ανεπάρκεια μπορεί να εξελιχθεί 
ταχύτατα, ενώ η έγκαιρη διενέργεια αφαιμα-
ξομεταγγίσεων μπορεί να οδηγήσει σε ταχεία 
βελτίωση. Οι μεταγγίσεις πρέπει να χορηγού-
νται σε ασθενείς με σοβαρή αναιμία ή σημα-
ντική μείωση της αιμοσφαιρίνης από το σύνη-
θες επίπεδο σε συνθήκες ηρεμίας. Υποδομή 
για τη διενέργεια επείγουσας αφαιμοξομετάγ-
γισης με καθοδήγηση από το εξειδικευμένο 
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κέντρο πρέπει να υπάρχει σε 24ωρη βάση σε 
όλα τα νοσοκομεία.
•	 Ενδείξεις για διακομιδή σε μονάδα αυξη-

μένης φροντίδας ή εντατικής θεραπείας.
Κάθε περιστατικό για το οποίο υπάρχει 

η υποψία ΟΘΣ πρέπει να συζητείται με έναν 
έμπειρο αιματολόγο ως επείγον ζήτημα, ενώ 
οι μεταγγίσεις δεν πρέπει να χορηγούνται χω-
ρίς τη γνώμη του αιματολόγου. Αν ο ασθενής 
αντιμετωπίζεται σε τοπική μονάδα, το περιστα-
τικό πρέπει να συζητείται με την αιματολογική 
μονάδα του εξειδικευμένου κέντρου ΔΝ.
3.3.4 Οξεία κοιλία

Ο κοιλιακός πόνος είναι συχνό εύρημα 
στη ΔΝ. Οποιαδήποτε χειρουργική παθολο-
γία μπορεί να εμφανιστεί στη ΔΝ, αλλά οι 
ακόλουθες καταστάσεις που εμφανίζονται με 
μεγαλύτερη συχνότητα πρέπει να εξετάζονται 
με προτεραιότητα:
•	 Αγγειακή απόφραξη
•	 Δυσκοιλιότητα
•	 Χολολιθίαση
•	 Χολαγγειϊτιδα
•	 Ισχαιμία μεσεντερίου
•	 Πνευμονολογικά αίτια (έμφρακτο 
	 ή πνευμονία)
•	 Ηπατικό έμφρακτο, απόστημα 
	 ή εγλωβισμός
•	 Ενδοκοιλιακό απόστημα
•	 Σπληνικό έμφρακτο
•	 Θρόμβωση νεφρικών ή ηπατικών φλεβών

3.3.4.1 Παθήσεις χοληδόχου κύστεως
Η χολολιθίαση είναι συχνή στη ΔΝ. Εμφα-

νίζεται έως το 30% των παιδιών και το 70% 
των ενηλίκων. 

Η λάσπη της χοληδόχου κύστεως είναι 
ένα πολύπλοκο μίγμα από βλέννη, χολερυθρί-
νη, μεταβολίτες και χοληστερόλη και μπορεί 
να αποτελεί πρόδρομο της χολολιθίασης. 
Οι χολόλιθοι που ανακαλύπτονται τυχαία σε 

υπερηχογραφικό έλεγχο ρουτίνας δεν απαι-
τούν παρέμβαση όταν δεν συνοδεύονται από 
συμπτώματα. Οι επιπλοκές της χολολιθίασης, 
όπως η οξεία χολοκυστίτιδα, η ανιούσα χο-
λαγγειϊτιδα, το εμπύημα της χοληδόχου και η 
οξεία παγκρεατίτιδα μπορεί να εμφανισθούν 
ως οξεία κοιλία. Ο πόνος μπορεί να εντοπί-
ζεται στο δεξιό υποχόνδριο ή στο επιγάστριο 
και να συνοδεύεται από πυρετό, ρίγος, έμετο 
και επιδείνωση του ικτέρου. Η αντιμετώπιση 
της οξείας χολοκυστίτιδας, της ανιούσας χο-
λαγγειϊτιδας και του εμπυήματος της χοληδό-
χου δε διαφέρει από το γενικό πληθυσμό και 
περιλαμβάνει αντιβιοτικά ευρέος φάσματος 
που πρέπει να καλύπτουν σαλμονέλλα και 
αναερόβια μικρόβια. Μετά το πέρας της οξεί-
ας χολοκυστίτιδας ή χολαγγειϊτιδας πρέπει να 
προγραμματίζεται χολοκυστεκτομή. Αντίθετα, 
σε ορισμένες περιπτώσεις, μπορεί να απαιτη-
θεί σε πιο επείγουσα βάση ενδοσκόπηση ή/
και επέμβαση. Όταν η χολολιθίαση είναι συ-
μπτωματική και απαιτεί χειρουργική παρέμβα-
ση, η χολοκυστεκτομή πρέπει να γίνεται λαπα-
ροσκοπικά καθώς συνοδεύεται από λιγότερες 
περι-εγχειρητικές επιπλοκές και βραχύτερη 
νοσηλεία [8].
3.3.4.2 Άλλες κοιλιακές επιπλοκές
Η αγγειακή απόφραξη στην κυκλοφορία της 
μεσεντερίου, συχνά σε συνδυασμό με οστικό 
πόνο, μπορεί να εμφανιστεί ως κοιλιακός πό-
νος με διατεταμένες εντερικές έλικες στην ακτι-
νογραφία. Η θεραπεία είναι υποστηρικτική.
3.3.5 Οξεία αναιμία

Υπάρχει ένα ευρύ φάσμα βαρύτητας της 
αναιμίας στη ΔΝ λόγω της συνεχιζόμενης 
ενδο- και εξω-αγγειακής αιμόλυσης. Σε στα-
θερή κατάσταση, τα άτομα με ΔΝ ανέχονται 
συνήθως καλά την αναιμία. Μια ταχεία και ση-
μαντική πτώση της αιμοσφαιρίνης, συνήθως 
της τάξης των 2 g/dL, μπορεί να οδηγήσει σε 
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συμπτώματα κι ακόμα μεγαλύτερη πτώση σε 
καρδιαγγειακή επιβάρυνση. Η οξεία αναιμία 
στη ΔΝ μπορεί να οφείλεται σε επιδείνωση 
της αιμόλυσης, καταστολή του μυελού και 
κυρίως της ερυθροποίησης, απώλεια αίματος 
καθώς και εγκλωβισμό στο σπλήνα και λιγότε-
ρο συχνά στο ήπαρ.
3.3.5.1 Παροδική απλασία 
της ερυθράς σειράς 

Η παροδική απλασία της ερυθράς σειράς 
είναι αποτέλεσμα της αναστολής της ωρίμαν-
σης των ερυθροκυττάρων που οδηγεί σε μεί-
ωση των δικτυοερυθροκυττάρων και μείωση 
της αιμοσφαιρίνης, η οποία μπορεί να είναι 
σοβαρή. Η παροδική απλασία της ερυθράς 
σειράς στη ΔΝ οφείλεται συνήθως σε λοίμω-
ξη από τον ανθρώπινο παρβοϊό Β19. Τα συ-
νοδά συμπτώματα μπορεί να περιλαμβάνουν 
πυρετό, κεφαλαλγία, μυαλγίες, αρθραλγίες, 
αναπνευστικά και γαστρεντερικά συμπτώματα 
[9]. Η λοίμωξη από τον παρβοϊό Β19 είναι συ-
νήθως αυτοπεριοριζόμενη και η αναστολή της 
ερυθροποίησης διαρκεί 4-8 μέρες κατά μέσο 
όρο. Η διάγνωση επιβεβαιώνεται από την ανί-
χνευση αντισωμάτων IgM κατά του παρβοϊού 
Β19 ή την ανίχνευση του DNA του παρβοϊού. 
Η ανοσία που ακολουθεί τη λοίμωξη θεωρεί-
ται ότι διαρκεί εφ’ όρου ζωής.

Οι μεταγγίσεις αίματος συνιστώνται σε 
σοβαρή αναιμία (βλέπε επίσης παράγραφο 
6.3.1), ειδικά σε ασθενείς με συμπτώματα ή 
σημεία επαπειλούμενης ή εγκατεστημένης 
καρδιαγγειακής επιβάρυνσης. 

Άτομα του στενού περιβάλλοντος του 
ασθενούς που δεν έχουν ανοσία και συχνά 
αδέλφια με ΔΝ μπορεί επίσης να εμφανίσουν 
απλασία και πρέπει να παρακολουθούνται. 
Στα νοσοκομεία, πρέπει να εφαρμόζεται απο-
μόνωση κυρίως για τις εγκύους του προσωπι-
κού καθώς η λοίμωξη μπορεί να προκαλέσει 

νεογνικό ύδρωπα, θάνατο του εμβρύου ή συγ-
γενή αναιμία.
3.3.5.2 Οξύς σπληνικός 
και ηπατικός εγκλωβισμός

Ο οξύς σπληνικός και ηπατικός εγκλωβι-
σμός αποτελούν σπάνιες επιπλοκές σε ενήλι-
κες με ΔΝ. Ο οξύς σπληνικός εγκλωβισμός 
συμβαίνει όταν μεγάλος αριθμός ερυθροκυτ-
τάρων παγιδεύονται στο σπλήνα και οδηγούν 
σε σπληνομεγαλία και σοβαρή αναιμία που 
εξελίσσεται ταχέως, συνήθως μέσα σε ώρες. 
Μπορεί να εμφανιστούν επίσης υπογκαιμία 
και καταπληξία. Παρόλο που είναι πιο συχνός 
στα παιδιά, ο σπληνικός εγκλωβισμός εμφανί-
ζεται και σε ενήλικες χωρίς αυτοκαταστροφή 
του σπλήνα, συχνότερα σε πάσχοντες από 
αιμοσφαιρινοπάθεια SC. Σε αντίθεση με την 
απλασία της ερυθράς σειράς, ο εγκλωβισμός 
συνοδεύεται από δικτυοερυθροκυττάρωση. 
Απαιτείται συνήθως επείγουσα χορήγηση 
υγρών για την πρόληψη ή τη θεραπεία της υπο-
γκαιμίας, ενέργεια που μπορεί να είναι σωτή-
ρια για τη ζωή (βλέπε επίσης 6.3.1). Η μετάγγι-
ση ερυθροκυττάρων μπορεί να ακολουθήσει 
με προσοχή. Είναι σημαντικό η μετάγγιση να 
γίνεται αρχικά κατά βήματα, με διακοπές για 
την εξισορρόπηση των υγρών και μόνο μέχρι 
το βασικό επίπεδο αιμοσφαιρίνης του ασθε-
νούς, καθώς τα εγκλωβισμένα ερυθροκύττα-
ρα επιστρέφουν σταδιακά στην κυκλοφορία. 
Η μετάγγιση με υπερβάλλοντα ζήλο μπορεί 
να οδηγήσει σε υπερογκαιμική καταπληξία 
ή υπεργλοιότητα λόγω του ιδιαίτερα υψηλού 
επιπέδου αιμοσφαιρίνης.

Παρόμοια, μεγάλος αριθμός ερυθροκυτ-
τάρων μπορεί να παγιδευτούν στο ήπαρ οδη-
γώντας σε οξύ ηπατικό εγκλωβισμό. Ο ηπατι-
κός εγκλωβισμός είναι λιγότερο συχνός από 
τον σπληνικό εγκλωβισμό και εκδηλώνεται με 
διάταση της κοιλίας, πόνο στο δεξιό υποχόν-
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δριο συνοδευόμενο από οξεία επώδυνη ηπα-
τομεγαλία, μείωση της αιμοσφαιρίνης χωρίς 
να είναι εμφανής απώλεια αίματος, δικτυοε-
ρυθροκυττάρωση, αύξηση της χολερυθρίνης 
(καθ’υπεροχή έμμεση) και ήπια αύξηση των 
ηπατικών τρανσαμινασών και της αλκαλικής 
φωσφατάσης. Η κυκλοφορική καταπληξία εί-
ναι πιο συχνή και αιφνίδια από τον σπληνικό 
εγκλωβισμό. Εκτός από τις μεταγγίσεις, ενδεί-
κνυνται και τα αντιβιοτικά ευρέος φάσματος 
καθώς μπορεί να συνυπάρχει λοίμωξη, κυρί-
ως από σαλμονέλλα. 
3.3.5.3 Άλλες καταστάσεις 
που προκαλούν οξεία αναιμία

Η επιδείνωση της αιμόλυσης μπορεί να 
οδηγήσει σε ήπια επιδείνωση της αναιμίας στη 
ΔΝ. Η μείωση της αιμοσφαιρίνης μπορεί να 
είναι σοβαρότερη στα πλαίσια μιας λοίμωξης, 
ιδίως της ελονοσίας. Οι καθυστερημένες αντι-
δράσεις μετά από μετάγγιση μπορεί επίσης να 
οδηγήσουν σε αναιμία. 

Η έλλειψη του ενζύμου G6PD (glucose-6-
phosphate dehydrogenase) δεν είναι σπάνια 
στη ΔΝ. Η αναιμία μπορεί να επιδεινώνεται 
από φάρμακα γνωστά για την πρόκληση αιμό-
λυσης όταν συνυπάρχει η κληρονομική αυτή 
πάθηση των ερυθροκυττάρων. 
3.3.6 Οξέα νευρολογικά συμπτώματα

Το οξύ ΑΕΕ είναι σχετικά συχνό στη ΔΝ, 
με επιπολασμό >5% και μπορεί να είναι ισχαι-
μικό ή αιμορραγικό. Τα οξέα αιμορραγικά 
ΑΕΕ είναι πιο συχνά μεταξύ 20-29 ετών ενώ 
τα ισχαιμικά, παρόλο που είναι συχνότερα 
στα παιδιά, έχουν επίσης μια αύξηση μετά την 
ηλικία των 30 ετών [10]. Οι ασθενείς με προ-
ηγηθέν ισχαιμικό ΑΕΕ έχουν αυξημένο κίνδυ-
νο για αιμορραγία καθώς μεγαλώνουν [11]. 
Η ενδοκράνιος αιμορραγία σε μεγαλύτερης 
ηλικίας ασθενείς οφείλεται συχνά σε ρήξη 
ανευρυσμάτων που συνήθως εντοπίζονται στο 

διχασμό μεγάλων αγγείων, ειδικά του σπονδυ-
λοβασικού συστήματος [12]. Η υπαραχνοει-
δής και η ενδοεγκεφαλική αιμορραγία μπορεί 
να συμβούν στα πλαίσια οξείας υπέρτασης 
και μπορεί να σχετίζονται με χρήση στεροει-
δών, πρόσφατη μετάγγιση ή μεταμόσχευση 
μυελού των οστών. Η ενδοπαρεγχυματική 
αιμορραγία μπορεί να σχετίζεται με αγγειο-
πάθεια των μεγάλων αγγείων, ειδικά αν συνυ-
πάρχει νόσος Moyamoya. Η θρόμβωση των 
φλεβωδών κόλπων και η αναστρέψιμη λευκοε-
γκεφαλοπάθεια μπορεί επίσης να σχετίζονται 
με εγκεφαλική αιμορραγία.

Άλλες νευρολογικές επιπλοκές περιλαμ-
βάνουν αλλαγή της συμπεριφοράς, σπα-
σμούς, απώλεια συνείδησης και ημικρανία και 
οι αιτίες τους συχνά δεν είναι σαφείς.
3.3.6.1 Απεικόνιση στο οξύ ΑΕΕ

Τα οξέα νευρολογικά συμπτώματα όπως 
η ημιπάρεση ή η αφασία χρήζουν επείγου-
σας απεικόνισης με αξονική και/ή μαγνητική 
τομογραφία για την επιβεβαίωση της διάγνω-
σης και τον αποκλεισμό ενδοκράνιας αιμορ-
ραγίας. Μια φυσιολογική πρώιμη αξονική 
τομογραφία αποκλείει την αιμορραγία, όχι 
όμως και την ισχαιμία, καθώς οι ισχαιμικές 
αλλοιώσεις μπορεί να χρειασθούν χρόνο για 
να αναπτυχθούν. Στην περίπτωση αυτή, πρέπει 
να διενεργείται μαγνητική τομογραφία. Ωστό-
σο, αν αυτή καθυστερεί και υπάρχει υποψία 
ΑΕΕ ως πιθανή διάγνωση, υπάρχει ένδειξη 
άμεσης αφαιμαξομετάγγισης. Η μαγνητική 
αγγειογραφία πρέπει να διενεργείται ιδίως σε 
αιμορραγία καθώς μπορεί να αναδείξει μεγά-
λα ανευρύσματα και αγγειακές δυσπλασίες. 
Η μαγνητική τομογραφία και αγγειογραφία 
δεν είναι πάντοτε κατάλληλες για τον απο-
κλεισμό ανευρύσματος και επομένως μπορεί 
να απαιτηθεί κλασική αγγειογραφία. Επειδή 
υπάρχει ανησυχία ότι ορισμένα σκιαγραφικά 
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μπορεί να ευοδώσουν τη δρεπάνωση, η αγγει-
ογραφία αυτή πρέπει να διενεργείται κατόπιν 
συζήτησης με έμπειρο νευροακτινολόγο και 
αιματολόγο με εξειδίκευση στις αιμοσφαι-
ρινοπάθειες. Η κλασική αγγειογραφία έχει 
διενεργηθεί με ασφάλεια σε ασθενείς με ΔΝ 
μετά από αφαιμαξομετάγγιση για τη μείωση 
της αιμοσφαιρίνης S <30%. H μαγνητική φλε-
βογραφία ενδείκνυται σε υποψία θρόμβωσης 
των φλεβωδών κόλπων. 
3.3.6.2 Κλινική αντιμετώπιση 
του οξέος ΑΕΕ

Οι ασθενείς με κλινικές ενδείξεις ΑΕΕ 
πρέπει να σταθεροποιούνται κλινικά και να 
ενυδατώνονται προσεκτικά. Επείγουσα μετάγ-
γιση ερυθροκυττάρων πρέπει να διενεργείται 
για τη διόρθωση της αναιμίας, τη βελτίωση 
της ιστικής αιμάτωσης οξυγόνωσης και τον 
περιορισμό της ιστικής βλάβης και μπορεί να 
περιλαμβάνει μια αρχική μετάγγιση (αν η αιμο-
σφαιρίνη είναι 5-6 g/dL) ή αφαιμαξομετάγγι-
ση αν η αιμοσφαιρίνη ή ≥6 g/dL. Η επείγουσα 
αφαιμαξομετάγγιση προτιμάται καθώς συνο-
δεύεται από χαμηλότερο κίνδυνο νέου ΑΕΕ 
σε σχέση με τη μετάγγιση. Είναι σημαντικά η 
αποφυγή υπογκαιμίας κατά τη διαδικασία και 
η διατήρηση ενός τελικού επιπέδου αιμοσφαι-
ρίνης <12 g/dL. Δεν υπάρχουν δεδομένα για 
το ρόλο της θρομβόλυσης στη ΔΝ και προς 
το παρόν αυτή δεν ενδείκνυται. 

Το αιμορραγικό ΑΕΕ πρέπει να αντιμετωπί-
ζεται σε συνεργασία με τοπικό νευροχειρουρ-
γικό κέντρο. Πρέπει να αναζητείται επειγόντως 
η γνώμη αιματολόγου και νευροχειρουργού 
λόγω της ευρείας διαφορικής διάγνωσης και 
της πρώιμης θνητότητας. Δεν υπάρχει γνωστή 
αντένδειξη στην αντιμετώπιση της αιμορραγί-
ας όπως αυτή γίνεται στο γενικό πληθυσμό με 
υποστηρικτική θεραπεία, μονάδα εντατικής θε-
ραπείας και αφαίρεση του χωροκατακτητικού 

θρόμβου. Τα αιμορραγούντα ανευρύσματα 
έχουν αντιμετωπισθεί με επιτυχία στη ΔΝ με 
κρανιοτομία και απολίνωση. Μερικά κέντρα 
έχουν χρησιμοποιήσει επεμβατική ακτινολο-
γία με εμβολισμό με σπειράματα [13]. Συνή-
θως διενεργείται αφαιμαξομετάγγιση, παρό-
λο που το όφελος από αυτή δεν είναι σαφές. 
Μερικές περιπτώσεις με Moyamoya μπορεί 
να χρήζουν χειρουργικής θεραπείας.

Αντιπηκτική αγωγή ή θρομβόλυση μπορεί 
να εφαρμοσθεί σε θρόμβωση των φλεβωδών 
κόλπων που δεν ανταποκρίνεται σε γενικά 
μέτρα όπως η ενυδάτωση και η θεραπεία της 
λοίμωξης, καθώς αυτή φαίνεται να μειώνει τη 
θνητότητα στο γενικό ενήλικο πληθυσμό [14]. 
3.3.7 Πιθανή οστεομυελίτιδα

Η οστεομυελίτιδα εμφανίζεται στη ΔΝ σε 
όλες τις ηλικίες και όλους τους γονότυπους. Τα 
συχνότερα παθογόνα είναι η σαλμονέλλα, ο 
χρυσίζων σταφυλόκοκκος και Gram αρνητικά 
εντεροβακτηρίδια. Η διαφορική διάγνωση από 
επώδυνη κρίση μπορεί να είναι δύσκολη καθώς 
και οι δυο εμφανίζονται με τοπική ευαισθησία, 
θερμότητα, οίδημα, πυρετό και αύξηση των 
λευκοκυττάρων [15]. Η ανεύρεση θετικών καλ-
λιεργειών από το αίμα ή από οστική αναρρό-
φηση ή βιοψία είναι η πιο χρήσιμη διαγνωστική 
εξέταση. Πρέπει όμως η οστική αναρρόφηση 
να γίνεται με προσοχή καθώς ο υπερβάλλων 
ζήλος μπορεί να οδηγήσει σε οστική λοίμωξη. 
Υπενθυμίζεται ότι ο οστικός πόνος είναι 50 
φορές πιθανότερο να οφείλεται σε αγγειακή 
απόφραξη απ΄ότι σε οστεομυελίτιδα κι έτσι 
είναι συχνά πιο φρόνιμο να γίνεται εξ αρχής 
θεραπεία για αγγειακή απόφραξη και έπειτα 
διερεύνηση για οστεομυελίτιδα, ειδικά μάλιστα 
όταν ο πόνος ή ο πυρετός επιμένουν. 
3.3.7.1 Απεικόνιση 
σε πιθανή οστεομυελίτιδα

Οι απλές ακτινογραφίες δεν αναδεικνύ-
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ουν ειδικές μεταβολές στη πρώιμη οστεομυε-
λίτιδα, αλλά μπορεί να αναδείξουν διαυγείς 
περιοχές αργότερα. To υπερηχογράφημα 
μπορεί να είναι χρήσιμο και, παρόλο που η 
παρουσία υποπεριοστικού υγρού ανευρίσκε-
ται και σε επώδυνη κρίση, πάχος υγρού με-
γαλύτερo από 4 mm αποτελεί ισχυρή ένδειξη 
οστεομυελίτιδας [16]. Το σύνηθες σπινθηρο-
γράφημα οστών και το σπινθηρογράφημα με 
ραδιοσημασμένα λευκοκύτταρα δεν μπορούν 
να διαφοροδιαγνώσουν τη λοίμωξη από το 
έμφρακτο. Επίσης, η μαγνητική τομογραφία 
δεν διαφοροδιαγνώσκει μεταξύ λοίμωξης και 
εμφράκτου, καθώς αναδεικνύει αντιδραστικό 
οίδημα του μυελού και υπεραιμία και στα δυο. 
Η ενίσχυση με γαδολίνιο μπορεί να βοηθήσει 
περισσότερο. Η μαγνητική τομογραφία είναι 
κυρίως χρήσιμη για τον εντοπισμό των βλα-
βών και την παρακολούθηση της ανταπόκρι-
σης στην αντιβιοτική αγωγή. 
3.3.7.2 Θεραπεία πιθανής 
οστεομυελίτιδας

Αν υπάρχει έντονη κλινική υποψία για 
οστεομυελίτιδα ενόσω αναμένονται τα απο-
τελέσματα των καλλιεργειών, πρέπει να χορη-
γείται αντιβίωση που καλύπτει τη σαλμονέλλα 
και τον σταφυλόκοκκο. Με τη γνωστοποίηση 
των αποτελεσμάτων των καλλιεργειών και του 
ελέγχου ευαισθησίας, τα αντιβιοτικά μπορεί 
να διακοπούν ή να τροποποιηθούν ανάλογα. 
Η θεραπεία πρέπει να διαρκεί 6 εβδομάδες. 
Η συλλογή υγρού που δεν ανταποκρίνεται στα 
αντιβιοτικά πρέπει να αντιμετωπίζεται με παρο-
χέτευση.
3.3.8 Οξεία νεφρική νόσος

Υπάρχουν πολλές δομικές και λειτουργι-
κές διαταραχές του νεφρώνα στη ΔΝ. Το υπο-
ξικό, υπέρτονο και οξεωτικό περιβάλλον του 
νεφρικού μυελού προάγει τη δρεπάνωση των 
ερυθροκυττάρων, η οποία οδηγεί σε αγγεια-

κή απόφραξη, ισχαιμία, έμφρακτα και νέκρω-
ση των θηλών. Κλινικά, αυτό εκδηλώνεται ως 
υποσθενουρία (αδυναμία συμπύκνωσης των 
ούρων), η οποία καθιστά τους ασθενείς πιο 
επιρρεπείς στην αφυδάτωση (βλέπε επίσης 
4.3.5.1). Οξεία νεφρική ανεπάρκεια μπορεί 
να εκλυθεί από αφυδάτωση, σήψη, φάρμακα 
ή στα πλαίσια πολυ-οργανικής βλάβης και 
μπορεί να αναπτυχθεί σε υπόβαθρο χρόνιας 
νεφρικής ανεπάρκειας.
3.3.9 Οξύς πριαπισμός

Ο πριαπισμός στη ΔΝ μπορεί να εκλύ-
σει επώδυνη κρίση και να οδηγήσει μακρο-
χρόνια σε στυτική δυσλειτουργία. Υπάρχουν 
δυο τύποι: ένας υποτροπιάζων με αυτοπερι-
οριζόμενα επεισόδια κι ένας οξύς που χρή-
ζει νοσοκομειακής παρέμβασης. Μια σειρά 
υποτροπιαζόντων επεισοδίων μπορεί να είναι 
σημείο ενδεικτικό ενός επερχόμενου μείζονος 
οξέος επεισοδίου. Η πρώιμη προσέλευση (<4 
ώρες) είναι ζωτικής σημασίας και αυτό πρέπει 
να τονίζεται στην ενημέρωση των ασθενών.
3.3.9.1 Η αντιμετώπιση 
της οξείας προσβολής

Κατά την προσέλευση στο νοσοκομείο, η 
διαγνωστική λήψη αίματος από τα σηραγγώδη 
σώματα, το υπερηχογράφημα Doppler ή η μα-
γνητική τομογραφία μπορεί να διενεργηθούν 
με την προϋπόθεση ότι δεν καθυστερούν τη 
θεραπεία.

Αναρρόφηση αίματος από τα σηραγγώδη 
σώματα με διήθηση του πέους με εκλεκτικό 
α1 αδρενεργικό αγωνιστή όπως η φαινυλε-
φρίνη ή η ετιλεφρίνη κάθε 5-10 λεπτά μπορεί 
να διακόψει το επεισόδιο και να προφυλάξει 
τη στυτική ικανότητα έως και για 40 μήνες 
[17]. Η παρέμβαση αυτή μπορεί να επαναλη-
φθεί αρκετές φορές σε κάθε επεισόδιο ή σε 
διαδοχικές προσβολές χωρίς μακροχρόνιες 
επιπτώσεις. Η στρατηγική που πρέπει να σχε-
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διάζεται και να εφαρμόζεται στο τμήμα επει-
γόντων περιλαμβάνει την ταχεία πρόσβαση 
σε ουρολόγο με αιματολογική υποστήριξη για 
την ανωτέρω παρέμβαση και με δυνατότητα 
εφεδρικής αφαιμαξομετάγγισης αν η θερα-
πεία αυτή αποτύχει. Η ανταπόκριση στην αφαι-
μαξομετάγγιση ποικίλλει.

Οι ασθενείς κατά την έξοδό τους πρέπει 
να λαμβάνουν α1 αδρενεργικό αγωνιστή ως 
προφύλαξη για επόμενη προσβολή. Οι ασθε-

νείς πρέπει να εξετάζονται σύντομα μετά την 
έξοδο για τον έλεγχο της αποτελεσματικότη-
τας της προφύλαξης.
3.3.9.2 Χειρουργική παρέμβαση 
για οξεία προσβολή

Χειρουργική παρέμβαση με μορφή ανα-
στομώσεων μπορεί να απαιτηθεί αν οι ανω-
τέρω παρεμβάσεις αποτύχουν. Όμως, οι πα-
ρεμβάσεις αυτές συνοδεύονται σχεδόν πάντα 
από στυτική δυσλειτουργία.
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4.2 ΓΕΝΙΚΈΣ ΑΡΧΈΣ
(1) Χρόνιος πόνος
•	 H αιτία του χρόνιου πόνου πρέπει να ανα-

ζητείται όσο το δυνατό περισσότερο.
•	 Οι ασθενείς με εγκατεστημένη άσηπτη 

νέκρωση που προκαλεί χρόνιο πόνο πρέπει 
να παραπέμπονται για ταχεία αξιολόγηση και 
χειρουργική θεραπεία αν αυτή είναι απαραί-
τητη.
•	 Οι γενικοί/θεράποντες ιατροί πρέπει να 

ενθαρρύνουν την αντιμετώπιση του χρόνιου 
πόνου στο σπίτι κατά το δυνατό περισσότερο. 
Η επιλογή του αναλγητικού εξατομικεύεται και 
οι ασθενείς πρέπει να ενημερώνονται για τις 
ανεπιθύμητες ενέργειές κάθε φαρμάκου. 
•	 Πρέπει να συγκροτηθεί μια πολυπαραγο-

ντική ομάδα για την αντιμετώπιση του χρόνιου 
πόνου.
•	 Η συμμετοχή των ασθενών πρέπει να εν-

θαρρύνεται μέσω προγραμμάτων ασθενών-ει-
δικών με περιοδική αξιολόγηση αυτών των 
πρωτοβουλιών
(2) ΑΕΕ κι άλλες νευρολογικές επιπλοκές
•	 Οι ασθενείς με αρτηριακό ΑΕΕ στα πλαί-

σια ΔΝ πρέπει να λαμβάνουν συστηματικά 
μεταγγίσεις, ιδανικά αφαιμαξομεταγγίσεις, 
για τη διατήρηση της αιμοσφαιρίνης S <30% 
επ’αόριστον.
•	 Στους ασθενείς που βρίσκονται σε μακρο-

χρόνια προγράμματα μεταγγίσεων, πρέπει να 
παρακολουθείται η υπερφόρτωση με σίδηρο 
και να χορηγείται κατάλληλη θεραπεία αποσι-

4.1 ΕΙΣΑΓΩΓΉ
Καθώς η επιβίωση των ασθενών με ΔΝ 

αυξάνεται συνεχώς, η αντιμετώπιση των 
χρόνιων επιπλοκών (Πίνακας 4) αποτελεί 
πρόκληση στο ιατρικό προσωπικό για βελ-
τίωση της περίθαλψης, ώστε οι ασθενείς να 
διάγουν μια παραγωγική ζωή. Η αντιμετώπιση 

των χρόνιων επιπλοκών απαιτεί διεπιστημονι-
κή προσέγγιση που αφορά στο νοσοκομείο, 
την πρωτοβάθμια περίθαλψη και τις κοινωνι-
κές υπηρεσίες (βλέπε κεφάλαιο 2). Πρέπει 
να καταβάλλεται κάθε προσπάθεια για την 
αντιμετώπιση των επιπλοκών αυτών σε όλα τα 
επίπεδα παροχής υπηρεσιών υγείας.

Πίνακας 4: Χρόνιες επιπλοκές ΔΝ

Σύστημα/Όργανο Περιγραφή

Μυοσκελετικό Χρόνιος δρεπανοκυττταρικός πόνος, 
άσηπτη νέκρωση (ΑΝ) μακρών οστών 

Ουροποιογεννητικό Αιματουρία, πριαπισμός, στυτική 
δυσλειτουργία

Δέρμα και εξαρτήματα Χρόνια έλκη κάτω άκρων

Οφθαλμοί Δρεπανοκυτταρικός οφθαλμός

Αναπνευστικό Πνευμονική υπέρταση και χρόνιος 
δρεπανοκυτταρικός πνεύμονας

Καρδιά Καρδιακή νόσος και καρδιακή ανεπάρκεια

Νευρικό ΑΕΕ ενηλίκων

Νεφροί Χρόνια νεφρική ανεπάρκεια
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δήρωσης (βλέπε κεφάλαιο 6).
•	 Οι ασθενείς με νόσο moyamoya πρέπει 

να παραπέμπονται σε κατάλληλο κέντρο για 
το ενδεχόμενο επαναγγείωσης.
•	 Οι Μονάδες ΜΑ/ΔΝ πρέπει να έχουν 

πρόσβαση σε προκαθορισμένο νευρολόγο 
με εξειδίκευση στα ΑΕΕ και τις νευρολογι-
κές επιπλοκές των αιμοσφαιρινοπαθειών ως 
και σε υποδομές νευρο-απεικόνισης δηλαδή 
διακρανιακό Doppler, Doppler υπερηχογρα-
φία τραχήλου, μαγνητική τομογραφία και αγ-
γειογραφία και ηλεκτροεγκεφαλογράφημα 
(ΗΕΓ).
(3) Παθήσεις πνευμόνων και καρδιάς
•	 Οι ασθενείς πρέπει να ελέγχονται για 

χρόνιο δρεπανοκυτταρικό πνεύμονα με τακτι-
κή παρακολούθηση του κορεσμού οξυγόνου 
(SaO2). Οι ασθενείς με δύσπνοια ή χαμηλό 
κορεσμό πρέπει να διερευνώνται με λειτουρ-
γικές δοκιμασίες των πνευμόνων και αξονική 
τομογραφία υψηλής ανάλυσης.
•	 Οι ασθενείς με συμπτώματα διαταραχής 

της αναπνοής κατά τον ύπνο πρέπει να διε-
ρευνώνται με ολονύκτια καταγραφή του κο-
ρεσμού και, αν αυτός είναι παθολογικός, να 
παραπέμπονται σε ιατρείο άπνοιας ύπνου.
•	 Για τον έλεγχο πνευμονικής υπέρτασης 

πρέπει να διενεργείται διαθωρακικό ηχοκαρ-
διογράφημα ανά 1-2 χρόνια. Οι Μονάδες 
ΜΑ/ΔΝ πρέπει να έχουν διασυνδέσεις με τα 
τοπικά ιατρεία πνευμονικής υπέρτασης για τη 
διενέργεια δοκιμασιών και την έναρξη θερα-
πείας σε ασθενείς με σημαντική επιβεβαιωμέ-
νη πνευμονική υπέρταση.
(4)  Έλκη κάτω άκρων
•	 Ο πλήρης αρχικός έλεγχος για έλκη κάτω 

άκρων πρέπει να περιλαμβάνει Doppler υπε-
ρηχογραφία και φωτογράφηση ή σχεδιασμό 
των ελκών.
•	 Τα τοπικά αντιβιοτικά πρέπει να αποφεύγο-

νται καθώς μπορεί να προκαλέσουν ευαισθη-
τοποίηση.
•	 Η αντιμετώπιση των ελκών κάτω άκρων 

πρέπει να γίνεται από διεπιστημονική ομάδα 
με σχετική εξειδίκευση.
(5) Χρόνια νεφρική νόσος
•	 Όλοι οι ασθενείς με αιματουρία πρέπει 

να παραπέμπονται σε ουρολόγο για περαι-
τέρω έλεγχο και θεραπεία. Ο ουρολογικός 
έλεγχος πρέπει να περιλαμβάνει υπερηχο-
γραφία, αξονική ή μαγνητική τομογραφία για 
τον αποκλεισμό νεφρικού μυελοειδούς καρ-
κινώματος.
•	 Όλοι οι ασθενείς πρέπει να ελέγχονται 

ετησίως για αιματουρία και πρέπει να υπάρχει 
πρωτόκολλο για περαιτέρω έλεγχο και παρα-
πομπή.
•	 Ιδιαίτερα προσοχή πρέπει να δίνεται στον 

έλεγχο της αρτηριακής πίεσης, του διαβήτη 
και άλλων παθολογικών καταστάσεων που 
μπορεί να συνυπάρχουν. 
(6) Πριαπισμός
•	 Σαφείς γραπτές πληροφορίες σε απλή 

γλώσσα για τον πριαπισμό πρέπει να δίνονται 
στους νεαρούς άντρες και τους ενήλικες με 
ΔΝ κατά την πρώτη τους επίσκεψη στο ια-
τρείο.
•	 Οι ασθενείς πρέπει να παραπέμπονται σε 

ουρολόγο για παρακολούθηση και προληπτι-
κή θεραπεία.
(7) Οφθαλμολογικές επιπλοκές
•	 Όλοι οι ασθενείς κατά την πρώτη τους επί-

σκεψη στο ιατρείο πρέπει να παραπέμπονται 
σε κλινική αμφιβληστροειδούς εξειδικευμένη 
στη ΔΝ με σκοπό τον πλήρη τους έλεγχο για 
σχετικές με τη νόσο τους παθήσεις και περαι-
τέρω παρακολούθηση αν απαιτείται.
•	 Οι ασθενείς που προσέρχονται με οξεία 

μεταβολή της όρασης πρέπει να παραπέμπο-
νται άμεσα για εξέταση από σε οφθαλμίατρο.
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(8) Ανάπτυξη και διατροφική υποστήριξη
•	 Πρέπει να υπάρχει στενή συνεργασία 

μεταξύ παιδιάτρων και αιματολόγων καθώς 
το παιδί πλησιάζει στη μετάβασή του σε πε-
ρίθαλψη ενηλίκων. Το όποιο ιστορικό καθυ-
στέρησης της ανάπτυξης ή της σεξουαλικής 
ωρίμανσης ή διατροφικών ανεπαρκειών πρέ-
πει να καταγράφεται με σαφήνεια και να παρα-
κολουθείται. Αν εντοπιστεί καθυστέρηση της 
ανάπτυξης, πρέπει να γίνεται έναρξη θεραπεί-
ας το συντομότερο δυνατό.

4.3 ΣΥΣΤΆΣΕΙΣ 
4.3.1 Σύνδρομο χρόνιου πόνου

Ο χρόνιος δρεπανοκυτταρικός πόνος περι-
γράφεται ως επεισόδιο πόνου διάρκειας μεγα-
λύτερης από 3-6 μήνες. Ο ορισμός αυτός είναι 
αυθαίρετος και μπορεί να υπάρχει αλληλοεπι-
κάλυψη σε άτομα με συχνά οξέα επεισόδια. Ο 
νευροπαθητικός πόνος (πόνος που προέρχεται 
από βλάβη νεύρου) όπως το σύνδρομο αιμωδί-
ας της γνάθου (numb jaw syndrome) ή η «ψυ-
χική νευροπάθεια» (mental nerve neuropathy) 
ή ο αρθρικός πόνος από άσηπτη νέκρωση μα-
κρών οστών μπορεί να υποδιαγιγνώσκεται ή να 
διαγιγνώσκεται καθυστερημένα. Η υδροξυκαρ-
βαμίδη (γνωστή και ως υδροξυουρία) δεν έχει 
επίδραση στο χρόνιο πόνο.
4.3.1.1 Αντιμετώπιση του χρόνιου πόνου

Ο χρόνιος πόνος εκριζώνεται δύσκολα. Η 
έμφαση πρέπει να δίνεται στην ελαχιστοποίη-
ση του πόνου και την ενίσχυση του ασθενούς 
να τον διαχειρίζεται μόνος του. Οι επαναλαμ-
βανόμενες συνταγές αναλγητικών πρέπει να 
προέρχονται από συγκεκριμένο ιατρό (πχ., 
γενικός ιατρός ή ειδικός νοσοκομειακός ια-
τρός) και να περιλαμβάνουν μέσης ή μακράς 
δράσης οπιοειδή (από το στόμα ή διαδερμικά, 
δεδομένου ότι η συχνή λήψη βραχείας δρά-
σης οπιοειδών δεν είναι τόσο αποτελεσματι-

κή), αλλά και επιπρόσθετα φάρμακα όπως τα 
μη στεροειδή αντιφλεγμονώδη. Οι ασθενείς 
πρέπει να ενημερώνονται για τον τρόπο δρά-
σης τους και τις πιθανές ανεπιθύμητες ενέρ-
γειες τους. Τα μη στεροειδή αντιφλεγμονώδη 
φάρμακα πρέπει να περιορίζονται στις τυπικές 
τους δοσολογίες και σε προκαθορισμένη δι-
άρκεια χρήσης. Δεν υπάρχουν δεδομένα που 
να υποστηρίζουν τη χρήση ενός συγκεκριμέ-
νου μη στεροειδούς φαρμάκου ή μιας συγκε-
κριμένης οδού χορήγησης. Οι μακρές περίο-
δοι λήψης απαιτούν τακτική παρακολούθηση 
(κάθε 3 μήνες) της νεφρικής λειτουργίας.

Οι ασθενείς πρέπει να έχουν πάντοτε και 
ένα εναλλακτικό αναλγητικό για επιπρόσθετο 
αιφνίδιο πόνο, όπως η φαιντανύλη (διαδερμι-
κά ή από το στόμα). Η χρόνια λήψη οπιοειδών 
μπορεί να οδηγήσει παράδοξα σε υπεραλγη-
σία [1]. Κατά τη διάρκεια επείγουσας νοσηλεί-
ας, πρέπει να αναζητούνται πάντοτε και εναλ-
λακτικά αναλγητικά. 

Εκπαίδευση
Επιμόρφωση για την υγεία, τα φάρμακα 

και την αντιμετώπιση των αναγκών του ασθε-
νούς πρέπει να παρέχεται σε ετήσια βάση ή 
και συχνότερα σε ειδικές περιπτώσεις και να 
είναι αποτελεσματική και επικαιροποιημένη. 
Η επιμόρφωση μπορεί να γίνεται στα πλαίσια 
πρωτοβάθμιας ή δευτεροβάθμιας περίθαλ-
ψης ή όπως απαιτείται για το καλύτερο απο-
τέλεσμα. Επιπλέον, συνιστώνται τα ακόλουθα:
•	 Οι ασθενείς με σύνδρομο χρόνιου πόνου 

χρήζουν έχουν ανάγκη συμβουλών τόσο για 
την γενική διαχείριση των προσδοκιών τους σ 
όσο και για τον φυσικό τους χρόνιο πόνο. Στους 
ασθενείς πρέπει να παρέχονται συμβουλές για 
τη σταδιοδρομία και την εργασία τους. Σε ορι-
σμένες περιπτώσεις, η στροφή σε λιγότερο απαι-
τητικές δουλειές μπορεί να είναι απαραίτητη.
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•	 Η εργοθεραπεία και η ψυχοθεραπεία μπο-
ρεί να είναι χρήσιμες.
•	 Χρειάζονται επίσης συμβουλές διαχείρι-

σης του σωματικού βάρους. Η έντονη άσκηση 
και τα απαιτητικά σπορ πρέπει να αποφεύγο-
νται καθώς μπορεί να επιδεινώσουν την άση-
πτη νέκρωση των οστών.
•	 Η επιμόρφωση της οικογένειας των ασθε-

νών μπορεί να είναι ωφέλιμη στους πάσχοντες 
από ΔΝ γιατί, όταν τα μέλη της οικογένειας 
έχουν καλή κατανόηση της κατάστασης, μπο-
ρεί να παράσχουν αποτελεσματική υποστήρι-
ξη σε περιόδους νόσησης.

Άσηπτη νέκρωση
Ο πόνος που προκαλείται από την άσηπτη 

νέκρωση της κεφαλής του μηριαίου (αλλά και 
του βραχιόνιου οστού) πρέπει να αντιμετωπί-
ζεται με διεπιστημονική προσέγγιση υπό την 
καθοδήγηση του θεράποντα ιατρού και του 
ορθοπαιδικού. Η αρχική εκτίμηση περιλαμβά-
νει απλή ακτινογραφία και, αν αυτή είναι φυσι-
ολογική, μαγνητική τομογραφία της προσβε-
βλημένης περιοχής. Αν απαιτείται χειρουργική 
θεραπεία, πρέπει να λαμβάνονται υπόψη οι 
περι-εγχειρητικές ανάγκες σε μεταγγίσεις και 
οι ασθενείς να λαμβάνουν περι-εγχειρητική 
αντιθρομβωτική προφύλαξη σύμφωνα με τα 
τοπικά πρωτόκολλα. Η παραπομπή σε φυσιο-
θεραπευτή ή εργοθεραπευτή πρέπει να γίνεται 
ενωρίς, ενώ οι απαιτούμενες συσκευές για την 
υποβοήθηση της κινητικότητας και της αυτο-
εξυπηρέτησης του ασθενούς στην κοινότητα 
πρέπει να καθορίζονται πριν από την έξοδο 
από το νοσοκομείο. 
4.3.2 Αντιμετώπιση ΑΕΕ κι άλλων 
νευρολογικών επιπλοκών
4.3.2.1 AEE
Πρωτογενής πρόληψη ΑΕΕ

Η μακροχρόνια θεραπεία με μεταγγίσεις 
είναι η βάση της πρωτογενούς και δευτερο-

γενούς πρόληψης των ΑΕΕ στη ΔΝ. Στα παι-
διά, οι μελέτες SΤΟΡ και SΤΟΡ2 έδειξαν ότι 
είναι δυνατή η πρόληψη του ΑΕΕ σε άτομα 
με στένωση των ενδοκρανιακών αγγείων που 
ανιχνεύεται με το διακρανιακό Doppler με 
την εφαρμογή τακτικών μεταγγίσεων [2-4]. Σε 
ενήλικες με ΔΝ, δεν έχουν καταγραφεί ταχύ-
τητες >200 cm/sec, κάτι που είναι συμβατό με 
το εύρημα ότι οι ταχύτητες στο διακρανιακό 
Doppler μειώνονται με την αύξηση της ηλικίας 
[5]. Tαχύτητες >175 cm/sec αλλά <200 cm/
sec αποτελούν παράγοντα κινδύνου για ΑΕΕ. 
Οι ασθενείς αυτοί πρέπει να παρακολουθού-
νται στενά καθώς πολλοί μπορεί αργότερα 
να αναπτύξουν μεγαλύτερες ταχύτητες (>200 
cm/sec) και να εμφανίσουν ΑΕΕ ( με βάση παι-
διατρικά δεδομένα) [6]. Οπωσδήποτε, μέχρι 
σήμερα δεν υπάρχουν σαφείς ενδείξεις για 
το αν ένα χαμηλότερο όριο ταχύτητας ροής 
(πχ. 170 cm/sec) μπορεί να προβλέψει το 
ΑΕΕ στους ενήλικες, και το ερώτημα αυτό χρή-
ζει περαιτέρω έρευνας. Η υδροξυκαρβαμίδη 
φαίνεται επίσης ότι μειώνει τις ταχύτητες στο 
διακρανιακό Doppler και μπορεί να προλάβει 
την εμφάνιση ΑΕΕ [7].

Οι ασθενείς με ΔΝ που κατά την παιδική 
τους ηλικία είχαν στο διακρανιακό Doppler 
ταχύτητες >200 cm/sec με συνέπεια να αρχί-
σουν θεραπεία με τακτικές μεταγγίσεις, πρέπει 
να συνεχίσουν να μεταγγίζονται επ’αόριστον. 
Αν οι ασθενείς με ΔΝ που είχαν ταχύτητες 
>200 cm/sec δεν μπορούν να ανεχθούν τις 
μεταγγίσεις, μπορεί να λαμβάνουν υδροξυ-
καρβαμίδη, με την προϋπόθεση ότι θα υπάρ-
ξει μια περίοδος επικάλυψης των δυο θερα-
πειών. Καθώς ταχύτητες >200 cm/sec σπάνια 
καταγράφονται για πρώτη φορά στην ενήλικο 
ζωή, θα ήταν σπάνιο η ένδειξη για μεταγγίσεις 
να μπορεί να εφαρμοστεί στους ενήλικες. H 
αξία του ελέγχου με διακρανιακό Doppler για 
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την πρόληψη του ΑΕΕ στους ενήλικες δεν έχει 
αποδειχθεί και αναμένεται επιβεβαίωση από 
μελλοντικές κλινικές μελέτες.

Oι ενήλικοι μπορεί να έχουν επιπρόσθε-
τους παράγοντες κινδύνου για ΑΕΕ, όπως ανευ-
ρύσματα, εξωκρανιακές αγγειακές στενώσεις 
και αποφράξεις, σιωπηλά έμφρακτα στη μαγνη-
τική τομογραφία, καρδιακές παθήσεις και χρό-
νια λευκοκυττάρωση καθώς και συμβατικούς 
παράγοντες κινδύνου, όπως παροδικά ισχαιμι-
κά επεισόδια, υπέρταση (ακόμα και ήπια), νε-
φρική δυσλειτουργία, ανοικτό ωοειδές τρήμα, 
υπνική άπνοια και νυχτερινό αποκορεσμό της 
οξυαιμοσφαιρίνης και κακή διατροφή. Μέχρι 
τώρα, δεν υπάρχουν ενδείξεις ότι ο έλεγχος 
για ανευρύσματα, εξωκρανιακή αγγειακή νόσο 
ή καρδιακή νόσο οδηγεί σε πρόληψη των ΑΕΕ, 
οπότε οι σχετικές εξετάσεις δε φαίνεται να εί-
ναι οικονομικά αποδοτικές.

Oι παράγοντες πρόληψης των ΑΕΕ στο 
γενικό πληθυσμό, όπως η εκπαίδευση για τη 
διατροφή (πχ., 5 τουλάχιστον μερίδες φρού-
των και λαχανικών την ημέρα) και ο έλεγχος 
για αρτηριακή υπέρταση και καρδιακή δυ-
σλειτουργία, αποτελούν πιθανά χρήσιμες 
ενέργειες. Οι ασθενείς με ΔΝ έχουν χαμηλό-
τερη μέση αρτηριακή πίεση από τα άτομα του 
γενικού πληθυσμού ίδιας ηλικίας και φύλου 
και κατά συνέπεια στα άτομα αυτά απαιτείται 
πιο επιθετική θεραπεία της αρτηριακής υπέρ-
τασης [8].

Οι ασθενείς που αναφέρουν συμπτώματα 
ενδεικτικά παροδικής ισχαιμίας ή εμφανίζουν 
σπασμούς ή άλλες νευρολογικές διαταραχές, 
πρέπει να υποβάλλονται σε πλήρη έλεγχο 
με μαγνητική τομογραφία και αγγειογραφία, 
Doppler υπερηχογραφία των εξωκρανιακών 
εγκεφαλικών αγγείων και ηχοκαρδιογραφία. 
Οι ασθενείς με ευρήματα αγγειοπάθειας που 
μπορούν να σχετίζονται με τη ΔΝ, πρέπει να 

λαμβάνουν τακτικές μηνιαίες μεταγγίσεις 
με στόχο τη διατήρηση της αιμοσφαιρίνης S 
<30%. 

Δευτερογενής πρόληψη ΑΕΕ
Ισχαιμικό ΑΕΕ

Σε ασθενείς με ομόζυγη δρεπανοκυτταρι-
κή αναιμία (ΔΑ) που, ενόσω ήσαν ασυμπτωμα-
τικοί και δεν έπαιρναν καμία θεραπεία, εμφα-
νίζουν ένα πρώτο ισχαιμικό ΑΕΕ, ο κίνδυνος 
υποτροπής είναι 50-92% [9]. H υποτροπή εί-
ναι ακόμα συχνότερη αν η αγγειογραφία ανα-
δείξει παράπλευρα αγγεία τύπου moyamoya 
[10] ως και στους ασθενείς στους οποίους 
το ΑΕΕ συμβαίνει εκτός οξείας νόσησης [11]. 
Ο κίνδυνος υποτροπής του ΑΕΕ μειώνεται στο 
10% περίπου με τις τακτικές μεταγγίσεις (του-
λάχιστον κάθε 6 εβδομάδες) με διατήρηση 
της αιμοσφαιρίνης S <30%. Η μείωση της 
υποτροπής των ΑΕΕ με αφαιμαξομεταγγίσεις 
είναι περισσότερο αποδοτική από αυτή που 
επιτυγχάνεται με τις απλές μεταγγίσεις [12]. 
Κατά συνέπεια, όλοι οι ενήλικες ασθενείς 
με ΔΝ και ιστορικό ισχαιμικού ΑΕΕ πρέπει 
να λαμβάνουν μακροχρόνια συστηματικές 
μεταγγίσεις (τουλάχιστον) για πρόληψη της 
υποτροπής.

Η υδροξυκαρβαμίδη [13], η μεταμόσχευ-
ση μυελού των οστών [14] και η επαναγγείω-
ση σε νόσο moyamoya [15] αποτελούν επιλο-
γές σε ορισμένους ασθενείς, ιδίως εκείνους 
που δεν ανέχονται τις χρόνιες μεταγγίσεις ή 
εμφανίζουν υποτροπιάζοντα επεισόδια παρά 
τη μείωση της αιμοσφαιρίνης S <30%. Όμως, 
ο κίνδυνος νευρολογικών επιπλοκών μετά 
από μεταμόσχευση μυελού είναι πολύ υψη-
λότερος στους ενήλικες. Απαιτούνται άμεσα 
πολυκεντρικές κλινικές μελέτες για τη διευκρί-
νιση των θεμάτων αυτών και την διαμόρφωση 
οδηγιών αναφορικά με το βέλτιστο τρόπο 
πρόληψης των ΑΕΕ.
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Σιωπηλό έμφρακτο
Το κλινικά σιωπηλό έμφρακτο είναι χαρα-

κτηριστικό της ΔΝ με μια επίπτωση 7.06/100 
ασθενείς-έτη και μπορεί να προβλέψει την εμ-
φάνιση κλινικά έκδηλου ΑΕΕ [16]. Υπάρχουν 
λίγα δεδομένα για τον επιπολασμό και την 
επίπτωση του σιωπηλού εμφράκτου στους ενή-
λικες, ενώ μέχρι σήμερα δεν υπάρχει καμιά 
βασισμένη σε αποδείξεις στρατηγική αντιμε-
τώπισης του. Παρόλο που ο έλεγχος ρουτίνας 
με μαγνητική τομογραφία δε συνιστάται, τα 
άτομα που εμφανίζουν γνωσιακές διαταραχές 
ή ήπια νευρολογικά σημεία πρέπει να εξετάζο-
νται με αυτήν την τεχνική [17].

Αιμορραγικό ΑΕΕ
Τα ανευρύσματα που αιμορράγησαν σε 

ασθενείς με ΔΝ αντιμετωπίστηκαν επιτυχώς 
με επεμβατική νευρο-ακτινολογία (εμβολι-
σμός με σπειράματα) ή χειρουργική (κρανιο-
τομή και απολίνωση). Οι ενήλικες με ΔΝ και 
νόσο Μoyamoya έχουν αυξημένο κίνδυνο 
υποτροπιάζουσας ενδοκράνιας αιμορραγίας, 
αλλά τα διαθέσιμα δεδομένα από μη δρεπα-
νοκυτταρικούς ασθενείς δείχνουν ότι η επα-
ναγγείωση δεν προλαμβάνει την αιμορραγία.
4.3.2.2 Επιληψία

Σπασμοί εμφανίζονται στο 10-15% των 
ασθενών με ΔΝ, 10 φορές συχνότερα απ’ 
ότι στο γενικό πληθυσμό [18]. Σχετίζονται με 
ΑΕΕ και σιωπηλά έμφρακτα. ΟΙ ασθενείς με 
υποτροπιάζοντες σπασμούς εκτός οξείας νό-
σησης συνήθως ανταποκρίνονται σε αντιεπι-
ληπτικά, αλλά η ανεύρεση ενός αποτελεσματι-
κού φαρμάκου χωρίς ανεπιθύμητες ενέργειες 
μπορεί να πάρει χρόνο και απαιτεί υπομονή.
4.3.2.3 Κεφαλαλγία

Η χρόνια κεφαλαλγία είναι πολύ συχνή 
στη ΔΝ και μπορεί να οφείλεται σε ημικρανία, 
καλοήθη ενδοκράνια υπέρταση (πιθανόν ως 
αποτέλεσμα θρόμβωσης φλεβωδών κόλπων), 

αρτηριακή υπέρταση, υπνική άπνοια ή αυξη-
μένη τάση του ΕΝΥ. Eνδείξεις ενδοκράνιας 
υπέρτασης αποτελούν η κεφαλαλγία κατά 
το περπάτημα, ειδικά αν αυτή συμβαίνει στο 
μέσο της νύχτας. Η κεφαλαλγία λόγω ημικρα-
νίας είναι συχνά οικογενής, μερικές φορές 
αμφοτερόπλευρη, μπορεί να προηγείται αύρα 
και συχνά ο ασθενής πρέπει να ξαπλώσει σε 
σκοτεινό δωμάτιο εξαιτίας της βαρύτητας της 
κεφαλαλγίας και της συνοδού ναυτίας και ζά-
λης. Το πρώτο επεισόδιο οξείας σοβαρής κε-
φαλαλγίας ή η σημαντική μεταβολή του τύπου 
της κεφαλαλγίας πρέπει να διερευνώνται ως 
επείγοντα περιστατικά καθώς μπορεί να απο-
τελούν εκδηλώσεις ενδοκράνιας αιμορραγίας 
ή θρόμβωσης φλεβωδών κόλπων.

Οι ασθενείς με κεφαλαλγία τύπου ημικρα-
νίας πρέπει να θεραπεύονται σύμφωνα με τις 
οδηγίες για το γενικό πληθυσμό. Αν η χρόνια 
κεφαλαλγία επιμένει παρά τα ανωτέρω μέτρα, 
οι ασθενείς πρέπει να παραπέμπονται σε νευ-
ρολόγο με εξειδίκευση στην κεφαλαλγία, τα 
ΑΕΕ και τις νευρολογικές επιπλοκές των αιμο-
σφαιρινοπαθειών.
4.3.3. Παθήσεις πνευμόνων 
και καρδιάς
4.3.3.1 Χρόνια δρεπανοκυτταρική 
νόσος των πνευμόνων

Η χρόνια δρεπανοκυτταρική νόσος των 
πνευμόνων ταξινομείται σε 4 στάδια ανάλογα 
με την παρουσία θωρακικού πόνου, το βαθμό 
της υποξίας και τα ευρήματα της ακτινογραφί-
ας θώρακα και των λειτουργικών δοκιμασιών 
των πνευμόνων [19]. Δεν είναι σαφές αν η 
νόσος εξελίσσεται αναπόφευκτα σε όλα τα 
στάδια ή αν η πρώιμη παρέμβαση είναι ωφέλι-
μη. Η νόσος μπορεί να σχετίζεται με ιστορικό 
οξέος θωρακικού συνδρόμου, αλλά μπορεί 
να εμφανισθεί και χωρίς αυτό, καθώς μικρού 
βαθμού βλάβη των πνευμόνων συμβαίνει πι-
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θανότατα κατά τη διάρκεια των επώδυνων κρί-
σεων.

Τα επίπεδα κορεσμού του οξυγόνου μπο-
ρεί να παρακολουθούνται τακτικά στο εξωτε-
ρικό ιατρείο. Αν βρεθούν χαμηλά, η βαρύτητα 
της υποξίας πρέπει να επιβεβαιώνεται με έλεγ-
χο των αερίων αίματος. Οι ασθενείς με υπο-
ξία θα πρέπει να ελέγχονται με λειτουργικές 
δοκιμασίες πνευμόνων, οι οποίες συχνά ανα-
δεικνύουν διαταραχή περιοριστικού τύπου. Η 
αξονική τομογραφία θώρακα υψηλής ανάλυ-
σης είναι πιο ευαίσθητη από την ακτινογραφία 
θώρακα και μπορεί να αναδείξει σημεία ίνω-
σης, σκιάσεις θολής υάλου, διάμεση νόσου 
των πνευμόνων και απώλεια όγκου των λοβών. 
Η συσχέτιση μεταξύ αξονικής τομογραφίας 
και λειτουργικών δοκιμασιών δεν είναι απόλυ-
τη, αλλά η πρώτη είναι πιθανόν πιο ευαίσθητη 
στην ανάδειξη πνευμονικής βλάβης. Η δοκι-
μασία βάδισης 6 λεπτών μπορεί να χρησιμο-
ποιηθεί ως μέτρο της λειτουργικής ικανότητας 
κι αποτελεί επίσης ευαίσθητο δείκτη πνευμονι-
κής υπέρτασης [20].

Αν υπάρχουν ενδείξεις πνευμονικής νό-
σου, πρέπει να διακόπτεται το κάπνισμα, να 
ανανεώνονται τακτικά οι εμβολιασμοί και οι 
ασθενείς να ευαισθητοποιούνται για την απο-
φυγή λοιμώξεων του αναπνευστικού ή την 
πρώιμη αναζήτηση θεραπείας για αυτές.
4.3.3.2 Αποφρακτική υπνική άπνοια

Η αποφρακτική υπνική άπνοια είναι συχνή 
στη ΔΝ και μπορεί να οφείλεται σε υπερτρο-
φία των αμυγδαλών ή σε άλλες διαταραχές 
της αναπνοής στον ύπνο. Η έγκαιρη διάγνωση 
της νυχτερινής υποξίας είναι σημαντική κα-
θώς, πέρα από τα σχετικά συμπτώματα, η δια-
ταραχή αυτή μπορεί να σχετίζεται με αυξημένη 
συχνότητα επώδυνων κρίσεων και νευρολογι-
κών συμβαμάτων. Οι δοκιμασίες ύπνου πρέπει 
να διενεργούνται σε ασθενείς με υποξία στην 

ηρεμία, ημερήσια υπνηλία, ροχαλητό ή υψηλό 
σκoρ Epworth. Οι ασθενείς με παθολογικές 
δοκιμασίες ύπνου πρέπει να εξετάζονται από 
πνευμονολόγο με εξειδίκευση στις διαταρα-
χές ύπνου και/ή στις αιμοσφαιρινοπάθειες. 
Σε σοβαρές περιπτώσεις μπορεί να απαιτη-
θεί η εφαρμογή θεραπείας με συνεχή θετική 
πίεση αεραγωγών (continuous positive airway 
pressure, CPAP), χωρίς ή, αν χρειάζεται, μετά 
από αμυγδαλεκτομή.
4.3.3.3 Πνευμονική υπέρταση

Πνευμονική υπέρταση έχει περιγραφεί στο 
5-30% των ατόμων με ΔΝ. Πιστεύεται ότι είναι 
δευτεροπαθής, οφειλόμενη στη χρόνια αιμό-
λυση που εκλύει ελεύθερη αιμοσφαιρίνη, η 
οποία οδηγεί σε μείωση του μονοξειδίου του 
αζώτου κι αυτή, με τη σειρά της, σε οξεία και 
χρόνια αγγειοσύσπαση στην πνευμονική κυ-
κλοφορία. 

Οι ασθενείς με πνευμονική υπέρταση εί-
ναι συχνά ασυμπτωματικοί, ακόμα και όταν η 
βλάβη είναι σοβαρή, ενώ, όταν εμφανιστούν 
συμπτώματα, η εφαρμογή αποτελεσματικής 
θεραπείας μπορεί να μην είναι εφικτή. Η ιδι-
οπαθής πνευμονική υπέρταση έχει διάμεση 
επιβίωση 2.8 ετών, αλλά η επιβίωση των ασθε-
νών με ΔΝ και πνευμονική υπέρταση μπορεί 
να είναι ακόμα μικρότερη, περίπου 2 έτη. 
Αυτό μπορεί να οφείλεται στο συνδυασμό αυ-
ξημένων πνευμονικών πιέσεων και καρδιακής 
δυσλειτουργίας, αναιμίας και άλλων χρόνιων 
προβλημάτων της ΔΝ [21]. 

Η διάγνωση της πνευμονικής υπέρτασης 
γίνεται με την ανεύρεση αυξημένης μέσης πί-
εσης στην πνευμονική αρτηρία (>25 mmHg) 
κατά το δεξιό καρδιακό καθετηριασμό. Οι 
ασθενείς με ΔΝ τείνουν να έχουν μικρότερες 
πιέσεις στην πνευμονική αρτηρία και υψηλό-
τερη καρδιακή παροχή από τους ασθενείς με 
πρωτοπαθή πνευμονική υπέρταση. Η συστολι-
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κή πίεση της δεξιάς κοιλίας κι επομένως και 
της πνευμονικής αρτηρίας μπορεί να μετρηθεί 
έμμεσα από την ταχύτητα της παλίνδρομης 
τριγλωχινικής ροής. Η ανεύρεση αυξημένης 
ταχύτητας παλίνδρομης τριγλωχινικής ροής 
(>2.5 m/sec) έχει επίσης συσχετιστεί με αυ-
ξημένο κίνδυνο θανάτου. Ένα προτεινόμενο 
πρωτόκολλο ελέγχου παρουσιάζεται στην Ει-
κόνα 1.

Οι ασθενείς με υποψία πνευμονικής υπέρ-
τασης πρέπει να παραπέμπονται στο πλησι-
έστερο εξειδικευμένο κέντρο πνευμονικής 
υπέρτασης καθώς μόνο τα κέντρα αυτά έχουν 
συνήθως τη δυνατότητα να συνταγογραφή-
σουν τα ειδικά φάρμακα για την πνευμονική 
υπέρταση. Η διάγνωση πρέπει να επιβεβαιώ-
νεται με δεξιό καρδιακό καθετηριασμό καθώς 
όλοι οι ασθενείς με παθολογικό ηχοκαρδιο-

γράφημα δεν έχουν πνευμονική υπέρταση.
Δεν υπάρχει καμιά θεραπεία βασιζόμενη 

σε αποδείξεις για την πνευμονική υπέρταση 
στη ΔΝ. Προτείνεται η εφαρμογή κλασικών 
θεραπειών, όπως της οξυγονοθεραπείας και 
η περαιτέρω βελτίωση της θεραπείας της ΔΝ 
με υδροξυκαρβαμίδη ή μεταγγίσεις. Η αντιπη-
κτική αγωγή μπορεί επίσης να είναι χρήσιμη 
σε επιλεγμένες περιπτώσεις. Οι στοχευμένες 
θεραπείες όπως οι αναστολείς της φωσφο-
διεστεράσης 5 (σιλντεναφίλη), τα ανάλογα 
προστακυκλίνης, οι ανταγωνιστές των υποδο-
χέων της ενδοθηλίνης-1 (μποσεντάνη) και οι 
αναστολείς της θρομβοξάνης αποδείχθηκαν 
χρήσιμες σε μικρές, μη τυχαιοποιημένες κλινι-
κές μελέτες. Οι ασθενείς πρέπει να εντάσσο-
νται σε μελέτες για την ανάπτυξη καλύτερων 
μεθόδων ελέγχου και θεραπείας.

Εικόνα 1: Πρωτόκολλο ελέγχου για πνευμονική υπέρταση
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4.3.3.4 Άλλες καρδιοπνευμονικές 
παθήσεις

Η παρουσία αριστερής καρδιακής νό-
σου και διαστολικής δυσλειτουργίας έχει 
επίσης αναδειχθεί σε ορισμένους ασθενείς 
με ΔΝ. Εστιακές διαταραχές της αιμάτωσης 
έχουν αναδειχθεί με σπινθηρογράφημα αε-
ρισμού-αιμάτωσης ή αξονική αγγειογραφία 
πνευμονικής αρτηρίας. Τα μικρά πνευμονικά 
έμβολα μπορεί να συμβάλλουν στην ανάπτυ-
ξη πνευμονικής υπέρτασης και οι ασθενείς με 
ευρήματα εμβολής μπορεί να ωφεληθούν από 
την αντιπηκτική αγωγή.
4.3.4 Αντιμετώπιση χρόνιων ελκών 
κάτω άκρων

Έλκη των κάτω άκρων ανευρίσκονται συ-
χνά σε άτομα με ΔΝ και χαρακτηρίζονται από 
υψηλή συχνότητα υποτροπών. Τα έλκη προ-
σβάλλουν τόσο άνδρες όσο και γυναίκες και 
συνήθως εμφανίζονται στην εφηβική ηλικία με 
συχνότητα που αυξάνεται με την ηλικία. Μπο-
ρεί να εμφανιστούν και στα δυο πόδια, πιο 
συχνά στην κνήμη και πάνω από τα σφυρά. Οι 
ασθενείς με ομόζυγη ΔΝ (HbSS) έχουν μεγα-
λύτερη πιθανότητα να αναπτύξουν έλκη κάτω 
άκρων σε σχέση με τους άλλους γονότυπους 
[22]. Ο μηχανισμός της εξέλκωσης είναι ελά-
χιστα κατανοητός. Μπορεί να αναπτυχθούν 
είτε ως αποτέλεσμα τραυματισμού είτε αυτό-
ματα. Οι ασθενείς μπορεί να αναφέρουν πόνο 
στο συγκεκριμένο σημείο πριν την εμφάνιση 
του έλκους. 

Η πρώιμη παρέμβαση είναι σημαντική για 
την ελαχιστοποίηση της εξέλιξης σε χρόνια 
βλάβη, που μπορεί να έχει οικονομικές επι-
πτώσεις και να επηρεάσει αρνητικά την αυτο-
εκτίμηση του ατόμου, τις επιδόσεις του στην 
εκπαίδευση, και την κοινωνικοποίησή του και 
τις διαπροσωπικές του σχέσεις.

Η θεραπεία των ελκών των κάτω άκρων 

πρέπει να περιλαμβάνει τα ακόλουθα:
•	 Ανάρτηση του κάτω άκρου και κλινοστατι-

σμό για τη μείωση του οιδήματος [23]
•	 Τοπική θεραπεία: αλοιφές ή κρέμες φραγ-

μού μπορεί να χρησιμοποιηθούν σε στεγνό 
δέρμα. Τα τοπικά αντιβιοτικά πρέπει να απο-
φεύγονται καθώς μπορεί να προκαλέσουν ευ-
αισθητοποίηση.
•	 Σύγχρονα επιθέματα που δεν προκαλούν 

τραυματισμό κατά την αφαίρεση πρέπει να 
χρησιμοποιούνται για τη δημιουργία βέλτι-
στων συνθηκών για την επούλωση.
•	 Αν το έλκος επιδεινώνεται ή σταματά η 

πρόοδος της επούλωσης ή υπάρχουν κλινικά 
σημεία λοίμωξης, θα πρέπει να λαμβάνονται 
καλλιέργειες από το έλκος. Οι λοιμώξεις πρέ-
πει να αντιμετωπίζονται σύμφωνα με τις τοπι-
κές κατευθυντήριες οδηγίες. 
•	 Οι επίδεσμοι ή oι κάλτσες κλιμακωτής 

συμπίεσης θα μειώσουν τη φλεβική στάση. 
Όμως, η θεραπεία συμπίεσης πρέπει να εφαρ-
μόζεται από κατάλληλα εκπαιδευμένο προσω-
πικό, αφού αποκλειστεί πρώτα η παρουσία 
αρτηριοπάθειας [24]. Επιπλέον, πρέπει να 
λαμβάνεται έγγραφη συγκατάθεση μετά από 
ενημέρωση του ασθενούς, η οποία θα περι-
λαμβάνει τα συμπτώματα και σημεία που πρέ-
πει αυτός να προσέχει ως και ο ιατρός με τον 
οποίο θα μπορεί να επικοινωνήσει σε περίπτω-
ση προβλήματος.
•	 Τακτικός έλεγχος με υπερηχογράφημα 

Doppler πρέπει να διενεργείται από κατάλλη-
λα εκπαιδευμένο προσωπικό και να προσδιο-
ρίζεται ο σφυροβραχιόνιος δείκτης [24].
•	 Αν υπάρχει υποψία υποκείμενης οστεομυ-

ελίτιδας λόγω πυρετού, οστικής ευαισθησίας, 
λευκοκυττάρωσης, υψηλής CRP ή θετικών αι-
μοκαλλιεργειών, πρέπει να διενεργείται τοπική 
απεικόνιση των οστών.
•	 Η σημασία της χρήσης κατάλληλων υπο-
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δημάτων πρέπει να τονίζεται, ειδικά αν τα έλκη 
εντοπίζονται στα σφυρά.
•	 Επίσης, πρέπει να ενθαρρύνεται η υγιεινή 

και ισορροπημένη διατροφή. Η διόρθωση της 
έλλειψης ψευδαργύρου μπορεί να είναι ωφέ-
λιμη για τα έλκη των κάτω άκρων [25].
•	 Οι ασθενείς που δεν ανταποκρίνονται 

στα συντηρητικά μέτρα, μπορεί να ωφελη-
θούν από την έναρξη μεταγγίσεων, παρά την 
έλλειψη επίσημων σχετικών μελετών, καθώς 
έχει δειχθεί ότι οι μεταγγίσεις οδήγησαν στην 
επούλωση των ελκών σε μεμονωμένες περι-
πτώσεις ασθενών.

Όταν οι σχετικές τοπικές υπηρεσίες δεν εί-
ναι επαρκώς αναπτυγμένες, πρέπει να ενθαρ-
ρύνεται η ανάπτυξη σχετικής εξειδίκευσης.
4.3.5 Χρόνια νεφρική νόσος

Η νεφρική νόσος είναι μια ύπουλη και σχε-
τικά συχνή εκδήλωση της ΔΝ στους ενήλικες. 
Το φάσμα της δρεπανοκυτταρικής νεφροπά-
θειας κυμαίνεται από την ανώδυνη αιματου-
ρία, την πρωτεϊνουρία και την προοδευτική 
απώλεια της λειτουργικότητας μέχρι τη νόσο 
τελικού σταδίου. Η βαρύτητα της νεφρικής 
ανεπάρκειας σχετίζεται με μειωμένη επιβίωση 
στους ασθενείς με ΔΝ. Ο μηχανισμός της 
νόσου και τα αποτελέσματα των θεραπευτι-
κών επιλογών δεν είναι επαρκώς γνωστά. Η 
αύξηση της σπειραματικής αιματικής ροής, η 
μείωση της αιματικής ροής στo νεφρικό μυελό 
λόγω ισχαιμίας συνεπεία της δρεπάνωσης και 
η νέκρωση των θηλών συμβάλλουν στη δρε-
πανοκυτταρική νεφροπάθεια. 
4.3.5.1 Υποσθενουρία

Η ανεπάρκεια του νεφρικού μυελού εκ-
δηλώνεται ως νυχτερινή ενούρηση, η οποία 
μπορεί να συνεχίζεται στη μέση ή και όψιμα 
εφηβική ηλικία, καθώς και υποσθενουρία, η 
οποία καθιστά τους ασθενείς πιο επιρρεπείς 
στην αφυδάτωση. Όλοι οι ασθενείς με ΔΝ 

πρέπει να ενθαρρύνονται να λαμβάνουν του-
λάχιστον 3-4 λίτρα υγρών ημερησίως. 
4.3.5.2 Αιματουρία 

Η αιματουρία είναι συχνό εύρημα στη 
ΔΝ και μπορεί να είναι υποτροπιάζουσα. Τα 
έμφρακτα στη μυελώδη μοίρα μπορεί να οδη-
γήσουν σε νέκρωση των νεφρικών θηλών, η 
οποία εμφανίζεται τόσο σε ασθενείς με ΔΝ 
όσο και σε ετεροζυγώτες φορείς του γονιδί-
ου κι εκδηλώνεται κλινικά με αιματουρία [26]. 
Σπάνια, η αιματουρία μπορεί να είναι σοβαρή 
με αποβολή πηγμάτων και σοβαρή αναιμία. Η 
εσχαροποίηση των νεφρικών θηλών μπορεί 
να οδηγήσει σε απόφραξη των ουρητήρων και 
νεφρική ανεπάρκεια. Η θεραπεία της αιματου-
ρίας είναι συντηρητική με διατήρηση μεγάλης 
διούρησης καθώς και υποστήριξη με μεταγγί-
σεων όταν η απώλεια αίματος είναι μεγάλη. Η 
δεσμοπρεσσίνη και τα αντι-ινωδολυτικά φάρ-
μακα έχουν αποδειχθεί επιτυχή σε μη δημοσι-
ευμένες περιπτώσεις ασθενών με αιματουρία. 
Σε σπάνιες περιπτώσεις απειλητικής για τη ζωή 
και παρατεταμένης αιμορραγίας, στις οποίες 
η αιμορραγία προέρχεται από τον ένα νεφρό, 
μπορεί να απαιτηθεί χειρουργική παρέμβαση. 

Το μυελοειδές καρκίνωμα του νεφρού 
είναι ένα σπάνιο επιθετικό νεόπλασμα που 
εμφανίζεται σχεδόν αποκλειστικά στους 
ασθενείς με ομόζυγη ΔΝ [27] ή άλλους γονό-
τυπους με την δρεπανοκυτταρική μετάλλαξη 
[28]. Εκδηλώνεται με αιματουρία, πόνο στην 
οσφύ, απώλεια βάρους, πυρετό και κοιλιακό 
πόνο και έχει συνήθως δώσει ήδη μεταστά-
σεις κατά την κλινική εκδήλωσή του. 
4.3.5.3 Πρωτεϊνουρία

Η πρωτεϊνουρία μπορεί να σχετίζεται με 
ιδιαίτερα ταχεία έκπτωση της νεφρικής λει-
τουργίας [29]. Ο έλεγχος για πρωτεϊνουρία 
πρέπει να είναι τουλάχιστον ετήσιος με ταινία 
εμβάπτισης (dipstick test) και, σε θετικό εύρη-

4
Αντιμετώπιση χρόνιων επιπλοκών



51

μα, με προσδιορισμό της πρωτεΐνης σε δείγμα 
ούρων 24ώρου ή ισοδύναμη δοκιμασία (πχ., 
λόγος πρωτεΐνης/κρεατινίνης ή λόγος αλβου-
μίνης/κρεατινίνης). Όλοι οι ασθενείς πρέπει 
να έχουν πρόσβαση σε νεφρολόγο με εξειδί-
κευση στις αιμοσφαιρινοπάθειες. Οι ασθενείς 
με πρωτεϊνουρία πρέπει να παραπέμπονται σε 
νεφρολόγο για παρακολούθηση και πιθανή 
έναρξη αγωγής με αναστολέα του μετατρεπτι-
κού ενζύμου της αγγειοτασίνης ή ανταγωνιστή 
των υποδοχέων της αγγειοτασίνης ΙΙ όπως η 
εναλαπρίλη ή η λοσαρτάνη. 

Σε ασθενείς με μικρολευκωματουρία ή 
νεφρική δυσλειτουργία που δεν ανταποκρί-
νονται στη θεραπεία με αναστολέα του μετα-
τρεπτικού ενζύμου της αγγειοτασίνης ή αντα-
γωνιστή των υποδοχέων της αγγειοτασίνης ΙΙ 
μπορεί να χορηγηθεί η υδροξυκαρβαμίδη.
4.3.5.4 Παρακολούθηση της νεφρικής 
λειτουργίας και νεφρική ανεπάρκεια 

Η νεφρική λειτουργία πρέπει να ελέγχε-
ται τουλάχιστον σε ετήσια βάση. Τα επίπεδα 
της κρεατινίνης όρου είναι συχνά χαμηλά 
στα άτομα με ΔΝ ενώ οι τιμές στα ανώτερα 
φυσιολογικά όρια πρέπει να συζητούνται με 
τον τοπικό νεφρολόγο. Η ρύθμιση της αρτη-
ριακής πίεσης πρέπει να είναι αυστηρή με 
στόχο τα 130/80 mmHg στους ασθενείς με 
πρωτεϊνουρία. Επίπεδα 140/90 mmHg είναι 
αποδεκτά σε ασθενείς με αρνητικό έλεγχο 
με ταινία και φυσιολογική νεφρική λειτουρ-
γία. Οι λοιμώξεις του ουροποιητικού πρέπει 
να αντιμετωπίζονται με κατάλληλα αντιβιοτι-
κά. Πρέπει επίσης να αποκλείεται η έλλειψη 
του ενζύμου G6PD που μπορεί να εκλύσει 
ενδαγγειακή αιμόλυση, καθώς αυτή μπορεί 
να επηρεάσει την επιλογή των αντιβιοτικών. 
Η μακροχρόνια χρήση μη στεροειδών αντι-
φλεγμονωδών φαρμάκων πρέπει να αποφεύ-
γεται και, αν είναι αναπόφευκτη, πρέπει να 

συνοδεύεται από τακτικό έλεγχο της νεφρι-
κής λειτουργίας.

Οι ασθενείς με νεφρική νόσο τελικού στα-
δίου και συμπτωματική αναιμία μπορεί να λά-
βουν θεραπεία με ερυθροποιητίνη, με ή χωρίς 
υδροξυκαρβαμίδη.

Σε ασθενείς με νεφρική νόσο τελικού 
σταδίου που αποδίδεται στη ΔΝ στα πλαίσια 
κλινικής μελέτης πρέπει να διερευνάται η θε-
ραπεία νεφρικής υποκατάστασης που περι-
λαμβάνει αιμοκάθαρση ή μεταμόσχευση. Η 
επιβίωση των ασθενών με ΔΝ σε αιμοκάθαρ-
ση για νεφρική νόσο τελικού σταδίου είναι 
μικρότερη συγκριτικά με άλλα μη διαβητικά 
αίτια νεφρικής νόσου. Απαιτείται πρώιμη πα-
ραπομπή καθώς και εξέταση του ενδεχόμενου 
μεταμόσχευσης.

Έχει παρατηρηθεί αύξηση της συχνό-
τητας των επώδυνων κρίσεων σε ασθενείς 
με επιτυχή μεταμόσχευση νεφρού, οπότε η 
υδροξυκαρβαμίδη μπορεί να αποτελεί χρή-
σιμη επιπρόσθετη θεραπεία στου ασθενείς 
αυτούς.
4.3.6 Πριαπισμός

Ο πριαπισμός στη ΔΝ μπορεί να εκλύσει 
επώδυνες κρίσεις και να οδηγήσει σε στυτική 
δυσλειτουργία σε μακροχρόνια βάση. Υπάρ-
χουν δυο τύποι: ένα ήπιο υποτροπιάζον αυτο-
περιοριζόμενο επεισόδιο και μια οξεία προ-
σβολή που απαιτεί νοσοκομειακή παρέμβαση. 
Τα συχνά υποτροπιάζοντα επεισόδια μπορεί 
να αποτελούν προειδοποίηση για μείζονα 
οξεία προσβολή. Η πρώιμη προσέλευση του 
ασθενούς (<4 ώρες) είναι ζωτικής σημασίας, 
και πρέπει να τονίζεται κατά την ενημέρωση 
και εκπαίδευση των ασθενών.
4.3.6.1 Πρόληψη και αντιμετώπιση 
στο σπίτι των ήπιων υποτροπιαζόντων 
επεισοδίων

Οι ασθενείς πρέπει να εκπαιδεύονται 
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σχετικά με τους τρόπους διακοπής των ήπιων 
υποτροπιαζόντων επεισοδίων, όπως η έντονη 
ενυδάτωση, ο συνδυασμός αναλγητικών, τα 
θερμά λουτρά και η ήπια προς μέτρια άσκηση. 
Όμως αν τα μέτρα αυτά δεν αποδώσουν, πρέ-
πει να ενθαρρύνεται η έγκαιρη προσέλευση 
στο νοσοκομείο. 
4.3.6.2 Μακροχρόνιες επιπτώσεις του 
πριαπισμού/στυτική δυσλειτουργία (ΣΔ)

Η χρήση αναστολέων της φωσφοδι-
εστεράσης 5, όπως η βαρντεναφίλη, η 
σιλντεναφίλη και η τανταλαφίλη πρέπει να 
περιορίζεται στις περιπτώσεις στυτικιής δυ-
σλειτουργίας (ΣΔ) που δεν ανταποκρίνονται 
στην συμβατική αγωγή και, ιδανικά, στα 
πλαίσια κλινικών μελετών [30]. Η πρόσβαση 
σε κλινικό ψυχολόγο μπορεί να βοηθήσει 
στα συναισθηματικά θέματα της ΣΔ, ενώ για 
τον χρόνιο πόνο από τις υποτροπιάζουσες 
προσβολές μπορεί να απαιτηθεί η συνταγο-
γράφηση οπιοειδών. Σε ορισμένους ασθε-
νείς μπορεί να απόδειχθούν χρήσιμες οι 
εμφυτεύσιμες συσκευές. 
4.3.7 Οφθαλμολογικές επιπλοκές 

Οι οφθαλμολογικές επιπλοκές της ΔΝ 
μπορεί να είναι ασυμπτωματικές στα αρχικά 
στάδια. Κατά συνέπεια, η δρεπανοκυτταρική 
οφθαλμική βλάβη μπορεί να παραμένει αδιά-
γνωστη μέχρι να εμφανιστούν διαταραχές της 
όρασης ή ο ασθενής να υποβληθεί σε εξέτα-
ση για άλλους λόγους από οφθαλμίατρο. Οι 
οφθαλμολογικές επιπλοκές που σχετίζονται 
με τη ΔΝ διακρίνονται αδρά στη μη υπερ-
πλαστική αμφιβληστροειδοπάθεια (ΜΥΑ) και 
στην υπερπλαστική αμφιβληστροειδοπάθεια 
(ΥΑ) με βάση την απουσία ή παρουσία νεοαγ-
γείωσης. Η διάκριση αυτή είναι κλινικά χρήσι-
μη καθώς η νεοαγγείωση μπορεί να οδηγήσει 
σε αιμορραγία στο υαλώδες σώμα και απο-
κόλληση του αμφιβληστροειδούς. 

Κατά κανόνα, οι εκδηλώσεις της MYA δεν 
οδηγούν σε απώλεια όρασης και δεν είναι εν-
δεικτικές εξέλιξης της νόσου. Αντίθετα, η ΥΑ 
αποτελεί σοβαρή οφθαλμολογική επιπλοκή 
και είναι υπεύθυνη για το 73% της αιφνίδιας 
απώλειας όρασης στη ΔΝ [31]. H επαναλαμ-
βανόμενη μικροαγγειακή απόφραξη μπορεί 
να οδηγήσει σε αγγειακή αναδιαμόρφωση και 
επανασηραγγοποίηση αγγείων του αμφιβλη-
στροειδούς, ενώ τις οι ισχαιμικές αλλοιώσεις 
οδηγούν σε ανάπτυξη νέων αγγείων. Παρόλα 
αυτά, στη ΔΝ, παρατηρείται υψηλός ρυθμός 
αυτόματης ύφεσης ή απόφραξης των αγγείων. 

Η παναμφιβληστροειδική φωτοπηξία 
(ΠΑΦ) με λέιζερ είναι η μόνη αναγνωρισμένη 
αποτελεσματική θεραπεία για την ΥΑ, αλλά 
έχει και τους δικούς της κινδύνους. Δεδομέ-
νης της πιθανότητας αυτόματης απόφραξης 
και της στασιμότητας της εξέλιξης της νεοαγ-
γείωσης σε ορισμένους ασθενείς, οι ενδείξεις 
για θεραπεία της νεοαγγείωσης δεν είναι πά-
ντα σαφείς. Kατά συνέπεια, το κέρδος από την 
τακτική οφθαλμολογική εξέταση δεν είναι σα-
φές και το όφελος από την πρώιμη θεραπεία 
με λέιζερ δεν είναι αποδεδειγμένο. Είναι ση-
μαντικό επομένως όλοι οι ασθενείς να έχουν 
επίγνωση του κινδύνου οφθαλμολογικών 
επιπλοκών και να έχουν ταχεία πρόσβαση σε 
οφθαλμίατρο αν εμφανίσουν συμπτώματα.

Η ανεύρεση της ΥΑ είναι συχνότερη σε 
νεαρούς ενήλικες (ηλικίας 15-29 ετών) [32]. 
Ο υψηλότερος επιπολασμός της ΥΑ παρατη-
ρείται στους γονοτύπους SS και SC (11-45%) 
[33]. Όμως η εξέλιξη και οι επιπλοκές της ΥΑ 
είναι πιο συχνές στη αιμοσφαιρινοπάθεια SC, 
ενώ η αυτόματη απόφραξη είναι συχνότερη 
στην ομόζυγη ΔΝ (SS). 
4.3.8 Ανάπτυξη και διατροφική 
υποστήριξη

Οι ανησυχίες για καθυστέρηση της ανά-
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πτυξης κατά την παιδική και εφηβική ηλικία 
πρέπει να καταγράφονται με σαφήνεια κατά 
την μετάβαση των ασθενών στις υπηρεσίες 
περίθαλψης των ενηλίκων. Σε παρουσία δι-
απιστωμένης διαταραχής της ανάπτυξης ή 
καθυστέρησης της σκελετικής ή σεξουαλικής 
ωρίμανσης, ενδείκνυται η συνεχής εξειδικευ-
μένη ενδοκρινολογική και διατροφολογική 
υποστήριξη. 
4.3.8.1 Διατροφή

Οι αυξημένες μεταβολικές ανάγκες και η 
πιθανή μειωμένη απορρόφηση υποδεικνύουν 
ότι τα άτομα με ΔΝ μπορεί να έχουν σχετική έλ-
λειψη ενέργειας, πρωτεϊνών και αρκετών ιχνο-
στοιχείων κι επομένως η συνιστώμενη ημερή-
σια πρόσληψη για το γενικό πληθυσμό μπορεί 
να μην είναι εφαρμόσιμη στη ΔΝ. Επιπλέον, η 
διατροφική πρόσληψη μπορεί να είναι μειωμέ-
νη κατά τις επώδυνες κρίσεις και τα εμπύρετα 
επεισόδια. Κατά την παρακολούθηση, ο στό-
χος της διατροφικής συμβουλευτικής είναι η 
διατήρηση του ιδανικού σωματικού βάρους. Οι 
υπέρβαροι ενήλικες έχουν αυξημένη τάση να 
αναπτύσσουν επιπλοκές όπως ο διαβήτης και η 
άσηπτη νέκρωση. Τα λιποβαρή άτομα χρειάζο-
νται περαιτέρω αξιολόγηση με στόχο τη διατρο-

φική υποστήριξη αν αυτή ενδείκνυται. 
4.3.8.2 Φυλλικό οξύ

H υποκατάσταση του φυλλικού οξέος συ-
νιστάται σε όλους τους ασθενείς με ΔΝ για 
την πρόληψη της ανεπάρκειας λόγω του αυ-
ξημένου μεταβολισμού του συνεπεία της χρό-
νιας αιμόλυσης. Κατά συνέπεια, για τη μείωση 
του κινδύνου απλασίας του μυελού των οστών 
συνιστάται η χορήγηση 1 mg φυλλικού οξέος 
από το στόμα καθημερινά [34,35]. Πρέπει πα-
ράλληλα να καταβάλλεται κάθε προσπάθεια 
να ενθαρρύνεται η κατανάλωση πράσινων 
λαχανικών καθώς και φρούτων που περιέχουν 
φυσικές πηγές φυλλικού έτσι ώστε τα υποκα-
τάστατα να μην είναι απαραίτητα.

Εδώ πάντως, επισημαίνεται και ο μικρός 
κίνδυνος η συνεχής υποκατάσταση του φυλλι-
κού οξέος να καλύψει την πιθανή συνύπαρξη 
μιας μεγαλοβλαστικής αναιμίας από ανεπάρ-
κεια κοβαλαμίνης και κατά συνέπεια να επιτρέ-
ψει την εμφάνιση νευρολογικών εκδηλώσεων. 
Η πιθανότητα συνυπάρχουσας ανεπάρκειας 
κοβαλαμίνης πρέπει να εξετάζεται οποτεδήπο-
τε η αναιμία επιδεινώνεται ή ο ερυθροκυττα-
ρικός δείκτης MCV, η LDH ή η χολερυθρίνη 
αυξάνονται σε ασθενή με ΔΝ [36].
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5.1 ΕΙΣΑΓΩΓΉ
Η κύηση στη ΔΝ έχει συσχετιστεί με αυξη-

μένη μητρική και περιγεννητική θνητότητα λόγω 
της αυξημένης συχνότητας επιπλοκών. Η προ-
σεκτική διαχείριση της κύησης, περιλαμβανο-
μένης και της προγεννητικής περίθαλψης και 
η πρόσβαση σε ειδικούς στη ΔΝ στοχεύουν 
στην ελαχιστοποίηση των επιπλοκών και την 
επιτυχή έκβαση στην πλειοψηφία των γυναικών.

Οι γυναίκες με ΔΝ έχουν μεγάλη πιθανό-
τητα να αποκτήσουν παιδί με μείζονα αιμο-
σφαιρινοπάθεια αν ο πατέρας είναι φορέας 
μιας σημαντικής διαταραχής της αιμοσφαιρί-
νης κι επομένως πρέπει να παίρνουν έγκαιρα 
(ιδανικά πριν τη σύλληψη) την κατάλληλη γε-
νετική συμβουλευτική από εκπαιδευμένο προ-
σωπικό.

Κατά το παρελθόν, οι επαγγελματίες υγεί-
ας είχαν την τάση να συμβουλεύουν τις γυ-
ναίκες με ΔΝ να αποφεύγουν την κύηση και 
η συμβουλευτική για την αντισύλληψη ήταν 
μερικές φορές παραπλανητική. Αυτή η πρακτι-
κή δεν είναι πια αποδεκτή. Η κατάλληλη συμ-
βουλευτική για την αντισύλληψη είναι ζωτικής 
σημασίας ώστε οι γυναίκες με ΔΝ να κάνουν 
τις επιλογές τους για τη γονιμότητά τους μετά 
από ενημέρωση.

Στους άνδρες με ΔΝ έχει περιγράφει η πα-
ρουσία υπογοναδισμού, αλλά τα σχετικά δε-
δομένα είναι ανεπαρκή για την διαμόρφωση 
συγκεκριμένων συστάσεων.

5.2 ΓΕΝΙΚΈΣ ΑΡΧΈΣ
(1) Κύηση
•	 Όλοι οι επαγγελματίες υγείας που ασχο-

λούνται με γυναίκες με ΔΝ πρέπει λαμβάνουν 
κατάλληλη εκπαίδευση για τις αιμοσφαιρινο-
πάθειες.
•	 Πριν από τη σύλληψη, πρέπει να παρέχε-

ται κατάλληλη ενημέρωση και καθοδήγηση, η 

οποία περιλαμβάνει γενετικό έλεγχο και τον 
έλεγχο του συντρόφου σε όλους τους άνδρες 
και τις γυναίκες με ΔΝ.
•	 Η υδροξυκαρβαμίδη (υδροξυουρία) πρέ-

πει να διακόπτεται στους άνδρες και τις γυναί-
κες τουλάχιστον 3 μήνες πριν τη σύλληψη.
•	 Η θεραπεία αποσιδήρωσης πρέπει να δια-

κόπτεται πριν τη σύλληψη.
•	 Αν υπάρχουν δεδομένα σημαντικής υπερ-

φόρτωσης με σίδηρο πριν τη σύλληψη, η κύη-
ση πρέπει να καθυστερήσει για την εφαρμογή 
εντατικής θεραπείας αποσιδήρωσης πριν τη 
σύλληψη.
•	 Η κύηση στη ΔΝ θεωρείται ως κύηση υψη-

λού κινδύνου και έχει ανάγκη συνδυασμένης 
παρακολούθησης από αιματολόγο και μαιευ-
τήρα με εμπειρία στις κυήσεις υψηλού κινδύ-
νου και ιδανικά στις αιμοσφαιρινοπάθειες ή 
κατάλληλος προγραμματισμός για την επίβλε-
ψη και υποστήριξη της κύησης αν η γυναίκα 
κάνει διαφορετική επιλογή.
•	 Η προγεννητική περίθαλψη πρέπει να γίνε-

ται σε εξειδευμένο κέντρο ΔΝ και τα τοπικά 
ιατρεία πρέπει να παραπέμπουν στο κέντρο 
αυτό τις έγκυες γυναίκες για αρχική αξιολό-
γηση. Αν η περίθαλψη συνεχιστεί σε μη εξει-
δικευμένο κέντρο, η περίθαλψη πρέπει να 
γίνεται από κοινού με καλή συνεννόηση. Η 
επιλογή της μονάδας όπου θα γίνει ο τοκετός 
πρέπει να συζητείται με τη έγκυο γυναίκα.
•	 Για κάθε έγκυο γυναίκα πρέπει να υπάρχει 

εξατομικευμένο σχέδιο περίθαλψης που θα 
λαμβάνει υπόψη το ιστορικό των προηγούμε-
νων κυήσεων και εν γένει της νόσου. Όπου 
υπάρχει η δυνατότητα, η γυναίκα πρέπει να 
παρακολουθείται από συγκεκριμένη μαία με 
εξειδίκευση στη φροντίδα των ασθενών με 
ΔΝ.
•	 Οι Μονάδες ΜΑ/ΔΝ πρέπει να διαθέ-

τουν:
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o	 διαδικασίες για την παροχή για παρο-
χή γενετικής συμβουλής από κατάλληλους 
επαγγελματίες και έγκαιρης πρόσβασης σε 
προγεννητικό έλεγχο όταν αυτός απαιτείται 

o	 καταγεγραμμένη στρατηγική για την 
προγεννητική περίθαλψη,την κύηση, τον τοκε-
τό και τη λοχεία

o	 καταγεγραμμένες κατευθυντήριες οδη-
γίες για την αντιμετώπιση των επώδυνων κρίσε-
ων κατά την κύηση και τις ενδείξεις για μετάγγι-
ση.
•	 Η εφαρμογή τακτικών προφυλακτικών με-

ταγγίσεων συνήθως δεν απαιτείται για τις ανε-
πίπλεκτες κυήσεις αλλά μπορεί να απαιτηθεί 
για τις γυναίκες με δυσμενές μαιευτικό ή ιατρι-
κό ιστορικό.
•	 Ο χρόνος και η οδός του τοκετού πρέπει 

να βασίζεται στις μαιευτικές ενδείξεις όπως 
και στις γυναίκες χωρίς ΔΝ.
•	 Όταν ο προγεννητικός έλεγχος εντοπίσει 

παιδί με υψηλή πιθανότητα για μείζονα αιμο-
σφαιρινοπάθεια, πρέπει να λαμβάνονται δείγ-
ματα νεογνικού τριχοειδικού αίματος αμέσως 
μετά τη γέννηση.
•	 Η χειρουργική διακοπή της κύησης πρέ-

πει να διενεργείται στα πλαίσια επείγουσας 
νοσοκομειακής περίθαλψης με συμμετοχή 
της αιματολογικής ομάδας και με κατάλληλη 
αναισθησιολογική υποστήριξη. Ευνόητο είναι 
, ότι στην περίπτωση αυτή αναμένεται ότι όλες 
οι ασθενείς θα έχουν την κατάλληλη ψυχολο-
γική υποστήριξη.    
(2) Αντισύλληψη
•	 Κάθε γυναίκα πρέπει να έχει επιλογή ως 

προς τη μέθοδο αντισύλληψης που θα χρησι-
μοποιήσει και να είναι πλήρως ενημερωμένη 
για τους πιθανούς κινδύνους και τα οφέλη των 
διαφόρων μεθόδων.
•	 Οι επαγγελματίες υγείας πρέπει να είναι 

πλήρως ενημερωμένοι για τις επιλογές αντι-

σύλληψης στη ΔΝ.
•	 Η συζήτηση για την αντισύλληψη πρέπει 

να λαμβάνει χώρα με τους εφήβους, αγόρια 
και κορίτσια, πριν αυτά εγκαταλείψουν το παι-
διατρικό πλαίσιο περίθαλψης.

5.3 ΣΥΣΤΆΣΕΙΣ 
5.3.1 Μητρική θνητότητα 
και νοσηρότητα

Παλιότερες μελέτες σε γυναίκες με ΔΝ 
ανέφεραν δυσμενέστερη έκβαση των κυήσε-
ων συγκριτικά με τις νεότερες σειρές ασθε-
νών, γεγονός που υποδεικνύει ότι η βελτίωση 
της θεραπείας των ασθενών είχε επίδραση 
στην έκβαση των κυήσεων. Ένας αριθμός 
μελετών ανέφερε μητρική θνητότητα έως 
3% [1,2]. Η έρευνα CEMACH (Confidential 
Enquiry into Maternal and Child Health) 
ανέφερε 3 και 2 θανάτους σε γυναίκες με 
ΔΝ μεταξύ των ετών 2000-2003 και 2003-
2005, αντίστοιχα, αλλά ο αριθμός των κυή-
σεων σε γυναίκες με ΔΝ τις περιόδους αυ-
τές δεν είναι γνωστός [3,4]. Παρόλα αυτά, 
είναι σαφές ότι η μητρική θνητότητα στη ΔΝ 
είναι υψηλότερη από αυτή του γενικού πληθυ-
σμού, ενώ είναι σημαντικό να μη συνάγονται 
συμπεράσματα για μια χώρα από δεδομένα 
που προέρχονται από άλλη. Οι θάνατοι σχε-
τίζονται συνήθως με θρομβοεμβολικά επει-
σόδια,  που αποτελούν κίνδυνο και για κάθε 
κύηση ανεξάρτητα αιμοσφαιρινοπάθειας. 
Επισημαίνεται, ότι τα διαθέσιμα δεδομένα 
αφορούν στην πλειοψηφία τους  αναδρομι-
κές σειρές ασθενών και περιλαμβάνουν μία 
μόνο προοπτική μελέτη. Στις περισσότερες 
σειρές τα ευρήματα είναι συγκρίσιμα, αν και 
μερικές αναφέρουν υψηλότερη επίπτωση 
επιπλοκών της κύησης. Συνοπτικά, οι παρα-
τηρήσεις των παραπάνω σειρών αναφέρουν 
τα ακόλουθα:
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Επιπτώσεις της κύησης στη ΔΝ:
•	 Επιδείνωση της αναιμίας
•	 Αυξημένη συχνότητα επώδυνων κρίσεων 
	 και θωρακικού συνδρόμου
•	 Αυξημένη συχνότητα λοιμώξεων, ιδίως 
	 ουροποιητικού καθώς και της μήτρας μετά 
	 τον τοκετό

Επιπτώσεις της ΔΝ στην κύηση:
•	 Αυξημένη συχνότητα αποβολών
•	 Αυξημένη συχνότητα μειωμένης 
	 ανάπτυξης των βρεφών 
•	 Αυξημένη συχνότητα πρόωρου τοκετού
•	 Αυξημένη συχνότητα θρομβοεμβολικών 
	 επιπλοκών 
•	 Αυξημένη συχνότητα προεκλαμψίας

Παρόλο που οι ανωτέρω επιπλοκές είναι 
συχνότερες στην ομόζυγη ΔΝ (HbSS) από 
ότι στις HbSC και HbS/β-thal, όλες οι μορ-
φές ΔΝ πρέπει να λαμβάνουν το ίδιο επίπεδο 
περίθαλψης.  Οπωσδήποτε, δεν υπάρχει συ-
σχέτιση μεταξύ της μητρικής αναιμίας και των 
παραπάνω επιπλοκών [1,5].
5.3.2 Εμβρυϊκές επιπλοκές 
σε μητέρες με ΔΝ

Η περιγεννητική θνητότητα για νεογνά 
γεννημένα από μητέρα με ΔΝ κυμαίνεται με-
ταξύ 4% και 6% στο Ηνωμένο Βασίλειο [2]. 
Οι διαταραχές της πλακουντιακής κυκλοφο-
ρίας σχετίζονται με χαμηλό βάρος γέννησης 
και καθυστέρηση της ενδομήτριας ανάπτυξης. 
Όμως, η έκβαση για τα νεογνά δε σχετίζεται 
με την αναιμία της μητέρας ή τα κλινικά συμ-
βάματα της νόσου και δε βελτιώνεται με τη 
θεραπεία μεταγγίσεων [5,6]. 
5.3.3 Οργάνωση της περίθαλψης

Ιδανικά, οι γυναίκες πρέπει ιδανικά να πα-
ρακολουθούνται από έμπειρο αιματολόγο και 
μαιευτήρα (κατά προτίμηση με εμπειρία στην 
κύηση σε ΔΝ) σε Κέντρο που είναι σε θέση 
να αντιμετωπίσει κυήσεις υψηλού κινδύνου. 

Αν αυτό δεν είναι δυνατό για γεωγραφικούς ή 
οργανωτικούς λόγους, η τοπική Μονάδα πρέ-
πει να παρακολουθεί το περιστατικό σε συν-
δυασμό με το εξειδικευμένο Κέντρο στη βάση 
ενός συμφωνημένου πρωτοκόλλου. Η επιλο-
γή της γυναίκας πρέπει πάντα να λαμβάνεται 
υπόψη [7]. Αυτό προαπαιτεί κατάλληλη και 
στενή συνεργασία όλου του προσωπικού που 
μετέχει στην προγεννητική αυτή περίθαλψη. 

Όπου είναι δυνατό, μια συγκεκριμένη και 
κατάλληλα εκπαιδευμένη μαία πρέπει να μετέ-
χει στην ομάδα περίθαλψης προκειμένου να 
βοηθά στο συντονισμό των πολλών πλευρών 
της τόσο στον τοκετό όσο και την περίοδο 
της λοχείας. Ακόμη, πρέπει να λαμβάνονται 
υπόψη οι κοινωνικές, ψυχολογικές και πολιτι-
σμικές πλευρές της περίθαλψης της γυναίκας. 
Ένας κατάλληλα εκπαιδευμένος επαγγελμα-
τίας υγείας πρέπει να είναι υπεύθυνος για τη 
γενετική καθοδήγηση, τον έλεγχο του πατέρα 
του παιδιού (αν ο τελευταίος δεν έχει προη-
γουμένως ελεγχθεί) και τον προγραμματισμό 
του προγεννητικού ελέγχου (ΠΓΕ).

Τέλος, πρέπει να υπάρχει μια τοπική λεπτομε-
ρής στρατηγική περίθαλψης που περιλαμβάνει:
•	 Τις διαδικασίες για την εύρεση μαιευτήρα
•	 Τον έλεγχο του συντρόφου
•	 Τη προγεννητική περίθαλψη
•	 Την παρακολούθηση της ανάπτυξης 
	 του εμβρύου
•	 Την αντιμετώπιση των οξειών κρίσεων 
	 στην κύηση
•	 Την αντιμετώπιση των λοιμώξεων
•	 Τις ενδείξεις για μετάγγιση
•	 Τη στρατηγική αντιπηκτικής αγωγής
•	 Την αντιμετώπιση του τοκετού
•	 Την περίθαλψη κατά τη λοχεία 
•	 Την καισαρική τομή
•	 Τον έλεγχο του νεογνού
•	 Την αντισύλληψη.
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Το εξατομικευμένο πρόγραμμα περίθαλ-
ψης πρέπει να συζητείται με τη γυναίκα και να 
λαμβάνει υπόψη το ιστορικό της γυναίκας ως 
προς τη ΔΝ και τις προηγούμενες κυήσεις. 
Την πρόγραμμα αυτό πρέπει να καταγράφεται 
στο φάκελο της ασθενούς μαζί με τα ενημερω-
τικά σημειώματα που φέρει η τελευταία.  
5.3.4  Ενέργειες που επιβάλλονται 
πριν την κύηση

Οι άνδρες και οι γυναίκες με ΔΝ έχουν 
50% πιθανότητα να αποκτήσουν παιδί με μεί-
ζονα αιμοσφαιρινοπάθεια αν ο/η σύντροφός 
τους είναι φορέας μιας σημαντικής αιμοσφαι-
ρινοπάθειας. Ο έλεγχος του συντρόφου συ-
νιστάται να γίνεται πριν τη σύλληψη, αν δεν 
είναι γνωστή η κατάστασή του. Αυτό θα επι-
τρέψει σε ένα ζευγάρι με υψηλή πιθανότητα 
να αποκτήσει παιδί με μείζονα αιμοσφαιρινο-
πάθεια να λάβει γενετική συμβουλή πριν από 
ή σε πρώιμο στάδιο της κύησης. Η συζήτηση 
για την κύηση με τους πάσχοντες και των δυο 
φύλων πρέπει να αποτελεί τμήμα της τακτικής 
εξέτασής τους. Το θέμα αυτό πρέπει επίσης να 
τεθεί και κατά τη μεταβατική φάση από την παι-
διατρική στην περίθαλψη του ενηλίκου. 

Η υδροξυκαρβαμίδη (υδροξυουρία) είναι 
τερατογόνος στα ζώα, ενώ στον άνθρωπο 
έχουν αναφερθεί κυτταρογενετικές ανωμαλί-
ες, παρόλο που στον μικρό αριθμό των κυήσε-
ων σε ανθρώπους  στις οποίες έχει αναφερθεί 
η χρήση της, όλα τα νεογνά που γεννήθηκαν 
ήταν φυσιολογικά [8]. Οι ασθενείς με ΔΝ, 
άνδρες ή γυναίκες, που παίρνουν υδροξυκαρ-
βαμίδη πρέπει να τη διακόπτουν 3 μήνες πριν 
τη σύλληψη. Αν η κύηση είναι μη προγραμμα-
τισμένη, τα φάρμακο πρέπει να διακόπτεται 
αμέσως με τη διάγνωση της κύησης και οι 
πιθανοί κίνδυνοι να συζητούνται. Οι γυναίκες 
με ΔΝ και οι σύντροφοί τους που επιθυμούν 
να προχωρήσουν σε κύηση πρέπει να εξετάζο-

νται πριν από αυτήν σε Μονάδα ΜΑ/ΔΝ ή σε 
άλλο κατάλληλο Κέντρο. Τα θέματα που θα 
συζητηθούν σε αυτή την επίσκεψη πρέπει να 
περιλαμβάνουν:
•	 Οικογενειακά ζητήματα και ζητήματα κοι-

νωνικής φροντίδας
•	 Έλεγχο του συντρόφου και γενετική συμ-

βουλή με πληροφορίες σχετικά με τον προ-
εμφυτευτικό γενετικό έλεγχο (ιδιαίτερα όταν 
η διακοπή της κύησης δεν αποτελεί επιλογή) 
καθώς και πιο συμβατικές μεθόδους προγεν-
νητικής διάγνωσης. Τις ανάγκες για χορήγηση 
φυλλικού οξέος, την προφυλακτική χορήγηση 
πενικιλλίνης και την αναλγησία.
•	 Τους κινδύνους της κύησης για τη μητέρα 

και το βρέφος, η ανάλυση των οποίων πρέπει 
να λαμβάνει υπόψη και το ιατρικό ιστορικό της 
μητέρας. Ο περαιτέρω έλεγχος και η εξέταση 
από ειδικούς καθορίζονται από το ιστορικό 
και την τοπική πολιτική.
•	 Τη διακοπή της υδροξυκαρβαμίδης και τις 

πιθανές επιπτώσεις της διακοπής στη ΔΝ της 
μητέρας
•	 Τον έλεγχο του φορτίου σιδήρου αν υπάρ-

χει υποψία για υπερφόρτωση, τη θεραπεία 
αποσιδήρωσης αν λαμβάνει η μητέρα, το χρό-
νο της κύησης σε σχέση με το φορτίο σιδή-
ρου κ.λπ.
•	 Τον εμβολιασμό κατά του πνευμονιοκόκ-

κου, τον έλεγχο για ιούς ηπατίτιδας και HIV 
και την ανοσία απέναντι στη ερυθρά.

Οι γυναίκες με ΔΝ που προσπαθούν να 
συλλάβουν πρέπει να αναφέρουν την κύηση 
το δυνατό συντομότερο.

Όλες οι γυναίκες πρέπει να λαμβάνουν 
φυλλικό οξύ, ακόμα κι αν δεν ελάμβαναν πριν 
την κύηση. Η ορθή δοσολογία για τις γυναίκες 
αυτές είναι 5 mg/ημέρα (κι όχι η τυπική δοσο-
λογία των 400 μg/ημέρα που συστήνεται στις 
γυναίκες που σχεδιάζουν να συλλάβουν).
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5.3.5 Αρχική επίσκεψη 
και προγεννητική περίθαλψη
5.3.5.1 Αρχική επίσκεψη

Στην αρχική επίσκεψη δείγμα μητρικού αί-
ματος αποστέλλεται για τον τυπικό έλεγχο της 
κύησης κι επιπλέον για ηλεκτροφόρηση αιμο-
σφαιρίνης και προσδιορισμό του ποσοστού 
της αιμοσφαιρίνης S. Προσδιορίζονται ακόμη 
το φυλλικό οξύ, η φερριτίνη, η ουρία,  οι ηλε-
κτρολύτες, οι δείκτες ηπατικής λειτουργίας και 
γίνονται ανοσολογικές εξετάσεις για κυτταρο-
μεγαλοϊό, ηπατίτιδα C και HIV (αν δεν έχουν 
γίνει σε τακτική βάση). Αν δεν υπάρχει ήδη, 
αποστέλλεται στο εργαστήριο της αιμοδοσί-
ας γονοτυπικός έλεγχος ερυθροκυττάρων και 
διενεργείται εκτενής έλεγχος αντισωμάτων για 
τα κύρια αντιγόνα των ομάδων αίματος. 

Η λήψη ιστορικού πρέπει να περιλαμβάνει: 
τη συχνότητα και φύση των κρίσεων δρεπάνω-
σης, τις οξείες και χρόνιες επιπλοκές, το ιστο-
ρικό μεταγγίσεων, τις λοιμώξεις και το συνήθη 
τρόπο αντιμετώπισης των επώδυνων κρίσεων. 
Οι γυναίκες πρέπει να εξετάζονται αντικειμε-
νικά και να καταγράφεται ο κορεσμός οξυ-
γόνου.  Ο περαιτέρω έλεγχος βασίζεται στα 
κλινικά ευρήματα. Με την ευκαιρία του παρα-
πάνω ελέγχου, πρέπει να διενεργείται ηχοκαρ-
διογράφημα και βυθοσκόπηση, αν αυτά δεν 
έχουν προηγηθεί.

Η προφυλακτική λήψη αντιβιοτικών, αν γί-
νεται ήδη, πρέπει να συνεχίζεται. Αν δεν υπάρ-
χει, η απόφαση για έναρξή της πρέπει να εξα-
τομικεύεται μετά από συζήτηση με τη γυναίκα. 
Πρέπει να καταστρώνεται ένα συγκεκριμένο 
σχέδιο περίθαλψης και η γυναίκα πρέπει να 
μάθει να αναζητά ιατρική βοήθεια με τα πρωι-
μότερα σημεία λοίμωξης ή επιπλοκής σχετιζό-
μενης με τη ΔΝ.

Κατά κανόνα, οι μεταγγίσεις δεν είναι απα-
ραίτητες σε μη επιπλεγμένες κυήσεις, αλλά 

ίσως απαιτηθούν σε γυναίκες με δυσμενές 
μαιευτικό ή ιατρικό ιστορικό. Η κάθε γυναίκα 
πρέπει να αξιολογείται εξατομικευμένα από 
τον αιματολόγο. Αν η γυναίκα έχει ή είχε πα-
λαιότερα ενδείξεις υπερφόρτωσης με σίδηρο 
λόγω μεταγγίσεων απαιτείται καρδιολογική 
εξέταση για τον αποκλεισμό μυοκαρδιοπάθει-
ας (κατά προτίμηση πριν την κύηση). 

Ο προγραμματισμός για γενετική συμβου-
λή και έλεγχο του συντρόφου (αν δεν έχει 
προηγηθεί) πρέπει να γίνεται από κατάλληλο 
επαγγελματία υγείας. Αν βρεθεί ότι το ζευγάρι 
είναι σε αυξημένο κίνδυνο να αποκτήσει παι-
δί με μείζονα αιμοσφαιρινοπάθεια, πρέπει να 
συζητείται και να προγραμματίζεται το ενδεχό-
μενο διενέργειας προγεννητικής διάγνωσης. 
Πρέπει ακόμη να παρέχονται στην έγκυο όλες 
οι υπόλοιπες γενικές πληροφορίες που πα-
ρέχονται στην κύηση περιλαμβανομένων των 
συμβατικών προγεννητικών ελέγχων και των 
συμβουλών διατροφής.
5.3.5.2 Επόμενες προγεννητικές 
επισκέψεις

Η περίθαλψη πρέπει να είναι εξατομικευ-
μένη με βάση το ιστορικό και τη βαρύτητα της 
νόσου, αλλά,  σε γενικές γραμμές:  
•	 Η έγκυος πρέπει να εξετάζεται κάθε 4 

εβδομάδες ή πιο συχνά ανάλογα με τις κλινι-
κές ενδείξεις μέχρι την 28η εβδομάδα της κύ-
ησης, κάθε 2 εβδομάδες από τις εβδομάδες 
28 έως 36 και, στη συνέχεια, κάθε εβδομάδα 
μέχρι τον τοκετό.
•	 Γενική αίματος και αιματοκρίτης πρέπει να 

διενεργείται κάθε μήνα. Αν υπάρχει υποψία σι-
δηροπενίας, πρέπει να γίνεται επιβεβαίωση με 
έλεγχο σιδήρου / φερριτίνης πριν τη συνταγο-
γράφηση σκευάσματος σιδήρου.
•	 Η ηπατική και η νεφρική λειτουργία πρέπει 

να ελέγχονται κάθε 4 εβδομάδες (μαζί με την 
κλινική εξέταση).
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•	 H αρτηριακή πίεση πρέπει να ελέγχεται σε 
κάθε επίσκεψη. Επισημαίνεται, ότι η βασική 
αρτηριακή πίεση στην ΔΝ είναι γενικά χαμη-
λότερη από εκείνη των γυναικών χωρίς ΔΝ, 
οπότε σχετικά μέτριες μεταβολές μπορεί να 
αποτελούν πρώιμη ένδειξη ανάπτυξης υπέρτα-
σης της εγκυμοσύνης. Το όριο  των 125/75 
mmHg εχει προταθεί από ορισμένους ειδι-
κούς [9], αλλά η διάγνωση συνήθως βασί-
ζεται στη αύξηση σε σχέση με τις μετρήσεις 
στην αρχική φάση της κύησης. 
•	 Αν ανιχνευθούν σημαντικά αντι-ερυθρο-

κυτταρικά αλλοαντισώματα, ο ορολογικός 
έλεγχος μετά την 16η εβδομάδα της κύησης 
πρέπει να επαναλαμβάνεται κάθε 2 εβδομά-
δες ή όπως συστήνεται από τις εθνικές αρχές 
αιμοδοσίας. Αν υπάρχει ένδειξη, η αναιμία 
του εμβρύου μπορεί να εκτιμηθεί κάθε 2 
εβδομάδες με βάση τις μέγιστες συστολικές 
ταχύτητες στη μέση εγκεφαλική αρτηρία με 
την υπερηχογραφία Doppler. 
•	 Σε κάθε επίσκεψη πρέπει να διενεργείται 

ανάλυση ούρων από το μέσο της ούρησης 
και να αποστέλλεται δείγμα για μικροβιολο-
γική εξέταση όποτε υπάρχει η σχετική ένδει-
ξη. Αν υπάρχει υποψία λοίμωξης, απαιτείται 
θεραπεία με αντιβιοτικό ευρέως φάσματος 
μέχρι τα αποτελέσματα του δείγματος ούρων 
να επιβεβαιώσουν την παρουσία βακτηριακής 
ανάπτυξης. Στην περίπτωση αυτή, η αντιβιοτική 
αγωγή προσαρμόζεται, αν αυτό απαιτείται, με 
βάση τη δοκιμασίες ευαισθησίας. 
•	 Υπερηχογραφική εξέταση πρέπει να διε-

νεργείται ως εξής:
o	 Αρχική επίσκεψη: για την επιβεβαίωση 

της ηλικίας του εμβρύου και τον υπολογισμό 
της ημερομηνίας τοκετού, και για τον αποκλει-
σμό του σύνδρόμου Down και άλλων ανευ-
πλοϊδικών ανωμαλιών. Κύηση 20 εβδομάδων: 
έλεγχος της ανατομίας του εμβρύου 

o	 ΑΝ υπάρχουν ενδείξεις, εξετάζονται 
με Doppler οι αρτηρίες της μήτρας

o	 Υπερηχογραφική εξέταση για τη μέτρη-
ση της ανάπτυξης του εμβρύου στις εβδομά-
δες 28, 32 και 36. Αν το έμβρυο είναι μικρό 
για την ηλικία του, απαιτείται συχνότερος 
υπερηχογραφικός έλεγχος και εξέταση με 
Doppler της ομφαλικής αρτηρίας.

5.3.6 Ειδικά μέτρα αντιμετώπισης 
5.3.6.1 Λοιμώξεις

Η ΔΝ συνοδεύεται από υποσπληνισμό 
και αυξημένο κίνδυνο λοιμώξεων. Λοιμώξεις, 
κυρίως του ουροποιητικού και του αναπνευστι-
κού συστήματος,εμφανίζονται στο 50% των 
γυναικών κατά την κύηση [9]. Όταν η έγκυος 
λαμβάνει προφυλακτική αγωγή με πενικιλλίνη, 
πρέπει να την συνεχίσει.     

Οι ασυμπτωματικές βακτηριακές λοιμώ-
ξεις του ουροποιητικού μπορεί να καταστούν 
συμπτωματικές αν παραμείνουν χωρίς θερα-
πεία και μπορούν να συμβάλουν στον πρώιμο 
τοκετό και το μικρό βάρος του νεογνού. Ο ου-
δός χορήγησης αντιβιοτικών πρέπει να είναι 
χαμηλός. Κάθε εμπύρετο που σχετίζεται ή όχι 
με κρίση δρεπάνωσης πρέπει να ελέγχεται για 
λοίμωξη και να αντιμετωπίζεται αρχικά με αντι-
βιοτικά ευρέως φάσματος. Τα αποτελέσματα 
του ελέγχου θα καθορίσουν αν η αγωγή με 
αντιβιοτικά θα συνεχιστεί ή θα διακοπεί. Αν 
υπάρχει κλινική ανησυχία, η γυναίκα πρέπει 
να εισάγεται στο νοσοκομείο για την εξασφά-
λιση καλής ενυδάτωσης, θερμότητας, οξυγό-
νωσης και ειδικής θεραπείας. 
5.3.6.2 Επώδυνες 
(αγγειοαποφρακτικές) κρίσεις

Μερικές γυναίκες μπορεί να εμφανίσουν 
περισσότερες επώδυνες κρίσεις κατά την 
κύηση. Αν η κρίση είναι σοβαρή, η ασθενής 
πρέπει να εισαχθεί στο νοσοκομείο για από 
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κοινού νοσηλεία από μαιευτήρα και αιματο-
λόγο. Η τοπική πολιτική θα καθορίσει σε ποιο 
τμήμα θα εισαχθεί η ασθενής (πχ, αιματολογι-
κό ή τμήμα προγεννητικής περίθαλψης), ενώ ο 
πόνος θα αντιμετωπισθεί με βάση την τοπική 
στρατηγική [10] και τις ακόλουθες προφυλά-
ξεις:
•	 Τα μη στεροειδή αντιφλεγμονώδη χορη-

γούνται με προσοχή στην κύηση και δεν πρέ-
πει να χορηγούνται στο πρώτο τρίμηνο ή μετά 
τη 32 εβδομάδα (λόγω κινδύνου πρώιμης σύ-
γκλισης του αρτηριακού πόρου).
•	 Η υγεία του εμβρύου πρέπει να εξετάζεται 

τακτικά με καρδιοτοκογράφο. 
5.3.6.3 Μεταγγίσεις αίματος 

Οι μεταγγίσεις είναι καλά ανεκτές κατά 
την κύηση, συνοδεύονται όμως από κίνδυ-
νο αλλοανοσοποίησης, υπερφόρτωσης με 
σίδηρο και μετάδοσης λοιμώξεων. Μια τυ-
χαιοποιημένη μελέτη σύγκρισης τακτικών 
και επειγουσών μεταγγίσεων κατα την κύηση 
δεν έδειξε σημαντική μείωση των μαιευτικών 
και περιγεννητικών επιπλοκών στο σκέλος 
της θεραπείας με τακτικές μεταγγίσεις.  Έχει 
ακόμη αναφερθεί μία σημαντική μείωση των 
επώδυνων κρίσεων,  αλλά όχι και των άλλων 
επιπλοκών της ΔΝ [6]. Τα αποτελέσματα αυτά 
επιβεβαιώθηκαν και με μια αναδρομική μελέ-
τη των κυήσεων στο Ηνωμένο Βασίλειο μετα-
ξύ των ετών 1991-1993 [11]. Δεδομένης της 
έλλειψης σαφών δεδομένων για την καθοδή-
γηση της κλινικής πράξης, φαίνεται λογικό να 
συμπεράνει κανείς ότι:
•	 Οι εμπειρικές μεταγγίσεις δεν είναι απα-

ραίτητες στην κύηση.
•	 Δεν απαιτούνται γενικά μεταγγίσεις για τη 

γενική αναισθησία ή την καισαρική τομή.
•	 Οι ενδείξεις για μετάγγιση στη κύηση είναι:

o	 Μείωση της αιμοσφαιρίνης κάτω από 
	 τα 6 g/dL. Αναιμία με καρδιακή ή ανα

	 πνευστική επιβάρυνση
o	 Ιστορικό σοβαρών επιπλοκών της ΔΝ 
	 (πχ., υποτροπιάζον οξύ θωρακικό σύν
	 δρομο, ΑΕΕ, επαναλαμβανόμενες επώ
	 δυνες κρίσεις στην κύηση)
o	 Ασθενείς σε χρόνιο πρόγραμμα 
	 μεταγγίσεων 
o	 Δίδυμη κύηση.

•	 Αν υπάρχει κλινική ένδειξη, μεταγγίσεις 
μπορεί να δίνονται με την καθοδήγηση της αι-
ματολογικής ομάδας με στόχο τη διατήρηση 
της αιμοσφαιρίνης S <30% και επίπεδο αιμο-
σφαιρίνης 10-11 g/dl. Η μετάγγιση μπορεί 
είτε να χορηγείται μόνη της ή να συνδυάζεται 
με αφαίμαξη.
•	 Για τη μετάγγιση αίματος πρέπει να ακο-

λουθούνται οι συνήθεις κατευθυντήριες οδη-
γίες, συμπεριλαμβανομένης και της χρήσης 
ερυθροκυττάρων πλήρως συμβατών με το 
σύστημα Rhesus, αρνητικών για Kell αλλά και 
αρνητικών για κυτταρομεγαλοϊό (CMV), σε 
άτομα χωρίς ανοσία για αυτόν τον ιό.
•	 Αν είναι γνωστό ότι η γυναίκα έχει αναπτύ-

ξει πολλαπλά αλλοαντισώματα και αναμένεται 
η εμφάνιση επιπλοκών, είναι σκόπιμο να δια-
σφαλισθεί η διαθεσιμότητα συμβατού αίμα-
τος.
•	 Οι ασθενείς σε χρόνια θεραπεία μεταγγί-

σεων πρέπει να διακόπτουν τη θεραπεία απο-
σιδήρωσης μόλις επιβεβαιωθεί η κύηση. Οι 
ασθενείς με σημαντική υπερφόρτωση με σίδη-
ρο πρέπει να υποβάλλονται σε καρδιολογική 
και ενδοκρινολογική εκτίμηση.
5.3.6.4 Προφυλακτική αντιπηκτική 
θεραπεία 

Η ΔΝ είναι μια κατάσταση υπερπηκτικό-
τητας και θεωρείται παράγων κινδύνου για 
εν τω βάθει φλεβική θρόμβωση (ΕΦΘ) κατά 
την κύηση [12]. Προφυλακτική αντιπηκτική 
θεραπεία δε απαιτείται σε όλες τις γυναίκες. 
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Για εκείνες με παράγοντες κινδύνου για ΕΦΘ, 
πρέπει να ακολουθούνται οι σχετικές οδηγίες, 
που περιλαμβάνουν, εκτός των άλλων, τη χο-
ρήγηση αγωγής σε περιόδους μειωμένης κινη-
τικότητας, πχ., κατά τη διάρκεια κρίσης δρε-
πάνωσης και μετά από καισαρική τομή (έως 6 
εβδομάδες).
5.3.6.5  Ίκτερος

Ο ίκτερος στη ΔΝ οφείλεται σε έμμεση 
υπερχολερυθριναιμία λόγω αιμόλυσης και 
μπορεί να επιδεινωθεί κατά τη διάρκεια της 
επώδυνης κρίσης. Κάθε επιδείνωση του ίκτε-
ρου πρέπει να διερευνάται και για άλλες αιτίες 
υπερχολερυθριναιμίας. Να σημειωθεί ότι δεν 
υπάρχει κίνδυνος για το έμβρυο από τον αιμο-
λυτικό ίκτερο της μητέρας.

5.3.7 Τοκετός
5.3.7.1 Τοκετός

Αν δεν υπάρξουν συγκεκριμένες επιπλο-
κές, οι γυναίκες με ΔΝ αναμένεται να γεννή-
σουν με φυσιολογικό τοκετό. Η αφυδάτωση, 
η υποξία, η οξέωση, η λοίμωξη και το ψύχος 
μπορεί να προκαλέσουν επώδυνη κρίση και, 
κατά συνέπεια, πρέπει να αποφεύγονται ιδί-
ως κατά τον τοκετό, οπότε υπάρχει αυξημένο 
στρες για τον οργανισμό. Οι παιδίατροι πρέ-
πει να γνωρίζουν αν η μητέρα έχει κάνει πρό-
σφατη χρήση ή έχει εξάρτηση από οπιοειδή. 

Η ανεπάρκεια του πλακούντα είναι συχνή 
και συνοδεύεται από αυξημένο κίνδυνο διατα-
ραχών του εμβρύου κατά τον τοκετό. Για το 
λόγο αυτό συστήνονται τα ακόλουθα:
•	 Ενδοφλέβια υγρά, 3 L/24ωρο. 
	 Αν υπάρχει προεκλαμψία, πρέπει να 
	 αναζητείται η γνώμη ειδικού για τη 
	 χορήγηση υγρών.
•	 Οξυγόνο με μάσκα αν η μερική πίεση 
	 του οξυγόνου (PO2) είναι <95%
•	 Συνεχής ηλεκτρονική παρακολούθηση 

	 του εμβρύου
•	 Χρήση τυπικής αναλγησίας τοκετού 
	 (πχ., υποξείδιο του αζώτου, οπιοειδή 
	 ή επισκληρίδιος)
•	 Προφυλακτική χορήγηση αντιβιοτικών 
	 για την κάλυψη του τοκετού και 
	 της λοχείας: αμοξυκιλλίνη-κλαβουλανικό 
	 οξύ ή ερυθρομυκίνη αν υπάρχει αλλεργία 
	 στην πενικιλλίνη.

5.3.7.2 Αναλγησία 
Για τις γυναίκες που λαμβάνουν προφυλα-

κτική αντιπηκτική αγωγή, η διενέργεια επισκλη-
ρίδιας αναισθησίας είναι ασφαλής εφόσον 
έχουν περάσει >12 ώρες από την τελευταία 
δόση ηπαρίνης χαμηλού μοριακού βάρους 
και οι χρόνοι πήξης είναι φυσιολογικοί [12]. 
Η συμβουλή ειδικευμένου αναισθησιολόγου 
απαιτείται για τις γυναίκες που λαμβάνουν θε-
ραπευτική αντιπηκτική αγωγή. 
5.3.7.3 Καισαρική τομή

Για χαμηλή καισαρική τομή, η περιοχική 
αναισθησία είναι προτιμότερη της γενικής. Η 
γενική αναισθησία μπορεί να χρησιμοποιηθεί 
με ασφάλεια, αλλά απαιτεί περισσότερο εντα-
τική περιεγχειρητική παρακολούθηση και αυ-
ξάνει τον κίνδυνο επιπλοκών.

Μετά τον τοκετό, οι γυναίκες πρέπει να πα-
ρακολουθούνται σε μονάδα αυξημένης φρο-
ντίδας, με καταγραφή επί 4 ώρες των ζωτικών 
τους σημείων και του κορεσμού του οξυγόνου 
στο αίμα (ακόμα κι αν λαμβάνουν οξυγονο-
θεραπεία) μέχρι την κινητοποίησή τους (βλέ-
πε και 7.3.1.2). Αν εμφανιστούν θωρακικά 
σημεία ή συμπτώματα ή ο κορεσμός μειωθεί 
<92%, πρέπει να ενημερωθεί άμεσα ο αιματο-
λόγος γιατί μπορεί να απαιτηθεί η εφαρμογή 
αερισμού θετικής πίεσης αεραγωγών (CPAP, 
βλέπε παρακάτω).

Οι γυναίκες που υποβάλλονται σε χαμηλή 
καισαρική τομή πρέπει να λαμβάνουν προφυ-
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λακτική αντιπηκτική αγωγή για 6 εβδομάδες 
μετά τον τοκετό.
5.3.8 Περίθαλψη κατά τη λοχεία και 
παρακολούθηση

Η μητέρα παραμένει σε αυξημένο κίνδυνο 
κατά τις πρώτες λίγες εβδομάδες μετά τον το-
κετό. Συνιστώνται τα παρακάτω:
•	 Διατήρηση της ενδοφλέβιας ενυδάτωσης, 
	 παρακολούθηση της οξυγόνωσης 
	 και χορήγηση οξυγόνου αν απαιτείται 
	 τουλάχιστον τις πρώτες 24 ώρες μετά 
	 τον τοκετό
•	 Χορήγηση αντιβιοτικών ευρέος φάσματος 
	 για 5 ημέρες μετά τον τοκετό 
	 (πχ., αμοξυκιλλίνη-κλαβουλανικό)
•	 Ενθάρρυνση για θηλασμό εκτός 
	 αν υπάρχει αντένδειξη
•	 Ενθάρρυνση για πρώιμη κινητοποίηση για 
	 την αποφυγή του αυξημένου κινδύνου 
	 θρομβοεμβολών και πιθανή χορήγηση 
	 προφυλακτικής αντιπηκτικής αγωγής 
	 αν συνυπάρχουν άλλοι παράγοντες 
	 κινδύνου [12].

Αν από τα αποτελέσματα του προγεννη-
τικού ελέγχου είναι γνωστό ότι το νεογνό 
έχει αυξημένο κίνδυνο να πάσχει από ΔΝ 
αυτό πρέπει να καταγράφεται στο φάκελο 
της ασθενούς και τα ενημερωτικά σημειώ-
ματα. Φυσικά επιβάλλεται έλεγχος με λήψη 
τριχοειδικού αίματος αμέσως μετά τη γέν-
νηση. Πρέπει να υπάρχει προγραμματισμός 
για την ενημέρωση της μητέρας για τα απο-
τελέσματα του νεογνικού ελέγχου το συντο-
μότερο δυνατό.  

Πριν την έξοδό της μητέρας από το νο-
σοκομείο πρέπει να γίνεται συζήτηση για 
την αντισύλληψη και η μέθοδος που θα επι-
λεγεί πρέπει να βασίζεται στις προτιμήσεις 
της γυναίκας και στην ικανότητά της να την 

ακολουθήσει. 
5.3.9 Αντισύλληψη στη ΔΝ

Οι αποφάσεις που σχετίζονται με την 
απόκτηση παιδιού από γυναίκα με ΔΝ δημι-
ουργούν ένα σημαντικό δίλημμα λόγω των πι-
θανών κινδύνων για τη μητέρα και το έμβρυο, 
ιστορικά μάλιστα, η ομάδα αυτή χαρακτηρίζε-
ται από αυξημένη συχνότητα μη επιθυμητών 
κυήσεων [13]. Έτσι, η αντισύλληψη πρέπει να 
συζητείται ήδη από τη μεταβατική φάση μετα-
ξύ της παιδιατρικής και της περίθαλψης των 
ενηλίκων, αλλά και σε όλες τις τακτικές επι-
σκέψεις παρακολούθησης. Η γυναίκα πρέπει 
να είναι πλήρως ενημερωμένη για τα πλεονε-
κτήματα και τα μειονεκτήματα των διαθέσιμων 
μεθόδων αντισύλληψης. 

Υπάρχουν ελάχιστες τυχαιοποιημένες με-
λέτες στο πεδίο αυτό και καμία πρόσφατη. 
Μια πλήρη σειρά μεθόδων αντισύλληψης εί-
ναι διαθέσιμες για τις γυναίκες με ΔΝ, αλλά 
μερικές μέθοδοι μπορεί να είναι καταλληλότε-
ρες από άλλες. 
5.3.9.1 Αντισυλληπτικά τύπου προγε-
στερόνης

Ένα πρόσφατο άρθρο ανασκόπησης για 
τη χρήση από τις γυναίκες με ΔΝ αντισυλ-
ληπτικών που περιέχουν μόνο προγεστερόνη 
καταλήγει ότι δεν υπάρχουν σημαντικά αυξη-
μένες ανεπιθύμητες ενέργειες από αυτά. [14]. 
Μερικές μελέτες δείχνουν καλύτερα αποτελέ-
σματα με τα αντισυλληπτικά προγεστερόνης 
αναφορικά με συμπτώματα όπως οι επώδυνες 
κρίσεις και με αιματολογικές παραμέτρους 
όπως η αύξηση του ποσοστού της αιμοσφαι-
ρίνης F. Τα αντισυλληπτικά με προγεστερόνη 
είναι διαθέσιμα ως δισκία ή ως ενέσιμα σκευ-
άσματα μακράς δράσης (depot). Τα χαρα-
κτηριστικά του καθενός περιγράφονται στον 
Πίνακα 5. 
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Πίνακας 5: ΔΝ και καταλληλότητα χρήσης αναστρέψιμων μεθόδων αντισύλληψης*

Μέθοδος 
αντισύλληψης

Κατηγορία+ Πλεονεκτήματα Μειονεκτήματα

Φραγμός 
(προφυλακτικό, 
διάφραγμα κλπ)

1 •	 Ουδέτερη επίδραση  
στα συμπτώματα και 
τις αιματολογικές 
παραμέτρους

•	 Πιθανότητα 
αποτυχίας

•	 Αλλεργία στο 
λάτεξ  των 
προφυλακτικών

Συνδυασμένα ορμονικά 
αντισυλληπτικά

2 •	 Από το στόμα
•	 Ευρεία χρήση
•	 Αποτελεσματική 

αντισύλληψη

•	 Σύσταση για 
προσοχή στη ΔΝ

•	 Αυξημένος 
κίνδυνος 
θρόμβωσης

Δισκία προγεστερόνης 1 •	 Πιθανή θετική 
επίδραση  στα 
συμπτώματα όπως οι 
επώδυνες κρίσεις

•	 Πιθανή βελτίωση 
αιματολογικών 
παραμέτρων, πχ. 
αιμοσφαρίνης F

•	 Συχνή πρόκληση 
ακανόνιστης 
αιμορραγίας ή 
αμηνόρροιας

•	 Καθημερινή 
λήψη

•	 Λιγότερο 
αξιόπιστα από τα 
συνδυασμένα 

Μεδροξυπρογεστερόνη 
μακράς διάρκεια
Νορεθιστερόνη

1 •	 Όπως για τα δισκία 
προγεστερόνης 

•	 Πιθανότητα 
πρόκλησης 
ακανόνιστης 
αιμορραγίας 
με συνοδό 
αμηνόρροια

•	 Επανάληψη κάθε 
12 εβδομάδες 
(κάθε 8 για τη 
νορεθιστερόνη)

Εμφυτεύματα 
προγεστερόνης

1 •	 Όπως για τα δισκία 
προγεστερόνης

•	 Ελάσσονα 
χειρουργική 
επέμβαση για την 
εμφύτευση
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Ενδομήτριες συσκευές 
χαλκού

2 •	 Δυνατότητα 
παραμονής για 5 έτη

•	 Πιθανότητα 
βαριάς περιόδου

•	 Κίνδυνος 
λοίμωξης

Ενδομήτριο σύστημα 
αποδέσμευσης 
λεβονοργεστρέλης

1 •	 Πιθανή μείωση της 
έμμηνης ρύσης 
και/ή πρόκληση 
αμηνόρροιας

•	 Συχνή πρόκληση 
ακανόνιστης 
αιμορραγίας 
κατά την αρχική 
εμφύτευση

* Προσαρμοσμένος από τον Παγκόσμιο Οργανισμό Υγείας και τις κατευθυντήριες οδηγίες του 
Ηνωμένου Βασιλείου.
+ Κατηγορία: 1: Κανένας περιορισμός στη χρήση της συγκεκριμένης μεθόδου αντισύλληψης, 
2: Τα πλεονεκτήματα της συγκεκριμένης μεθόδου αντισύλληψης γενικά υπερβαίνουν τον θεωρητι-
κό ή αποδεδειγμένο κίνδυνο.

5.3.9.2 Συνδυασμένα ορμονικά 
αντισυλληπτικά (ΣΟΑ)

Κατά το παρελθόν υπήρχε ανησυχία για 
τη συνταγογράφηση των ΣΟΑ λόγω του 
αυξημένου κινδύνου θρόμβωσης και τα 
έντυπα πληροφοριών των συγκεκριμένων 
προϊόντων ανέφεραν τη ΔΝ ως κατάσταση 
που απαιτεί προσοχή. Ωστόσο, η εμπειρία 
με τα δισκία μικρότερων δόσεων που συ-
νταγογραφούνται συνήθως σήμερα δεν έχει 
δείξει επιπρόσθετο κίνδυνο. Ο Παγκόσμιος 
Οργανισμός Υγείας συστήνει ότι στην περί-
πτωση των ΣΟΑ, το όφελος υπερβαίνει τους 
κινδύνους που πιθανόν σχετίζονται με τη μέ-
θοδο [15]. 
5.3.9.3 Ενδομήτριες συσκευές (ΕΜΣ)

Η μόνη ανησυχία αναφορικά με τις ΕΜΣ 
στη ΔΝ είναι ο πιθανά αυξημένος κίνδυνος 
μητρορραγίας και λοίμωξης. Η σύσταση του 
Παγκόσμιου Οργανισμού Υγείας είναι ότι 
αυτές μπορεί να χρησιμοποιηθούν όταν το 
όφελος υπερβαίνει τους κινδύνους που σχε-

τίζονται με την εφαρμογή τους. Όταν η έμμη-
νος ρύση συνεοδεύεται από έντονο πόνο οι 
ΕΜΣ χαλκού είναι μάλλον ακατάλληλες για 
τις γυναίκες με ΔΝ. Για το λόγο αυτό, η ΕΜΣ 
αποδέσμευσης λεβονοργεστρέλης είναι η 
προτιμότερη μέθοδος για τη ΔΝ. 
5.3.9.4 Θεραπεία ορμονικής 
υποκατάστασης

Λόγω της έλλειψης δημοσιευμένων πλη-
ροφοριών για τη θεραπεία ορμονικής υποκα-
τάστασης στη ΔΝ, σήμερα εφαρμόζεται ό,τι 
ισχύει και για τις γυναίκες χωρίς ΔΝ. Η μέτρη-
ση της οστικής πυκνότητας μετά την εμμηνό-
παυση μπορεί να είναι χρήσιμη στην καθοδή-
γηση των επιλογών της γυναίκας.
5.3.10 Γονιμότητα

Η γονιμότητα στις γυναίκες με ΔΝ δε φαί-
νεται να είναι επηρεασμένη συγκριτικά με τις 
αντίστοιχες γυναίκες χωρίς ΔΝ. Υπάρχουν 
όμως νεότερα δεδομένα ότι η γονιμότητα 
μπορεί να είναι επηρεασμένη στους άνδρες 
με ΔΝ, ειδικά αν έχουν στο ιστορικό τους 
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προβλήματα με υποτροπιάζοντα πριαπισμό ή 
έμφρακτα των όρχεων ή έχουν λάβει αντιαν-
δρογόνα.  Σε αυτό το στάδιο, η περιγραφή 
συγκεκριμένων συστάσεων είναι πρόωρη. Οι 

άνδρες και οι γυναίκες που δεν έχουν συλ-
λάβει μετά από 1 έτος τακτικής σεξουαλικής 
επαφής χωρίς προφυλάξεις πρέπει να υπο-
βάλλονται σε περαιτέρω έλεγχο.
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Μετάγγιση

6.1 ΕΙΣΑΓΩΓΉ
Η μετάγγιση ερυθροκυττάρων μπορεί να 

εφαρμοστεί στη ΔΝ είτε ως επείγον μέτρο είτε 
ως μέτρο πρόληψης των βραχυχρόνιων και 
μακροχρόνιων επιπλοκών της νόσου. Καθώς 
η αλλοανοσοποίηση κατά των ερυθροκυττά-
ρων είναι σχετικά συχνή στους μεταγγιζόμε-
νους ασθενείς με ΔΝ, τα πιθανά οφέλη από 
τη μετάγγιση πρέπει να σταθμίζονται με τους 
πιθανούς κινδύνους. Οι παρούσες οδηγίες 
στοχεύουν στη μεγιστοποίηση του οφέλους  
και την ελαχιστοποίηση των κινδύνων που ανα-
μένονται. Το γεγονός ότι ορισμένοι ασθενείς 
μπορεί να απορρίψουν τη μετάγγιση για θρη-
σκευτικούς ή άλλους λόγους, ακόμα κι αν τα 
πιθανά οφέλη υπερτερούν των κινδύνων, δεν 
μπορεί να αγνοηθεί  και η επιθυμία των ασθε-
νών αυτών πρέπει να είναι σεβαστή.

6.2 ΓΕΝΙΚΈΣ ΑΡΧΈΣ
(1) Πρωτόκολλα μετάγγισης 
και αντιμετώπισης
•	 Όλα τα νοσοκομεία που περιθάλπουν 

ασθενείς με ΔΝ πρέπει να διαθέτουν Αιμο-
δοσία που να παρέχει υπηρεσίες μετάγγισης 
24 ώρες την ημέρα, 7 ημέρες την εβδομάδα, 
να συμμορφώνεται με τις υφιστάμενες εθνικές 
και ευρωπαϊκές οδηγίες και να εφαρμόζει τα-
κτικά ενήμερες διαδικασίες λειτουργίας για 
την παροχή προϊόντων αίματος στους πάσχο-
ντες από ΔΝ.
•	 Οι Αιμοδοσίες πρέπει να είναι σε θέση 

να διενεργούν έλεγχο ομάδας ΑΒΟ, πλήρη 
φαινοτυπικό έλεγχο ερυθροκυττάρων (ή του-
λάχιστων των συστημάτων Rh και Kell) ως και 
έλεγχο για την αναγνώριση των πιθανών άτυ-
πων αντι-ερυθροκυτταρικών αντισωμάτων.
•	 Όλα τα νοσοκομεία που περιθάλπουν 

ασθενείς με ΔΝ πρέπει να διαθέτουν επιτροπή 
μεταγγίσεων καθώς και άτομο με εξειδίκευση 

στις μεταγγίσεις, του οποίου οι αρμοδιότητες 
πρέπει να περιλαμβάνουν την εκπαίδευση του 
προσωπικού του νοσοκομείου σε θέματα με-
ταγγίσεων της ΔΝ.
•	 Σε όλους τους ασθενείς με ΔΝ πρέπει,  με 

την πρώτη ευκαιρία εξέτασης, να διενεργείται 
έλεγχος της ομάδας ΑΒΟ και πλήρης φαινο-
τυπικός έλεγχος ερυθροκυττάρων ανεξάρτη-
τα της κλινικής βαρύτητας της νόσου και της 
εκτίμησης των πιθανών μελλοντικών αναγκών 
τους σε μεταγγίσεις.
•	 Όλες οι μονάδες ερυθροκυττάρων που 

μεταγγίζονται στους ασθενείς με ΔΝ πρέπει 
να είναι συμβατές ως προς την ομάδα ΑΒΟ 
και διασταυρωμένες για τα D, C, E, c, e και 
Kell αντιγόνα για την ελαχιστοποίηση της αλ-
λοανοσοποίησης, να είναι αρνητικές για αι-
μοσφαιρίνη S και, κατά προτίμηση, να έχουν 
ηλικία <2 εβδομάδων.
•	 Η Αιμοδοσία πρέπει να διατηρεί ακριβές 

και λεπτομερές ιστορικό μεταγγίσεων για 
όλους τους πάσχοντες από ΔΝ που περιθάλ-
πονται από το νοσοκομείο και να διενεργεί 
τους δικούς της ελέγχους συμβατότητας για 
τους ασθενείς που παραπέμπονται από άλλα 
νοσοκομεία ή οποτεδήποτε υπάρχει αμφιβο-
λία για τα αποτελέσματα των ελέγχων που αυ-
τοί φέρουν μαζί τους. 
•	 Για κάθε ασθενή πρέπει να δημιουργείται 

μια κάρτα με τον πλήρη φαινότυπο των ερυ-
θροκυττάρων του ως και τα αλλοαντισώματα 
που έχουν προηγουμένως ανιχνευθεί.
•	 Όλα τα νοσοκομεία πρέπει να διαθέτουν 

τα δικά τους τοπικά πρωτόκολλα για την ανα-
γνώριση και αντιμετώπιση των επιπλοκών της 
ΔΝ που απαιτούν επείγουσα μετάγγιση ερυ-
θροκυττάρων.
•	 Όλα τα νοσοκομεία πρέπει να διαθέτουν 

γραπτό και επικαιροποιημένο πρωτόκολλο 
αφαιμαξομετάγγισης για την περίπτωση που 
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δεν υπάρχει εκπαιδευμένο προσωπικό για τη 
διενέργειά της σε επείγον περιστατικό.
•	 Όλοι οι ασθενείς με ΔΝ πρέπει να εμβο-

λιάζονται κατά της ηπατίτιδας Β, ανεξάρτητα 
από το προηγούμενο ή το αναμενόμενο ιστο-
ρικό μεταγγίσεων τους.
(2) Υπερφόρτωση με σίδηρο και θεραπεία 
αποσιδήρωσης
•	 Όλοι οι ασθενείς που έχουν μεταγγισθεί 

κατά το παρελθόν ή βρίσκονται σε πρόγραμ-
μα τακτικών μεταγγίσεων, απλών ή αφαιμαξο-
μεταγγίσεων, πρέπει να ελέγχονται τακτικά για 
το φορτίο σιδήρου με μαγνητική τομογραφία 
(MRI).
•	 Θεραπεία αποσιδήρωσης πρέπει να εφαρ-

μόζεται σε όλους τους ασθενείς σε τακτικές 
μεταγγίσεις που έχουν λάβει τουλάχιστον 20 
μεταγγίσεις ή έχουν συγκέντρωση σιδήρου 
στο ήπαρ ≥7 mg/g ξηρού βάρους.
•	 Όλοι οι ασθενείς που λαμβάνουν θερα-

πεία αποσιδήρωσης πρέπει να ελέγχονται 
τακτικά για υπερφόρτωση με σίδηρο ώστε να 
ελέγχεται η αποτελεσματικότητα της θεραπεί-
ας και να γίνονται οι απαραίτητες προσαρμο-
γές.
•	 Η ενδεχόμενη τοξικότητα από την αποσι-

δήρωση πρέπει να ελέγχεται τακτικά και οι επι-
πλοκές να καταγράφονται με σαφήνεια.
•	 Πρέπει ακόμη να παρέχεται σε όλους τους 

ασθενείς υποστήριξη σε πρακτικά και ψυχο-
λογικά θέματα για τη βελτίωση της συμμόρ-
φωσής τους με τη θεραπεία αποσιδήρωσης.

6.3 ΣΥΣΤΆΣΕΙΣ 
Η διενέργεια μεταγγίσεων στη ΔΝ πρέ-

πει να ακολουθεί τις εθνικές κατευθυντήρι-
ες οδηγίες [1]. Πρέπει όμως να λαμβάνεται 
υπόψη και η ιδιαιτερότητα των ασθενών με 
ΔΝ, σε ό,τι αφορά την καλή ανοχή τους σε 
χαμηλά επίπεδα αιμοσφαιρίνης ειδικά όταν 

βρίσκονται σε σταθερή κατάσταση, η μεγά-
λη ταχύτητα εμφάνισης επιπλοκών που χρή-
ζουν μετάγγισης και το υψηλό ποσοστό αλ-
λοανοσοποίησης.  Η συνεχής επαγρύπνιση 
και ο προσεκτικός προγραμματισμός είναι 
ζωτικής σημασίας για τη βέλτιστη αντιμετώ-
πιση των ασθενών που χρήζουν επείγουσες 
ή προγραμματισμένες μεταγγίσεις, ενώ η 
απόφαση για έναρξη μεταγγίσεων πρέπει 
να βασίζεται σε μακροχρόνια θεώρηση της 
κατάστασης του ασθενούς, ακόμα κι αν 
πρόκειται για περιστασιακές μεταγγίσεις για 
ειδικές ενδείξεις. Πρέπει ακόμη να υπάρχει 
προσεκτική παρακολούθηση για την ανα-
γνώριση της πιθανής μετάδοσης ιών, της 
αλλοανοσοποίησης και της υπερφόρτωσης 
με σίδηρο. Οι καταστάσεις που σχετίζονται 
με τις μεταγγίσεις και απαιτούν εξειδίκευση 
στη ΔΝ, όπως το σύνδρομο υπεραιμόλυσης, 
αντιμετωπίζονται καλύτερα σε συνεργασία 
με τις Μονάδες ΜΑ/ΔΝ ή τους αρμόδιους 
εθνικούς φορείς.
6.3.1 Ενδείξεις μετάγγισης

Υπάρχουν δυο κύριοι λόγοι για εφαρμογή 
μετάγγισης στη ΔΝ:
•	 Η διόρθωση της αναιμίας και κατά συνέ-

πεια η βελτίωση της ικανότητας μεταφοράς 
οξυγόνου με το αίμα.
•	 Η αντιμετώπιση ή πρόληψη των επώδυνων/

αγγειο-αποφρακτικών επιπλοκών ή των επιπλο-
κών εγκλωβισμού με τη μείωση του ποσοστού 
της αιμοσφαιρίνης S σε σχέση με την Α.

Παρόλο που η αναιμία αποτελεί σταθερό 
χαρακτηριστικό της ΔΝ, οι μεταγγίσεις σπάνια 
εφαρμόζονται μόνο με αυτή την ένδειξη γιατί 
στο σύνηθες επίπεδο των 7-9 g/dL οι ασθε-
νείς είναι καλά προσαρμοσμένοι σε αυτό. Τα 
δεδομένα για την εφαρμογή μεταγγίσεων από 
ελεγχόμενες κλινικές μελέτες είναι μάλλον πε-
ριορισμένα, υπάρχουν όμως ορισμένες κλινι-
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κές καταστάσεις στις οποίες η μετάγγιση έχει 
απόλυτη ένδειξη.

Η ένδειξη της απειλητικής για τη ζωή 
οξείας αναιμίας είναι αυταπόδεικτη και είναι 
λογικό να μην έχει αποτελέσει αντικείμενο 
κλινικών μελετών. Η πρώιμη εφαρμογή αφαι-
μαξομετάγγισης για το οξύ θωρακικό σύνδρο-
μο αποτελεί αποδεκτή ένδειξη και έχει δειχθεί 

ότι είναι ωφέλιμη σε μια προοπτική τυχαιοποι-
ημένη μελέτη [2]. Για τα άλλα απειλητικά για 
τη ζωή συμβάματα οι ελεγχόμενες μελέτες 
είναι περιορισμένες. Ο πίνακας 6 παρουσι-
άζει μερικά από τα οξέα σύνδρομα της ΔΝ, 
στα οποία οι αφαιμαξομεταγγίσεις μπορεί να 
έχουν θέση. Περαιτέρω συζήτηση για το θέμα 
αυτό γίνεται στο κεφάλαιο 3.

Πίνακας 6: Μεταγγίσεις για επείγουσες καταστάσεις

Μεταγγίσεις Αφαιμαξομεταγγίσεις

•	 Παροδική απλασία ερυθράς σειράς
•	 Οξύς σπληνικός εγκλωβισμός

•	 Οξύ αγγειακό εγκεφαλικό επεισόδιο 
(ΑΕΕ)

•	 Οξύ θωρακικό σύνδρομο
•	 Βαριά σήψη
•	 Οξύς ηπατικός εγκλωβισμός
•	 Οξεία πολυοργανική ανεπάρκεια
•	 Εξελισσόμενη ενδοηπατική χολόσταση

Οι ενδείξεις για προγραμματισμένη μετάγ-
γιση ερυθροκυττάρων (βλέπε πίνακα 7), κυ-
μαίνονται από καταστάσεις στις οποίες η απο-
τελεσματικότητά τους είναι αποδεδειγμένη 
έως άλλες στις οποίες οι ενδείξεις δεν έχουν 

επίσημα ελεγχθεί. Στην τελευταία ομάδα, η 
εφαρμογή μεταγγίσεων πρέπει να καθορίζεται 
σε εξατομικευμένη βάση μετά από προσεκτική 
στάθμιση του οφέλους και των κινδύνων που 
αναμένονται.

Πίνακας 7: Πιθανές ενδείξεις προγραμματισμένων μεταγγίσεων

Με αποδείξεις επιπέδου Α ή Β Χωρίς αποδείξεις επιπέδου Α ή Β

•	 Πρωτογενής πρόληψη ΑΕΕ
•	 Δευτερογενής πρόληψη ΑΕΕ
•	 Προγραμματισμένη επέμβαση
•	 Επώδυνη κρίση κατά την κύηση

•	 Εμβρυϊκές επιπλοκές κατά την κύηση
•	 Υποτροπιάζουσες επώδυνες κρίσεις
•	 Πνευμονική υπέρταση
•	 Έλκη κάτω άκρων
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Οι αποδείξεις επιπέδου Α αναφέρονται σε 
προοπτικές τυχαιοποιημένες μελέτες. Υπάρ-
χουν αποδείξεις επιπέδου Α ότι οι μεταγγίσεις 
μειώνουν τον κίνδυνο πρωτογενούς ΑΕΕ [3].  
Η συνολική θνητότητα από προγραμματισμέ-
νη χειρουργική επέμβαση όπως η χολοκυστε-
κτομή, οι επεμβάσεις κεφαλής και τραχήλου 
και οι ορθοπαιδικές επεμβάσεις είναι γύρω 
στο 1% [4] ενώ μια άλλη προοπτική αλλά μη 
τυχαιοποιημένη μελέτη έδειξε ότι η θνητότη-
τα ήταν 5% σε μη μεταγγιζόμενους ασθενείς 
και μηδενική στους μεταγγιζόμενους [5]. Μια 
άλλη τυχαιοποιημένη μελέτη έδειξε ισοδύνα-
μο όφελος από τις μεταγγίσεις και τις αφαιμα-
ξομεταγγίσεις, ενώ οι μεταγγίσεις σχετίζονταν 
με μικρότερη συχνότητα αλλοανοσοποίησης 
[6]. Καμιά τυχαιοποιημένη μελέτη δεν έχει 
εξετάσει τα οφέλη και τους κινδύνους των 
μεταγγίσεων για ελάσσονες επεμβάσεις με 
μικρή διάρκεια αναισθησίας. Αναφορικά με 
την κύηση, μια προοπτική τυχαιοποιημένη 
μελέτη έδειξε ότι οι ασθενείς που τυχαιοποι-
ήθηκαν σε προφυλακτικές μεταγγίσεις είχαν 
σημαντικά μικρότερη συχνότητα πόνου και 
αθροιστικών επιπλοκών της ΔΝ [7]. Η μελέ-
τη ήταν ανεπαρκής για να τεκμηριώσει όφε-
λος ως προς την επιβίωση της μητέρας ή την 
έκβαση του εμβρύου.  Oι μεταγγίσεις έχουν 
εφαρμοστεί σε μια ποικιλία άλλων ενδείξεων, 
για τις οποίες οι αναφορές περιστατικών και 
η κλινική εμπειρία σε μη ελεγχόμενες σειρές 
ασθενών έδειξαν θεραπευτικό ρόλο. Αυτές 
περιλαμβάνουν τα έλκη κάτω άκρων, την εξε-
λισσόμενη άσηπτη νέκρωση της κεφαλής του 
μηριαίου, και την εξελισσόμενη δρεπανοκυτ-
ταρική αμφιβληστροειδοπάθεια. Σε μερικές 
από τις αναφορές αυτές, το όφελος από τις 
μεταγγίσεις υπήρξε ιδιαίτερα σημαντικό, αλλά 
η διαμόρφωση επισήμων συστάσεων πρέπει 
να αναμένει την ύπαρξη περισσότερο εκτενών 

δεδομένων. Οι μεταγγίσεις για τη θεραπεία 
της πνευμονικής υπέρτασης θεωρητικά φαί-
νονται ως λογική προσπέλαση με σκοπό τη 
μείωση της αιμόλυσης και, κατά συνέπεια, της 
κατανάλωσης του μονοξειδίου του αζώτου και 
της επακόλουθης αγγειοσύσπασης στην πνευ-
μονική κυκλοφορία. Όμως μέχρι τώρα απο-
δείξεις από προοπτικές κλινικές μελέτες δεν 
υπάρχουν.

Πρόσθετες λεπτομέρειες για τις μεταγγί-
σεις στην πρωτογενή και δευτερογενή πρό-
ληψη των ΑΕΕ και τις προγραμματισμένες 
χειρουργικές επεμβάσεις υπάρχουν στα κε-
φάλαια 4 και 7, αντίστοιχα.
6.3.2 Επιλογή μεταξύ μετάγγισης 
και αφαιμαξομετάγγισης

Σε γενικές γραμμές, η αφαιμαξομετάγ-
γιση είναι καλύτερη επιλογή όταν απαιτείται 
άμεση αντιμετώπιση των δρεπανοκυτταρικών 
επιπλοκών χωρίς την ανεπιθύμητη αύξηση της 
γλοιότητας του αίματος (πχ., οξύ ισχαιμικό 
ΑΕΕ, οξύ θωρακικό σύνδρομο). Είναι επίσης η 
καλύτερη επιλογή για ασθενείς σε μακροχρό-
νιο πρόγραμμα προφυλακτικών μεταγγίσεων 
όταν η υπερφόρτωση με σίδηρο δεν μπορεί 
να προληφθεί με θεραπεία αποσιδήρωσης 
αποτελεσματικά και με ασφάλεια.. Ο πίνακας 
8 περιγράφει συνοπτικά τα πλεονεκτήματα και 
μειονεκτήματα των δυο μεθόδων.
6.3.2.1 Υπεργλοιότητα

O κίνδυνος υπεργλοιότητας αποτελεί μια 
σημαντική παράμετρο για τον καθορισμό του 
σχήματος μετάγγισης. Τα ερυθροκύτταρα που 
περιέχουν αιμοσφαιρίνη S έχουν αυξημένη 
γλοιότητα στη μικροκυκλοφορία και δυσμε-
νείς ρεολογικές ιδιότητες. Οι παράμετροι αυ-
τές μπορούν να επιδεινωθούν με την αύξηση 
της αιμοσφαιρίνης, ακόμα κι αν η μετάγγιση 
γίνεται με ερυρθροκύτταρα που περιέχουν αι-
μοσφαιρίνη Α. Κατά συνέπεια, ο αριθμός των 
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μονάδων που είναι δυνατό να μεταγγισθούν 
οξέως περιορίζεται,  ώστε το επίπεδο αιμο-
σφαιρίνης μετά τη μετάγγιση να μην υπερβαί-
νει τα 10-11 g/dL, ειδικά αν το ποσοστό της 
αιμοσφαιρίνης S παραμένει >30%. 

6.3.2.2 Ισοζύγιο σιδήρου
Οι απλές μεταγγίσεις οδηγούν αναπόφευ-

κτα σε περισσότερο θετικό ισοζύγιο σιδήρου 
από τις αφαιμαξομεταγγίσεις. Κάθε μονά-
δα αίματος περιέχει 200 mg σιδήρου και οι 

Πίνακας 8: Σύγκριση απλών μεταγγίσειων και αφαιμαξομεταγγίσεων – 

περίληψη πλεονεκτημάτων και μειονεκτημάτων

Πλεονεκτήματα Μειονεκτήματα

Αφαιμαξομετάγγιση •	 Μειωμένος ρυθμός 
άθροισης σιδήρου

•	 Καλύτερος έλεγχος 
επιθυμητών επιπέδων 
HbS, ειδικά σε 
ασθενείς με σχετικά 
υψηλό αιματοκρίτη 
προ μετάγγισης

•	 Σχετικά μικρός 
κίνδυνος 
υπεργλοιότητας

•	 Η έλλειψη φλεβικών γραμμών 
μπορεί να περιορίσει την 
εφαρμοσιμότητα

•	 Η μακροχρόνια παραμονή 
μόνιμων φλεβικών γραμμών 
σχετίζεται με αυξημένο κίνδυνο 
λοιμώξεων και θρόμβωσης

•	 Μεγαλύτερες ανάγκες σε 
υποδομή: εκπαιδευμένο 
προσωπικό, εξοπλισμός 
(μηχανήματα αφαίρεσης, 
θερμαντικά αίματος κλπ)

•	 Μεγαλύτερη συνολική 
έκθεση στο αίμα δοτών: 
αυξημένος κίνδυνος λοιμώξεων 
και αλλοανοσοποίησης, 
προβλήματα στη διαθεσιμότητα 
αίματος σε ασθενείς με 
πολλαπλά αλλοαντισώματα 

Απλή μετάγγιση •	 Τεχνικά ευκολότερη 
από την 
αφαιμαξομετάγγιση

•	 Μικρότερες ανάγκες 
σε υποδομή

•	 Μικρότερη έκθεση 
στο αίμα του δότη

•	 Ταχύτερος ρυθμός άθροισης 
σιδήρου

•	 Αδυναμία επίτευξης οξέως 
ποσοστού HbS <30% χωρίς 
κίνδυνο υπεργλοιότητας
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απλές μεταγγίσεις οδηγούν σε ταχεία άθροι-
ση σιδήρου που φτάνει τα 15 mg/g ξηρού 
βάρους ήπατος μετά από 21 μήνες θεραπείας 
μεταγγίσεων χωρίς ταυτόχρονη αποσιδήρωση 
με εμφανή ηπατική ίνωση στο 30% των ασθε-
νών [8,9]. Μείωση των καθαρών αναγκών σε 
αίμα και συνεπώς της υπερφόρτωσης με σίδη-
ρο μπορεί να επιτευχθεί με τις αφαιμαξομεταγ-
γίσεις [10,11].
6.3.2.3 Αλλοανοσοποίηση

Παρακάτω περιγράφονται ενέργειες για 
την επιλογή των δοτών με στόχο την ελαχιστο-
ποίηση της αλλοανοσοποίησης των ασθενών 
με ΔΝ. Η χρόνια θεραπεία με αφαιμαξομεταγ-
γίσεις αυξάνει την έκθεση σε ξένα ερυθροκύτ-
ταρα τουλάχιστον κατά 2 φορές συγκριτικά 
με τις απλές μεταγγίσεις, οπότε ο κίνδυνος 
αλλοανοσοποίησης γίνεται μεγαλύτερος.  
6.3.2.4 Φλεβικές γραμμές

Η ικανότητα διενέργειας αφαιμαξομετάγ-
γισης μπορεί να περιορίζεται από την απουσία 
κατάλληλης φλεβικής γραμμής. Παρόλο που 
η χειρωνακτική αφαιμαξομετάγγιση μπορεί να 
γίνει με τη χρήση μιας μόνο φλεβικής γραμ-
μής, η διαδικασία είναι πολύ αργή. Η αφαιμα-
ξομετάγγιση μπορεί να γίνει με ισοογκωτικό 
τρόπο μόνο με τη χρήση δυο διαφορετικών 
φλεβικών γραμμών (όχι στο ίδιο άνω άκρο). 
Σε γενικές γραμμές, η επιστροφή αίματος 
στον ασθενή μπορεί να επιτευχθεί με μικρότε-
ρο καθετήρα από αυτόν που απαιτείται για την 
αφαίρεση αίματος κι αυτό αποτελεί συνήθως 
τον περιοριστικό παράγοντα. Στα επείγοντα 
περιστατικά, μπορεί να τοποθετηθεί κεντρική 
γραμμή, η οποία δεν είναι όμως συνήθως πρα-
κτική για μακροχρόνια χρήση.

Η απουσία ικανοποιητικής φλεβικής πρό-
σβασης είναι συχνό πρόβλημα που πολλές 
φορές οφείλεται στη μη αναγκαία τοποθέτη-
ση φλεβικής γραμμής για χορήγηση υγρών ή 

φαρμάκων κατά τις επανειλημμένες νοσηλείες 
των ασθενών. Οι μακράς διάρκειας κεντρικοί 
φλεβικοί καθετήρες όπως τα port-a-caths χα-
ρακτηρίζονται από μη αποδεκτή υψηλή συ-
χνότητα επιπλοκών στους ασθενείς με ΔΝ συ-
γκριτικά με άλλες ομάδες ασθενών και κατά 
συνέπεια είναι καλύτερο να αποφεύγονται 
[12,13]. Η συχνότητα επιπλοκών των κεντρι-
κών γραμμών που τοποθετούνται για θεραπευ-
τικούς λόγους για βραχύ χρονικό διάστημα 
όπως για επείγουσα αφαιμαξομετάγγιση είναι 
επίσης υψηλή και αυτές δεν πρέπει να διατη-
ρούνται περισσότερο από τον απόλυτα ανα-
γκαίο χρόνο. Οι δυσκολίες αυτές τονίζουν 
την ανάγκη αποφυγής της τοποθέτησης φλεβι-
κών καθετήρων και χορήγησης ενδοφλέβιων 
υγρών κατά την εισαγωγή των ασθενών στο 
νοσοκομείο όταν αυτή δεν είναι απόλυτα ανα-
γκαία.
6.3.3 Τεχνικές αφαιμαξομεταγγίσεων

H λεπτομερής περιγραφή της τεχνικής της 
αφαιμαξομετάγγισης είναι εκτός των στόχων 
του παρόντος κειμένου. Εδώ παρουσιάζονται 
μερικές Γενικές αρχές.
6.3.3.1 Επιλογή μεταξύ χειρωνακτικής 
και αυτόματης αφαιμαξομετάγγισης

Η αφαιμαξομετάγγιση μπορεί να γίνει 
χειρωνακτικά [14] ή αυτόματα με τη χρήση 
διαχωριστή κυττάρων [15,16]. Και οι δυο 
προσεγγίσεις είναι κατάλληλες για νοση-
λευόμενους ασθενείς με οξείες επιπλοκές 
της ΔΝ που απαιτούν επείγουσα ανταλλαγή 
ερυθροκυττάρων καθώς και για εξωτερικούς 
ασθενείς σε πρόγραμμα τακτικών αφαιμαξο-
μεταγγίσεων. Η αναλογία του αίματος που 
ανταλλάσσεται μπορεί να ποικίλλει και με τις 
δυο προσεγγίσεις όπως και ο τελικός στόχος 
αιμοσφαιρίνης. Και οι δυο τεχνικές μπορεί να 
διενεργηθούν με ισοογκωτικό τρόπο με της 
προϋπόθεση να υπάρχει κατάλληλη φλεβική 
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πρόσβαση. Στην πράξη, υπάρχει ένα εύρος τε-
χνικών που αναφέρονται ως αφαιμαξομεταγγί-
σεις και που κυμαίνονται από κάτι παραπάνω 
από τροποποιημένη απλή μετάγγιση έως μια 
απλή διαδικασία με στόχο την επίτευξη ποσο-
στού αιμοσφαιρίνης S <10%. 

Αυτόματη αφαίρεση
•	 Σχετικά ταχεία: απαιτούνται 2 ώρες για την 

επίτευξη ποσοστού αιμοσφαιρίνης S <30% σε 
ασθενείς με καλές φλεβικές γραμμές με την 
εφαρμογή διαδικασίας συνεχούς ροής.
•	 Η τεχνική μπορεί να προγραμματιστεί για 

συγκεκριμένους στόχους ολικής αιμοσφαιρί-
νης, ποσοστού αιμοσφαιρίνης S και ισοζυγίου 
υγρών. Αν ο στόχος είναι η επίτευξη του ελάχι-
στου ποσοστού αιμοσφαιρίνης S το συντομό-
τερο δυνατό, η τεχνική αυτή είναι η ταχύτερη.
•	 Όταν ανταλλάσσεται περισσότερο από 

το 30-50% του συνολικού όγκου αίματος, 
απαιτείται προσοχή για την αποφυγή οξείας 
υπασβεστιαιμίας και θρομβοπενίας από αραί-
ωση.
•	 Η χρήση της τεχνικής είναι γενικά περιο-

ρισμένη σε αρκετές περιοχές λόγω της έλλει-
ψης κυτταρικών διαχωριστών και/ή εκπαιδευ-
μένου προσωπικού.

Χειρωνακτική αφαιμαξομετάγγιση
•	 Απαιτεί λιγότερο εξοπλισμό και μπορεί να 

διενεργηθεί οπουδήποτε σε νοσοκομειακό 
περιβάλλον (θάλαμοι, κλινική ημέρας κλπ) 
χωρίς την ύπαρξη διαχωριστή κυττάρων ή εκ-
παιδευμένου χειριστή (οι νοσηλευόμενοι δεν 
απαιτείται να μετακινηθούν).
•	 Μπορεί να διενεργηθεί από μια απλή 

φλεβική γραμμή ή μόνιμο φλεβικό καθετήρα 
(διενεργείται όμως ταχύτερα και με ισοογκω-
τικό τρόπο με δυο γραμμές, μια στο κάθε άνω 
άκρο).
•	 Μπορεί να επαναληφθεί όποτε κρίνεται 

αναγκαίο χωρίς να απαιτείται ραντεβού για τη 

χρήση του διαχωριστή κυττάρων ή κλήση του 
εκπαιδευμένου χειριστή.
•	 Μερική ανταλλαγή (30% περίπου του 

όγκου αίματος) μπορεί να επιτευχθεί σε 2 
ώρες. Η προσέγγιση αυτή είναι αποτελεσματι-
κή σε εξωτερικούς ασθενείς για τη διατήρηση 
ποσοστού αιμοσφαιρίνης S <30% αν εφαρμό-
ζεται κάθε 4 εβδομάδες.
•	 Ταχεία υποχώρηση του θωρακικού συν-

δρόμου μπορεί να επιτευχθεί αποτελεσματικά 
με μερική ανταλλαγή. 
•	 Τα εφαρμοζόμενα πρωτόκολλα διαφέ-

ρουν από νοσοκομείο σε νοσοκομείο και πρέ-
πει να συμφωνούνται με την αντίστοιχη Μονά-
δα ΜΑ/ΔΝ.
6.3.3.2 Οργανωτικά θέματα 
αφαιμαξομεταγγίσεων

Προσωπικό εκπαιδευμένο στη χρήση των 
αυτόματων συσκευών αφαιμαξομετάγγισης 
μπορεί να μην είναι διαθέσιμο σε όλες τις 
μονάδες ή εκτός ωραρίου. Μπορεί επίσης 
να είναι δύσκολο να μετακινηθεί ένας ασθε-
νής που νοσηλεύεται σε μονάδα αυξημένης 
φροντίδας για την εφαρμογή αυτόματης αφαι-
μαξομετάγγισης. Η χειρωνακτική αφαιμαξο-
μετάγγιση μπορεί να αποτελεί την πιο εφαρ-
μόσιμη λύση στις παραπάνω περιπτώσεις και 
πρέπει να είναι εφαρμόσιμη σε όλες τις τοπι-
κές μονάδες.
6.3.3.3 Ανταλλασσόμενοι όγκοι 
για την επίτευξη των τιμών-στόχων 
αιμοσφαιρίνης S 

Είναι σημαντικό να γίνει κατανοητό ότι η 
αποδοτικότητα μειώνεται με την αύξηση του 
ανταλλασσόμενου όγκου και καθίσταται μη 
αποδοτική όταν το ποσοστό αιμοσφαιρίνης S 
μειωθεί <10% (καθώς το αίμα που αφαιρείται 
περιέχει παρόμοιο ποσοστού αιμοσφαιρίνης 
Α με αυτό που μεταγγίζεται). Αποδεκτή μείω-
ση των ερυθροκυττάρων με αιμοσφαιρίνη S 
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έχει επιτευχθεί με τη χρήση όγκων ανταλλαγής 
τόσο 1 όσο και 1,5 (15-17]. Όσο εντονότερη 
είναι η οξεία θεραπεία, τόσο μεγαλύτερος ο 
ανταλλασσόμενος όγκος που απαιτείται για το 
χαμηλότερο τελικό στόχο αιμοσφαιρίνης S.
6.3.4 Aσφάλεια: ελαχιστοποίηση 
επιπλοκών μεταγγίσεων

Ο σημαντικότερος παράγων για την ελα-
χιστοποίηση του κινδύνου των μεταγγίσεων 
στη ΔΝ είναι η αποφυγή των μη απαραίτητων 
μεταγγίσεων. Οι κυριότερες επιπλοκές των με-
ταγγίσεων που μπορεί να έχουν μακροχρόνια 
αρνητική επίδραση στην υγεία των ασθενών 
με ΔΝ είναι:
•	 Οι λοιμώξεις
•	 Η αλλοανοσοποίηση
•	 Η υπερφόρτωση με σίδηρο (βλέπε παρά-

γραφο 6.3.6)
6.3.4.1 Ελαχιστοποίηση μετάδοσης 
λοιμώξεων
•	 Όλοι οι ασθενείς πρέπει να ελέγχονται 

για ηπατίτιδα B, ηπατίτιδα C και HIV κατά την 
πρώτη επίσκεψή τους και το αποτέλεσμα να 
καταγράφεται.
•	 Όλοι οι ασθενείς πρέπει να εμβολιάζονται 

για ηπατίτιδα B, ανεξάρτητα από το ιστορικό 
προηγούμενων ή πιθανών μελλοντικών μεταγ-
γίσεων.
•	 Έλεγχος των επιπέδων των αντισωμάτων 

κατά του αντιγόνου επιφανείας πρέπει να δι-
ενεργείται ετησίως και να διενεργείται επανα-
ληπτική δόση εμβολίου όταν τα επίπεδα είναι 
<100 mlU/mL.
•	 Οι τακτικά μεταγγιζόμενοι ασθενείς πρέ-

πει να ελέγχονται ετησίως για ηπατίτιδα B, 
ηπατίτιδα C και HIV.
•	 Οι συνήθεις προφυλάξεις για την ασφά-

λεια του αίματος (κατάλληλη αποθήκευση) 
πρέπει να ακολουθούνται για την πρόληψη 
βακτηριακής επιμόλυνσης.

Παρά τις παραπάνω προφυλάξεις, εξα-
κολουθεί να υπάρχει ένας μικρός αλλά ση-
μαντικός κίνδυνος μετάδοσης λοίμωξης με 
τη μετάγγιση. Η βακτηριακή επιμόλυνση των 
μεταγγιζόμενων μονάδων είναι σπάνια. Οι 
συχνά μεταγγιζόμενοι ασθενείς με υπερφόρ-
τωση με σίδηρο έχουν αυξημένο κίνδυνο 
λοίμωξης από Yersinia enterocolitica. Όλοι οι 
ασθενείς που εμφανίζουν πυρετό μετά από με-
τάγγιση πρέπει να ελέγχονται για βακτηριακή 
λοίμωξη.
6.3.4.2 Ελαχιστοποίηση 
αλλοανοσοποίησης

Η συχνότητα αλλοανοσοποίησης είναι ση-
μαντικά υψηλότερη στους πάσχοντες από ΔΝ 
συγκριτικά με άλλους πληθυσμούς ασθενών. 
Η αναφερόμενη συχνότητα αλλοανοσοποίη-
σης 18-36% μπορεί να αποτελεί υποεκτίμηση 
καθώς το ένα τρίτο των αλλοαντισωμάτων κα-
θίσταται γρήγορα μη ανιχνεύσιμο. Η συχνό-
τητα αλλοανοσοποίησης αυξάνει αναλογικά 
με τον αριθμό των μεταγγιζόμενων μονάδων 
αίματος και φτάνει το 57% σε ασθενείς που 
έχουν λάβει περισσότερες από 200 μεταγγί-
σεις. Οι απλές μεταγγίσεις συνοδεύονται από 
έκθεση σε λιγότερους δότες σε σχέση με τις 
αφαιμαξομεταγγίσεις και κατά συνέπεια ενέ-
χουν μικρότερο κίνδυνο αλλοανοσοποίησης. 
Τα συχνότερα αλλοαντισώματα στρέφονται 
κατά των αντιγόνων Kell, C και Ε, που συνολι-
κά αποτελούν το 60-98% των ανιχνευθέντων 
αντισωμάτων στις δημοσιευμένες μελέτες. Ο 
κίνδυνος αλλοανοσοποίησης μειώνεται κατά 
10 φορές με τη χρήση πλήρως συμβατού αί-
ματος και αρκετά (από 3% έως 0,5% για κάθε 
μονάδα) όταν εξασφαλίζεται συμβατότητα και 
για τα αντιγόνα Kell, C και Ε [18].

Οι ασθενείς που αναπτύσσουν αντισώμα-
τα κατά των αντιγόνων Rhesus και Kell είναι 
πολύ πιθανό να αναπτύξουν κι άλλα πολλα-
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πλά αντισώματα. Περισσότεροι από τους μι-
σούς ασθενείς με ΔΝ έχουν αναπτύξει πάνω 
από ένα αυτοαντίσωμα. Υπάρχουν δεδομένα 
ότι η αλλοανοσοποίηση αυξάνει το ρυθμό 
ανάπτυξης αλλοαντισωμάτων και κατά συνέ-
πεια η πρόληψη αποτελεί τον κύριο στόχο.

Συστάσεις 
•	 Όλοι οι ασθενείς με ΔΝ πρέπει να υπο-

βάλλονται σε πλήρη φαινοτυπικό έλεγχο ερυ-
θροκυττάρων, ιδανικά πριν την πρώτη μετάγγι-
ση ή διαφορετικά το συντομότερο δυνατό. Οι 
ασθενείς που έχουν ήδη μεταγγιστεί πρέπει να 
υποβάλλονται σε μοριακό έλεγχο.
•	 Το μεταγγιζόμενο αίμα πρέπει να είναι 

συμβατό ως προς το σύστημα ΑΒΟ και τα 
αντιγόνα D, C, E, c, e και Kell του λήπτη.
•	 Το μεταγγιζόμενο αίμα πρέπει να είναι συμ-

βατό με οποιοδήποτε άλλα άτυπα αντι-ερυθρο-
κυτταρικά αντισώματα που είναι παρόντα στον 
ασθενή. Για το λόγο αυτό, σε πολλές περιπτώ-
σεις απαιτείται παραγγελία του αίματος  από 
κεντρικές εθνικές υπηρεσίες αιμοδοσίας.
•	 Οι μεταγγιζόμενες μονάδες ερυθροκυττά-

ρων πρέπει να είναι αρνητικές για δρεπανοκυτ-
ταρική νόσο και αυτό πρέπει να αναγράφεται 
πάνω στην κάθε μονάδα.
•	 Οι μεταγγιζόμενες μονάδες ερυθροκυττά-

ρων πρέπει να είναι κατά προτίμηση νεότερες 
των 10 ημερών για τη μεγιστοποίηση της επι-
βίωσης των ερυθροκυττάρων μετά τη μετάγγι-
ση. Για τους ασθενείς που υποβάλλονται σε 
αφαιμαξομετάγγιση πρέπει να επιλέγονται 
μονάδες ηλικίας <7 ημερών για την ελαχι-
στοποίηση των ενδεχόμενων ανεπιθύμητων 
ενεργειών από την άθροιση ιόντων καλίου στο 
φυλασσόμενο αίμα.
•	 Σε επείγουσες καταστάσεις, μονάδες rr 

μπορεί να δοθούν σε ασθενείς Ro ή D+ όταν 
ο γονότυπος Rh δεν είναι γνωστός. 

Εφόσον το αίμα παραγγέλεται στην εθνική 
υπηρεσία αιμοδοσίας, ο σχετικός προγραμ-
ματισμός πρέπει να γίνεται νωρίς κατά την 
εισαγωγή του ασθενούς, ειδικά στις περιπτώ-
σεις οξέων επιπλοκών στις οποίες μπορεί να 
απαιτηθεί μετάγγιση αίματος. 
6.3.4.3 Αντιμετώπιση ασθενών 
με σπάνιες ομάδες αίματος 
ή πολλαπλά αλλοαντισώματα

Συχνά, μερικοί οι ασθενείς αναπτύσσουν 
ένα ευρύ φάσμα αλλοαντισωμάτων συνήθως 
αλλοαντισώματα κατά σπάνιων ομάδων αίμα-
τος, όπως τα anti-U. Στις περιπτώσεις αυτές, η 
έγκαιρη ανεύρεση αίματος όταν υπάρχει ανά-
γκη επείγουσας μετάγγισης μπορεί να είναι 
προβληματική. Για την αποφυγή του προβλή-
ματος συνιστάται η επικοινωνία με το τοπικό ή 
περιφερειακό κέντρο αιμοδοσίας για την εξα-
σφάλιση και κατάψυξη φαινοτυπικά συμβατού 
αίματος για τους  συγκεκριμένους  ασθενείς. ή.
6.3.4.4 Αντιμετώπιση υπεραιμολυτικών 
αντιδράσεων μετάγγισης

Η υπεραιμόλυση είναι ένα σύνδρομο 
που χαρακτηρίζεται από αθρόα καταστροφή 
ερυθροκυττάρων τόσο του δότη όσο και του 
λήπτη μετά από μετάγγιση. Η λύση των των 
ερυθροκυττάρων δότη και λήπτη οδηγεί σε 
σοβαρή και, σε ορισμένες περιπτώσεις, απει-
λητική για τη ζωή αναιμία σε συνδυασμό με δι-
κτυοερυθροκυτταροπενία. Το σύνδρομο αυτό 
πρέπει να διαχωρίζεται από την περισσότερο 
συχνή “όψιμη” αιμολυτική αντίδραση μετά 
από μετάγγιση που συνδυάζεται με θετική αντί-
δραση Coombs και δευτερογενή ανάπτυξη 
αλλοαντισωμάτων. Στο υπεραιμολυτικό σύν-
δρομο δεν υπάρχουν γενικά ενδείξεις αιμόλυ-
σης προκαλούμενης από αντισώματα. Ο  μη-
χανισμός καταστροφής των ερυθροκυττάρων 
δεν είναι σαφής και μπορεί να σχετίζεται με 
αυξημένη δραστηριότητα των μακροφάγων. 
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Οι ασθενείς προσέρχονται περίπου μια εβδο-
μάδα μετά τη μετάγγιση συχνά με συμπτώματα 
συμβατά με επώδυνη κρίση. Η συνέχιση των 
μεταγγίσεων στην περίπτωση αυτή μπορεί να 
επιδεινώσει την αιμόλυση. Η αντιμετώπιση 
των ασθενών είναι δύσκολη, αλλά σε γενικές 
γραμμές οι μεταγγίσεις πρέπει να αποφεύγο-
νται όπου είναι δυνατό. Υπάρχουν αναφορές  
για θετική απάντηση στην ενδοφλέβια χορή-
γηση ανοσοσφαιρίνης και στα κορτικοειδή. 
Σε ορισμένες περιπτώσεις, η θεραπεία αυτή 
επέτρεψε στη συνέχεια την επάνοδο στο πρό-
γραμμα μεταγγίσεων [19,20].
6.3.5 Εναλλακτικές θεραπείες 

Η λεπτομερής περιγραφή των θεραπειών 
που προσφέρονται ως εναλλακτικές της με-
τάγγισης για τη ΔΝ υπερβαίνει το στόχο αυ-
τού του κεφαλαίου. Εδώ επισημαίνονται μερι-
κά κύρια σημεία. 
6.3.5.1 Χρήση αναπνευστικής 
γυμναστικής για την πρόληψη 
του θωρακικού συνδρόμου

Υπάρχουν δεδομένα από μια τυχαιοποιη-
μένη μελέτη ότι η πρώιμη εφαρμογή αναπνευ-
στικής γυμναστικής σε όλους τους ασθενείς 
με θωρακικό πόνο ή πόνο ράχης μπορεί να 
μειώσει τις πνευμονικές επιπλοκές κατά 8 φο-
ρές [21] σε σχέση με τους μάρτυρες, οπότε οι 
ανάγκες για μετάγγιση λόγω εξελισσόμενου 
θωρακικού συνδρόμου μπορούν να μειωθούν 
σημαντικά σε μια μερίδα ασθενών.
6.3.5.2 Χρήση υδροξυκαρβαμίδης 
για την πρόληψη του ΑΕΕ

Υπάρχουν πρόσφατα δεδομένα ότι η υδρο-
ξυκαρβαμίδη μπορεί να έχει ευνοϊκά αποτε-
λέσματα στην πρωτογενή [22] ή δευτερογενή 
[23] πρόληψη του ΑΕΕ στα παιδιά, αλλά ο ρό-
λος της σε σχέση με τις μεταγγίσεις δεν έχει 
διευκρινιστεί με προοπτικές μελέτες. Μέχρι να 
υπάρξουν περισσότερα δεδομένα, η θεραπεία 

εκλογής για την αντιμετώπιση και την πρόληψη 
του ΑΕΕ στη ΔΝ είναι οι μεταγγίσεις.
6.3.5.3 Χρήση υδροξυκαρβαμίδης 
για την πρόληψη της υποτροπής 
ή της εξέλιξης των άλλων επιπλοκών

Η υδροξυκαρβαμίδη μπορεί να μειώσει τη 
συχνότητα των επώδυνων κρίσεων, των εισα-
γωγών στο νοσοκομείο του θωρακικού συν-
δρόμου, του  αριθμού των μεταγγίσεων και 
της θνητότητας σε ενήλικες υψηλού κινδύνου 
[24]. Όταν συζητείται η έναρξη μακροχρόνι-
ας θεραπείας μεταγγίσεων για την μείωση του 
κινδύνου εμφάνισης μιας ή περισσότερων 
από τις παραπάνω επιπλοκές, η εναλλακτική 
λύση της υδροξυκαρβαμίδης παίρνει προτε-
ραιότητα.
6.3.5.4 Χρήση ερυθροποιητίνης 
για τη διόρθωση της αναιμίας

Η χρήση της ερυθροποιητίνης στη ΔΝ εί-
ναι περιορισμένη. Στις περισσότερες περιπτώ-
σεις, η ερυθροποιητίνη θα αυξήσει την αιμο-
σφαιρίνη και τον αριθμό των ερυθροκυττάρων 
με αιμοσφαιρίνη S, αυξάνοντας πιθανότατα 
τον κίνδυνο αγγειο-αποφρακτικών επιπλοκών. 
Για την ώρα, δεν υπάρχουν επαρκή δεδομένα 
για τη χρήση της ερυθροποιητίνης στο συγκε-
κριμένο πληθυσμό ασθενών. Όπωσδήποτε, 
αν η ερυθροποιητίνη πρόκειται να χρησιμοποι-
ηθεί στα πλαίσια χρόνιας νεφρικής ανεπάρ-
κειας, σκόπιμο είναι να προηγείται συνεννόη-
ση με τους νεφρολόγους. 
6.3.6 Αποσιδήρωση

Η διάγνωση της υπερφόρτωσης με σίδηρο 
λόγω της διαλείπουσας χορήγησης μεταγγί-
σεων σε πολλούς ενήλικες συχνά δεν γίνεται 
έγκαιρα.  Αντίθετα, στους ασθενείς που λαμ-
βάνουν τακτικές μεταγγίσεις, η υπερφόρτωση 
με σίδηρο συνήθως αναγνωρίζεται ενωρίτερα 
και οδηγεί στην έναρξη θεραπείας αποσιδή-
ρωσης. Η ανταπόκριση στην αποσιδήρωση 
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προαπαιτεί κατάλληλη υποδομή και εξασφά-
λιση καλής συμμόρφωσης των ασθενών με τη 
θεραπεία αυτή.

Στόχος της αποσιδήρωσης είναι η ελάττω-
ση του κινδύνου επιπλοκών λόγω υπερφόρτω-
σης με σίδηρο. Υπάρχει ένα πλήθος δεδομέ-
νων από τη β-μεσογειακή αναιμία που δείχνει 
ότι η σωστή αποσιδήρωση οδηγεί σε αύξηση 
της επιβίωσης. Για την ΔΝ υπάρχουν λίγες 
δημοσιευμένες μελέτες αναφορικά με τη θε-
ραπεία αποσιδήρωσης και τη πιθανή απότοκη 
μείωση της νοσηρότητας και θνητότητας των 
ασθενών. Υπάρχουν όμως δεδομένα για επι-
δείνωση της κλινικής πορείας της νόσου όταν 
υπάρχει  υπερφόρτωση με σίδηρο. Η παρακο-
λούθηση των ασθενών είναι ιδιαίτερα σημαντι-
κή και πρέπει να λαμβάνεται, όπου αυτό είναι 
δυνατό, λεπτομερές ιστορικό για τον αριθμό 
των μεταγγίσεων που έχουν προηγηθεί. Αν οι 
μεταγγιζόμενοι ασθενείς δεν λάβουν επαρκή 
αγωγή αποσιδήρωσης είναι βέβαιο ότι αργά 
ή γρήγορα θα εμφανίσουν τελικά το πλήρες 
φάσμα των επιπλοκών από αιμοσιδήρωση. 

Η μείωση των επιπλοκών από υπερφόρτω-
ση με σίδηρο και κυρίως των ενδοκρινοπαθει-
ών και των καρδιακών επιπλοκών, θα οδηγή-
σει σε καλύτερη ποιότητα ζωής και συνολική 
υγεία των ασθενών.
6.3.6.1 Χρόνος έναρξης

Η έναρξη της αποσιδήρωσης πρέπει να 
συζητείται σε ασθενείς που έχουν λάβει του-
λάχιστον 20 μεταγγίσεις ή που έχουν συγκέ-
ντρωση σιδήρου στο ήπαρ ≥7 mg/g ξηρού 
βάρους. Στο συγκεκριμένο επίπεδο, το φορ-
τίο σιδήρου είναι σχετικά εύκολο να ελεγχθεί 
και ο κίνδυνος επιπλοκών είναι μικρός. Όμως 
η αντιμετώπιση της  υπερφόρτωσης με σίδηρο 
γίνεται δύσκολη όταν αναπτυχθεί εξω-ηπατική 
εναπόθεση σιδήρου. Αν και η ηπατική βιοψία 
αποτελεί τη μέθοδο εκλογής για την εκτίμηση 

του συνολικού φορτίου σιδήρου, η τυποποι-
ημένη μη επεμβατική μέτρηση της ηπατικής 
σιδήρωσης με τη μαγνητική τομογραφία επι-
τρέπει την ακριβή αξιολόγηση της υπερφόρτω-
σης με σίδηρο, την παρακολούθηση της αντα-
πόκρισης στη θεραπεία αποσιδήρωσης και 
την κατάλληλη προσαρμογή της δοσολογίας 
των φαρμάκων αποσιδήρωσης.  Η φερριτίνη 
ορού δεν αποτελεί αξιόπιστη μέθοδο εκτίμη-
σης του συνολικού φορτίου σιδήρου καθώς 
οι αγγειο-αποφρακτικές επιπλοκές σχετίζονται 
με αύξηση των τιμών της [14]. Ωστόσο, οι δι-
αδοχικές μετρήσεις της φερριτίνης μπορεί να 
είναι χρήσιμες για την παρακολούθηση της 
θεραπείας, αρκεί αυτές να γίνονται σε στα-
θερή κατάσταση. Αντίθετα, τα μεμονωμένα 
αποτελέσματα δεν μπορούν να εκλαμβάνο-
νται ως δείκτες βαρύτητας της υπερφόρτωσης 
σε σίδηρο ή της ανταπόκρισης στη θεραπεία 
αποσιδήρωσης. 
6.3.6.2 Επιλογή φαρμακευτικών 
παραγόντων αποσιδήρωσης

Στην κλινική πράξη υπάρχουν 3 εγκεκριμέ-
να φάρμακα αποσιδήρωσης, από αυτά όμως 
μόνον δύο έχουν άδεια χρήσης στην ΔΝ.

Η δεσφερριοξαμίνη (ή δεφεροξαμίνη) 
είναι ο παράγων για τον οποίο υπάρχει με-
γαλύτερη κλινική εμπειρία. Η δοσολογία 
ρυθμίζεται με βάση το σωματικό βάρος, την 
ηλικία και τη βαρύτητα της υπερφόρτωσης με 
σίδηρο, καθώς και τις ιδιαίτερες ανάγκες του 
κάθε ασθενούς [25]. Η συνιστώμενη μέση 
ημερήσια δόση είναι 20-50 mg/kg/ημέρα. Η 
συνολική εβδομαδιαία δόση μοιράζεται σε 5 
ημέρες και χορηγείται για 10-12 ώρες (όσο 
μεγαλύτερη η διάρκεια χορήγησης τόσο το 
καλύτερο) υποδορίως με αντλία σύριγγας ή 
ασκό. Στα παιδιά, η δοσολογία δεν πρέπει να 
υπερβαίνει τα 40 mg/kg/ημέρα, καθώς μεγα-
λύτερες δόσεις συνοδεύονται από αυξημένο 
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κίνδυνο διαταραχών της ανάπτυξης και οστι-
κής ωρίμανσης. Τα περισσότερο συμπυκνω-
μένα διαλύματα έχουν περισσότερες τοπικές 
αντιδράσεις και οι ασθενείς που τις εμφανί-
ζουν πρέπει να χρησιμοποιούν πιο αραιά δια-
λύματα. Στα διαλύματα για υποδόρια έγχυση 
μπορεί να προστίθενται  5-10 mg υδροκορτι-
ζόνης για τη μείωση του τοπικού ερεθισμού. Ο 
ασκός μπορεί να ρυθμιστεί έως τα 56 ml  και η 
επιπλέον αραίωση βοηθά στη μείωση των τοπι-
κών αντιδράσεων. 

Όταν το φορτίο σιδήρου είναι μικρό, 
υπάρχει σημαντικός κίνδυνος τοξικότητας 
από τη δεφεροξαμίνη, που περιλαμβάνει δι-
αταραχές της ακοής (απώλεια ακοής στις 
ψηλές συχνότητες),  αμφιβληστροειδοπάθεια 
και καθυστέρηση της ανάπτυξης,  και επιβάλ-
λει μείωση της δοσολογίας [26]. Η αξιολόγη-
ση της μείωσης των τιμών της φερριτίνης στον 
ορό ως οδηγού για τη μείωση της δοσολογίας 
μπορεί να μην είναι αξιόπιστη στη ΔΝ καθώς 
η φερριτίνη μπορεί να αυξηθεί για αρκετές 
εβδομάδες μετά από ένα αγγειο-αποφρακτικό 
σύμβαμα, ανεξάρτητα από το φορτίο σιδήρου 
[14]. 

Οι βελόνες για την υποδόρια χορήγηση 
του διαλύματος δεφεροξαμίνης παίζουν ση-
μαντικό ρόλο για την καλύτερη αποδοχή της 
έγχυσης και οι λεπτές βελόνες που εισάγονται 
στο δέρμα με γωνία 90o έχουν μικρότερη συ-
χνότητα τοπικών αντιδράσεων. Η βελόνη μπο-
ρεί να εισαχθεί στο δέρμα της κοιλίας, του 
βραχίονα ή του μηρού, όπου γίνεται καλύτερα 
ανεκτή. Οι θέσεις αυτές πρέπει να εναλλάσ-
σονται ώστε να αποφεύγεται η δημιουργία το-
πικών σκληρύνσεων που μειώνουν την απορ-
ρόφηση του φαρμάκου. 

Η δεφεραζιρόξη έχει επίσης άδεια χρή-
σης στη ΔΝ ως θεραπεία πρώτης γραμμής. 
Υπάρχουν εκτενή δεδομένα από κλινικές με-

λέτες για βραχυχρόνια (<5 έτη χρήσης) απο-
τελεσματικότητα, αλλά δεν υπάρχουν ακόμα 
δεδομένα για μακροχρόνια χορήγηση [27].  
Η δοσολογία ρυθμίζεται με βάση το σωματι-
κό βάρος και τη βαρύτητα της υπερφόρτωσης 
με σίδηρο. Η συνιστώμενη δόση έναρξης εί-
ναι τα 20 mg/kg/ημέρα και λαμβάνεται μια 
φορά ημερησίως από το στόμα, μια ώρα πριν 
τη λήψη τροφής. Καθώς οι ασθενείς με ΔΝ με-
ταγγίζονται λιγότερο συχνά και πολλές φορές 
με αφαιμαξομεταγγίσεις, η δοσολογία των 10 
mg/kg/ημέρα είναι αρκετή για τη διατήρηση 
της ισορροπίας του σιδήρου, ενώ τα 20 mg/
kg/ημέρα είναι κατάλληλα για τη μείωση του 
φορτίου σιδήρου. 

Αύξηση της κρεατινίνης  χωρίς να υπερ-
βαίνει τα φυσιολογικά όρια παρατηρείται στο 
ένα τρίτο των ασθενών που λαμβάνουν δεφε-
ραζιρόξη μέσα σε λίγες εβδομάδες από την 
έναρξη της θεραπείας. Σε μια κλινική μελέτη 
που περιέλαβε πάνω από 700 ασθενείς που 
παρακολουθήθηκαν έως και 4 έτη η αύξηση 
αυτή δεν επιδεινώθηκε. Εκτός κλινικών μελε-
τών, σε πάνω από 30,000 ασθενείς έχουν 
αναφερθεί σποραδικές περιπτώσεις νεφρικής 
ανεπάρκειας [28].   Για τον λόγο αυτό, πριν 
από τη έναρξη της θεραπείας σκόπιμος είναι ο 
προσδιορισμός, τουλάχιστον δύο φορές,  της 
κρεατινίνης ορού ώστε να ορισθεί το  βασικό 
επίπεδο της κρεατινίνης ορού σε κάθε ασθε-
νή.  Μετά την έναρξη ή την τροποποίηση της 
θεραπείας, συστήνεται η μέτρηση της κρεα-
τινίνης εβδομαδιαία για τον πρώτο μήνα και 
μηνιαία στη συνέχεια. Η μείωση της δοσολο-
γίας ή και η διακοπή του φαρμάκου πρέπει να 
εξετάζεται όταν η κρεατινίνη αυξάνεται >33% 
σε δυο διαδοχικές μετρήσεις. Η μέτρηση της 
πρωτεϊνουρίας συστήνεται επίσης πριν την 
έναρξη της θεραπείας και μηνιαία στη συνέ-
χεια. Τέλος, συνιστάται η παρακολούθηση της 
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ηπατικής λειτουργίας σε μηνιαία βάση και η 
διακοπή του φαρμάκου σε σοβαρή ή επίμο-
νη αύξηση των δεικτών ηπατικής λειτουργίας 
[28]. Οι άλλες παρενέργειες του φαρμάκου 
είναι μάλλον ελάσσονες και περιλαμβάνουν 
γαστρεντερικές διαταραχές και  εμφάνιση 
εξανθήματος μέσα σε τρεις εβδομάδες από 
την έναρξη. Αν το εξάνθημα είναι ήπιας ή μέ-
τριας βαρύτητας, η δεφεραζιρόξη μπορεί να 
συνεχιστεί, αλλά αν είναι σχετικά σοβαρό, η 
θεραπεία πρέπει να διακοπεί και να επαναλη-
φθεί μετά την υποχώρηση του εξανθήματος 
με δοσολογία μειωμένη κατά 50%. Το φορτίο 
σιδήρου πρέπει να παρακολουθείται συνε-
χώς. Όταν αυτό μειωθεί σε χαμηλά επίπεδα, 
το φάρμακο πρέπει να συνεχίζεται σε δόση 
συντήρησης μόνον εφόσον συνεχίζονται οι 
μεταγγίσεις. Η πλειοψηφία των ασθενών που 
δεν μπορούν να συμμορφωθούν με τη δεφε-
ροξαμίνη λόγω της ανάγκης για υποδόρια 
χορήγηση, συμμορφώνονται πολύ καλά με τη 

δεφεραζιρόξη γιατί με αυτήν ελέγχουν καλύ-
τερα το φορτίο σιδήρου και βελτιώνουν την 
ποιότητα της ζωής τους.

Όλοι οι ασθενείς που λαμβάνουν αγωγή 
με δεφεροξαμίνη ή δεφεραζιρόξη πρέπει να 
υποβάλλονται σε ετήσιο ακουολογικό και 
οφθαλμολογικό έλεγχο.

Η δεφεριπρόνη δεν έχει άδεια για τη ΔΝ. 
Σε περίπτωση χορήγησής της σε ασθενή με 
ΔΝ, οι λόγοι πρέπει να καταγράφονται με 
σαφήνεια στον ιατρικό φάκελο και τα ενημε-
ρωτικά σημειώματα του ασθενούς και ο ασθε-
νής να ενημερώνεται για τη συνταγογράφηση 
εκτός αδειοδότησης. Πρέπει επίσης να διε-
νεργείται προσεκτικός εβδομαδιαίος έλεγχος 
του αριθμού των ουδετεροφίλων λόγω κινδύ-
νου ουδετεροπενίας και ακοκκιοκυτταραιμίας. 

Πρακτικές συμβουλές και ψυχολογική 
υποστήριξη πρέπει να παρέχονται σε όλους 
τους ασθενείς για την ενίσχυση της συμμόρ-
φωσης με τη θεραπεία.
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Xειρουργικά προβλήματα και ειδικές θεραπείες

7.1 ΕΙΣΑΓΩΓΉ 
Πολλοί ασθενείς με ΔΝ υποβάλλονται σε 

χειρουργικές επεμβάσεις  και επειδή οι τελευ-
ταίες ενέχουν σημαντικούς περιεγχειρητικούς 
κινδύνους, επιβάλλεται πολλή προσοχή για 
την αντιμετώπισή τους με τον καλύτερο δυ-
νατό τρόπο. Παράλληλα, υπάρχουν σήμερα 
και αρκετές νέες ειδικές θεραπείες που χρη-
σιμοποιούνται στην κλινική πράξη. Ορισμέ-
νες από αυτές στοχεύουν στην αντιμετώπιση 
των επιπλοκών της νόσου και άλλες, όπως 
η υδροξυκαρβαμίδη (γνωστή και ως υδρο-
ξυουρία), στοχεύουν στην τροποποίηση της 
υποκείμενης παθοφυσιολογίας. Το κεφάλαιο 
αυτό σκιαγραφεί τα διαθέσιμα δεδομένα για 
τις θεραπείες αυτές και το ρόλο τους στην 
αντιμετώπιση των προβλημάτων της ΔΝ. Είναι 
ευνόητο, ότι με την πολύπλοκη παθοφυσιολο-
γία της ΔΝ οι νέες θεραπείες στοχεύουν σε 
διαφορετικές οδούς της παθογένειάς της.

7.2 ΓΕΝΙΚΈΣ ΑΡΧΈΣ
(1) Χειρουργική
•	 Όλα τα νοσοκομεία πρέπει να διαθέτουν 

πρωτόκολλο προεγχειρητικού ελέγχου για τη 
ΔΝ.
•	 Όλα τα νοσοκομεία πρέπει να διαθέτουν 

πρωτόκολλο περιεγχειρητικής αντιμετώπισης 
των ασθενών με ΔΝ.
(2) Ειδικές θεραπείες
•	 Η χορήγηση υδροξυκαρβαμίδης μπορεί 

να εξεταστεί για ασθενείς με:
o	 υποτροπιάζοντα επεισόδια οξέος 
	 πόνου (>3 εισαγωγές τους 
	 προηγούμενους 12 μήνες ή παρουσία 
	 έντονων συμπτωμάτων στην 
	 καθημερινή ζωή)
o	 >2 επεισόδια οξέος θωρακικού 
	 συνδρόμου.

•	 Όλα τα νοσοκομεία που συνταγογραφούν 

υδροξυκαρβαμίδη για ασθενείς με ΔΝ πρέπει 
να διαθέτουν ενημερωτικό φυλλάδιο για τον 
ασθενή καθώς και πρωτόκολλο παρακολού-
θησης του φαρμάκου.
•	 Νέες ή πειραματικές θεραπείες και  συμ-

μετοχή σε κλινικές μελέτες πρέπει να συζητού-
νται με τον ασθενή στα πλαίσια της ετήσιας 
τακτικής εξέτασης. Αν η τοπική μονάδα δεν 
είναι σε θέση να παράσχει τις υπηρεσίες αυ-
τές, πρέπει να υπάρχει μια εναλλακτική σαφής 
οδός παροχής περίθαλψης.

7.3 ΣΥΣΤΆΣΕΙΣ
7.3.1 Χειρουργικά προβλήματα
7.3.1.1 Προεγχειρητικός έλεγχος

 Όλοι οι ασθενείς με ΔΝ διατρέχουν αυ-
ξημένο κίνδυνο περιεγχειρητικών και μετεγχει-
ρητικών επιπλοκών με κίνδυνο θνητότητας 1% 
[1,2]. Ο κίνδυνος αυτός είναι μεγαλύτερος 
στους ασθενείς με ιστορικό σοβαρών επιπλο-
κών της ΔΝ, όπως το οξύ θωρακικό σύνδρο-
μο ή η προσβολή του ΚΝΣ και είναι εξ’ ίσου  
σοβαρός στους ασθενείς που υποβάλλονται 
σε περισσότερο πολύπλοκες χειρουργικές 
επεμβάσεις. Κατά συνέπεια, είναι σημαντικό 
η διάγνωση της ΔΝ να είναι γνωστή πριν την 
επέμβαση.

Για τις συνήθεις επεμβάσεις ρουτίνας, επι-
βάλλεται έλεγχος για ΔΝ σε όλους τους ασθε-
νείς από εθνικές ομάδες υψηλού κινδύνου 
(μη βορειοευρωπαίοι).  Για τον σκοπό αυτό 
προσφορότερη είναι η υγρή χρωματογραφία 
υψηλής απόδοσης ή μια άλλη πιστοποιημένη 
διαγνωστική μέθοδος. Σε επείγουσες περιπτώ-
σεις, πρέπει και πάλι να διενεργείται έλεγχος 
για ΔΝ και γενική εξέταση αίματος. Η πλει-
οψηφία των ασθενών με ομόζυγη ΔΝ θα δι-
αγνωσθούν με τον τρόπο αυτό. Αν υπάρχει 
αμφιβολία για τη διάγνωση (για παράδειγμα, 
οι ασθενείς με αιμοσφαιρινοπάθεια ΗbSC 
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με φυσιολογικές τιμές αιμοσφαιρίνης) και η 
δοκιμασία επιβεβαίωσης δεν μπορεί να διε-
νεργηθεί ταχέως, ο αιματολόγος πρέπει να 
αποφασίσει αν ο ασθενής πρέπει να αντιμετω-
πιστεί ως ασθενής υψηλού κινδύνου ή όχι. Η 
εξέταση του επιχρίσματος του περιφερικού αί-
ματος μπορεί να βοηθήσει. Στους ασθενείς με 
γνωστή ΔΝ, είναι σημαντικό να διενεργείται 
προεγχειρητικά γενική αίματος, φαινότυπος 
ερυθροκυττάρων και έλεγχος αντισωμάτων. 
Φυσικά, για όλες τις επεμβάσεις εκτός από 
τις πολύ μικρές πρέπει πάντοτε να υπάρχουν 
διαθέσιμες συμβατές μονάδες ερυθροκυττά-
ρων (πλήρως συμβατές για Rhesus και Kell) 
για μετάγγιση. 
7.3.1.2 Περιεγχειρητική αντιμετώπιση

Για κάθε ασθενή με ΔΝ που υποβάλλεται 
σε χειρουργική επέμβαση πρέπει να υπάρχει 
στενή συνεργασία μεταξύ αιματολόγων, χει-
ρουργών και αναισθησιολόγων ώστε να σχε-
διασθεί ένα εξατομικευμένο πλάνο προεγχει-
ρητικής αγωγής. Οι επεμβάσεις ρουτίνας δεν 
πρέπει να διενεργούνται αν ο ασθενής έχει 
πυρετό ή κρίση δρεπάνωσης. Η ενδοφλέβια 
χορήγηση υγρών πρέπει να ξεκινά όταν διακό-
πτονται τα υγρά από το στόμα και να συνεχίζε-
ται μέχρι ότου ο ασθενής να είναι σε θέση να 
λάβει υγρά από το στόμα. Ο ασθενής πρέπει 
να διατηρείται νορμοθερμικός καθ’όλη τη δι-
άρκεια της επέμβασης, οπότε απαιτείται χρήση 
θερμαινόμενων κλινοσκεπασμάτων. Πρέπει 
ακόμη να εξασφαλίζεται περιβάλλον πλούσιο 
σε οξυγόνο από την προνάρκωση μέχρις ότου 
ο ασθενής επανέλθει σε πλήρη εγρήγορση. 
Ο κορεσμός οξυγόνου πρέπει να παρακο-
λουθείται για 24 ώρες μετά την επέμβαση. Σε 
ορισμένες περιπτώσεις, ιδιαίτερα σε μεγάλες 
επεμβάσεις ή σε ασθενείς με προϋπάρχουσα 
χρόνια θωρακική νόσο μπορεί να απαιτηθεί 
εντατική μετεγχειρητική παρακολούθηση της 

αναπνευστικής λειτουργίας σε μονάδα αυξη-
μένης φροντίδας ή υποστήριξη της αναπνοής 
με αναπνευστική γυμναστική ή/και  εφαρμογή 
συνεχούς θετικής πίεσης αεραγωγών (CPAP). 
Πρέπει επίσης να γίνεται προφυλακτική χορή-
γηση αντιβιοτικών, επιλεγμένων με βάση το εί-
δος της επέμβασης και τα πρωτόκολλα του το-
πικού νοσοκομείου.   Επίσης, μετεγχειρητικά 
πρέπει να χορηγείται κατάλληλη αναλγησία 
με βάση τις ανάγκες του ασθενούς.  
7.3.1.3 Ο ρόλος των μεταγγίσεων

Στη βιβλιογραφία υπάρχει μια μόνον τυχαι-
οποιημένη προοπτική μελέτη που διερεύνησε 
τις προεγχειρητικές μεταγγίσεις σε ασθενείς 
με ΔΝ [3]. Η μελέτη αυτή συνέκρινε ένα επι-
θετικό σχήμα, κατά το οποίο η αιμοσφαιρίνη 
S μειωνόταν <30% με αφαιμαξομεταγγίσεις, 
με ένα συντηρητικό σχήμα, το οποίο επετύγ-
χανε αύξηση της αιμοσφαιρίνης στα 10 g/dL 
με  απλές μεταγγίσεις. Η σύγκριση έδειξε, ότι 
δεν υπήρχε διαφορά στις περιεγχειρητικές επι-
πλοκές ανάμεσα στις δυο ομάδες, υποδηλώ-
νοντας ότι η απλή μετάγγιση είναι το ίδιο απο-
τελεσματική με την αφαιμαξομετάγγιση [4].

Μια άλλη παλαιότερη μελέτη παρατήρη-
σης στις ΗΠΑ έδειξε μικρότερη συχνότητα επι-
πλοκών της ΔΝ στην ομάδα των ασθενών που 
έλαβαν προεγχειρητική μετάγγιση [2]. Επιπρό-
σθετα, σε μια μη τυχαιοποιημένη πολυκεντρι-
κή μελέτη 364 ασθενών που υποβλήθηκαν σε 
χολοκυστεκτομή οι ασθενείς που δεν έλαβαν 
μετάγγιση είχαν χειρότερη έκβαση (5 θάνα-
τοι) από τους ασθενείς που τυχαιοποιήθηκαν 
σε συντηρητικό ή επιθετικό σχήμα μεταγγίσε-
ων προεγχειρητικά (κανένας θάνατος). Οι μη 
μεταγγιζόμενοι ασθενείς είχαν επίσης αυξη-
μένη επίπτωση οξέος θωρακικού συνδρόμου 
(19% έναντι 8%) και αγγειο-αποφρακτικού 
πόνου (19% έναντι 5%) συγκριτικά με τους με-
ταγγιζόμενους. Ωστόσο, ο αριθμός των μη με-
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ταγγιζόμενων ατόμων ήταν μικρός (n=34) και 
συνεπώς η διευκρίνιση των παραπάνω ευρη-
μάτων απαιτεί μεγαλύτερες τυχαιοποιημένες 
μελέτες [5]. Η διεθνής πολυκεντρική μελέτη 
TAPS (Τransfusion Alternatives Pre-operatively 
in SCD) διερευνά αυτό το σημαντικό ερώτημα 
και συγκρίνει την εφαρμογή προεγχειρητικής 
μετάγγισης (απλής ή αφαιμαξομετάγγισης) με 
τη εφαρμογή μετάγγισης. 

Κάθε νοσοκομείο πρέπει να αναπτύξει ένα 
προεγχειρητικό πρωτόκολλο σε συνεργασία 
με την Μονάδα ΜΑ/ΔΝ αλλά αυτό δεν υπο-
καθιστά τη συζήτηση κάθε περίπτωσης ξεχω-
ριστά. Μια ρεαλιστική προσέγγιση θα ήταν να 
εφαρμόζονται προεγχειρητικές μεταγγίσεις 
στους ασθενείς που υποβάλλονται σε μείζο-
νες επεμβάσεις και έχουν σοβαρή ΔΝ, ιδίως 
χρόνια πνευμονική νόσο,  και να αποφεύγο-
νται οι προεγχειρητικές μεταγγίσεις στους 
ασθενείς με ελάσσονα νόσο που υποβάλλο-
νται σε ελάσσονες επεμβάσεις. 

7.3.2 Υδροξυκαρβαμίδη 
(υδροξυουρία) 

H υδροξυουρία είναι τώρα γνωστή ως 
υδροξυκαρβαμίδη. Η υδροξυκαρβαμίδη προ-
άγει τη σύνθεση της αιμοσφαιρίνης F, βελτι-
ώνει την ενυδάτωση των ερυθροκυττάρων, 
μειώνει τον αριθμό των ουδετεροφίλων, τρο-
ποποιεί την αλληλεπίδραση μεταξύ ερυθρο-
κυττάρων και ενδοθηλιακών κυττάρων και δρα 
ως δότης μονοξειδίου του αζώτου. 

7.3.2.1 Σε ποιούς και πότε
Η Πολυκεντρική Μελέτη της Υδροξυκαρ-

βαμίδης στη ΔΝ (MSH) ήταν μια τυχαιοποι-
ημένη μελέτη που έδειξε ότι η υδροξυκαρβα-
μίδη οδήγησε σε μείωση της συχνότητας των 
επώδυνων κρίσεων, της επίπτωσης του οξέος 
θωρακικού  συνδρόμου και των αναγκών για 
μεταγγίσεις [6]. Παρόμοια ευνοϊκά αποτελέ-
σματα έδειξε και παιδιατρική τυχαιοποιημένη 
μελέτη από το Βέλγιο [7]. Σύμφωνα με πρό-
σφατα δεδομένα παρακολούθησης, η υδρο-
ξυκαρβαμίδη βελτίωσε τη 10ετή επιβίωση των 
ασθενών [8].

Απόλυτες ενδείξεις:
Ασθενείς με μέτρια ή σοβαρή ΔΝ με ιστορικό:
•	 ≥3 επώδυνων κρίσεων το χρόνο τα 2 προ-

ηγούμενα χρόνια που χρειάστηκαν νοσηλεία
•	 ή κρίσεων με συχνές υποτροπές που δεν 

χρειάσθηκαν νοσηλεία αλλά ήταν αρκετά σο-
βαρές ώστε να επηρεάσουν τις καθημερινές 
δραστηριότητες
•	 ή ≥2 επεισοδίων οξέος θωρακικού συν-

δρόμου.

Σχετικές ενδείξεις:
Η χρήση της υδροξυκαρβαμίδης έχει ανα-

φερθεί σε μεμονωμένες ή μη δημοσιευμένες 
αναφορές ή μελέτες παρατήρησης στις ακό-
λουθες περιπτώσεις:
•	 ασθενείς με προηγηθέν ΑΕΕ που αδυνα-

τούν ή δεν επιθυμούν να ακολουθήσουν πρό-
γραμμα μεταγγίσεων
•	 ασθενείς με σοβαρή αιμόλυση με συνοδό 

αναιμία ή υποτροπιάζουσα χολολιθίαση
•	 ασθενείς με αναιμία λόγω νεφρικής νό-

σου, ειδικά αν αδυνατούν ή δεν επιθυμούν να 

7

Η υδροξυουρία έχει εγκριθεί το 2008 από την Ευρωπαϊκή Επιτροπή Φαρμάκων (European 
Medicines Agency http://www.ema.europe.eu) για την αντιμετώπιση των δρεπανοκυτταρικών συν-
δρόμων με την εμπορική ονομασία Siklos. Επιπρόσθετα, ο Οργανισμός Τροφίμων και Φαρμάκων 
(Food & Drug Agency http://www.fda.gov/) των ΗΠΑ έχει εγκρίνει την υδροξυουρία με άλλες 
εμπορικές ονομασίες.
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ακολουθήσουν πρόγραμμα μεταγγίσεων 
•	 πριαπισμός
•	 έλκη κάτω άκρων (υπάρχουν όμως και 

αντιφατικά δεδομένα επιδείνωσης των ελκών 
από την υδροξυκαρβαμίδη)
•	 πνευμονική υπέρταση.

7.3.2.2 Δοσολογία και παρακολούθηση
Η υδροξυκαρβαμίδη πρέπει να συνταγο-

γραφείται μετά από έγγραφη ενημέρωση του 
ασθενούς για το φάρμακο, εκτενή συζήτηση 
των παρενεργειών και λήψη συγκατάθεσης. 
Η έναρξη στους ενήλικες γίνεται με δόση 15 
mg/kg (στρογγυλεμένη στα πλησιέστερα 500 
mg) με έλεγχο της γενικής αίματος 2 εβδο-
μάδες μετά την έναρξη και μετά από κάθε 
αύξηση της δοσολογίας. Μόλις η δοσολογία 
σταθεροποιηθεί, η γενική αίματος διενεργεί-
ται κάθε 6-8 εβδομάδες. Δεν είναι σαφές αν 
απαιτείται σταδιακή αύξηση της δόσης στη 
μέγιστη ανεκτή σε όλους τους ασθενείς. Στην 
περίπτωση που ο ασθενής παραμένει συμπτω-
ματικός, η δόση αυξάνεται κάθε 4 εβδομάδες 
μέχρι τη μείωση των λευκών αιμοσφαιρίων ή 
των αιμοπεταλίων. Στο σημείο αυτό, η υδρο-
ξυκαρβαμίδη πρέπει να διακόπτεται μέχρι την 
αποκατάσταση της γενικής αίματος, οπότε και 
γίνεται επανέναρξη σε δόση μικρότερη κατά 
2,5 mg/kg ή 500 mg. Αυτή αποτελεί και τη 
μέγιστη ανεκτή δόση του ασθενούς. Η ηπα-
τική λειτουργία, η ουρία και οι ηλεκτρολύτες 
πρέπει να ελέγχονται κάθε 8 εβδομάδες. Τα 
επίπεδα της αιμοσφαιρίνης F πρέπει επίσης 
να ελέγχονται τακτικά καθώς αποτελούν δεί-
κτη ανταπόκρισης στη θεραπεία όπως και ο 
μέσος όγκος των ερυθροκυττάρων (MCV). 
Το επίπεδο της αιμοσφαιρίνης αναμένεται να 
αυξηθεί, αλλά αν ξεπεράσει τα 3g/dL από τη 
βασική τιμή, πρέπει να διενεργηθεί αφαίμαξη.
7.3.2.4 Ανεπιθύμητες ενέργειες

Η καταστολή του μυελού αποτελεί τη συ-

χνότερη βραχυπρόθεσμη ανεπιθύμητη ενέρ-
γεια και κατά συνέπεια το φάρμακο πρέπει να 
παρακολουθείται τακτικά με γενική εξέταση 
αίματος. Δεν υπάρχουν αποδείξεις καρκινο-
γένεσης από την υδροξυκαρβαμίδη στη ΔΝ, 
αλλά έχει αναφερθεί μικρός αριθμός περιπτώ-
σεων λευχαιμίας και λεμφώματος. Τα δεδομέ-
να αυτά πρέπει να συζητούνται με τον ασθενή 
και να σταθμίζονται με το αναμενόμενο όφε-
λος στα συμπτώματα και τη θνητότητα. Υπάρ-
χει κίνδυνος τερατογένεσης και οι ασθενείς 
πρέπει να προειδοποιούνται να χρησιμοποι-
ούν αντισύλληψη.  Οι ασθενείς  (γυναίκες ή 
άντρες) που επιθυμούν να αποκτήσουν παιδιά,  
πρέπει να διακόπτουν  την υδροξυκαρβαμίδη 
3 μήνες πριν τη σύλληψη. Αν μια γυναίκα κατα-
στεί έγκυος ενώ λαμβάνει υδροξυκαρβαμίδη, 
πρέπει να σταματήσει άμεσα την λήψη της και 
να ξαναρχίσει μετά το πέρας του θηλασμού.

Άλλες ανεπιθύμητες ενέργειες της υδροξυ-
καρβαμίδης περιλαμβάνουν υπέρχρωση των 
ονύχων, ναυτία και έμετο, δερματικό εξάνθη-
μα, αλωπεκία και διάρροια. Στη μελέτη MSH, 
δεν υπήρχαν ενδείξεις αύξησης της επίπτωσης 
των ελκών κάτω άκρων, παρά τη συσχέτιση 
μεταξύ υδροξυκαρβαμίδης και ελκών κάτω 
άκρων στις μυελοϋπερπλαστικές νόσους.
7.3.3 Νέες/πειραματικές θεραπείες
7.3.3.1 Μεταμόσχευση

Η μεταμόσχευση στελεχιαίων κυττάρων 
αποτελεί δυνητικά τη μόνη θεραπεία ίασης 
για τη ΔΝ. Σύμφωνα με δημοσιευμένα δεδο-
μένα, τα αναφερόμενα ποσοστά επιβίωσης 
και επιβίωσης ελεύθερης νόσου είναι 92-
94% και 75-84%, αντίστοιχα. Η συντριπτική 
πλειοψηφία των μεταμοσχεύσεων στελεχι-
αίων κυττάρων στη ΔΝ έχει διενεργηθεί σε 
παιδιά, ενώ υπάρχει περιορισμένη εμπειρία 
στους ενήλικες. Το βρετανικό forum παιδι-
ατρικής αιματολογίας συνιστά τη μεταμό-

7



91

Xειρουργικά προβλήματα και ειδικές θεραπείες

σχευση μόνο σε άτομα ηλικίας <17 ετών 
με σοβαρές επιπλοκές από τη ΔΝ που δεν 
ανταποκρίνονται στην υδροξυκαρβαμίδη. Η 
κύρια ένδειξη μεταμόσχευσης στελεχιαίων 
κυττάρων είναι η δρεπανοκυτταρική νόσος 
του εγκεφάλου καθώς αποτελεί σοβαρή επι-
πλοκή της ΔΝ στην οποία η υδροξυκαρβαμί-
δη δεν έχει ένδειξη. Αν ο ιατρός πιστεύει ότι 
ένας νεαρός ενήλικος είναι κατάλληλος για 
μεταμόσχευση στελεχιαίων κυττάρων, η πε-
ρίπτωσή του  πρέπει να συζητείται με κέντρο 
εξειδικευμένο στις μεταμοσχεύσεις των αι-
μοσφαιρινοπαθειών και οι τοπικές Μονάδες 
πρέπει να διαθέτουν τον τρόπο πρόσβασης 
στο κέντρο αυτό. 
7.3.3.2 Άλλες θεραπείες
•	 Γονιδιακή θεραπεία
•	 Παράγοντες που προάγουν τα επίπεδα αι-

μοσφαιρίνης F: βουτυρικό οξύ, 
	 5-αζακυτιδίνη, ντεσιταμπίνη, ανοσοτροπο-

ποιητικά φάρμακα (πχ, λεναλιδομίδη)
•	 Παράγοντες που μειώνουν την αφυδάτωση 

των ερυθροκυττάρων: ICA 17043, κλοτριμαζό-
λη, διπυριδαμόλη, ψευδάργυρος, μαγνήσιο
•	 Niprisan
•	 Θεραπείες κατά της προσκόλλησης

7.3.3.3 Συμπληρωματικές θεραπείες
Δεν υπάρχουν τυχαιοποιημένες μελέτες 

για τη χρήση συμπληρωματικών θεραπειών 
στη ΔΝ. Παρόλα αυτά, υπάρχουν αρκετές 
αναφορές εφαρμογής τους για την αντιμετώ-
πιση των επώδυνων κρίσεων. Μια πρόσφατη 
τηλεφωνική έρευνα στις ΗΠΑ έδειξε ότι πάνω 
από τους μισούς γονείς παιδιών με ΔΝ που 
ερωτήθηκαν έκαναν χρήση συμπληρωματι-
κών ή εναλλακτικών θεραπειών. Αυτές περι-
ελάμβαναν (με σειρά συχνότητας): βιοενερ-
γητικές θεραπείες όπως προσευχές ή άλλες 
πνευματικές μεθόδους, θεραπείες τροποποί-
ησης του τρόπου ζωής όπως τεχνικές χαλά-

ρωσης και άσκησης, βότανα και μαλάξεις. 
Υπάρχουν επίσης μη ελεγμένες αναφορές 
για όφελος από τεχνικές βαθιάς πίεσης των 
ιστών, αυτο-ύπνωσης, βιοανάδρασης και 
βελονισμού. Μια μελέτη αξιολόγησης του 
βελονισμού στην επώδυνη κρίση έδειξε ανα-
κούφιση του πόνου, η οποία ήταν ίδια τόσο 
με τη χρήση σημείων βελονισμού όσο και τυ-
χαίων σημείων.
7.3.3.4 Μελέτες

Υπάρχει μια σειρά από ερωτήματα που 
πρέπει να απαντηθούν για την καλύτερη αντι-
μετώπιση των ασθενών με ΔΝ. Η αυξανόμενη 
αντίληψη της παθοφυσιολογίας της ΔΝ έχει 
οδηγήσει στη διερεύνηση νέων δυνητικών θε-
ραπειών.

Η πρόληψη και θεραπεία της βλάβης των 
οργάνων-στόχων και άλλων δυνητικά απει-
λητικών για τη ζωή επιπλοκών αποτελεί ση-
μαντικό θεραπευτικό στόχο. Η πρόληψη του 
ΑΕΕ στους ασθενείς με σιωπηλά έμφρακτα, η 
αντιμετώπιση της πνευμονικής υπέρτασης και 
η ελάττωση της συχνότητας των επώδυνων κρί-
σεων αποτελούν μερικές από τις προκλήσεις. 
Οι μεταγγίσεις παραμένουν σημαντική μορφή 
θεραπείας και απαιτείται η βέλτιστη χρήση 
τους με βάση τις αποδείξεις. 

Μια σειρά προγενέστερων μελετών έχουν 
συμβάλει σημαντικά στην τρέχουσα θερα-
πεία της ΔΝ, όπως η μελέτη STOP για την 
πρόληψη των ΑΕΕ και η MSH για την κλινική 
αποτελεσματικότητα της υδροξυκαρβαμίδης. 
Υπάρχουν αρκετές μελέτες σε εξέλιξη, από 
τις οποίες αναμένεται απάντηση σε ορισμένα 
σημαντικά κλινικά ερωτήματα. Η συνεργασία 
μεταξύ των Κέντρων σε εθνικό και διεθνές 
επίπεδο συνεχώς αυξάνεται και πρέπει να εν-
θαρρύνεται.

Όλες οι κλινικές μελέτες πρέπει να διέπο-
νται από αυστηρούς ερευνητικούς κανόνες με 
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βάση την εθνική νομοθεσία και τους κανονι-
σμούς των ρυθμιστικών αρχών. Κάθε τοπικό 
κέντρο που σχεδιάζει τη συμμετοχή του σε με-
λέτη, πρέπει να λάβει έγκριση από την τοπική 
επιτροπή δεοντολογίας και την τοπική επιτρο-
πή έρευνας, αφού τεκμηριώσει τη σχετικότητα 
του αντικειμένου της μελέτης με τον τοπικό 
πληθυσμό και την ύπαρξη της κατάλληλης 
εμπειρίας και υποδομής για τη διεξαγωγή της. 
Όλες οι κλινικές μελέτες πρέπει να παρακο-
λουθούνται στενά και οι σοβαρές ανεπιθύμη-
τες ενέργειες να αναφέρονται σε μια κεντρική 
επιτροπή με σκοπό να οδηγήσουν σε διακοπή 
αν αυτό κριθεί αναγκαίο. Όλες οι κλινικές 
μελέτες πρέπει να διέπονται από τις αρχές 
“Good Clinical Practice”. Στις αρχές αυτές 
πρέπει να εκπαιδεύεται όλο το προσωπικό που 
διεξάγει τέτοιες μελέτες.

Ενώ είναι σημαντικό να διεξάγονται μελέ-
τες στη ΔΝ για την ενίσχυση των γνώσεων 
μας για τη νόσο και την ανάπτυξη νέων θε-
ραπειών, στις οποίες θα μπορούν να έχουν 

πρόσβαση όλοι ανεξαιρέτως οι ασθενείς με 
ΔΝ, είναι επίσης σημαντικό οι ασθενείς να 
μην εξαναγκάζονται να συμμετέχουν στις 
μελέτες. Ακόμη, σε κάθε ασθενή που μετέχει 
σε μια μελέτη είναι απαραίτητο να διευκρινί-
ζεται από την αρχή ότι μπορεί να αποχωρήσει 
οποιαδήποτε στιγμή χωρίς η απόφασή του 
αυτή να επηρεάσει όλες τις άλλες πλευρές 
της θεραπείας του.

Σε όλο το παρόν κείμενο, είναι εμφανής 
η έλλειψη αποδείξεων κατηγορίας Α για την 
υποστήριξη της τρέχουσας πρακτικής. Είναι 
επιτακτική η ανάγκη δημιουργίας ενός δικτύου 
κλινικών μελετών επανδρωμένου με νοσηλευ-
τές εξειδικευμένους στην έρευνα και κατάλλη-
λο διοικητικό προσωπικό, με απώτερο στόχο 
την επίτευξη της βέλτιστης δυνατής περίθαλ-
ψης. Προς το παρόν, οι κλινικές έρευνες για 
τη ΔΝ βασίζονται στην καλή θέληση των κλινι-
κών ιατρών και είναι δύσκολο να συνεχισθούν 
και να αναπτυχθούν χωρίς την παρουσία ενός 
κεντρικού φορέα χρηματοδότησης. 
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(1) Μετάβαση από τις παιδιατρικές 
υπηρεσίες σε αυτές των ενηλίκων
•	 Πρέπει να υφίσταται μια συγκεκριμένη πο-

λιτική του νοσοκομείου για τη μεταβίβαση της 
περίθαλψης από τις παιδιατρικές υπηρεσίες 
σε αυτές των ενηλίκων και ο σχετικός σχεδι-
ασμός και προετοιμασία πρέπει να ξεκινούν 
από την ηλικία των 13-14 ετών.
•	 Στην ηλικία των 15-16 ετών πρέπει να λαμ-

βάνει χώρα μια λεπτομερής συνεδρία η οποία 
θα περιλαμβάνει:

o	 τη γνώση και αντίληψη για τη ΔΝ
o	 την αυτο-φροντίδα και διαχείριση
o	 την κληρονομικότητα της ΔΝ και τον 

οικογενειακό προγραμματισμό
o	 τις συζήτηση για τις ανησυχίες του 

ασθενούς σχετικά με την περίθαλψή του από 
τις υπηρεσίες ενηλίκων και την ετοιμότητά του 
για μετάβαση σε αυτή.
•	 Πρέπει ακόμη να υπάρχει μια μεταβατική 

υπηρεσία περίθαλψης, η οποία θα επιτρέπει 
στα νεαρά άτομα να έρθουν σε επαφή με την 
ομάδα ΔΝ ενηλίκων για μια επίσημη εξέταση 
και την επίσημη μεταβίβαση της φροντίδας 
του ασθενούς. Οι κηδεμόνες της οικογένειας 
θα προσκαλούνται επίσης να συζητήσουν με 
την ομάδα ΔΝ ενηλίκων.
•	 Τα πρωτόκολλα αντιμετώπισης των επι-

πλοκών, ιδίων των επώδυνων κρίσεων, στους 
ενήλικες πρέπει να είναι όσο το δυνατό πιο 
συμβατά με τα παιδιατρικά.

(2) Υπηρεσίες ενηλίκων
Πρωτοβάθμια περίθαλψη και κοινωνικές 

υπηρεσίες
•	 Οι χρήστες των υπηρεσιών πρέπει:

o	 να έχουν ένα συγκεκριμένο θεράποντα 
ιατρό, ανάλογα με το τοπικό σύστημα παρο-
χής υπηρεσιών υγείας, να λαμβάνουν γραπτές 
πληροφορίες (ή ενημερωτικό υλικό σε άλλες 

κατάλληλες μορφές ανάλογα με τις δυνατό-
τητες) σχετικά με τους τρόπους πρόληψης και 
αντιμετώπισης των συμπτωμάτων στο σπίτι ως 
και για τα συμπτώματα για τα οποία πρέπει να 
αναζητήσουν επείγουσα ιατρική βοήθεια

o	 να γνωρίζουν συγκεκριμένα πρόσωπα 
και τηλέφωνα επικοινωνίας στην   τοπική τους 
Μονάδα, και το τοπικό νοσοκομείο.        

o	 να έχουν πρόσβαση σε κοινωνικές 
υπηρεσίες υποστήριξης, όπως και στην κατάλ-
ληλη νοσηλευτική φροντίδα, ανάλογα με τις 
ιδιαίτερες ανάγκες τους

o	 να έχουν πρόσβαση σε υπηρεσίες 
ψυχολογικής αξιολόγησης και παρέμβασης, 
περιλαμβανομένης και της  γνωσιακής – συ-
μπεριφοριολογικής θεραπείας

o	 να έχουν πρόσβαση σε εθελοντικές ή 
άλλες εναλλακτικές υπηρεσίες. να μπορούν 
να ζουν ανεξάρτητα και να συντηρούν τον 
εαυτό τους μέσα από την ανάπτυξη δεξιοτήτων 
και την υποστήριξη που θα τους επιτρέπει να 
διατηρούν τον έλεγχο και να διεκπεραιώνουν 
επαρκώς τις καθημερινές τους υποχρεώσεις.
•	 Όταν οι γιατροί χρειάζονται τη φροντίδα 

ειδικών, πρέπει να υπάρχει υποστήριξη ή επί-
βλεψη από κατάλληλη Μονάδα ΜΑ/ΔΝ.
•	 Οι υπηρεσίες πρέπει να οργανώνονται έτσι 

ώστε να υπάρχει ένα ικανοποιητικό επίπεδο 
περίθαλψης,  που θα εξασφαλίζει μια στενή 
συνεργασία μεταξύ νοσοκομειακών γιατρών 
και πρωτοβάθμιας περίθαλψης και θα μπορεί 
να παρέχει φροντίδες εκτός του νοσοκομείο 
και, σε ορισμένες περιπτώσεις, με προσέγγιση 
των φορέων περίθαλψης στο σπίτι του ασθε-
νούς.
•	 Πρέπει ακόμη να υποστηρίζονται νέα καινο-

τόμα μοντέλα παρεμβάσεων περίθαλψης στην 
κοινότητα, με στόχο την πιθανή μείωση της 
εξάρτησης από τη δευτεροβάθμια περίθαλψη.
•	 Οι υπηρεσίες της κοινότητας πρέπει να 
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έχουν κατάλληλη καθοδήγηση και υποστήρι-
ξη από τα νοσοκομεία μέχρι ότου δημιουργη-
θεί επαρκής εξειδικευμένη γνώση στην κοινό-
τητα. 

Νοσοκομειακές υπηρεσίες
Οι ασθενείς πρέπει να παρακολουθούνται 

στη Μονάδα ΜΑ/ΔΝ σε τακτική βάση με επι-
σκέψεις που θα κυμαίνονται από μηνιαίες έως 
ετήσιες ανάλογα με τις ανάγκες καθενός από 
αυτούς. 
•	 Οι υπηρεσίες ΔΝ θα αναπτυχθούν σε 

μορφή κλινικών δικτύων που θα περιλαμβά-
νουν Μονάδες ΜΑ/ΔΝ και κοινούς φορείς 
υπηρεσιών στα τοπικά νοσοκομεία.
•	 Όλα τα νοσοκομεία πρέπει να έχουν μη-

χανισμό επικοινωνίας με τους χρήστες των 
υπηρεσιών που δεν προσέρχονται στις τακτι-
κές επισκέψεις παρακολούθησης και σχετι-
κής ενημέρωσης. Οι υποδομές για διενέργεια 
αιματολογικών εξετάσεων εκτός ωραρίου, 
εξωτερικών ιατρείων και κλινικών μονοήμερης 
νοσηλείας πρέπει να αναπτύσσονται με τέτοιο 
τρόπο ώστε η προγραμματισμένη εξέταση να 
μην επηρεάζει την εκπαίδευση, την εργασία ή 
τις οικογενειακές υποχρεώσεις του ασθενούς.
•	 Πρέπει επίσης να υπάρχουν προκαθορι-

σμένες νοσοκομειακές ομάδες υπεύθυνες 
για την εισαγωγή, τη νοσηλεία και την παρα-
κολούθηση σε εξωτερική βάση των ασθενών 
και την εξασφάλιση της διασύνδεσης με την 
πρωτοβάθμια περίθαλψη και την περίθαλψη 
στην Μονάδα.
•	 Για την καθοδήγηση της αξιολόγησης και 

αντιμετώπισης των ασθενών εκτός ωραρίου 
πρέπει να είναι διαθέσιμο κατάλληλα εκπαι-
δευμένο προσωπικό.
•	 Πρέπει ακόμη να υπάρχουν γραπτές οδη-

γίες για τις ομάδες των τοπικών νοσοκομείων, 
γραμμένες ή τουλάχιστον εγκεκριμένες από 
το τοπικό δίκτυο Μονάδων ΜΑ και ΔΝ. Οι 

οδηγίες θα καλύπτουν την αντιμετώπιση των 
κοινών συμπτωμάτων και θα υποδεικνύουν με 
σαφήνεια σε ποιες περιπτώσεις και με ποιο 
τρόπο πρέπει να υπάρχει επικοινωνία με την 
Μονάδα για συμβουλή ή διακομιδή του ασθε-
νούς.
•	 Οι ασθενείς με ΔΝ που χρειάζονται ασθε-

νοφόρο για τη μεταφορά τους στο νοσοκο-
μείο πρέπει να μεταφέρονται στο νοσοκομείο 
όπου συνήθως παρακολουθούνται όσο αυτό 
είναι δυνατό, εκτός αν απαιτείται άμεση ανά-
νηψη, οπότε οι ασθενείς πρέπει να διακομί-
ζονται στο πλησιέστερο τμήμα επειγόντων. 
Αν αρρωστήσουν οξέως εκτός του τόπου 
κατοικίας τους, πρέπει να διακομίζονται στο 
πλησιέστερο νοσοκομείο. Τα Κέντρα Υγείας 
δεν είναι κατάλληλα για την αξιολόγηση και 
αντιμετώπιση των ασθενών αυτών.
•	 Το προσωπικό που διαχειρίζεται τους 

ασθενείς με ΔΝ πρέπει να είναι ενήμερο για 
τον εξαιρετικά έντονο πόνο που οι ασθενείς 
μπορεί να αισθανθούν .  Η ένταση του πόνου 
πρέπει να λαμβάνεται υπ’όψη και κατά τη μετα-
φορά και την τοποθέτησή τους σε κλίνη.
•	 Αν απαιτείται άμεση αναλγησία κατά τη 

μεταφορά του ασθενούς, μπορεί να χρησιμο-
ποιηθεί εισπνεόμενο μείγμα υποξειδίου του 
αζώτου και οξυγόνου (Entanox) για βραχεία 
περίοδο εφόσον ο κορεσμός οξυγόνου είναι 
φυσιολογικός. 

(3) Σχεδιασμός και στελέχωση των υπηρε-
σιών ΔΝ
•	 O σχεδιασμός και η στελέχωση των υπη-

ρεσιών πρέπει να γίνεται με στόχο την εξα-
σφάλιση της υψηλότερης δυνατής ποιότητας 
κλινικής αντιμετώπισης. Ο σχεδιασμός πρέπει 
να βασίζεται σε δεδομένα, να περιλαμβάνει 
μετρήσιμα αποτελέσματα ποιότητας και να 
προάγει τη βελτίωση των υπηρεσιών και την 



97

Περίληψη αρχών περίθαλψης - Οργάνωση περίθαλψης

καινοτομία. Η καθοδήγηση από εξειδικευμέ-
νους κλινικούς και η συμμετοχή των ασθενών 
και του κοινού είναι ιδιαίτερα σημαντικά. 
•	 Η συλλογή και ανάλυση των κατάλληλων 

εθνικών και τοπικών δεδομένων θα συμβάλει 
στη διασφάλιση της πρόσβασης στις υπηρεσί-
ες όλων των ενηλίκων με ΔΝ, ανεξάρτητα από 
τον τόπο κατοικίας τους, με βάση τις ανάγκες 
της τοπικής κοινότητας.
•	 Ο σχεδιασμός των υπηρεσιών ΔΝ θα γίνει 

στη βάση των υφισταμένων δυνατοτήτων και 
υποδομών με στόχο τη μεγιστοποίηση της χρή-
σης των δημοσίων πόρων και την ανταπόκριση 
στις τοπικές προτεραιότητες και ανάγκες.
•	 Στο σχεδιασμό πολιτισμικά ευαίσθητων 

υπηρεσιών πρέπει να συμπεριληφθούν μέτρα 
για την αντιμετώπιση των ανισοτήτων στην πε-
ρίθαλψη με στόχο την προσέγγιση των ατόμων 
σε μεγαλύτερο κίνδυνο κι εκείνων που ενδεχο-
μένως αντιμετωπίζουν δυσκολίες πρόσβασης 
στις κατάλληλες υπηρεσίες. Αυτό μπορεί να 
περιλαμβάνει την αξιοποίηση της εμπειρίας 
από υπηρεσίες γενικού ενδιαφέροντος που 
κατάφεραν να ανταποκριθούν με επιτυχία στις 
ανάγκες μιας πολυ-πολιτισμικής κοινωνίας.
•	 Οι υπηρεσίες ΔΝ θα σχεδιαστούν με στό-

χο την παροχή ολοκληρωμένης περίθαλψης 
υψηλής ποιότητας σε όλο το φάσμα από την 
πρωτοβάθμια φροντίδα, τη νοσοκομειακή 
νοσηλεία και την περίθαλψη στην Μονάδα 
εφαρμόζοντας τις αρχές που συστήνονται για 
τις χρόνιες παθήσεις.
•	 Πρέπει να λαμβάνονται υπόψη οι εκπαι-

δευτικές ανάγκες των ιατρών, νοσηλευτών, 
κοινωνικών λειτουργών και δασκάλων της 
κοινότητας με στόχο τη βελτίωση της παρε-
χόμενης περίθαλψης που παρέχεται στην κοι-
νότητα και τα εξειδικευμένα δευτεροβάθμια 
κέντρα. Οι εθελοντικές οργανώσεις και τα 
κέντρα περίθαλψης της κοινότητας πρέπει να 

ενθαρρύνονται να παρέχουν τέτοια εκπαίδευ-
ση.
•	 Για την εμπλοκή των χρηστών των υπηρε-

σιών, των εθελοντικών φορέων και του κοινού 
στο σχεδιασμό, την εφαρμογή και την παρα-
κολούθηση των πρότυπων περίθαλψης θα 
εφαρμόζονται συγκεκριμένα μέτρα.
•	 H πρόσβαση σε απαραίτητες παρεμβά-

σεις υψηλού κόστους πρέπει να είναι δίκαια 
κατενεμημένη σε όλη τη χώρα.

Αντιμετώπιση οξέων επιπλοκών
(1) Οξείες επώδυνες κρίσεις
•	 Η πρώτη δόση του κατάλληλου δραστικού 

αναλγητικού πρέπει να να χορηγείται εντός 30 
λεπτών από την προσέλευση του ασθενούς. Ο 
χρόνος αυτός πρέπει να περιλαμβάνει και την 
καθυστέρηση στο εξωτερικό ιατρείο
•	 Ο εφημερεύων αιματολόγος πρέπει να 

ενημερώνεται για την άφιξη του ασθενούς.
•	 Η τακτική και συνεχής αξιολόγηση του πό-

νου κατά τη διάρκεια ενός οξέος επεισοδίου 
πρέπει να καταγράφεται με τη χρήση τυποποι-
ημένης κλίμακας για ενήλικες. Η ανακούφιση 
του πόνου από την αναλγησία που χορηγήθη-
κε πρέπει επίσης να αξιολογείται ανά τακτά 
διαστήματα μαζί με τα ζωτικά σημεία.
•	 Τα εξιτήρια πρέπει να αποστέλλονται στο 

θεράποντα ιατρό εντός 10 εργασίμων ημερών 
από την έξοδο.
•	 Κατά την έξοδο πρέπει να παρέχεται επαρ-

κής αναλγησία. Η επανεισαγωγή εντός 48 
ωρών πρέπει να ελέγχεται και να σχηματίζεται 
αναφορά τουλάχιστον σε ετήσια βάση.

(2) Αντιμετώπιση του εμπύρετου ασθενούς
•	 Όλοι οι ασθενείς με θερμοκρασία >38οC 

πρέπει να διερευνώνται ταχέως στα επείγοντα 
και η  εμπειρική αντιβίωση πρέπει να αρχίζει αμέ-
σως μετά τη λήψη των αρχικών καλλιεργειών.
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•	 Η διενέργεια ακτινογραφίας θώρακα, αι-
μοκαλλιεργειών και άλλων καλλιεργειών είναι 
υποχρεωτική σε ασθενείς με θερμοκρασία 
>38οC. Πρέπει ακόμη να υπάρχει πρόσβαση 
σε μικροβιολόγο που θα βοηθήσει στην αντι-
μετώπιση.
•	 Η επιλογή της αγωγής με αντιβιοτικά πρέ-

πει να στηρίζεται στη θέση της πιθανής λοίμω-
ξης και την τοπική πολιτική για τα αντιβιοτικά.

(3) Οξύ θωρακικό σύνδρομο (ΟΘΣ)
•	 Όλοι οι ασθενείς, τα άτομα που τους φρο-

ντίζουν και το ιατρικό και νοσηλευτικό προσω-
πικό πρέπει να γνωρίζουν τα συμπτώματα του 
ΟΘΣ.
•	 Κάθε νοσοκομείο πρέπει να διαθέτει συ-

γκεκριμένο πρωτόκολλο για την αντιμετώπιση 
του ΟΘΣ που θα περιλαμβάνει και τη θερα-
πεία με μεταγγίσεις.
•	 Στους ασθενείς με 2 και περισσότερα επει-

σόδια ΟΘΣ εντός των προηγουμένων 2 ετών 
πρέπει να προτείνεται η θεραπεία με υδροξυ-
καρβαμίδη (υδροξυουρία).

(4) Οξεία κοιλία
•	 Αιμοκαλλιέργειες, αμυλάση ορού, απεικονι-

στικές εξετάσεις όπως υπερηχογράφημα κοιλί-
ας, ακτινογραφία κοιλίας και, όπου απαιτείται,  
αξονική τομογραφία πρέπει να διενεργούνται σε 
όλους τους ασθενείς με οξεία κοιλία.
•	 Οι αιτίες που προκαλούν οξύ κοιλιακό 

πόνο στη ΔΝ πρέπει να αντιμετωπίζονται συντη-
ρητικά στις περισσότερες περιπτώσεις. Όμως, 
η χειρουργική ομάδα πρέπει να μετέχει από την 
αρχή στην αντιμετώπιση των ασθενών αυτών.
•	 Η τοπική στρατηγική για την κάλυψη με 

αντιβιοτικά και τις ενδείξεις για διενέργεια 
ενδοσκόπησης πρέπει να σχεδιάζεται σε συ-
νεργασία με γαστρεντερολόγους και μικροβι-
ολόγους για την αντιμετώπιση των ασθενών με 

επιπλοκές από χολολιθίαση.
•	 Η συμπτωματική χολολιθίαση πρέπει να 

αντιμετωπίζεται με λαπαροσκοπική χολοκυστε-
κτομή λόγω της βραχύτερης νοσηλείας και των 
λιγότερων άμεσων χειρουργικών επιπλοκών.

(5) Οξεία αναιμία
•	 Κάθε ασθενής που πάσχει οξέως πρέπει 

να υποβάλλεται σε γενική αίματος και μέτρη-
ση δικτυοερυθροκυττάρων. Στους ασθενείς 
με αναιμία και χαμηλό αριθμό δικτυοερυθρο-
κυττάρων πρέπει να αποστέλλεται αίμα για 
ορολογικό έλεγχο για παρβοϊό.
•	 Η κλινική εξέταση τους ασθενούς που 

προσέρχεται με οξεία αναιμία πρέπει να πε-
ριλαμβάνει έλεγχο του μεγέθους του σπλήνα 
και του ήπατος.
•	 Μεταγγίσεις μπορεί να απαιτηθούν, ειδικά 

αν η αναιμία συνοδεύεται από χαμηλό αριθμό 
δικτυοερυθροκυττάρων. Το όριο για τις μεταγ-
γίσεις θα εξαρτηθεί από την κλινική κατάστα-
ση του ασθενούς.

(6) Οξέα νευρολογικά συμπτώματα
•	 Για την αντιμετώπιση του οξέος ΑΕΕ στη 

ΔΝ πρέπει να σχεδιαστούν από την Μονάδα 
ΜΑ/ΔΝ κάθε νοσοκομείου, συγκεκριμένες 
κατευθυντήριες οδηγίες. Οι οδηγίες αυτές 
πρέπει να περιλαμβάνουν το πώς και πότε διε-
νεργείται επείγουσα αφαιμαξομετάγγιση.
•	 Κάθε Μονάδα ΜΑ/ΔΝ πρέπει να έχει 

πρόσβαση σε προκαθορισμένο νευρολόγο 
που να μπορεί να αξιολογήσει και να πα-
ράσχει συμβουλή σε οξείες νευρολογικές 
επιπλοκές (παρόλο που η αντιμετώπιση δεν 
πρέπει να καθυστερεί μέχρι την αξιολόγηση 
από το νευρολόγο).  Επίσης, πρέπει να έχει 
πρόσβαση σε νευροχειρουργική μονάδα για 
την αντιμετώπιση ασθενών με εγκεφαλική ή 
υπαραχνοειδή αιμορραγία και ενδοκράνια 
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υπέρταση καθώς και πρόσβαση σε νευρο-α-
πεικονιστικές τεχνικές, περιλαμβανομένων της 
αξονικής και μαγνητικής τομογραφίας, της μα-
γνητικής αγγειογραφίας, και του ηλεκτροεγκε-
φαλογραφήματος (ΗΕΓ).

(7) Πιθανή οξεία οστεομυελίτιδα
•	 Ο κλινικός πρέπει να έχει ισχυρή κλινική 

υποψία για οστεομυελίτιδα και να αποστέλλει 
αιμοκαλλιέργειες έγκαιρα, πριν την έναρξη 
των αντιβιοτικών.
•	 Το υπερηχογράφημα, το σπινθηρογρά-

φημα και η μαγνητική τομογραφία μπορεί να 
είναι χρήσιμα για τη διάγνωση στα χέρια του 
ειδικού.
•	 Η θεραπεία πρέπει να περιλαμβάνει παρα-

τεταμένη χορήγηση κατάλληλων αντιβιοτικών

(8) Οξεία νεφρική νόσος
•	 Τοπικά πρωτόκολλα για την αντιμετώπιση 

της οξείας νεφρικής νόσου στη ΔΝ πρέπει να 
συμφωνηθούν με τη νεφρολογική ομάδα.

(9) Οξύς πριαπισμός
•	 Μια συνολική στρατηγική του δικτύου 

περίθαλψης για την αντιμετώπιση του οξέος 
πριαπισμού πρέπει να συμφωνηθεί μεταξύ 
αιματολόγων, ουρολόγων και του εξειδικευμέ-
νου κέντρου ΔΝ.
•	 Η πρώιμη προσέλευση (<4 ώρες) είναι ζω-

τικής σημασίας για την επιτυχή έκβαση κατά 
την αντιμετώπιση των οξέων προσβολών. Η  
πληροφορία αυτή πρέπει να τονίζεται στις τα-
κτικές επισκέψεις του ασθενούς, τουλάχιστον 
ετησίως.

Αντιμετώπιση χρόνιων επιπλοκών
(1) Χρόνιος πόνος
•	 H αιτία του χρόνιου πόνου πρέπει να διαπι-

στώνεται όσο αυτό είναι δυνατό.

•	 Οι ασθενείς με εγκατεστημένη άσηπτη νέ-
κρωση που προκαλεί χρόνιο πόνο πρέπει να 
παραπέμπονται για ταχεία αξιολόγηση και χει-
ρουργική θεραπεία, αν αυτή έχει ένδειξη.
•	 Οι γενικοί/θεράποντες ιατροί πρέπει να 

ενθαρρύνουν την αντιμετώπιση του χρόνιου 
πόνου στο σπίτι κατά το δυνατό περισσότερο. 
Η επιλογή του αναλγητικού πρέπει να εξατομι-
κεύεται και οι ασθενείς να ενημερώνονται για 
τις πιθανές ανεπιθύμητες ενέργειες.
•	 Πρέπει να συγκροτηθεί μια πολυπαραγο-

ντική ομάδα για την αντιμετώπιση του χρόνιου 
πόνου.
•	 Η συμμετοχή των ασθενών στην αντιμετώ-

πιση του χρόνιου πόνου πρέπει να ενθαρρύ-
νεται μέσω συζητήσεων μεταξύ ασθενών και 
ειδικών και περιοδικής αξιολόγησης αυτών 
των πρωτοβουλιών.

(2) ΑΕΕ κι άλλες νευρολογικές επιπλοκές
•	 Οι ασθενείς με αρτηριακό ΑΕΕ στα πλαί-

σια ΔΝ πρέπει να λαμβάνουν συστηματικά 
μεταγγίσεις, ιδανικά αφαιμαξομεταγγίσεις, 
για τη διατήρηση της αιμοσφαιρίνης S <30% 
επ’αόριστον.
•	 Στους ασθενείς σε μακροχρόνια προ-

γράμματα μεταγγίσεων, πρέπει να παρακο-
λουθείται η υπερφόρτωση με σίδηρο και να 
χορηγείται κατάλληλη θεραπεία αποσιδήρω-
σης (βλέπε κεφάλαιο 6).
•	 Οι ασθενείς με νόσο moyamoya πρέπει 

να παραπέμπονται σε κατάλληλο κέντρο για 
το ενδεχόμενο επαναγγείωσης.
•	 Οι Μονάδες ΜΑ/ΔΝ πρέπει να έχουν 

πρόσβαση σε προκαθορισμένο νευρολόγο 
με εξειδίκευση στα ΑΕΕ και τις νευρολογικές 
επιπλοκές των αιμοσφαιρινοπαθειών και να 
διαθέτουν υποδομές νευρο-απεικόνισης, και 
συγκεκριμένα διακρανιακό Doppler, υπερηχο-
γραφία τραχήλου, μαγνητική τομογραφία και 
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αγγειογραφία και ηλεκτροεγκεφαλογράφημα 
(ΗΕΓ).

(3) Παθήσεις πνευμόνων και καρδιάς
•	 Οι ασθενείς πρέπει να ελέγχονται για 

χρόνιο δρεπανοκυτταρικό πνεύμονα με τακτι-
κή παρακολούθηση του κορεσμού οξυγόνου 
(SaO2). Οι ασθενείς με δύσπνοια ή χαμηλό 
κορεσμό πρέπει να διερευνώνται με λειτουρ-
γικές δοκιμασίες των πνευμόνων και αξονική 
τομογραφία υψηλής ανάλυσης.
•	 Οι ασθενείς με συμπτώματα διαταραχής 

της αναπνοής κατά τον ύπνο πρέπει να διε-
ρευνώνται με ολονύκτια καταγραφή του κορε-
σμού. Αν αυτός είναι παθολογικός, πρέπει να 
παραπέμπονται σε ιατρείο άπνοιας ύπνου.
•	 Διαθωρακικό ηχοκαρδιογράφημα πρέπει 

να διενεργείται ανά 1-2 χρόνια για έλεγχο 
πνευμονικής υπέρτασης.
•	 Οι Μονάδες πρέπει να έχουν διασυνδέσεις 

με τα τοπικά ιατρεία πνευμονικής υπέρτασης 
για τη διενέργεια επιβεβαιωτικών δοκιμασιών 
και την έναρξη θεραπείας σε ασθενείς με ση-
μαντική επιβεβαιωμένη πνευμονική υπέρταση.

(4)  Έλκη κάτω άκρων
•	 Ένας πλήρης αρχικός έλεγχος για έλκη 

κάτω άκρων πρέπει να περιλαμβάνει Doppler 
υπερηχογραφία και φωτογράφηση ή σχεδια-
σμό των ελκών.
•	 Τα τοπικά αντιβιοτικά πρέπει να αποφεύγο-

νται καθώς μπορεί να προκαλέσουν ευαισθη-
τοποίηση.
•	 Η αντιμετώπιση των ελκών κάτω άκρων 

πρέπει να γίνεται από διεπιστημονική ομάδα 
με σχετική εξειδίκευση.

(5) Χρόνια νεφρική νόσος
•	 Όλοι οι ασθενείς με αιματουρία πρέπει να 

παραπέμπονται σε ουρολόγο για περαιτέρω 

έλεγχο και θεραπεία. Ο ουρολογικός έλεγ-
χος πρέπει να περιλαμβάνει υπερηχογραφία, 
αξονική ή μαγνητική τομογραφία για τον απο-
κλεισμό νεφρικού μυελοειδούς καρκινώμα-
τος.
•	 Όλοι οι ασθενείς πρέπει να ελέγχονται ετη-

σίως για αιματουρία και πρέπει να υπάρχει πρω-
τόκολλο για περαιτέρω έλεγχο και παραπομπή.
•	 Ιδιαίτερη προσοχή πρέπει να δίνεται στον 

έλεγχο της αρτηριακής πίεσης, του διαβήτη 
και άλλων συνοσηροτήτων.

(6) Πριαπισμός
•	 Σαφείς γραπτές πληροφορίες σε απλή 

γλώσσα για τον πριαπισμό πρέπει να δίνονται 
στους νεαρούς άντρες και τους ενήλικες με 
ΔΝ κατά την πρώτη τους επίσκεψη στο ια-
τρείο.
•	 Οι ασθενείς πρέπει να παραπέμπονται σε 

ουρολόγο για παρακολούθηση και προληπτι-
κή θεραπεία.

(7) Οφθαλμολογικές επιπλοκές
•	 Όλοι οι ασθενείς κατά την πρώτη τους επί-

σκεψη στο ιατρείο πρέπει να παραπέμπονται 
σε κλινική αμφιβληστροειδούς εξειδικευμένη 
στη ΔΝ για έλεγχο σε «ένα χρόνο» των σχετι-
κών με τη νόσο τους παθήσεων και την περαι-
τέρω παρακολούθηση αν αυτή απαιτείται.
•	 Οι ασθενείς που προσέρχονται με οξεία 

μεταβολή της όρασης πρέπει να παραπέμπο-
νται άμεσα για εξέταση σε οφθαλμίατρο.

(8) Ανάπτυξη και διατροφική υποστήριξη
•	 Πρέπει να υπάρχει στενή συνεργασία 

μεταξύ παιδιάτρων και αιματολόγων καθώς 
το παιδί πλησιάζει στη μετάβασή του σε πε-
ρίθαλψη ενηλίκων. Το όποιο ιστορικό καθυ-
στέρησης της ανάπτυξης ή της σεξουαλικής 
ωρίμανσης ή διατροφικών ανεπαρκειών πρέ-
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πει να καταγράφεται με σαφήνεια και να παρα-
κολουθείται. Αν εντοπιστεί καθυστέρηση της 
ανάπτυξης, η θεραπεία πρέπει να αρχίσει το 
συντομότερο δυνατό.

Κύηση, αντισύλληψη και γονιμότητα
(1) Κύηση
•	 Όλοι οι επαγγελματίες υγείας που ασχο-

λούνται με γυναίκες με ΔΝ πρέπει λαμβάνουν 
κατάλληλη εκπαίδευση. Πριν τη σύλληψη, 
πρέπει να παρέχεται κατάλληλη ενημέρωση 
και καθοδήγηση. Η εξέταση περιλαμβάνει 
και το γενετικό έλεγχο, ως και το έλεγχο του 
συντρόφου σε όλους τους άνδρες και τις γυ-
ναίκες με ΔΝ.
•	 Η υδροξυκαρβαμίδη (υδροξυουρία) πρέ-

πει να διακόπτεται στους άνδρες και τις γυναί-
κες τουλάχιστον 3 μήνες πριν τη σύλληψη.
•	 Η θεραπεία αποσιδήρωσης πρέπει να δια-

κόπτεται πριν τη σύλληψη.
•	 Αν υπάρχουν δεδομένα σημαντικής υπερ-

φόρτωσης με σίδηρο, η κύηση πρέπει να κα-
θυστερήσει για την εφαρμογή εντατικής θερα-
πείας αποσιδήρωσης πριν τη σύλληψη.
•	 Η κύηση στη ΔΝ πρέπει να θεωρείται 

υψηλού κινδύνου. Για το λόγο αυτό συστή-
νεται σε όλες τις εγκύους με ΔΝ η συνδυα-
σμένη παρακολούθηση από αιματολόγο και 
μαιευτήρα με εμπειρία στις κυήσεις υψηλού 
κινδύνου και ιδανικά στις αιμοσφαιρινοπά-
θειες.
•	 Η προγεννητική περίθαλψη πρέπει να 

γίνεται σε εξειδικευμένο μαιευτήριο και οι 
Μονάδες πρέπει να παραπέμπουν σ’αυτό τις 
έγκυες γυναίκες για αρχική αξιολόγηση. Αν 
η περίθαλψη συνεχιστεί σε μη εξειδικευμένο 
κέντρο, η περίθαλψη πρέπει να γίνεται από 
κοινού με την τοπική Μονάδα ΜΑ/ΔΝ. Η επι-
λογή της μονάδας όπου θα γίνει ο τοκετός 
πρέπει να συζητείται με τη γυναίκα.

•	 Για κάθε έγκυο πρέπει να υπάρχει εξατομι-
κευμένο πλάνο περίθαλψης που θα  λαμβάνει 
υπ’όψη το ιστορικό της ΔΝ και των προηγού-
μενων κυήσεων. Όπου υπάρχει η δυνατότητα, 
η γυναίκα πρέπει να παρακολουθείται από συ-
γκεκριμένη μαία με εξειδίκευση στη φροντίδα 
των ασθενών με ΔΝ.
•	 Οι Μονάδες πρέπει να διαθέτουν:

o	 διαδικασίες για την παροχή γενετικών 
	 συμβουλών από κατάλληλους 
	 επαγγελματίες αλλά και έγκαιρης 
	 πρόσβασης σε προγεννητικό έλεγχο 
	 όταν αυτός απαιτείται 
o	 καταγεγραμμένη στρατηγική για 
	 την προγεννητική περίθαλψη, 
	 την κύηση, τον τοκετό και τη λοχεία
o	 καταγεγραμμένες κατευθυντήριες 
	 οδηγίες για την αντιμετώπιση των 
	 επώδυνων κρίσεων κατά την κύηση 
	 και τις ενδείξεις για μετάγγιση.

•	 Η εφαρμογή τακτικών προφυλακτικών με-
ταγγίσεων συνήθως δεν απαιτείται για τις ανε-
πίπλεκτες κυήσεις, μπορεί όμως να απαιτηθεί 
για εγκύους με δυσμενές μαιευτικό ή ιατρικό 
ιστορικό.
•	 Ο χρόνος και η οδός του τοκετού πρέπει 

να βασίζεται στις μαιευτικές ενδείξεις όπως 
και στις γυναίκες χωρίς ΔΝ.
•	 Δείγματα νεογνικού τριχοειδικού αίματος 

πρέπει να λαμβάνονται όταν ο προγεννητικός 
έλεγχος αναγνωρίσει κύημα με υψηλή πιθα-
νότητα για μείζονα αιμοσφαιρινοπάθεια. Η 
χειρουργική διακοπή της κύησης πρέπει να 
διενεργείται στα πλαίσια επείγουσας νοσο-
κομειακής περίθαλψης με τη συμμετοχή της 
αιματολογικής ομάδας και με κατάλληλη 
αναισθησιολογική υποστήριξη, ενώ όλοι οι 
ασθενείς πρέπει να έχουν πρόσβαση σε κα-
τάλληλη συμβουλευτική παρέμβαση όταν ση-
μειωθεί απώλεια του εμβρύου.    
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(2) Αντισύλληψη
•	 Κάθε γυναίκα πρέπει να έχει επιλογή ως 

προς τη μέθοδο αντισύλληψης που θα χρησι-
μοποιήσει και να είναι πλήρως ενημερωμένη 
για τους πιθανούς κινδύνους και τα οφέλη των 
διαφόρων μεθόδων.
•	 Οι επαγγελματίες υγείας πρέπει να είναι 

πλήρως ενημερωμένοι για τις επιλογές αντι-
σύλληψης στη ΔΝ.
•	 Η συζήτηση για την αντισύλληψη πρέπει 

να λαμβάνει χώρα με τους εφήβους, αγόρια 
και κορίτσια, πριν αυτά εγκαταλείψουν το παι-
διατρικό πλαίσιο περίθαλψης.

Μετάγγιση
(1) Πρωτόκολλα μετάγγισης 
και αντιμετώπισης
•	 Όλα τα νοσοκομεία που περιθάλπουν 

ασθενείς με ΔΝ πρέπει να διαθέτουν Αιμο-
δοσία που θα  μπορεί να παρέχει υπηρεσίες 
μετάγγισης 24 ώρες την ημέρα και 7 ημέρες 
την εβδομάδα, να συμμορφώνεται με τις 
υφιστάμενες εθνικές και ευρωπαϊκές οδηγί-
ες και να εφαρμόζει τακτικά ανανεούμενες 
διαδικασίες λειτουργίας για την παροχή 
προϊόντων αίματος στους πάσχοντες από 
ΔΝ.
•	 Οι Αιμοδοσίες πρέπει να είναι σε θέση 

να διενεργούν έλεγχο ομάδας ΑΒΟ, πλή-
ρη φαινοτυπικό έλεγχο ερυθροκυττάρων 
(ή τουλάχιστον των συστημάτων Rh και K), 
έλεγχο και δυνατότητα αναγνώρισης των 
συνηθέστερων άτυπων αντι-ερυθροκυτταρι-
κών αντισωμάτων.
•	 Όλα τα νοσοκομεία που περιθάλπουν 

ασθενείς με ΔΝ πρέπει να διαθέτουν επιτρο-
πή μεταγγίσεων καθώς και ιατρό με εμπειρία 
στις μεταγγίσεις, του οποίου οι αρμοδιότη-
τες θα περιλαμβάνουν και την εκπαίδευση 
του προσωπικού του νοσοκομείου σε θέμα-

τα μεταγγίσεων της ΔΝ.
•	 Σε όλους τους ασθενείς με ΔΝ πρέπει 

να διενεργείται έλεγχος της ομάδας ΑΒΟ 
και πλήρης φαινοτυπικός έλεγχος ερυθρο-
κυττάρων με την πρώτη ευκαιρία εξέτασης, 
ανεξάρτητα της κλινικής βαρύτητας της νό-
σου και της εκτίμησης των πιθανών μελλο-
ντικών αναγκών τους σε μεταγγίσεις.
•	 Όλες οι μονάδες ερυθροκυττάρων που 

μεταγγίζονται στους ασθενείς με ΔΝ πρέπει 
να είναι συμβατές ως προς την ομάδα ΑΒΟ 
και διασταυρωμένες για τα D, C, E, c, e και 
Kell για την ελαχιστοποίηση της αλλοανο-
σοποίησης, ενώ οι μονάδες των δοτών πρέ-
πει να είναι αρνητικές για αιμοσφαιρίνη S 
και κατά προτίμηση ηλικίας <2 εβδομάδων.
•	 Η Αιμοδοσία πρέπει να διατηρεί ακρι-

βές και λεπτομερές ιστορικό μεταγγίσεων 
για όλους τους πάσχοντες από ΔΝ που έρ-
χονται σε επαφή με το νοσοκομείο και να 
διενεργεί τους δικούς της ελέγχους συμβα-
τότητας για τους ασθενείς που παραπέμπο-
νται από άλλα νοσοκομεία ή οποτεδήποτε 
υπάρχει αμφιβολία για τα αποτελέσματα 
των ελέγχων άλλων νοσοκομείων.
•	 Για κάθε ασθενή πρέπει να δημιουργεί-

ται μια κάρτα με τον πλήρη φαινότυπο των 
ερυθροκυττάρων του ως και τα αλλοαντισώ-
ματα που έχουν ενδεχομένως ανιχνευθεί.
•	 Όλα τα νοσοκομεία πρέπει να διαθέτουν 

τα δικά τους τοπικά πρωτόκολλα για την 
αναγνώριση και αντιμετώπιση των επιπλο-
κών της ΔΝ που απαιτούν επείγουσα μετάγ-
γιση ερυθροκυττάρων.
•	 Όλα τα νοσοκομεία πρέπει να διαθέτουν 

γραπτό και επικαιροποιημένο πρωτόκολλο 
αφαιμαξομετάγγισης για την περίπτωση που 
δεν υπάρχει εκπαιδευμένο προσωπικό για 
τη διενέργειά της σε επείγον περιστατικό.
•	 Όλοι οι ασθενείς με ΔΝ πρέπει να εμβο-
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λιάζονται κατά της ηπατίτιδας Β, ανεξάρτη-
τα από το προηγούμενο ή το αναμενόμενο 
ιστορικό μεταγγίσεων τους.

(2) Υπερφόρτωση με σίδηρο και θεραπεία 
αποσιδήρωσης
•	 Όλοι οι ασθενείς που έχουν μεταγγισθεί 

κατά το παρελθόν ή βρίσκονται σε πρόγραμ-
μα τακτικών μεταγγίσεων, απλών ή αφαιμαξο-
μεταγγίσεων, πρέπει να ελέγχονται τακτικά για 
το φορτίο σιδήρου με μαγνητική τομογραφία 
(MRI).
•	 Θεραπεία αποσιδήρωσης πρέπει να εφαρ-

μόζεται σε όλους τους μεταγγιζόμενους ασθε-
νείς που έχουν λάβει τουλάχιστον 20 μονά-
δες ερυθρών ή έχουν συγκέντρωση σιδήρου 
στο ήπαρ ≥7 mg/g ξηρού βάρους.
•	 Όλοι οι ασθενείς που λαμβάνουν θερα-

πεία αποσιδήρωσης πρέπει να ελέγχονται 
τακτικά για υπερφόρτωση με σίδηρο ώστε να 
ελέγχεται η αποτελεσματικότητα της θεραπεί-
ας και να γίνονται οι απαραίτητες προσαρμο-
γές.
•	 Η ενδεχόμενη τοξικότητα από την αποσι-

δήρωση πρέπει να ελέγχεται τακτικά και οι επι-
πλοκές να καταγράφονται με σαφήνεια.
•	 Υποστήριξη σε πρακτικά και ψυχολογικά 

θέματα πρέπει να παρέχεται σε όλους τους 
ασθενείς για τη βελτίωση της συμμόρφωσής 
τους με τη θεραπεία αποσιδήρωσης.

Xειρουργικά προβλήματα 
και ειδικές θεραπείες
(1) Χειρουργική
•	 Όλα τα νοσοκομεία πρέπει να διαθέτουν 

πρωτόκολλο προεγχειρητικού ελέγχου για τη ΔΝ.
•	 Όλα τα νοσοκομεία πρέπει να διαθέτουν 

πρωτόκολλο περιεγχειρητικής αντιμετώπισης 
των ασθενών με ΔΝ.

(2) Ειδικές θεραπείες
•	 Η χορήγηση υδροξυκαρβαμίδης μπορεί 

να εξεταστεί για ασθενείς με:
o	 υποτροπιάζοντα επεισόδια οξέος πό-

νου (>3 εισαγωγές τους προηγούμενους 12 
μήνες ή παρουσία έντονων συμπτωμάτων στην 
καθημερινή ζωή)

o	 >2 επεισόδια οξέος θωρακικού συν-
δρόμου.
•	 Όλα τα νοσοκομεία που συνταγογραφούν 

υδροξυκαρβαμίδη για ασθενείς με ΔΝ πρέπει 
να διαθέτουν ενημερωτικό φυλλάδιο για τον 
ασθενή καθώς και πρωτόκολλο παρακολού-
θησης του φαρμάκου.
•	 Νέες ή πειραματικές θεραπείες και η συμ-

μετοχή σε κλινικές μελέτες πρέπει να συζητού-
νται με τον ασθενή στα πλαίσια της ετήσιας 
τακτικής εξέτασης. Αν η τοπική Μονάδα δεν 
είναι σε θέση να παράσχει τις υπηρεσίες αυ-
τές, πρέπει να υπάρχει μια εναλλακτική σαφής 
οδός παροχής περίθαλψης.




