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ΟΡΙΣΜΟΣ 

Αναιµία είναι η ελάττωση της µάζας των ερυθροκυττάρων  ή της 

αιµοσφαιρίνης  του αίµατος σε επίπεδα χαµηλότερα από εκείνα που 

καλύπτουν τις φυσιολογικές ανάγκες που καθορίζουν οι απαιτήσεις των ιστών 

σε οξυγόνο. Τα συµβατικά φυσιολογικά όρια των συγκεντρώσεων 

αιµοσφαιρίνης αντιπροσωπεύουν τις τιµές που ελήφθησαν από το 95%των 

φυσιολογικών ατόµων ενός υγιούς πληθυσµού, εάν δεχθούµε ότι ο 

πληθυσµός αυτός έχει φυσιολογική κατανοµή. 

 

ΠΙΝΑΚΑΣ: ΦΥΣΙΟΛΟΓΙΚΕΣ ΤΙΜΕΣ ΤΟΥ ΑΙΜΑΤΟ∆ΙΑΓΡΑΜΜΑΤΟΣ 
ΤΩΝ ΕΝΗΛΙΚΩΝ 

 

 ΑΝ∆ΡΩΝ    ΓΥΝΑΙΚΩΝ 

ΑΙΜΟΣΦΑΙΡΙΝΗ (g/dl) 13,5-17,5 11,5-15,5 

ΑΙΜΑΤΟΚΡΙΤΗΣ (%) 40-52 36-48 

ΕΡΥΘΡΟΚΥΤΤΑΡΑ ( ×10 εις την 12/L) 4,5-6,5 3,9-5,6 

ΜΕΣΗ ΠΟΣΟΤΗΤΑ ΑΙΜΟΣΦΑΙΡΙΝΗΣ ΑΝΑ 
ΕΡΥΘΡΟΚΥΤΤΑΡΟ (MHC) (pg) 

27-34 27-34 

ΜΕΣΟΣ ΟΓΚΟΣ ΕΡΥΘΡΟΚΥΤΤΑΡΟΥ (MCV) (fl) 80-95 80-95 

ΜΕΣΗ ΠΥΚΝΟΤΗΤΑ ΑΙΜΟΣΦΑΙΡΙΝΗΣ ΑΝΑ 
ΕΡΥΘΡΟΚΥΤΤΑΡΟ (MCHC) (g/dl) 

30-35 30-35 

ΛΕΥΚΟΚΥΤΤΑΡΑ  (×10εις την 9/L) 4-11 4-11 

ΑΙΜΟΠΕΤΑΛΙΑ (×10εις την 12/L) 150-450 150-450 

∆ΙΚΤΥΟΕΡΥΘΡΟΚΥΤΤΑΡΑ (%) 0,5-1,5 0,5-1,5 
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Αυτές παρουσιάζουν διαφορές ανάµεσα σε άνδρες και γυναίκες ,σε 

βρέφη και σε παιδιά που αναπτύσσονται, καθώς και σε διάφορες µεταβολικές 

καταστάσεις. Η αναιµία δεν είναι, η ίδια, πάθηση, αλλά εκδήλωση πολλών 

παθολογικών καταστάσεων, των οποίων αποτελεί κλινική έκφραση. Κατά 

συνέπεια, η ανάλυση κάθε αναιµίας θα πρέπει να ακολουθεί ένα λογικό  

τρίπτυχο, δηλαδή: 1.να αναζητεί τους µηχανισµούς µε τους οποίους 

προκαλείται η αναιµία, π.χ. αιµορραγία, απουσία παραγωγής 

ερυθροκυττάρων ή υπέρµετρη καταστροφή τους, 2. να αναγνωρίζει τις 

παθολογικές καταστάσεις που προκαλούν την αναιµία και 3. να αξιολογεί 

µορφολογικά το παρασκεύασµα του περιφερικού αίµατος  

 
 Εικ.  Μικροφωτογραφίες παρασκευασµάτων περιφερικού αίµατος. Επάνω 

αριστερά: σφαιροκύτταρα: αποστρογγυλωµένα, πυκνοχρωµατικά ερυθροκύτταρα 

χωρίς κεντρική ωχρότητα, από ασθενή µε κληρονοµική σφαιροκυττάρωση. Επάνω 

δεξιά:δρεπανοκύτταρα τυπικά της δρεπανοκυτταρικής αναιµίας. Κάτω αριστερά: 

στοχοκύτταρα τυπικά της θαλασσαιµίας. Κάτω δεξιά: σχιστοκύτταρα(τµήµατα 

ερυθροκυττάρων)τυπικά της µικροαγγειοπαθητικής αιµολυτικής αναιµίας. 
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Τα στοιχεία που καθορίζουν τα φυσιολογικά όρια της αιµοσφαιρίνης, 

του αιµατοκρίτη και του αριθµού των ερυθροκυττάρων είναι η ηλικία, το φύλο 

και το υψόµετρο διαβίωσης του ατόµου. Τα νεογνά παρουσιάζουν υψηλές 

τιµές, οι οποίες σύντοµα ελαττώνονται εξαιτίας της γρήγορης σωµατικής 

αύξησης που συνοδεύει τη βρεφική ηλικία. Πριν από την εφηβεία, εξάλλου, οι 

τιµές των παραπάνω είναι ίδιες και στα δύο φύλα αλλά, µε την είσοδο στην 

εφηβεία οι ορµόνες του ανδρικού φύλου προκαλούν αύξηση της 

ερυθροποίησης µε αποτέλεσµα στην ώριµη ηλικία οι τιµές της αιµοσφαιρίνης 

και του αιµατοκρίτη  των ανδρών να είναι 4g/dl και κατά 5-7%, αντίστοιχα 

υψηλότερες από τις τιµές των γυναικών. Οι υγιείς ηλικιωµένοι, τέλος, 

φυσιολογικά δεν παρουσιάζουν χαµηλότερες τιµές αιµοσφαιρίνης και 

αιµατοκρίτη λόγω, όµως , της µεγαλύτερης συχνότητας χρόνιων παθήσεων 

στις µεγάλες ηλικίες, οι αντίστοιχοι πληθυσµοί είναι  δυνατόν να 

παρουσιάσουν κάποια ελάττωση των τιµών αυτών. Τα άτοµα που ζουν  σε 

υψόµετρο µεγαλύτερο από τα 1200 µέτρα από την επιφάνεια της θάλασσας 

παρουσιάζουν µεγαλύτερες τιµές αιµατοκρίτη, οι οποίες φαίνεται ότι 

αντιπροσωπεύουν τη φυσιολογική προσαρµογή του οργανισµού τους στην 

ελάττωση του κορεσµού της αιµοσφαιρίνης που συνεπάγεται η χαµηλότερη 

µερική πίεση οξυγόνου στον ατµοσφαιρικό  αέρα.   

 

 

ΚΛΙΝΙΚΗ ΕΚΤΙΜΗΣΗ ΤΗΣ ΑΝΑΙΜΙΑΣ 
  

 Τα σηµεία και συµπτώµατα της αναιµίας ποικίλουν ανάλογα µε την 

ταχύτητα της εγκατάστασης και την ανάπτυξη ή µη της καρδιαγγειακής 

πάθησης 
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ΚΛΙΝΙΚΗ ΕΚΤΙΜΗΣΗ ΤΗΣ ΑΝΑΙΜΙΑΣ 

 

Από το ιστορικό 

1. Οικογενειακό ιστορικό: αναιµίας, σπληνοµεγαλίας, ίκτερου, 
σπληνεκτοµής  

2. Απόρριψη του ασθενούς σαν αιµοδότη. 

3. Εύκολη κόπωση. 

4. Ωχρότητα, ίκτερος. 

5. Απώλεια αίµατος ή τάση για αιµορραγίες. 

6. Υποσιτισµός, δυσαπορρόφηση,  αλκοολισµός. 

7. Χρόνιες παθήσεις. 

8. Μετάγγιση ή θεραπεία µε σίδηρο 

9. Πολλές κυήσεις, µηνορραγία. 

Από την κλινική άσκηση 

1. ∆έρµα και βλεννογόνοι : ωχρότητα, ίκτερος, πορφύρα, λεία ή  ερυθρή 
γλώσσα, συγχειλίτιδα, κοιλωνυχία, τελαγγειεκτασία. 

2. Αδενοπάθεια. 

3. Ηπατοµεγαλία ή σπληνοµεγαλία. 

4. Ταχυκαρδία, µεγαλοκαρδία, φυσήµατα. 

5. Ευαισθησία των οστών κατά την ψηλάφηση. 

6. Νευροπάθεια. 

7. Ταχυκαρδία, καρδιοµεγαλία, φυσήµατα. 

 

 Έτσι, η γρήγορη απώλεια αίµατος, ιδιαίτερα όταν συνεπάγεται γρήγορη 

ελάττωση του όγκου του πλάσµατος, ή η έντονη αιµόλυση, είναι δυνατόν να 

οδηγήσουν σε αντιρροπιστηκές καρδιαγγειακές εκδηλώσεις, όπως 

ταχυκαρδία,  

ορθοστατική υπόταση, αγγειοσύσπαση του δέρµατος και των άκρων, 

δύσπνοια κατά την προσπάθεια και αδυναµία. Αντίθετα, οι αναιµίες που 

αναπτύσσονται µε αργό ρυθµό, όπως είναι εκείνες που οφείλονται σε έλλειψη 

θρεπτικών παραγόντων, επιτρέπουν τη βαθµιαία αύξηση του όγκου του 

πλάσµατος και την αντιρρόπηση της κατάστασης µε βαθµιαία αύξηση του  
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κατά λεπτόν όγκου αίµατος. Ο ασθενής µπορεί να παραµείνει 

ασυµπτωµατικός, αναφέροντας µόνο ελαφρά δύσπνοια κατά την προσπάθεια 

ή, αν πάσχει από στεφανιαία νόσο, επίταση της στηθάγχης. Σε περισσότερο  

προχωρηµένες αναιµίες, διαφόρων τύπων, είναι δυνατό να παρατηρηθούν 

ωχρότητα του δέρµατος και των βλεννογόνων, ίκτερος, συγχειλίτιδα ( ραγάδες 

των γωνιών του στόµατος), ερυθρή και λεία γλώσσα, και κοιλωνυχία. Ο 

βαθµός, εξάλλου, της αναιµίας, στον οποίο παρατηρούνται καρδιαγγειακές 

διαταραχές ,ποικίλλει σηµαντικά, ανάλογα µε την πάθηση, την ηλικία , το 

επίπεδο της δραστηριότητας και την καρτερία του ασθενούς. Για παράδειγµα, 

οι διανοητικές διαταραχές που θα παρουσιάσει ένα ηλικιωµένο άτονο το οποίο 

διάγει καθιστική ζωή, µπορεί να αποτελέσουν σηµαντικό κλινικό στοιχείο 

αναιµίας, ενώ η ελαττωµένη δραστηριότητα είναι δυνατό να συγκαλύψει την 

αδυναµία του για σωµατική άσκηση. 

 
Εικ. Εργαστηριακή διευρεύνηση της αναιµίας 
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Η αξιολόγηση της αναιµίας επιτυγχάνεται καλύτερα αν τα κλινικά και 

εργαστηριακά ευρήµατα συνεκτιµηθούν κατά τρόπο συστηµατικό. Το πρώτο 

βέβαια  ερώτηµα είναι αν ο ασθενής έχει πράγµατι αναιµία. Η αύξηση του  

όγκου του πλάσµατος,  η φόρτιση του οργανισµού µε υγρά και η συµφορητική 

καρδιακή ανεπάρκεια είναι δυνατό να προκαλέσουν  «αναιµία από αραίωση», 

η οποία εξαφανίζεται όταν αποκατασταθεί το ισοζύγιο υγρών. Αν υπάρχει 

αναιµία, το επόµενο ερώτηµα είναι αν πρόκειται για επίκτητη ή κληρονοµική. 

Ιδιαίτερη σηµασία, από την άποψη αυτή, έχει το οικογενειακό ιστορικό, ειδικά 

στην  περίπτωση των αιµολυτικών αναιµιών, των οποίων ενδείξεις µπορούν 

να αποτελέσουν ο ίκτερος, η σπληνοµεγαλία ή η χολολιθίαση, που έχουν 

παρατηρηθεί σε µέλη της οικογένειας του ασθενούς. Σηµασία επίσης έχει η 

εθνικότητα του ατόµου, γιατί οι λαοί της Μεσογείου, της Αφρικής και της Άπω 

Ανατολής παρουσιάζουν µεγάλη συχνότητα αιµοσφαιρινοπαθειώντο. Το 

απόµακρούχρόνου αναφερόµενο ιστορικό αναιµίας, σε σχέση µε την 

πρόσφατη έναρξη, αποτελεί ουσιώδες διαφοροδιαγνωστικό στοιχείο. Το τρίτο 

ερώτηµα είναι αν ο ασθενής παρουσιάζει απώλεια αίµατος. Τα συχνότερα 

αίτια της αναιµίας είναι η απώλεια αίµατος και η έλλειψη σιδήρου. Ενώ, όµως, 

η σιδηροπενία των παιδιών και των εγκύων γυναικών µπορεί να οφείλεται σε 

ελαττωµένη πρόσληψη σιδήρου, στους ενήλικες το βασικότερο αίτιο της είναι 

η απώλεια αίµατος από το γαστρεντερικό  ή από το γεννητικό σύστηµα. Ένα 

τέταρτο στοιχείο, που πρέπει να ερευνηθεί, είναι η παρουσία ενδείξεων κακής 

διατροφής ή δυσαπορροφησης. Μία συχνή, για παράδειγµα µορφή 

υποσιτισµού στους αστικούς πληθυσµούς της ∆ύσης είναι η έλλειψη φιλικού 

οξέος, στην οποία παρουσιάζουν ιδιαίτερα οι ηλικιωµένοι που ζουν µόνοι τους 

και οι αλκοολικό. Το πέµπτο ερώτηµα αφορά την παρουσία, ή όχι, ενδείξεων 

αιµόλυσης. Οι κληρονοµικές αιµολυτικές αναιµίες είναι συχνές σε ορισµένους 

πληθυσµούς, ενώ οι επίκτητες είναι σπάνιες και παρατηρούνται στα πλαίσια 

αυτοάνοσων παθήσεων και αντιδράσεων σε φάρµακα. Έκτο, είναι η ύπαρξη 

ενδείξεων επαφής µε τοξικές ουσίες ή λήψης φαρµάκων που θα µπορούσαν 

να προκαλέσουν καταστολή του µυελού και αναιµία. Και τέλος, η παρουσία 

χρόνιων φλεγµονωδών παθήσεων, νεφρικής ανεπάρκειας ή καρκίνου, που 
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συνοδεύονται από δευτεροπαθή αναιµία, τη λεγόµενη «αναιµία των χρόνιων 

παθήσεων». 

 

ΕΡΓΑΣΤΗΡΙΑΚΗ ΕΚΤΙΜΗΣΗ ΤΗΣ ΑΝΑΙΜΙΑΣ 

 
 Η εργαστηριακή εκτίµηση της αναιµίας αρχίζει µε το αιµοδιάγραµµα, 

δηλαδή µε τη γενική εξέταση αίµατος (προσδιορισµό της αιµοσφαιρίνης και 

του αιµατοκρίτη, του αριθµού και του τύπου των λευκοκυττάρων, των 

αιµοπεταλίων και των ερυθροκυττάρων δεικτών και εξέταση της µορφολογίας 

των ερυθροκυττάρων). Επιπλέον στην αρχική εξέταση πρέπει να 

περιλαµβάνονται µέτρηση των δικτυοερυθροκυττάρων, αναζήτηση της 

παρουσίας αίµατος στα κόπρανα και γενική εξέταση ούρων .οι αυτόµατες 

συσκευές µέτρησης προσδιορίζουν κατ’ ευθείαν τον αριθµό και το µέγεθος 

(όγκο) των ερυθροκυττάρων και-µε χηµική µέθοδο-την αιµοσφαιρίνη, και από 

τις τιµές αυτές εξάγουν τον αιµατοκρίτη. Η εξέταση µπορεί να 

πραγµατοποιηθεί και σε σταγόνα τριχοειδικού αίµατος από το δάκτυλο του 

ασθενούς. Οι συσκευές, εξάλλου, αυτόµατου προσδιορισµού του τύπου των 

λευκοκυττάρων παρέχουν τις απόλυτες τιµές κάθε είδους λευκοκυττάρων, τις 

οποίες µετρούν σε µεγάλους αριθµούς λευκοκυττάρων από µόνιµα 

παρασκευάσµατα ή από εναιωρήµατα αίµατος. Παρόλο αυτά, η µικροσκοπική 

εξέταση βαµµένου παρασκευάσµατος εξακολουθεί να αποτελεί σπουδαία 

µέθοδο, διότι επιτρέπει την εκτίµηση της µορφολογίας των έµορφων 

στοιχείων του αίµατος, η οποία έχει ιδιαίτερη σηµασία για την αξιολόγηση των 

παθολογικών µορφών, π.χ. στη λευχαιµία. Ένα πλεονέκτηµα της αυτόµατης 

µέτρησης είναι ότι παρέχει και τη σταθερή απόκλιση της µεταβλητής 

πουπροσδιοριζεται π.χ.  του ερυθροκυτταρικού όγκου, από την οποία 

µπορούν να αντληθούν  πληροφορίες για την ετεροενέργεια του κυτταρικό 

πληθυσµού, που αποτελεί σηµαντικό παράγοντα σε ορισµένες παθολογικές 

καταστάσεις.  

 Οι ερυθροκυτταρικοί δείκτες δίνουν πληροφορίες σχετικές µε το µέσο 

όγκο του ερυθροκυττάρου  (MCV)  τη µέση ποσότητα αιµοσφαιρίνης ανά 

ερυθροκύτταρο (MCH) και τη µέση πυκνότητα αιµοσφαιρίνης ανά  
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ερυθροκύτταρο (MCHC). Ο πιο χρήσιµος είναι ο µέσος όγκος 

ερυθροκυττάρου, διότι επιτρέπει τη διάκριση της µικροκυτταρικής αναιµίας  

(MCV < 80 µm ) από την ορθοκυτταρική (MCV 80-100 ) και τη 

µακροκυτταρική (MCV > 100 µm ) – µορφολογικές κατηγορίες που 

συµφωνούν µε αρκετούς συχνούς τύπους αναιµίας. Μικροκυττάρωση 

παρατηρείται κυρίως στη σιδηροπενία, στο στίγµα της θαλασσαιµίας και  

Στη χρόνια νεφρική ανεπάρκεια, ενώ η οξεία απώλεια αίµατος συνοδεύεται 

από ορθοκυτταρική αναιµία. Η µακροκυττάρωση χαρακτηρίζει αναιµίες από 

έλλειψη παραγόντων της θρέψης, όπως είναι η έλλειψη φιλικού οξέος ή 

βιταµίνης Β12. ελαφρά µακροκυττάρωση (MCV 100-110) είναι επίσης δυνατό 

να παρατηρηθεί  σε αιµολυτικές αναιµίες, που συνοδεύονται από αύξηση του 

αριθµού των δικτυοερυθροκυττάρων, και στις επίµονες αναιµίες των 

µυελοδυσπλαστικών συνδρόµων. Η MCH είναι γενικά χαµηλή στο στίγµα της 

θαλασσαιµίας, στη θαλασσαιµία και στη σιδηροπενία, ενώ η MCHC µπορεί να 

βρεθεί υψηλή στις σφαιροκυτταρικές αιµολυτικές αναιµίες. 

Από τη µικροσκοπική εξέταση περιφερικού αίµατος αντλούνται 

πληροφορίες για κάθε είδος, οι οποίες δεν είναι δυνατό να εξασφαλισθούν 

εύκολα από τις µέσες τιµές που δίνει η αυτόµατη µέτρηση. Η µορφολογία και 

η ετερογένεια των ερυθροκυττάρων µπορεί να έχει διαγνωστική σηµασία. Για 

παράδειγµα, τα µικροκύτταρα της σιδηροπενίας παρουσιάζουν σχετική 

οµοιογένεια, ενώ στη µείζονα θαλασσαιµία παρατηρείται πολύ µεγαλύτερη 

ετερογένεια  µεγάλου µεγέθους και σχήµατος των ερυθροκυττάρων. Γενικά, τα 

ερυθροκύτταρα όσο περισσότερο αποκλίνουν από το ιδανικό σχήµα ( 

αµφίκοιλο δισκοειδές ) και µέγεθος (διάµετρο 8 µm) τόσο µικρότερο χρόνο 

ζωής έχουν. Η µικροσκοπική εξέταση παρέχει εξάλλου τη δυνατότητα 

γρήγορης διαπίστωσης της παρουσίας δρεπανοκυττάρων, ερυθροκυτταρικών 

εγκλείστων, π.χ. σωµατίων Howell-Jolly (πυρηνικών υπολειµµάτων) ή 

βασεόφιλης στίξης (υπολειµµάτων RNA),ερυθροκυττάρων µε παράσιτα (όπως 

στην ελονοσία), µικροσφαιροκυτταρικών και σχιστοκυττάρων (π.χ. σε 

περιπτώσεις µικροαγγειοπαθητικής αναιµίας ή διάχυτης ενδαγγειακής πήξης). 
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Η άµεση εξέταση της µορφολογίας των λευκοκυττάρων αποκαλύπτει την 

παρουσία βλαστών, υπερκατάτµησης του πυρήνα των πολυµορφοπυρήνων,  

 

 

άτυπων λεµφοκυττάρων, τοξικής κοκκίωσης και άλλων ανωµαλιών της 

µορφολογίας τους, τις οποίες δεν είναι, γενικά, δυνατό να διαπιστώσει το  

µηχάνηµα της αυτόµατης µέτρησης. Στην [περίπτωση, τέλος, των 

αιµοπεταλίων οι συγκολλήσεις τους- σε σχέση µε τη γνήσια θροµβοπενία- και 

η παρουσία πολύ µεγάλων ή µικρών αιµοπεταλίων προσθέτουν κλινικά 

χρήσιµες πληροφορίες στον απλό αριθµό που παρέχει η συσκευή. 

 Η µέτρηση των λευκοκυττάρων και των αιµοπεταλίων αποτελεί 

αναπόσπαστο µέρος της έρευνας της αναιµίας, γιατί η ελάττωση του αριθµού 

τους είναι δυνατό να υποδηλώνει ανεπάρκεια ή κατάληψη του µυελού των 

οστών και αύξηση, λοίµωξη ή λευχαιµία. Η υποψία παγκυτταροπενίας ή 

διήθησης του µυελού πρέπει να οδηγεί στη διενέργεια µυελογράµµατος. 

  Ο αριθµός των δικτυοερυθροκυττάρων αντιστοιχεί στην εκατοστιαία 

αναλογία (µέσα στον ερυθροκυτταρικό πληθυσµό της κυκλοφορίας) των  

ερυθροκυττάρων που έχουν απελευθερωθεί πρόσφατα από το µυελό. Τα 

κύτταρα αυτά είναι µεγαλύτερα από τα ώριµα ερυθροκύτταρα και περιέχουν 

ίχνη ενδοπλασµατικού δικτύου, που υποδηλώνουν την ικανότατα τους να 

συνθέτουν, ακόµα, αιµοσφαιρίνη. Μετά από παραµονή αυτών των κυττάρων 

στην κυκλοφορία για 1-2 µέρες τα υπολείµµατα RNA που µπορούν  να 

χρωµατιστούν µε κυανό του µεθυλενίου- εξαφανίζονται. Εφόσον ο 

φυσιολογικός χρόνος ζωής των ερυθροκυττάρων είναι 120 ηµέρες, η 

φυσιολογική αναλογία δυκτιοερυθροκυττάρων είναι περίπου 1% του συνόλου 

τους. Η αναιµία συνεπάγεται φαινοµενική αύξηση των δυκτιοερυθροκυττάρων, 

διότι µειώνει τον παρανοµαστή του κλάσµατος ,ε τον οποίο υπολογίζεται το 

ποσοστό των δικτυοερυθροκυττάρων (∆ΕΚ / 1000 ερυθροκύτταρα) κατά 

συνέπεια, ο αριθµός που προκύπτει από τη µέτρηση θα πρέπει να 

διορθώνεται ως προς τον «φυσιολογικό» αιµατοκρίτη 45% (∆ιορθωµένος 

αριθµός δικτυοερυθροκυττάρων = ∆ΕΚ x Ht ασθενούς /45). Είναι, όµως, 

δυνατό να απαιτηθούν και επιπλέον διορθώσεις σε περιπτώσεις βαριάς 

αναιµίας, οπότε τα δικτυοερυθροκύτταρα κυκλοφορούν για παραπάνω από 

24 ώρες. Η αύξηση του (διορθωµένου) αριθµού των δικτυοερυθροκυττάρων 
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είναι ένδειξη αύξησης της ερυθροποιητικής δραστηριότητας, η οποία µπορεί 

να αντιπροσωπεύει µια φυσιολογική αντίδραση σε αιµορραγία, την  

 

 

αναπλήρωση κάποιού παράγοντα της αιµοποίησης, π.χ του σιδήρου, του 

φυλλικού οξέος ή της βιταµίνης Β12,ή την αντίδραση σε αιµόλυση. Πολύ  

µικροί αριθµοί ή απουσία ∆ΕΚ παρατηρούνται µετά από µετάγγιση ή σε 

απλαστικές καταστάσεις. 

 Η απώλεια αίµατος από το γαστρεντερικό σωλήνα αποτελεί τόσο 

συχνή αιτία αναιµίας ώστε η αρχική διερεύνηση κάθε περίπτωσης αναιµίας 

πρέπει να περιλαµβάνει την αναζήτηση της παρουσίας αίµατος σε 1-3 

δείγµατα κοπράνων – κατά προτίµηση όχι διαδοχικών κενώσεων, διότι 

πολλές φορές η αιµορραγία είναι διαλείπουσα. Χρήσιµο είναι, επίσης, να 

εξετάζονται για ερυθροκύτταρα ή αιµοσφαιρίνη και τα ούρα, παρά το γεγονός 

ότι η απώλεια αίµατος από το ουροποιητικό είναι λιγότερο συχνή.   
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Οι αναιµίες ανάλογα µε το αίτιο που τις προκαλεί , ταξινοµούνται σε: 

 
 
Α. Αναιµίες που οφείλονται σε πληµµελή ερυθροποίηση 
 
1. Από ένδεια παράγοντα απαραίτητου για ερυθροποίηση  

    α. Ένδεια σιδήρου (Fe) 

    β. Ένδεια βιταµίνης Β12 ή φυλλικού οξέος 

    γ. Ένδεια βιταµίνης C 

2. Από πληµµελή σύνθεση αίµης (σπάνιες) 

    α. Πρωτοπαθείς σιδηροβλαστικές αναιµίες. 

 

1. Πρωτοπαθής ή ιδιοπαθής µορφή 

α. Συγγενής (σπάνια) 

β. Επίκτητη 

2. ∆ευτεροπαθής µορφή 

α. Αποτέλεσµα τοξικών ουσιών, όπως οινόπνευµα, αντιφυµατικά φάρµακα 

β. Μυελουπερπλαστικό σύνδροµο, λευχαιµίες, κακοήθεις νεοπλάσµατα 

   

     β. ερυθροποιητική πορφυρία 

 

1. Συγγενής ερυθροποιητική πορφυρία 

2. Ερυθροποιητική  κοπροπορφυρία 

 

3. Από πληµµελή σύνθεση σφαιρίνης 
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    α. Θαλασσαιµίες 

    

 

 β. Αναιµίες από παθολογικές αιµοσφαιρίνες. 

 

4. Μυελική ανεπάρκεια 

       α. Απλαστική αναιµία 

 

1. Συγγενείς 

Αναιµία τύπου Fanconi 

Oικογενής απλαστική αναιµία 

Σύνδροµο Shwachman- Diamond 

2. Eπίκτητη 

α. Ιδιοπαθής 

β. ∆ευτεροπαθής 

     - Φάρµακα 

     - Χηµικά τοξικά αίτια 

     - Ακτινοβολία 

     - Λοιµώδη αίτια 

     - Ιογενής ηπατίτιδα 

     - Απλαστική αναιµία επί κύησης 

     - Παροξυσµική νυχτερινή αιµοσφαιρινουρία 

 

  β. ∆ιήθηση  µυελού από λευχαιµικά κύτταρα, κύτταρα κακοήθους 

λεµφώµατος, καρκινικά κύτταρα κλπ. 

    γ.  τοξική δράση στο µυελό, όπως στην ουραιµία 

 

 

Β . Αναιµίες που οφείλονται σε αυξηµένες απώλειες 
 
1. Αιµορραγία 

2. Αυξηµένη καταστροφή (αιµολυτικές αναιµίες) 
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 1.  Αιµολυτικές αναιµίες από ενδοερυθροκυτταρικά αίτια 

α. ∆ιαταραχές της µεµβράνης του ερυθροκυττάρου 

β. Ενζυµικές  διαταραχές 

γ. Αιµοσφαιρινοπάθειες (δρεπανοκυτταρική αναιµία, θαλασσαιµία) 

2. Αιµολυτικές αναιµίες από εξωερυθροκυτταρικά αίτια 

α. Ανοσοαιµολυτικές αναιµίες 

β. Τραυµατικές και µικροαγγειοπαθητικές 

γ. λοιµώδεις παράγοντες 

δ. Χηµικές ουσίες, φάρµακα και δηλητήρια 

ε. φυσικοί παράγοντες     στ. Υπερσπληνισµός 

 

 

ΜΟΡΦΟΛΟΓΙΚΗ ΤΑΞΙΝΟΜΗΣΗ 
 
 Σύµφωνα µε αυτή οι αναιµίες διαιρούνται ως εξής: 

Α. Ορθόχρωµη και ορθοκυτταρική, κατά την οποία ο αριθµός των ερυθρών 

αιµοσφαιρίων και η περιεχόµενη αιµοσφαιρίνη ελαττώνονται. MCHC και MCV 

είναι φυσιολογικά και τα δύο. 

Β. Ορθόχρωµη και µακροκυτταρική, κατά την οποία η ελάττωση του αριθµού 

των ερυθρών είναι µεγαλύτερη της ελάττωσης της αιµοσφαιρίνης. Η  MCHC 

είναι φυσιολογική, ο δε MCV είναι ελαττωµένα και τα δύο. 

 Στην πρώτη κατηγορία ανήκουν οι αναιµίες που συνδέονται από οξέα 

απώλεια αίµατος, όπως οι σφαιροκυτταρικές αιµολυτικές αναιµίες κα. 

 Στην δεύτερη κατηγορία ανήκουν οι µεγαλοβλαστικές αναιµίες, όπως 

και οι αναιµίες µε έντονη αναγέννηση, λόγω της παρουσίας 

δικτυοερυθροκυττάρων σε µεγάλο αριθµό. 

 Στην Τρίτη κατηγορία ανήκουν οι σιδηροπενικές αναιµίες, οι 

θαλασσαιµίες, οι σιδηροβλαστικές κα. 
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ΑΠΛΑΣΤΙΚΕΣ ΑΝΑΙΜΙΕΣ 
 
 Οι  πρωτοπαθείς διαταραχές της λειτουργίας του µυελού των οστών 

αποτελούν σπάνια αιτία αναιµίας, µε εξαίρεση τις περιπτώσεις που οφείλονται 

στην επίδραση φαρµάκων ή τοξικών ουσιών. Οι διαταραχές αυτές 

περιλαµβάνουν την απλαστική αναιµία, την αµιγή ερυθροκυτταρική απλασία, 

την εκτόπιση του µυελού από ινώδη ιστό ή νεόπλασµα (µυελόφθιση και 

µυελοδυσπλαστικά σύνδροµα) και ορισµένες δευτεροπαθείς αναιµίες του 

καρκίνου. 

 Η απλαστική αναιµία χαρακτηρίζεται από περιφερική παγκυτταροπενία 

και σηµαντική ελάττωση της αιµοποιητικής δραστηριότητας του µυελού των 

οστών, χωρίς αλλοίωση της φυσιολογικής αρχιτεκτονικής του ή εκτόπιση των 

κυττάρων του από άλλους κυτταρικούς τύπους. Η διαταραχή θεωρείται βαριά 

όταν ο διορθωµένος αριθµός των δικτυοερυθροκυττάρων είναι µικρότερος 

από 1%, τα αιµοπετάλια λιγότερα από 20.000/ mm³ ,τα ουδετερόφιλα λιγότερα 

από 500/ mm³και η κυτταροβρίθεια του µυελού µικρότερη από το 25% του 

συνολικού µυελού των οστών. Οι απλαστικές αναιµίες, ή η τάση για ανάπτυξη 

απλαστικής αναιµίας, µπορούν να είναι κληρονοµικές (όπως η αναιµία του  

Fanconi) ή να αναπτυχθούν µετά από ιογενή λοίµωξη ή ως αντίδραση σε 

φάρµακα. Μερικά φάρµακα, όπως κυτταροστατικά που χρησιµοποιούνται στη  

χηµειοθεραπεία του καρκίνου, στα πλαίσια της κυτταροτιξικής τους επίδρασης 

προκαλούν υποπλασία του µυελού των οστών, η οποία όµως εξαρτάται από 

τη δόση τους και συνήθως είναι αναστρέψιµη. Τα φάρµακα που επηρεάζουν 

ορισµένες φάσεις του κυτταρικού κύκλου επιδρόντας στα µητρικά κύτταρα 

που διαιρούνται γρήγορα-τέτοια φάρµακα είναι η κυτοσινο-αραβινοσιδη και η 

µεθοτρεξάτη- έχουν την τάση να αφήνουν ανέπαφα τα περισσότερα άωρα, 

πολυδύναµα αρχέγονα κύτταρα του µυελού, ο οποίος επανέρχεται στη 

φυσιολογική του κατάσταση αµέσως µετά τη διακοπή τους. Άλλα φάρµακα  

 19



 

 

προκαλούν ιδιοσυγκρασιακή µυελική υποπλασία, που δεν έχει σχέση µε τη 

δόση και τείνει να είναι δυσκολότερα ανατάξιµη. Η χλωραµφαινικόλη, η οποία  

προκαλεί επίσης και δοσοεξαρτώµενη καταστολή της ερυθροποίησης, και η 

φαινυλοβουταζόνη, αποτελούν παράδειγµα φαρµάκων που προκαλούν 

ιδιοσυγκρασιακή µυελική απλασία σε 1:24.000- 1:40.000 των ατόµων στα 

οποία χορηγούνται. Υποστηρίζεται ότι στις περιπτώσεις αυτές υπάρχει κάποια 

κληρονοµική ευαισθησία των αρχέγονων κυττάρων., διότι τέτοιες αντιδράσεις 

έχουν παρατηρηθεί σε οικογένειες και διδύµους.  Αντίθετα, η απλαστική 

αναιµία που παρατηρείται στην προξυσµική νυκτερινή αθιµοσφαιρινουρία 

είναι πιθανόν ότι αντιπροσωπεύει  κάποιο επίκτητο γενετικό ελάττωµα της 

προσήλωσης στην ερυθροκυτταρική µεµβράνη των συνδεµένων  µε 

φωσφο’ι’νόσιτόλη πρωτε’ι’νών της. Μακροχρόνια µυελική απλασία µπορούν 

να προκαλέσουν και οι διάφοροι τοξικοί παράγοντες του περιβάλλοντος, 

όπως οι διαλύτες π.χ. το βενζόλιο, και εντοµοκτόνα. Απλαστική αναιµία είναι 

δυνατό να παρατηρηθεί επίσης µετά από ακτινοβολία του µυελού των οστών 

και βαριάς µορφής µυελική απλασία µετά από λοιµώξεις µε ιούς, ιδιαίτερα 

ηπατίτιδας, του Epstein-Bar και παρβο’ι’ούς Β19. τέλος, σε ασθενείς που 

έχουν παρουσιάσει απλαστική αναιµία στο παρελθόν παρατηρείται µε 

µεγαλύτερη συχνότητα οξεία λευχαιµία, ενώ και η προλευχαιµία µπορεί να 

εκδηλωθεί ως υποπλασία του µυελού των οστών. 

Η αµιγής ερυθροκυτταρική απλασία, που προκαλεί βαριά αναιµία µε 

εξαφάνιση των δικτυοερυθροκυττάρων, αλλά µε φυσιολογικούς αριθµούς 

λευκοκυττάρων και αιµοπεταλίων, χαρακτηρίζεται από εκλεκτική ουσία των 

µητρικών κυττάρων της ερυθράς σειράς από το µυελό . η αναιµία αυτή  

συνδυάζεται µε καταστάσεις ανοσοεπάρκειας, π.χ. µε την παρουσία 

θυµώµατος. 

 Στην πρόκληση της απλαστικής αναιµίας υποστηρίζεται ότι µετέχουν 

δύο µηχανισµοί: η ανοσολογικής αιτιολογίας καταστολή της αιµοποίησης  και 

η βλάβη των µητρικών κυττάρων του µυελού. Σε µερικές περιπτώσεις έχουν 

βρεθεί κατασταλτικά κύτταρα Τα και ανοσοσφαιρίνες που αναστέλλουν την 

ερρυθροποιητίνη ή προκαλούν αποκλεισµό της διαφοροποίησης των 

µητρικών κυττάρων του αίµατος in vitro. Σε ορισµένες από αυτές τις  
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περιπτώσεις, ιδιαίτερα αµιγούς ερυθροκυτταρικής απλασίας, η 

ανοσοκατασταλτική θεραπεία έχει οδηγήσει σε υποχώρηση της αναιµίας. Σε  

άλλες, πάντως, δεν είναι δυνατόν να αποδειχθεί η παρουσία ανασταλτικών 

ανοσολογικών µηχανισµών και οι ασθενείς αντιδρούν  καλά στη 

µεταµόσχευση του µυελού, µε την οποία υποτίθεται ότι ο µυελός εποικίζεται 

µε νέα µητρικά κύτταρα. Πρόσφατες ενδείξεις που προέρχονται από µελέτες 

σε υποδειγµατικά συστήµατα συνδέουν την ανεπάρκεια του µυελού µε 

ελάττωµα των αρχέγονων κυττάρων του ή της παραγωγής από το µυελικό 

υπόστρωµα του παράγοντα αύξησης  των αρχέγονων κυττάρων 

(διασυνδετικού µορίου c-kit). Η έγκαιρη (πριν ο ασθενής αλληλοανοσοποιηθεί 

µε τις µεταγγίσεις  που ετοιµάζονται ως θεραπεία υποστήριξης) 

µεταµόσχευση µυελού των οστών  συµβατού ως προς το σύστηµα των 

αντιγόνων HLA αποτελεί τη θεραπεία εκλογής σε περιπτώσεις νεαρών 

ασθενών. Όταν η µεταµόσχευση µυελού είναι δυνατή, χρησιµοποιούνται 

ανδρογόνα σε συνδυασµό µε µεταγγίσεις ως θεραπεία υποστήριξης. 

Πρόσφατες, εξάλλου, µελέτες δείχνουν ότι η θεραπεία µε αντιθυµοκυτταρική 

σφαιρίνη είναι αποτελεσµατική στο 40-50% των περιπτώσεων. Με τη διάθεση 

της αντιθυµοκυτταρικής σφαιρίνης στο εµπόριο η θεραπεία αυτή µπορεί 

σήµερα να αποτελέσει µια εφικτή πρώτη φάση της αντιµετώπισης της 

απλαστικής αναιµίας, ιδιαίτερα όταν δεν υπάρχουν δυνατότητες 

µεταµόσχευσης µυελού των οστών. Η δοκιµαστική χρησιµοποίηση 

παραγόντων αύξησης του µυελού, όπως ερυθροποιητίνης και CSF, δεν 

διορθώνει αποτελεσµατικά την απλαστική αναιµία, αλλά µπορεί να έχει αξία 

ως θεραπεία υποστήριξης. 

Η διήθηση του µυελού από λοιµώδεις επεξεργασίες (π.χ. από 

φυµατίωση) νεοπλάσµατα ή ινώδη ιστό, µπορεί να προκαλέσει υποπλαστική 

αναιµία, που χαρακτηρίζεται από, ορθοκυττάρωση, χαµηλό αριθµό 

δικτυοερυθροκυττάρων και παρουσία εµπύρηνων ερυθροκυττάρων  στο 

περιφερικό αίµα. Η  µορφή αυτή αναιµίας ονοµάζεται µυελοφθισική αναιµία. 

Υποπλαστική, ορθοκυτταρική αναιµία µπορούν να προκαλέσουν και τα 

νεοπλάσµατα, χωρίς να διηθηθούν άµεσα στο µυελό. Στις περιπτώσεις  αυτές 

πρόκειται για ελάττωση της ανταπόκρισης του µυελού στην επίδραση της  
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ερυθροποιητίνης και η αναιµία αντιπροσωπεύει µία µορφή αναιµίας των 

χρόνιων παθήσεων 

 

 

 

ΥΠΟΧΡΩΜΕΣ ΑΝΑΙΜΙΕΣ 
 

 

 Η ανεπαρκής ή ελαττωµατική σύνθεση αιµοσφαιρίνης έχει ως 

αποτέλεσµα την κυκλοφορία στο περιφερικό αίµα ερυθροκυττάρων µε χαµηλή 

περιεκτικότητα σε αιµοσφαιρίνη, την ελάττωση της αιµοσφαιρίνης του αίµατος 

και πολλές φορές την ελάττωση του όγκου του ερυθροκυττάρου 

(µικροκυττάρωση). Υπόχρωµη αναιµία µπορεί να προκαλέσει οποιαδήποτε 

διαταραχή της βιοχηµικής σύνθεσης της αίµης ή της  σφαιρίνης, το συχνότερο 

όµως αίτια της σε ολόκληρο τον κόσµο είναι η έλλειψη σιδήρου εξαιτίας 

απώλειας αίµατος (σε οποιαδήποτε ηλικία) ή ανεπαρκούς πρόσληψης 

(κυρίως σε παιδιά και έγκυες γυναίκες).Άλλα σηµαντικά αίτια υπόχρωµης 

αναιµίας είναι η ανεπαρκής χρησιµοποίηση του σιδήρου, όπως στην 

περίπτωση της αναιµίας των χρόνιων παθήσεων, η ελλιπής σύνθεση αίµης ή 

πορφυρίνης, όπως συµβαίνει στις πορφυρίες ή στη µολυβδίαση, και  

ελαττωµατική σύνθεση σφαιρίνης, όπως στα θαλασσαιµικά σύνδροµα. Στην 

περίπτωση των θαλασσαιµιών η διαταραχή της σύνθεσης σφαιρίνης οδηγεί 

σε δευτεροπαθή διαταραχή της παραγωγής αίµης, µε αποτέλεσµα την 

ανάπτυξη αιµολυτικής κατάστασης. 
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ΕΚΤΙΜΗΣΗ ΤΗΣ ΥΠΟΧΡΩΜΗΣ ΑΝΑΙΜΙΑΣ 
 

Α   Έλλειψη σιδήρου ή αδυναµία χρησιµοποίησης του στην σύνθεση της  
αίµης. 

     1.  Σιδηροπενία από: 

        α.  Απώλεια αίµατος    

        β.  ∆ιαιτητική έλλειψη σε περίοδο µεγάλων απαιτήσεων ( παιδική 
ηλικία, κύηση)   

        γ.  Ελάττωση της απορρόφησης από το έντερο ( µετά από  
γαστρεκτοµή, σε παθήσεις του λεπτού εντέρου ή στη γαιοφαγία) 

     2.  Ελάττωση της κινητοποίησης του σιδήρου από τα σωµατικά 
αποθέµατα σε:  

         α.  Χρόνιες φλεγµονώδεις παθήσεις  

Β.  Κακοήθη νεοπλάσµατα 

      3.  Σιδηροβλατική αναιµία: ανεπαρκής ενσωµάση του σιδήρου στην 
πρωτοπορφυρίνη  

      4.  Μολυβδίαση (όπως και στο 3) 

 Β.  Σύνθεση ελαττωµατικής σφαιρίνης (της Hb) 

      1.  α-θαλασσαιµία 

      2.  β-θαλασσαιµία 

 

  

Τα ευρήµατα που χαρακτηρίζουν τη σιδηροπενική αναιµία 

αντικατοπτρίζουν την εξάντληση των σωµατικών αποθεµάτων σιδήρου: ο 

µυελός δεν περιέχει σίδηρο, οι συγκεντρώσεις σιδήρου και φερριτίνης στο  

πλάσµα είναι χαµηλές, ο κορεσµός της τρανσφερρίνης επίσης χαµηλός         

(< 15%) και ο σιδηροδεσµευτική ικανότητα του ορού αυξηµένη, ενώ στο  

παρασκεύασµα του περιφερικού αίµατος παρατηρούνται υποχρωµία και 

µικροκυττάρωση, και τα δικτυοερυθροκύτταρα είναι ελαττωµένα.  
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ΦΥΣΙΟΛΟΓΙΚΟΣ ΜΕΤΑΒΟΛΙΣΜΟΣ ΤΟΥ ΣΙ∆ΗΡΟΥ 
 

Μολονότι ο σίδηρος βρίσκεται στον οργανισµό σε ποσότητες 

µεγαλύτερες από τα άλλα µέταλλα, δεν παύει να αποτελεί ιχνοστοιχείο του 

οποίου η συνολική ποσότητα είναι µόλις 3-4 g. Τα ⅔ του συνολικού σιδήρου 

του σώµατος βρίσκονται στην αιµοσφαιρίνη των ερυθροκυττάρων , το ¼ 

περίπου στα σωµατικά αποθέµατα και σε µικρές ποσότητες στη µυοσφαιρίνη, 

σε ένζυµα και στο πλάσµα. Ο σίδηρος του σώµατος ρυθµίζεται και διατηρείται 

µε αυστηρό έλεγχο: η µέση ηµερήσια απορρόφηση σιδήρου από την τροφή  

είναι 1-2 mg και το ισοζύγιο του διατηρείται µε αποτελεσµατική 

επαναχρησιµοποίηση του σιδήρου της αιµοσφαιρίνης των ερυθροκυττάρων, 

που αποµακρύνει από την κυκλοφορία το δικτυοενδοθηλιακό σύστηµα, και 

του σιδήρου των ένζυµων, εκτός από µία µικρή ποσότητα που χάνεται µε τον 

ιδρώτα και µε τα κύτταρα του δέρµατος και του εντερικού βλεννογόνου, που 

αποπίπτουν. Ο στοιχειακός σίδηρος είναι εξαιρετικά τοξικός και αδιάλυτος στο 

νερό, αλλά µέσα στον οργανισµό ο σίδηρος βρίσκεται σχεδόν πλήρως 

συνδεµένος µε πρωτε’ι’νικούς φορείς. 
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ΚΑΤΑΝΟΜΗ ΚΑΙ ΑΝΑΚΥΚΛΩΣΗ ΤΟΥ ΣΙ∆ΗΡΟΥ 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

ΠΟΣΟΤΗΤΑ ΣΙ∆ΗΡΟΥ ΣΤΟ ΜΕΣΟ 
ΕΝΗΛΙΚΑ 

 
 
 
 

 
Άνδρα 
(gm) 

 
Γυναίκα 

(gm) 

 
% του 

συνολικού 

Ηµερήσια 
Ανακύ- 
κλωση 

Στην αιµοσφαιρίνη 2,4 1,7 65 20mg 

Στη φερριτίνη και 
αιµοσιδηρίνη 

1,0 0.3 31  

Στη µυοσφαιρίνη 0,15 0,12 3,5  
Στα ένζυµα που 
περιέχουν αίµη 

0,02 0,015 0,5  

Στη σιδηρο-
τρανσφερρίνη 

0,004 0,003 0,1  

Συνολικές ηµερήσιες 
απαιτήσεις 

0,001 0,002*   

*  Οι απαιτήσεις των γυναικών σε σίδηρο κατά την εµµηνορρυσία και την 
κύηση είναι διπλάσιες εώς τριπλάσιες των απαιτήσεων του ενήλικα 
άνδρα λόγω της απώλειας αίµατος και των απαιτήσεων του εµβρύου, 
αντίστοιχα. 1ml αίµατος περιέχει περίπου 0,5  mg σιδήρου. 

      Ο σίδηρος της τροφής, αφού απελευθερωθεί από τα συστατικά της µε την 

επίδραση του γαστρικού υγρού, απορροφάται ως δισθενής σίδηρος, ενώ ο 

σίδηρος της αίµης απορροφάται κατευθείαν ως αιµίνη (Fe***- αίµη). Η άριστη 

περιοχή απορρόφησης του σιδήρου είναι το δωδεκαδάχτυλο, ενώ στο λεπτό 

έντερο είναι µικρότερη. Η διακίνηση του σιδήρου από τον αυλό του εντέρου 

προς το αίµα πραγµατοποιείται µε ενεργειακή µεταφορά του   Fe **  διαµέσου 

των κυττάρων του εντερικού βλεννογόνου, η οποία ρυθµίζεται ανάλογα µε την 

περιεκτικότητα τους σε σίδηρο, που αν είναι µεγάλη εναποθηκεύεται σ’ αυτά 

ως φερριτίνη. Η µέση δίαιτα του ανθρώπου περιέχει 10-30 mg σιδήρου την 

ηµέρα, από τα οποία απορροφάται ποσοστό µόνο 5-10%. Η σιδηροπενικές 
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καταστάσεις η απορρόφηση αυξάνεται στα 20-30%. Πολλές συνηθισµένες 

τροφές και άλλες ύλες, που περιέχουν ουσίες οι οποίες δεσµεύουν το  

 

σίδηρο(σιδηροδεσµευτικές), παρεµποδίζουν την απορρόφηση του. Τέτοιες 

ουσίες είναι τα άλατα του φυτικού οξέος, που περιέχονται στα  

δηµητριακά και στα λαχανικά, η καζε’ί’νη του γάλακτος, ο άργιλλος και η  

τετρακυκλίνη.  Η γαιοφαγία η αµυλοφαγία παιδιών ή νεαρών γυναικών, 

πολλές από τις οποίες είναι ήδη σιδηροπενικές, µπορεί να προκαλέσει βαριά 

σιδηροπενία 

       Ο σίδηρος αφού απορροφηθεί, µεταφέρεται για εναποθήκευση στο µυελό 

των οστών συνδεδεµένος στην τρασφερρίνη, µια πρωτεΐνη του πλάσµατος 

της οποία ένα µόριο µεταφέρει δυο µόρια σιδήρου. Η τρανσφερρίνη µε το 

σίδηρο(τρισθενή, που επανοξειδώνεται από την κυανοπλασµίνη). 

Προσλαµβάνεται από τα µακροφάγα του δικτιοενδοθυλιακού συστήµατος 

όπου εναποθηκεύεται ως φερριτίνη, και από τις αναπτυσσόµενες 

ερυθροβλάστες, µέσα στις οποίες ο σίδηρος απελευθερώνεται και 

ενσωµατώνεται στην πρωτοπορφυρίνη. Επειδή καθηµερινώς απαιτούνται για 

τις ανάγκες της ερυθροποίησης 25mg σιδήρου και από το έντερο 

απορροφούνται µόνο 1-2 mg, το µεγαλύτερο µέρος του σιδήρου που 

χρησιµοποιείται στην παραγωγή νέων ερυθροκυττάρων προέρχεται από την 

ανακύκλωση του σιδήρου της αιµοσφαιρίνης των γηρασµένων 

ερυθροκυττάρων που καταστρέφονται από το δικτυοενδοθυλιακό σύστηµα. Η 

συγκέντρωση τρανσφερίνης στο πλάσµα (που µετρείται ως σιδηροδεσµευτική 

ικανότητα,TIBC), που παρουσιάζει µεγάλες διακυµάνσεις στη διάρκεια της 

ηµέρας, ελαττώνεται στις φλεγµονώδεις παθήσεις και στις λοιµώξεις και 

αυξάνεται στη σιδηροπενία. 

       Η απόδοση του σιδήρου στα αναπτυσσόµενα ερυθροκύτταρα 

πραγµατοποιείται µε τη σύνδεση της τρανσφερρίνης σε  ένα ειδικό κυτταρικό 

υποδοχέα. Η φάση αυτή ακολουθείται από µικροπινοκύττωση του 

συµπλέγµατος τρανφερρίνης- σιδήρου, εισαγωγή του στο κύτταρο και 

έγκλεισή του σε οξικά κενοτόπια (κυστίδια), απελευθέρωση του σιδήρου και 

επάνοδο του συµπλέγµατος από τρανσφερρίνης-υποδοχέα στην επιφάνεια 

του κυττάρου, από όπου η  απότρανφερρίνη   
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απελευθερώνεται. Μέσα στο κύτταρο ο σίδηρος εισέρχεται στα µιτοχόνδρια 

και ενσωµατώνεται στην πρωτοπορφυρίνη από την οποία θα σχηµατισθεί η 

αίµη, αυτή συνδέεται µέσα στο κυτταρόπλασµα µε µία σφαιρίνη και σχηµατίζει 

την αιµοσφαιρίνη. Η πρόσληψη σιδήρου από τις ορθοβλάστες και τα 

δικτυοερυθροκύτταρα ρυθµίζεται από  τις ενδοκυττάριες συγκεντρώσεις 

ελεύθερης αίµης.  

       Ο σίδηρος εναποθηκεύεται  ως φερριτίνη ή ως αιµοσιδηρίνη. Το µόριο 

της φερριτίνης αποτελείται από ένα σφαιρικό πρωτεϊνικό καψίδιο µονάδων 

αποφερριτίνης οι οποίες περιβάλλουν ένα κεντρικό πυρήνα φωσφορικού  

σιδήρου (Fe***), κάθε µόριο φερριτίνης µπορεί να περιέχει µέχρι 4000 µόρια 

σιδήρου. Συσσωρεύσεις φερριτίνης µπορούν να παρατηρηθούν σε βαµµένα 

παρασκευάσµατα µυελού των οστών µε τη µορφή λαµπρών κυανοπράσινων 

κοκκίων σιδηροκυανιούχου σιδήρου. Οι συγκεντρώσεις της φερριτίνης στον 

ορό αντικατοπτρίζουν, γενικά, τα σωµατικά αποθέµατα σιδήρου, τα 

φυσιολογικά όριά τους είναι 12-325 ng/ml, ενώ στους άνδρες και 55 ng/ml στις 

γυναίκες. Στη σιδηροπενία η φερριτίνη είναι λιγότερη από 10 ng/ml, ενώ σε 

κατάσταση υπερφόρτωσης του οργανισµού µε σίδηρο µπορεί να φθάσει τις 

αρκετές χιλιάδες ng/ml.στις λοιµώξεις η συγκέντρωση φερριτίνης έχει την τάση 

να ελαττώνεται, ενώ στις ηπατοπάθειες ή στην ηπατίτιδα αυξάνεται. Η 

αιµοσιδηρίνη είναι αδιάλυτο στο νερό, εν µέρει αφυδατωµένο, παράγωγο της 

φερριτίνης, ο σίδηρος της αιµοσιδηρίνης δεν είναι τόσο εύκολα διαθέσιµος για 

ερυθροποίηση όσο ο σίδηρος της φερριτίνης. Σαν περιοχές εναποθήκευσης 

φερριτίνης και αιµοσιδηρίνης, που προέρχονται από φαγωκυτταρωµένα 

γηρασµένα ερυθρά, χρησιµεύουν επίσης τα ιστικά µακροφάγα, των οποίων ο 

σίδηρος διατίθεται εύκολα για ερυθροποίηση µετά από αιµορραγία, όχι όµως 

και για παραγωγή αιµοσφαιρίνης σε περιπτώσεις λοίµωξης, φλεγµονής ή 

κακοήθους νεοπλασίας. 
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ΣΙ∆ΗΡΟΠΕΝΙΑ 
 
 Η σιδηροπενική αναιµία δεν είναι πάθηση, αλλά σηµείο υποκειµενικής 

πάθησης. Το κυριότερο αίτιο της στους ενήλικες είναι η απώλεια αίµατος, ενώ 

σε παιδιά και σε εγκύους γυναίκες ευθύνεται συχνότερα η διαιτητική έλλειψη 

σιδήρου. Σιδηροπενία µπορεί επίσης να προκαλέσει η δυσαπορρόφηση, πχ 

µετά από γαστρεκτοµή ή στην κοιλιοκάκη των ενηλίκων. Σπανιότερα αίτια 

αποτελούν το σύνδροµο Plummer- Vinson και η γαιοφαγία. 

 Ο σίδηρος που περιέχει η συνηθισµένη δίαιτα της ∆υτικής κοινωνίας  

αρκεί για να καλύπτονται οι φυσιολογικές απώλειες του ενήλικα άντρα, µπορεί 

όµως να µην είναι αρκετός για τις γυναίκες, των οποίων οι ηµερήσιες ανάγκες 

είναι διπλάσιες από των ανδρών εξαιτίας της εµµηνορρυσίας.  Κίνδυνο 

σιδηροπενίας διατρέχουν επίσης και οι γυναίκες που είχαν πολλές κυήσεις, 

διότι κάθε έµβρυο απαιτεί περίπου 400mg σιδήρου. Το υδροχλωρικό οξύ του 

γαστρικού υγρού διευκολύνει την απορρόφηση του σιδήρου, ανάγοντας τον 

τρισθενή σίδηρο της τροφής σε απορροφήσιµο  δισθενή’ έτσι η γαστρεκτοµή 

δεν συνεπάγεται µόνο εξάλειψη της πηγής του οξέος αλλά, αυξάνοντας και το 

χρόνο διέλευσης της τροφής το έντερο, µειώνει και την απορρόφηση σιδήρου 

από το δωδεκαδάκτυλο (έτσι εξηγείται, άλλωστε, και η µικρότερη 

αποτελεσµατικότητα των σκευασµάτων βραδείας απελευθέρωσης του 

σιδήρου).  

 Η γαστρεντερική αιµορραγία αποτελεί το συχνότερο αίτιο σιδηροπενίας 

στους άνδρες και το δεύτερο κατά σειρά (µετά από τις γυναικολογικής 

αιτιολογίας αιµορραγίες) στις γυναίκες. Στις λιγότερο αναπτυγµένες χώρες το 

κυριότερο αίτιο σιδηροπενίας είναι η αγκυλοστοµίαση. Σιδηροπενία, εξάλλου, 

µπορούν να προκαλέσουν τα καλοήθη και κακοήθη νεοπλάσµατα του 

γαστρεντερικού σωλήνα. Γι αυτό και στις περιπτώσεις σιδηροπενίας σε άτοµα 

µεγαλύτερα από 40 ετών µε γαστρεντερική απώλεια αίµατος πρέπει να 

διερευνάται το ενδεχόµενο καρκινώµατος του παχέος εντέρου. Άλλα συχνά 

αίτια γαστρεντερικής αιµορραγίας είναι το πεπτικό έλκος, η διαφραγµατοκήλη, 

η χρήση ασπιρίνης, η εκκολπωµατίτιδα και οι αιµορροΐδες.  ΄ 
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Σιδηροπενία, τέλος, µπορούν να προκαλέσουν η αιµατουρία και η συχνή 

αιµοδοσία, η οποία είναι δυνατόν, ακόµα και στους άνδρες αιµοδότες, να 

οδηγήσει σε εξάντληση των σωµατικών αποθεµάτων σιδήρου. 

 

ΚΛΙΝΙΚΕΣ ΕΚ∆ΗΛΩΣΕΙΣ 
 
 Αν η σιδηροπενία εγκατασταθεί βαθµιαία, µπορεί να συνοδεύεται από 

ελάχιστες κλινικές εκδηλώσεις. Τα συχνότερα συµπτώµατα είναι αίσθηµα 

κόπωσης, ελάττωση της αντοχής στην προσπάθεια, ευερεθιστότητα και ζάλη, 

δηλαδή τα κοινά συµπτώµατα όλων των αναιµιών.  Στη βαριά σιδηροπενία 

είναι δυνατό να παρατηρηθούν κοιλωνυχία, ωχρότητα και συγχειλίτιδα. Τέλος, 

στο 10% περίπου των περιπτώσεων αναφέρεται η παρουσία 

σπληνοµεγαλίας. 

 

ΕΡΓΑΣΤΗΡΙΑΚΑ ΕΥΡΗΜΑΤΑ 
 

 Τα εργαστηριακά ευρήµατα διαβαθµίζονται από τις ορθοκυτταρικής 

αναιµίας, στις ελαφρές περιπτώσεις, ως της µικροκυτταρικής και υποχρωµης, 

στις βαριές. Στο αιµατολογικό παρασκεύασµα παρατηρούνται α’υξησξ της 

κεντρικής ωχρότητας των ερυθροκυττάρων, ανισοκυττάρωση και 

ποικολοκυττάρωση. Σε περιπτώσεις χρόνιας ή ενεργού αιµορραγίας µπορεί 

να παρατηρηθεί αύξηση των αιµοπεταλίων.  Ο σίδηρος του ορού ελαττώνεται 

ήδη από τα πρώτα στάδια της σιδηροπενίας και η τρανσφερρίνη (ή η ολική 

σιδηροδεσµευτική ικανότητα του ορού) αυξάνεται σε τιµές µεγαλύτερες από 

350µg/dl, ενώ  ο κορεσµός της τρανσφερρίνης βρίσκεται µικρότερος από το 

15%. Επίσης παρτηρούνται χαµηλές συγκεντρώσεις φερριτίνης στο πλάσµα 

(κάτω των 10ng/ml) και αύξηση της πρωτοπορφυρίνης των ερυθροκυττάρων, 

ενώ ο αριθµός των δικτυοερυθροκυττάρων είναι συνήθως φυσιολογικός. Το 

µυελόγραµµα παρουσιάζει χαρακτηριστική υπερπλασία της ερυθροειδούς 

σειράς µε µικρές, πτωχές σε αιµοσφαιρίνη, ορθοβλάστες και απουσία 

αποθεµάτων σιδήρου.  
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 Οι αλλοιώσεις των εργαστηριακών παραµέτρων εµφανίζονται µε 

συγκεκριµένη σειρά καθώς αναπτύσσεται η σιδηροπενική αναιµία. Στην αρχή 

εξαντλούνται τα αποθέµατα σιδήρου και ελαττώνεται η φερριτίνη του ορού. 

Ακολουθούν αύξηση της σιδηροδεσµευτικής ικανότητας του ορού και 

ελάττωση του σιδήρου του πλάσµατος, του κορεσµού της τρανφερρίνης και 

της αιµοσφαιρίνης. Από άποψη µορφολογίας των ερυθροκυττάρων στην αρχή 

παρατηρούνται ορθοχρωµία και ορθοκυττάρωση µε ελάττωση του αριθµού 

των ερυθροκυττάρων, τελικά όµως εµφανίζονται µικροκυττάρωση και 

υποχρωµία. 

 

ΣΤΑ∆ΙΑ ΑΝΑΠΤΥΞΗΣ ΤΗΣ ΣΙ∆ΗΡΟΠΕΝΙΚΗΣ ΑΝΑΙΜΙΑΣ. 

 

ΑΙΜΟΣΦΑΙΡΙΝΗ
(gm/dl) 

ΠΑΡΑΣΚΕΥΑΣΜΑ 
ΠΕΡΙΦΕΡΙΚΟΥ 
ΑΙΜΑΤΟΣ 

ΣΙ∆ΗΡΟΣ 
ΟΡΟΥ 
(µg/dl) 

ΜΥΕΛΟΓΡΑΜΜΑ ΦΕΡΡΙΤΙΝΗ 
ΟΡΟΥ  
(ng/ml) 

13+(υγιούς) Ορθοχρωµία, 

ορθοκυττάρωση 

50-150 Σίδηρος 2+ 40-340 

(άνδρες) 

14-150 

(γυναίκες) 

10-12 Ορθοχρωµία, 

ορθοκυττάρωση 

Ελαττωµένος Απουσία 

σιδήρου, 

υπερπλασία της 

ερυθράς σειράς 

<12 

8-10 Υποχρωµία, 

ορθοκυττάρωση 

Πολύ 

Ελαττωµένος

Απουσία 

σιδήρου, 

υπερπλασία της 

ερυθράς σειράς 

<12 

<8 Υποχρωµία  , 

µικροκυττάρωση 

Πολύ 

Ελαττωµένος

Απουσία 

σιδήρου, 

υπερπλασία της 

ερυθράς σειράς 

<12 
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∆ΙΑΓΝΩΣΤΙΚΗ ∆ΙΕΡΕΥΝΗΣΗ 
 

 Επειδή η σιδηροπενία είναι εκδήλωση κάποιας πάθησης, εκείνο που 

θα πρέπει να αναζητηθεί, όταν διαπιστώνεται, είναι η αιτιολογία της. Η 

έλλειψη σιδήρου τεκµηριώνεται εύκολα µε τις εργαστηριακές εξετάσεις 

(ελάττωση  του σιδήρου του ορού, αύξηση της τρανσφερρίνης –ή, 

εναλλακτικά, ελάττωση της φερριτίνης του ορού- και απουσία σιδήρου από το 

µυελό). Η γενική εξέταση των ούρων και η αναζήτηση αίµατος στα κόπρανα 

αποτελούν µέρος της αρχικής διερεύνησης. Οι ηλικιωµένοι, ειδικότερα, 

ασθενείς πρέπει να υποβάλλονται σε σειρά εξετάσεων των κοπράνων για 

αίµα και , αν απαιτείται, σε κατάλληλες ακτινολογικές και ενδοσκοπικές 

εξετάσεις, και οι γυναίκες, εκτός από την προσεκτική καταγραφή του 

γυναικολογικού ιστορικού τους, και σε γυναικολογική εξέταση. 

 

ΘΕΡΑΠΕΙΑ 
 
 Στόχοι της θεραπείας είναι η εξάλειψη του αιτίου της απώλειας 

σιδήρου, η ανάταξη της αναιµίας και η αναπλήρωση των σωµατικών 

αποθεµάτων σιδήρου. Τα απλά άλατα σιδήρου, όπως ο θειικός ή ο 

γλυκονικός σίδηρος, είναι αποτελεσµατικά για το σκοπό αυτό. Αντίθετα, τα 

σκευάσµατα βραδείας απελευθέρωσης ή τα εντερικά δισκία σιδήρου δεν 

συνιστώνται , διότι παρακάµπτουν το δωδεκαδάκτυλο και , έτσι, ελαττώνεται η 

απορρόφηση του σιδήρου που περιέχουν. Όλα τα άλατα του σιδήρου, 

πάντως, στις δόσεις που χορηγούνται είναι ερεθιστικά για το γαστρεντερικό 

σωλήνα και µπορούν να προκαλέσουν διάρροια, δυσκοιλιότητα ή επιγαστρική 

δυσφορία. Κατά συνέπεια, είναι προτιµότερο να χορηγούνται σε ίσες 

διαιρεµένες δόσεις µε βαθµιαία αύξηση ως την πλήρη ηµερήσια δόση των 

200mg στοιχειακού σιδήρου (περίπου 3 δισκίων, 325 mg  ,θειικού σιδήρου), η 

οποία εξασφαλίζει τη άριστη ανταπόκριση της αναιµίας. Ο σίδηρος 

απορροφάται καλύτερα όταν ο στόµαχος είναι κενός, αλλά κάτω από αυτές τις 

συνθήκες παρατηρείται συχνότερα γαστρικός ερεθισµός.  
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Τα γαστρεντερικά συµπτώµατα µπορούν να µειωθούν, εφόσον ο ασθενής 

συνεργάζεται σωστά, µε την χορήγηση των σκευασµάτων σιδήρου µετά τα 

γεύµατα, διότι και µε αυτές τις συνθήκες η απορρόφηση του σιδήρου είναι 

ικανοποιητική. η ταυτόχρονη χορήγηση ασκορβικού οξέος αυξάνει την 

απορρόφηση του σιδήρου κατά 20-30% (αυξάνοντας, βέβαια, κάπως και το 

κόστος της θεραπείας). Επειδή η απορρόφηση είναι περιορισµένη, ακόµα και 

στις περιπτώσεις σιδηροπενίας, η θεραπεία πρέπει να είναι ανελλιπής και 

διάρκειας 6-12 µηνών, στο τέλος των οποίων θα έχουν αναπληρωθεί τα 

αποθέµατα σωµατικού σιδήρου. 

 Η υποκειµενική βελτίωση της καταβολής και της ατονίας µπορεί να γίνει 

αισθητή µέσα σε λίγες µέρες, ενώ η αιµατολογική ανταπόκριση αρχίζει να 

διακρίνεται σε 2 βδοµάδες περίπου, οπότε µπορεί να παρατηρηθεί µικρή 

αύξηση των δικτυοερυθροκυττάρων που ακολουθείται από αύξηση της 

αιµοσφαιρίνης περίπου κατά 1 g ανά 2 βδοµάδες. H «απουσία 

ανταπόκρισης» στη σιδηροθεραπεία είναι συχνά σηµείο κακής συνεργασίας 

του ασθενούς ή συνεχούς απώλειας αίµατος. Άλλοτε η ελλιπής ανταπόκριση 

οφείλεται στην παρεµβολή κάποιας πάθησης, σε δυσαπορρόφηση ή σε 

αναποτελεσµατικότητα του σκευάσµατος (πχ σκεύασµα βραδείας 

απελευθέρωσης). 

 Η παρεντερική χορήγηση σιδήρου πρέπει να γίνεται µόνο σε ασθενείς 

που δεν µπορούν να ανεχθούν την από του στόµατος λήψη, έχουν 

δυσαπορρόφηση, δεν συνεργάζονται σωστά ή παρουσιάζουν γρήγορη και 

χρόνια απώλεια αίµατος, όπως, για παράδειγµα, συµβαίνει στην κληρονοµική 

αιµορραγική τελαγγειεκτασία ( νόσο των Osler-Weber-Rendu), στην οποία 

µερικές φορές η συχνότητα ή η ταχύτητα της αιµορραγίας υπερβαίνει τη 

δυνατότητα κάλυψης των αναγκών µε χορήγηση σιδήρου από το στόµα. Το 

σκεύασµα εκλογής, για την αντιµετώπιση τέτοιων καταστάσεων, είναι το 

σύµπλεγµα δεξτράνης- σιδήρου (πχ Imferon),που περιέχει 50mg σιδήρου ανά 

ml και µπορεί να χορηγηθεί ενδοµυϊκά ή ενδοφλέβια. Επειδή µερικές φορές 

παρατηρείται υπερευαισθησία στη δεξτράνη, πριν αρχίσει η θεραπεία πρέπει  
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να αποκλεισθεί το ενδεχόµενο αφυλακτικής αντίδρασης µε παρακολούθηση 

του ασθενούς µετά από δοκιµαστική χορήγηση 0,5ml του σκευάσµατος, η 

συνολική αναπλήρωσης υπολογίζεται από την αιµοσφαιρίνη του ασθενούς µε 

την βοήθεια του τύπου  

απαιτούµενα mg Imferon=[ 15- Hb(g/dl)] × σωµατικό βάρος (kg) × 3. 

Η συνολική ποσότητα χορηγείται σε διαιρεµένες δόσεις των 5 ml την µέρα 

ενδοµυϊκά ( 2,5 ml σε κάθε γλουτό µε εναλλαγή θέσεων σε σχήµα Ζ), ώστε να 

εξασφαλίζονται περίπου 250mg σιδηρου την µέρα, ή εφάπαξ ενδοφλεβίως µε 

έγχυση σε ρυθµό µέχρι 1 ml/min. 

 

 

 

 

 ΜΕΓΑΛΟΒΛΑΣΤΙΚΕΣ ΑΝΑΙΜΙΕΣ 
 

ΟΡΙΣΜΟΣ 
 

 Μεγαλοβλαστικές είναι οι αναιµίες που οφείλονται σε ελάττωση της 

σύνθεσης που οφείλονται σε ελάττωση της σύνθεσης DNA, η οποία οδηγεί σε 

επιβράδυνση της διαίρεσης όλων των κυττάρων που πολλαπλασιάζονται 

γρήγορα- του δέρµατος, του γαστρεντερικού σωλήνα, των βλεννογόνων και 

του αιµοποιητικού ιστού- και σε κυτταρικό γιγαντισµό. Επειδή ο γρήγορος 

πολλαπλασιασµός είναι φαινόµενο όλων των κυτταρικών σειρών του 

αιµοποιητικού ιστού, οι µεγαλοβλαστικές αναιµίες συνήθως δεν εκδηλώνονται 

µόνο µε µακροκυτταρική αναιµία αλλά και µε παγκυτταροπενία. Η 

ενδοµυελική, εξάλλου, απώλεια µεγάλου αριθµού αναπτυσσόµενων κυττάρων 

εξαιτίας της ασύγχρονης σύνθεσης DNA, οδηγεί σε ανεπαρκή 

(αποτελεσµατική) ερυθροποίηση, προκαλώντας έτσι αιµόλυση. 
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ΑΙΤΙΑ 
 

 Το κυριότερο αίτιο των µεγαλοβλαστικών αναιµιών είναι η έλλειψη 

φυλλικού οξέος ή βιταµίνης Β12 , η οποία µπορεί να οφείλεται σε ανεπαρκή 

πρόσληψη  τους  µε τις τροφές, πάθηση του στοµάχου ή του λεπτού εντέρου, 

κύηση, αλκοολισµό, αντικαρκινική χηµειοθεραπεία ή, σπανιότερα, 

κληρονοµικές διαταραχές της σύνθεσης του DNA. 

 

ΠΑΘΟΦΥΣΙΟΛΟΓΙΑ 
 

 Η παθοφυσιολογία των µεγαλοβλαστικών αναιµιών σχετίζεται µε τους 

αλληλένδετους ρόλους του φυλλικού οξέος και της βιταµίνης Β12 στην 

σύνθεση του DNA. Το φυλλικό οξύ (στην αναχθείσα µορφή του 5,10- 

µεθυλενοτετραϋδροφυλλικού οξέος) αποτελεί το φορέα των τµηµάτων µε 1 

άτοµο άνθρακα µε τα οποία από τη δεσοξυουριδίνη παράγεται 

δεσοξυθυµιδίνη- η χαρακτηριστική πυριµιδίνη του DNA. Η µεθυλίωση της 

δεσοξυουριδίνη, είναι απαραίτητη η αναγέννηση του 5,10-

µεθυλενοτετραϋδροφυλλικού οξέος. Συµπαράγων της αντίδρασης µε την 

οποία αναγεννάται το τετραϋδροφυλλικό οξύ από το 5-

µεθυλενοτετραϋδροφυλλικό (µια από τις κυριότερες µορφές του φυλλικού 

οξέος στον πργανισµό, που δεν µπορεί να αποδώσει τη µεθυλική οµάδα του 

στη δεσοξυουριδίνη) είναι η βιταµίνη Β12. επιπλέον, η βιταµίνη Β12 αποτελεί 

το συνένζυµο στην αντίδραση µετατροπής του µεθυλοµηλονυλικπύ 

συνενζύµου Α σε ηλεκτρυλο-CoA ‘ η αντίδραση αυτή είναι απαραίτητη για το 

µεταβολισµό της µυελίνης στο νευρικό σύστηµα. Έτσι, η έλλειψη βιταµίνης 

Β12 συνεπάγεται την ανάπτυξη µεγαλοβλαστικής αναιµίας και νευρολογικών 

διαταραχών, ενώ η έλλειψη φυλλικού οξέος προκαλεί µόνο µεγαλοβλαστική 

αναιµία. Κατά την έλλειψη φυλλικού οξέος η ανεπαρκής παραγωγή θυµιδιλίων 

οδηγεί σε ενσωµάτωση ουριδυλίων στο DNA του αναπτυσσόµενου 

αιµοποιητικού κυττάρου. Τα ουριδύλια αυτά, ωστόσο, απορρίπτονται από το 

µόριο µε ενζυµική παρέµβαση, µε αποτέλεσµα τη διάσπαση του DNA, την  
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αναστολή του φυσιολογικού ρυθµού της σύνθεσης του και την επιβράνδυση 

του πολλαπλασιασµού των κυττάρων. Οι διαταραχές αυτές δεν επηρεάζουν, 

πάντως, τη σύνθεση RNA και πρωτεΐνης, που µπορεί να προχωρήσει 

κανονικά. 

 Η ανεπαρκής αιµοποίηση, την οποία συνεπάγεται η ελάττωση της 

σύνθεσης DNA εξαιτίας έλλειψης βιταµίνης Β12 ή φυλλικού οξέος, οδηγεί σε 

πρώιµη ενδοµυελική νέκρωση πολλών από αυτά τα ανώµαλα κύτταρα και σε 

ελάττωση του χρόνου ζωής των κυττάρων και του περιφερικού αίµατος. Η 

ενδοµυελική και εξωµυελική αιµόλυση, που προκαλείται, έχει εξωµυελική 

αιµόλυση, που προκαλείται, έχει ως αποτέλεσµα την εκδήλωση αιµολυτικής 

κατάστασης µε λευκοπενία και θροµβοπενία. 

 

KΛΙΝΙΚΕΣ ΚΑΙ ΕΡΓΑΣΤΗΡΙΑΚΕΣ ΕΚ∆ΗΛΩΣΕΙΣ 
 

 Η έλλειψη της βιταµίνης Β12 ή του φυλλικού οξέος µπορεί να έχει 

διαφορετικά αποτελέσµατα σε διάφορους ιστούς, αλλά η µεγαλοβλαστική 

αναιµία, την οποία προκαλεί, εκδηλώνεται µε τα ίδια σηµεία και συµπτώµατα. 

Έτσι, παρατηρούνται αργή ανάπτυξη έντονης µακροκυτταρικής αναιµίας µε 

µεγάλα, ωοειδή, ορθόχρωµα ερυθροκύτταρα, σηµαντικού βαθµού 

ανισοκυττάρωση και συχνή παρουσία υπολειµµάτων ερυθροκυτταρικών 

πυρήνων, µεγάλη ελάττωση των δικτυοερυθροκυττάρων, λευκοπενία µε 

υπερκατάτµηση του πυρήνα των πολυµορφοπυρήνων και θροµβοπενία µε 

µεγάλα αιµοπετάλια. Παρατηρείτε επίσης αύξηση της χολερυθρίνης του ορού. 

Ο µυελός των οστών περιέχει µεγάλο αριθµό κυττάρων και µεγαλοβλάστες 

που παρουσιάζουν « πυρηνοπλασµατικό διχασµό», δηλαδή φυσιολογική 

ωρίµανση του κυτταροπλάσµατος και άωρο, λεπτοχρωµατικό και µεγάλο, 

πυρήνα. Η συµπύκνωση του πυρήνα των κυττάρων της ερυθράς σειράς 

παρουσιάζει καθυστέρηση.  Μεγαλοβλάστωµα  παρουσιάζει και και η µυελική 

σειρά, µε γιγάντιε µορφές ραµβοπυρήνων και υπερκατάτµηση των πυρήνων  

των πολυµορφωπύρηνων λευκοκυττάρων.  Παρατηρούνται επίσης και  

αύξηση των µιτώσεων και ελάττωση του αριθµού των µεγακαρυοκυττάρων ,  
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τα οποία είναι µεγάλα   και παρουσιάζουν λιγότερες κυτταροπλασµατικές 

περισφίγξεις από τα φυσιολογικά. Ο σίδηρος τέλος, του µυελού είναι τυπικά 

αυξηµένος (εξαιτίας της ενδοµυελικής αιµόλυσης). Γιγαντισµό παρουσιάζουν 

επίσης τα επιθηλιακά κύτταρα των βλεννογόνων του στόµατος, του εντέρου, 

του στοµάχου και του κόλπου. Επιπλέον, oι βλεννογόνοι του στοµάχου και 

του εντέρου έχουν τάση να ατροφούν γεγονός που επιτείνει την 

δυσαπορρόφηση του φυλλικού οξέος.       

 Στην έλλειψη βιταµίνης Β12 είναι δυνατό να παρατηρηθούν 

νευρολογικές διαταραχές, αν και η παρουσία τους  δεν συµβαδίζει απόλυτα µε 

τις αιµατολογικές αλλοιώσεις. Μερικοί ασθενείς παρουσιάζουν βαριές 

νευρολογικές εκδηλώσεις µε ελαφρά αναιµία και αντιστρόφως. Από 

µορφολογική άποψη οι νευρολογικές διαταραχές συνίστανται στην αρχή σε 

εξαφάνιση της µυελίνης, πρώτα των µεγάλων ινών των περιφερικών νεύρων 

και αργότερα των οπισθίων  και των πλάγιων δεµατίων του νωτιαίου µυελού 

και , µερικές φορές, του εγκεφάλου , ενώ σε όψιµα στάδια µπορούν να 

παρατηρηθούν ανεπανόρθωτες βλάβες των νευρικών κυττάρων. Τυπικά, τα 

πρώτα συµπτώµατα είναι περιφερικές παραισθησίες των άκρων µε 

νευροπάθεια τύπου « γαντιού-περικνηµίδας» και ελάττωση της 

αισθητικότητας θέσης και δονήσεων, σε συνδυασµό µε αύξηση των εν τω 

βάθει τενόντιων αντανακλαστικών, ανάλογα µε το αν η µέγιστη µεταβολική 

αλλοίωση προσβάλλει τα κεντρικά ή τα περιφερικά νευρικά στοιχεία. 

Αργότερα είναι δυνατό να αναπτυχθούν τυπική σπαστική αταξία, κινητική 

αδυναµία και παραπάρεση. Σε βαριές περιπτώσεις είναι δυνατό να 

παρατηρηθούν και ψυχικές διαταραχές, όπως άνοια (η λεγόµενη 

«µεγαλοβλαστική  παραφροσύνη»). Στη κακοήθη αναιµία, στην οποία η 

έλλειψη βιταµίνης Β12 οφείλεται σε ατροφία των καλυπτηρίων κυττάρων του 

στοµάχου, που συνεπάγεται απώλεια του ενδογενούς παράγοντα, δηλαδή της 

αναγκαίας πρωτεΐνης για την σύνδεση της βιταµίνης και την απορρόφηση της 

από τον ειλεό, παρατηρούνται συχνά αυτοάνοσα φαινόµενα, ΄΄όπως λευκή, 

πρόωρη λεύκανση των τριχών, παρουσία αυτοαντισωµάτων και διάφορες 

αυτοάνοσες παθήσεις. 
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ΑΠΟΡΡΟΦΗΣΗ, ΜΕΤΑΒΟΛΙΣΜΟΣ ΚΑΙ ∆ΡΑΣΗ ΤΗΣ ΒΙΤΑΜΙΝΗΣ Β12 ΚΑΙ 
ΤΟΥ ΦΥΛΛΙΚΟΥ ΟΞΕΟΣ 

 
 ΦΥΛΛΙΚΟ ΟΞΥ ΒΙΤΑΜΙΝΗ Β12  

Πηγή Φυλλώδη λαχανικά, 

ζύµες, ήπαρ 

Ζωικά προϊόντα  

Πρόσληψη µε τις τροφές 500-1000µg 7-30µg 

Επίδραση του βρασµού Καταστρέφεται ∆εν αλλοιώνεται 

Ελάχιστες ηµερήσιες 

ανάγκες 

100-200µg 1-2µg 

Σωµατικά αποθέµατα 10-20mg(4 µηνών) 2-3mg(2-4 ετών) 

Απορρόφηση Από το ανώτερο τµήµα 

του λεπτού εντέρου µε 

ενεργητική µεταφορά 

Από τον τελικό ειλεό 
µε φορέα (ενδογενή 
παράγοντα) 

Φυσιολογικές µορφές Αναχθείσες 

πολυπολυγλουταµινικές 

ενώσεις 

Μεθυλοκοβαλαµίνη, 
αδενοσυλοκοβαλαµίνη
 

Συγκέντρωση στον ορό 3-15ng/ml 200-900pg/ml 

Λειτουργία  Μεταφορά τµηµάτων 
µε ένα άτοµο άνθρακα 
κατά την σύνθεση 
θυµιδίνης  

Αναγέννηση 
αναχθέντος φυλλικού 
οξέος από το 5-
µεθυλο-τερραυδρο- 
Φυλλικό οξύ. 
Σχηµατισµός  
ηλεκτρυλο-CoΑ στο 
ΚΝΣ  
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ΦΥΛΛΙΚΟ ΟΞΥ: Το πτερουλογλουταµινικό οξύ περιέχεται στα φυλλώδη φυτά, 

στο ήπαρ και στις ζύµες, και υπάρχει ως οικογένεια ενώσεων που 

αποτελούνται από  έναν πτεροϋλικό δακτύλιο, π-αµινοβενζϊκό οξύ και µία ή 

περισσότερες γλουταµινικές ρίζες συνδεδεµένες στο µόριο µε γ-γλουταµυλικό 

δεσµό. Το φυλλικό οξύ  των τροφών περιέχει πολλές γλουταµινικές ρίζες, ενώ 

το φαρµακευτικό είναι πτεροϋλοµονογλουταµινικό οξύ. Οι ηµερήσιες ανάγκες 

σε φυλλικό οξύ είναι 50-200 µg, αλλά αυξάνονται στην περίοδο ανάπτυξης 

του σώµατος, στην κύηση και στις αιµολυτικές αναιµίες. Τα σωµατικά 

αποθέµατα φυλλικού οξέος (στο ήπαρ) ανέρχονται σε 5-20 mg και επαρκούν 

µόνο για διάστηµα εβδοµάδων µέχρι και 3-4 µηνών. Για να απορροφηθεί-µε 

µηχανισµό ενεργητικής µεταφοράς- το φυλλικό οξύ της τροφής πρέπει πρώτα 

να διασπασθούν, µέσα στον αυλό του εντέρου, οι πολυγλουταµινικές ενώσεις 

του σε µονογλουταµινικές, µε τη δράση συζευκτικών ενζύµων των κυττάρων 

του εντερικού βλεννογόνου. Η απορρόφηση πραγµατοποιείται κυρίως στην 

ανώτερη µοίρα του λεπτού εντέρου. Ορισµένα φάρµακα, όπως η φαινυτοϊνη 

και από τα του στόµατος αντισυλληπτικά, και ορισµένες ενδογενείς παθήσεις 

του λεπτού εντέρου ή σύνδροµα δυσαπορρόφησης µπορούν να µειώσουν την 

απορρόφηση του φυλλικού οξέος, εµποδίζοντας τη δράση των συζευκτικών 

ενζύµων. Επίσης το φυλλικό οξύ είναι ευαίσθητο στη θερµότητα και 

καταστρέφεται µε το βρασµό ή την παρατεταµένη θέρµανση των τροφών. 

Μετά την απορρόφηση του το φυλλικό οξύ µετατρέπεται κυρίως σε 5-µεθαλο-

τετραϋδροφυλλικό οξύ, που αποτελεί την κύρια µορφή µεταφοράς και 

εναποθήκευσης του. Ο ρυθµός απορρόφησης του εξαρτάται από τα ιστικά 

αποθέµατα φυλλικού οξέος και από την ακαιρεότητα του εντερικού 

βλεννογόνου. 

 Εξαιτίας των σχετικά µικρών αποθεµάτων του φυλλικού οξέος στον 

οργανισµό, η έλλειψη του από τη διατροφή αποτελεί συχνό αίτιο 

µεγαλοβλαστικής αναιµίας. Έτσι, η δίαιτα που περιέχει νωπά λαχανικά ή  

περιορίζεται κυρίως στο οινόπνευµα, οδηγεί πολλές φορές σε έλλειψη 

φυλλικού οξέος, όπως και η διατροφή ηλικιωµένων µε «τσάι και φρυγανιές». 

Στον αλκοολισµό η έλλειψη φυλλικού οξέος είναι αποτέλεσµα της 

συνδυασµένης επίδρασης διαφόρων παραγόντων: της κακής διατροφής, της  
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τοξικής επίδρασης του οινοπνεύµατος στον εντερικό βλεννογόνο και της 

ανασταλτικής επίδρασης του στη χρησιµοποίηση του φυλλικού οξέος από το  

µυελό των οστών. Οι απαιτήσεις σε φυλλικό οξύ είναι µεγαλύτερες στη 

διάρκεια της κύησης, της γαλουχίας και της γρήγορης ανάπτυξης του 

σώµατος κατά την παιδική ηλικία, στις χρόνιες αιµολυτικές αναιµίες, π.χ. 

δρεπανοκυτταρική, στην αυτοάνοση αιµολυτική αναιµία, στη θαλασσαιµία, 

κατά την αιµοκάθαρση, στην ψωρίαση και στην αποφολιδωτική δερµατίτιδα. Η 

κύηση αυξάνει τις ανάγκες σε φυλλικό οξύ στο πενταπλάσιο εως δεκαπλάσιο. 

Ο υπέρµετρος πολλαπλασιασµός στο έντερο, όπως στο σύνδροµο της 

τυφλής έλικας, προκαλεί τις περισσότερες φορές έλλειψη βιταµίνης Β 12. η 

έλλειψη φυλλικού οξέος µπορεί να οδηγήσει σε ελάττωση της βιταµίνης Β 12 

του ορού, ενώ στην έλλειψη βιταµίνης Β 12 µπορεί να παρατηρηθεί αύξηση 

του φυλλικού οξέος του ορού εξαιτίας της ελαττωµένης χρησιµοποίησης του, 

ενώ το φυλλικό οξύ των ερυθροκυττάρων µπορεί να είναι χαµηλό. 

 Το φυλλικό οξύ ανάγεται από το ένζυµο διυδροφυλλική αναγωγάση 

(ρεδουκτάση) σε µορφές που µπορούν να µεταφέρουν τµήµατα µορίων µε 

ένα άτοµα άνθρακα. Οι ουσίες, συνεπώς, που αναστέλλουν την αναγωγάση 

του υδροφυλλικού οξέος αναστέλλουν και τη σύνθεση του DNA, τέτοια 

ανασταλτική ουσία είναι η αµινοπτερίνη, ο πρώτος αντιµεταβολίτης που 

χρησιµοποιήθηκε µε επιτυχία στη χηµειοθεραπεία της λευχαιµίας. Την 

δυϊδροφυλλική αναγωγάση αναστέλλουν επίσης τα ανθελονοσιακά φάρµακα, 

όπως η πυριµεθαµίνη. Για αυτό το λόγο, κατά την αντιµετώπιση της ελονοσίας 

µε πυριµεθαµίνη, των µικροβιακών λοιµώξεων µε τριµεθοπρίµη ή των 

νεοπλασιών µε µεθοτρεξάτη, παρατηρούνται µεγαλοβλαστικές αλλοιώσεις. Οι 

τοξικές αυτές επιδράσεις µπορούν να αντιµετωπισθούν µε τη χορήγηση 

φυλλινικού οξέος, το οποίο φθάνει στο µυελό ως τελείως αναχθέν φυλλικό 

οξύ, παρακάµπτωτας την ανάγκη της παρουσίας δϋιδροφυλλλικής 

αναγωγάσης. 

  ΒΙΤΑΜΙΝΗ Β 12: Στη φύση βιταµίνη Β12 συνθέτουν µόνο 

µικροοργανισµοί, ενώ ο άνθρωπος την προµηθεύεται από τις ζωικές τροφές. 

Η βιταµίνη αυτή αποτελείται από µία οµάδα κοβαλαµίνων µε κεντρικό 

δακτύλιο που µοιάζει µε της πορφυρίνης και έχει χηµική δοµή παρόµοια µε 

της αίµης, αλλά, αντί για σίδηρο, περιέχει ένα κεντρικό µόριο κοβαλτίου  
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συνδεδεµένο µε νουκλεοτίδιο. Η συνηθισµένη δίαιτα περιέχει βιταµίνη Β 12σε 

ποσότητες πολύ µεγαλύτερες από τις ηµερήσιες απαιτήσεις(5-30µg έναντι 

απαιτήσεων 1 µg), µε εξαίρεση την απόλυτα φυτική διατροφή. Η κύρια θέση 

εναποθήκευσης της βιταµίνης Β 12 στον οργανισµό είναι το ήπαρ, το οποίο 

φυσιολογικά περιέχει 3-5 mg- ποσότητα που αντιπροσωπεύει αποθέµατα 

αρκετά για µερικά χρόνια. Τα πολύ µεγαλύτερα σωµατικά αποθέµατα 

βιταµίνης Β 12 , σε σύγκριση µε του φυλλικού οξέος, εξηγούν γιατί κατά τον 

υποσιτισµό ή µετά από χειρουργικές επεµβάσεις στο γαστρεντερικό σωλήνα η 

έλλειψη βιταµίνης Β 12 επέρχεται µε ρυθµό πολύ πιο αργό από την έλλειψη 

φυλλικού οξέος. Στο όξινο περιβάλλον του στοµάχου, υπό την επίδραση της 

πεψίνης, η βιταµίνη Β12 απελευθερώνεται από τα πρωτεϊνικά συµπλέγµατα, 

µε τη µορφή των οποίων βρίσκεται στις τροφές, και συνδέεται µε τις 

πρωτεΐνες, τους παράγοντες R, που υπάρχουν στο σίελο και στο γαστρικό 

υγρό. Όλα αυτά τα συµπλέγµατα σταθεροποιούν τη βιταµίνη κατά τη διέλευση 

της από το έντερο. Στο λεπτό έντερο, υπό την επίδραση των παγκρεατικών 

πρωτεασών και του αλκαλικού pH η, η βιταµίνη Β 12απελευθερώνεται από τις 

πρωτεΐνες R και συνδέεται κατά προτίµηση µε τον ενδογενή παράγοντα 

(γλυκοπρωτείνη που παράγεται από τα καλυπτήρια κύτταρα του στοµάχου) 

σχηµατίζοντας συµπλέγµατα. Στην τελική µοίρα του ειλεού, ειδικοί υποδοχείς 

επιτρέπουν την προσήλωση των συµπλεγµάτων αυτών στα κύτταρα του 

βλεννογόνου από τα οποία απορροφάται η βιταµίνη (χωρίς τον ενδογενή 

παράγοντα). Αντίθετα, τα συµπλέγµατα των πρωτεϊνών R-βιταµίνης Β 12  δεν 

απορροφώνται. Στο πλάσµα η βιταµίνη Β 12 σχηµατίζει συµπλέγµατα µε 

διαφόρων τύπων πρωτεΐνες µεταφοράς, τις λεγόµενες τρανσκοβαλαµίνη ΙΙ 

(TC II) µεταφέρει τη βιταµίνη στα αιµοποιητικά ή σε άλλα πολλαπλασιαζόµενα 

κύτταρα, όπου το σύµπλεγµα Β 12-TC II συνδέεται σε µεγάλης απληστίας 

υποδοχείς της  TC II και η βιταµίνη ενδοκυτταρώνεται.  

Ωστόσο, η λευκοκυτταρική TC I και η TC IIΙ  εµφανίζουν έντονη τάση 

σύνδεσης µε τη βιταµίνη Β 12, παίζοντας πιθανώς έτσι σηµαντικό ρόλο στην  

πρόληψη της απώλειας της. Η φυσιολογικές συγκεντρώσεις της βιταµίνης       

Β 12 στο πλάσµα κυµαίνονται µεταξύ 175 και 725 pg/ml. Το µεγαλύτερο 

µέρος αυτής της ποσότητας αντιπροσωπεύει βιταµίνη Β 12 συνδεδεµένη µε 

TC I. Στις µυελουπερπλαστικές παθήσεις στις οποίες η παραγωγή  
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κοκκιοκυττάρων είναι µεγάλη, οι συγκεντρώσεις TC IIΙ και βιταµίνης Β 12 στον 

ορό παρουσιάζουν µεγάλη αύξηση. Οι µικρές ηµερήσιες ανάγκες σε βιταµίνη 

Β 12 οφείλονται και στην εντεροηπατική κυκλοφορία της, που εξασφαλίζει την 

ανακύκλωση της. Μετά από µερική γαστρεκτοµή, που µπορεί να οδηγήσει σε 

έλλειψη ενδογενούς παράγοντα, ο µηχανισµός ανακύκλωσης διακόπτεται και 

οι ηµερήσιες απαιτήσεις σε βιταµίνη Β 12 αυξάνονται σε 5-10 µg. Το 

αποτέλεσµα αυτής της διαταραχής είναι ότι µετά από γαστρεκτοµή η κλινική 

έλλειψη βιταµίνης Β 12 εµφανίζεται νωρίτερα σε σύγκριση µε τις καταστάσεις 

έλλειψης της από την τροφή. Μετά από ολική γαστρεκτοµή η έλλειψη 

βιταµίνης Β 12 είναι αναπόφευκτη, ενώ µετά από µερική γαστρεκτοµή ο 

χρόνος της εγκατάστασης της και η συχνότητα της εξαρτώνται από την έκταση 

της επέµβασης, διότι το πυλωρικό άντρο παράγει, φυσιολογικά, µεγάλες 

ποσότητες ενδογενούς παράγοντα. 

 Οι διάφορες µορφές της βιταµίνης Β 12 συµµετέχουν σε διαφορετικές 

χηµικές αντιδράσεις. Η µεθυλοκοβαλαµίνη αποτελεί το βασικό στοιχείο για την 

αναγέννηση  του βιολογικά δραστικού φυλλικού οξέος. Η 

αδενοξυλοκοβαλαµίνη συµµετέχει στον ισοµερισµό του µεθυλοµαλονυλικού 

συνενζύµου Α σε ηλεκτριλο-συνένζυµο Α. Ηφαρµακευτική βιταµίνη Β 12 είναι 

κυανοκοβαλαµίνη, στην ένωση αυτή η σύνδεση της κυανικής ρίζας στο µόριο 

της βιταµίνης Β 12 ενδέχεται να αντιπροσωπεύει κάποιον φυσικό αντιτοξικό 

µηχανισµό. 

 

 ∆ιάγνωση : Η διάγνωση της µεγαλοβλαστικής αναιµίας συνήθως 

γίνεται από το επίχρισµα αίµατος και από τον MCV και επιβεβαιώνεται µε την 

ανεύρεση µεγαλοβλαστικών αλλοιώσεων στο µυελό και χαµηλών τιµών 

φυλλικού οξέος, βιταµίνης Β 12 ή και των δύο, στο πλάσµα. Αν  όµως 

συνυπάρχει σιδηροπενία είναι δυνατό να παρατηρηθεί αυξηµένο MCV. Το  

φυλλικό οξύ του πλάσµατος ελαττώνεται γρήγορα (σε επίπεδα κάτω των 

3mg/ml), µέσα σε ηµέρες εως βδοµάδες από την διαιτητική στέρηση του, ενώ  
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το φυλλικό οξύ των ερυθροκυττάρων αντικατοπτρίζει καλύτερα την κατάσταση 

των σωµατικών αποθεµάτων. Οι συγκεντρώσει της βιταµίνης Β 12 

ελαττώνονται µόνο όταν εξαντληθούν τα αποθέµατα της στον οργανισµό. Στο 

παρελθόν η µέτρηση και των 2 βιταµινών (Β 12 και φυλλικού οξέος) γινόταν 

µε βιολογικές µεθόδους που χρησιµοποιούσαν µικροοργανισµούς (οι οποίοι 

για την ανάπτυξή τους έχουν ανάγκη αυτών των βιταµινών) και προσδιόριζαν, 

έτσι,  την βιολογική δραστηριότητα τους. Οι µέθοδοι αυτές έχουν εκτοπιστεί 

από τις σύγχρονες ευαίσθητες ραδιοανοσολογικές  µεθόδους, που 

χρησιµοποιούν ουσίες οι οποίες συνδέουν τη βιταµίνη Β12, αλλά δίνουν 

µερικές φορές ψευδώς υψηλές τιµές βιταµίνης Β 12 πλάσµατος, διότι µερικές 

από τις µεθόδους αυτές µετρούν και βιολογικά αδρανή συµπλέγµατα 

πρωτεϊνών R- βιταµίνης, των οποίων η δράση είναι άγνωστη. Τις πραγµατικές 

τιµές της βιταµίνης Β 12 του πλάσµατος προσδιορίζουν µόνο οι µέθοδοι που 

χρησιµοποιούν ως πρωτεΐνη σύνδεσης τον ενδογενή παράγοντα. 

 Η επιβεβαίωση τη έλλειψης φυλλικού οξέος ή βιταµίνης Β 12 επιβάλλει 

την αναζήτηση του αιτίου της. Την περίπτωση του φυλλικού οξέος το αίτιο  

συνήθως αποκαλύπτεται µε την προσεκτική λήψη του ιστορικού της 

διατροφής του ασθενούς και µε την αναζήτηση της ενδεχόµενης 

δυσαπορρόφησης. Η έλλειψη βιταµίνης Β 12 παρατηρείται συχνότερα ως 

αποτέλεσµα κακοήθους αναιµίας, µερικής γαστρεκτοµής ή νόσου του λεπτού  
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εντέρου. Η κακοήθης αναιµία οφείλεται σε δυσαπορρόφηση της βιταµίνης Β 

12 εξαιτίας ελλιπούς έκκρισης ενδογενούς παράγοντα, η οποία είναι 

αποτέλεσµα ατροφικής γαστρίτιδας. Η πάθηση  αυτή συνοδεύεται από πολλά 

αυτοάνοσα φαινόµενα, στα οποία περιλαµβάνονται η παρουσία αντισωµάτων 

προς τα καλυπτήρια κύτταρα του στοµάχου και προς τον ενδογενή 

παράγοντα. Τα αντισώµατα αυτά εµποδίζουν την απορρόφηση 

συµπλεγµάτων βιταµίνης Β 12-ενδογενούς παράγοντα από τον ειλεό. Η 

ανεύρεση αντισωµάτων προς τον ενδογενή παράγοντα στον ορό του 

ασθενούς θεωρείται διαγνωστική για την κακοήθη αναιµία, ενώ η παρουσία 

αντισωµάτων προς τα καλυπτήρια κύτταρα του στοµάχου είναι συχνότερο 

φαινόµενο, το οποίο δεν είναι ειδικό και παρατηρείται σε περιπτώσεις 

παθήσεων του στοµάχου σε ηλικιωµένα άτοµα. Η ελάττωση της 

απορρόφησης της βιταµίνης Β 12 µετά από χορήγηση της από το στόµα, που 

παρατηρείται σε διάφορους τύπους έλλειψης της, χρησιµεύει ως βάση της 

δοκιµασίας Schilling µεταξύ κακοήθους αναιµίας, υπέρµετρης ανάπτυξης 

µικροβίων στο έντερο και άλλων συνδρόµων δυσαπορρόφησης. Η δοκιµασία 

Schilling έχει το πλεονέκτηµα ότι µπορεί να εκτελεσθεί και µετά την έναρξη της 

θεραπείας, διότι προσδιορίζει την απορρόφηση της βιταµίνης Β 12ανεξάρτητα 

από την εφαρµογή θεραπείας. 

 Η διαπίστωση της έλλειψης βιταµίνης Β 12 ως αιτίου µεγαλοβλαστικής 

αναιµίας µπορεί να γίνει και µε την εφαρµογή δοκιµαστικής θεραπείας. Η 

καθηµερινή ενδοµυϊκή χορήγηση 1-5 µg βιταµίνης Β 12 θα οδηγήσει µέσα σε 

3-4 µέρες σε δικτυοερυθροκυττάρωση, η οποία θα φθάσει στη µέγιστη τιµή 

της µέσα σε 10 µέρες. Η συνέχιση της θεραπείας θα διορθώσει την αναιµία 

µέσα σε 1 µήνα. Η χορήγηση, εξάλλου, 200 µg φυλλικού οξέος την ηµέρα σε 

ασθενή που υποβάλλεται σε δίαιτα χωρίς φυλλικό οξύ, σε περίπτωση 

έλλειψης φυλλικού οξέος θα οδηγήσει σε δικτυοερυθροκυττάρωση, η οποία 

όµως δεν θα παρατηρηθεί αν η αναιµία του οφείλεται σε έλλειψη βιταµίνης     

Β 12 αν χορηγηθούν µεγαλύτερες δόσεις φυλλικού οξέος, θα παρατηρηθεί  

δικτυοερυθροκυτταρική αντίδραση, ακόµα και στην περίπτωση έλλειψης 

βιταµίνης Β12 χωρίς όµως πλήρη διόρθωση της µεγαλοβλαστικής αναιµίας 

και µε ενδεχόµενη πρόκληση ή, αν υπάρχουν ήδη, επιδείνωση των 

νευρολογικών εκδηλώσεων της νόσου. 
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Η ανταπόκριση της µεγαλοβλαστικής αναιµίας στην ειδική θεραπεία 

είανι άµεση και η πορεία την οποία µπορεί να ακολουθεί µπορεί να 

προβλεφθεί. Τα συµπτώµατα  βελτιώνονται µέσα σε 48 ώρες και η 

µορφολογία των κυττάρων του µυελού των οστών επανέρχεται στο 

φυσιολογικό σε 24-48 ώρες. Επίσης µέσα σε 48 ώρες µπορεί να παρατηρηθεί 

ελάττωση του καλίου του ορού, που αντιπροσωπεύει την επάνοδο του στο 

εσωτερικό των κυττάρων. Μέσα σε 3-4µέρες παρατηρείται 

δικτυοερυθροκυττάρωση, που µπορεί  να υπερβεί το 25%, ενώ η λευκοπενία 

και η θροµβοπενία υποχωρούν µέσα σε 10 µέρες, η υπερκατάτµηση των 

πυρήνων των πολυµορφοπυρήνων και τα γιγάντια ραβδοπύρηνα (του 

µυελού) εξαφανίζονται µέσα σε 1 βδοµάδα περίπου, ενώ µέσα σε 1-

3βδοµάδες εξαφανίζονται και οι ενδείξεις της ανεπαρκούς ερυθροποίησης, 

δηλαδή η αύξηση της χολερυθρίνης  και της γαλακτικής 

αφυδρογονάσης(LDL). Η αναιµία διορθώνεται (αν υπάρχουν αποθέµατα 

σιδήρου επαρκή) µέσα σε 1-2 µήνες, αλλά η βελτίωση των νευρολογικών 

διαταραχών εξελίσσεται µε αργότερο ρυθµό και µπορεί να απαιτήσει και 6-12 

µήνες, οι µακροχρόνιες, ωστόσο, νευρολογικές διαταραχές, και ιδιαίτερα η 

δυσλειτουργία των µακρών δεµατίων, µπορεί να είναι ανεπανόρθωτες. 

  

ΣΠΑΝΙΟΤΕΡΑ ΑΙΤΙΑ ΜΕΓΑΛΟΒΛΑΣΤΙΚΗΣ ΑΝΑΙΜΙΑΣ 

 

  Περίπου 5% των µεγαλοβλαστικών αναιµιών οφείλονται σε 

κληρονοµικές διαταραχές του µεταβολισµού των πυριµιδινών, π.χ. σε οροτική 

οξυουρία, σε απουσία των υποδοχέων του συµπλέγµατος ενδογενούς 

παράγοντα βιταµίνης Β 12 από το βλεννογόνο του ειλεού και σε 

προλευχαιµικές ή οικογενείς δυσερυθροποιητικές αναιµίες. Τέλος, 

µεγαλοβλαστική αναιµία είναι δυνατό να προκαλέσουν οι αντιµεταβολίτες που 

εµποδίζουν τη σύνθεση του DNA, π.χ. εκείνοι που χρησιµοποιούνται στη 

χηµειοθεραπεία του καρκίνου, ή µακροχρόνια χορήγηση τριµεθοπρίµης στη 

λοίµωξη από τον ιό της ανοσοεπάρκειας του ανθρώπου (HIV).     

 44



 

ΕΠΙΚΤΗΤΕΣ ΑΙΜΟΛΥΤΙΚΕΣ ∆ΙΑΤΑΡΑΧΕΣ 
 

 Κατά την διαδροµή διαφόρων λοιµώξεων και νεοπλασµατικών, 

καρδιαγγειακών ή ανοσολογικών παθήσεων ο χρόνος ζωής των 

ερυθροκυττάρων µπορεί να ελαττωθεί. Στις περισσότερες από αυτές τις 

καταστάσεις η αιµόλυση είναι αποτέλεσµα κάποιας εξωερυθροκυτταρικής 

διαταραχής, π.χ. αιµοδυναµικής µεταβολής, κυκλοφορίας αντισωµάτων προς 

τα αντιγόνα των ερυθροκυττάρων ή επίδρασης τοξικών ουσιών. Σε σπάνιες 

περιπτώσεις η αιµόλυση µπορεί να οφείλεται σε αλλοιώσεις της 

ερυθροκυτταρικής µεµβράνης (όπως π.χ. στην παροξυσµική νυχτερινή 

αιµοσφαιρινουρία). Για να διευκολυνθεί η µελέτη τους, οι επίκτητες αιµολυτικές 

αναιµίες διαιρούνται σε δύο µεγάλες κατηγορίες: σε αναιµίες µε θετική 

αντίδραση Coombs και σε αναιµίες µε αρνητική αντίδραση Coombs 

 

ΑΙΜΟΛΥΤΙΚΕΣ ΑΝΑΙΜΙΕΣ ΜΕΣΩ ΑΝΤΙΣΩΜΑΤΩΝ 
 
 Οι αιµολυτικές αναιµίες που προκαλούνται από αντισώµατα 

αντιπροσωπεύουν µία µεγάλη ποικιλία καταστάσεων, στις οποίες διάφορα 

αντισώµατα προς τα ερυθροκυτταρικά αντιγόνα (ή νέα αντιγόνα) 

επικαλύπτουν  το ερυθροκύτταρο και ευθύνονται άµεσα ή έµµεσα για την 

αιµόλυση, που επακολουθεί. Τα αντισώµατα που παράγονται µετά από 

µετάγγιση ή ευαισθητοποίηση προς ξένα ερυθροκύτταρα, π.χ. στη διάρκεια 

της κύησης, ονοµάζονται αλλοαντισώµατα. Εκείνα των οποίων η παραγωγή 

δεν οφείλεται σε ευαισθητοποίηση, αλλά αντιπροσωπεύει διαταραχές των 

µηχανισµών ανοσίας του ατόµου, ονοµάζονται αυτοάνοσα. Η παρουσία 

αντισωµάτων στην επιφάνεια των ερυθροκυττάρων µπορεί ν α µεταβάλει τη 

συµπεριφορά τους, µειώνοντας την ευκαµψία τους αυξάνοντας την 

ευαισθησία τους στην φαγοκυττάρωση από µακροφάγα του σπλήνα ή του 

ήπατος, τα οποία φαγοκυτταρώνουν-µε υποδοχείς των Fc τµηµάτων των 

αντισωµάτων ή του πληρώµατος-τµήµατα των ερυθροκυττάρων 

επικαλυµµένα από αντίσωµα ή αποσυµπλήρωµα. Τα ερυθροκύτταρα που  

έχουν χάσει ένα µέρος της κυτταροπλασµατικής µεµβράνης τους 

αποκαθιστούν την βλάβη αλλά αποκτούν  σχήµα περισσότερο  
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σφαιρικό(σφαιροκυττάρωση), γεγονός που συνεπάγεται την ελάττωση της 

ευκαµψίας και της διάρκεια ζωής τους . 

 οι αυτοάνοσες αιµολυτικές αναιµίες χαρακτηρίζονται από την παρουσία 

αντισωµάτων προς τα αντιγόνα των ερυθροκυττάρων του ιδίου του ασθενούς. 

Σε αντίθεση προς τα αλλοαντισώµατα που παράγονται µετά από µετάγγιση 

όχι απόλυτα συµβατών ερυθροκυττάρων, τα αυτοαντισώµατα είναι δυνατόν 

να παραχθούν αυτόµατα, κατά την αντίδραση προς φάρµακα που δρουν ως 

απτίνες, ή, στο 40% των περιπτώσεων στα πλαίσια συστηµατικών παθήσεων. 

Οι παθήσεις που οφείλονται στη διαταραχή της ανοσίας, όπως π.χ. οι 

αυτοάνοσες παθήσεις του συνδετικού ιστού, οι χρόνιες φλεγµονώδεις 

παθήσεις του εντέρου, η χρόνια λεµφογενής λευχαιµία και τα λεµφώµατα, 

συννοδεύονται συχνά από αυτοάνοση αιµολυτική αναιµία. Η συχνότητα της 

παρουσίας αντισωµάτων αυξάνεται µε την ηλικία, πρακτικά όµως µόνο σε 

µικρή αναλογία περιπτώσεων προκαλείται αιµολυτική αναιµία. Η ανάπτυξη ή 

όχι αιµόλυσης εξαρτάται από την πυκνότητα µε την οποία το αντίσωµα 

επικαλύπτει την µεµβράνη του ερυθροκυττάρου, από την ικανότητα του 

αντισώµατος να συνδέει το συµπλήρωµα στην µεµβράνη, από το θερµικό 

εύρος δράσης του αντισώµατος και από την τάση των επικαλυµµένων από 

αντίσωµα ερυθροκυττάρων να φαγοκυτταρώνονται από µακροφάγα του 

σπλήνα. Οι αυτοάνοσες αιµολυτικές διακρίνονται σε δύο οµάδες: σε εκείνες 

που οφείλονται σε αντισώµατα που δρουν σε θερµό περιβάλλον («θερµά 

αντισώµατα») και σε εκείνες που προκαλούνται από «ψυχρά» αντισώµατα.  

Οι αιµολυτικές αναιµίες από θερµά αντισώµατα προκαλούνται από IgG 

αντισώµατα τα οποία στη θερµοκρασία του σώµατος προσκολλούνται στα 

ερυθροκύτταρα και µπορούν αν συνδέσουν το συµπλήρωµα. Εκείνα που 

έχουν κλινική σηµασία τείνουν να ανήκουν στις υποκατηγορίες IgG 1 και IgG 3 

Η αυτοάνοση αιµολυτική ανοµία µπορεί να συνοδεύει αυτοάνοσες νόσους του 

συνδετικού ιστού, λεµφώµατα, τη χρόνια λεµφογενή λευχαιµία, τερατώµατα 

των ωοθηκών, την ελκώδη κολίτιδα ή αντιδράσεις σε φάρµακα. Ωστόσο, οι 

µισές σχεδόν περιπτώσεις αυτοάνοσης αιµολυτικής αναιµίας είναι ιδιοπαθείς, 

αν και η αιµολυτική ανοµία µπορεί αν αποτελεί το προµήνυµα 

µεταγενέστερων συστηµατικών παθήσεων και να ακολουθεί πολύ  
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 ΑΝΤΙΣΩΜΑ ΣΤΟ 
ΕΡΥΘΡΟΚΥΤΤΑΡΟ 

ΑΡΙΣΤΗ 
ΘΕΡΜΟΚΡΑΣΙΑ 
ΑΝΙΧΝΕΥΣΗΣ ΤΟΥ 
ΑΝΤΙΣΩΜΑΤΟΣ 

Θερµού τύπου   

Ιδιοπαθής IgG ή IgG+C 

(συµπλήρωµα) 

37º C 

∆ευτεροπαθής σε: 

συστηµατικό 

ερυθηµατώδη λύκο 

άλλες «αυτοάνοσες» 

παθήσεις  

 λέµφωµα  

χρόνια λεµφογενή 

λευχαιµία   

 φάρµακα          

Σπάνια IgΑ ή IgΜ  

Ψυχρού τύπου IgΜ (µόνο εν ψυχρώ) 

αντι-I ή αντι-i 

4º C 

Ιδιοπαθής C3b ή C3d 4º C ή 37º C 

∆ευτεροπαθής σε:  

Λοιµώξεις από 

µυκόπλασµα της 

πνευµονίας 

Λοιµώδη 

µονοπυρήνωση 

Λέµφωµα (διάχυτο 

ιστιοκυτταρικό) 

  

Της παροξυσµικής 

αιµοσφαιρινουρίας από 

ψύχος  

IgG(αντι-Ρ) 4º C-σύνδεση 

αντισώµατος 

37º C-λύση από το 

συµπλήρωµα 
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µεταβλητή πορεία. Η κλινική εικόνα σχετίζεται µε το ρυθµό της αιµόλυσης και, 

έτσι, το κλινικό φάσµα της πάθησης εκτείνεται από τον ελαφρό 

ασυµπτωµατικό ίκτερο µε σπληνοµεγαλία-όταν η ταχύτητα της αιµόλυσης 

είναι µικρή και η παραγωγή ερυθροκυττάρων από το µυελό αντισταθµίζει την 

ελάττωση που προκύπτει από τη µείωση του χρόνου ζωής τους- ως τη βαριά 

και µε καρδιαγγειακά συµπτώµατα αναιµία(όταν η αιµόλυση είναι γρήγορη). Η 

παρουσία του αυτοαντισώµατος στη µεµβράνη των ερυθροκυττάρων 

ανιχνεύεται µε τη χρησιµοποίηση ορού (αντίδραση Coombs), αν το αντίσωµα 

υπάρχει σε µεγάλες ποσότητες, µπορεί να ανιχνευτεί και στον ορό του 

ασθενούς (έµµεση αντίδραση Coombs). 

 

 
Eικ. Αντίδραση Coombs ή αντισφαιρίνης. Η παρουσία αντισώµατος στην επιφάνεια 

των ερυθροκυττάρων ανιχνεύεται µε την βοήθεια αβντισώµατος προς τις 

ανοσοσφαιρίνες του ανθρώπου. Στις θετικές αντιδράσεις (παρουσία αντισώµατος) τα 

ερυθροκύτταρα συγκολλιόνται. Με συµπληρωµατικό ορό Coombs µπορεί επίσης να 

ανιχνευθεί  η παρουσία συµπληρώµατος (C3) στην επιφάνεια των ερυθροκυττάρων. 

Η ευρέως φάσµατος οροί Coombs, που ανιχνεύουν τόσο την ανοσοσφαιρίνη ( 

αυτοαντίσωµα) όσο και το συµπλήρωµα, χρησιµοποιούνται σε αδρές διαγνωστικές 

εξετάσεις. 

 

Με ειδικούς συµπληρωµατικούς ορούς ή µε  ευρέως φάσµατος ορό 

Coombs, που εκτός από την αντιαιµοσφαιρίνη  περιέχει και 

αντισυµπληρωµατικά αντισώµατα για ερευνητικούς σκοπούς, µπορούν επίσης  
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να ανιχνευθούν στην C3b ή C3d, που αποτελούν τα βιολογικά αδρανή 

προϊόντα της διάσπασης του τρίτου συστατικού του συµπληρώµατος  (C3). Η 

αυτοάνοση αιµολυτική αναιµία είναι δυνατό να συνοδεύεται από αυτοάνοση  

θροµβοπενία (σύνδροµο Evans). Όπως και στις άλλες αιµολυτικές αναιµίες, 

παρατηρούνται επίσης αύξηση των δικτυοερυθροκυττάρων, ελάττωση της 

απτοαιµοσφαιρίνης του ορού και διαφόρων µεγεθών σφαιροκύτταρα στο 

περιφερικό αίµα,  σε αντίθεση προς τα περισσότερο οµοιόµορφα 

σφαιροκύτταρα της κληρονοµικής σφαιροκυττάρωσης. Μπορεί επίσης να 

παρατηρηθεί αύξηση της χολερυθρίνης του ορού, η οποία στη  µεγαλύτερη 

αναλογία της είναι άµεση (συνδεδεµένη) όταν, όµως, η ολική χολερυθρίνη 

υπερβαίνει τα 4mg/dl, µπορεί  να παρατηρηθεί και αύξηση του έµµεσου 

κλάσµατος. 

Η  θεραπεία αποβλέπει στη µείωση του ρυθµού της αιµόλυσης. Η 

πρώτη προσπάθεια γίνεται µε χορήγηση κορτικοστεροειδών από το στόµα (1-

2mg/kg πρεδνιζολόνης, ή ισοδύναµου σκευάσµατος, την ηµέρα), µε βαθµιαία 

µείωση των δόσεων µετά την επάνοδο του αιµατοκρίτη στα φυσιολογικά 

επίπεδα. Τα στεροειδή µειώνουν τη σύνδεσή του αντισώµατος στα 

µακροφάγα περιορίζοντας, έτσι, το ρυθµό καταστροφής των ερυθροκυττάρων, 

ενώ µειώνουν επίσης µε βραδύτερο ρυθµό και σε µικρότερο βαθµό την 

παραγωγή αυτοαντισώµατος. Η σπληνεκτοµή µπορεί να βοηθήσει σε  

περιπτώσεις στις οποίες η βελτίωση παρατηρείται µόνο όσο διαρκεί η 

χορήγηση στεροειδών (εξάρτηση από τα στεροειδή) ή σε περιπτώσεις που 

δεν ανταποκρίνεται στη θεραπεία. Με την σπληνεκτοµή, εξάλλου, 

αποµακρύνεται από τον οργανισµό και µια σηµαντική εστία παραγωγής 

αντισωµάτων. Σε επίµονες περιπτώσεις εφαρµόζεται ανοσοκατασταλτική 

αγωγή µε αζαθειοπρίνη ή κυκλοφωσφαµίδη. Οι µεταγγίσεις πρέπει να 

αποφεύγονται, αν είναι δυνατό, διότι τα µεταγγιζόµενα ερυθροκύτταρα 

καταστρέφουν εξίσου γρήγορα µε του ασθενούς. Συχνά απαιτείται και 

συµπληρωµατική χορήγηση φυλλικού οξέος, του οποίου τα σωµατικά 

αποθέµατα εξαντλούνται εξαιτίας της γρήγορης καταστροφής και 

αναπλήρωσης των ερυθροκυττάρων αυξάνοντας τις ανάγκες σε φυλλικό οξύ.  
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Η αυτοάνοση αιµολυτική αναιµία από ψυχρά αντισώµατα έχει σύνθετη  

αιτιολογία. Ενώ πολλά από τα φυσικά αντισώµατα αντιδρούν µε τα 

ερυθροκύτταρα σε ψυχρό περιβάλλον, ορισµένα αντισώµατα τύπου IgΜ µε 

µεγάλο θερµικό εύρος αντίδρασης µπορούν να προκαλέσουν αυτοάνοση 

αιµόλυση. Με τον όρο θερµικό  εύρος εννοούνται οι θερµοκρασίες στις οποίες 

τα αντισώµατα αυτά προσκολλώνται στα ερυθροκύτταρα. Οι 

ψυχροσυγκολλητίνες που προκαλούν αιµολυτική αναιµία έχουν µεγάλο 

θερµικό εύρος, δηλαδή έχουν την ικανότητα να προσκολλώνται στα 

ερυθροκύτταρα σε διάφορες θερµοκρασίες από τη θερµοκρασία των 4º C ως 

τις λίγο χαµηλότερες από τη θερµοκρασία του σώµατος, δηλαδή σε 

θερµοκρασίες που µπορούν να παρατηρηθούν στη µύτη, στα αυτιά, ή στα 

άκρα, κατά την έκθεση του ατόµου στο ψύχος. Στη διάρκεια της λοιµώδης 

µονοπυρήνωσης, της λοίµωξης από κυτταροµεγαλοϊό, της πνευµονίας από 

µυκόπλασµα ή διαφόρων πρωτοζωικών λοιµώξεων, είναι δυνατό να 

παραχθούν παροδικά πολυκλωνικά IgΜ ψυχρά αντισώµατα, τα οποία 

µπορούν να προκαλέσουν σηµαντικού βαθµού αιµόλυση, διατηρούνται στον 

ορό για  διάστηµα ηµερών ή εβδοµάδων και εξαφανίζονται αυτόµατα µετά 

από ανάρρωση του ασθενούς από τη λοίµωξη. Εξάλλου ένα «ιδιοπαθές 

σύνδροµο ψυχροσυγκολλητινών», που χαρακτηρίζεται από µονοκλωνικά IgΜ 

αντισώµατα, είναι δυνατό να προηγηθεί της ανάπτυξης λεµφωµάτων ή της 

µακροσφαιριναιµίας του Waldenstrom, ή να υπάρχει για χρόνια χωρίς ο  

ασθενής να παρουσιάζει κάποια κακοήθη νεοπλασία.  

Αντίθετα προς τα µονοκλωνικά  IgΜ ψυχρά αντισώµατα, που 

εµφανίζονται  για σύντοµο χρονικό διάστηµα µετά από λοιµώξεις, τα 

µονοκλωνικά µπορούν να επιµένουν για χρόνια. Τα αντισώµατα αυτά 

παρουσιάζουν ειδικότητα προς το ερυθροκυτταρικό σύστηµα αντιγόνων Ι-i(τις 

γλυκοπρωτεΐνες που αποτελούν τις πρόδροµες ουσίες των αντιγόνων ΑΒΟ). 

Τα IgΜ αντισώµατα, που συνδέονται κατ’ ευθείαν µε τα ερυθροκύτταρα στο 

ψυχρό περιβάλλον, συνδέουν και το συµπλήρωµα στην επιφάνεια του 

ερυθροκυττάρου, όταν όµως βρεθούν σε θερµότερο περιβάλλον , 

αποσπώνται από τα ερυθροκύτταρα, στη µεµβράνη των οποίων παραµένει 

προσκολληµένη µόνο το ενεργοποιηµένο συµπλήρωµα. Η σύνδεση του C3b  
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στην ερυθροκυτταρική επιφάνεια οδηγεί σε αποµάκρυνση των επικαλυµµένων 

ερυθροκυττάρων από τα µακροφάγα του σπλήνα, εξάλλου το C3που 

συνδέεται στη µεµβράνη  του ερυθροκυττάρου µετατρέπεται σε αδρανές C3d, 

το οποίο εµποδίζει την παραπέρα σύνδεση ή ενεργοποίηση του C3, 

περιορίζοντας την ταχύτητα της αιµόλυσης. 
 Εκτός από τη χρόνια αιµολυτική αναιµία, ο ασθενής µε πάθηση που 

οφείλεται σε ψυχροσυγκολλητίνες είναι δυνατό να παρουσιάσει πόνο και 

κυάνωση των δαχτύλων των χεριών και των ποδιών (ακροκυάνωση)κατά την 

έκθεση τους στο ψύχος, του οποίου η αποφυγή αποτελεί τη βάση της 

θεραπείας. Στις σπάνιες περιπτώσεις βαριάς αιµόλυσης είναι δυνατό να 

χρειασθούν πλασµαφαίρεση (µε θερµαινόµενες συσκευές) ή χηµειοθεραπεία. 

 Η παροξυσµική αιµοσφαιρινουρία σε ψύχος είναι σπάνια µορφή 

αιµόλυσης από αντίσωµα που αντιδρά σε  ψυχρό περιβάλλον, οφείλεται σε 

πολυκλωνικά IgG αντίσωµα προς το αντιγόνο Ρ των ερυθροκυττάρων, µε  τα 

οποία αντιδρά σε ψυχρό περιβάλλον και συνδέει το συµπλήρωµα, κατά την 

αναθέρµανση του αίµατος ενεργοποιείται η σειρά των αντιδράσεων  του 

συµπληρώµατος και προκαλείται έντονη ενδαγγειακή αιµόλυση. Ο τύπος 

αυτός της αιµοσφαιρινουρίας παρατηρείται σπάνια στη σύφιλη ή µετά από 

ιογενείς λοιµώξεις. Από θεραπευτική άποψη το σπουδαιότερο µέτρο είναι η 

προφύλαξη από το ψύχος, διότι η αιµόλυση περιορίζεται χωρίς θεραπεία.  

Η φαρµακογενής (φαρµκευτική) αυτοάνοση αιµολυτική αναιµία είναι 

σχετικά συχνή διαταραχή και µπορεί να προκληθεί µε 3 διαφορετικούς 

µηχανισµούς αιµόλυσης.  

1. Τύπου απτίνης. Τα φάρµακα που δρουν ως απτίνες συνδέονται στη 

µεµβράνη του ερυθροκυττάρου, σχηµατίζοντας νέα αντιγόνα, εναντίον 

των οποίων παράγονται αντισώµατα, που προκαλούν αιµόλυση-

κυρίως εξωαγγειακή- µε θετική αντίδραση Coombs. Για να προκληθεί 

αιµόλυση είναι απαραίτητη η παρουσία των υπεύθυνων φαρµάκων, τα 

οποία πολλές φορές είναι πενικιλλίνες και κεφαλοσπορίνες. 
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Εικ. Μηχανισµοι της φαρµακογενους αιµολυσης. Α, το φάρµακο συνδεεται στην 

µεµβράνη του ερυθροκυττάρου ως απτίνη. Τα αντισώµατα προς το συµπλεγµα 

φαρµάκου- µεµβράνης µπορούν να προκαλέσουν την λύση του ερυθροκυττάρου, 

αλλά µόνο όταν υπάρχει το συνδεδεµένο φάρµακο. Β, το φάρµακο συνδέεται σε µία 

πρωτεΐνη του πλάσµατος ή σε αντίσωµα και το σύµπλεγµα που σχηµατίζεται 

προσκολλάται στην µεµβράνη του ερυθροκυττάρου. Τα αντισώµατα προκαλούν 

σύνδεση του συµπληρώµατος µε αποτέλεσµα την αιµόλυση. Γ. µετά από 

µακροχρόνια θεραπεία το φάρµακο φαίνεται ότι επέρχεται κάποια αλλοίωση της 

ερυθροκυτταρικής µεµβράνης, συχνά µε ειδικότητα Rh, µε αποτέλεσµα την 

παραγωγή αντισωµάτων που συνδέονται στην αλλοιωµένη µεµβράνη, δίνοντας 

θετική την αντίδραση Coombs, αλλά σπάνια προκαλώντας αιµόλυση.  

 

2. Τύπου απτίνης. Τα φάρµακα που δρουν ως απτίνες συνδέονται στη 

µεµβράνη του ερυθροκυττάρου, σχηµατίζοντας νέα αντιγόνα, εναντίον 

των οποίων παράγονται αντισώµατα, που προκαλούν αιµόλυση-

κυρίως εξωαγγειακή- µε θετική αντίδραση Coombs. Για να προκληθεί 

αιµόλυση είναι απαραίτητη η παρουσία των υπεύθυνων φαρµάκων, τα 

οποία πολλές φορές είναι πενικιλλίνες και κεφαλοσπορίνες. 
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3. Τύπου «αθώου παρατηρητή». Τα φάρµακα που συνδέονται µε 

πρωτινές του πλάσµατος προκαλούν την παραγωγή αντισωµάτων τα 

οποία σχηµατίζουν ανοσοσυµπλέγµατα που κυκλοφορούν στο αίµα και 

ενεργοποιούν το συµπλήρωµα. Τα ερυθροκύτταρα επικαλύπτονται 

µόνο από το συµπλήρωµα (χωρίς να συµµετέχουν στην αντίδραση-σαν 

«αθώοι παρατηρητές») και είναι δυνατό να υποστούν ενδαγγειακή ή 

εξωαγγειακή αιµόλυση, της οποίας η έκλυση εξαρτάται από το ρυθµό  

      ενεργοποίησης και αδρανοποίησης του συµπληρώµατος. Ο                           

µηχανισµός αυτός αντιπροσωπεύει τον πιο συχνό τρόπο µε τον οποίο     

δρουν τα περισσότερα φάρµακα που προκαλούν αυτοάνοση αιµόλυση, 

όπως οι σουλφοναµίδες, οι φαινοθειαζίνες, η κινίνη και η ισονιαζίδη. 

4. Τύπου α-µεθυλντόπα. Στο 15% των περιπτώσεων χρόνιας χορήγησης  

α-µεθυλοντόπα παρατηρούνται θετική άµεση αντίδραση Coombs και 

IgG στην επιφάνεια των ερυθροκυττάρων αιµόλυση, ωστόσο, 

προκαλείται µόνο στο 1δέκατο αυτών των περιπτώσεων. Τα 

αυτοαντισώµατα παρουσιάζουν ειδικότητα Rhesus, γεγονός που 

υποδηλώνει ότι το φάρµακο µπορεί, µε κάποιον τρόπο, να τροποποιεί 

το σύστηµα αντιγόνων Rh του ερυθροκυττάρου. Η αντίδραση Coombs 

µπορεί να παραµείνει θετική για µήνες µετά από τη διακοπή του 

φαρµάκου. Τον ίδιο τύπο αυτοάνοσου φαινοµένου µπορούν επίσης να 

προκαλέσουν η λεβοντόπα και το(αντιφλεγµονώδες) µεφαιναµικό οξύ 

 

Υπερσπληνισµός είναι η παγίδευση και καταστροφή κυττάρων του  

αίµατος και ιδιαίτερα ερυθροκυττάρων, στο διογκωµένο σπλήνα εξαιτίας 

διαταραχής της λειτουργίας του. Ενώ, υπό φυσιολογικές συνθήκες, στους 

ελικοειδείς σπληνικούς κόλπους, όπου η οξυγόνωση είναι ανεπαρκής, 

παγιδεύονται γηρασµένα ερυθροκύτταρα, όταν ο σπλήνας διογκώνεται µπορεί 

να παγιδεύσει, και να αποµακρύνει από την κυκλοφορία, ερυθροκύτταρα που 

διατηρούν τη ζωτικότητα τους. Ο υπερσπληνισµός προκαλεί µάλλον 

παγκυτταροπενία παρά αναιµία, φαίνεται όµως ότι τα λευκοκύτταρα και τα 

αιµοπετάλια απλώς παγιδεύονται χωρίς να καταστρέφονται σε τόσο µεγάλη  
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έκταση. Ο υπερσπληνισµός χαρακτηρίζεται από την εικόνα «άδειο περιφερικό 

αίµα και γεµάτος µυελός», που τον διακρίνει από τις παγκυτταροπενίες που 

οφείλονται σε ανεπάρκεια του µυελού των οστών. Η κατάσταση αυτή µπορεί 

να παρατηρηθεί σε οποιαδήποτε αιτιολογίας χρόνιες αιµολυτικές αναιµίες, σε 

χρόνιες λοιµώξεις, σε χρόνιες λευχαιµίες και µυελοϋπερπλαστικές διαταραχές, 

σε λιποειδώσεις, σε λεµφώµατα και στη ρευµατοειδή αρθρίτιδα(σύνδροµο 

Felty). 

Η παροξυσµική νυκτερινή αιµοσφαιρινουρία είναι επίκτητη αιµολυτική 

διαταραχή, που οφείλεται στη µεγάλη ευαισθησία ενός υποπληθυσµού  

ερυθροκυττάρων σε βλάβες τις οποίες προκαλεί το συµπλήρωµα. Είναι 

εξαιρετικά σπάνια πάθηση, θεωρείται ως διαταραχή των µητρικών κυττάρων 

και καταλήγει σε µυελική απλασία ή λευχαιµία. Ευαίσθητα στις λυτικές 

επιδράσεις του συµπληρώµατος δεν είναι µόνο τα ερυθοκύτταρα, αλά και τα 

κοκκιοκύτταρα και αιµοπετάλια, τα οποία, σε σύγκριση µε τα φυσιολογικά, 

συνδέουν µεγαλύτερες ποσότητες C3b. Η ευαισθησία των ερυθροκυττάρων 

στη λυτική δράση του συµπληρώµατος οφείλεται πιθανώς στην αδυναµία τους 

αν διευκολύνουν την αδρανοποίηση του από τον αποστολέα του C3b που 

περιέχεται στο πλάσµα. Οι κλινικές εκδηλώσεις της νυχτερινής παροξυσµικής 

αιµοσφαιρινουρίας είναι παγκυτταροπενία, ενδαγγειακή αιµόλυση, οσφυαλγία, 

τάση για φλεβοθροµβώσεις και σιδηροπενία, που οφείλεται στη 

υποτροπιάζουσα αιµοσφαιρινουρία εξαιτίας της ενδαγγειακής αιµόλυσης. Ο 

µυελός των οστών µπορεί να παρουσιάζει ελάττωση της κυτταροβρίθειας του 

και η αντίδραση Coombs είναι αρνητική. Η αιµόλυση µπορεί να διαπιστωθεί 

µε ανάµιξη των ερυθροκυττάρων σε οξινισµένο ορό(οπότε  ενεργοποιείται η  

εναλλακτική οδός του συµπληρώµατος) ή µε υπότονο διάλυµα (δοκιµασία 

σακχάρου-νερού). Στη παροξυσµική νυκτερινή αιµοσφαιρινουρία 

παρατηρούνται επίσης ελάττωση της αλκαλικής φωσφατάσης των 

λευκοκυττάρων και ελάττωση της ακετυλοχολυνεστεράσης των 

ερυθροκυττάρων. 
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ΧΗΜΙΚΑ, ΤΟΞΙΚΑ ΚΑΙ ΠΑΡΑΣΙΤΙΚΑ ΑΙΤΙΑ ΑΙΜΟΛΥΤΙΚΗΣ ΑΝΑΙΜΙΑΣ 
 
 ∆ιάφορες ανόργανες ή σύνθετες οργανικές τοξικές ουσίες, όπως τα 

δηλητήρια των φιδιών και τα βαρέα µέταλλα, µπορούν να προκαλέσουν 

αιµολυτική αναιµία. Το αρσενικό και ο χαλκός προκαλούν αιµόλυση 

δεσµεύοντας τις σουλφυδρυλικές οµάδες της ερυθροκυτταρικής µεµβράνης 

αιµόλυση από χαλκό παρατηρείται  στη νόσο του Wilson και σε ασθενής που 

υποβάλλονται σε αιµοκάθαρση. Στην τελευταία περίπτωση αιµόλυση  

µπορούν επίσης να προκαλέσουν η χλωραµίνη-που παράγεται κατά τη 

χλωρίωση του νερού των υδραγωγείων των πόλεων-και σε θειικά άλατα του 

αργιλίου(στυπτηρίες), αν ως υγρό κάθαρσης χρησιµοποιείται το νερό της 

βρύσης. Αιµόλυση µπορεί να προκαλέσει και η αµφοτερικίνη, ενώ τα 

δηλητήρια των φιδιών επιδρούν άµεσα στα ερυθροκύτταρα µε τις 

λυσιλεκιθινάσες που περιέχουν. Οι ασθενείς µε προχωρηµένη κίρρωση 

παρουσιάζουν ακανθοκυτταρική αναιµία(µε ερυθροκύτταρα σχήµατος 

πτερνιστήρα): η αιµολυτική αυτή διαταραχή οφείλεται στην υπέρµετρε 

απορρόφηση χοληστερίνης από τις µεµβράνες των ερυθροκυττάρων λόγω 

της παρουσία στο αίµα ανωµάλων χαµηλής πυκνότητας λιποπρωτεϊνών, οι 

οποίες περιέχουν περισσότερη χοληστερίνη από τα φωσφολιπίδια. Τα 

ακανθοκύτταρα σχήµατος πτερνιστήρα αποτελούν τυπικό εύρηµα στην 

κίρρωση.  

 Αιµολυτική αναιµία προκαλεί συχνά και η ελονοσία. Η διαταραχή του 

µεταβολισµού των παρασιτούµενων ερυθροκυττάρων συνεπάγεται αλλοίωση 

της διαπερατότητας και της ευλυγισίας των µεµβρανών τους, ενώ είναι δυνατό 

να σχηµατιστούν και νεοαντιγόνα που δίνουν θετική την αντίδραση Coombs. 

Εξάλλου, τα παρασιτούµενα ερυθροκύτταρα έχουν την τάση να 

προσκολλώνται στο ενδοθήλιο των αγγείων, συµβάλλοντας ενδεχοµένως 

στην ανάπτυξη τοπικών θροµβώσεων. Αιµολυτική αναιµία εξαιτίας του  

παρασιτισµού των ερυθροκυττάρων παρατηρείται επίσης και στην 

ιστιοπλάσµωση και στη βαρτονέλλωση. 
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ΜΗΧΑΝΙΚΗ ΑΙΜΟΛΥΣΗ 

 

 Οι ισχυρές µηχανικές πιέσεις, στις οποίες είναι δυνατό να υποβληθούν 

τα ερυθροκύτταρα είτε µέσα στην κυκλοφορία είτε στη διάρκεια εξωσωµατικής 

κυκλοφορίας, µπορούν να προκαλέσουν αιµόλυση από κερµατισµό των 

ερυθροκυττάρων. Έτσι, κατά τη διέλευση τους από προσθετικές καρδιακές 

βαλβίδες ή από φυσικές βαλβίδες που παρουσιάζουν ανωµαλίες και από 

σηµεία εκτροπής της φυσιολογικής ροής του αίµατος ή από χορδές ινώδους 

τα ερυθροκύτταρα υποβάλλονται σε δυνάµεις που µπορούν να προκαλέσουν  

τον κατακερµατισµό τους. Σήµερα ,πάντως , η χρόνια ενδαγγειακή αιµόλυση 

εξαιτίας δυσλειτουργίας  τεχνητής καρδιακής βαλβίδας είναι σχετικά σπάνια, 

διότι έχει περιορισθεί η χρησιµοποίηση σφαιρικών βαλβίδων. Η εµφάνιση της 

όµως σηµαίνει ότι η βαλβίδα δυσλειτουργεί. Η ενδαγγειακή αιµόλυση αυτού 

του τύπου παρατηρείται συνήθως κατά τη δυσλειτουργία της αορτικής 

βαλβίδας, λόγω ανάπτυξης µεγαλυτέρων δυνάµεων , που συνεπάγονται 

µεγαλύτερες πιέσεις της αορτής, αλλά παρόµοια σύνδροµα έχουν 

παρατηρηθεί και σε διαταραχές της µιτροειδούς βαλβίδας. Τόσο στην οξεία 

όσο και στη χρόνια ενδαγγειακή αιµόλυση στο επίχρισµα του αίµατος 

παρατηρούνται τµήµατα ερυθροκυττάρων (σχιστοκύτταρα), 

µικροσφαιροκύτταρα και πολυχρωµατοφιλία (ένδειξη αύξησης των 

δικτυοερυθροκυττάρων). Από βιοχηµική άποψη παρατηρούνται ελάττωση της 

απτοσφαιρίνης του πλάσµατος και ενδεχοµένως αύξηση της χολερυθρίνης και 

της γαλακτικής αφυδρογονάσης. Στη χρόνια µηχανική αιµόλυση είναι επίσης 

δυνατόν να παρατηρηθούν, λόγω της ενδαγγειακής καταστροφής των 

ερυθροκυττάρων και, άρα, της απώλειας σιδήρου στα ούρα, αιµοσιδηρινουρία 

και σιδηροπενία, για την αντιµετώπιση των οποίων πρέπει να χορηγείται 

σίδηρος. Παρόµοια κατάσταση οξείας µορφής, µπορεί να προκαλέσει και η 

εξωσωµατική κυκλοφορία, π.χ. στη διάρκεια καρδιοπνευµονικής 

παράκαµψης. Κατακερµατισµός των ερυθροκυττάρων παρατηρείται επίσης 

στα εκτεταµένα βαριά εγκαύµατα και στη θερµοπληξία. Τέλος, ενδαγγειακή 

αιµόλυση αλλά  
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χωρίς κατακερµατισµό των ερυθροκυττάρων, παρατηρείται µερικές φορές 

µετά από παρατεταµένη πορεία ή σε µαραθωνοδρόµους (αιµοσφαιρινουρία 

πορείας). 

Οι µικροαγγειοπαθητικές αιµολυτικές αναιµίες οφείλονται στων 

κατακερµατισµό  των φυσιολογικών ερυθροκυττάρων, όταν περνούν ανάµεσα 

στις ταινίες του ινώδους που σχηµατίζονται κατά µερική απόφραξη µικρών 

αγγείων από θρόµβους. Οξέα αίτια µικροαγγειοπαθητικής αιµολυτικής 

αναιµίας είναι διάχυτη ενδαγγειακή πήξη, η θροµβωτική  θροµβοπενική  

πορφύρα, το αιµολυτικό-ουραιµικό σύνδροµο,, η κακοήθης υπέρταση, η 

απόρριψη νεφρικών µοσχευµάτων και η τοξική δράση της µιτοµυκίνης C. 

Μικροαγγειοπαθητική αιµολυτική αναιµία προκαλούν επίσης ορισµένες  

αγγειακές δυσπλασίες, όπως τα γιγάντια αιµατώµατα (σύνδροµο των 

Kasabach-Merritt), στο οποίο η αργή ροή του αίµατος µέσα από τα 

δυσπλαστικά αγγεία ενδαγγειακής πήξης. Σε όλες αυτές τις καταστάσεις ο 

τοπικός κατακερµατισµός των ερυθροκυττάρων µέσα στους µικροθρόµβους 

έχει ως αποτέλεσµα την αιµόλυση τους, η οποία συνήθως συνοδεύεται από 

θροµβοπενία εξαιτίας της ταυτόχρονης ενδαγγειακής πήξης. Αντίθετα, οι 

σχιστοκυτταρικές (από κατακερµατισµό των ερυθροκυττάρων) αιµολυτικές 

αναιµίες, που οφείλονται σε διαταραχές  µεγάλων αγγείων, δεν συνοδεύονται, 

γενικά, από θροµβοπενία. 

 Το σύνδροµο Trousseau είναι χρόνια ενδαγγειακή πήξη, που 

παρατηρείται σε περιπτώσεις σπλαχνικού καρκίνου και συνοδεύεται από 

σχιστοκυττάρωση, θροµβοπενία και φυσιολογικές ή ελαττωµένες (ανάλογα µε 

το ρυθµό κατανάλωσης και σύνθεσης  τους) συγκεντρώσεις των παραγόντων 

της πήξης. 

  

ΑΙΜΟΣΦΑΙΡΙΝΟΠΑΘΕΙΕΣ 
 
 Η αιµοσφαιρίνη, η κυριότερη πρωτεΐνη του ερυθροκυττάρου, συνδέει 

αµφίδροµα το οξυγόνο και καθορίζει την ικανότητα του ερυθροκυττάρου να 

µεταφέρει οξυγόνο µέσα στους ιστούς. Μέσα στα ερυθροκύτταρα η 

αιµοσφαιρίνη βρίσκεται σε διάλυµα 5mΜ. Το µόριό  της αποτελείται από 4  
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αλύσους σφαιρίνης, από τις οποίες οι 2 είναι απόλυτα όµοιες άλυσοι α-

σφαιρίνης και οι άλλες δύο άλλης κατηγορίας-στον ενήλικο κυρίως άλυσοι β- 

σφαιρίνης και σε µικρή αναλογία δ-σφαιρίνης, ενώ στο έµβρυο το κυριότερο, 

µετά την α-σφαιρίνη, πολυπεπτίδιο είναι γ-σφαιρίνη. Η παραγωγή των 

αλύσεων α κωδικοποιείται από δύο γονίδια του χρωµοσώµατος 16, ενώ τα 

γονίδια που κωδικοποιούν τη παραγωγή των άλλων σφαιρινών της 

αιµοσφαιρίνης βρίσκονται όλα στο χρωµόσωµα 11. 

 Κάθε πολυπεπτιδική υποµονάδα της αιµοσφαιρίνης συγκρατεί, σε έναν 

υδρόφοβο θύλακο, µίας οµάδας αίµης της οποίας ο δισθενής σίδηρος 

συνδέεται µε το δακτύλιο της πορφυρίνης και µε µία ιστιδίνη της αλύσου της 

σφαιρίνης, προστατευµένος-µέσα στο υδρόφοβο περιβάλλον- από την  

οξείδωση ακόµα και όταν η αιµοσφαιρίνη συνδέει το οξυγόνο. Κάθε οµάδα 

αίµης συνδέει το οξυγόνο µε το κεντρικό της άτοµο σιδήρου. Η δοµή του 

τετραµερούς µορίου της αιµοσφαιρίνης µεταβάλλεται κατά τη σύνδεση του 

οξυγόνου µε τέτοιο τρόπο, ώστε µε τις αλληλεπιδράσεις των σφαιρινικών 

αλύσεων να µεταβάλλεται η σειρά µε την οποία απελευθερώνεται το οξυγόνο 

από τις 4 οµάδες της αίµης- γεγονός το οποίο οφείλεται το σιγµοειδές σχήµα 

της καµπύλης κορεσµού της αιµοσφαιρίνης. Η αλληλεπιδράσεις αυτές 

διευκολύνουν την πρόσληψη του οξυγόνου στους πνεύµονες και την 

απελευθέρωση του στους ιστούς, το δε περισσότερο απότοµο  τµήµα της 

καµπύλης κορεσµού αντιστοιχεί στην περιοχή των τάσεων οξυγόνου που 

περικλείεται µεταξύ των τιµών που επικρατούν  στους πνεύµονες και εκείνες 

που επικρατούν στους ιστούς. Υπό φυσιολογικές συνθήκες υπάρχει 

ισορροπία α και β αλύσεων και η περίσσια κάθε τύπου στο ερυθροκύτταρο 

είναι µικρή. Η σφαιρινικές άλυσοι που περισσεύουν είναι ασταθείς και τείνουν 

να κατακρηµνίζονται στην ερυθροκυτταρική µεµβράνη(σχηµατίζοντας σωµάτια 

του Heinz), µειώνοντας το χρόνο ζωής του ερυθροκυττάρου. 

 Κατά τη µετάβαση των ερυθροκυττάρων από το περιβάλλον της 

αρτηριακής τάσης οξυγόνου (PaO2: 100 mm Hg)στο περιβάλλον της ιστικής 

(PO2: mm Hg)ο κορεσµός της αιµοσφαιρίνης σε οξυγόνο ελαττώνεται από 

100% σε 75%, ενώ η ικανότητα αποδέσµευσης του οξυγόνου είναι πολύ 

µεγαλύτερη. Την απελευθέρωση του οξυγόνου διευκολύνουν η σύνδεση µε  
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την αιµοσφαιρίνη του µορίου του 2,3-διφωσφογλυκαιρινικού οξέος (2,3DPG, 

ενός ενδιάµεσου προϊόντος της γλυκόλυσης), το όξινο pHκαι η σύνδεση του  

διοξειδίου του άνθρακα και οι µορφολογικές µεταβολές του µορίου της ίδιας. 

Αλλαγές στη δοµή της πολυπεπτιδικής αλύσου της αιµοσφαιρίνης ή της ίδιας  

της αίµης µπορούν να επηρεάσουν τη συγγένεια του οξυγόνου προς την 

αιµοσφαιρίνη. 

 Οι µεταλλάξεις της σειράς των βάσεων του DNA, που ελέγχει τη 

σύνθεση της σφαιρίνης της αιµοσφαιρίνης, µπορούν να έχουν ως αποτέλεσµα 

είτε την παραγωγή παθολογικών αιµοσφαιρινών(που κλινικά εκφράζονται ως 

αιµοσφαιρινοπάθειες) είτα την ελάττωση του ρυθµού της σύνθεσης της 

αιµοσφαιρίνης (θαλασσαιµίες). 

 

ΚΛΙΝΙΚΑ ΣΥΝ∆ΡΟΜΑ ΑΠΟ ΠΑΘΟΛΟΓΙΚΕΣ ΑΙΜΟΣΦΑΙΡΙΝΕΣ 
 

ΤΥΠΟΣ ∆ΙΑΤΑΡΑΧΗΣ ΚΛΙΝΙΚΑ ΓΝΩΡΙΣΜΑΤΑ 

Α. Ελάττωση της διαλυτότητας της 

αιµοσφαιρίνης 

 

1. Κρυστάλλωση της 

αιµοσφαιρίνης Hb, S,C,D,E 

Αιµολυτική αναιµία µε απόφραξη 

µικρών αγγείων 

2. Ασταθής αιµοσφαιρίνη Αιµολυτική αναιµία 

Β. ∆ιαταραχή της µεταφοράς 

οξυγόνου 

 

1. Αύξηση της τάσης σύνδεσης 

µε το οξυγόνο 

Πολυερυθραιµία 

2. Ελάττωση της τάσης σύνδεσης 

µε το οξυγόνο 

Ορθόχρωµη «αναιµία» 

Γ. Οξείδωση της αίµης Hb Μ Κυάνωση 

Μεθαιµοσφαιριναιµία 

 

  Ο όρος αιµοσφαιρινοπάθεια σηµαίνει παθολογική κατάσταση εξαιτίας 

αλλοίωσης της δοµής και της λειτουργίας της αιµοσφαιρίνης, ενώ ο όρος 

θαλασσαιµία αναφέρεται σε µεταλλάξεις που συνεπάγονται ελάττωση της  
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σύνθεσης ενός τύπου σφαιρίνης. ∆οθέντος ότι η ασφαιρινική  αλυσίδα 

περιέχει 241 αµινοξέα και η β 246 και, ακόµη, ότι οι απλές µεταλλάξεις 

προκαλούν αντικατάσταση ενός αµινοξέος της αλύσου µε αποτέλεσµα την  

ανώµαλη λειτουργία του µορίου της αιµοσφαιρίνης, είναι φανερό ότι ο αριθµός 

των πιθανών παραλλαγών της αιµοσφαιρίνης(των µεταλλαγµένων µορίων 

που µπορούν αν υπάρξουν) είναι πολύ µεγάλος. Ωστόσο, λειτουργικές 

αλλοιώσεις της αιµοσφαιρίνης, ου συνεπάγονται την διαταραχή της 

µεταφοράς του οξυγόνου ή αναιµία, µπορούν να προκαλέσουν µόνο 

ορισµένοι τύποι µεταλλάξεων µε λειτουργική σηµασία αποτελούν οι 

αντικαταστάσεις αµινοξέων της επιφάνειας του µορίου της αιµοσφαιρίνης που 

µεταβάλλουν τη διαλυτότητα της (π.χ. Hb S), ή µη πολικών αµινοξέων του 

εσωτερικού µορίου, που συνεπάγονται την παραγωγή ασταθούς 

αιµοσφαιρίνης (π.χ. Hb Koin), η αντικατάσταση της ιστιδίνης, που συνδέει το  

σίδηρο, µε άλλο αµινοξύ, η οποία συνεπάγεται την οξύδωση του σιδήρου της 

αίµης (π.χ. παραγωγή Hb Μ), και η αντικατάσταση αµινοξέων στα σηµεία 

σύναψης των αλύσεων α και β, που έχει ως αποτέλεσµα τη µεταβολή των 

αλληλεπιδράσεων µεταξύ των µορίων της αίµης και, έτσι, τη µεταβολή της 

αιµοσφαιρίνης µε το οξυγόνο (π.χ. Hb Kansas ή Chesapeake). Οι µεταλλάξεις 

που προκαλούν τα θαλασσαιµικά σύνδροµα περιλαµβάνουν απαλείψεις 

αµινοξέων ή κωδικών στοιχείων διακοπής και µεταλλάξεις που αλλοιώνουν το 

σκελετό της αλύσου και συνεπάγονται, έτσι, την παραγωγή αλληλουχιών που 

δεν κωδικοποιούν σφαιρινικές αλύσους (αλληλουχιών «χωρίς νόηµα») όλες 

αυτές οι διαταραχές έχουν την τάση να µεταβάλλουν τη σύνθεση της 

σφαιρίνης και να µειώνουν το ρυθµό παραγωγής της φυσιολογικής σφαιρίνης-

δηλαδή της διαδικασίας που ρυθµίζει τη σύνθεση της αίµης-οδηγώντας, έτσι, 

στην ανάπτυξη αιµολυτικής αναιµίας. Επιπλέον, οι µεταλλάξεις που 

επηρεάζουν τη φυσιολογική σειρά έµφασης του συνόλου των γονιδίων που 

κωδικοποιούν την παραγωγή των αλύσεων β µπορούν να οδηγήσουν σε 

κληρονοµική παραµονή της σύνθεσης Hb F και µετά τη γέννηση. 
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ΑΝΑΙΜΙΕΣ ΠΟΥ ΟΦΕΙΛΟΝΤΑΙ ΣΕ ∆ΟΜΙΚΕΣ Ή ΛΕΙΤΟΥΡΓΙΚΕΣ 

∆ΙΑΤΑΡΑΧΕΣ ΤΗΣ ΑΙΜΟΣΦΑΙΡΙΝΗΣ 
∆ΡΕΠΑΝΟΚΥΤΤΑΡΙΚΗ ΑΝΑΙΜΙΑ: Η σηµαντικότερη διαταραχή της 

συνεπάγεται την παραγωγή της αιµοσφαιρίνης µε παθολογική λειτουργία είναι 

η δρεπανοκυτταρική αναιµία, η µετάλλαξη, που την προκαλεί, συνίσταται σε  

αλλαγή µιας βάσης του µορίου υάλινης- στην 6η θέση της αλύσου β της 

αιµοσφαιρίνης-από το γλουταµινικό οξύ. Το µόριο αιµοσφαιρίνης, που 

προκύπτει, είναι αδιάλυτο κάτω από συνθήκες ελαττωµένης οξυγόνωσης, µε 

αποτέλεσµα τον πολυµερισµό  της Hb S µέσα στα ερυθροκύτταρα, εξαιτίας 

του οποίου προκαλούνται παραµόρφωση του ερυθροκυττάρου, αλλοιώσεις 

της µεµβράνης του, αφυδάτωση, ελάττωση της ευκαµψίας του και ελάττωση 

του χρόνου ζωής του στην κυκλοφορία. Η αλλαγή αυτής της συµπεριφοράς 

των ερυθροκυττάρων οδηγεί σε αποφράξεις των µικρών αγγείων, που 

προοδευτικά προκαλούν έµφρακτα σε ζωτικά όργανα, κρίσεις οστικών πόνων, 

σπληνικά αυτοέµφρακτα σε ζωτικά όργανα, νεφρικές βλάβες και µείωση του 

χρόνου ζωής του ασθενούς. Το γονίδιο της αιµοσφαιρίνης S (sickle=δρεπάνι) 

βρίσκεται σε 10% των αµερικανών µαύρων και σε αναλογία µέχρι 25%στους 

πληθυσµούς της ∆υτικής Αφρικής. Στις δρεπανοκυτταρικές νόσους 

περιλαµβάνεται η δρεπανοκυτταρική αναιµία, η µικροδρεπανοκυτταρική 

αναιµία (S-β-θαλασσαιµία),η αιµοσφαιρινοπάθεια SC και άλλες µικτές 

αιµοσφαιρινοπάθειες. Οι ετεροζυγωτές (στίγµα S, Hb SA) προστατεύονται 

από τη λοίµωξη µε πλασµώδιο του κακοήθους τριταίου (falciparum). Στον 

ετεροζυγώτη η αιµοσφαιρίνη είναι συνήθως κατά 60% Α και κατά 40% S, και 

οι δύο τύποι σφαιρίνης βρίσκονται στο ίδιο κύτταρο αλλά όχι και στο ίδιο 

µόριο της αιµοσφαιρίνης. Στον οµοζυγώτη (άτοµο µε δρεπανοκυτταρική 

αναιµία, αιµοσφαιρινοπάθεια SS) η αιµοσφαιρίνη αποτελείται κατά 90%και 

πλέον από Hb S και από µικρές ποσότητες  Hb F ή Hb Α2. όταν η 

δρεπανοκυτταρική αναιµία συνυπάρχει µε στίγµα θαλασσαιµίας ή παραµονή 

Hb F, έχει την τάση να παρουσιάζει λιγότερο βαριά κλινική πορεία, στην 

πρώτη περίπτωση διότι ελαττώνεται ο ρυθµός σύνθεσης αλύσεων βs σε 

σχέση µε το ρυθµό σύνθεσης των άλλων τύπων σφαιρινών, και στη δεύτερη 

διότι η εµβρυϊκή αιµοσφαιρίνη δεν κατακρηµνίζεται, εµποδίζοντας έτσι τον 

πολυµερισµό αιµοσφαιρίνης S.  
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ΣΥΓΚΡΙΣΗ ΤΩΝ ∆ΡΕΠΑΝΟΚΥΤΤΑΡΙΚΩΝ ΣΥΝ∆ΡΟΜΩΝ 

Γονότυπος Κλινική κατάσταση % 

Hb 

Α 

% 

Hb 

S 

% 

Hb 

Α2

% 

Hb 

F 

% 

Hb 

C 

Άλλα ευρήµατα 

SA Ετερόζυγη 

δρεπανοκυτταρική 

αναιµία (στίγµα S) 

 

55-

60 

 

40 

-45

 

2  

-3 

 

_ 

 

_ 

Ασυµπτωµατική 

SS ∆ρεπανοκυτταρική 

αναιµία 

 

0 

 

85 

-95

 

2  

-3 

 

5 -

15 

 

_ 

Κλινικά βαριά 

αναιµία µε 

ετερογενή 

κατανοµή τηςHb F

S – βº -

θαλασσαιµία 

∆ρεπανοκυτταρική -β-

θαλασσαιµία 

(Μικροδρεπανοκκυταρική 

αναιµία) 

 

 

0 

 

 

70 

-80

 

 

3  

-5 

 

 

10-

20 

 

 

_ 

Μέτριας 

βαρύτητας 

αναιµία. 

Σπληνοµεγαλία 

στο 50% των 

ασθενών. 

Υποχρωµία, 

µικροκυττάρωση. 

S – β+ -

θαλασσαιµία 

∆ρεπανοκυτταρική -β-

θαλασσαιµία 

(Μικροδρεπανοκκυταρική 

αναιµία) 

 

10 

-20

 

60 

-75

 

3 -

5 

 

10 

-20

 

_ 

Ετερογενής 

κατανοµή τηςHb F

SC Αιµοσφαιρινοπάθειες SC  

0 

45-

50 

 

_ 

 

_ 

45-

50 

Μέτριας 

βαρύτηταςαναιµία. 

Σπληνοµεγαλία, 

στοχοκυττάρωση  

S-HPFH* ∆ρεπανοκυτταρική 

αναιµία µε κληρονοµική 

παραµονή Hb F 

 

0 

 

70 

-80

 

1  

-2 

 

20 

-30

 

_ 

Ασυµπτωµατική 

οµοιόµορφη 

κατανοµή της 

 Hb F 

*Hereditary Persistence of Hemoblobin F 
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 Η δρεπανοκυτταρική αναιµία(αιµοσφαιρινοπάθεια SS)εκδηλώνεται ήδη 

από τη βρεφική ηλικία, όταν αρχίσουν να ελαττώνονται οι συγκεντρώσεις της 

Hb Fστα ερυθροκύτταρα. Τα κυριότερα συµπτώµατα και σηµεία είναι οι 

κρίσεις πόνων, εξοίδηση των άκρων και διόγκωση του σπλήνα (σε βρέφη και 

στα παιδιά) οστικά και πνευµονικά έµφρακτα και εγκεφαλικά αγγειακά 

επεισόδια.Είναι, πάντως, δυνατό να προσβληθεί οποιοδήποτε όργανο, έτσι η 

ενδοηπατική κατακρήµνιση της Hb S («δρεπάνωση») µπορεί να προκαλέσει 

σηµαντική διόγκωση και δυσλειτουργία του ήπατος µε υπερχολυθριναιµία, η 

ενδονεφρική δρεπάνωση, νέκρωση των νεφρικών θηλών µε αιµατουρία και 

απώλεια της ικανότητας συµπύκνωσης των ούρων (συνήθως από την ηλικία 

των 5 ετών) η κατακρήµνιση της  Hb S µέσα στα δερµατικά αγγεία, νεκρωτική 

εξέλκωση του δέρµατος, συνήθως των σφυρών και των ποδιών, η 

δρεπάνωση µέσα στα αγγεία του αµφιβληστροειδούς, σχηµατισµό νέων 

αγγείων και αποκόλληση του αµφιβληστροειδούς και την ενδοοστική 

δρεπάνωση, άσηπτες νεκρώσεις και προδιάθεση για οστεοµυελίτιδα, επίσης 

παρατηρείται διαταραχή της αύξησης του σώµατος µε τυπική αύξηση του 

µήκους των άκρων και δηµιουργία ασθενικού σωµατικού τύπου. Η χρόνια, 

εξάλλου, αιµόλυση αυξάνει σηµαντικά τη συχνότητα εµφάνισης χολολιθίασης 

(µε πολλούς χολερυθρινικούς χολολίθους) και χολοκυστίτιδας, την τάση προς 

έλλειψη του φυλλικού  οξέος, την ελάττωση των ανοσοποιητικών λειτουργιών- 

η οποία οφείλεται εν µέρει σε ελάττωση της παραγωγής IgM-και την 

επιρρέπεια του ασθενούς σε λοιµώξεις. Τέλος, παρατηρούνται συχνά 

µυοκαρδιοπάθεια και καθυστέρηση της εφηβείας. 

 Τα τυπικά εργαστηριακά ευρήµατα στη δρεπανοκυτταρική αναιµία είναι 

η ελάττωση της αιµοσφαιρίνης, που κυµαίνεται από 6 έως 8 g/dl, και του 

αιµατοκρίτη, που βρίσκεται από 18 µέχρι 24%, και ο φυσιολογικός MCV. Τα 

λευκοκύτταρα και τα αιµοπετάλια βρίσκονται από φυσιολογικά µέχρι 

αυξηµένα. Τα δυκτιοερυθροκύτταρα παρουσιάζουν µονίµως αύξηση-συχνά 

υπερβαίνουν το 20%-και πολλές φορές το περιφερικό αίµα περιέχει εµπύρηνα 

ερυθροκύτταρα. Στα επιχρίσµατα περιφερικού αίµατος παρατηρούνται (σε 

διάφορες αναλογίες στο βαµµένο και σε µεγάλους αριθµούς στο νωπό υπό  
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συνθήκες ελάττωσης οξυγόνου ) ερυθροκύτταρα µε σχήµα δρεπανοειδές 

(δρεπαµοκύτταρα) ή φύλλου πρίνου, καθώς και µε διάφορες άλλες 

παραµορφώσεις. Κατά την ηλεκτροφόρηση της αιµοσφαιρίνης διαπιστώνεται 

ότι το 90-95% είναι Hb S. Παρατηρούνται επίσης αύξηση της χολερυθρίνης, 

κυρίως της άµεσης, ελάττωση της απτοαιµοσφαιρίνης και αύξηση της 

γαλακτικής αφυδρογονάσης (LDΗ) του ορού. Ένας απλός τρόπος αδρής 

αναζήτησης της Hb S είναι η «δοκιµασία της δρεπάνωσης», 

Κατά την οποία το δείγµα αίµατος του ασθενούς αναµιγνύεται µε διάλυµα 

µεταδιθειώδους νατρίου, που αφαιρεί το οξυγόνο από τα ερυθροκύτταρα, 

προκαλώντας έτσι δρεπάνωση ευδιάκριτη στο µικροσκόπιο, για οµαδικές 

αδρές διαγνωστικές εξετάσεις µπορούν να χρησιµοποιηθούν άλλες µέθοδοι 

(π.χ.  του Sickledex), στις οποίες επίσης στηρίζονται στην κατακρήµνιση της 

Hb S αλλά εκτελούνται ευκολότερα διότι δεν απαιτούν µικροσκόπιο. Σήµερα 

υπάρχουν αντιδραστήρια από µονοκλωνικά αντισώµατα έναντι 

συγκεκριµένων αιµοσφαιρινών, που επιτρέπουν τη γρήγορη εξέταση µικρών 

δειγµάτων αίµατος. Η παρουσία,  πάντως, της αιµοσφαιρινοπάθειας πρέπει 

να επιβεβαιώνεται µε ηλεκτροφόρηση αιµοσφαιρίνης. 

 Τα άλλα δρεπανοκυτταρικά σύνδροµα, που  αποτελούν συνδυασµούς 

αιµοσφαιρινοπάθειας S και στίγµατος θαλασσαιµίας ή µικτές 

αιµοσφαιρινοπάθειες (SC, SD), παρουσιάζουν συνήθως αλαφρότερη κλινική 

πορεία από την οµόζυγη δρεπανοκυτταρική αναιµία (αιµοσφαιρινοπάθεια 

SS), προκαλούν λιγότερο βαριά αναιµία και είναι δυνατό να εκδηλωθούν 

µάλλον µε σπληνοµεγαλία παρά µε αψηλάφητο σπλήνα. Παρόλα αυτά, στην 

αιµοσφαιρινοπάθεια SC η νοσηρότητα κατά την κύηση και η συχνότητα των 

οφθαλµικών επιπλοκών µπορούν να είναι µεγαλύτερες από εκείνες που 

παρατηρούνται στη δρεπανοκυτταρική αναιµία. Η αιµοσφαιρίνη C, που επίσης 

οφείλεται σε αντικατάσταση β6(στ5η θέση 6 της αλύσου β) πολυµερίζεται 

µέσα στα ερυθροκύτταρα όπως και η S, αλλά η αναιµία και οι αγγειακές 

αποφράξεις που παρατηρούνται στην οµόζυγη αιµοσφαιρινοπάθεια C είναι 

ελαφρότερες από τις αντίστοιχες εκδηλώσεις της αιµοσφαιρινοπάθειας SS. 

Στη µικροδρεπανοκυτταρική αναιµία (S-στίγµα β θαλασσαιµίας)  
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παρατηρούνται µικροκυττάρωση και υποχρωµία, ποσοστό Hb S µικρότερο 

από 80%, αύξηση και ετερογενής κατανοµή της Hb F και ενδεχοµένως κάποια 

ποσότητα Hb Α. σε περιπτώσεις παραµονής εµβρυϊκής αιµοσφαιρίνης (Hb F) 

κατανοµή της µεταξύ των ερυθροκυττάρων είναι µάλλον οµοιογενής, σ’ 

αντίθεση προς την ετερογένεια που παρατηρείται στο στίγµα β-θαλασσαιµίας. 

 Η θεραπεία της δρεπανοκυτταρικής αναιµίας είναι, στο µεγαλύτερο 

µέρος της, συµπτωµατική και υποστηρικτική. Για την αιµολυτική αναιµία 

απαιτείται συµπληρωµατική χορήγηση φυλλικού οξέος. Η συχνότητα των  

λοιµώξεων αντικατοπτρίζει την απουσία σπληνικής λειτουργίας, την ανεπαρκή 

σύνθεση ανοσοσφαιρίνης Μ(IgM) και διαταραχές της λειτουργίας των 

λεµφοκυττάρων, καθώς και τα ιστικά έµφρακτα. Η επιθετική και γρήγορη 

θεραπευτική παρέµβαση µπορεί να αποδεχτεί σωτήρια. Η µεγαλοκαρδία και η 

µυοκαρδιοπάθεια-ιδιαίτερα σε ασθενείς µεγαλύτερης ηλικίας- που απαιτούν 

προσεχτικό έλεγχο των υγρών που χορηγούνται κατά την ενδοφλέβια 

θεραπεία. Οι επώδυνες κρίσεις αντιµετωπίζονται µε χορήγηση οξυγόνου, 

χορήγηση υγρών ενδοφλεβίως και από του στόµατος, διόρθωση της 

οξέωσης, αναλγητικά και εξάλειψη των εκλυτικών αιτιών, π.χ. της 

αφυδάτωσης, του πυρετού και των λοιµώξεων. Η ίδια η δρεπανοκυτταρική 

κρίση δεν προκαλεί πυρετό, τον οποίο όµως προκαλούν οι λοιµώξεις και τα 

ιστικά έµφρακτα. Επειδή οι ασθενείς διατρέχουν µεγαλύτερο κίνδυνο 

λοιµώξεων και επειδή συχνά έχουν υποσπληνισµό λόγω σπληνικού 

εµφράκτου, πρέπει να υποβάλλονται όλοι σε αντιπνευµονιοκοκκικό 

εµβολιασµό. Η µετάγγιση αίµατος δεν ωφελεί στην οξεία δρεπανοκυτταρική 

κρίση , σε περιπτώσεις όµως ασθενών που διατρέχουν κίνδυνο υποτροπών 

εγκεφαλικού εµφράκτου δοκιµάζεται η εφαρµογή προγραµµάτων µετάγγισης 

(κατά προτίµηση αφαιµαξοµετάγγισης, για να αποφεύγεται η υπερφόρτωση 

του οργανισµού µε σίδηρο). Η αφαιµαξοµετάγγιση πριν από την εκτέλεση 

χειρουργικής επέµβασης φαίνεται ότι βοηθά στην πρόληψη 

µετεγχειρουργικών κρίσεων και, ίσως, στην επούλωση των χειρουργικών 

τραυµάτων. Ιδιαίτερη προσοχή απαιτούν, κατά τις  επεµβάσεις, η καλή 

οξυγόνωση του ασθενούς και η πρόληψη της υποθερµίας, για να αποφευχθεί 

η ενδοεγχειρητική δρεπάνωση και η ανάπτυξη ιστικών εµφράκτων. 

Μεταγγίσεις, αν και όχι ως τακτική  
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θεραπεία, γίνονται και στα τελευταία στάδια της κύησης γυναικών µε 

δρεπανοκυτταρική αναιµία, µε σκοπό την αντιµετώπιση της δυσλειτουργίας 

του πλακούντα ή της ανάπτυξης εµφράκτου του πλακούντα εξαιτίας 

δρεπάνωσης των ερυθροκυττάρων. 

 Προσφάτως έχει αρχίσει η κλινική δοµική µεθόδων θεραπείας που 

αποσκοπούν στην αύξηση  της παραγωγής της αιµοσφαιρίνης F, οι µέθοδοι 

αυτές συνίστανται στη χορήγηση 5-αζακυτιδίνης ή υδροξυουρίας, που δεν 

ενδέχεται να αίρουν την καταστολή του γονιδίου παραγωγής της Hb F ή να  

προκαλούν διαφοροποίηση περισσότερο αρχέγονων ερυθρών κυττάρων στα 

οποία το γονίδιο  αυτό είναι ενεργό. ∆οθέντος ότι η παρουσία αιµοσφαιρίνης F 

και τη δρεπάνωση, βελτιώνοντας, έτσι, την επιβίωση των ερυθροκυττάρων, η 

πρόκληση παραγωγής Hb F είναι πολύ επιθυµητή. Επειδή ωστόσο, τα 

φάρµακα αυτά είναι κυτταροτοξικά (και η 5-αζακυτιδίνη ενδεχοµένως 

καρκινογόνος) και η θεραπεία µπορεί να προκαλέσει καταστολή του µυελού 

των οστών µε ανεπιθύµητες µακροπρόθεσµες συνέπειες., η χρησιµοποίηση 

τους θεωρείται προς το παρόν πειραµατική, αν και η υδροξυουρία δοκιµάζεται 

σε πολλά ερευνητικά κέντρα. Επίσης δοκιµάζεται, µε κάποια επιτυχία, η 

µεταµόσχευση µυελού των οστών, ιδιαίτερα σε παιδιά µε βαριά αγγειοπάθεια. 

 Η γενετική καθοδήγηση των ετεροζυγωτών µε Hb S δεν έχει µεγάλη 

επιτυχία από άποψη µείωσης της αναπαραγωγικής δραστηριότητας εκείνων 

που διερευνούν τη γέννηση παιδιών µε αιµοσφαιρινοπάθεια SS. Σήµερα, 

ωστόσο, είναι δυνατή η προγεννητική διάγνωση µε µεθόδους οι οποίες 

στηρίζονται στην εµφάνιση πολυµορφισµού µετά από δρ4άση περιοριστικών 

ενζύµων σε δείγµατα αίµατος που προέρχονται από αµνιοκέντηση ή από 

βιοψία χοριακής λάχνης.  

 

  

ΑΣΤΑΘΕΙΣ ΑΙΜΟΣΦΑΙΡΙΝΕΣ 
 

 Οι παθήσεις που οφείλονται σε ασταθείς αιµοσφαιρίνες αποτελούν µία 

ποικιλία διαταραχών, στις οποίες η αιµοσφαιρίνη-συνήθως µεταλλαγµένη που 

κληρονοµείται µε επικρατητικό αυτοσωµατικό γονίδιο-είναι ασταθής είτε λόγω  
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ελαττωµατικής σύνδεσης της αιµοσφαιρίνης είτε αλλοίωσης των δυνάµεων 

που συγκρατούν το τετραµερές της σφαιρίνης. Το αποτέλεσµα είναι η 

ενδοκυττάρια κατακρήµνιση της αλλοδοµηµένης αιµοσφαιρίνης µε τη µορφή 

των σωµατίων του Heinz, τα οποία συνδέονται στη µεµβράνη του 

ερυθροκυττάρου. Τα ερυθροκύτταρα αυτά παρουσιάζουν «ουλές», που 

προέρχονται από την απόσπαση των εγκλείστων από  σπληνικά ή ηπατικά 

µακροφάγα, εξαιτίας των οποίων ο χρόνος ζωής τους είναι ελαττωµένος, ή 

παγιδεύονται και καταστρέφονται στο δικτυοενδοθυλιακό σύστηµα. Η επαφή 

των ερυθροκυττάρων που περιέχουν ασταθή αιµοσφαιρίνη µε οξειδωτικές 

ουσίες επίτεινε την αιµόλυση και µπορεί να προκαλέσει οξύ ίκτερο.  

 

ΑΙΜΟΣΦΑΙΡΙΝΕΣ ΜΕ ΑΛΛΟΙΩΜΕΝΗ ΑΠΛΗΣΤΙΑ ΓΙΑ ΤΟ ΟΞΥΓΟΝΟ 
  

Η µερική πίεση οξυγόνου στην οποία η αιµοσφαιρίνη παρουσιάζει 

κορεσµό 50%(Ρ50)αποτελεί χρήσιµο µέτρο προσδιορισµού της λειτουργικής 

συγγένειας για το οξυγόνο. Η φυσιολογική Ρ50 είναι περίπου 25 mmHg. Αν 

και έχουν βρεθεί περισσότερες από 80 µεταλλάξεις, που προκαλούν 

αλλοίωση της απληστίας της αιµοσφαιρίνης για το οξυγόνο, λίγες µόνο από 

αυτές έχουν κλινική σηµασία. Η πλήρης οξυγόνωση της αιµοσφαιρίνης, κάτω 

από φυσιολογικές συνθήκες συµβαίνει στην κατάσταση R (relaxe=χαλάσης), 

που σηµαίνει µεγάλη απληστία σε οξυγόνο, ενώ η κατάσταση που προκύπτει 

µετά από την απόσπαση του οξυγόνου ονοµάζεται Τ (tension=τάσης) και 

συνοδεύεται από ελάττωση της απληστίας της για οξυγόνο. Οι µεταλλάξεις 

που επικρατούν στο χώρο µεταξύ των αλύσεων α1 και β2 µεταβάλλουν την 

ισορροπία R-Tκαι, έτσι, αλλοιώνουν την απληστία του µορίου της 

αιµοσφαιρίνης για το οξυγόνο. Οι αιµοσφαιρίνες που παρουσιάζουν µεγάλη 

απληστία εκδηλώνονται κλινικά µε ερυθροκυττάρωση και, µερικές φορές, µε 

τάση για θροµβώσεις οι αιµοσφαιρίνες, αντίθετα, που παρουσιάζουν µικρή 

απληστία για το οξυγόνο συνοδεύονται από φαινοµενική αναιµία (µε χαµηλό 

αιµατοκρίτη), η οποία στην πραγµατικότητα αντιπροσωπεύει τη λειτουργική 

αντίδραση του µυελού των οστών στην αυξηµένη απόδοση του οξυγόνου 

στους ιστούς, η οποία µπορεί να συνοδεύεται από ασυµπτωµατική κυάνωση. 
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ΜΕΘΑΙΜΟΣΦΑΙΡΙΝΑΙΜΙΑ 

 
 Η µεθαιµοσφαιριναιµία αντιπροσωπεύει την οξείδωση του σιδήρου της 

αίµης, που συνεπάγεται αδυναµία µεταφοράς οξυγόνου, και µπορεί να 

προκληθεί από έλλειψη ενζύµων (π.χ. της αναγωγάσης της NADH-

µεθαιµοσφαιρίνης), παθολογικές αιµοσφαιρίνες στις οποίες έχουν γίνει 

αντικαταστάσεις στο θύλακο που περικλείει την αίµη (αιµοσφαιρινοπάθειες Μ) 

ή από επαφή των ερυθροκυττάρων µε οξειδωτικά φάρµακα. Κλινικά η 

µεθαιµοσφαιρινοπάθεια εκδηλώνεται µε κυάνωση χωρίς υποξαιµία. Το αίµα 

του ασθενούς είναι καστανέρυθρο και κατά την ανακίνηση του στον αέρα δεν 

αποκτά ζωηρό χρώµα. Οι αναγωγικές ουσίες κυανό του µεθυλενίου και 

ασκουρβικό οξύ µπορούν να βελτιώσουν την κυάνωση της 

µεθαιµοσφαιριναιµίας που οφείλεται σε έλλειψη ενζύµου ή στην επίδραση  

οξειδωτικών φαρµάκων, αλλά δεν έχουν αποτέλεσµα όταν χορηγηθούν σε 

ασθενή µε αιµοσφαιρινοπάθεια Μ. Μεθαιµοσφαιριναιµία σε υγιή άτοµα 

προκαλούν οι νιτρώδεις ενώσεις (που είναι ιδιαίτερα τοξικές σε βρέφη), η 

πριµακίνη, η δαψόνη, οι χρωστικές της ανιλίνης και η σουλφανιλαµίδη 
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ΘΑΛΑΣΣΑΙΜΙΕΣ Ή ΘΑΛΑΣΣΑΙΜΙΚΑ ΣΥΝ∆ΡΟΜΑ 
 

Πρόκειται για αιµολυτικές αναιµίες που οφείλονται σε ανεπαρκή 

παραγωγή µιας ή περισσοτέρων αιµοσφαιρινικών αλυσίδων , και φέρονται µε 

το όνοµα θαλασσαιµίες ή θαλασσαναιµίες . Η διαταραχή είναι γενετικά 

καθορισµένη και µεταβιβάζεται στους κατιόντες ως υπολειπόµενος σωµατικός 

χαρακτήρας .Θαλασσαιµικά σύνδροµα είναι κατ’εξοχήν συχνά σε 

µεσογειακούς πληθυσµούς και κυρίως Έλληνες , Ιταλούς , Σαρδηνίους και 

Μαλτέζους , ως και σε περιοχές της Μέσης Ανατολής , Ινδίας και 

Νοτιοανατολικής Ασίας . 

Υπάρχουν δύο βασικοί τύποι θαλασσαιµιών , οι α και οι β , που 

ορίζονται από το ποια από τις δύο αλυσίδες α και β υπολείπεται στην 

παραγωγή της. Η β-θαλασσαιµία χαρακτηρίζεται , είτε από πλήρη έλλειψη β-

αλυσίδων (βο-θαλασσαιµία) , είτε από παραγωγή άλλοτε άλλων β-αλυσίδων 

(β+-θαλασσαιµία) .Σε µερικές περιπτώσεις , η έλλειψη ή µειωµένη παραγωγή 

β-αλυσίδων συνδυάζεται µε έλλειψη ή µειωµένη παραγωγή και δ-αλυσίδων 

(β+δ+-β+δο-, βοδο-θαλασσαιµία). Τέλος, σ’άλλες περιπτώσεις δεν 

παράγονται ακέραιες ούτε β- ούτε δ-αλυσίδες , αλλά αλυσίδες –υβρίδια που 

έχουν COOH-τελικό τµήµα β- και NH2-τελικό τµήµα δ-αλυσίδων (Hb α2β/δ) 

(αιµοσφαιρινοπάθεια Lepore) . Εξ’άλλου , οι α-θαλασσαιµίες χαρακτηρίζονται 

, είτε από πλήρη έλλειψη αλυσίδων-α (αο-θαλασσαιµία) , είτε από παραγωγή 

µικρών µόνο αλυσίδων-α (α+-θαλασσαιµία) . 

Εκτός των α- και β-θαλασσαιµιών , υπάρχουν ακόµη δύο 

αιµοσφαιρινικές διαταραχές , η δο-θαλασσαιµία µε µηδενική παραγωγή δ-

αλυσίδων , και η κληρονοµική παραµονή εµβρυϊκής αιµοσφαιρίνης 

(HPFH=Hereditary Persistence OF Hemoglobin), κατά την οποία διατηρείται 

Hb F στους ενήλικες. Η τελευταία αυτή διαταραχή οφείλεται είτε σε έλλειψη β- 

και δ-γόνων , είτε σε διαταραχή στη µετάπτωση της Hb F σε Hb A. 
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Η έλλειψη ή µειωµένη παραγωγή β-αλυσίδων στις β-θαλασσαιµίες έχει 

σαν αποτέλεσµα την αύξηση της παραγωγής γ- και δ-αλυσίδων , που όµως 

δεν φθάνει για να αναπληρωθεί το έλλειµµα σε β-αλυσίδες. Εξ’άλλου , οι α-

αλυσίδες που πλεονάζουν σχηµατίζουν τετραµερή µόρια α4 και 

κατακερµατίζονται στο πρωτόπλασµα του ερυθλοβλάστη δίνοντας γέννηση σε 

ποικίλου µεγέθους κυτταροπλασµατικά έγκλειστα .Επίσης , η έλλειψη ή 

µειωµένη παραγωγή α-αλυσίδων στην α-θαλασσαιµία έχει σαν αποτέλεσµα 

την περίσσεια , από τη µια την εµβρυϊκή ζωή γ-αλυσίδων που σχηµατίζουν 

τετραµερή µόρια γ4 (Hb Bart’s), από την άλλη την µετεµβρυϊκή ζωή β-

αλυσίδων που και αυτά σχηµατίζουν τετραµερή β4 µόρια (Hb F) και 

κατακερµατίζονται στο πρωτόπλασµα δίνοντας γένεση σε κυτταροπλασµατικά 

έγκλειστα . 

 

ΙΣΤΟΡΙΚΟ ΤΗΣ ΝΟΣΟΥ 
 

Περιγραφές παλαιότερων Ελλήνων και Ιταλών γιατρών δεν αφήνουν 

καµία αµφιβολία , ότι αναφέρονται σ’αυτή τη νόσο . Η συµβολή του 

Α.Αραβαντινού στη µελέτη της νόσου υπήρξε πολύ σηµαντική . 

Ο Cooley µετά από τον Lee (1925) σε άρθρο µας σελίδας περιέγραψε 

περιπτώσεις <<σπληνοµεγαλίας σε παιδιά µε αναιµία και ιδιότυπες οστικές 

αλλοιώσεις>> και διαχώρισαν αυτή την αναιµία από την ακαθόριστη και 

συγκεχυµένη κατά την εποχή εκείνη οµάδα των ψευδολευχαιµικών αναιµιών 

των  Jaksch-Hayem-Luzet. Στην περιγραφή του ο Cooley ανακάλυψε την 

βαριά , προοδευτική  ερυθροβλαστική αναιµία , την εµφάνιση της νόσου σε 

άτοµα Ιταλικής και Ελληνικής καταγωγής ,τον οικογενή χαρακτήρα, καθώς και 

τις αλλοιώσεις των οστών. 

 Στην Ελλάδα τη νόσο την περιέγραψαν οι Μάκκας και Σπηλιόπουλος 

(1933), Μητρόπουλος (1933), Ζερβός (1933),Σπυρόπουλος (1933), 

Καµινοπέτρος (1935),Χωρέµης και Σπηλιώπουλος (1936 ,1938 ,1939) , 

Μαλάµος και ∆εληγιάννης (1940)κ.α. 
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Αργότερα η νόσος µελετήθηκε εντατικά στην Ελλάδα από τις σχολές    

Α.Γούτα, Κ.Χωρέµη, Β.Μαλάµου, και Φ.Φέσσα.Οι εργασίες των ερευνών 

αυτών τράβηξαν , λόγω της µεγάλης τους σπουδαιότητας , το διεθνές 

ενδιαφέρον . Κατά την τελευταία 15δεκαετία ειδικότερα , οι εργασίες του 

Φ.Φέσσα και των συνεργατών του συντέλεσαν σηµαντικά στην αύξηση των 

γνώσεων γύρω από την νόσο.  

 Η νόσος περιγράφτηκε σε άτοµα κυρίως ιταλικής και ελληνικής 

προέλευσης , Τούρκοι και Σύριοι , καθώς και άτοµα γειτονικών γεωγραφικών 

περιοχών . Μεµονωµένες περιπτώσεις βρέθηκαν σε Ινδούς , Νέγρους 

,Κινέζους , όπως και σε κατοίκους της νοτιοανατολικής Ασίας. 

 Σ’αυτές τις περιοχές το στίγµα εµφανίζεται αρκετά συχνά. Έτσι λοιπόν 

στις περιοχές της Β.Ιταλίας η συχνότητα του στίγµατος κυµαίνεται µεταξύ 10 

και 18% (Luisetto και οι συνεργάτες του , 1959). Στην Ελλάδα σύµφωνα µε τις 

στατιστικές , 7,5% του πληθυσµού παρουσιάζουν το στίγµα (Μάλαµος , 

Φέσσας, Σταµατογιαννόπουλος , 1959 , 1962 , Γούττας , 1960).   
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Η νόσος COOLEY συναντάται σ’όλο τον κόσµο και κυρίως στις 

Μεσογειακές χώρες , γι’ αυτό και η ονοµασία Μεσογειακή αναιµία. 

Εµφανίζει µεγάλη ποικιλοµορφία, από την βαρύτερη, που θίγει κυρίως τα 

παιδιά, µέχρι την ελαφρότερη µορφή, µε ή χωρίς αναιµία. 

Η νόσος µεταδίδεται κληρονοµικώς κατά τον υπολειπόµενο χαρακτήρα 

.Οι ποικίλες µορφές της κληρονοµικής αυτής αναιµίας έχουν ως βασική 

διαταραχή την µείωση του ρυθµού της σύνθεσης της αιµοσφαιρίνης χωρίς 

καµιά εκδηλωµένη ανωµαλία της. 

Ως γνωστόν, η αιµοσφαιρίνη είναι χρωµοπρωτείνη η οποία 

περιλαµβάνει 4 µονάδες αίµατος και 1 µονάδα σφαιρίνης. Η φυσιολογική 

αιµοσφαιρίνη του ενηλίκου, κατά την ηλεκτροφόρηση σε αλκαλικό 

περιβάλλον, διαχωρίζεται σε τρία ανισοµερή κλάσµατα. Σ’ένα κύριο κλάσµα, 

το οποίο λέγεται αιµοσφαιρίνη Α, και σε δύο µικρότερα τα οποία 

περιλαµβάνουν την αιµοσφαιρίνη Α2 (που είναι βραδύτερη σε κινητικότητα 

από την αιµοσφαιρίνη Α) και την αιµοσφαιρίνη Α3( σε µικρότερη αναλογία και 

ταχύτερη σε κινητικότητα από την αιµοσφαιρίνη Α). 

Η σφαιρίνη, η οποία , περιλαµβάνεται στο µόριο της αιµοσφαιρίνης , 

όπως αναφέρθηκε παραπάνω, αποτελείται από δύο ζεύγη πολυπεπτιδικών  

αλυσίδων α και β. Έτσι ,η αιµοσφαιρίνη Α εκφράζεται µε το σύµβολο α2 β2. 

Το κλάσµα της αιµοσφαιρίνης Α2 αποτελείται από ένα ζεύγος αλυσίδων α, 

παρόµοια µε την αιµοσφαιρίνη Α, και ένα ζεύγος αλυσίδων δ. 

Η πολυπεπτιδική σύνθεση της αιµοσφαιρίνης F διαφέρει από την 

αιµοσφαιρίνη Α , ως προς το δεύτερο ζεύγος των πολυπεπτιδικών αλυσίδων , 

το οποίο αποτελείται από δύο αλυσίδες γ. Έτσι, η αιµοσφαιρίνη F 

χαρακτηρίζεται ως α2 γ2 (σχήµα 6). 

Η αιµοσφαιρίνη του εµβρύου F διαφέρει από την αιµοσφαιρίνη Α, 

καθότι είναι πιο ανθεκτική (από την αιµοσφαιρίνη Α) στην µετουσίωση µέσω 

της αλκάλωσης . Η ιδιότητα αυτή επιτρέπει τον εύκολο διαχωρισµό της από 

την αιµοσφαιρίνη Α. 
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Κάθε πολυπεπτιδική αλυσίδα αποτελείται από 141 –146 αµινοξέα. Η 

σειρά των αµινοξέων διαφέρει εκ πρώτης όψης από αλυσίδα σε αλυσίδα, η 

συγκριτική µελέτη τους όµως , αποκαλύπτει τοµείς µε όµοια διάταξη , γεγονός 

το οποίο υποδηλώνει την εξελεγκτική τους διαµόρφωση. 

Ο χρόνος εµφάνισης κάθε πολυπεπτιδικής αλυσίδας και οι 

διακυµάνσεις καθεµίας , τόσο κατά την εµβρυϊκή ηλικία όσο και µετά τον 

τοκετό , φαίνονται στο παραπάνω σχήµα 7 , όπου σηµειώνεται και µια πέµπτη 

πολυπεπτιδική αλυσίδα , η λεγόµενη αλυσίδα ε , της οποίας η διάρκεια 

επιβίωσης δεν ξεπερνά τις 12 πρώτες ηµέρες της εµβρυϊκής περιόδου.  

Σ’όλους τους τύπους που προαναφέρθηκαν υπάρχει σταθερά ένα 

ζεύγος α αλυσίδων , το οποίο και καθορίζει το είδος της σχηµατιζόµενης 

αιµοσφαιρίνης. Έτσι , κατά την πρώιµη ηλικία συντίθονται οι  α και ε αλυσίδες 

(πρώιµος εµβρυϊκή αιµοσφαιρίνη α2 ε2) αρκετά όµως νωρίς οι ε 

αντικαθιστούν βαθµιαία πλήρως την αιµοσφαιρίνη F.   αλυσίδες 

αντικαθιστούνται από τις γ , συνθέτοντας έτσι την αιµοσφαιρίνη  F(α2 γ2).Από 

τον έκτο εµβρυϊκό µήνα περίπου η σύνθεση των γ αλυσίδων αρχίζει να 

αναστέλλεται , έτσι αντί γι’αυτές παράγονται β και δ αλυσίδες.  Μ’αυτό τον 

τρόπο σχηµατίζονται οι αιµοσφαιρίνες Α(α2 β2) και Α2(α2 δ2), οι οποίες 

αντικαθιστούν βαθµιαία και πλήρως την αιµοσφαιρίνη F. 

 Μετά τον τοκετό η β αλυσίδα αντικαθιστά αµέσως την γ αλυσίδας  

, στην σύνθεση της µε την α αλυσίδα. Έτσι, εξηγείται η ταχεία µείωση µέχρι 

εξαφάνιση της αιµοσφαιρίνης F µετά τον 6ο µήνα και η σχεδόν πλήρης 

αντικατάσταση από την αιµοσφαιρίνη Α.  

 Στην νόσο Cooley  η βασική διαταραχή , όπως αναφέρθηκε παραπάνω 

, συνίσταται στην µείωση του βαθµού σύνθεσης της αιµοσφαιρίνης. Η µείωση 

αυτή αφορά πιο συχνά την β αλυσίδα και πιο σπάνια την α και την δ . Έτσι, 

διακρίνουµε δύο κύριες µορφές της αναιµίας Cooley  : την β Μεσογειακή 

αναιµία και την α Μεσογειακή αναιµία 
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Α ΜΕΣΟΓΕΙΑΚΗ ΑΝΑΙΜΙΑ 
 
 Η µορφή αυτή της Μεσογειακής αναιµίας διακρίνεται από την β 

Μεσογειακή αναιµία , καθότι η µείωση της σύνθεσης της αιµοσφαιρίνης αφορά 

την σύνθεση της α αλυσίδας . Οµοίως , σάυτή την µορφή της Μεσογειακής 

αναιµίας διακρίνουµε την οµόζυγο µορφή και τις ετερόζυγες .Η συχνότητα 

είναι περίπου 0,5 % . 

Η οµόζυγη µορφή της α Μεσογειακής αναιµίας είναι βαρύτατη , γι’αυτό 

τα παιδιά δύο γονέων φορέων α Μεσογειακής αναιµίας πεθαίνουν πολύ 

γρήγορα ( εµβρυοπλακούντιος ύδρωψ ). 

Η εξέταση της αιµοσφαιρίνης των οµοζυγωτικών µορφών της νόσου 

δείχνει την παρουσία µεγάλης ποσότητας (πάνω από 80 % ) αιµοσφαιρίνης 

BART και σε κάποιες περιπτώσεις , µικρές ποσότητες Hb H. Αιµοσφαιρίνη F 

δεν ανευρίσκεται .   

Η παρουσία µεγάλης ποσότητας Hb BART είναι η αιτία του 

ενδοµήτριου θανάτου του εµβρύου , καθότι η αιµοσφαιρίνη αυτή εµφανίζει 

ανώµαλο µηχανισµό µεταφοράς του οξυγόνου . 

Οι ετεροζυγωτές α Μεσογειακής αναιµίας δεν εµφανίζουν ελαφρές 

αιµατολογικές µεταβολές χωρίς διαταραχή του ποσού Hb A2 και Hb F και ως 

εκ τούτου η διάγνωση του τύπου της α Μεσογειακής αναιµίας γίνεται αρκετά 

δύσκολη . 

Για καλύτερη κατανόηση του διαγνωστικού προβλήµατος σ’αυτό τον 

τύπο της α Μεσογειακής αναιµίας θάναφερθούν παρακάτω λίγα λόγια σχετικά 

µε την µοριακή σύνθεση και τον τρόπο παραγωγής των διαφόρων κλασµάτων 

της αιµοσφαιρίνης του εµβρύου κατά την ενδοµήτριο ζωή κι αυτή µετά τον 

τοκετό . 
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Θεωρείται ότι οι γόνοι , οι οποίοι ελέγχουν τις τρεις πολυπεπτιδκές 

αλυσίδες α,  β,  γ  είναι ανεξάρτητοι . Κάθε πολυπεπτιδική αλυσίδα , η οποία 

ελέγχεται από τον αντίστοιχο γόνο , σπάει στα δύο , στη συνέχεια αυτά τα δύο 

πολυπεπτίδια ενώνονται µε τα άλλα διµερή πολυπεπτίδια των άλλων 

αλυσίδων . Ο συνδυασµός διµερών πολυπεπτιδίων διαφορετικής προέλευσης 

ακολουθεί ορισµένους κανόνες . 

  Αµέσως µετά τον τοκετό , οι συνδυασµοί των α2 γ2 

πολυπεπτιδικών αλυσίδων αντικαθίστανται αµέσως από τους συνδυασµούς 

α2β2 , καθότι η αλυσίδα β καταλαµβάνει τη θέση των γ αλυσίδων .  

 Κατά την εµβρυϊκή ηλικία , η παραγωγή των γ , β , α αλυσίδων είναι 

εντατική , πλην όµως η παραγωγή των α αλυσίδων δεν επαρκεί πάντοτε για 

την κάλυψη των αναγκών του οργανισµού .  

 Έτσι , εννιά διµερή γ2 πολυπεπτίδια παραµένουν ελεύθερα , τα οποία 

συνδυασµένα µεταξύ τους δίνουν ώθηση για την γέννηση τετραµερών γ4 (Hb 

BART ) . Το ίδιο ισχύει αν και πιο σπάνια , και για τα διµερή β2 , τα οποία 

συνδυάζονται µεταξύ τους , δίνοντας την ώθηση στα τετραµερή β4 (Hb H )  

 

 Εικ.  Σχηµατική παράσταση της συνθέσεως του µοριού της HbH  και της  

Hb BART 

 

Επίσης , αµέσως µετά τον τοκετό η παραγωγή των γ αλυσίδων 

µειώνονται ταχύτατα έτσι που , η παραγωγή των α αλυσίδων επαρκεί τόσο για 

την κάλυψη των αναγκών σε γ όσο και σε β αλυσίδες . Έτσι , εξηγείται η 

γρήγορη εξαφάνιση των κλασµάτων γ4 και β4 , κατά τις πρώτες ηµέρες της 

νεογνικής ηλικίας . 
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Καθεµιά διαταραχή στον ρυθµό της σύνθεσης των α αλυσίδων θα έχει 

ως αποτέλεσµα την παραµονή ελεύθερων διµερών αλυσίδων γ και β , όπως 

φαίνεται στο παρακάτω σχήµα .  

 

 

 

            γ                                  α                                   β          = γόνος 

              γ²     γ²     γ²                   α²           α²                 β²     β²    β² = διµερή 
     

                    γ²                 α²γ²                              α²β²              β4 =αιµοσφαιρ. 
 

 

Με συνέπεια , η διάγνωση στα νεογνά των ετεροζυγωτικών µορφών 

της α Μεσογειακής αναιµίας τυχαίνει να’ναι πλέον πιο εύκολη καθώς στα 

άτοµα αυτά ανευρίσκεται το ποσό Hb BART σε αναλογία µεγαλύτερη των 10 – 

15 % καθώς και το ποσό της Hb H . Επιπλέον , τα κλάσµατα αυτά δεν 

εξαφανίζονται αµέσως όπως  συµβαίνει στα φυσιολογικά νεογνά, αντιθέτως , 

παραµένουν για µεγαλύτερο χρονικό διάστηµα . Η ανεύρεση ενός τέτοιου 

υψηλού ποσοστού Hb BART και Hb H σε ικανοποιητικό χρονικό διάστηµα 

από τον τοκετό , συνηγορούν υπέρ της ετερόζυγης µορφής α Μεσογειακής 

αναιµίας . 

 Κάποιες φορές , τα κλάσµατα αυτά ανευρίσκονται στους ενήλικες σε 

µικρές ποσότητες . Η διαπίστωση τους επιτρέπει την διάγνωση των ενηλίκων 

ετεροζυγωτών της α Μεσογειακής αναιµίας . 
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ΑΙΜΟΛΥΤΙΚΗ ΑΝΑΙΜΙΑ ΤΥΠΟΥ Η 

 
  Η αιµολυτική αυτή αναιµία εµφανίζεται συνήθως υπό µορφή 

αναιµίας Cooley µέτριου βαθµού . 

  Χαρακτηριστικά γνωρίσµατα της αναιµίας αυτής είναι :  

Α) ερυθροκύτταρα έντονα υπόχρωµα , λεπτά στην υφή (λεπτοκύτταρα) , που 

δίνουν την εντύπωση µακροκυττάρων , ενώ στην πραγµατικότητα είναι 

µικροκύτταρα  

 

εικ.  Ερυθροκύτταρα αιµολυτικής αναιµίας τύπου Η 
 

Β) παρουσία αιµοσφαιρινικών κλασµάτων ταχείας κινητικότητας κατά την 

ηλεκτροφόρηση επί χάρτου Hb H και Hb BART  

 

εικ. Ηλεκτροφόρηση αιµοσφαιρίνης αιµολυτικής αναιµίας τύπου Η. διακρίνονται τρία 
κύρια πλάσµατα από τα οποία τα δύο (Hb BART και HbH) έχουν ταχύτερη 
κινητικότητα από την HbA. 
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Εικ. ταινίες ηλεκτροφόρησης αιµοσφαιρίνης  
Άνω: βαρβιτουρικό διάλυµα  pH 8,6 
Κάτω: Φωσφορικό διάλυµα  pH 6,5 
   α= Ηb A 
   b= Ηb A µετά κλάσµατος της Ηb Η 
 

 

Γ) εµφάνιση ενδοερυθροκυτταρικών εγκλείστων µε την επώαση των ερυθρών 

αιµοσφαιρίων µε το κυανό του κρεζυλίου επί δύο ώρες στην θερµοκρασία των 

37ο C . Τα έγκλειστα αυτά είναι αρκετά χαρακτηριστικά της νόσου , σε 

αναλογία που εξαρτάται από το ποσό της Hb H . Η συσχέτιση 

ενδοερυθροκυτταρικών εγκλείστων και Hb H έχει αποδειχθεί πλήρως  

Εικ. 10 ερυθροκυτταρα έγκλειστα στις αναιµίες τύπου ΙΙ (έµβιος χρώσης µε κυανό του 
κρεζυλιού) 
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∆) το ποσό της Hb A2 και Hb F ανευρίσκονται στα φυσιολογικά όρια . 

Η αιµολυτική αναιµία τύπου H δεν αντιπροσωπεύει την οµόζυγη µορφή της α 

Μεσογειακής αναιµίας , καθώς , όπως είδαµε , η µορφή αυτή δεν επιτρέπει 

την επιβίωση των νεογνών .Θεωρείται ότι η αιµολυτική αυτή αναιµία είναι 

αποτέλεσµα συνδυασµού ενός γόνου α Μεσογειακής αναιµίας και ενός άλλου 

διαφορετικού τύπου α Μεσογειακής αναιµίας , χωρίς αιµατολογικά ευρήµατα , 

µη προσδιοριζόµενα (µε τις µέχρι τότε χρησιµοποιούµενες εργαστηριακές 

µεθόδους) 

Η σπληνεκτοµή τυχαίνει αρκετά ευεργετική , καθώς , όπως και στην 

µικροσφαιροκυτταρική αναιµία τύπου MINKOWSKI – CHAUFFARD , η 

αναιµία υποχωρεί πλήρως , παρά την παραµονή των αιµατολογικών 

ευρηµάτων της νόσου . 

 

 

ΜΙΚΡΟ∆ΡΕΠΑΝΟΚΥΤΤΑΡΙΚΗ ΑΝΑΙΜΙΑ 
 
 

Στην Ιταλία , Ελλάδα , αλλά και Αφρική , Λίβανο κ.λ. παρατηρείται µορφή 

συγγενούς αιµολυτικής αναιµίας , η οποία µοιάζει κλινικά µε την 

δρεπανοκυτταρική αναιµία από άποψη επώδυνων και αναιµικών κρίσεων 

,αλλά η οποία παρουσιάζει τα παρακάτω αιµατολογικά χαρακτηριστικά , τα 

ποία πείθουν ότι πρόκειται για συνδυασµό γονυλλίου S και θαλασσαιµικού 

γονυλίου :  

I. Έχοντας υπόψη το οικογενειακό ιστορικό , ο ένας γονιός έχει 

δρεπανοκυτταρικό γονύλλιο και ο άλλος θαλασσαιµικό . 

II. Υπάρχουν οι θαλασσαιµικές µορφολογικές αλλοιώσεις των 

ερυθροκυττάρων , οι οποίες λείπουν κατά την οµόζυγο 

δρεπανοκυτταρική αναιµία . 

III. Η δοκιµασία δρεπανώσεως έχει θετικό αποτέλεσµα . 

IV. Με την ηλεκτροφόρηση , σε αντίθεση µε την οµόζυγη 

δρεπανοκυτταρική αναιµία κατά την οποία υπάρχει κατά κύριο λόγο  
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HbS και κάποιο ποσοστό HbF. Υπάρχει HbS κάπου 70%, ελάχιστη ή 

µέτρια ποσότητα HbF και αυξηµένη σαφώς HbA2 χαρακτηριστική του  

θαλασσαναιµικού γονυλλίου. Ως προς την HbA, εάν το θαλασσαναιµικό 

γονύλλιο είναι β+ τότε αυτή υπάρχει σε ποσότητα 10 – 25 %, εάν όµως 

το θαλασσαναιµικό γονύλλιο είναι βο, τότε η HbA λείπει τελείως , οπότε η 

διάκριση από την δρεπανοκυτταρική αναιµία γίνεται δύσκολα και θα 

στηριχθεί στις θαλασσαναµικές µορφολογικές αλλοιώσεις και την 

αυξηµένη HbA2 . 

Η σπληνοµεγαλία είναι σταθερό εύρηµα . Η νόσος διατρέχει γενικά πιο 

ήπια από την δρεπανοκυτταρική αναιµία . Έτσι η πορεία της νόσου ποικίλει 

από βαριά αναιµία που απαιτεί µεταγγίσεις και παροµοιάζεται µε την 

δρεπανοκυτταρική αναιµία µέχρι ήπια χρόνια αιµολυτική αναιµία κάποιες 

φορές ασυµπτωµατική. Η ήπια διαδροµή συνδέεται κατά κανόνα µε το υψηλό 

ποσοστό της HbF. 

Καταστάσεις συνδυασµού ερυθροκυτταρικών θαλασσαναιµικών 

µορφολογικών αλλοιώσεων και αιµοσφαιρινικών  που στερούνται δ – και β-

αλυσίδων , φέρονται ως βδ – θαλασσαιµία. Σ’αυτές υπάγονται :  

Η F θαλασσαιµία .Αυτή στην ετερόζυγη µορφή εκδηλώνεται µε την εµφάνιση 

φυσιολογικής ποσότητας (όχι αυξηµένης) Hb A2 και µε µεγάλη αύξηση της Hb 

F (5-15%) , Wolff , 1961, Zuelzer µε τους συνεργάτες του 1961) .Το δ 

γονύλλιο του υγιούς χρωµοσώµατος εξασφαλίζει την σύνθεση της δ αλυσίδας 

, γι’αυτό και η Hb A2 είναι µέσα στα φυσιολογικά όρια. Οι Brancati και Baglioni 

(1966) περιέγραψαν περίπτωση οµόζυγης δβ-θαλασσαναιµίας. Το άτοµο είχε 

ηπατοσπληνοµεγαλία , αξιόλογη αναιµία , παρουσία ερυθλοβλαστών στο 

περιφερικό αίµα και πλήρη έλλειψη Hb A και Hb A2 , της συνολικής 

ποσότητας της αιµοσφαιρίνης ,που είναι η HbF . Αργότερα περιγράφηκαν 

ανάλογες περιπτώσεις οµόζυγης µορφής . 

Αιµοσφαιρινοπάθειες Lepore και Πύλος. Για την πρώτη έγινε ήδη 

λόγος.Το 1958 οι Gerald Diamond περιέγραψαν ποικιλία Hb σε συνδυασµό µε 

ερυθροκυτταρικές µεταβολές. Η αιµοσφαιρίνη αυτή αποτελεί τα 10% της όλης 

ποσότητας , εξελίσσεται ως HbS  απ’την οποία όµως διακρίνεται εξαιτίας της 

απουσίας των άλλων ιδιοτήτων ονοµάστηκε από τους ερευνητές Lepore από  
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το όνοµα του ασθενούς . Ανάλογη αιµοσφαιρίνη περιέγραψαν ο Φέσσας µαζί 

µε τους συνεργάτες του (1962) στην οποία δόθηκε το όνοµα Πύλος. Στην 

ετερόζυγη µορφή οι εκδηλώσεις είναι ανάλογες προς τις εκδηλώσεις της F  

θαλασσαιµίας , δηλαδή µορφολογικές θαλασσαναιµικές αλλοιώσεις των 

ερυθροκυττάρων και η Hb A καθώς και η Hb A2 βρίσκονται σε χαµηλή ή 

φυσιολογική τιµή όπως και η Hb Lepore. Η τιµή της HbF βρίσκεται µεταξύ 1,5 

και 18%. 

Οι οµόζυγοι έχουν κλινική εικόνα µείζονος θαλασσαναιµίας , 

παρουσιάζουν πλήρη έλλειψη της Hb A και Hb A2 , έχοντας µόνο HbF και Hb 

Lepore.Όπως ήδη έχει ειπωθεί , η Hb Lepore προέρχεται από την 

συγχώνευση των δύο αλυσίδων, β και δ. 

 

ΑΙΜΟΣΦΑΙΡΙΝΟΠΑΘΕΙΑ C / ΘΑΛΑΣΣΑΙΜΙΑ 
(Ηb a2b- C/b – th) 

 
Είναι µία µέσης βαρύτητας αιµολυτική αναιµία µε σπληνοµεγαλία. Εάν 

ο γόνος της β-θαλασσαιµίας είναι βο , δεν υπάρχει καθόλου Hb A ,αλλά Hb C 

µε αύξηση των Hb A2 και F. Εάν ο γόνος της θαλασσαιµίας είναι β+ είναι 

προφανές ότι θα υπάρχει κάποιο ποσό Hb A που θα κάνει την νόσο µε πιο 

ήπιες εκδηλώσεις. 

 

 

ΑΙΜΟΣΦΑΙΡΙΝΟΠΑΘΕΙΑ  Ε / ΘΑΛΑΣΣΑΙΜΙΑ 
(Ηb a2b – E/b-th) 

 
 Την συναντούµε κυρίως στη νότιο-ανατολική Ασία. Εάν ο γόνος της 

θαλασσαιµίας είναι βο, η ηλεκτροφόρηση θα δίνει HbΕ χωρίς Hb A,και αύξηση 

των  Hb A2 και HbF,ενώ εάν ο γόνος της θαλασσαιµίας είναι β+, η 

αιµοσφαιρίνη θα είναι κυρίως HbΕ αλλά µε την παρουσία µικρών ποσών Hb A 
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.Οι Hb A2 και F θα είναι κι εδώ αυξηµένες. Από κλινική άποψη, η νόσος 

εκδηλώνεται µε την εικόνα της οµόζυγης β-θαλασσαιµίας.  

 

 
 

ΙΣΤΟΡΙΚΟ ΑΙΜΟΣΦΑΙΡΙΜΟΜΕΤΡΙΑΣ 
 

Η ιστορία της αιµοσφαιρινοµετρίας είναι τόσο ενδιαφέρουσα ώστε αξίζει 

να την ανακαλέσουµε στη µνήµη µας . Πράγµατι, λίγοι προσδιορισµοί στην 

Κλινική Χηµεία δηµιούργησαν τόσα προβλήµατα , όσα ο προσδιορισµός της 

αιµοσφαιρίνης . 

Το χάος το οποίο επικράτησε στην αιµοσφαιρινοµετρία αποδίδεται σε 

δύο αίτια : α) Κατά περίεργο τρόπο, από τους πρώτους κιόλας 

προσδιορισµούς επικράτησε αµέσως η συνήθεια της έκφρασης της τιµής της 

αιµοσφαιρίνης επί τις εκατό του φυσιολογικού και όχι σε απόλυτες µονάδες, 

όπως για παράδειγµα, γραµµάρια κατά 100 ml αίµατος.  

Το πόσο η έκφραση επί τοις εκατό της φυσιολογικής τιµής είναι 

ανακριβής, γίνεται εύκολα αντιληπτό. Σταθερές φυσιολογικές τιµές ισχύουν 

χωρίς καµία διάκριση και για τα δύο φύλα, για κάθε ηλικία και σε κάθε είδους 

κλιµατικές και βαροµετρικές συνθήκες όπου δεν είναι δυνατόν να υπάρχουν, 

όντας γνωστό, ότι οι ανώτεροι παράγοντες εξασκούν πολύ σηµαντική 

επίδραση στο ποσό της αιµοσφαιρίνης. 

Το αποτέλεσµα ήταν, ότι τα 100% του φυσιολογικού, διέφεραν από  την 

µια µέθοδό στην άλλη. Παράδειγµα : Στην Μεγάλη Βρετανία , υπήρξε αρκετά 

δηµοφιλής η τεχνική του Haldane, κατά την οποία η αιµοσφαιρίνη 

προσδιοριζόταν ως ανθρακυλαιµοσφαιρίνη. Παίρνοντας αίµα από διάφορους 

ανθρώπους, οι οποίοι θεωρούνταν φυσιολογικοί , ο Haldane καθόρισε το 

100% αυτής της κλίµακας. Στην Γερµανία ο Sahli (1895) εισήγαγε την µέθοδο 

του προσδιορισµού της αιµοσφαιρίνης ως όξινου αιµατίνης (µε την προσθήκη 

HCL) . Παίρνοντας αίµα από τους υγιείς βοηθούς του ο Sahli καθόρισε το 

100% της κλίµακάς του .  

Οι δύο κλίµακες , όµως δεν συµφωνούν καθόλου, το 100% της 

κλίµακας Haldane αντιστοιχεί προς 86% του Sahli. Φαίνεται ότι οι ρωµαλέοι 

νεαροί βοηθοί του Sahli είχαν υπερβολικά υψηλές τιµές αιµοσφαιρίνης. Έτσι,  
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από δύο διαφορετικές αιµοσφαιρινοµετρίες οι τιµές που πάρθηκαν 

παρουσιάζουν αξιόλογη ασυµφωνία. 

Στην δυσκολία απόκτησης διαλύµατος αιµοσφαιρίνης γνωστής και 

σταθερής περιεκτικότητας , εκφραζόµενης σε γραµµάρια η οποία θα 

µπορούσε να χρησιµεύσει ως πρότυπο. 

Εφ’όσον η αιµοσφαιρίνη έχει χρώµα, είναι εύλογο ότι οι µέθοδοι 

προσδιορισµού της µε την ηµερήσια πρακτική στην Κλινική, ήταν 

χρωµατοµετρικοί. Αλλά είναι ευνόητο ότι για κάθε χρωµατοµετρική µέθοδο 

ποσοτικού προσδιορισµού µιας ουσίας , είναι απαραίτητη η ύπαρξη της 

ουσίας αυτής σε τελείως καθαρή κατάσταση , που να µπορεί να ζυγιστεί µε 

ακρίβεια και από την οποία είναι δυνατή η παρασκευή ενός πρότυπου 

διαλύµατος , γνωστής περιεκτικότητας για την βαθµολόγηση (calibration) του 

οργάνου. Αλλά παρουσιάζονταν σηµαντικές δυσχέρειες σχετικά µε την 

αιµοσφαιρίνη . 

Κρυσταλλική αιµοσφαιρίνη παρασκευάζεται µε ευχέρεια, αλλά οι 

κρύσταλλοι της δεν περιέχουν σταθερή ποσότητα νερού , συνεπώς το βάρος 

της κρυσταλλικής αυτής αιµοσφαιρίνης δεν αντιπροσωπεύει αποκλειστικά 

βάρος αιµοσφαιρίνης. Επί πλέον, υπό την µορφή αυτή η αιµοσφαιρίνη δεν 

διατηρείται. 

Υπάρχουν όµως δύο µέθοδοι µέσω των οποίων προσδιορίζεται µε 

ακρίβεια το ποσό της αιµοσφαιρίνης σε γραµµάρια µέσα σε διάλυµα και έτσι 

λαµβάνεται <<πρότυπο>> γνωστής πλέον περιεκτικότητας σε αιµοσφαιρίνη . 

Με το πρότυπο αυτό µπορούµε να βαθµολογήσουµε το αιµοσφαιρινόµετρο , 

το οποίο έτσι βαθµολογηµένο µπορεί εύκολα µε  απλή σύγκριση της έντασης 

του χρώµατος , να δίνει το ποσό της αιµοσφαιρίνης στην κλινική πράξη.  

Οι δύο αυτές µέθοδοι είναι : 1) Προσδιορισµός του σιδήρου της 

αιµοσφαιρίνης . Η αιµοσφαιρίνη , ως γνωστό , περιέχει σίδηρο. 

Προσδιορίζοντας τον σίδηρο διαλύµατος αιµοσφαιρίνης , µπορούµε να 

µετρήσουµε το ποσό της αιµοσφαιρίνης, δεδοµένου ότι 0,34 g Fe αντιστοιχεί 

προς 100 g αιµοσφαιρίνης . 2) Προσδιορισµός οξυγόνου . Η αιµοσφαιρίνη 

ενώνεται µε το οξυγόνο, 1g αιµοσφαιρίνης δεσµεύει 1,34 όγκους οξυγόνου ( 
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συντελεστής HÜFNER, 1894). Έτσι, µετρώντας όγκους οξυγόνου 

προσδιορίζουµε την αντίστοιχη ποσότητα αιµοσφαιρίνης.  

 

Ο Haldane για την βαθµολόγηση του αιµοσφαιρινόµετρου αυτού 

ακολούθησε την δεύτερη, µέθοδο. Έλαβε αίµα ατόµων θεωρουµένων 

φυσιολογικών ,θεώρησε 100% την ένταση του χρώµατος , την οποία έδωσε 

δείγµα αίµατός τους κατά την µέθοδό του και στη συνέχεια µε την συσκευή 

του (συσκευή   Haldane) προσδιόρισε το οξυγόνο που περιείχε το αίµα . 

Βρήκε 18,5 ml οξυγόνου κατά 100 ml αίµατος , το οποίο κατά τον συντελεστή  

HÜFNER αντιστοιχεί προς 13,8 g αιµοσφαιρίνης.  

Όταν αργότερα, (1935) οι Price-Jones, Vaughan και Goddard στην 

Μεγάλη Βρετανία , θέλησαν να προσδιορίσουν σε γραµµάρια την 

αιµοσφαιρίνη φυσιολογικών ατόµων και κυρίως νέων ανδρών, βρήκαν µέση 

τιµή 107% κατά Haldane ή 14,7 g αιµοσφαιρίνης (εφ’όσον 100=13,8 g κατά 

Haldane). Αυτό βέβαια ήταν µεγαλύτερο από το 100% του Haldane 

αντιπροσωπεύοντας την φυσιολογική τιµή αιµοσφαιρίνης νέων ατόµων , αλλά 

πάντως σηµαντικά χαµηλότερη από τις τιµές, οι οποίες εκφρασµένες σε 

γραµµάρια , θεωρούνταν φυσιολογικές σε άλλες χώρες. Έτσι, ο Wintrobe 

(1946)  είχε υπολογίσει σε 16,0 g / 100 ml την φυσιολογική τιµή της 

αιµοσφαιρίνης για τους άνδρες στις Ηνωµένες Πολιτείες. Ήταν δύσκολο να 

ερµηνευθεί η πολύ σηµαντική αυτή διαφορά µεταξύ των δύο λαών , πολύ 

περισσότερο µάλλον αφού, παρά την διαφορά στην αιµοσφαιρίνη ,δεν υπήρχε 

καµιά διαφορά µέσων τιµών αριθµών και όγκου ερυθρών αιµοσφαιρίων . 

Παρέµενε εποµένως µυστήριο όπως έλεγε ο Macfarlane, σε ποιο µέρος 

τοποθετούσαν την περισσή αυτή τους αιµοσφαιρίνη οι Αµερικανοί. 

Η ερµηνεία της ασυµφωνίας δεν άργησε να δοθεί. Η αρχική τεχνική του 

Haldane ήταν εσφαλµένη. Η συσκευή του δίνει χαµηλές τιµές όγκων οξυγόνου 

. Οι προσδιορισµοί όγκων οξυγόνου επαναλήφθηκαν µε την νεοεισαχθείσα 

µανοµετρική συσκευή του Van Slyke και βρέθηκε , ότι αίµα που δίνει 100% 

κατά Haldane, δεν δεσµεύει 18,5 όγκους οξυγόνου , αλλά 19,8. Έτσι, σε 

φυσιολογικούς άνδρες , το οξυγόνο που δεσµεύεται από το αίµα , κυµαίνεται 

από 19,8 ως 20,9 όγκους κατά 100 ml. Μέσες τιµές από διάφορους ερευνητές 

είναι 20,4 όγκοι οξυγόνου ανά 100 ml για τους άνδρες και 18,0 όγκοι για τις 

γυναίκες. Στην βάση της τροποποίησης, του Van Slyke, του συντελεστή 
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HÜFNER οι παραπάνω τιµές αντιστοιχούν σε τιµές αιµοσφαιρίνης : 15,0 g/dl 

αίµατος για τους άνδρες και 13,2 g/dl για τις γυναίκες. Ο παραπάνω  

 

αναφερόµενος συντελεστής HÜFNER των 1,34 είχε καθορισθεί σε αίµα 

βοδιού, αλλά σήµερα ο συντελεστής 1,36 του Van Slyke και των συνεργατών 

του έχει πλέον τύχει γενικής αποδοχής. 

Ο Drabkin ( Ηνωµ.Πολιτείες, 1951) έδωσε τις ακόλουθες µέσες 

φυσιολογικές τιµές αιµοσφαιρίνης ( για τον προσδιορισµό του Fe της 

αιµοσφαιρίνης). 

Άνδρες          :     16.3 g , S.D.+/- 0.9 

Γυναίκες        :     14,5 g , S.D.+/- 1.1   

( Το αίµα παίρνονταν από το δάχτυλο 3 ώρες µετά το πρωινό ρόφηµα , 

σε θερµοκρασία 25ο C σε καθιστή θέση). 

Έτσι η σφαιρινοµετρία τέθηκε πλέον σε ακριβείς βάσεις. Το 1964 η 

∆ιεθνής Επιτροπή Σταθεροποίησης των τιµών στην Αιµατολογία (ICSH) της 

Ευρωπαϊκής Εταιρείας Αιµατολογίας προέβη σε συστάσεις µε σκοπό την 

οµοιοµορφία κατά τον της αιµοσφαιρίνης. Ως standard µέθοδος συνιστάται 

αυτή της κυανοµεθαιµοσφαιρίνης . Σύµφωνα µ’αυτήν ο   Fe της αιµοσφαιρίνης 

µε σιδηροκυανιούχο άλας µετατρέπεται σε  κυανοµεθαιµοσφαιρίνη . 

Αιµοσφαιρίνη, ανθρακυλαιµοσφαιρίνη και µεθαιµοσφαιρίνη µετατρέπονται 

εύκολα σε κυανιοπαράγωγο. Πρότυπο διάλυµα παρασκευάζεται από την 

Επιτροπή υπό του Rijks Institut voor de Volksgezondheit, Utrecht, της 

Ολλανδίας. ∆είγµατα πρότυπου διαλύµατος που συµφωνούν πλήρως προς 

τις υποδείξεις της Επιτροπής είναι διαθέσιµα στο εµπόριο. Συνιστάται στην 

χρήση φασµατοφωτοµέτρου ο προσδιορισµός µε αραίωση 1:251να γίνεται 

στο 540 nm, και στην χρήση φωτοηλεκτρικού χρωµατοµέτρου µε 

κιτρινοπράσινο φίλτρο σε µήκος κύµατος περίπου το 540. 

Μ’αυτόν τον τρόπο δεν πετυχαίνεται µόνο ακρίβεια προσδιορισµού, 

αλλά εξασφαλίζεται και οµοφωνία αποτελεσµάτων . Ο προσδιορισµός 

εκτελούµενος µε προσοχή από άτοµο πεπειραµένο είναι λανθασµένος όταν 

υπερβαίνει τα 2%. Επιπλέον, τονίζεται ότι το όργανο πρέπει να ελέγχεται µε 

το πρότυπο διάλυµα κάθε φορά. 

Οι φυσιολογικές τιµές αιµοσφαιρίνης έχουν σήµερα καθορισθεί διεθνώς 

για τους άνδρες 13,5 - 18 g/dl (16+/-2) , και για τις γυναίκες 11,5 - 16 g/dl 
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(14+/-2). Οι χαµηλότερες τιµές αιµοσφαιρίνης στις γυναίκες αποδίδονται σε 

χρόνια ένδεια σιδήρου. Αν και η τιµή αιµοσφαιρίνης των γυναικών είναι  

 

δυνατόν να αυξηθεί µε την σιδηροθεραπεία, οι περισσότεροι αιµατολόγοι 

πιστεύουν ότι πρόκειται για φυσιολογική διαφοράς.  

Εµπειρικά, τιµές αιµοσφαιρίνης κατώτερες των 13,5 g/dl για τον άνδρα 

και των 11,5 g/dl για την γυναίκα θεωρούνται ότι υποδηλώνουν αναιµία. 

Κάποια εργαστήρια εξακολουθούν να εκφράζουν την τιµή της 

αιµοσφαιρίνης επί τοις %. Αυτό έπρεπε να είχε εγκαταλειφθεί από καιρό. 

Το ολικό ποσό αιµοσφαιρίνης φυσιολογικού ενήλικα υπολογίζεται 

900g. 

Φυσιολογικές τιµές αιµοσφαιρίνης (Ηb) του ανθρώπου**: 
 

ΧΡΩΜΟΣΩΜΑΤΑ ∆ΟΜΙΚΑ 
ΓΟΝΙ∆ΙΑ

ΠΟΛΥΠΕΠΤΙ∆ΙΚΗ 
ΑΛΥΣΙ∆Α 

ΤΕΤΡΑΜΕΡΗ 
ΜΟΡΙΑ  

ΣΦΑΙΡΙΝΗΣ 
(Ηb) 

ΑΝΑΛΟΓΙΕΣ
ΜΕΤΑ ΤΟ 
1Ο ΕΤΟΣ 
ΗΛΙΚΙΑΣ 

16 α΄ 
 α΄΄ 

α Κοινή 
αλυσίδα για 
όλες τις Hb 

 

11 β 
δ 

β 
δ 

α2β2=HbA 
α2δ2=HbA2 

≈97.0% 
≈2.5% 

11 Gγ 
Αγ 

Gγ 
Αγ 

α2Gγ2  
              Ηbt** 
α2Αγ2 

Ίχνη 
<1% 

 
 

*= πρωτοεµβρυικά γονίδια και αντίστοιχες αλυσίδες (Εκαι Ζ) δεν 
περιλήφθησαν 
**= κύρια αιµοσφαιρίνη στην ενδοµήτριο ζωή κατά την γέννηση 60-80% 

 

 

ΦΥΣΙΟΛΟΓΙΑ ΚΑΙ ΒΙΟΧΗΜΕΙΑ ΤΗΣ ΑΙΜΟΣΦΑΙΡΙΝΗΣ 
                                                                                                                                                       

Η µελέτη της αιµοσφαιρίνης είναι εξαιρετικά ενδιαφέρουσα όχι µόνο 

γιατί η ουσία αυτή επιτελεί µια πολύ σπουδαία λειτουργία , δηλαδή την 

µεταφορά του οξυγόνου, αλλά και για τον αριστοτεχνικό τρόπο κατά τον οποίο 

φέρνει εις πέρας αυτή την λειτουργία που της έχει εµπιστευθεί.  

Η αιµοσφαιρίνη είναι η πρώτη πρωτεΐνη , της οποίας καθορίσθηκε το 

µοριακό βάρος. Μπορεί να λεχθεί µε βεβαιότητα, ότι γνωρίζουµε για τις  
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χηµικές , βιολογικές , φυσικές ιδιότητες της αιµοσφαιρίνης περισσότερα από 

κάθε άλλη πρωτεΐνη. 

Η αιµοσφαιρίνη είναι αιµοπρωτεΐνη. Το µόριο της αποτελείται από την 

σφαιρίνη (λεύκωµα) και από την αίµη. Η αίµη αποτελείται από ένα 

τετραπυρρολικό δακτύλιο (πορφυρίνης) και σίδηρο. 

Η αιµοσφαιρίνη περιέχει 4 µόρια αίµης. Καθένα από αυτά βρίσκεται 

µέσα σ’ένα θύλακο καθεµιάς από τις 4 πολυπεπτιδικές αλυσίδες . Στο µόριο 

της αίµης ο Fe είναι συνδεδεµένος µε την ιστιδίνη. Η αιµοσφαιρίνη έχει 

µοριακό βάρος 64.458 ,φέρει και 4 άτοµα σιδήρου , τα οποία έχουν 

περιεκτικότητα σε σίδηρο 0.34%.   

Η κύρια ιδιότητα της αιµοσφαιρίνης είναι να οξυγονούται ,δηλαδή να 

σχηµατίζει µε µοριακή ένωση οξυγόνου , την οξυαιµοσφαιρίνη. Η αντίδραση 

αυτή είναι αµφίδροµη. Πρόκειται για οξυγόνωση και όχι για οξείδωση. 

Πράγµατι, κατά την αντίδραση αυτή η αιµοσφαιρίνη ,κατά θαυµαστό τρόπο, 

παραµένει στην αρχική της µορφή (µε σίδηρο δισθενή,  Fe++) µη οξειδούµενη  

προς µεθαιµοσφαιρίνη (µε σίδηρο τρισθενή , Fe+++), η οποία είναι αδρανής 

ως προς την οξυγόνωση. 

Το ερυθροκύτταρο, σε σύγκριση µε τα άλλα κύτταρα, παρουσιάζει 

αρκετά χαµηλή κατανάλωση οξυγόνου, συνδυάζεται δηλαδή, προς την 

χαµηλή περιεκτικότητα του σε κυτταρόχρωµα. Έτσι, το ερυθροκύτταρο 

αντιστέκεται εναντίον της οξείδωσης κατά τρόπο αρκετά αποτελεσµατικό και η 

αιµοσφαιρίνη οξυγονούται και δεν οξειδώνεται. 

 

 

ΓΕΝΙΚΟΤΗΤΕΣ ΣΧΕΤΙΚΑ ΜΕ ΤΗΝ ∆ΟΜΗ ΤΗΣ ΑΙΜΟΣΦΑΙΡΙΝΗΣ 

 

Το 1957 οι Kendrew  και Perutz έδειξαν ότι το µόριο της αιµοσφαιρίνης 

έχει ελλειψοειδές σχήµα, διαστάσεων 64Χ55Χ50Α, και το µόριο της αίµης 

δισκοειδές , διαστάσεων 14Χ17Α. Το 1957 εξ’άλλου συνέβηκε και δεύτερη 

σπουδαία ανακάλυψη . Ο Ingram αφού διέσπασε το µόριο της αιµοσφαιρίνης 

µε θρυψίνη σε σειρά µικρών πεπτιδίων και διαχώρισε στη συνέχεια τα 

πεπτίδια αυτά µε την ηλεκτροφόρηση και την χρωµατογραφία, τελικά  
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αναλύοντας τα αµινοξέα των πεπτιδίων πέτυχε να καθορίσει όχι µόνο καθένα 

από τα αµινοξέα των πεπτιδιακών αλυσίδων , αλλά και την ακριβή θέση  

καθενός απ’αυτού στην αλυσίδα. Η µεγαλοφυής αυτή µέθοδος, η οποία έλαβε 

το όνοµα «µέθοδος των δακτυλικών αποτυπωµάτων, fingerprints» των 

αµινοξέων αποτέλεσε την τεχνική , µε την οποία καθορίσθηκε η σειρά των 

αµινοξέων πάρα πολλών πρωτεϊνών ανθρώπου και ζώων .  

∆ιακρίνουµε τρεις δοµές αιµοσφαιρίνης : την πρωτοταγή , την 

δευτεροταγή και τριτοταγή δοµή. 

Πρωτοταγής δοµή. Από τις δύο αλυσίδες της φυσιολογικής 

αιµοσφαιρίνης του ενήλικα, η µεν α – αποτελείται από 141, η δε β- από 146 

αµινοξέα. Και οι υπόλοιπες αλυσίδες γ και δ έχουν 146 αµινοξέα. 

∆ευτεροταγής δοµή. Με ιδιοφυείς µεθόδους , στις οποίες 

χρησιµοποιήθηκε περίθλαση µε ακτίνες Χ , εξακριβώθηκε ο τρόπος µε τον 

οποίο αναδιπλώνεται κάθε αλυσίδα (coiling).  

Τριτοταγής δοµή.  αυτή αναφέρεται στο τρισδιάστατο της 

αναδίπλωσης προς τις άλλες πολεπτιδικές αλυσίδες. 

 
σχ. ∆ευτεροταγής δοµή της β – αλυσίδας αιµοσφαιρίνης 

 

 Ενδιαφέρον είναι ότι η πρόσληψη και η απελευθέρωση οξυγόνου 

συνδέονται µε σηµαντικές µεταβολές στο χώρο του µορίου της αιµοσφαιρίνης, 

οι οποίες κατά τον Perutz  ερµηνεύουν την σιγµοειδή καµπύλη. Η δεσµευτική 

ικανότητα µέσω του οξυγόνου, της δεσοξυαιµοσφαιρίνης είναι χαµηλή και 

απαιτείται ικανή αύξηση της τάσης του οξυγόνου για να προσληφθεί µόριο 

οξυγόνου στο πρώτο µόριο αίµης. Η οξυγόνωση της πρώτης αίµης προκαλεί 

µετακίνηση των αλυσίδων µέσα στην αιµοσφαιρίνη. Ολίσθηση κατά την  
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επαφή αλυσίδων  α και β ελαττώνει το µέγεθος της κεντρικής κοιλότητας και 

έτσι καθιστά περισσότερα προσιτές τις άλλες αίµες έτσι ώστε  

προσλαµβάνονται 2 περαιτέρω µόρια οξυγόνου µε µικρή µόνο αύξηση της 

πίεσης οξυγόνου. Η ενδοµοριακή µεταβολή είναι τελικά υπεύθυνη για το 

γεγονός ότι η τελική οµάδα αίµης έχει χαµηλή ικανότητα πρόσληψης οξυγόνου 

γι ‘ αυτό και απαιτείται αξιόλογη αύξηση της πίεσης του οξυγόνου για να 

οξυγονωθεί αυτή. 

 Η στροφή των 4 πολυπεπτιδικών αλυσίδων της αιµοσφαιρίνης προς 

άλλες κοντινές δίνει στο µόριο της αιµοσφαιρίνης σφαιρική πολυπλοκότερη 

τρισδιάστατη µορφή την οποία ο Dawkins (1978) παραβάλλει ως θάµνο µε 

αγκάθια! Το γεγονός όµως  ότι 6.000 εκατοµµύρια εκατοµµυρίων µόρια 

αιµοσφαιρίνης του ανθρώπινου σώµατος έχουν τελείως απαράλλακτη  δοµή 

παρά την πολυπλοκότητα της, προκαλεί τον θαυµασµό, 

 Φυσιολογικά, η αιµοσφαιρίνη βρίσκεται στο ερυθροκυτταρικό σε πολύ 

πυκνό διάλυµα, δηλαδή 340g. Κατά 1000ml. Κανένας άλλος ιστός δεν 

περιέχει λεύκωµα σε τόσο υψηλή πυκνότητα. ‘Ώριµο φυσιολογικό 

ερυθροκύτταρο περιέχει περίπου 300.000 µόρια αιµοσφαιρίνης. Η πυκνότητα 

της αιµοσφαιρίνης αγγίζει τα όρια της διαλυτότητας της, συνεπώς µεγαλύτερη 

περιεκτικότητα σε αιµοσφαιρίνη στο ερυθροκύτταρο, επιτυγχάνεται µε την 

αύξησης ή όχι της πυκνότητας της αιµοσφαιρίνης αλλά του µεγέθους του 

ερυθροκυττάρου. Έτσι, ενώ το φυσιολογικό ερυθροκύτταρο έχει όγκο 90 fl 

(µm³) και περιέχει 30 pg (µγ) αιµοσφαιρίνης, στις µικροκυτταρικές αναιµίες ο 

όγκος του κυττάρου αυξάνει µέχρι 135 fl, µαζί µε 46 pg περιεκτικότητα 

αιµοσφαιρίνης (δηλαδή σηµειώνεται αύξηση και την δυο τιµών κατά 50% του 

φυσιολογικού). 

 Το γεγονός ότι µέσα στο ερυθροκύτταρο η αιµοσφαιρίνη βρίσκεται σε 

πρωτοφανή υψηλή πυκνότητα δεν είναι χωρίς καµία συνέπεια. Όπως έδειξαν 

οι αρκετά προσεκτικές κρυσταλλογραφικές µελέτες, τα µόρια της 

αιµοσφαιρίνης δεν είναι διεσπαρµένα εκεί και όπως τύχει µέσα στο 

ερυθροκύτταρο, όπως θα ήταν εάν επρόκειτο για το αραιό διάλυµα, αλλά είναι 

διατεταγµένα κατά κανονικό -όπως λέγεται- τρόπο. Αυτό είναι αναπόφευκτη 

συνέπεια του «συνωστισµού ο οποίος επικρατεί σ’ αυτό»    
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Το σχήµα  παρέχει την δευτεροταγή δοµή της β-αλυσίδας της 

αιµοσφαιρίνης. Η αλυσίδα αυτή έχει 8 περιοχές (Α-Η)στις οποίες τα αµινοξέα  

βρίσκονται συµπαγώς προς άλλα τοποθετηµένα γύρω από τον άξονα (α-

έλικας). Το µόριο της αίµης βρίσκεται µέσα στην «κοιλότητα» της αλυσίδας , 

έχει δε απέναντι της ανά µία ιστιδινική ρίζα, µε µία από τις οποίες είναι 

συνδεδεµένη. Η θέση αυτή της αίµης , βαθιά µέσα στην κοιλότητα του µορίου 

της αλυσίδας , προστατεύει πιθανότατα την αίµη από οξειδωτικές 

επεξεργασίες. Τέλος, όταν αντικαταστήσουµε την µια από τις δύο ιστιδινικές 

ρίζες µε την τυροσινική, παράγονται παθολογικές αιµοσφαιρίνες , οι 

αιµοσφαιρίνες Μ.   
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 Τα όσα αφορούν την α-θαλασσαναιµία διευκρινίστηκαν αξιόλογα κατά 

τα τελευταία χρόνια. Υπάρχουν δύο α-Θαλασσαναιµικά γονύλλια , το α-

θαλασσαναιµικό 1 και το α-θαλασσαναιµικό 2 γονύλλιο.Το πρώτο οδηγεί σε 

πλήρη αναστολή της σύνθεσης της α αλυσίδας , ενώ το δεύτερο οδηγεί σε 

µερική αναστολή. Λόγω της µη σύνθεσης α-αλυσίδας , δηµιουργείται 

περίσσεια β- και γ-αλυσίδας. Καθεµιά απ’αυτές πολυµερίζεται κάποιες φορές 

και σχηµατίζει τετραµερή γ4 (Hb Bart’s) και β4 (HbH) , για τα οποία θα 

αναφερθούµε παρακάτω.  

 Είναι δυνατόν να υπάρχει ποικιλία συνδιασµών.Από αυτούς τους 

συνδυασµούς , άλλοι δεν προκαλούν κλινικές εκδηλώσεις ,ενώ άλλοι 

προκαλούν, όπως δείχνει και ο πίνακας που ακολουθεί. Όπως φαίνεται στον 

πίνακα, δηµιουργείται αιµοσφαιρινοπάθεια H όταν το ένα γονύλλιο είναι α-

θαλασσαναιµικό 1, και το άλλο α-θαλασσαναιµικό 2. Αιµοσφαιρινοπάθεια H 

προκαλεί κι άλλο συνδυασµό µεταξύ του α-θαλασσαναιµικού 1 γονυλλίου και 

του γονυλλίου της αιµοσφαιρίνης Constant Spring. Πρόκειται για µια 

αιµοσφαιρίνη µε ασυνήθιστες ποικιλίες της α αλυσίδας, η οποία συντίθεται σε 

µικρή ποσότητα, µε αποτέλεσµα ελαττωµένη παραγωγή της α αλυσίδας στο 

σύνολο. 

 

1. Χωρίς κλινικές εκδηλώσεις : 

     α – θαλασσαναιµικό στίγµα 

Γονότυπο 
α-θαλ.1/φυσιολογικό 

α-θαλ.2/φυσιολογικό 

α-θαλ.2/α-θαλ.2 

α-θαλ.1 ή 2/β-θαλασσαιµ. 

2. Με κλινικές εκδηλώσεις : 

    α. Μείζων α-θαλασσαναιµία(Σύνδροµο 

εµβρυϊκού ύδρωπος,Hb Bart’s) 

     β. Ενδιάµεση α-θαλασσαναιµία(νόσος 

HbΗ)  

 

 

 α-θαλ.1/α-θαλ.1 

 

 α-θαλ.1/α-θαλ.2 

 α-θαλ.1/γονότυπο Hb Constant Spring 
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Η αιµοσφαιρίνη αυτή βρέθηκε σε οικογένεια πασχόντων από 

αιµοσφαιρινοπάθεια Η σε Constant Spring της Jamaica, εξ’ού και το όνοµα. 

Άτοµα τα οποία παίρνουν από τον ένα γονιό το α-θαλασσαναιµικό1 γονύλλιο 

κι από τον άλλον το γονύλλιο της αιµοσφαιρίνης Constant Spring έχουν 

τυπική αιµοσφαιρινοπάθεια. Με άλλα λόγια το γονύλλιο της Hb Constant 

Spring εκφράζεται ως α-θαλασσαναιµικό 2 γονύλλιο.  
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Α.  ΟΜΟΖΥΓΟΣ Ή ΜΕΙΖΩΝ Β- ΘΑΛΑΣΣΑΙΜΙΑ 
(Thalassaemia major ή αναιµία Cooley) 

 

Η οµόζυγη β-θαλασσαναιµία λέγεται και νόσος του Cooley. Εµφανίζεται 

σε πολύ µικρή ηλικία , εκτός από κάποιες περιπτώσεις που µπορεί να 

εµφανιστούν και αργότερα (ήπιες µορφές). Η νόσος αποκαλύπτεται συνήθως 

λόγω της ωχρότητας του προσώπου , ως εκ της οποίας το παιδί υποβάλλεται 

σε εξέταση αίµατος για να βρεθεί εκεί µία υπόχρωµη µη σιδηροπενική 

µικροκυτταρική αναιµία .Το εύρηµα οδηγεί στην ηλεκτροφόρηση της 

αιµοσφαιρίνης  , όπου διαπιστώνεται : (α) πλήρης έλλειψη Hb Α εάν πρόκειται 

για βο-θαλασσαιµία , ή µικρή ή µεγαλύτερη ελάττωση αυτής εάν πρόκειται για 

β+- θαλασσαιµία. (β) Αύξηση της Hb Fαπό 10% έως και 90%. Και , (γ)  

Αύξηση της  Hb Α2 από 5% έως 10%. 

 Από κλινική άποψη , η οµόζυγη β-θαλασσαιµία χαρακτηρίζεται από : 

(1) Αναιµία. (2) Υπίκτερο.  (3) ∆ιόγκωση του ήπατος.  (4) Μεγάλη διόγκωση 

της σπλήνας.  Τα διογκωµένα υποχόνδρια πιέζουν εκ των έσω τα κοιλιακά 

τοιχώµατα και τις κατώτερες πλευρές και προκαλούν µια χαρακτηριστική 

προπέτεια στην άνω κοιλία µε σύγχρονή κωνοειδή παραµόρφωση του 

θώρακος . (5) Μογγολοειδές προσωπείο µε προπέτεια των µετωπιαίων 

ζυγωµατικών οστών , και συχνά και των γνάθων . Στην ακτινογραφία 

σηµειώνονται πάχυνση της διπλόης και ψηκτροειδές κρανίο . (6) Εξωµυελική 

αιµοποίηση που συχνά δεν περιορίζεται µόνο στο ήπαρ και τον σπλήνα , 

αλλά επεκτείνεται και στην άµεση γειτονία των οστών , ιδιαίτερα των πλευρών 

και των σπονδύλων .Οι αλλοιώσεις αυτές είναι πιο εµφανείς στην περιοχή του 

αγκώνα , δίνοντας την εικόνα του µωσαϊκού.  
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εικ. Αλλοιώσεις στην περιοχή του αγκώνα επί της νόσου Cooley 

 

Αιµατολογικά – εργαστηριακά ευρήµατα. .Ο αριθµός των ερυθρών 

αιµοσφαιρίων είναι αρκετά ελαττωµένος (2-3,000,000 κ.κ.χ.). Οι τιµές της 

αιµοσφαιρίνης και του αιµατοκρίτη είναι επίσης ελαττωµένες (µικροκυτταρική 

υπόχρωµος  αναιµία ) Η µορφή των ερυθρών αιµοσφαιρίων είναι 

χαρακτηριστική :έντονη ανισοκυττάρωση και έντονη υποχρωµία . Τα ερυθρά 

αιµοσφαίρια εµφανίζονται κενά και πολλές φορές διαγράφεται µόνο η 

περιφέρεια και µία κεντρική µοίρα , αφήνοντας έτσι µεταξύ τους ένα κενό 

δακτύλιο .( στοχοκύτταρα). Συχνά ανευρίσκονται τµήµατα κατεστραµµένων 

ερυθρών αιµοσφαιρίων (σχιζοκύτταρα) , ερυθρά µε βασεόφιλο στίξη , επίσης 

σιδηροκύτταρα και αυξηµένος αριθµός δικτυοερυθροκυττάρων  (5-15%). 

 Η παρουσία των εµπύρηνων ερυθρών αιµοσφαιρίων αποτελεί σύνηθες 

εύρηµα , ο αριθµός τους µπορεί να υπερβεί κατά πολύ τον αριθµό των 

λευκών αιµοσφαιρίων. Τα περισσότερα απ’αυτά είναι ώριµοι φυσιοβλάστες . 
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Η αντίσταση των ερυθρών αιµοσφαιρίων σε υπότονα διαλύµατα 

βρίσκεται αυξηµένη. 

 Ο αριθµός των λευκών αιµοσφαιρίων είναι αυξηµένος (10-25,000 

κ.κ.χ.). 

 Ο χρόνος επιβίωσης των ερυθρών αιµοσφαιρίων προσδιορίζεται 

κυρίως µε την βοήθεια ραδιοισοτοπικών µεθόδων . Ο χρόνος αυτός βρίσκεται 

αρκετά περιορισµένος . Πράγµατι , ο χρόνος υποδιπλασιασµού κυµαίνεται 

µεταξύ 7 και 22 ηµερών , σε σύγκριση µε τις φυσιολογικές τιµές των 26-28 

ηµερών.  

 Ο προσδιορισµός της εµβρυϊκής αιµοσφαιρίνης (Hb F) δείχνει 

σηµαντική αύξηση του ποσού της αιµοσφαιρίνης αυτής , η οποία κυµαίνεται 

µεταξύ 30 και 70% . Περιπτώσεις όπου το ποσό της Hb F ανευρίσκεται κάτω 

του 10% και άνω του 90% , είναι  σπάνιες .  

 Η κατανοµή της Hb F µεταξύ των ερυθρών αιµοσφαιρίων είναι 

ανισοµερής , όπως αποδεικνύεται µε την µέθοδο KLEIHAUER, εφόσον το 

ποσό της εµβρυϊκής αιµοσφαιρίνης δεν υπερβαίνει τα 80% του ολικού ποσού 

της αιµοσφαιρίνης. 

 Το ποσό του κλάσµατος της αιµοσφαιρίνης α2 είναι συνήθως 

αυξηµένο, εφ’ όσον δεν έχει προηγηθεί µετάγγιση αίµατος . 

 Επιπλοκές . Οι πάσχοντες από την αναιµία COOLEY εµφανίζουν 

αυξηµένη ευαισθησία στις λοιµώξεις , οι οποίες συντελούν στη περαιτέρω 

επιδείνωση της αναιµίας τους . 

 Η  αιµοχρωµάτωση (αιµοσιδήρωση) που παρατηρείται είναι 

αποτέλεσµα των πολλαπλών µεταγγίσεων. Η επιπλοκή αυτή προκαλεί στους 

πάσχοντες (οι οποίοι διανύουν την δεύτερη δεκαετία ) διάφορα καρδιολογικά 

προβλήµατα, όπως υποτροπιάζουσα περικαρδίτιδα , µυοκαρδίτιδα µε 

αρρυθµίες και καρδιακή ανεπάρκεια. Η προχωρηµένη οστεοπόρωση ευνοεί τα 

κατάγµατα και δυσκολεύει την οδοντοφυΐα.  

 Συχνές είναι οι αιµορραγικές εκδηλώσεις υπό µορφή επίµονων 

ρινορραγιών , χωρίς εµφανή διαταραχή της πηκτικότητας του αίµατος. 

Tέλος, όπως σε άλλες χρόνιες αιµολυτικές αναιµίες , δεν είναι σπάνια η 

παρουσία χολολιθίαση ή η νεφρολιθίαση.  
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Πρόγνωση. Η  πρόγνωση της αναιµίας COOLEY είναι πολύ βαριά . Η 

εξέλιξη δεν είναι καλή. Αν εξαιρέσουµε όµως όλα αυτά, µε την χορήγηση  

αντιβιοτικών και µε συχνές µεταγγίσεις (ώστε το ποσό της αιµοσφαιρίνης να 

διατηρείται σε 7-8 g) , κατορθώνεται σηµαντική παράταση του χρόνου 

επιβίωσης των ασθενών . 

 Η σπληνεκτοµή που επιχειρείται κάποιες φορές δεν εµποδίζει τη 

δυσµενή εξέλιξη της νόσου, αλλά όµως επιτρέπει σε µερικές περιπτώσεις , 

την επιµήκυνση του χρόνου επιβίωσης των ερυθρών αιµοσφαιρίων µε την 

άρση της επιπρόσθετης αιτίας (σπλήνας) καταστροφής των ερυθρών 

αιµοσφαιρίων . 

 Στην πλειονότητα τους οι άρρωστοι δεν φθάνουν στην ηλικία των 25 

ετών . Όσοι απ’αυτούς καταφέρουν και φθάσουν σε µεγαλύτερες ηλικίες , 

παθαίνουν αιµοχρωµάτωση , συνέπεια των πολλών µεταγγίσεων . Η 

εισαγωγή στην θεραπεία µε δραστικές χηµικές ενώσεις , παρέχει την 

δυνατότητα επιτυχούς θεραπευτικής επέµβασης στις περιπτώσεις 

αιµοχρωµάτωσης . Μεταξύ των χηµικών ενώσεων , η δεσφερριοξαµίνη Β 

στερείται σε σηµαντικό βαθµό των ανεπιθύµητων παρενεργειών σε σχέση µε 

άλλες χηµικές ουσίες ίδιας δράσης . Η δεσφερριοξαµίνη Β είναι φυσικό προϊόν 

κάποιου ακτινοµύκητα . Καθώς εισάγεται παρεντερικά στον οργανισµό , 

δεσµεύει το σίδηρο , σχηµατίζοντας µαζί του ευδιάλυτο και νεφροδιαβατό 

σύµπλεγµά , το οποίο διευκολύνει την αποβολή του  σε µεγάλα ποσά .  

 Τελευταία, καταβάλλονται µεγάλες προσπάθειες για την πρόληψη της 

θαλασσαιµίας . Η πρόληψη µπορεί να επιτευχθεί , αφ’ενός µεν µε την εξέταση 

των νεόνυµφων και την ενηµέρωση τους εάν και οι δύο τους είναι φορείς του 

παθολογικού γόνου (στίγµατος) , κι αφ’ετέρου µε την προγεννητική διάγνωση 

της νόσου και τη σύσταση για διακοπή της κύησης . Τα µέτρα αυτά 

εφαρµόζονται στην Ελλάδα από µερικά χρόνια και φαίνεται ότι έχουν 

πράγµατι δώσει ικανοποιητικά αποτελέσµατα .      
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Β. ΕΤΕΡΟΖΥΓΗ Ή ΕΛΑΣΣΩΝ Β- ΘΑΛΑΣΣΑΙΜΙΑ 
(Thalassaemia minor). 

 
Λέγεται  συχνά και  « στίγµα β – µεσογειακής αναιµίας » . 

 Την µορφή αυτή εµφανίζουν ετεροζυγωτές ως προς τον γόνο της 

νόσου Colley . Η συχνότητα µεταξύ του Ελληνικού πληθυσµού είναι 8% 

περίπου .  

  

ΚΛΙΝΙΚΗ ΕΙΚΟΝΑ 

 

 Τα άτοµα αυτά συνήθως δεν εµφανίζουν αναιµία ή άλλα συµπτώµατα. 

Σε κάποιες σπάνιες περιπτώσεις εµφανίζεται χρόνια αναιµία µε 

σπληνοµεγαλία και οστικές αλλοιώσεις , όπως στην οµόζυγη µορφή. 

 Κατά την κύηση , οι ετεροζυγωτές έγκυες , εµφανίζουν πολύ συχνά 

σηµαντική πτώση του ποσού της αιµοσφαιρίνης. 

 

ΑΙΜΑΤΟΛΟΓΙΚΑ ΕΥΡΗΜΑΤΑ 
 

Κατά την αιµατολογική εξέταση διαπιστώνεται υπόχρωµη 

µικροκυτταρική αναιµία µε µορφολογικές αλλοιώσεις των ερυθρών 

αιµοσφαιρίων. Χαρακτηριστική στην ετερόζυγη β Μεσογειακή αναιµία είναι η 

αύξηση της αντίστασης των ερυθροκυττάρων στην οσµωτική αιµόλυση .  

 Στην ετερόζυγη µορφή της β Μεσογειακής αναιµίας το ποσό του 

κλάσµατος της αιµοσφαιρίνης Α2 βρίσκεται αυξηµένο. Η αύξηση αυτή είναι 

ενδεικτική της νόσου , καθότι συναντάται αποκλειστικά σε ετεροζυγωτές του 

γόνου της β Μεσογειακής αναιµίας µε µία µόνο εξαίρεση , την 

αιµοσφαιρινοπάθεια ZURICH όπου το ποσό του κλάσµατος Α2 βρίσκεται 

επίσης πάνω από τις φυσιολογικές τιµές,(2,4 + 0,35).   

  Το ποσό της Hb F βρίσκεται συνήθως στα φυσιολογικά όρια 1 – 2 % , 

και ελαφρά αυξηµένο σε περιορισµένο αριθµό περιπτώσεων .  
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Κάποιες φορές , το ποσό της Hb A2 ανευρίσκεται φυσιολογικό , ενώ 

αντίθετα , το ποσό της Hb  F ανευρίσκεται µεταξύ 5 – 30 %. Η µορφή αυτή 

θεωρείται ως παραλλαγή το γόνου της β Μεσογειακής αναιµίας (F Μεσογειακή 

αναιµία ). 

 Επίσης , έχουν περιγραφεί περιπτώσεις , κατά τις οποίες το ποσό της 

Hb A2 και της Hb F είναι φυσιολογικό , ενώ είναι έκδηλες οι µορφολογικές 

αλλοιώσεις των ερυθρών αιµοσφαιρίων .  

 

ΑΠΟ ΓΕΝΕΤΙΚΗ ΑΠΟΨΗ 
 
 Οι παρακάτω τύποι εκδηλώνονται ως ελάσσων θαλασσαιµία :  

i. Ετερόζυγη βο-θαλασσαιµία 

ii. Ετερόζυγη β+-θαλασσαιµία 

iii. Ετερόζυγη δβ-θαλασσαιµία 
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Κατά την in vitro µελέτη της σύνθεσης των αλυσίδων της σφαιρίνης 

µετριέται ο ρυθµός της ενσωµάτωσης ραδιενεργών αµινοξέων στις αλυσίδες 

α-, β-, και γ-. σε πειράµατα βραχείας διάρκειας κατά τα οποία 

χρησιµοποιούνται δικτυοερυθροκύτταρα ή µυελός ασθενών διαπιστώθηκε ότι 

στις διάφορες µορφές της β-θαλασσαιµίες ο ρυθµός σύνθεσης της α-αλυσίδας 

υπερέχει πολλαπλάσια του ρυθµού σύνθεσης των β- και γ-αλυσίδων µαζί. 

Έτσι, στα κύτταρα της ερυθρής σειράς αθροίζεται µια περίσσεια ελεύθερων α-

αλυσίδων. Οι ελεύθερες αυτές α-αλυσίδες είναι δυνατόν να αποµονωθούν µε 

ηλεκτροφόρηση ή µε διήθηση µε τη στήλη Sephadex G100 ή DEAE 

χρωµατογραφίας. Οι συσσωρευµένες α-αλυσίδες σχηµατίζουν έγκλειστα, τα 

οποία πρώτοι ανακάλυψαν ο Φέσσας µαζί µε τους συνεργάτες του. (1996).  

Τα έγκλειστα αυτά, ευθύνονται σηµαντικά για την παθογένεια της 

νόσου.   Συγκεκριµένα, καθώς αθροίζονται µέσα στους ερυθροβλάστες 

διαταράσσουν αξιόλογα τον πολλαπλασιασµό και την ωρίµανση τους, έτσι 

έχουµε την µη  αποδοτική (ineffective) ερυθροποιία στη µείζων θαλασσαιµία. 

Επί ετερόζυγης β-θαλασσαιµίας οι Χαλεβελάκης, Clegg και Weatherall (1975) 

έδειξαν ανάλογη άνιση σύνθεση των δύο αλυσίδων, αλλά συγχρόνως και 

ταχεία πρωτεόλυση των ελεύθερων αλυσίδων.  

Ακόµη, αποδείχτηκε ότι τα Θαλασσαναιµικά ερυθροκύτταρα 

παρουσιάζουν διάφορες µεταβολικές διαταραχές, όπως αύξηση της 

διαβατότητας της µεµβράνης στο Κ+ και ελαττωµένη  ικανότητα απαιτήσεις σε 

φυλλικό οξύ. Η ερυθροειδής ικανότητα αναγέννησης του ΑΤΡ (Knox-Macaulay 

και Weatherall, 1974). Όσο µεγαλύτερη είναι η ανισορροπία σύνθεσης των 

αλυσίδων, τόσο πιο έκδηλες είναι οι ανωµαλίες λειτουργίας της µεµβράνης.  

Ερυθροκύτταρα µε µεγαλύτερο αριθµό γ-αλυσίδων µας δείχνουν 

µικρότερη βλάβη της µεµβράνης και µεγαλύτερη επιβίωση. Φαίνεται ότι οι α-

αλυσίδες που βρίσκονται σε περίσσεια ενώνονται µε τις γ–αλυσίδες και δεν 

καθιζάνουν.  
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Έλλειψη ή ελάττωση β – αλύσεων 

Περίσσεια α - αλύσεων Αύξηση παραγωγής 
δ - αλύσεων 

Αύξηση Ηβ Α2 και / ή F Σχηµατισµός α4 µορίων 
(κατακρήµνιση) 

Σπληνική 
αιµόλυση 

Ερυθροκύτταρο Ερυθροβλάστης

Ενδοµυελική 
αιµόλυση ΕΡΟ 

Υποξία ΑΝΑΙΜΙΑ 

 

 

Από τα παραπάνω συνεπάγεται ότι κατά τη β-θαλασσαιµία η περίσσεια 

των α-αλυσίδων είναι υπεύθυνη και για την ανεπαρκή ερυθροποίηση και για 

την αιµόλυση. ∆εν είναι γνωστός ο µηχανισµός κατά τον οποίο οι α-αλυσίδες 

που καθιζάνουν προκαλούν την ανεπαρκή ερυθροποίηση. Πιθανώς δρουν 

µηχανικά και τραυµατίζουν τα ερυθροκύτταρα, καθώς διέρχονται µέσω του 

µυελού και της σπλήνας. Επιπλέον, φαίνεται ότι τα έγκλειστα διαταράσσουν 

την ωρίµανση των κυττάρων της ερυθρής σειράς. Ο Wickramasinghe και οι 

συνεργάτες του (1973) έδειξαν ότι στο µυελό κατά την β-θαλασσαιµία  
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συµβαίνει διακοπή της εξέλιξης στη φάση G1 των πρόδροµων 

ερυθροκυττάρων µε συνέπεια τον παθολογικό πολλαπλασιασµό των 

κυττάρων.  

Έτσι ο έντονος συνδυασµός ανεπαρκούς ερυθροποίησης και 

επιµήκυνσης της ζωής προκαλεί βαριά αναιµία. Έτσι κι αλλιώς η µεγαλύτερη 

δεσµευτική ικανότητα για οξυγόνο, την οποία έχουν τα ερυθροκύτταρα, λόγω 

της µεγάλης ποσότητας Hb F την οποία περιέχουν, επιφέρει ιστική ανοξία µε 

αποτέλεσµα αύξηση της παραγωγής ερυθροποιητίνης. Αποτέλεσµα είναι η 

µεγάλη υπερτροφία του µυελού. Οι Φέσσας και Λουκόπουλος (1974) βρήκαν 

ότι η ολική µάζα του ερυθροειδούς ιστού υπετρέφεται µέχρι του 45πλάσιου. 

  Έτσι εξηγείται ο υπερµεταβολισµός, η απώλεια βάρους, η 

καθυστέρηση της ανάπτυξης, η υπερουρυχαιµία, ο πυρετός και οι αυξηµένες 

απαιτήσεις σε φυλλικό οξύ. Η ερυθροειδής υπερπλασία σε συνδυασµό ε την 

άστοχη ερυθροποίηση προκαλεί αυξηµένη απορρόφηση Fe. Η αυξηµένη 

απορρόφηση Fe και οι µεταγγίσεις αίµατος έχουν ως συνέπεια τη µεγάλη 

φόρτιση σε Fe, η οποία προκαλεί συνήθως το θάνατο του ασθενή.  

Η παραµονή της θέσης της HbF δεν έχει ακόµη αρκετά ερµηνευθεί. 

ΟWeatherall µε τους συνεργάτες (1976) δίνουν σ’ αυτήν την εξής ερµηνεία: σε 

υπερτροφικό µυελό υπάρχει φυσιολογικός πληθυσµός F- κυττάρων, τα οποία 

όµως δεν καταστρέφονται επιλεκτικά.  

Τα παραπάνω αποδεικνύουν πόσο πολύπλοκος είναι ο µηχανισµός 

της β-θαλασσαναιµίας και πόσοι παράγοντες παρεµβαίνουν.  
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ΜΕΣΟΓΕΙΑΚΗ ΑΝΑΙΜΙΑ ΣΤΗΝ ΚΥΗΣΗ 
 

Είναι αιµοσφαινοπάθεια που ανήκει στην οµάδα των κληρονοµικών, 

αναιµιών και παρατηρείται συχνά στους λαούς της Μεσογείου. Οφείλεται σε 

πληµµελή σύνθεση της Hb και µάλιστα του µέλους της σφαιρίνης (Hb=αίµη + 

σφαιρίνη) λόγω µεταλλάξεως. Η πληµµέλεια αυτή κληρονοµείται κατά τον 

υπολειπόµενο χαρακτήρα, για αυτό και δεν εκδηλώνεται στους ετεροζυγωτές. 

Όταν όµως οι γόνοι 2 ετεροζυγωτών συµπέσουν, δηλαδή όταν οι γονείς έχουν 

στίγµα και οι δύο, το παιδί εκδηλώνει τη νόσο σε συχνότητα 50%. Στην 

Ελλάδα η συχνότητα του στίγµατος φτάνει σε ορισµένες περιοχές µέχρι 20%. 

Οι έγκυες ετεροζυγωτές παρουσιάζουν µεγάλη αναιµία κυρίως στα όψιµα 

στάδια της κυήσεως που δεν ανατάσσεται µε χορήγηση Fe.  

 

Η ∆ΙΑΓΝΩΣΗ 
Γίνεται µε ηλεκτροφόρηση της Hb οπότε το κλάσµα Α2 εµφανίζεται 

αυξηµένο (>3,5%).  

 

ΑΝΤΙΜΕΤΩΠΙΣΗ 
 
 Η ηλεκτροφόρηση της Hb ανήκει στις υποχρεωτικές εξετάσεις του 

προγαµιαίου ελέγχου για την εντόπιση των φορέων του στίγµατος. Σ΄ αυτόν 

γίνεται διαφώτιση για τους κινδύνους των απογόνων τους. Σε περίπτωση 

οµοζυγωτών γονέων γίνεται έλεγχος της εµβρυϊκής Hb, που παίρνεται µε 

εµβρυοσκόπηση και παρακέντηση πλακουντιακού αγγείου την 16η εβδοµάδα 

της κυήσεως ή µε βιοψία τροφοβλάστη (CUS) νωρίτερα. Αν το έµβρυο φέρει 

τη νόσο, συνίσταται διακοπή της κύησης  
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ΘΕΡΑΠΕΙΑ ΚΑΙ ΠΡΟΛΗΨΗ ΤΗΣ Β- ΘΑΛΑΣΣΑΙΜΙΑΣ ΣΤΗΝ ΚΥΗΣΗ 
 

Η αυξηµένη συχνότητα εµφάνισης της αναιµίας αυτής στις περιοχές της 

Αν. Μεσογείου επιβάλλει την ηλεκτροφόρηση της Hb σ’ όλες τις έγκυες κατά 

την 1η επίσκεψή τους στον Μαιευτήρα.  

Στην περίπτωση που οι 2 γονείς φέρουν το στίγµα, η πιθανότητα το 

έµβρυο να πάσχει από οµόζυγη µορφή της νόσου είναι 25%, να είναι υγιείς 

είναι 25% και να φέρει το στίγµα 50%. Σε έγκυες όπου γίνεται η διάγνωση της 

ετερόζυγης µορφής µε ηλεκτροφόρησης προτείνεται η έναρξη χορήγησης 5 

mg φυλλικού οξέος ηµερησίως. Επίσης οι ασθενείς µε βεβαιωµένη 

ανεπάρκεια Fe, θα πρέπει να ελέγχονται τα επίπεδα φεριττίνης και να 

χορηγείται σιδηρούχα σκευάσµατα από το στόµα. Όταν η θεραπεία της 

αναιµίας µε Fe ή φυλλικό οξύ αποτυγχάνει, µπορεί να γίνει µετάγγιση αίµατος 

για να έχουµε ικανοποιητικά επίπεδα Hb.  

Επίσης, η θεραπεία στην εγκυµοσύνη, σε ασθενείς µε µείζον ή 

ενδιάµεση µορφή θαλασσαιµίας, περιλαµβάνει τις συχνές µεταγγίσεις αίµατος 

για να διατηρηθούν τα επίπεδα Hb πάνω από 10g/dl και επιβάλλεται η 

χορήγηση 510 mg φυλλικού οξέος ηµερησίως ενώ υπάρχει αντένδειξη στη 

χορήγηση σιδηρούχων σκευασµάτων.  
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ΠΡΟΓΕΝΝΗΤΙΚΟΣ ΕΛΕΓΧΟΣ 
 

Όλοι οι άνθρωποι που βρίσκονται σε αναπαραγωγική ηλικία πρέπει να 

υποβάλλονται, πάντα µε τη συναίνεσή τους βέβαια, σε διαδικασίες Γενετικής 

Συµβουλευτικής, για τον κατά το δυνατόν πληρέστερο έλεγχο πριν την 

προσπάθεια τεκνοποίησης. Ο έλεγχος αυτός µπορεί να ποικίλει, από την 

απλή σύσταση για ορισµένες βασικές εξετάσεις µέχρι έναν πλήρη και 

αναλυτικό έλεγχο που υπαγορεύεται από το οικογενειακό και ατοµικό ιστορικό 

του εξεταζόµενου ατόµου ή από την παρουσία υπογονιµότητας, ανεπιτυχών 

κινήσεων ή γέννηση παιδιού µε διαµαρτίες ή χρωµοσωµατικές ανωµαλίες.  

Έτσι στην 1η περίπτωση όπου αναφερόµαστε σ’ ένα νέο υγιές και µε 

ελεύθερο ιστορικό άτοµο, ο έλεγχος µπορεί να περιορισθεί σε µια σειρά από 

εξετάσεις που ανιχνεύουν συνήθως κληρονοµούµενα νοσήµατα ή έκθεση σε 

εµβρυοτοξικούς παράγοντες.  

Αναφέρονται, η ύπαρξη φορείας για την β-µεσογειακή αναιµία 

(«στίγµατος» όπως κακώς είχε επικρατήσει παλαιότερα) η οµάδα αίµατος και 

ο παράγοντας Rhesus.  

Με την Γενετική Συµβουλευτική µπορεί να διενεργηθεί ένας αναλυτικός 

και σε βάθος έλεγχος του ατόµου ή του ζευγαριού που επιθυµεί ν’ αποκτήσει 

παιδί και όπως προαναφέρθηκε πρέπει να γίνεται – ή επιβάλλεται να γίνεται 

πριν την εγκυµοσύνη.  

Ζευγάρια ή άτοµα που χρίζουν τέτοιου ελέγχου είναι: άτοµα που είναι 

υγιείς φορείς γενετικού νοσήµατος, που όµως η απόκτηση παιδιού µε άλλο 

άτοµο φορέα δηµιουργεί τον κίνδυνο πλήρους εκδήλωσης της νόσου. Είναι 

για παράδειγµα γνωστό ότι οι ετεροζυγωτές (φορείς) της β-µεσογειακής 

αναιµίας δεν πάσχουν οι ίδιοι, αλλά γάµος µεταξύ φορέων δηµιουργεί 25% 

κίνδυνο γέννησης παιδιού µε µεσογειακή αναιµία. Παλαιότερα που οι φορείς 

δεν αναγνωρίζονταν (αφού δεν πάσχουν οι ίδιοι) γεννιόντουσαν 150 περίπου 

παιδιά κάθε χρόνο  στην Ελλάδα µε β-µεσογειακή αναιµία. Σήµερα µε την  
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καθιέρωση του µαζικού (screening) ελέγχου του πληθυσµού την αναγνώριση 

των φορέων και τον προγεννητικό έλεγχο τη διάρκεια της εγκυµοσύνης δεν 

γεννιούνται πια πάσχοντα παιδιά.  

 

 
ΕΡΓΑΣΤΗΡΙΑΚΕΣ ΕΞΕΤΑΣΕΙΣ ΑΙΜΑΤΟΣ 

 
  Στην µείζων β- µεσογειακή αναιµία,η γενική εξέταση αίµατος δείχνει:  
  - Έντονη, µικροκυτταρική, υπόχρωµη αναιµία, µε αυξηµένα επίπεδα σιδήρου 

και µέτρια αύξηση των δικτυοερυθροκυττάρων (η αναιµία είναι αποτέλεσµα 

συνδυασµού της µη αποδοτικής ερυθροποίησης και της βράχυνσης του 

χρόνου επιβίωσης τωνερυθρών). 

 - Επίχρισµα περιφερικού αίµατος: Μικροκυττάρωση, υποχρωµία, 

λεπτοκυττάρωση, ανισοκυττάρωση, ποικιλοκυττάρωση, ύπαρξη 

στοχοκυττάρων, βασεόφιλης στίξης και ανεύρεση κυκλοφορούντων συνήθως 

ώριµων ερυθροβλαστών (λόγω εξωµυελικής αιµοποίησης κυρίως στον 

σπλήνα).  

 Ύπαρξη σηµείων αιµόλυσης: Αύξηση έµµεσης χολερυθρίνης, ελάττωση των 

απτοσφαιρινών κλπ.  

  
 

 Φορέας β-µεσογειακής αναιµίας ,η γενική εξέταση αίµατος δείχνει:  
  - Αύξηση του αριθµού των ερυθρών αιµοσφαιρίων που είναι µικρότερα σε 

µέγεθος και έχουν χαµηλότερη περιεκτικότητα σε αιµοσφαιρίνη (ΜCV και 

MCH µικρότερα από το φυσιολογικό) (ο σίδηρος του ορού είναι φυσιολογικός 

ή αυξηµένος).  

  - Στο επίχρισµα του αίµατος βρίσκεται υποχρωµία, µικροκυττάρωση 

ανισοκυττάρωση, ποικιλοκυττάρωση και στοχοκυττάρωση.  

  - Σπάνια βρίσκεται ήπια µικροκυτταρική αναιµία (συχνά συνυπάρχει 

σιδηροπενική αναιµία και η χορήγηση σιδήρου βελτιώνει αλλά όχι πλήρως την 

αναιµία).  
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ΕΡΓΑΣΤΗΡΙΑΚΑ ΕΥΡΗΜΑΤΑ ΠΑΝΩ ΣΕ 
ΗΛΕΚΤΡΟΦΟΡΕΣ ΠΛΑΚΕΣ 

 
 
 
 
 

ΗΛΕΚΤΡΟΦΟΡΗΣΗ Ηb ΜΕ Ph 6.2 
(ΠΡΙΝ ΤΟ ΧΡΩΜΑΤΙΣΜΟ) 

 

 
 
 
 
 
 
 

ΗΛΕΚΤΡΟΦΟΡΗΣΗ Ηb ΜΕ Ph 6.2 
(ΜΕΤΑ ΤΟ ΧΡΩΜΑΤΙΣΜΟ) 
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ΗΛΕΚΤΡΟΦΟΡΗΣΗ Ηb ΜΕ Ph 6.2 
(20 ∆ΕΙΓΜΑΤΑ) 

 

 
 

 

 
 

ΗΛΕΚΤΡΟΦΟΡΟΓΡΑΦΗΜΑ ΤΗΣ HbA1 
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ΗΛΕΚΤΡΟΦΟΡΗΣΗ  ΑΙΜΟΣΦΑΙΡΙΝΗΣ  

  

  Η αιµοσφαιρίνη σαν πρωτεΐνη κινείται σε ένα ηλεκτρικό πεδίο προς µια 

κατεύθυνση και µια απόσταση ανάλογα µε το ηλεκτρικό φορτίο του µορίου της 

(εξαρτάται από το ισοηλεκτρικό σηµείο της πρωτεΐνης και το pH του 

διαλύµατος). Σε αλκαλικό pH η αιµοσφαιρίνη έχει καθαρά αρνητικό φορτίο και 

κινείται προς το θετικό πόλο, ενώ σε όξινο διάλυµα έχει θετικό φορτίο και 

κινείται προς τον αρνητικό πόλο.   

  Η αρχική συνήθως ηλεκτροφόρηση αιµοσφαιρίνης γίνεται σε πηκτή 

αµύλου σε αλκαλικό pH 8.6 και δίνει το ακόλουθο διάγραµµα.  

                                                  - C S A J H + 

                                                   E D F N I 

                                                         O 

                                                        A2  

  

  Μερικές αιµοσφαιρίνες κινούνται µαζί και ιδιαίτερα η αιµοσφαιρίνες S 

και D καθώς και η αιµοσφαιρίνη C µε την Α2. H αιµοσφαιρίνη F ξεχωρίζει από 

την αιµοσφαιρίνη Α και κινείται αργότερα. Ηλεκτροφόρηση σε άµυλο αλλά σε 

pH 6.8 διαχωρίζει την αιµοσφαιρίνη Η από την αιµοσφαιρίνη Bart's που 

κινούνται µαζί σε pH 8.6.  

  Ηλεκτροφόρηση σε οξική κυτταρίνη σε pH 8.9 είναι η καλύτερη 

µέθοδος για ποσοτικό προσδιορισµό των αιµοσφαιρινών παρά σαν µέθοδος 

screening και χρησιµοποιείται ιδιαίτερα για την ποσοτική µέτρηση της 

αιµοσφαιρίνης Α2 (διάγνωση φορέων β-µεσογειακής αναιµίας) ενώ έχει το 

πλεονέκτηµα ότι δίνει γρήγορα αποτελέσµατα  

  

                                                 - C S A J H + 

                                                        A2 D  

  

  Hλεκτροφόρηση σε άγαρ σε όξινο pH 6.3 διαχωρίζει διάφορες οµάδες 

αιµοσφαιρινών που κινούνται όµοια µε τις άλλες µεθόδους ηλεκτροφόρησης. 

 111



 

 

∆ιαφορίζεται έτσι µε αυτόν τον τρόπο η αιµοσφαιρίνη S από την αιµοσφαιρίνη 

D, η αιµοσφαιρίνη C από την Ε και η αιµοσφαιρίνη Ε από την Ο. Επίσης 

διαφορίζεται η αιµοσφαιρίνη Α από την F (χρήσιµη όταν η κύρια αιµοσφαιρίνη 

είναι η F για να δείξει την ύπαρξη µικρής ποσότητας αιµοσφαιρίνης Α όπως 

π.χ. σε νεογνά µε β-µεσογειακή αναιµία).  

  

                                                     Άµυλο pH 8.6  

  

                                                          - C S A + 

                                                             E D F 

                                                               A2  

  

  

  

                                                        Άγαρ pH 6.3  

  

                                                        - F A S C + 

                                                                 D 

                                                                 E 

                                                                A2  

  

   Όταν γίνει ηλεκτροφόρηση σε άµυλο, άγαρ και οξική κυτταρίνη µπορεί 

να γίνει διάκριση των συνήθων ποικιλιών αιµοσφαιρινών, ενώ για διάφορες 

σπανιότερες αιµοσφαιρίνες χρησιµοποιούνται άλλες τεχνικές:  

 1) ∆ιαφορισµός των α από τις β-αλυσίδες: Αντίδραση της αιµοσφαιρίνης µε 

parachloromercuribenzoate (οι SH οµάδες της αιµοσφαιρίνης διαφορίζονται 

σε α και β αλυσίδες). Ακολουθεί ηλεκτροφόρηση σε αλκαλικό pH όπου οι β 

αλυσίδες κινούνται ταχύτερα από τις αλυσίδες α.  

 2) ∆ιάγνωση ασταθούς αιµοσφαιρίνης: Θέρµανση διαλύµατος 1/25 

αιµοσφαιρίνης στους 50 oC για 60 λεπτά. Η ασταθής αιµοσφαιρίνη καθιζάνει 

ταχύτατα και µεταβάλλει τη συγγένειά της προς το οξυγόνο (µέτρηση 
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καµπύλης) (στο περιφερικό αίµα ευρήµατα µη σφαιροκυτταρικής αιµολυτικής 

αναιµίας µε υπόχρωµα ερυθρά, βασεόφιλη στίξη και σωµάτια Heinz επί  

 

σπληνεκτοµής).  

 3) Έλεγχος για αναζήτηση µιας παραλλαγής αιµοσφαιρίνης. Ανάλυση 

αποτυπωµάτων (fingerprints): Απόσπαση της αίµης από τη σφαιρίνη, 

διάσπαση της σφαιρίνης στα 26 πεπτίδια και διαχωρισµός τους µε συνδυασµό 

ηλεκτροφόρησης και χρωµατογραφίας. Σύγκριση µε φυσιολογική 

αιµοσφαιρίνη Α και ανίχνευση ενός παθολογικού πεπτιδίου. Με 

ηλεκτροφόρηση σε όξινο pH τα πεπτίδια κινούνται προς τον αρνητικό πόλο 

και διαχωρίζονται µε βάση το ηλεκτρικό φορτίο τους και το µέγεθός τους. 

Ακολούθως η χρωµατογραφία διαχωρίζει επιπλέον τα πεπτίδια µε βάση τη 

διαλυτότητά τους στο διάλυµα. Τα πεπτίδια χρωµατίζονται µε νινυδρίνη 

(χρώση των Ν-τελικών αµινοµάδων).  

  

 

  

 
ΗΛΕΚΤΡΟΦΟΡΗΣΗ ΒΗΜΑ ΠΡΟΣ ΒΗΜΑ  

      
 

1o  ΒΗΜΑ 
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2ο  ΒΗΜΑ 

 

 

 

 

3o BHMA 
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4o BHMA 

 

 

 

 

 

 

5o BHMA 
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6o BHMA 

 
 
 

 

 
 
 
 
 
 
 

7Ο  ΒΗΜΑ 
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8Ο  ΒΗΜΑ 

 
 
 

 

 
 
 
 
 
 

9Ο ΒΗΜΑ 
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10Ο ΒΗΜΑ 

 

 

 

 

 

11Ο ΒΗΜΑ 
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12Ο ΒΗΜΑ 

 

 

 

 

 

13Ο ΒΗΜΑ 
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AMNIOΠΑΡΑΚΕΝΤΗΣΗ 

 

 Είναι  η επέµβαση κατά την οποία αναρροφάται αµνιακό υγρό από την 

αµνιακή κοιλότητα   µετά διακοιλιακή παρακέντηση. Εκτελείται κυρίως 15η – 

16η εβδοµάδα κυήσεως, ενώ τα τελευταία χρόνια η επέµβαση αυτή εκτελείται 

και στο 1ο τρίµηνο µεταξύ 13η – 14η εβδοµάδας. 

ΕΝ∆ΕΙΞΕΙΣ 

 Ο χρωµοσωµατικός έλεγχος του εµβρύου αποτελεί την κυριότερη 

ένδειξη. Κύτταρα που αποφολιδώνονται στο αµνιακό υγρό από το δέρµα, το 

γαστρεντερικό, το ουροποιητικό και το αναπνευστικό σύστηµα του εµβρύου 

και από το άµνιο, καλλιεργούνται σε κατάλληλο καλλιεργητικό υλικό για το 

χρωµοσωµατικό έλεγχο του εµβρύου. Λόγω της βραδειάς ανάπτυξης των 

κυττάρων, τα αποτελέσµατα για το χρωµοσωµατικό έλεγχο λαµβάνονται µετά 

από 10-17 ηµέρες, ενώ το αµνιακό υγρό είναι δυνατό να χρησιµοποιηθεί για 

βιοχηµικό ή ενζυµατικό έλεγχο του εµβρύου. 

ΤΕΧΝΙΚΗ 

Η αµνιοπαρακέντηση γίνεται κάτω από άµεση υπερηχογραφική 

καθοδήγηση. Επιλέγεται το σηµείο εισόδου της βελόνας παρακέντηση      

G10-22. Αναρροφώνται 20ml  αµνιακού υγρού ή περισσότερα, αναλόγως της 

ένδειξης για την αµνιοπαρακέντηση, και στη συνέχεια αφαιρείται η βελόνα.  

ΑΝΤΕΝ∆ΕΙΞΕΙΣ 

Αντενδείξεις για την αµνιοπαρακέντηση δεν υπάρχουν. Απαιτείται 

ενηµέρωση για τους πιθανούς κινδύνους, ιδίως σε περιπτώσεις που 

προϋπάρχει κολπική αιµόρροια, ινοµυωµατώδης µήτρα, ολιγάµνιο, συστολές 

του µυοµητρίου και διαταραχές πηκτικότητας της µητέρας. 
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ΕΠΙΠΛΟΚΕΣ 

• Συστολές µήτρας  

• Χοριοαµνιονίτιδα 

• ∆ιαρροή αµνιακού υγρού 

• Αυτόµατη έκτρωση  

 

 

Εικ. Αµνιοπαρακέντηση είναι ο έλεγχος του αµνιακού υγρού που περιβάλλει το µωρό, 
είναι ένα πολύ χρήσιµο εργαλείο στα χέρια της µαιευτήρα – γυναικολόγου για να 
εκτιµήσει ότι ένα µωρό είναι υγιές. Λαµβάνει χώρα µεταξύ 16ης και 18ης εβδοµάδας 
της εγκυµοσύνης.  Μια λεπτή βελόνα εισέρχεται διαµέσου του κοιλιακού τοιχώµατος 
της µητέρας και της µήτρας στο σάκο που περιβάλλει το µωρό. Έπειτα αναρροφείται 
ένα πολύ µικρό ποσό του υγρού και στέλνεται στο εργαστήριο. Εκεί πλέον µε 
διάφορες µεθόδους, κύτταρα που βρίσκονται στο υγρό καλλιεργούνται, 
αναπαράγονται και έτσι είναι δυνατή η µελέτη των χρωµοσωµάτων (καρυότυπος), 
είτε ανάλυση  διαφόρων ενζύµων των κυττάρων όπου κρίνεται απαραίτητο. Γυναίκες 
που είναι περίπου 34 ετών στον τοκετό  ή ζευγάρια που έχουν οικογενειακό ιστορικό 
κάποιου γενετικού νοσήµατος είναι υποψήφια για αµνιοπαρακέντηση.  
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ΛΗΨΗ ΤΡΟΦΟΒΛΑΣΤΙΚΟΥ  ΙΣΤΟΥ 

 ∆ιακοιλιακή ή διακολπική λήψη τροφοβλαστικού ιστού υπό άµεση 

υπερηχογραφική καθοδήγηση, µε τη χρήση διαφόρων καθετήρων ή βελόων. 

ΕΝ∆ΕΙΞΕΙΣ 

 Οι κυριότερες ενδείξεις της λήψης τροφοβλαστικού ιστού είναι ο 

χρωµοσωµατικός έλεγχος του εµβρύου. 

ΤΕΧΝΙΚΗ 

 Η διακοιλιακη λήψη της τροφοβλάστης γίνεται υπό άµεσο 

υπερηχογραφικό έλεγχο. 

ΑΝΤΕΝ∆ΕΙΞΕΙΣ 

 Η φλεγµονή τραχήλου, η στένωση τραχηλικού στοµίου, οι 

προηγούµενες αποτυχηµένες προσπάθειες, και η κολπική αιµόροια 

αποτελούν αντενδείξεις για την διακολπική λήψη τροφοβλαστικού ιστού. Ενώ 

απόλυτες αντενδείξεις για την διακοιλιακή λήψη αποτελούν τα ινοµυώµατα της 

µήτρας, οι συµφύσεις του εντέρου µε το πρόσθιο τοίχωµα της µήτρας και οι 

περιπτώσεις εκείνες που ο πλακούντας είναι στο οπίσθιο τοίχωµα της µήτρας 

και η µήτρα έχει οπίσθιο κλίση και κάµψη 

ΕΠΙΠΛΟΚΕΣ 

 Κολπική αιµορραγία λόγω τραυµατισµού στο σηµείο λήψης, αιµάτωµα 

στο τροφοβλάστη, διαφυγή αµνιακού υγρού και τέλος αυτόµατης έκτρωση. Ως 

περιγεννητικές επιπλοκές αναφέρονται ο πρόωρος τοκετός, η υπολειπόµενη 

ανάπτυξη του εµβρύου και η γέννηση νεογνών χαµηλού βάρους. 
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ΜΕΤΑΓΓΙΣΕΙΣ ΑΙΜΑΤΟΣ 
 
 Η αντιµετώπιση της µεσογειακής αναιµίας γίνεται µε συχνές 

µεταγγί9σεις. Ο άρρωστος είναι υποχρεωµένος να µεταγγίζεται µια φορά κάθε 

3-4 εβδοµάδες για να διατηρεί ικανοποιητικά επίπεδα αιµοσφαιρίνης.  

 

ΑΠΟΣΙ∆ΗΡΩΣΗ 
 
Οι συχνές µεταγγίσεις αφήνουν στον οργανισµό µεγάλες ποσότητες 

Fe, µε αποτέλεσµα να µην µπορεί να τις αποβάλλει. Ο Fe εναποτίθεται στα 

διάφορα όργανα του σώµατος και προκαλεί προβλήµατα στη λειτουργία τους. 

Έτσι λοιπόν, οι άρρωστοι είναι υποχρεωµένοι να κάνουν αποσιδήρωση: µια 

ειδική συσκευή είναι συνδεδεµένη µε το σώµα του ατόµου, η οποία αφήνει 

σιγά σιγά ένα φάρµακο στον οργανισµό, το οποίο δεσµεύει το Fe και το 

αποβάλλει από το σώµα.  

 

ΤΟ ΧΑΠΙ ΤΗΣ ΑΠΟΣΙ∆ΗΡΩΣΗΣ 

              Η συχνή µετάγγιση συµπυκνωµένων ερυθρών σε ασθενείς µε 

οµόζυγο β-θαλασαιµία (µεσογειακή αναιµία) µειώνει τις επίπλοκές από την 

αναιµία και δίνει την δυνατότητα επιβίωσης στου ασθενείς αυτούς. ∆υστυχώς 

η αποτελεσµατικότητα των µεταγγίσεων σαν θεραπευτική προσέγγιση 

περιορίζεται από τις επιπλοκές της υπερφόρτωσης µε σίδηρο. Η δυνατότητα 

του ανθρώπινου σώµατος να απεκκρίνει τον σίδηρο είναι περιορισµένη. Κάθε 

250 ml συµπυκνωµένων ερυθρών προσθέτει περίπου 250 mg σιδήρου στο 

σώµα. Οι επιπλοκές της υπερφόρτωσης µε σίδηρο είναι εµφανείς σε σχεδόν  
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όλα τα όργανα και τους ιστούς. Περισσότερο απασχολούν όµως η κίρρωση 

του ήπατος, το ηπατοκυτταρικό καρκίνωµα, η καρδιακή κάµψη, ο 

σακχαρώδης διαβήτης και η δυσλειτουργία της υπόφυσης. Οι επιπλοκές 

αυτές είναι όµοιες µε αυτές που παρουσιάζονται στην συγγενή 

αιµοχρωµάτωση και περιορίζουν τόσο την ποιότητα όσο και το προσδόκιµο 

επιβίωσης των ασθενών.                           

   Υπάρχει µια σαφής συσχέτιση µεταξύ του "φορτίου" σε σίδηρο 

και της βλάβης στους ιστούς. Γενικά θεωρείται οτι η συγκέντρωση της 

φερριτίνης στον ορό είναι µια καλή ένδειξη για το συνολικό "φορτίο" του 

σιδήρου. Ανεκτά επίπεδα φεριττίνης ορού θεωρούντα τα µικρότερα από 2500 

mg/dl. Πιο ευαίσθητος δείκτης είναι η συγκέντρωση του σιδήρου ανα 

γραµµάριο ηπατικού ιστού. Κίρρωση επισυµβαίνει σε κάθε ασθενή µε 

συγκέντρωση σιδήρου µεγαλύτερη από 400 mol ανα γραµµάριο ηπατικού 

ιστού. Καρδιακή κάµψη και σακχαρώδης διαβήτης µπορεί να συµβεί µε 

επίπεδα σιδήρου πάνω από 268 mol/gr ιστού Ετσι θεωρείται σηµαντικό να 

κρατάµε τον σίδηρο κάτω από το κατώφλι αυτό σε όλους τους 

πολυµεταγγιζόµενους ασθενείς. Η αποµάκρυνση του σιδήρου καθυστερεί την 

καταστροφή των οργάνων και βελτιώνει το προσδόκιµο επιβίωσης στους 

ασθενείς µε συγγενή αιµοχρωµάτωση και µεσογειακή αναιµία. Οι ασθενείς µε 

µεσογειακή αναιµία έχουν λιγότερες επιπλοκές από το καρδιαγγειακό και 

αναπτύσσουν δυσκολότερα ηπατικά προβλήµατα και σακχαρώδη διαβήτη.             

   Η ∆εσφεριοξαµίνη (Desferal) είναι το µόνο φάρµακο που έχει 

αποδειχθεί επαρκές για την πρόληψη της υπερφόρτωσης µε σίδηρο. Το 

φάρµακο που κυκλοφορεί για περισσότερο από 20 χρόνια, αυξάνει την 

απέκριση του σιδήρου µέσω του ουροποιητικού συστήµατος. Το πρόβληµα µε 

το φάρµακο είναι ότι δεν µπορεί να δοθεί από το στόµα, και χορηγείται είτε 

ενδοφλέβια είτε µε συνεχή υποδόρια έγχυση. 
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Η ποσότητα της δεσφεριοξαµίνης που πρέπει να δοθεί για την 

αποµάκρυνση του σιδήρου των µεταγγίσεων είναι 25-50 mg ανά χιλιόγραµµο 

σωµατικού βάρους. Έτσι χρειάζονται περίπου 12 ώρες συνεχούς υποδόριας 

έγχυσης 4 µε 6 φορές την εβδοµάδα για να επιτευχθεί µια επαρκής 

αποσιδήρωση. Η χορήγηση γίνεται µε ειδικές αντλίες που είναι άβολες µε 

αποτέλεσµα η συµµόρφωση των ασθενών µε την θεραπεία να είναι µικρή. Η 

δεσφεριοξαµίνη επίσης έχει και αυτή τις παρενέργειές της: πτώση της ακοής, 

νευροτοξικότητα, νεφροτοξικότητα, τοξικότητα στους πνεύµονες, 

καθυστερηση της ανάπτυξης, δερµατικές αντιδράσεις. Το κόστος της 

θεραπείας από την άλλη µεριά είναι ένας παράγοντας που την κάνει απρόσιτη 

σε παιδιά του τρίτου κόσµου.        

  Το µόνο φάρµακο που έχει την ικανότητα να χορηγείται από το στόµα 

είναι η δεφεριπρόνη (1,2 - dimethyl - 3 - hydroxy - pyridin - 4 - one). Το 

φάρµακο έχει εγκριθεί στην Ινδία για την θεραπεία της υπερφόρτωσης µε 

σίδηρο. Πολλές µελέτες έχουν εξετάσει την αποτελεσµατικότητα του 

φαρµάκου σε ασθενείς µε µεσογειακή αναιµία. Αν και δόσεις 75mg/kg 

σωµατικού βάρους έχει δειχθεί οτι προκαλούν αρνητικό ισοζύγιο σιδήρου, τα 

µακροχρόνια αποτελέσµατα της θεραπείας δεν φαίνεται να είναι 

ενθαρρυντικά. Μερικές µελέτες δείχνουν µείωση της φερριτίνης ορού, ενώ 

άλλες αναφέρουν αύξηση. Το φάρµακο µπορεί να έχει και αυτό σοβαρές 

παρενέργειες όπως ουδετεροπενία, ακοκκιοκυττάρωση, αρθροπάθειες, 

γαστρεντερικές διαταραχές και ανεπάρκεια ψευδαργύρου. ∆εν έχει όµως 

ακόµα αναφερθεί ηπατοτοξικότητα. Σε τρείς προπτικές µελέτες η δεφεριπρόνη 

έχει δώσει αντιφατικά αποτελέσµατα. Μία από αυτες κατέληξε στο 

συµπέρασµα ότι οι ασθενείς έχουν ανεπίτρεπτα υψηλές συγκεντρώσεις 

σιδήρου (µεγαλύτερη από 268 mol/gr ηπατικού ιστού). Η δεύτερη ανέφερε 

µείωση των ηπατικών συγκεντρώσεων σιδήρου µετά από αρκετά χρόνια 

θεραπείας µε την δεφεριπρόνη. Η τρίτη κατέληξε οτι σε µακρά χρονικά 

διαστήµατα η δεσφεριοξαµίνη υπερέχει της δεφεριπρόνης γιατί κρατάει 

σταθερά τα επίπεδα σιδήρου ενώ µε την δεφεριπρόνη βαίνουν αυξανόµενα.  
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Υπάρχει κατά συνέπεια πολύ δρόµος ακόµα για την πρακτική 

εφαρµογή του χαπιού για την αποσιδήρωση. Πρώτα πρέπει να αποκλειστεί η 

υπόνοια ότι το φάρµακο είναι ηπατοτοξικό, και ταυτόχρονα να αποδειχθεί η 

αποτελεσµατικότητά του σε µακρόχρονη χορήγηση σε πολυµεταγγιζόµενους 

ασθενείς.  

  

ΣΠΛΗΝΕΚΤΟΜΗ 
 

Αν ο άρρωστος, για να διατηρεί ικανοποιητικά επίπεδα αιµοσφαιρίνης, 

υποχρεώνεται σε πολύ συχνές µεταγγίσεις (πιο συχνά από µία κάθε 20 

ηµέρες), τότε αφαιρείται η σπλήνα του αρρώστου και το διάστηµα ανάµεσα σε 

2 µεταγγίσεις αυξάνεται.  

 

 

ΜΕΤΑΜΟΣΧΕΥΣΗ ΜΥΕΛΟΥ 
 
 Οι άρρωστοι µε Μεσογειακή αναιµία, έχουν τη δυνατότητα να 

υποβληθούν σε µεταµόσχευση µυελού, οπότε και λύνεται οριστικά το 

πρόβληµά τους. Η µεταµόσχευση όµως µυελού έχει πολλούς κινδύνους, 

µπορεί να επιφέρει ακόµη και το θάνατο του ατόµου και γι αυτό δεν είναι 

εύκολο ν’ αποφασίσει κανείς τέτοιο εγχείρηµα. Επίσης τέτοιου είδους 

επεµβάσεις γίνονται µόνο σε εξειδικευµένα ιατρικά κέντρα.  
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H ΠΡΟΛΗΨΗ ΣΤΗΝ ΕΛΛΑ∆Α 
 

 Εφόσον, η θεραπευτική αντιµετώπιση δεν είναι ικανοποιητική, η 

αποφυγή γάµου δύο συζύγων φορέων β- µεσογειακής αναιµίας, είναι 

ενδεδειγµένη. Σήµερα, ο ακριβής προσδιορισµός των φορέων είναι δυνατός 

και απλός µε τις διάφορες εργαστηριακές εξετάσεις. Η ελληνική πολιτεία έχει 

θέση ως σκοπό της να υπάρξει για όλο τον πληθυσµό σε ηλικία τεκνογονίας 

την δυνατότητα να εξετάζεται, ώστε να γνωρίζει και να εκτιµά τους κινδύνους 

ενός γάµου µεταξύ ετεροζυγωτών (ήδη λειτουργούν αρκετές µονάδες 

διάγνωσης και γενετικών συµβουλών). Η γενικότερη όµως διαφώτιση του 

πληθυσµού είναι έργο των σχολείων ,των εκπαιδευτικών ιδρυµάτων και των 

υπηρεσιών υγείας. Παράλληλα  έχουν αναπτυχθεί µέθοδοι που επιτρέπουν 

την διάγνωση των οµοζυγωτών γύρω από την 18η ως 20η εβδοµάδα της 

ενδοµήτριας ζωής. Έτσι, είναι δυνατή η σχετικά έγκαιρη εκλεκτική διακοπη της 

κύησης σε έµβρυα που προβλέπεται ότι θα έχουν βαριά αναιµία. Έτσι µε αυτή 

την µεθοδολογία δίνεται η δυνατότητα να αποκτηθούν παιδιά είτε υγιή είτε 

απλοί ετεροζυγωτές. Ήδη η µέθοδος έχει εφαρµοστεί επιτυχώς σε σηµαντική 

κλίµακα στον ελληνικό πληθυσµό, όµως δεν στερείται µειονεκτηµάτων . σε 

εξέλιξη βρίσκονται βελτιώσεις και προσπελάσεις για να κερδίσει σε αξιοπιστία, 

ασφάλεια και εγκαιρότητα εφαρµογής.  

 Τα τελευταία χρόνια η ευρύτερη διαφώτιση και ευαισθητοποίηση του 

πληθυσµού στο θέµα των κληρονοµικών αναιµιών έχει οδηγήσει σε αύξηση 

της εξέτασης νέων ζευγαριών, µε συνέπεια την αύξηση των προσερχόµενων 

για προγεννητική εξέταση, τόσο στην χώρα µας όσο και αλλού  

 Στην χώρα µας το σύνολο των µέτρων αυτών έχει οδηγήσει ήδη σε 

αισθητή µείωση της γέννησης πασχόντων.      
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ΣΥΧΝΟΤΗΤΑ ΤΗΣ ΝΟΣΟΥ ΣΤΗΝ ΕΛΛΑ∆Α 

 
Υπολογίζεται ότι στην Ελλάδα πάνω από 3.000 άτοµα πάσχουν από 

µεσογειακή αναιµία. Όλοι οι ασθενείς έχουν ανάγκη από τακτική ιατρική 

παρακολούθηση σ’ όλη τη διάρκεια της ζωής τους. Η πνευµατική τους 

ανάπτυξη είναι φυσιολογική ωστόσο, όµως τα προβλήµατα υγείας τους, 

καθώς και τα ευνόητα ψυχολογικά και οικογενειακά προβλήµατα που αυτά 

προκαλούν είναι υπαρκτά. 

Ο έγκαιρος έλεγχος σβήνει τη µεσογειακή αναιµία.  

Τείνει να εξαφανιστεί από την Ελλάδα η µεσογειακή αναιµία χάρη στον 

προγεννητικό έλεγχο. Τα περιστατικά της πάθησης είναι σήµερα λιγότερα από 

10 ετησίως, ενώ πριν από µια εικοσαετία έφταναν τα 160 το χρόνο. Την ίδια 

στιγµή, η πρόοδος της επιστήµης έχει αυξήσει το µέσο όρο ζωής των ατόµων 

που πάσχουν από µεσογειακή αναιµία τα 25-30 έτη στα 55-60.  

 

 

 

ΠΩΣ ΚΛΗΡΟΝΟΜΕΙΤΑΙ Η ΜΕΣΟΓΕΙΑΚΗ ΑΝΑΙΜΙΑ 

Aυτή η ασθένεια κληρονοµείται µ'ένα αυτοσωµικό υπολειπόµενο 

γονίδιο. Eάν κάποιος κληρονοµήσει ένα ελλατωµατικό γονίδιο της ασθένειας 

λέµε ότι έχει το στίγµα για τη µεσογειακή αναιµία, το οποίο δεν είναι ποτέ 

σοβαρό. Eάν κληρονοµήσει δυο ελαττωµατικά γονίδια - ένα από κάθε γονιό- 

τότε λέµε ότι φέρει τη νόσο και η κατάστασή του είναι πολύ σοβαρή. Eάν δύο 

άνθρωποι που έχουν το στίγµα αποκτήσουν απογόνους τότε το κάθε παιδί 

έχει 1 στις 4 πιθανότητες να πάσχει από B µεσογειακή αναιµία. H πιθανότητα 

αυτή 25% δεν ακολουθεί καµιά σειρά και ισχύει για κάθε εγκυµοσύνη 

ξεχωριστά, άσχετα αν το ζευγάρι έχει ήδη αποκτήσει και άλλο παιδί µε 

µεσογειακή αναιµία.  
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Η ΜΟΝΗ ΛΥΣΗ ΕΙΝΑΙ Η ΠΡΟΛΗΨΗ… 

∆υστυχώς, η Μεσογειακή Αναιµία δεν θεραπεύεται κι ούτε υπάρχει τρόπος 

για την εξάλειψη της κληρονοµικής ανωµαλίας. Ωστόσο, η πρόληψη της 

νόσου είναι δυνατή και βασίζεται στην αναγνώριση των φορέων µε ειδικό 

αιµατολογικό έλεγχο. Ο αιµατολογικός έλεγχος γίνεται δωρεάν στις αρµόδιες 

Μονάδες Πρόληψης Μεσογειακής Αναιµίας που βρίσκονται σε όλες σχεδόν τις 

πόλεις της Ελλάδας               

    Η εξέταση είναι απολύτως αναγκαία στα άτοµα των οποίων οι 

οικογένειες έχουν ή είχαν πρόβληµα παιδιών µε Μεσογειακή Αναιµία ή µε 

παρόµοιες καταστάσεις, όπως η δρεπανοκυτταρική αναιµία κα. Τα ζευγάρια, 

στα οποία και οι δύο γονείς είναι φορείς της νόσου και κατά συνέπεια έχουν 

κίνδυνο να γεννήσουν άρρωστο παιδί, πρέπει να συµβουλεύονται εγκαίρως 

τα ειδικά κέντρα. Η επιστήµη, σήµερα τους δίνει τη δυνατότητα να αποφύγουν 

τον κίνδυνο αυτό, µε την προγενετική εξέταση που γίνεται στη 10-12η 

εβδοµάδα της κύησης 
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ΠΩΣ ΜΠΟΡΕΙ ΝΑ ΠΡΟΛΗΦΘΕΙ Η ΜΕΣΟΓΕΙΑΚΗ ΑΝΑΙΜΙΑ 

H µεσογειακή αναιµία δεν θεραπεύεται κι ούτε υπάρχει τρόπος για την 

εξάλειψη της κληρονοµικής ανωµαλίας. Oι γονείς των πασχόντων από 

µεσογειακή αναιµία είναι γερά άτοµα, τελείως ανυποψίαστα για τον κίνδυνο 

που διατρέχουν. Ίσως και εµείς να είµαστε φορείς της µεσογειακής αναιµίας 

και να έχουµε τον σοβαρό κίνδυνο να αποκτήσουµε παιδιά µε τη βαρεία αυτή 

µορφήαναιµίας. 

  Για να αποφύγουµε το τραγικό ενδεχόµενο να γίνουµε γονείς παιδιών 

µε µεσογειακή αναιµία, πρέπει να κάνουµε αιµατολογικό έλεγχο για το στίγµα. 

H εξέταση αυτή γίνεται δωρεάν σε ειδικά κέντρα πρόληψης της µεσογειακής  
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 Αναµφισβήτητος  είναι ο ρόλος και η επίδραση των θαλασσαιµιών στην 

κοινωνική, οικονοµική, οικογενειακή και ψυχολογική ζωή του πάσχοντος 

ατόµου. Σύµφωνα µε σχετικές µελέτες της κοινωνιολογίας και της ψυχολογίας 

έχει βρεθεί ο σηµαντικός αντίκτυπος της παρουσίας θαλασσαιµιών στην 

ψυχική σφαίρα και στην κοινωνικοοικονοµική κατάσταση του ατόµου που 

φέρει την αιµοσφαιρινοπάθεια. 

 

ΨΥΧΟΛΟΓΙΚΟ ΕΠΙΠΕ∆Ο 
 

Το άτοµο µε αιµοσφαιρινοπάθεια (χαµηλής ή υψηλής σοβαρότητας) 

δέχεται διάφορες ψυχικές πιέσεις! Οι συχνές µεταγγίσεις είναι ‘’ψυχοφθόρες’’ 

γι’αυτό. Αρχίζει και χάνει την αυτοεκτίµησή του, τον αυτοσεβασµό του. Νιώθει 

ανήµπορο και ανίσχυρο σαν άτοµο. Επίσης,εµφανίζει παραξενιές και 

απρόσµενες συµπεριφορές, καθώς και απότοµες ψυχολογικές µεταπτώσεις 

(πχ µια στιγµή γελάει  και είναι χαρούµενος και την άλλη νευριάζει και ρίχνει 

ευθύνες στους άλλους.  

 

ΚΟΙΝΩΝΙΚΟ / ΕΠΑΓΓΕΛΜΑΤΙΚΟ ΕΠΙΠΕ∆Ο 
 

Το πάσχον άτοµο πιστεύει πως αποτελεί «µίασµα» για την κοινωνία, 

ότι υστερεί από τους υπόλοιπους, κλείνεται στον εαυτό του και περιορίζει τις 

κοινωνικές του επαφές. ∆εν έχει διάθεση για τίποτα, ούτε για την εργασία του. 

Αυτό έχει ως αποτέλεσµα την ‘’αδράνεια’’ του ατόµου ως προς την 

επαγγελµατική του σταδιοδροµία. 
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ΟΙΚΟΓΕΝΕΙΑΚΟ ΕΠΙΠΕ∆Ο 

 
Το οικογενειακό του περιβάλλον δέχεται πάντοτε άµεσα όλες τις 

επιπτώσεις της ψυχικής διάθεσης του ατόµου. Πολλές φορές, το άτοµο 

εµφανίζει αδικαιολόγητα συµπεριφορές επιθετικές και εχθρικές. 

 

ΟΙΚΟΝΟΜΙΚΟ ΕΠΙΠΕ∆Ο 
 

Μεγάλο επίσης είναι το οικονοµικό κόστος για τα άτοµα αυτά. Αφού, η 

φαρµακευτική και η συντηρητική θεραπευτική τους αγωγή είναι απαραίτητη να 

ακολουθείται για µεγάλο χρονικό διάστηµα ή δια βίου. Τα  χρήµατα λοιπόν 

που καταναλίσκονται είναι  πολλά. Μερικές φορές είναι δύσκολη η µετακίνηση 

τους στα διάφορα νοσηλευτικά κέντρα για τις µεταγγίσεις τους (διότι κατοικούν 

µακριά από αυτά) και χρειάζεται να ξοδεύουν χρήµατα για την µεταφορά τους. 
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 Για να επιτύχουµε το αρεστό και επιθυµητό αποτέλεσµα στον τοµέα της 

πρόληψης και της αντιµετώπισης του προβλήµατος, είναι απαραίτητη η 

συµβολή και η συνεργασία διαφόρων φορέων υγείας και κοινωνικής 

πρόνοιας. 

 Πρωταρχικό ρόλο παίζει το οικογενειακό περιβάλλον µέσα στο οποίο  

θ’ αναπτυχθούν τα παιδιά µε µεσογειακή αναιµία ή αυτά που φέρουν το 

στίγµα της β-θαλασσαιµίας . το οικογενειακό περιβάλλον πρέπει να 

χαρακτηρίζεται από υπευθυνότητα, να είναι πληροφορηµένο γύρω από  την 

πρόληψη, αντιµετώπιση και φροντίδα της υπάρχουσας κατάστασης . Οι 

γονείς πρέπει να είναι σε θέση να εκτιµούν την παρούσα κατάσταση ως έχει, 

να ενηµερώνονται συχνά (από οµάδες οικογενειακού προγραµµατισµού, 

internet, ενηµερωτικά φυλλάδια και Μέσα Μαζικής Ενηµέρωσης) καθώς 

επίσης και να έχουν σχέση συνεργασίας-κατανόησης µε τον εκάστοτε γιατρό. 

Επιπλέον, οι γονείς θα πρέπει να ενηµερώνουν τα παιδιά τους για τις 

επιπλοκές της αρρώστιας τους, χωρίς να τους προκαλούν τρόµο, για να είναι 

σε θέση να της αντιµετωπίζουν πιο αποτελεσµατικά. Ιδιαίτερα αν και οι ίδιοι οι 

γονείς είναι φορείς, τότε όντας ενηµερωµένοι θα µεριµνούν για την 

πληροφόρηση και την ενηµέρωση των παιδιών τους γύρω από το θέµα των 

θαλασσαιµικών συνδρόµων. Είναι οι καταλληλότεροι να ευαισθητοποιήσουν 

τα παιδιά τους. 

 Σηµαντικός επίσης, είναι και η συµβουλή του κράτους και ειδικότερα 

των υπηρεσιών υγείας, στην πληροφόρηση  των νέων ζευγαριών σχετικά µε 

τις θαλασσαιµίες. Εάν γίνει παράλειψη από τους γονείς και τον κρατικό φορέα 

είναι πρέπον το ζευγάρι να είναι υπεύθυνο, πληροφορηµένο , 

ευαισθητοποιηµένο και να αναζητά πληροφορίες για την γέννηση υγιών  
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παιδιών. Θα πρέπει να γνωρίζει ποιες εξετάσεις εργαστηριακές πρέπει να 

γίνουν ώστε να προλαµβάνονται κληρονοµικές διαταραχές της αιµοσφαιρίνης.  

 Τέλος οι υπάλληλοι υγείας και πρόνοιας ( νοσηλευτές, κοινωνικοί 

λειτουργοί κ.α.) µε την κατάλληλη εκπαίδευση και της γνώσεις τους οφείλουν 

να συµµετέχουν στην αγωγή υγείας (µε ενηµερωτικά φυλλάδια, κατάλληλα 

διαµορφωµένα ερωτηµατολόγια κ.α.) των νέων ζευγαριών αλλά και των 

οικογενειών που έχουν άτοµα µε µεσογειακή αναιµία ή στίγµα                         

β-θαλασσαιµίας.     
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 Όπως, αναφέρθηκε και στο προηγούµενο υποκεφάλαιο το νοσηλευτικό 

προσωπικό έχει χρέος να συµβάλλει θετικά στην αντιµετώπιση προβλήµατος. 

Είναι τα άτοµα, τα οποία έρχονται σε άµεση και µεγαλύτερη επαφή µε τους 

πάσχοντες, και η επαφή αυτή τους δίνει το δικαίωµα να αναπτύσσουν  δράση 

συµβουλευτική. ( προς τους ασθενείς) 

 Έχοντας λοιπόν κερδίσει, την εµπιστοσύνη και την εµπάθεια των 

νοσούντων , πρέπει να σχεδιάσουν µε κάθε λεπτοµέρεια την αντιµετώπιση 

του προβλήµατος του κάθε αρρώστου. Οι νοσηλευτές είναι εκείνοι που θα 

φροντίσουν να ευαισθητοποιήσουν  τους αρρώστους και τους γενικά 

ενδιαφερόµενους σχετικά µε τις θαλασσαιµίες. 

  Με την αγωγή υγείας, το νοσηλευτικό προσωπικό (ιδιαίτερα µε το 

νοσηλευτή της κοινότητας) θα αναφερθεί στην πρόληψη αλλά και στην άµεση 

αντιµετώπιση του προβλήµατος. Επίσης, θα πρέπει να συζητούν µε τους 

νοσούντες να απαντούν σε όποιες τυχόν απορίες έχουν, να τους 

ενηµερώνουν σχετικά µε τις ανεπιθύµητες ενέργειες- συνέπειες της 

θεραπευτικής αγωγής ( την κατάλληλη φροντίδα, κατά και µετά την θεραπεία) 

να τους ενθαρρύνουν θετικά και να τους στηρίζουν ψυχολογικά για να 

συνεχίσουν καλύτερα την θεραπεία. 

 Τέλος, οι πάσχοντες από θαλασσαιµικά σύνδροµα είναι απαραίτητο να 

µάθουν να ζουν φυσιολογικά µε το πρόβληµα τους χωρίς αυτό να στέκεται 

εµπόδιο στην περαιτέρω  κοινωνική τους ζωή και συµπεριφορά. Σε αυτό 

µπορούν να συµβάλλουν αποτελεσµατικά οι νοσηλευτές µε την κατάλληλη 

εκπαίδευση, δεξιότητα και εµπειρία. 
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1.  ΦΥΛΟ: ΑΡΡΕΝ       

   ΘΗΛΥ  

 

2. ΗΛΙΚΙΑ: 18-25 

   26-35   

   36 και άνω  

 

3. ΟΙΚΟΓΕΝΕΙΑΚΗ ΚΑΤΑΣΤΑΣΗ:  ΕΓΓΑΜΟΣ 

       ΑΓΑΜΟΣ   

 

4.  ΕΠΑΓΓΕΛΜΑ:……………………………………………......... 

 

5.  ΘΡΗΣΚΕΙΑ:……………………………………………............ 

 

6.  ΓΝΩΡΙΖΕΤΕ ΓΙΑ ΤΙΣ ΑΝΑΙΜΙΕΣ; 

 ΝΑΙ  ΟΧΙ  ΛΙΓΑ ΠΡΑΓΜΑΤΑ  

 

7. ΑΝ ΝΑΙ, ΠΟΣΑ ΚΑΙ ΠΟΙΑ ΕΙ∆Η ΓΝΩΡΙΖΕΤΕ; 

 ……………………………………………………………………. 

 ……………………………………………………………………. 

 ……………………………………………………………………. 

 

8. ΚΑΤΑ ΤΗΝ ΓΝΩΜΗ ΣΑΣ Η ΑΝΑΙΜΙΑ ΕΙΝΑΙ ΝΟΣΟΣ; 

 ΝΑΙ   ΟΧΙ  ∆Ε ΓΝΩΡΙΖΩ  

 

9. Η ΕΜΦΑΝΙΣΗ ΤΩΝ ΑΝΑΙΜΙΩΝ ΕΠΗΡΕΑΖΕΤΑΙ ΑΠΟ ΤΗΝ 

ΚΛΗΡΟΝΟΜΙΚΟΤΗΤΑ; 

 ΝΑΙ   ΟΧΙ  ∆Ε ΓΝΩΡΙΖΩ  
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10. ΣΗΜΕΙΩΣΤΕ ΤΟΥΣ  ΠΑΡΑΓΟΝΤΕΣ ΠΟΥ ΚΑΤΑ ΤΗΝ ΓΝΩΜΗ ΣΑΣ 

ΣΥΜΒΑΛΛΟΥΝ ΣΤΗΝ ΕΜΦΑΝΙΣΗ ΤΩΝ ΑΝΑΙΜΙΩΝ: 

• ΗΛΙΚΙΑ       

• ΦΥΛΟ       

• ∆ΙΑΤΡΟΦΗ 

• ΠΕΡΙΒΑΛΛΟΝΤΙΚΟΙ ΠΑΡΑΓΟΝΤΕΣ 

• ΟΙΚΟΝΟΜΙΚΟΙ 

• ΚΑΠΝΙΣΜΑ 

• ΑΛΚΟΟΛ, ΤΟΞΙΚΕΣ ΟΥΣΙΕΣ 

• ΚΑΠΟΙΟΣ ΑΛΛΟΣ ΠΑΡΑΓΟΝΤΑΣ 

 

11. ΓΝΩΡΙΖΕΤΕ ΤΙ ΕΙΝΑΙ ΤΟ «ΣΤΙΓΜΑ»; 

 ΝΑΙ   ΟΧΙ  

 

12. ΤΟ ΣΤΙΓΜΑ ΕΙΝΑΙ ΚΛΗΡΟΝΟΜΙΚΟ; 

 ΝΑΙ  ΟΧΙ  ∆Ε ΓΝΩΡΙΖΩ  

 

13.  ΕΠΗΡΕΑΖΕΙ ΤΗ ΛΕΙΤΟΥΡΓΙΑ ΤΟΥ ΟΡΓΑΝΙΣΜΟΥ ΤΟΥ ΑΤΟΜΟΥ; 

 ΝΑΙ   ΟΧΙ  ∆Ε ΓΝΩΡΙΖΩ   

 

14.  ΤΟ ΣΤΙΓΜΑ ΜΠΟΡΕΙ ΝΑ ΕΠΙΦΕΡΕΙ ΤΟ ΘΑΝΑΤΟ; 

 ΝΑΙ  ΟΧΙ  ∆Ε ΓΝΩΡΙΖΩ   

 

15. ΖΕΥΓΑΡΙ ΜΕ ΣΤΙΓΜΑ ΕΠΙΘΥΜΕΙ ΝΑ ΤΕΚΝΟΠΟΙΗΣΕΙ. ΠΡΕΠΕΙ ΝΑ 

ΚΑΝΕΙ ΚΑΠΟΙΕΣ ΕΠΙΠΛΕΟΝ ΕΞΕΤΑΣΕΙΣ; ΑΝ ΝΑΙ, ΚΑΤΑΓΡΑΨΤΕ 

ΤΙΣ. 

 ………………………………………………………………………………..... 

 ……………………………………………………………………………….….

 ………………………………………………………………………………..…

 ……………………………………………………………………………….…. 
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16. ΖΕΥΓΑΡΙ ΜΕ ΣΤΙΓΜΑ ΠΟΥ Η ΓΥΝΑΙΚΑ ΚΥΟΦΟΡΕΙ, ΕΧΟΝΤΑΣ 

ΚΑΝΕΙ ΤΙΣ ΑΠΑΡΑΙΤΗΤΕΣ ΕΞΕΤΑΣΕΙΣ ΚΑΙ ΓΝΩΡΙΖΟΝΤΑΣ ΤΙΣ 

ΕΠΙΠΤΩΣΕΙΣ, ΘΑ ΣΥΝΕΧΙΣΕΙ ΤΗΝ ΚΥΗΣΗ; 

 ΝΑΙ   ΓΙΑΤΙ; …………………………………………………………. 

    …………………………………………………………. 

    ………………………………………………………….. 

 ΟΧΙ  ΓΙΑΤΙ;…………………………………………………………... 

    ………………………………………………………….. 

    ………………………………………………………….. 

 

 

 

 

 

 

 

ΕΥΧΑΡΙΣΤΟΥΜΕ! 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 141



 

 
1.ΕΡΩΤΗΘΕΝΤΕΣ ΚΑΤΑ ΦΥΛΟ 

 ΑΡΙΘΜΟΣ ΑΝΑΛΟΓΙΑ ΕΠΙ % 

Άρρεν 48 29,6 % 

Θήλυ 114 70,4% 

ΣΥΝΟΛΟ 162 100,0% 

 

ΕΡΩΤΗΘΕΝΤΕΣ ΚΑΤΑ ΦΥΛΟ

0
50

100
150
200

AΡ
ΡΕ
Ν

ΘΗ
ΛΥ

ΣΥ
ΝΟ
ΛΟ

ΦΥΛΟ

ΑΡ
ΙΘ
Μ
Ο
Σ

ΑΡΙΘΜΟΣ
ΑΝΑΛΟΓΙΑ ΕΠΙ %

 
 

2. ΕΡΩΤΗΘΕΝΤΕΣ ΚΑΤΑ ΗΛΙΚΙΑ 
 

  ΑΡΙΘΜΟΣ ΑΝΑΛΟΓΙΑ ΕΠΙ 
% 

 18-25 88 54,3 
 26-35 26 16,0 
 36- άνω 48 29,6 
 ΣΥΝΟΛΟ 162 100,0 
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3. ΟΙΚΟΓΕΝΕΙΑΚΗ ΚΑΤΑΣΤΑΣΗ ΕΡΩΤΗΘΕΝΤΩΝ 
 

 ΑΡΙΘΜΟΣ ΑΝΑΛΟΓΙΑ ΕΠΙ % 
ΕΓΓΑΜΟΣ 68 42,0 
ΑΓΑΜΟΣ 94 58,0 
ΣΥΝΟΛΟ 162 100,0 

 
 

ΟΙΚΟΓΕΝΕΙΑΚΗ ΚΑΤΑΣΤΑΣΗ 
ΕΡΩΤΗΘΕΝΤΩΝ
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4.ΕΠΑΓΓΕΛΜΑ ΕΡΩΤΗΘΕΝΤΩΝ 
 

ΕΡΩΤΗΘΕΝΤΕΣ ΗΛΙΚΙΑΣ 18-25 
 

ΕΠΑΓΓΕΛΜΑ ΜΑΘΗΤΗΣ ΦΟΙΤΗΤΗΣ ∆ΗΜ.ΥΠΑΛ. Ι∆.ΥΠΑΛ ΝΟΣ/ΤΕΣ ΟΙΚΙΑΚΑ
ΚΟΡΙΤΣΙ 3 50 0 3 3 4
ΑΓΟΡΙ 2 18 4 0 0 0
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ΕΡΩΤΗΘΕΝΤΕΣ ΗΛΙΚΙΑΣ 26-35 
 
 

ΕΠΑΓΓΕΛΜΑ ΕΙ∆.ΓΙΑΤΡΟΣ ΕΛ.ΕΠΑΓΓ. ∆ΗΜ.ΥΠΑΛ Ι∆.ΥΠΑΛ. ΝΟΣ/ΤΕΣ ΟΙΚΙΑΚΑ
ΚΟΡΙΤΣΙ 1 4 2 3 3 7
 
Α ΓΟΡΙ 1 1 0 4 0 0
       
       
       

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
 

ΕΡΩΤΗΘΕΝΤΕΣ ΗΛΙΚΙΑΣ 36-ΑΝΩ 
 

ΕΠΑΓΓΕΛΜΑ ΝΟΣ/ΤΕΣ ∆ΗΜ.ΥΠΑΛ. Ι∆.ΥΠΑΛ ΣΥΝΤΑΞΙΟΥΧΟΣ ΟΙΚΙΑΚΑΕΛ.ΕΠΑΓ.
ΚΟΡΙΤΣΙ 4 5 6 3 2 0
ΑΓΟΡΙ 0 6 0 1 0 5
       
       
 
        

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

1=ΝΟΣ/ΤΕΣ,   2=∆ΗΜ.ΥΠΑΛ.,   3=Ι∆.ΥΠΑΛ,  4=ΣΥΝΤΑΞΙΟΥΧΟΣ 
5=ΟΙΚΙΑΚΑ,  6=ΕΛ.ΕΠΑΓ. 
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5. ΘΡΗΣΚΕΙΑ ΕΡΩΤΗΘΕΝΤΩΝ 

 
 

Χ.Ο 
162 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
 
 
 
 

6. ΓΝΩΣΕΙΣ ΕΡΩΤΗΘΕΝΤΩΝ ΓΙΑ ΤΙΣ ΑΝΑΙΜΙΕΣ 
 

 ΑΡΙΘΜΟΣ  ΑΝΑΛΟΓΙΑ ΕΠΙ % 
ΝΑΙ 51 31,5 
ΟΧΙ  13 8,0 

ΛΙΓΑ ΠΡΑΓΜΑΤΑ 98 60,5 
ΣΥΝΟΛΟ 162 100,0 
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7. ΓΝΩΣΕΙΣ ΕΡΩΤΗΘΕΝΤΩΝ ΓΙΑ ΤΑ ΕΙ∆Η ΤΩΝ ΑΝΑΙΜΙΩΝ 

 
ΕΡΩΤΗΘΕΝΤΕΣ ΗΛΙΚΙΑΣ 18-25 

 
AΝΑΙΜΙΕΣ ΜΕΣΟΓΕΙΑΚΗ+ΣΙ∆ΗΡΟΠΕΝΙΚΗ ΜΕΣΟΓ.+ΣΙ∆ΗΡ+ΜΕΓΑΛ.+∆ΡΕΠΑΝ ΚΑΜΙΑ 
ΚΟΡΙΤΣΙ 25 26 12
ΑΓΟΡΙ 9 8 7

   
 
 

 
     
    
    
    
    

 
 
 
 
 
 
 
 

 
 
 

ΕΡΩΤΗΘΕΝΤΕΣ ΗΛΙΚΙΑΣ 26-35 
 

ΑΝΑΙΜΙΕΣ ΜΕΣΟΓ.+ΣΙ∆ΗΡ ΜΕΣΟΓ+ΣΙ∆+ΜΕΓΑΛ+∆ΡΕΠΑΝ ΚΑΜΙΑ 
ΚΟΡΙΤΣΙ 9 3 8
ΑΓΟΡΙ 3 1 2
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ΕΡΩΤΗΘΕΝΤΕΣ ΗΛΙΚΙΑΣ 36-ΑΝΩ 
 

ΑΝΑΙΜΙΕΣ ΜΕΣΟΓ+ΣΙ∆ΗΡ ΜΕΣΟΓ+ΣΙ∆ΗΡ+ΜΕΓΑΛ.+∆ΡΕΠΑΝ ΚΑΜΙΑ 
ΚΟΡΙΤΣΙ 19 2 9
ΑΓΟΡΙ 6 0 10
 
    
 
     
    
    

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
 
 

8. Η ΑΝΑΙΜΙΑ ΕΙΝΑΙ ΝΟΣΟΣ; 
 

 ΑΡΙΘΜΟΣ  ΑΝΑΛΟΓΙΑ ΕΠΙ % 
ΝΑΙ 106 65,4 
ΟΧΙ 37 22,8 

∆Ε ΓΝΩΡΙΖΩ 19 11,7 
ΣΥΝΟΛΟ 162 100,0 

 
 

ΑΠΑΝΤΗΣΕΙΣ  ΕΡΩΤΗΘΕΝΤΩΝ ΑΝ Η ΑΝΑΙΜΙΑ ΕΙΝΑΙ ΝΟΣΟΣ
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9. ΑΝΑΙΜΙΑ- ΚΛΗΡΟΝΟΜΙΚΟΤΗΤΑ 

 
 ΑΡΙΘΜΟΣ  ΑΝΑΛΟΓΙΑ ΕΠΙ % 

ΝΑΙ 140 86,4 
ΟΧΙ 6 3,7 

∆Ε ΓΝΩΡΙΖΩ 16 9,9 
ΣΥΝΟΛΟ 162 100,0 

 
 

Η ΑΝΑΜΙΑ ΕΠΗΡΕΑΖΕΤΑΙ ΑΠΟ ΤΗΝ 
ΚΛΗΡΟΝΟΜΙΚΟΤΗΤΑ:
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10.ΠΑΡΑΓΟΝΤΕΣ ΠΟΥ ΣΥΜΒΑΛΛΟΥΝ ΣΤΗΝ ΕΜΦΑΝΙΣΗ 
ΑΝΑΙΜΙΩΝ 

 
ΑΠΑΝΤΗΣΕΙΣ ΑΡΡΕΝΩΝ 

 
  

 

HΛΙΚΙΑ ΦΥΛΟ ∆ΙΑΤΡΟΦΗ ΠΕΡΙΒΑΛ ΟΙΚΟΝ. ΑΛΛΟΣ 
ΠΑΡΑΓ. 

ΚΑΠΝΙΣΜΑ ΑΛΚΟΟΛ 

7 14 31 25 2 16 8 18   
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ΑΠΑΝΤΗΣΕΙΣ ΘΗΛΕΩΝ 
 

   
HΛΙΚΙΑ ΦΥΛΟ ∆ΙΑΤΡΟΦΗ ΠΕΡΙΒΑΛ ΟΙΚΟΝ. ΑΛΛΟΣ 

ΠΑΡΑΓ.
ΚΑΠΝΙΣΜΑ ΑΛΚΟΟΛ

18 24 95 47 15 33 27 38    
  

   
 
    
   
   
   
   
   

 
 
 
 
 
 
 
 
 

 
11. ΓΝΩΣΗ ΓΙΑ ΤΟ ΣΤΙΓΜΑ 

 
 ΑΡΙΘΜΟΣ  ΑΝΑΛΟΓΙΑ ΕΠΙ % 

ΝΑΙ 126 77,8 
ΟΧΙ 36 22,2 

ΣΥΝΟΛΟ 162 100,0 
 
 

ΓΝΩΣΗ ΕΡΩΤΗΘΕΝΤΩΝ ΓΙΑ ΤΟ ΣΤΙΓΜΑ
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12. ΣΤΙΓΜΑ- ΚΛΗΡΟΝΟΜΙΚΟΤΗΤΑ 

 
 ΑΡΙΘΜΟΣ  ΑΝΑΛΟΓΙΑ ΕΠΙ % 

ΝΑΙ 132 81,5 
ΟΧΙ 3 1,9 

∆Ε ΓΝΩΡΙΖΩ 27 16,7 
ΣΥΝΟΛΟ 162 100,0 
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13. ΣΤΙΓΜΑ- ΟΡΓΑΝΙΣΜΟΣ ΑΤΟΜΟΥ 
 

 ΑΡΙΘΜΟΣ  ΑΝΑΛΟΓΙΑ ΕΠΙ % 
ΝΑΙ 65 40,1 
ΟΧΙ 67 41,4 

∆Ε ΓΝΩΡΙΖΩ 30 18,5 
ΣΥΝΟΛΟ 162 100,0 
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14. ΣΤΙΓΜΑ- ΘΑΝΑΤΟΣ 
 

 ΑΡΙΘΜΟΣ  ΑΝΑΛΟΓΙΑ ΕΠΙ % 
ΝΑΙ 24 14,8 
ΟΧΙ 102 63,0 

∆Ε ΓΝΩΡΙΖΩ 36 22,2 
ΣΥΝΟΛΟ 162 100,0 

 
 

ΑΠΑΝΤΗΣΕΙΣ ΕΡΩΤΗΘΕΝΤΩΝ ΑΝ ΤΟ ΣΤΙΓΜΑ 
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15. ΕΞΕΤΑΣΕΙΣ ΓΙΑ ΤΕΚΝΟΠΟΙΗΣΗ ΖΕΥΓΑΡΙΟΥ ΜΕ ΣΤΙΓΜΑ 
 

ΑΠΑΝΤΗΣΕΙΣ ΗΛΙΚΙΑΣ 18-25 
 

 ΝΑΙ ΟΧΙ  ΓΝΩΣΤΕΣ 
ΕΞΕΤΑΣΕΩΝ 

ΑΡΡΕΝ 7 11 6 
ΘΗΛΥ 6 19 32 
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ΑΠΑΝΤΗΣΕΙΣ ΗΛΙΚΙΑΣ 26-35 
 

 ΝΑΙ ΟΧΙ  ΓΝΩΣΤΕΣ 
ΕΞΕΤΑΣΕΩΝ 

ΑΡΡΕΝ 2 1 3 
ΘΗΛΥ 13 4 3 

 
 
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

ΑΠΑΝΤΗΣΕΙΣ ΗΛΙΚΙΑΣ36-ανω 
 

 ΝΑΙ ΟΧΙ  ΓΝΩΣΤΕΣ 
ΕΞΕΤΑΣΕΩΝ 

ΑΡΡΕΝ 5 10 4 
ΘΗΛΥ 12 10 8 
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16. ΤΕΚΝΟΠΟΙΗΣΗ ΖΕΥΓΑΡΙΟΥ ΜΕ ΣΤΙΓΜΑ 

 
ΑΠΑΝΤΗΣΕΙΣ ΗΛΙΚΙΑΣ 18-25 

 
 ΝΑΙ ΟΧΙ 

ΑΡΡΕΝ 9 39 
ΘΗΛΥ 25 17 

 
 
 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

ΑΠΑΝΤΗΣΕΙΣ ΗΛΙΚΙΑΣ 26-35 
 

 ΝΑΙ ΟΧΙ 
ΑΡΡΕΝ 1 5 
ΘΗΛΥ 9 11 
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ΑΠΑΝΤΗΣΕΙΣ ΗΛΙΚΙΑΣ 36- άνω 
 

 ΝΑΙ ΟΧΙ 
ΑΡΡΕΝ 9 9 
ΘΗΛΥ 11 19 
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Σύµφωνα  µε  την  µελέτη  που  πραγµατοποιήσαµε πάνω  στην   

µεσογειακή  αναιµία, καταλήξαµε στο συµπέρασµα ότι η πρόληψη είναι πολύ 

σηµαντική σε µια τέτοια ασθένεια. Επίσης η εκπαίδευση για προγεννητικό 

έλεγχο από µικρή ηλικία αποτελεί ανασταλτικό παράγοντα στην εµφάνιση των 

θαλασσαιµιών. Σήµερα µε την βοήθεια του οικογενειακού προγραµµατισµού 

και της αγωγής υγείας , έχουν µειωθεί θεαµατικά τα ποσοστά κυήσεων και 

αργότερα γεννήσεων παιδιών µε θαλασσαιµικά σύνδροµα. ∆εν παύει όµως να 

υπάρχει ένας µικρός αριθµός ατόµων που χρήζει ανάλογης αντιµετώπισης. 

Στην Ελλάδα πάνω από 3000 άτοµα πάσχουν από µεσογειακή αναιµία. 

Η συχνότητα των φορέων της µεσογειακής αναιµίας είναι κατά µέσω όρο 8%, 

που σηµαίνει ότι ένας στους δώδεκα στο περιβάλλον µας πρέπει να είναι 

φορέας της νόσου Cooley.  Συγκεκριµένα στην Κρήτη το ποσοστό ανέρχεται 

στο 8,2%. Σε αντίθεση µε άλλα γεωγραφικά διαµερίσµατα όπως η Θεσσαλία, 

Μυτιλήνη, ∆ωδεκάνησα όπου οι συχνότητες είναι πιο µεγάλες.Επίσης σε 

σύγκριση µε άλλες χώρες, όπως Σικελία, Σαρδηνία, Νότια Ιταλία, Αλβανία, 

Νότια Γιουγκοσλαβία, Μικρά Ασία, στις χώρες της Μέσης Ανατολής, 

Ινδονησία, Φιλιππίνες, Νότια Κίνα όπου το ποσοστό είναι πάρα πολύ υψηλό. 
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Αναλυτικότερα, στην Κρήτη( κατά νοµούς), σύµφωνα µε την έρευνα που 

ακολουθήσαµε, οδηγηθήκαµε στα ακόλουθα συµπεράσµατα: 

• Στους νοµούς Ηρακλείου και Λασιθίου, πάσχουν από Μεσογειακή 

αναιµία 65 άτοµα, από τα οποία το µικρότερο είναι 13 χρόνων και το 

µεγαλύτερο 62!  ∆ηλαδή, ένα µικρό ποσοστό 0,017% του πληθυσµού 

πάσχει από οµόζυγη β θαλασσαιµία. Ενώ, γύρω στο 8,5% το γενικού 

πληθυσµού των 2 αυτών νοµών είναι φορείς της ετερόζυγης β 

θαλασσαιµίας.   

• Στο νοµό Χανίων 33 άτοµα εµφανίζουν το σύνδροµο οµόζυγης β 

θαλασσαναιµίας, από τα οποία το µικρότερο είναι στην ηλικία των 7 

ετών και το µεγαλύτερο 45 ετών! Συνεπώς, µόλις το 0.022% του 

πληθυσµού πάσχει από τη νόσο Cooley και επισκέπτεται το   

νοσοκοµείο Χανίων για µεταγγίσεις.  Ενώ, περίπου το 8% του νοµού       

           είναι φορείς της αναιµίας. 

• Στο νοµό του Ρεθύµνου, πάσχουν µόλις 7 άτοµα, ηλικίας 45 και άνω. 

 

Εν κατακλείδι, το συνολικό ποσοστό του πληθυσµού της Κρήτης 

(601.159 κάτοικοι, σύµφωνα µε την απογραφή 2001) που πάσχει από 

Μεσογειακή Αναιµία, ανέρχεται στο ποσοστό 0,018%. 

 Από την έρευνα που πραγµατοποιήσαµε και µε οδηγό  µας τα 

παραπάνω συµπεράσµατα διαπιστώνουµε ότι τόσο το ποσοστό των 

φορέων όσο και το ποσοστό των πασχόντων δεν είναι άξιο αναφοράς! 

Περίπου τα τελευταία 13 χρόνια δεν έχει εµφανιστεί κάποιο καινούργιο 

περιστατικό στα πλαίσια της Κρήτης! Αυτό µας γεµίζει ελπίδες για το 

µέλλον του νησιού και ίσως µετά από συλλογική προσπάθεια των 

αρµόδιων φορέων, καταφέρουµε να αναφερόµαστε σε ένα ποσοστό που 

θα αγγίζει το µηδέν…  

  

 

« Πιστεύουµε και ευχόµαστε ότι δεν θα αργήσει αυτή η 
µέρα» 
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Να συνεχιστεί να δίδεται έµφαση στην  αγωγή υγείας µε κεντρική ιδέα 

την πρόληψη των κυήσεων  µε προδιάθεση εµφάνισης νόσου Cooley καθώς 

και στον οικογενειακό προγραµµατισµό για την αντιµετώπιση της ασθένειας. 

Είναι αναγκαίο να στελεχωθούν επαρκώς οι κατάλληλες υγειονοµικές 

µονάδες οι οποίες όντας προσβάσιµες από το πληθυσµό, θα στοχεύουν στην 

ενηµέρωση και εκπαίδευση των νέων ζευγαριών σχετικά µε το ‘’στίγµα’’ και 

την µεσογειακή αναιµία. Απαραίτητη κρίνεται επίσης και η εκπαίδευση σχετικά 

µε την αντιµετώπιση και ψυχολογική υποστήριξη των νοσούντων ατόµων. Οι 

νοσηλευτές Αγωγής Υγείας  θα πρέπει να δώσουν µεγαλύτερη έµφαση στην 

ύπαιθρο, να πηγαίνουν κοντά στην αγρότισσα, στα Κέντρα Υγείας 

αποµακρυσµένων χωριών, και να µεταφέρουν τις γνώσεις τους.   

Πέρα από τους εξωπεριβαλλοντικούς παράγοντες, η οικογένεια 

καλείται να συµβάλλει θετικά στον τοµέα της πρόληψης – αντιµετώπισης. 

Όταν και οι δύο γονείς είναι φορείς θα πρέπει να γνωρίζουν πως η 

πιθανότητα να αποκτήσουν παιδί µε την αναιµία είναι 25%,µε στίγµα 50% και 

να είναι υγιές 25%,καθώς επίσης όταν το ζευγάρι είναι οµοζυγωτές, ότι δεν 

υπάρχει πιθανότητα να αποκτήσουν υγιές παιδί. 

Σηµαντικό ρόλο οφείλουν να παίξουν τα µέσα µαζικής ενηµέρωσης, 

κυρίως η τηλεόραση, τα οποία ασκούν σηµαντική επιρροή σε µεγάλη µερίδα 

ατόµων του κοινωνικού συνόλου. Ως χαρακτηριστικό παράδειγµα 

αναφέρονται οι ενηµερωτικές – διδακτικές εκποµπές (ντοκιµαντέρ) γύρω από 

την εµφάνιση της αναιµίας, τα προληπτικά µέτρα, τις πιο ευπαθείς οµάδες 

ατόµων, την αντιµετώπιση, τα ειδικά κέντρα ενηµέρωσης, καθώς και την ορθή 

στάση της κοινωνίας απέναντι στους οµοζυγώτες και ετεροζυγώτες και όχι 

στους   "αναιµικούς" και σ’ αυτούς που έχουν   "το στίγµα"! Οι 

χαρακτηρισµοί αυτοί µας προσβάλλουν όλους. Ακόµη κάποια ενηµερωτικά 

έντυπα (prospectus) ίσως αποφέρουν κάποιο ουσιαστικό αποτέλεσµα. 

Είναι απαραίτητο ακόµη, κάθε νεαρό ζευγάρι να πηγαίνει στη Μονάδα 

Πρόληψης Μεσογειακής αναιµίας που λειτουργεί στα Κρατικά Νοσοκοµεία της 

περιοχής τους και να προβαίνουν στον αναγκαίο προγαµιαίο έλεγχο  
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αναγνώρισης ετεροζυγωτών και διάγνωσης οµοζυγωτών. Οι Μονάδες 

Πρόληψης και Νοσηλείας της µεσογειακής αναιµίας στη χώρα µας 

λειτουργούν σε αρκετά νοσοκοµεία. Καλό θα ήταν λοιπόν, οι ενδιαφερόµενοι  

να τις επισκέπτονται και να µην νιώθουν αναστολές. Είναι κρίµα, µε την 

σηµερινή αλµατώδη εξέλιξη της ιατρικής επιστήµης και τεχνολογίας να 

γεννιούνται παιδιά µε Μεσογειακή Αναιµία, από άγνοια ή ελλιπή ενηµέρωση 

των γονιών . 
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