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� Ασθενής ηλικίας 39 ετών προ διετίας προσήλθε                           
µε  µη ειδικά συµπτώµατα: αδυναµία καταβολή εύκολη κόπωση 

� Από τον ενδελεχή εργαστηριακό έλεγχο σηµειώνεται:

� Ήπια αναιµία Ηb:11-12g/dl, 

� Ήπια λευκοπενία και ουδετεροπενία                                         
WBC: 3.000 – 3500 µε ουδετερόφιλα γύρω στο 40%

� Μέτρια Θροµβοπενία: ΑΜΠ:80-90.000 χωρίς κλινικές 
αιµορραγικές εκδηλώσεις

� Μετά από παρακολούθηση  ενός έτους λόγω σταδιακής 
επιδείνωσης υποβλήθηκε σε Μυελόγραµµα, οστεοµυελική 
βιοψία και καρυότυπο και  διαγνώστηκε  
Μυελοδυσπλαστικό σύνδροµο Μ∆Σ µε τριγραµµική 
δυσπλασία  και τρισωµία 6 � ενδιάµεσου κινδύνου.

� ∆εν υπεβλήθη σε ΑΜΜΟ λόγω µη ανεύρεσης συµβατού δότη

2Παρουσίαση περιστατικού



Προ µηνός µέσα σε διάστηµα 30 ηµερών                                                
εισήχθη στην κλινική 3 συνεχόµενες φορές 
µε περίπου τα ίδια συµπτώµατα :  

�Εµπύρετο

�Έντονη αδυναµία καταβολή και εύκολη 
κόπωση

�Έντονα συµπτώµατα από το γαστρεντερικό  

�Ενεργό αιµόλυση µε σταδιακή πτώση της 
αιµοσφαιρίνης 
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� εµπύρετο από 48/ ώρου 

� Έντονο επιγαστρικό άλγος µε περιοδική εµφάνιση

� Εµέτους και αδυναµία λήψης τροφής 

� Αδυναµία καταβολή και σταδιακά επιδεινούµενη 
κόπωση
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1η εισαγωγή  28/9/16

Ο ασθενής εισάγεται στην 
Πολυκλινική Υγεία µε:



1η εισαγωγή  28/9/16

� Bilirubin total: 3.2 mg/dl & Bilirubin indirect: 2.1mg/dl

� LDH: 4696 UI (normal up to 618)

� Coomb’s test: negative

� Έλεγχος πήξης: ΚΦ 
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►FBC: Hb:9.5g/dl, � 7,5g/dl
WBC:6,1 (N:70, L:23,M:7) 
PLT: 125.000  � 90.000

►ESR:80

► Ανάλυση ούρων : ΚΦ

►CRP: 170 (up to 10)

►Νεφρική λειτουργία : ΚΦ
►Ηπατικά ένζυµα και αµυλάση : ΚΦ



1η εισαγωγή  28/9/16

� Ο απεικονιστικός έλεγχος:

� α/α Θώρακος: ΚΦ

� Υπερηχογράφηµα κοιλίας: ήπια σπληνοµεγαλία

� Γαστροσκόπηση: χωρίς παθολογία
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► Ιολογικός έλεγχος αρνητικός:
►HIV
►Hepatitis B, C 
►CMV, EBV

► Ουροκαλλιέργειες και αιµοκαλλιέργειες :αρνητικές
► Οριακά θετικά τα IgM για Μυκόπλασµα της Πνευµονίας

Αιµόλυση επί εδάφους Λοίµωξης από 
Μυκόπλασµα της Πνευµονίας



2η εισαγωγή 10/10/16

Αιµολυτική κρίση:  

� Hb: 8,8g/dl � 7,5g/dl

� WBC:8.300 (N:88%, L:10% M:2%) � 3.800 

� ΑΜΠ:85000

� Μεταβολισµός σιδήρου :ΚΦ 

� Βιταµίνη Β12, φυλικό: ΚΦ

� ↑ έµµεση χολερυθρίνη , LDH & ∆ΕΚ

� Coombs αρνητική,

� απτοσφαιρίνης 
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Μετά από έντονη άσκηση 

� Εµπύρετο
� έντονο κοιλιακό άλγος µε επίκεντρο το επιγάστριο και το 

∆Ε υποχόνδριο µε εµέτους και 
� Έντονη ωχρότητα δέρµατος και επιπεφυκότων 

↑



� a/a Θώρακος: ΚΦ

� Αξονική κοιλίας: ήπια πάχυνση του τοιχώµατος 
της χοληδόχου  και περιχολοκυστικό οίδηµα
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Αλιθισιακή χολοκυστίτις και αιµολυτική κρίση           
που χρήζει περαιτέρω αιµατολογικής διερεύνησης 

Έλεγχος για Οικογενή Μεσογειακό πυρετό
� ετερόζυγος V726A (21/11/16)

►∆είκτης φλεγµονής: CRP: 212,6 υψηλός
► Κολλαγονικός έλεγχος : αρνητικός
► Ανοσοσφαιρίνες :φυσιολογικές

2η εισαγωγή 10/10/16



3η εισαγωγή 24/10/16

� αµυλάση αίµατος και ούρων 

� ηπατικά ένζυµα (ελαφρώς)

� δείκτη φλεγµονής CRP
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►Ηb: 7,5g/dl
WBC:10.500 (N:92, L:6,M:2)
PLT:70.000

ESR:90
► ↑ έµµεση χολερυθρίνη,
► ↑ LDH και ∆ΕΚ
► Coombs αρνητική,
► απτοσφαιρίνης 
► αιµοσφαιρινουρία

Συµπτώµατα οξείας 
παγκρεατίτιδας και αναιµίας 

Ενδαγγειακή 
αιµόλυση

↑

� Απύρετος
� Έντονο κοιλιακό άλγος στο 

άνω ήµισυ της κοιλίας που 
ξεκινά 2 ηµέρες πριν µετά από 
κατανάλωση λιπώδους 
γεύµατος

� Έντονη ωχρότης & ίκτερος
� Κάτισχνος (απώλεια βάρους)
� Έµετοι  



∆∆ Αίτια ενδαγγειακής αιµόλυσης 10

� Επίχρισµα Περιφερικού Αίµατος είναι 
καθοριστικής σηµασίας για την ∆∆

� Απουσία σχιστοκυττάρων � αποκλείει τη 
µικροαγγειοπαθητική αιµόλυση: ΘΘΠ, ΑΟΣ,

� Απουσία άλλων χαρακτηριστικών ερυθρών 
π.χ. “bite cells, Heinz bodies” σε συνδυασµό 
µε φυσιολογικό G6PD � αποκλείει την νόσο

� ∆υσπλασία  πολυµορφοπύρηνων και 
Θροµβοπενία µπορεί να ενταχθεί στα πλαίσια  
του Μ∆Σ του ασθενούς

� PT, APTT, D.Dimer, Fibrinogen : ΚΦ                      
Απουσία διαταραχών πήξης � αποκλείει ∆ΕΠ

Σχιστοκύτταρα

bite cells, Heinz bodies

Κλώνος ΠΝΑ?



Μυελόγραµµα/Κυτταροµετρία 11

Μυελόγραµµα & οστεοµυελική 
βιοψία  Μ∆Σ  χωρίς εξέλιξη

Κυτταροµετρία ροής:                  
Μεγάλος κλώνος ΠΝΑ

ΠΝΑ επί εδάφους Μυελοδυσπλαστικού συνδρόµου



Νυχτερινή Παροξυσµική 
Αιµοσφαιρινουρία

� Είναι η µοναδική αιµολυτική αναιµία που οφείλεται 
σε επίκτητη κλωνική διαταραχή του αρχέγονου 
αιµοποιητικού κυττάρου

� Οφείλεται σε µετάλλαξη που οδηγεί σε  απουσία 
σύνθεσης της πρωτεΐνης GPI-anchor που  
συνδέει τις προστατευτικές στην δράση του 
συµπληρώµατος πρωτεΐνες της µεµβράνης            
CD55 και CD59.

� Επί ελλείψεως των πρωτεϊνών αυτών το κύτταρο 
και ειδικά το ερυθρό είναι ευάλωτο στην λυτική 
δράση του συµπληρώµατος

� Επειδή η διαταραχή αφορά όλα τα κύτταρα  
ερυθρά, λευκά και αιµοπετάλια εκτός από την 
αιµολυτική αναιµία συχνά  συνοδεύεται  µε 
σοβαρές επιπλοκές όπως:

� θροµβωτικά επεισόδια και 

� απλαστική αναιµία 
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Παροξυσµική Νυχτερινή 
Αιµοσφαιρινουρία

ΠΝΑ σε 3 µορφές:                                                                                                                            

� Κλασσική ΠΝΑ  

� ΠΝΑ που προηγείται ή έπεται ενός άλλου 
νοσήµατος του µυελού, 
Μυελοδυσπλαστικού συνδρόµου ή 
Απλαστικής αναιµίας.

� Υποκλινική ΠΝΑ

Παθογενετικός µηχανισµός  
� Η ελεύθερη αιµοσφαιρίνη εξουδετερώνει   

το ΝΟ (Nitric Oxide/Endothelium Derived 
relaxing Factor), η εξάντληση του οποίου 
ευθύνεται για 

� αγγειοσύσπαση, 

� σπασµό οισοφάγου, 

� στυτική δυσλειτουργία, 

� κοιλιακό άλγος,

� συσσώρευση των αιµοπεταλίων και τη  
θρόµβωση.
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ΠΝΑ – Χαρακτηριστική Τριάδα
14

Haemolytic Anaemia

Haemoglobinuria

Bone Marrow Failure

Aplastic Anaemia
Thrombosis

Budd-Chiari

Ενδαγγειακή Αιµόλυση 

& Θρόµβωση
Απλαστική Αναιµία 

& Μ∆Σ

07:00 09:00 12:00 15:00 19:00

� ∆εν είναι παροξυσµική �Χρόνια αναιµία και ίκτερος
� ∆εν είναι µόνο νυχτερινή � Η µείωση του ρυθµού της αναπνοής κατά τον ύπνο � pH
� Η αιµοσφαιρινουρία δεν είναι τόσο συχνή � στο 74% των ασθενών αρχικά δεν υπάρχει
� Αντίθετα υπάρχει αυξηµένος κίνδυνος θρόµβωσης 

1. Hill et al. Haematolgica 2010; 95(4):567-73. 2. Rachidi S et al. EJIM 2010;21:260-7. 3. Parker C et al. for the International PNH Interest Group. Blood 2005;106:3699-709. 



Συµπερασµατικά

� Η ΠΝΑ είναι ένα σπάνιο νόσηµα αλλά πιο 
συχνό από ότι πιστεύουµε! 

� Πρέπει να γίνεται ο έλεγχος για πιθανή ΠΝΑ 
στους ασθενείς υψηλού κινδύνου:

� Ανεξήγητη Coombs-αρνητική αιµολυτική αναιµία 

� Ανεξήγητη Αιµοσφαιρινουρία 

� Θροµβώσεις σε ασυνήθιστα σηµεία 

� Aπλαστική αναιµία /Μυελοδυσπλαστικό σύνδροµο

� Κυτταροπενίες που δεν µπορούν να ερµηνευθούν 

� Η ΠΝΑ είναι η κορυφή του παγόβουνου αφού οι 
επιπλοκές που κρύβονται κάτω από αυτήν είναι 
πολύ σηµαντικές και επικίνδυνες για τον ασθενή

� Υπάρχει σήµερα FDA- approved θεραπεία 
(Eculizumab) που προσφέρει σηµαντική 
βελτίωση στους ασθενείς µειώνοντας: 

� τις αιµολυτικές κρίσεις

� τα θροµβωτικά επεισόδια 
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► Η έγκαιρη έναρξη θεραπείας 
είναι καθοριστικής σηµασίας 
για την ποιότητα ζωής και το 
προσδόκιµο επιβίωσης των 
ασθενών µέχρι την ΑΜΜΟ η 
οποία αποτελεί και τη ριζική 
θεραπεία της νόσου
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