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ΠΡΟΤΥΠΟ ΑΛΓΟΡΙΘΜΟΥ ΔΙΑΓΝΩΣΗΣ

Αρχική Επίσκεψη
-Διάγνωση

1

Διάγνωση σύμφωνα με
Α) Κλινικά κριτήρια

Β) Παρακλινικές εξετάσεις
Γ) Εργαλεία εκτίμησης

Στάδιο Νόσου

Ενδεικνυόμενη Φαρμακευτική 
Αγωγή ( ATC4 ή ATC5)

Χρονικό Διάστημα που πρέπει 
να μεσολαβεί για την 

επανεκτίμηση / 
επαναξιολόγηση

2

Επανεκτίμηση
Παράμετροι έκβασης για την επανεκτίμηση

Προτεινόμενο ποσοτικοποιημένο εργαλείο για την  
•Αποτίμηση της έκβασης
•Ανταπόκριση στη αγωγή

•Ποια κλινικά δεδομένα απαιτούνται (δείκτες)
•Ποια παρακλινικά δεδομένα απαιτούνται (δείκτες)

Προτεινόμενες εκδοχές για την συνέχιση της 
θεραπευτικής αντιμετώπισης με βάση τα 

δεδομένα έκβασης ανταπόκρισης

Σχετικά με την ανάπτυξη των θεραπευτικών αιματολογικών πρωτοκόλλων έχει ληφθεί υπόψη  

• η κατηγοριοποίηση των θεραπευτικών σχημάτων ή θεραπευτικών συνδυασμών σε νεοδιαγνωσθέν νόσημα/νεόπλασμα 

• η κατηγοριοποίηση των θεραπευτικών σχημάτων ή θεραπευτικών συνδυασμών σε υποτροπιάζον ή ανθεκτικό νόσημα/νεόπλασμα με βάση αρχικά κριτήρια (εγκεκριμένες ενδείξεις, αποδεδειγμένη αποτελεσματικότητα, αποζημίωση φαρμακευτικού κόστους) και με αναφορά σε δοσολογικά σχήματα, θεραπευτικούς κύκλους, διάρκεια θεραπείας και επαναληπτικότητα κύκλων, με συνοδά κριτήρια ένταξης/αποκλεισμού/αποτυχίας αγωγής. 
 Ειδικότερα, στην κατηγοριοποίηση των θεραπευτικών σχημάτων, συνεκτιμήθηκαν στη διαμόρφωσή τους: 

• θεραπευτικά σχήματα που έχουν ήδη έγκριση στην αναφερόμενη γραμμή θεραπείας, τεκμηριωμένο σημαντικό κλινικό όφελος έναντι άλλων θεραπευτικών σχημάτων, περιγράφονται στις διεθνείς οδηγίες με σημαντικό βαθμό τεκμηρίωσης και κατά συνέπεια αποζημιώνονται από τον ασφαλιστικό φορέα 
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• θεραπευτικά σχήματα που έχουν ήδη έγκριση στην αναφερόμενη γραμμή θεραπείας, τεκμηριωμένο σημαντικό κλινικό όφελος έναντι άλλων θεραπευτικών σχημάτων όπως καταδεικνύεται από πολυκεντρικές μελέτες ιδιαίτερης βαρύτητας αλλά που χρειάζονται μεγαλύτερο διάστημα παρακολούθησης για να επιδείξουν πλεονέκτημα  συνολικής επιβίωσης, περιγράφονται στις διεθνείς οδηγίες με σημαντικό βαθμό τεκμηρίωσης και κατά συνέπεια αποζημιώνονται από τον ασφαλιστικό φορέα (σε αναμονή της επαναξιολόγησης της συνολικής αξίας των όψιμων δεδομένων τους) 

• θεραπευτικά σχήματα που έχουν ήδη έγκριση στην αναφερόμενη γραμμή θεραπείας, αλλά είτε ωφελούν συγκεκριμένες ομάδες ασθενών, είτε έχουν περιορισμένο όφελος/ ή και σημαντική τοξικότητα έναντι άλλων εγκεκριμένων θεραπευτικών σχημάτων που επίσης αποζημιώνονται και που στις διεθνείς οδηγίες ενδεχομένως περιγράφονται με λιγότερο σημαντικό βαθμό τεκμηρίωσης. 
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ΘΕΡΑΠΕΥΤΙΚΟ ΠΡΩΤΟΚΟΛΛΟ ΓΙΑ ΤΗ  ΘΕΡΑΠΕΙΑ ΤΗΣ 
ΔΡΕΠΑΝΟΚΥΤΤΑΡΙΚΗΣ ΑΝΑΙΜΙΑΣ 

 

ΕΙΣΑΓΩΓΗ 

 Η Δρεπανοκυτταρική νόσος (δρεπανοκυτταρική αναιμία) (D57.0) περιλαμβάνει αναιμία που οφείλεται στην παρουσία της παθολογικής αιμοσφαιρίνης S. Στο νόσημα περιλαμβάνεται: 
 

-η ομόζυγος δρεπανοκυτταρική αναιμία 

-ο συνδυασμός (διπλή ετεροζυγωτία) β- γονιδίου με την μετάλλαξη για τη αιμοσφαιρίνης S και γονιδίου β-μεσογειακής αναιμίας (θαλασσαιμίας) ή β- γονιδίου που κωδικοποιεί παθολογική β-αλυσίδα.  (D57.2) 

 Η σημαντική κλινική ετερογένεια της ΔΑ είναι αποτέλεσμα της αντίστοιχης μοριακής ετερογένειας, αλλά και παρουσίας επιπρόσθετων ρυθμιστικών παραγόντων.  
 

ΕΠΙΠΛΟΚΕΣ ΤΗΣ ΝΟΣΟΥ 

 Οι επιπλοκές της ΔΑ διακρίνονται σε οξείες και χρόνιες. 
Πίνακας οξέων συμβαμάτων 

 ΕΚΤΙΜΗΣΗ / ΑΝΤΙΜΕΤΩΠΙΣΗ Επώδυνες Αγγειοαποφρακτικές κρίσεις (δακτυλίτιδα, μεταφύσεις μακρών οστών, σπονδυλική στήλη, πύελο, στέρνο, πλευρές, γνάθο, μεσεντέρια αγγεία, κλπ)  
ΑΜΕΣΗ ΑΝΤΙΜΕΤΩΠΙΣΗ – ΕΚΤΙΜΗΣΗ ΑΝΑΛΟΓΑ ΜΕ ΒΑΡΥΤΗΤΑ 

Πυρετός και λοίμωξη (σηψαιμία, πνευμονία, μηνιγγίτιδα, οστεομυελίτιδα) 

ΑΜΕΣΗ ΑΝΤΙΒΙΟΤΙΚΗ ΚΑΛΥΨΗ, ΠΑΡΕΝΤΕΡΙΚΗ ΕΠΙ ΕΝΔΕΙΞΕΩΝ Οξεία Νεφρική Ανεπάρκεια ΑΜΕΣΗ  Πριαπισμός ΑΜΕΣΗ ΙΔΙΩΣ ΑΝ ΕΠΙΜΕΝΕΙ >1 ΩΡΑ Οξύ ικτερικό επεισόδιο (Χολολιθίαση, Χολοκυστίτιδα,  ενδοηπατική χολόσταση) 

ΑΜΕΣΗ  Κρίση Ηπατικού εγκλωβισμού ΑΜΕΣΗ Οξεία Αναιμία (απλαστικής ή αιμολυτικής αιτιολογίας) 

ΑΜΕΣΗ ΕΚΤΙΜΗΣΗ / ΜΕΤΑΓΓΙΣΗ ΑΝΑΛΟΓΑ ΜΕ ΒΑΡΥΤΗΤΑ Κρίση Σπληνικού εγκλωβισμού ΑΜΕΣΗ ΑΝΤΙΜΕΤΩΠΙΣΗ Οξύ θωρακικό σύνδρομο ΑΜΕΣΗ ΑΝΤΙΜΕΤΩΠΙΣΗ Αγγειακό Εγκεφαλικό Επεισόδιο ΑΜΕΣΗ ΑΝΤΙΜΕΤΩΠΙΣΗ Πολυοργανική Ανεπάρκεια ΑΜΕΣΗ ΑΝΤΙΜΕΤΩΠΙΣΗ Οξέα οφθαλμολογικά συμβάματα (Ύφαιμα, απόφραξη κεντρικής αρτηρίας αμφιβληστροειδούς, κογχικές και περικογχικές μολύνσεις, έμφρακτα κόγχου, σύνδρομο συμπίεσης κόγχου) 

ΑΜΕΣΗ ΕΚΤΙΜΗΣΗ / ΑΝΤΙΜΕΤΩΠΙΣΗ ΑΝΑΛΟΓΑ ΜΕ ΒΑΡΥΤΗΤΑ 
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Πίνακας χρόνιων επιπλοκών Χρόνιος πόνος Άσηπτη οστική νέκρωση  Οστεοπόρωση και οστικές ανωμαλίες Άτονα δερματικά έλκη κάτω άκρων Πνευμονική υπέρταση Αναπνευστικές διαταραχές Ηπατική δυσλειτουργία / Ίνωση / Κίρρωση Νεφρικές επιπλοκές (χρόνια νεφρική νόσος, πρωτεινουρία,  υποσθενουρία, ενούρηση, νεκρωτική θηλίτιδα, αιματουρία) Επαναλαμβανόμενα επεισόδια πριαπισμού / Στυτική δυσλειτουργία Οφθαλμολογικές επιπλοκές (προϊούσα δρεπανοκυτταρική αμφιβληστροειδοπάθεια, αιμορραγία υαλοειδούς) Απώλεια νευροαισθητήριας ακοής Νευρολογικές διαταραχές Διαταραχές ανάπτυξης Μαθησιακές διαταραχές 

 

ΕΡΓΑΣΤΗΡΙΑΚΟΣ ΕΛΕΓΧΟΣ ΚΑΤΑ ΤΗ ΔΙΑΓΝΩΣΗ ΚΑΙ ΑΝΤΙΜΕΤΩΠΙΣΗ  
ΕΞΕΤΑΣΕΙΣ  ΔΙΑΓΝΩΣΗ ΠΑΡΑΚΟΛΟΥΘΗΣΗ Γενική αίματος και επίχρισμα περιφερικού αίματος 

Χ ΚΑΘΕ 6 ΜΗΝΕΣ , ΠΙΟ ΣΥΧΝΑ ΕΠΙ ΕΝΔΕΙΞΕΩΝ ΠΛΗΡΗΣ ΦΑΙΝΟΤΥΠΟΣ ΕΡΥΘΡΟΚΥΤΤΑΡΩΝ Χ  Ηλεκτροφόρηση Αιμοσφαιρίνης Χ ΕΠΙ ΕΝΔΕΙΞΕΩΝ ΓΕΝΕΤΙΚΟΣ ΕΛΕΓΧΟΣ Χ  Πλήρης βιοχημικός έλεγχος νεφρικής και ηπατικής λειτουργίας  Χ ΚΑΘΕ 6-12 ΜΗΝΕΣ, ΠΙΟ ΣΥΧΝΑ ΕΠΙ ΕΝΔΕΙΞΕΩΝ Γενική ούρων  Χ ΚΑΘΕ 6-12 ΜΗΝΕΣ, ΠΙΟ ΣΥΧΝΑ ΕΠΙ ΕΝΔΕΙΞΕΩΝ Επίπεδα φερριτίνης Χ ΚΑΘΕ 6 ΜΗΝΕΣ, ΚΑΘΕ 3 ΜΗΝΕΣ ΕΠΙ ΕΝΔΕΙΞΕΩΝ Επίπεδα κορεσμού τρανσφερρίνης, Fe ορού, 
TIBC 

Χ ΚΑΘΕ 6 ΜΗΝΕΣ, ΠΙΟ ΣΥΧΝΑ ΕΠΙ ΕΝΔΕΙΞΕΩΝ Ενδοκρινολογικός Έλεγχος  ΚΑΘΕ 12 ΜΗΝΕΣ ,  ΠΙΟ ΣΥΧΝΑ ΕΠΙ ΕΝΔΕΙΞΕΩΝ Έλεγχος βιταμίνης D  ΚΑΘΕ 12 ΜΗΝΕΣ , ΠΙΟ ΣΥΧΝΑ ΕΠΙ ΕΝΔΕΙΞΕΩΝ 

Ioλογικός έλεγχος ηπατίτιδας Β και C Χ ΕΠΙ ΕΝΔΕΙΞΕΩΝ Διακρανιακό Doppler X ΑΝΑ ΕΤΟΣ ΑΠΟ ΤΗΝ ΗΛΙΚΙΑ ΤΩΝ 2 ΕΤΩΝ ΕΩΣ 
16 ΕΤΩΝ ΤΟΥΛΑΧΙΣΤΟΝ Υπερηχογράφημα ήπατος – σπληνός Χ ΚΑΘΕ 12-24 ΜΗΝΕΣ, ΠΙΟ ΣΥΧΝΑ ΕΠΙ ΕΝΔΕΙΞΕΩΝ Ακτινογραφία θώρακος Χ ΕΠΙ ΕΝΔΕΙΞΕΩΝ 
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Υπερηχογράφημα καρδιάς Χ ΚΑΘΕ 12-24 ΜΗΝΕΣ, ΠΙΟ ΣΥΧΝΑ ΕΠΙ ΕΝΔΕΙΞΕΩΝ ΜΑΓΝΗΤΙΚΗ ΤΟΜΟΓΡΑΦΙΑ ΓΙΑ ΣΙΔΗΡΩΣΗ ΗΠΑΤΟΣ ΚΑΙ ΚΑΡΔΙΑΣ 

 ΕΠΙ ΕΝΔΕΙΞΕΩΝ (ΦΕΡΡΙΤΙΝΗΣ>500ng/ml, σημεία αιμοσιδήρωσης) Έλεγχος ΟΣΤΙΚΗΣ ΠΥΚΝΟΤΗΤΑΣ  ΚΑΘΕ 12-24 ΜΗΝΕΣ Οξυμετρία  Χ ΚΑΘΕ 12 ΜΗΝΕΣ, ΠΙΟ ΣΥΧΝΑ ΕΠΙ ΕΝΔΕΙΞΕΩΝ ΒΥΘΟΣΚΟΠΗΣΗ Χ ΚΑΘΕ 12 ΜΗΝΕΣ, ΠΙΟ ΣΥΧΝΑ ΕΠΙ ΕΝΔΕΙΞΕΩΝ 

HLA – τυποποίηση σε αυστηρά επιλεγμένους ασθενείς  Χ  

 

KΛINIΚΟΣ ΕΛΕΓΧΟΣ ΚΑΤΑ ΤΗ ΔΙΑΓΝΩΣΗ/ΠΑΡΑΚΟΛΟΥΘΗΣΗ  

 Κλινική εξέταση 

1. Σωματομετρικά / εκτίμηση ανάπτυξης  
2. Σπληνομεγαλία 

3. Ηπατομεγαλία 

4. Σημεία πιθανής χολολιθίασης 

5. Εκτίμηση Μυοσκελετικού (νέκρωση κεφαλή μηριαίου?) 

6. Εκτίμηση δέρματος (άτονα έλκη?) 

7. Έλεγχος συμπτωμάτων/ σημείων αναπνευστικών δυσλειτουργίας 

8. Έλεγχος συμπτωμάτων/ σημείων καρδιακής δυσλειτουργίας 

9. Έλεγχος συμπτωμάτων/ σημείων ενδοκρινικών δυσλειτουργιών 

 

Ενημέρωση κατά τη διάγνωση 

1. Ενημέρωση επί πιθανών επιπλοκών (αγγειοαποφρακτικά επεισόδια, εμπύρετα επεισόδια, νευρολογική συμπτωματολογία, πριαπισμός, κ.α.) 

2. Γενετική Συμβουλευτική 

3. Έναρξη προφυλακτικής αντιβιοτικής αγωγής  
4. Επικαιροποίηση / επιτάχυνση εμβολιασμών  
5. Συστάσεις για πιθανά ταξίδια 
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Λήψη ατομικού ιστορικού στην επανεκτίμηση   
1. Ιστορικό μεταγγίσεων  
2. Φαρμακευτική αγωγή και συμμόρφωση 

3. Ιστορικό φλεβοαποφρακτικών επεισοδίων 

4. Ιστορικό ικτερικών επεισοδίων και επεισοδίων σπληνικού εγκλωβισμού 

5. Ιστορικό αναπνευστικών προβλημάτων και υπνικής άπνοιας 

6. Ιστορικό χρήσης ιατρονοσηλευτικών δομών 

7. Ψυχοκοινωνική εκτίμηση  / Σχολική ή εργασιακή επίδοση  
ΘΕΡΑΠΕΥΤΙΚΗ ΑΝΤΙΜΕΤΩΠΙΣΗ Η αντιμετώπιση έχει δύο παράλληλους στόχους: την βελτίωση των παθογενετικών μηχανισμών, που θα οδηγήσει και σε πρόληψη μακροχρόνιων προβλημάτων και στην αντιμετώπιση των οξέων επιπλοκών (Οδηγός αντιμετώπισης ΔΠΝ) 

 Ριζική θεραπεία με σκοπό την ίαση μπορεί να γίνει μόνο μέσω μεταμόσχευσης αρχεγόνων αιμοποιητικών κυττάρων. Δεδομένης όμως της τοξικότητας της μεταμόσχευσης, η θεραπεία αυτή πρέπει να γίνεται μόνο σε ασθενείς με βαριά κλινική εικόνα και επισφαλή πρόγνωση και μόνο με απόλυτα συμβατό συγγενή δότη. Μεταμοσχεύσεις από εναλλακτικούς δότες αποτελούν ακόμα πειραματικές μεθόδους με υψηλή τοξικότητα. Η βασική αντιμετώπιση της νόσου παρουσιάζεται στο «Οδηγός Αντιμετώπισης ΔΠΝ» και εξαρτάται από τη βαρύτητα της νόσου, όπως αυτή καθορίζεται από τη συχνότητα και τη βαρύτητα οξέων συμβαμάτων και χρόνιων επιπλοκών 

 Η πρόληψη των εγκεφαλικών επεισοδίων αποτελεί σημαντικό άξονα της σωστής παρακολούθησης παιδιών κυρίως με ομόζυγο δρεπανοκυτταρική αναιμία.  
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Οδηγός πρόληψης εγκεφαλικών επεισοδίων 

 

 
 

 *Δεν έχει καθοριστεί η βέλτιστη συχνότητα επανελέγχου. Τα μικρότερα παιδιά με TCD κοντά στα 200 cm / sec θα πρέπει να επανελέγχονται συχνότερα. ** Προηγούμενο Παροδικό Ισχαιμικό Επεισόδιο, χαμηλή Hb, συχνότητα και πρόσφατη εμφάνιση οξέος θωρακικού συνδρόμου, αυξημένη συστολική αρτηριακή πίεση. 
 

2-16 ετών, ομόζυγο δρεπανοκυτταρική αναιμία χωρίς 
συμπτώματα

Νευροψυχολογική εκτίμηση 

Διακρανιακό 
Doppler (TCD)

Παθολογικό (≥200 
cm/sec)

Επιβεβαίωσε οτι είναι 
παθολογικό (επανάληψη σε 2-4 

εβδομάδες

MRI/MRA

Χρόνιες 
μεταγγίσεις

Μη Παθολογικό 
(<200 cm/sec)

Επανάληψη TCD 
κάθε 3-12 μήνες*

Παθολογικό 
αποτέλεσμα

Μη διαθέσιμο TCD

Υψηλού κινδύνου 
με βάση άλλες 

πληροφορίες**

Χρόνιες 
ΜΕταγγίσεις 

Υδροξυουρία

Χαμηλού κινδύνου

Παρακολούθηση

Επιδείνωση 
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Οδηγός αντιμετώπισης ΔΠΝ 

 

 

 
 

Συμπληρωματική αγωγή 

• Καθημερινή χορήγηση τουλάχιστον 1 mg φυλλικού οξέος είναι συνηθισμένη πρακτική για τους ασθενείς αυτούς. 
 

• Χημειοπροφύλαξη με καθημερινή χορήγηση αντιβιοτικής αγωγής  τουλάχιστον μέχρι την ηλικία των 5 ετών 

 

• Έγκαιρη ενεργητική ανοσοποίηση σύμφωνα με το εθνικό πρόγραμμα εμβολιασμού για ασθενείς με σπληνική δυσλειτουργία/ασπληνία 

Σπληνεκτομή Ενδείξεις σπληνεκτομής αποτελούν: 
 

- η υπέρμετρη διόγκωση του σπλήνα που κινδυνεύει να ραγεί ή που δίνει συμπτώματα πόνου ή δυσπεπτικά ενοχλήματα 

 

-κλινική εικόνα υπερσπληνισμού με λευκοπενία και θρομβοπενία ή/και προϊούσα αύξηση αναγκών σε μεταγγίσεις 

 

-Επεισόδια σοβαρού σπληνικού εγκλωβισμού 

Συμπληρωματική
Αγωγή / Πρόγραμμα  

παρακολούθησης Βαρύτητα 

Ηπια 

Δοκιμαστική  χορήγηση
Υδροξυουρίας

Επιδεινούμενη 
κατάσταση

Συμπληρωματική 
Αγωγή / 

παρακαλούθηση

Σοβαρή

Υδροξυουρία

Μη καλή ανταπόκριση 

Μεταμόσχευση 
Αρχέγονων 

Αιμοποιητικών 
Κυττάρων επί 

ενδείξεων 

Εγκεφαλικό/ 
Παθολογικό TCD

Τακτικές Μεταγγίσεις
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 Προ της σπληνεκτομής πρέπει να γίνονται οι απαραίτητοι εμβολιασμοί συμπεριλαμβανομένων και των νεωτέρων συζευγμένων εμβολίων έναντι του πνευμονιόκοκκου , μηνιγγιτιδοκόκκου και αιμόφιλου της γρίπης τύπου Β. Αντιβιοτική χημειοπροφύλαξη και έγκαιρη αντιμετώπιση των λοιμώξεων πρέπει να συνιστάται στους σπληνεκτομηθέντες ασθενείς.  
 

Αντιμετώπιση της αναιμίας και μείωση των επιπέδων αιμοσφαιρίνης S  Η αναιμία και το υψηλό ποσοστό αιμοσφαιρίνης S αποτελεί το βασικό παθογενετικό μηχανισμό της νόσου. Η αντιμετώπιση της αποσκοπεί στη βελτίωση των επιπέδων της αιμοσφαιρίνης ή/και στη μείωση της αιμοσφαιρίνης S.  

 

Φαρμακευτική Βελτίωση της Αιματολογικής Κατάστασης 

• Η χορήγηση της υδροξυουρίας / υδροξυκαρβαμίδης μπορεί να οδηγήσει σε αύξηση της συνολικής αιμοσφαιρίνης, του μέσου όγκου των ερυθροκυττάρων και της εμβρυϊκής αιμοσφαιρίνης. Η χρήση της έχει σχετισθεί με μείωση της συχνότητας των οξέων συμβαμάτων και πιθανή πρόληψη των χρόνιων επιπλοκών.  
 

Οδηγός θεραπείας με Υδροξυουρία/Υδροξυκαρβαμίδη 

 
  

Υδροξυουρία 

Ενδείξεις για 
θεραπεία

Ενήλικες, έφηβοι ή 
παιδιά 

και συχνά επεισόδια 
πόνου, ιστορικό 

οξέος θωρακικού 
συνδρόμου, άλλες 

σοβαρές 
αγγειοαποφρακτικές 
επιπλοκές ή σοβαρή 

συμπτωματική 
αναιμία. Αρχικά 

υψηλά επίπεδα HbF 
(> 10%) δεν  
αποκλείουν 

απάντηση στη 
θεραπεία

Αρχική 
εκτίμηση

Γενική αίματος,  
ερυθροκυτταρικοί 

δείκτες, ποσοστό Hb F, 
βιοχημικοί δείκτες, τεστ 

εγκυμοσύνης, 
προθυμία του 
ασθενούς να 

ακολουθήσει τις  
θεραπευτικές 

συστάσεις  καθώς και 
την πιθσνή μη 

συμμετοχή σε χρόνιο 
πρόγραμμα 

μεταγγίσεων

Εναρξη 
θεραπείας

Υδροξυουρία 10-
15mg/kg/ημέρα σε μία δόση για 
6-8 εβδομάδες, γενική αίματος 
ανά 2 εβδομάδες, HbF ανά 6-8 
εβδομάδες, βιοχημικός ανά 2-4 

εβδομάδες

Συνέχιση της θεραπείας εάν δεν 
υπάρχει σημαντική τοξικότητα, με 

αύξηση της δόσης ανά 6-8 εβδομάδες 
μέχρι να επιτευχθεί το επιθυμητό 

αποτέλεσμα

Θεραπευτικοί στόχοι: 
αντιμετώπιση άλγους, αύξηση HbF 
σε 15-20%, αύξηση  αιμοσφαιρίνης 

σε σοβαρή αναιμία, αποδεκτή 
μυελοτοξικότητα

Αδυναμία αύξησης της 
Hb F (ή MCV) 

Έλεγχος μη καλής 
συμμόρφωσης του 

ασθενούς 

Αυξήστε τη δόση 
προσεκτικά έως 
τη μέγιστη δόση 
των 35 mg / kg / 

ημέρα. 

Συνέχιση αγωγής για 6-
12 μήνες σε 

περιπτώσεις μη 
μεταγγίσεων ή 

συνύπαρξης νόσου που 
καταστέλλει την 
ερυθροποίηση

Προφυλάξεις : Προσοχή 
σε  ασθενείς με νεφρική 

ή ηπατική 
δυσλειτουργία. 

Συστήνεται 
αντισύλληψη σε άνδρες 

και γυναίκες καθώς η 
υδροξυουρία είναι 
τερατογόνος και τα 

αποτελέσματά της κατά 
την εγκυμοσύνη είναι 

άγνωστα. Μετά την 
επίτευξη σταθερής, μη 

τοξικής δόσης 
υδροξυουρίας,  έλεγχος 
με γενική αίματος ανά 

4-8 εβδομάδες. Τα 
κοκκιοκύτταρα πρέπει 
να είναι ≥ 2.500/μL και 
αιμοπετάλια ≥ 95.000 / 

μL.
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• Η χρήση αυξητικών παραγόντων ερυθροποίησης, κυρίως ερυθροποιητίνη και δαρβοποετίνη έδωσε δοσοεξαρτώμενα αλλά ανομοιογενή αποτελέσματα. Ενδείκνυται σε ασθενείς - με νεφρική δυσλειτουργία/ ανεπάρκεια εφόσον δεν χορηγούνται μεταγγίσεις 

Μεταγγίσεις Ο βασικός τρόπος αντιμετώπισης της αναιμίας είναι οι μεταγγίσεις συμπυκνωμένων ερυθρών. Πριν ξεκινήσουν οι μεταγγίσεις είναι απαραίτητο να γίνει εκτενής πλήρης φαινοτυπικός χαρακτηρισμός των ερυθροκυττάρων, δεδομένου ότι τα ποσοστά αλλοανοσοποίησης στους ασθενείς αυτούς μπορεί να είναι ιδιαίτερα υψηλά .  Οι μεταγγγίσεις μπορεί να είναι απλές / συμπληρωματικές που αποσκοπούν στη βελτίωση των επιπέδων αιμοσφαιρίνης ή αφαιμαξομεταγγίσεις που αποσκοπούν στη μείωση της αιμοσφαιρίνης S.  

 Μεταγγίσεις σε οξεία φάση απαιτούνται:  
 

• σε απότομη πτώση αιμοσφαιρίνης, όπως κατά τη διάρκεια λοιμώξεων, λόγω απλαστικής κρίσης, αιμολυτικής κρίσης ή κρίσης σπληνικού εγκλωβισμού 

 

• για προετοιμασία για χειρουργικές επεμβάσεις, όπου είναι απαραίτητο οι ασθενείς να λαμβάνουν αναισθησία, με επίπεδα αιμοσφαιρίνης τουλάχιστον 10g/dl. Σε περίπτωση που αναμένεται υψηλών επιπέδων αιμοσφαιρίνης, αυξάνει ο κίνδυνος υπεργλοιότητας και πρέπει να γίνεται αφαιμαξομετάγγιση. Απαραίτητη προ της επέμβασης είναι η καλή ενυδάτωση. 
 

• σε σοβαρό επεισόδιο οξέος θωρακικού συνδρόμου 

 

• σε εγκεφαλικό επεισόδιο 

 

• σε παρατεταμένη επώδυνη φλεβοαποφρακτική κρίση (σχετική ένδειξη) 

 

• στη διάρκεια εγκυμοσύνης (σχετική ένδειξη) 

 Επί ιστορικού πολλαπλών μεταγγίσεων ή επί τακτικών μεταγγίσεων χρειάζεται παρακολούθηση επιπέδων αιμοσιδήρωσης (Οδηγός Αποσιδήρωσης) 

 Φαρμακευτικοί Παράγοντες αποσιδήρωσης: 
 

• δεφεροξαμίνη, εγκεκριμένη ένδειξη 

 

• δεφερασιρόξη ως θεραπεία 2ης γραμμής σε ασθενείς >2ετών όταν η θεραπεία με δεφεροξαμίνη αντενδείκνυται ή δεν είναι επαρκής. 
 

• Η δεφεριπρόνη έχει χρησιμοποιηθεί με καλά αποτελέσματα αλλά δεν υπάρχει εγκεκριμένη ένδειξη.  
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• Συνδυαστική θεραπεία  2 χηλικών παραγόντων, κυρίως δεφεροξαμίνης με δεφεριπρόνη ή δεφερασιρόξη, έχει χρησιμοποιηθεί με καλά αποτελέσματα αλλά δεν υπάρχει εγκεκριμένη ένδειξη.  
 

 

 

Οδηγός Αποσιδήρωσης 

 
 

 
 

 

 

 

 

 Τα πιο συχνά οξέα συμβάματα αλλά και αυτά που επηρεάζουν την ποιότητα ζωής των ασθενών, είναι οι επώδυνες κρίσεις λόγω φλεβοαποφρακτικών επεισοδίων. Η αντιμετώπισή τους πρέπει να είναι επιθετική και να προσφέρει πλήρη αναλγησία στους ασθενείς με ταυτόχρονη καλή ενυδάτωση και επαρκή διατήρηση της κυκλοφορίας και της ιστικής οξυγόνωσης. 
 

Φερριτίνη 

< 800ng/dl

και χωρίς ενδείξεις σοβαρής αιμοσδιήρωσης 
και χωρίς ιστορικό πολλών (<10) ή προοπτική μεταγγίσεων

ΠΑρακολούθηση 

>800 ng/dl

ή επί ενδείξεων σοβαρής αιμοσιδήρωσης,
και χωρίς ιστορικό πολλών (<10) ή προοπτική μεταγγίσεων

MRI

Ηπατικός Σίδηρος > 5mcg Fe/ gr.d. wt.

ή
Τ2* καρδιάς>20msec

Αποσιδήρωση 

Διακοπή επί φερριτίνης <300ng/dl, 

Ηπατικό Σίδηρο < 3mcg Fe/ gr.d. wt.

Τ2* καρδιάς>20msec

και δεν δινονται τακτικές μεταγίισεις 

MRI

Ηπατικός Σίδηρος < 5mcg 
Fe/ gr.d. wt.

Τ2* καρδιάς>20msec

ιστορικό πολλών (<10) ή προοπτική μεταγγίσεων
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Οδηγός αντιμετώπισης Πόνου 

 

 

 

 

Ριζική θεραπεία  
H αλλογενής μεταμόσχευση αρχέγονων αιμοποιητικών κυττάρων από απόλυτα συμβατό συγγενή δότη, ιδίως σε ηλικίες κάτω από τα 14 ετών, μπορεί να αποτελέσει θεραπεία επιλογής σε επιλεγμένους ασθενείς με σοβαρή δρεπανοκυτταρική αναιμία.  Μεταμόσχευση από εναλλακτικούς δότες ή σε μεγαλύτερες ηλικίες, έχει αυξημένα ποσοστά νοσηρότητας και χαμηλότερα ποσοστά μακροχρόνιας επιβίωσης χωρίς νόσο. Πρόσφατα εγκρίθηκε από το ΕΜΑ η γονιδιακή θεραπεία Casgevy (exagamglogene autotemcel) χρησιμοποιώντας CRISPR-

Cas9 μεθοδολογία  
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