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ΟΡΙΣΜΟΣ

• Αναιµίες που χαρακτηρίζονται από 
βράχυνση του χρόνου ζωής των 
ερυθρών αιµοσφαιρίων

• Βαρύτητα της αιµόλυσης # χρόνος ζωής 
ερυθρών

• <15 ηµέρες: µη αντιρροπούµενη 
αιµόλυση 



ΠΑΘΟΦΥΣΙΟΛΟΓΙΚΗ
ΤΑΞΙΝΟΜΗΣΗ

Αίτια ενδοερυθροκυτταρικά
• Αιµοσφαιρινοπάθειες

• Ένδεια ενζύµων

Αίτια εξωερυθροκυτταρικά

• Αυτοάνοση ή αλλοάνοση αιµολυτική αναιµία
• Μικροαγγειοπαθητική αιµολυτική αναιµία
• Υπερσπληνισµός

• Καταστροφή µεµβρανών λόγω στροβιλώδους 
ροής αίµατος



ΚΟΙΝΑ ΚΛΙΝΙΚΑ 
ΧΑΡΑΚΤΗΡΙΣΤΙΚΑ

• Συµπτώµατα αναιµίας, πιο έντονα 
ανάλογα µε το χρόνο έναρξης

• Ίκτερος (υπέρχρωση ούρων)
• Σπληνοµεγαλία 



ΚΟΙΝΑ ΕΡΓΑΣΤΗΡΙΑΚΑ 
ΕΥΡΗΜΑΤΑ

• Υπόχρωµη µικροκυτταρική αναιµία (χρόνια 
αιµόλυση)

• Υπόχρωµη µακροκυτταρική αναιµία (οξεία 
αιµόλυση, λόγω ↑∆ΕΚ) 

• ∆ικτυοερυθροκυττάρωση, εµπύρηνα ερυθρά, 
πολυχρωµατοφιλία

• ↑έµµεση χολερυθρίνη
• ↑LDH (ισοένζυµα 1 και 2)
• ↓Απροσφαιρίνες, ↑ αιµοσιδηρίνη

• Αιµοσφαιρινουρία



Rees DC, et al. Lancet 2010, 376: 2018





∆ΡΕΠΑΝΟΚΥΤΤΑΡΙΚΗ ΑΝΑΙΜΙΑ: 
ΕΙ∆Η ΚΡΙΣΕΩΝ

• Επώδυνες κρίσεις: έντονα άλγη κυρίως 
άκρων λόγω εγκλωβισµού ερυθρών στα 
µικρά αγγεία και απόφραξή τους

• Αίτιο 70-90% των εισαγωγών στις ΗΠΑ και 
στο Ηνωµένο Βασίλειο

• Απλαστικές κρίσεις: Parvo B19
• Αιµολυτικές κρίσεις: σπάνιες

• Κρίσεις εγκλωβισµού ερυθρών στο σπλήνα 



∆ΡΕΠΑΝΟΚΥΤΤΑΡΙΚΗ ΑΝΑΙΜΙΑ: 
ΛΟΙΜΩΞΕΙΣ

• Streptococcus pneumoniae, Haemophilus 
influenzae type b, Salmonella typhimurium

• Εναλλακτική οδός συµπληρώµατος: 
ελυτροφόρα βακτήρια

• Οψωνινοποίηση από C3b και σύνδεση µε 
C1R για µεταφορά στο σπλήνα που 
πληµµελεί σε φαγοκυτταρικό δυναµικό

• Πνευµονία, µηνιγγίτιδα, οστεοµυελίτιδα



∆ΡΕΠΑΝΟΚΥΤΤΑΡΙΚΗ ΑΝΑΙΜΙΑ: 
∆ΙΑΓΝΩΣΗ

• Ηλεκτροφόρηση αιµοσφαιρίνης
• Α = S: στίγµα
• Α<S: νόσος
• ∆οκιµασία δρεπάνωσης







3% του παγκόσµιου πληθυσµού 
ετερόζυγοι για β-θαλασσαιµία
Birgens H, Ljung R. Scand J Clin Lab Invest 2007; 67: 11



Συσσώρευση

α αλύσεων

ΠΑΘΟΦΥΣΙΟΛΟΓΙΑ ΜΕΣΟΓΕΙΑΚΗΣ ΑΝΑΙΜΙΑΣ 
(Thain SL. Br J Hematol 2004, 124: 264)

Αναποτελεσµατική ερυθροποίηση

Αναιµία

Αιµόλυση στο σπλήνα

Ίκτερος

↑ ερυθροποιητίνη

Σκελετικές βλάβες



β-ΘΑΛΑΣΣΑΙΜΙΑ: ΚΛΙΝΙΚΗ ΕΙΚΟΝΑ
(Muncie & Campbell. Am Pham Phys 2009, 80: 339)

• Στίγµα: Καµία (ΠΡΟΣΟΧΗ επί 
εγκυµοσύνης ή αιµορραγίας πεπτικού)

• Οµοζυγώτης (νόσος Cooley): σηµεία 
αιµόλυσης + ηπατο-σπληνο-µεγαλία + 
διανοητική καθυστέρηση + 
«µογγολοειδές» προσωπείο 



β-ΘΑΛΑΣΣΑΙΜΙΑ: ∆ΙΑΓΝΩΣΗ

• Στίγµα: υπόχρωµη µικροκυτταρική 
αναιµία, HbA2 (α2δ2) 5%, HbF 1-3%

• Οµοζυγώτης (νόσος Cooley): 
υπόχρωµη µικροκυτταρική αναιµία, 
HbA2 (α2δ2) 15-20%, HbF 65-70%

• Ηλεκτροφόρηση επί φυσιολογικής 
φερριτίνης







ΕΛΛΕΙΨΗ G-6PD

6-φωσφορική γλυκόζη

6-φωσφογλυκογόνο
-δ-λακτόνη

6-φωσφογλυκονικό
οξύ

G6PD
NADP

NADPH GSSG

GSH

ΑΝΤΙΟΞΕΙ∆ΩΤΙΚΟΣ 
ΜΗΧΑΝΙΣΜΟΣ 
ΠΡΟΣΤΑΣΙΑΣ 

ΤΗΣ ΑΙΜΟΣΦΑΙΡΙΝΗΣ



ΕΛΛΕΙΨΗ G-6PD

• 200 εκατοµµύρια παγκοσµίως

• Φυσιολογικό ένζυµο Β
• Α+ µετάλλαξη µε µερική λειτουργικότητα
• Α- αδυναµία ανταπόκρισης στον 
οξειδωτικό ερεθισµό

• Φυλοσύνδετος υπολειπόµενος 
χαρακτήρας: άνδρες + γυναίκες 
“µωσαϊκά” 



ΕΛΛΕΙΨΗ G-6PD: 
ΠΡΟ∆ΙΑΘΕΣΙΚΟΙ ΠΑΡΑΓΟΝΤΕΣ

• Κουκιά (κυαµισµός)
• Βιταµίνη Κ
• Σουλφοναµίδες, χλωραµφενικόλη, 
κινολόνες, νιτροφουραντοϊνη

• Κινίνη, κινιδίνη
• Ασπιρίνη, ακεταµινοφαίνη



ΑΥΤΟΑΝΟΣΕΣ ΑΙΜΟΛΥΤΙΚΕΣ ΑΝΑΙΜΙΕΣ 
(Gehrs & Friedberg. Am J Hematol 2002, 69: 258)

Εκ θερµών αντισωµάτων

Εκ ψυχρών αντισωµάτων

• Σύνδροµο ψυχροσυγκολλητινών

• Παροξυσµική νυκτερινή αιµοσφαιρινουρία

Μεικτού τύπου

Φαρµακευτικής αιτιολογίας
• Αυτοάνοση

• “Αθώου περαστικού”
• Τύπου νεοαντιγόνου



ΑΙΤΙΑ ΑΑΑ (1)
(Gehrs & Friedberg. Am J Hematol 2002, 69: 258)

Εκ θερµών αντισωµάτων (IgG)
Ιδιοπαθής

∆ευτεροπαθής 
• Λεµφοϋπερπλαστικά σύνδροµα (NHL, ΧΛΛ, 

µ. Waldenstrom)
• Aυτοάνοσα σύνδροµα (ΣΕΛ, ΡΑ, 

σκληρόδερµα, ελκώδης κολίτιδα)
• Συµπαγή νεοπλάσµατα (τερατώµατα, Ca 

ωοθηκών, σ. Kaposi)
• HIV λοίµωξη



ΑΙΤΙΑ ΑΑΑ (2)
(Gehrs & Friedberg. Am J Hematol 2002, 69: 258)

Εκ ψυχρών αντισωµάτων (IgM, 0-40C)
Ιδιοπαθής

∆ευτεροπαθής (µε το αντιγόνο Ι των ερυθρών)
• Λοιµώξεις (CMV, Mycoplasma pneumoniae, 

ΗΙV, Listeria monocytogenes, Esherichia coli)
• Λεµφοϋπερπλαστικά σύνδροµα
Φάρµακα

• Πενικιλλίνη, α-µέθυλ-ντόπα 



ΑΑΑ: ΚΛΙΝΙΚΕΣ ΕΚ∆ΗΛΩΣΕΙΣ 
(Gehrs & Friedberg. Am J Hematol 2002, 69: 258)

Εκ θερµών αντισωµάτων (IgG)
• Γυναίκες/άνδρες: 2/1
• Συµπτώµατα αναιµίας
Εκ ψυχρών αντισωµάτων (IgM)
• Πιο αιφνίδια έναρξη
• Μετά λοίµωξη

Παροξυσµική νυκτερινή αιµοσφαιρινουρία
• Αιφνίδια εισβολή υψηλού πυρετού µε ρίγος, 

οσφυαλγία, κοιλιακό άλγος και υπέρχρωση 
ούρων, φαινόµενο Raynaud, ουρτικάρια 



ΑΑΑ: ∆ΙΑΓΝΩΣΗ (1) 
(Gehrs & Friedberg. Am J Hematol 2002, 69: 258)

Εργαστηριακή τεκµηρίωση αιµόλυσης
+

Θετική δοκιµασία DAT (direct antiglobulin test) ή 
θετική άµεση Coombs

±

Αντισώµατα λύσης µεµβράνης ερυθρών

(RBC eluate) 



∆ΟΚΙΜΑΣΙΑ COOMBS
(Zantek ND, et al. Am J Hematol 2012, 87: 707)

• ΆΜΕΣΗ: συγκόλληση ερυθρών ασθενούς µε 
ειδικό αντιορό µε αντισώµατα εναντίον των 
προσκολληµένων IgG ή IgM ή του C3b

• ΈΜΜΕΣΗ: συγκόλληση ερυθρών από τον 
ορό του ασθενούς



ΑΑΑ: ∆ΙΑΓΝΩΣΗ (2) 
(Gehrs & Friedberg. Am J Hematol 2002, 69: 258)

• Εκ θερµών αντισωµάτων: IgG και/ή C3, 
έκπλυµα ερυθρών IgG

• Σύνδροµο ψυχροσυγκολλητινών: C3
• Παροξυσµική νυκτερινή αιµοσφαιρινουρία: C3
• Φάρµακα: IgG και/ή C3, έκπλυµα ερυθρών 

IgG



ΜΙΚΡΟΑΓΓΕΙΟΠΑΘΗΤΙΚΕΣ 
ΑΙΜΟΛΥΤΙΚΕΣ ΑΝΑΙΜΙΕΣ

(George JN. N Engl J Med 2006, 254: 1927)

• Θροµβωτική θροµβοπενική πορφύρα (σ. 
Moschcowitz)

• Ουραιµικό-αιµολυτικό σύνδροµο
• Στα πλαίσια διάχυτης ενδαγγειακής πήξης

• Πλέγµα αιµοπεταλίων χωρίς στοιχεία 
φλεγµονής αποφράζει 
τα αγγεία και προκαλεί 
συµπτώµατα λόγω ισχαιµίας 





ΠΡΩΤΕΪΝΗ ADAMTS13
(George JN et al.Hematology 2002, 315)

• A
• Disintegrin-like
• And
• Metalloprotease with
• ThromboSpondin type 1 repeats
• 1µg/ml στον ορό
• T1/2: 2-3 ηµέρες
• Συγγενής µερική ή ολική έλλειψη

• ∆ΕΝ είναι παθογνωµονική



ΘΡΟΜΒΩΤΙΚΗ ΘΡΟΜΒΟΠΕΝΙΚΗ ΠΟΡΦΥΡΑ
(Moake JL. N Engl J Med 2002, 347: 589)

• Πυρετός

• Νευρολογικά συµπτώµατα

• Νεφρική ανεπάρκεια

• Θροµβοπενία

• Σηµεία µικροαγγειοπαθητικής αιµολυτικής 
αναιµίας



ΟΥΡΑΙΜΙΚΟ-ΑΙΜΟΛΥΤΙΚΟ ΣΥΝ∆ΡΟΜΟ 
(Moake JL. N Engl J Med 2002, 347: 589)

• Μετά γαστρεντερίτιδα από στέλεχος 
Escherichia coli O157:H7 ή από στελέχη 
Shigella dysenteriae που παράγουν τις 
τοξίνες Shiga τύπου 1 και 2

• Οικογενές (5-10% των περιπτώσεων) από 
ανεπάρκεια ή δυσλειτουργία του 
ανασταλτικού παράγοντα Η στην 
κινητοποίηση της εναλλακτικής οδού του 
συµπληρώµατος






