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ΠΕΡΙΛΗΨΗ: Επιδημιολογικά στοιχεία σχετικά με την ιδιοπαθή θρομβοπενική πορφύρα (ΙΘΠ), ή ιδιο-
παθή αυτοάνοση θρομβοπενία, είναι σημαντικά για την κατανόηση της συχνότητας και των επιπλοκών 
αυτής της διαταραχής η οποία είναι σπάνια και εντάσσεται στα ορφανά νοσήματα. Αν και η έλλειψη 
σαφούς κλινικής ορολογίας και χρήσης κοινών κριτηρίων διάγνωσης στις διάφορες μελέτες δημιουργεί 
προβλήματα στην εκτίμηση των δεδομένων, σύμφωνα με την υπάρχουσα βιβλιογραφία, η ετήσια επί-
πτωση της ΙΘΠ υπολογίζεται σε περίπου δύο έως έξη περιπτώσεις ανά 100000 πληθυσμού. Για τα παι-
διά η πιθανότερη προσέγγιση της επίπτωσης της οξείας ΙΘΠ είναι μεταξύ 1,9 και 6,4 ανά 100000/έτος. 
Για τους ενήλικες οι εκτιμήσεις για την επίπτωση βασίζονται κυρίως σε μελέτες από τη Δανία (2,7 ανά 
100000/έτος), το Ηνωμένο Βασίλειο (1,6 - 3,9 ανά 100000/έτος), και τις Ηνωμένες Πολιτείες (επιπολα-
σμός 9,5 ανά 100000 πληθυσμού). Η επίπτωση της ΙΘΠ αυξάνεται με την πρόοδο της ηλικίας, με μέση 
ηλικία των ενηλίκων κατά τη διάγνωση στην Ευρώπη τα 56 έτη. Η υπεροχή των γυναικών εμφανίζεται 
κατά κύριο λόγο στις μέσες ηλικίες και δεν είναι εμφανής σε ασθενείς ηλικίας άνω των 60 ετών. Η ΙΘΠ 
των ενηλίκων έχει συνήθως χρόνια πορεία αντίθετα από την ΙΘΠ των παιδιών, ενώ αυτόματες υφέσεις 
αναφέρονται σε 5-11% των ενηλίκων ασθενών έναντι του 70-85% των παιδιών. Μελλοντικές μελέτες 
με σαφώς καθορισμένα χαρακτηριστικά για τη διάγνωση της ΙΘΠ και σταθερά κριτήρια ένταξης, σε με-
γάλες πληθυσμιακές ομάδες αντιπροσωπευτικές του παγκόσμιου πληθυσμού, είναι απαραίτητες για την 
κατανόηση της φυσικής ιστορίας και του μεγέθους του προβλήματος αυτής της διαταραχής.
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Ανασκόπηση

Ορισμοί
Η ιδιοπαθής θρομβοπενική πορφύρα (ΙΘΠ) (Ιdiopathic 

Thrombocytopenic Purpura, ITP), όπως παλιά την ονο-
μάζαμε, ή ιδιοπαθής αυτοάνοση θρομβοπενία (Immune 
ThrombocytoPenia) όπως σήμερα προσδιορίζεται σω-
στότερα, χαρακτηρίζεται από αυξημένη καταστροφή των 
αιμοπεταλίων λόγω αυτοαντισωμάτων, αλλά και από ελατ-
τωμένη παραγωγή στο μυελό, η οποία συνοδεύεται από 
αιμορραγική διάθεση στις σοβαρές της μορφές. Παρά τη 
σημαντική πρόοδο παραμένουν βασικά ερωτήματα τόσο 
για την παθοφυσιολογία όσο και την αντιμετώπιση της 
νόσου, η οποία μπορεί να είναι ιδιοπαθής ή δευτεροπα-
θής σε υποκείμενο νόσημα και να εμφανίζεται ως οξεία 

ή χρόνια μορφή.1,2 Η νόσος διακρίνεται επίσης σε ΙΘΠ 
ενηλίκων και ΙΘΠ παιδιών με διαφορές στην κλινική ει-
κόνα και την πρόγνωση. Στους ενήλικες η νόσος είναι συ-
χνά χρόνια, με ασαφή έναρξη3,4 και συχνότερη εμφάνιση 
στις γυναίκες ηλικίας 30-60 ετών2,6, ενώ η ΙΘΠ των παι-
διών είναι τις περισσότερες φορές καλοήθης και αυτοπε-
ριοριζόμενη διαταραχή με εξαιρετικά καλή πρόγνωση.5,6

Η ΙΘΠ αποτελεί σπάνια διαταραχή που υπολογίζεται 
ότι προσβάλλει 50000-80000 ενήλικες στην Ευρωπαϊκή 
Ένωση και 60000-200000 στις Ηνωμένες Πολιτείες.7-9 
Σύμφωνα με την Ευρωπαϊκή Επιτροπή για τα ορφανά 
φαρμακευτικά προϊόντα, η οποία ορίζει ως ορφανή νό-
σο αυτή που προσβάλλει όχι περισσότερους από 5 στους 
10000 Ευρωπαίους10 η ΙΘΠ εντάσσεται στα ορφανά νο-
σήματα και έχει αναγνωρισθεί ως ορφανή νόσος από το 
European Medicines Agency (EMEA) και το Food & 
Drug Administration (FDA). Παρά τη σχετική σπανιό-
τητα η νόσος απασχολεί έντονα γιατρούς και ασθενείς 
γιατί και θεραπευτικά διλλήματα παραμένουν αλλά και 
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η ποιότητα ζωής των ασθενών επηρεάζεται σημαντικά.

Η ιδιαιτερότητα των επιδημιολογικών 
μελετών στην ΙΘΠ

Οι επιδημιολογικές μελέτες στην ΙΘΠ προέρχονται 
κυρίως από χώρες με καλά αναπτυγμένες υπηρεσίες κα-
ταγραφής νοσημάτων όπως αυτές της Βόρειας Ευρώπης 
και οι Ηνωμένες Πολιτείες Αμερικής (ΗΠΑ). Παρόλα 
αυτά ο ακριβής αριθμός των πασχόντων από τη νόσο πι-
θανότατα είναι υψηλότερος του καταγραφόμενου αφού 
ασθενείς με θρομβοπενία μόνο χωρίς αιμορραγική διάθε-
ση, μπορεί να διαλάθουν. Στις υπάρχουσες επιδημιολογι-
κές μελέτες περιλαμβάνονται μελέτες που καθορίζουν την 
επίπτωση (incidence), νέες δηλαδή περιπτώσεις ΙΘΠ σε 
συγκεκριμένο χρονικό διάστημα (συνήθως έτος) όσο και 
αυτές που προσδιορίζουν τον επιπολασμό (prevalence), 
που περιλαμβάνει συνολικά και τις επίμονες ή χρόνι-
ες περιπτώσεις σε συγκεκριμένο πληθυσμό τη χρονική 
περίοδο της μελέτης (και είναι βέβαια μεγαλύτερος από 
την επίπτωση)11. Στην ανάλυση των διαθέσιμων μελε-
τών απαιτείται προσεκτική εξέταση των ορισμών, δεδο-
μένου ότι υπάρχουν διαφορετικά κριτήρια ταυτοποίησης 
και κατάταξης της νόσου ανάλογα με τον χρόνο διεξα-
γωγής της μελέτης. Για παράδειγμα ο αριθμός αιμοπε-
ταλίων που απαιτείται πλέον για τη διάγνωση της νόσου 
ορίζεται ως <100×109/L, ενώ παλαιότερα ως θρομβο-
πενία στην ΙΘΠ εκλαμβάνονταν οι τιμές αιμοπεταλίων 
κάτω από 150×109/L.1,6 Επίσης μέχρι πολύ πρόσφατα, η 
«χρόνια» ΙΘΠ απαιτούσε εμμονή της θρομβοπενίας για 
τουλάχιστον 6 μήνες μετά την αρχική διάγνωση6 ενώ στη 
νεώτερη ορολογία η νόσος θεωρείται χρόνια όταν παρα-
μένει για τουλάχιστον 12μήνες1 και οι περιπτώσεις ΙΘΠ 
με θρομβοπενία διαρκείας 3 έως 12 μήνες μετά την αρ-
χική διάγνωση, αναφέρονται ως «εμμένουσες»1. Είναι 
προφανές ότι μερικές παλαιότερες μελέτες μπορεί να 
καταγράφουν υψηλότερο αριθμό «χρόνιων» ΙΘΠ. Τέλος 
δεν πρέπει να λησμονείται ότι η διάγνωση της ΙΘΠ είναι 
μια διάγνωση εξ αποκλεισμού και ακόμη ότι ο κωδικός 
ICD-9 CM 287.3 (International Classification of Diseases, 
9th Revision, Clinical Modification) που αντιστοιχεί στην 
πρωτοπαθή θρομβοπενία και είναι αυτός που κατά κανόνα 
καταγράφεται στα μητρώα εισαγωγής ασθενών στα νο-
σοκομεία ή στα περιφερειακά ιατρεία, περιλαμβάνει και 
άλλες καταστάσεις (όπως τη συγγενή και κληρονομική 
θρομβοπενία, την υποπλασία των μεγακαρυοκυττάρων ή 
και το σύνδρομο Evans) με αποτέλεσμα πιθανότατα να 
υπερεκτιμάται ο αριθμός των ασθενών με ΙΘΠ, εφόσον 
συλλέγονται στοιχεία με βάση αυτή την καταχώρηση12 
όπως πράγματι έγινε σε ορισμένες μελέτες. Για τον λόγο 
αυτό η νέα αναθεώρηση αυτής της ταξινόμησης (ICD-
10th Revision CM) αποδίδει συγκεκριμένο κωδικό απο-
κλειστικά στην ΙΘΠ.13

Χαρακτηριστικά εμφάνισης
Με δεδομένους τους παραπάνω περιορισμούς, η υπο-

λογιζόμενη ως ετήσια επίπτωση της ΙΘΠ κυμαίνεται από 
2 έως 9 περιπτώσεις στα 100000 άτομα ή περίπου 100 νέ-
ες περιπτώσεις ανά εκατομμύριο πληθυσμού ανά έτος, οι 
μισές από τις οποίες αφορούν παιδιά.12,14-16 Διαφορές στην 
εμφάνισή της ΙΘΠ ανάλογα με εθνικά ή φυλετικά χαρα-
κτηριστικά δεν υπάρχουν, παρόλο που έχουν αναφερθεί 
αντίστοιχες διαφορές στις φυσιολογικές τιμές του αριθ-
μού των αιμοπεταλίων.17-19 Η νόσος προσβάλλει όλες τις 
ηλικίες αλλά η συχνότητα και η βαρύτητα εμφάνισης αυ-
ξάνεται με την ηλικία.14,15 Η μέση ηλικία εμφάνισης της 
νόσου υπολογίζεται περί τα 56 έτη.14,15 Είναι χαρακτη-
ριστικό ότι με εξαίρεση τη μελέτη των Segal και συν.,12 
που είχε ανώτερο όριο ηλικίας τα 64 έτη και μέσο όρο 
ηλικίας εμφάνισης τα 49 έτη, όλες οι υπόλοιπες μεγάλες 
πληθυσμιακές μελέτες (χωρίς ανώτατο όριο ηλικίας) εί-
χαν παρόμοια μέση ηλικία εμφάνισης κυμαινόμενη από 
55,6 έως 59,9 έτη.14-16 Στους ενήλικες η νόσος εμφανίζε-
ται συχνότερα σε γυναίκες με μία αναλογία Γυναίκες/Άν-
δρες (Γ/Α): 2 - 3/1,20 γεγονός που δεν παρατηρείται στα 
παιδιά. Νεώτερες μελέτες12,13,16,25 ελαττώνουν την αναλο-
γία Γ/Α σε 1,2- 1,9/1.

Οι πρώτες επιδημιολογικές αναφορές
Σε αναδρομική πληθυσμιακή μελέτη, από τις πρώτες 

που δημοσιεύθηκαν, καταγράφηκαν όλες οι περιπτώσεις 
ΙΘΠ που διαγνώστηκαν μεταξύ 1973 και 1995 στην κο-
μητεία του Funen στη Δανία, μια κοινότητα με σταθερό 
πληθυσμό 370000 ατόμων, ηλικίας άνω των 15 ετών.14 
Χρησιμοποιώντας αυστηρά διαγνωστικά κριτήρια, οι συγ-
γραφείς βρήκαν την επίπτωση της νόσου μεταξύ 2,25 και 
2,68 ανά 100000 πληθυσμού ανά έτος (ανάλογα με τον 
μέγιστο απαιτούμενο αριθμό αιμοπεταλίων για τη διά-
γνωση: 50×109/L έναντι 100×109/L), αυξανόμενη συ-
χνότητα εμφάνισης με την πρόοδο της ηλικίας, ελαφρώς 
υψηλότερη συχνότητα στις γυναίκες, και ίδιες αναλογίες 
ανδρών-γυναικών στους ηλικιωμένους ασθενείς. Αύξηση 
της επίπτωσης της νόσου στο 3,3 παρατηρήθηκε μετά το 
1985, και ίσως σχετίζεται με την ευκολότερη ανίχνευση 
των ασθενών με την εισαγωγή των αυτόματων αναλυτών 
στην καθημερινή πρακτική των εργαστηρίων.42

Σε άλλη προοπτική μελέτη από το Ηνωμένο Βασίλειο, 
συγκεντρώθηκαν στοιχεία από νεοδιαγνωσθέντες ενή-
λικες ασθενείς με ΙΘΠ μεταξύ των ετών 1993 και 1999 
στη Βόρεια Περιφέρεια Υγείας της Αγγλίας, η οποία έχει 
πληθυσμό τριών εκατομμυρίων ατόμων. Οι συγγραφείς 
παρατήρησαν ετήσια επίπτωση της ΙΘΠ 1,6 ανά 100000 
πληθυσμού. Δεν βρέθηκε καμία διαφορά μεταξύ των φύ-
λων σε όλες τις ηλικίες, εκτός από την ηλικιακή ομάδα 
των 45-59 ετών, όπου η επίπτωση ήταν υψηλότερη στις 
γυναίκες.15 Στη μελέτη αυτή 25% των ασθενών μετέπε-
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σαν σε «χρονιότητα» μετά από 6 μήνες (τιμές αιμοπε-
ταλίων <50×109/L), ενώ ποσοστό 11,1% οδηγήθηκε σε 
αυτόματη ύφεση.

Όσον αφορά στην ΙΘΠ των παιδιών η προοπτική, 
πληθυσμιακή μελέτη, που πραγματοποιήθηκε στη Νορ-
βηγία τα έτη 1996 και 1997, κατέγραψε επίπτωση 5,3 
ανά 100000 παιδιά ηλικίας κάτω των 15 ετών. Η αναλο-
γία κοριτσιών:αγοριών ήταν 1.2:1.1 Σε άλλη πληθυσμια-
κή μελέτη με βάση τα μητρώα των ετών 1998 - 2000 σε 
πέντε Σκανδιναβικές χώρες, υπολογίσθηκε η συχνότητα 
εμφάνισης παιδικής ΙΘΠ σε 4,8 ασθενείς ανά 100000 παι-
διά ανά έτος. Το 25% αυτών των περιπτώσεων μετέπεσε 
σε «χρόνια» ΙΘΠ.22 Το διεθνές μητρώο παιδικής ΙΘΠ (με 
δεδομένα από 136 νοσοκομεία σε 38 χώρες παγκοσμίως) 
αναφέρει μέση ηλικία εμφάνισης της νόσου τα 5,7±4,1 
έτη και εποχιακή διακύμανση της εμφάνισης των κρου-
σμάτων.5 Εποχιακή διακύμανση δεν παρατηρήθηκε στην 
αναδρομική μελέτη του Watts το 2004, που κατέγραψε 
409 παιδιά με ΙΘΠ που νοσηλεύθηκαν σε ένα νοσοκο-
μείο, από τα οποία 24% μετέπεσαν σε χρονιότητα (εμμο-
νή θρομβοπενίας >6 μήνες) και 9% ήταν ανθεκτικά στη 
θεραπεία.23 Στις διάφορες μελέτες5,6,26 τα ποσοστά αυτό-
ματης ύφεσης της ΙΘΠ παιδικής ηλικίας κυμαίνονται από 
68-85%. Σε πρόσφατη μετα-ανάλυση όλων των μελετών 
που αναφέρονται σε παιδιά, οι Terrell και συν. εκτιμούν 
την επίπτωση της οξείας ΙΘΠ της παιδικής ηλικίας σε 1,9 
έως 6,4/100000 παιδιά/έτος.42

Πρόσφατες μελέτες σε μεγάλες 
πληθυσμιακές ομάδες

Τα τελευταία χρόνια εμφανίζονται στη βιβλιογραφία 
επιδημιολογικές μελέτες που εξετάζουν την επίπτωση 
της ΙΘΠ σε μεγαλύτερες πληθυσμιακές ομάδες. Η Aμε-
ρικανική μελέτη των Segal και συν12 εκτίμησε την επί-
πτωση της ΙΘΠ σε 3,7 εκ. άτομα, ηλικίας κάτω των 65 
ετών, στην πολιτεία του Μaryland. Περιλαμβάνει συνο-
λικά 454 περιπτώσεις που καταγράφηκαν στις κατά τό-
πους υγειονομικές αρχές με τον κωδικό ICD-9 CM 287.3, 
τουλάχιστον 2 φορές με μεσοδιάστημα ενός μήνα. Ο συ-
νολικός επιπολασμός ήταν 9,5 ανά 100000 άτομα, με υπε-
ροχή των αρρένων στην παιδική ηλικία και των θηλέων 
στους μεσήλικες και συνολική επικράτηση των γυναι-
κών με αναλογία της τάξης του 1,9/1. Ειδικότερα για την 
παιδική ηλικία ο επιπολασμός ήταν 9,3, 7,3 και 4,1 ανά 
100000 άτομα στις ηλικίες 1-5, 6-10 και 11-14 αντίστοι-
χα, που είναι σύμφωνο και με τα ευρωπαϊκά δεδομένα. 
Είναι ενδιαφέρον ότι η ταυτόχρονη διάγνωση της σκλή-
ρυνσης κατά πλάκας στη μελέτη αυτή ήταν 25φορές πιο 
συχνή από ό, τι αναμένονταν.12 Στην περίπου αντίστοιχη 
Bρεττανική μελέτη16 των Schoonen και συν. σε πληθυσμό 
3,4 εκατομμυρίων εγγεγραμμένων στην GPRD (General 
Practitioner Registry Database), δημοσιευμένη το 2009, 

καταμετρήθηκαν 1145 ασθενείς με ΙΘΠ σε διάστημα 
15ετίας (ο μεγαλύτερος καταγεγραμμένος αριθμός). Η 
επίπτωση της ΙΘΠ ήταν 3,9 ανά 100.000 ανθρωπο-έτη. 
Το συνολικό μέσο ποσοστό εμφάνισης για τις γυναίκες 
(4,4 ανά 100000 ανθρωπο-έτη), ήταν στατιστικά σημα-
ντικά υψηλότερο από εκείνο των ανδρών (3,4 ανά 100 
000 ανθρωπο-έτη). Η συχνότητα εμφάνισης της ΙΘΠ σε 
σχέση με την ηλικία, φάνηκε να έχει δικόρυφη κατανο-
μή για τους άνδρες, με τη πρώτη αιχμή στα αγόρια κάτω 
των 18 ετών και τη δεύτερη στους άνδρες ηλικίας 75-84 
ετών. Για τις γυναίκες, τα ποσοστά εμφάνισης παρέμει-
ναν σταθερά από την παιδική ηλικία μέχρι περίπου τα 
60 έτη, ενώ στη συνέχεια η συχνότητα αυξάνονταν πα-
ράλληλα με την αύξηση της ηλικίας. Αν αφαιρεθούν οι 
100 περιπτώσεις που καταγράφηκαν με συν-νοσηρότητα 
σχετιζόμενη με ΙΘΠ (στο προηγούμενο και στο επόμενο 
από τη διάγνωση εξάμηνο) η επίπτωση ελαττώνεται σε 
3,6 ανά 100.000 ανθρωπο-έτη.42

Στο μεσογειακό χώρο σε μια πρόσφατη Ιταλική με-
λέτη24 εκτιμήθηκαν οι εισαγωγές με την ένδειξη «Θρομ-
βοπενία» και τον κωδικό ICD-9 CM 287.3 σε 3 μεγάλα 
νοσοκομεία στη διάρκεια 3 ετών. Καταγράφηκαν 120 
ασθενείς με ΙΘΠ (108 πρωτοπαθή και 12 δευτεροπα-
θή) σε 285383 συνολικές εισαγωγές (αποκλείστηκαν οι 
ασθενείς ηλικίας <16 ετών). Οι συγγραφείς διαπίστωσαν 
υψηλότερη συχνότητα εισαγωγών γυναικών (74 έναντι 
46 ανδρών) επιβεβαιώνοντας την ανάλογη προηγηθείσα 
βιβλιογραφία αλλά επισημαίνουν ότι, σε αντίθεση με τις 
αναφορές για υπεροχή γυναικών στις ηλικίες από 45-59 
έτη, από τα δικά τους στοιχεία προκύπτει μεγαλύτερη συ-
χνότητα γυναικών στις ηλικίες 16-39 και >64 έτη. Τέλος 
τον μεγαλύτερο μέχρι τώρα επιπολασμό αναφέρει η με-
λέτη των Feudjo-Tepie και συν.25 Οι συγγραφείς χρησι-
μοποίησαν το Integrated Healthcare Information System 
database που περιλαμβάνει στοιχεία από 45 αμερικανικές 
πολιτείες την τετραετία 2002-2006 και αναφέρουν επι-
πολασμό της τάξης του 23,6 ανά 100000 στους ενήλικες 
άνω των 18 ετών και 20,3 στο σύνολο του πληθυσμού.25 
Και στη μελέτη αυτή όπως και στην προηγηθείσα Αμερι-
κανική των Segal και συν.12 απαιτήθηκαν 2 ξέχωρες δια-
γνώσεις ICD-9 CM 287-3 για την ΙΘΠ με μεσοδιάστημα 
6 μηνών25 και ενός μηνός12 αντίστοιχα ώστε να αποκλει-
στούν οι οξείες περιπτώσεις και να βελτιώσουν την ειδι-
κότητα της ICD-9 CM 287.3 καταγραφής.13 Παρόλα αυτά 
και σε αυτές τις μεγάλες μελέτες η αντιπροσώπευση του 
δείγματος προφανώς δεν είναι ιδανική αφού άλλες με-
λέτες περιλαμβάνουν μόνο ασφαλισμένους σε ιδιωτικές 
ασφάλειες12, άλλες μόνον εργαζόμενους ασφαλισμένους 
(και άρα όχι υπερήλικες)25 και άλλες απαιτούσαν και μυ-
ελόγραμμα για τη διάγνωση15 με κίνδυνο πιθανής υποε-
κτίμησης των ηπιότερων περιπτώσεων. Στην προσπάθεια 
ανεύρεσης πιο αντιπροσωπευτικού δείγματος οι Terrell 
και συν, σε πρόσφατη ανακοίνωση στο ASH του 2008, 
απευθύνοντας ερωτηματολόγιο στους 93 αιματολόγους 



Β. Περιφάνης και Β. Γαρυπίδου124

που εξήτασαν άνω του 92% των ασθενών, εκτιμούν τον 
επιπολασμό της ΙΘΠ στην Οκλαχόμα (ΗΠΑ) σε 11,2 
ανά 100000 πληθυσμού.27 Σε πρόσφατη μετα-ανάλυση42 
από την ίδια ομάδα των Terrell και συν, η μελέτη των 
Frederiksen και συν14 για τους ενήλικες, φαίνεται να εί-
ναι αυτή που έχει την πλέον ασφαλή στατιστική σημα-
σία δίνοντας μία επίπτωση μετά το 1985 της τάξης του 
3,3/100000 άτομα/έτος.

Τα επιμέρους χαρακτηριστικά των πλέον αντιπροσω-
πευτικών επιδημιολογικών μελετών της ΙΘΠ της παιδικής 
ηλικίας είναι συγκεντρωμένα στον Πίνακα 1 και τα αντί-
στοιχα για μελέτες σε ενήλικες στον Πίνακα 2.

Η νοσηρότητα και θνητότητα στην ΙΘΠ
Τόσο η νοσηρότητα όσο και η θνητότητα στην ΙΘΠ 

προέρχονται όχι μόνο από τη νόσο αλλά, συχνότερα ίσως, 
από τις εφαρμοζόμενες θεραπείες. Οι πλέον πρόσφατες 
αναφορές υπολογίζουν κατά 30-50% αυξημένο κίνδυνο 
νοσηρότητας και θνητότητας στην ομάδα των ασθενών 
με ΙΘΠ σε σύγκριση με υγιείς μάρτυρες.16 Ασθενείς με 
βαρειά/ανθεκτική νόσο έχουν σημαντική νοσηρότητα, 
και θνητότητα που φτάνει ή ξεπερνά το 4%.7 Η συχνότη-
τα και η βαρύτητα των αιμορραγικών επιπλοκών διαφέ-
ρει στις διάφορες μελέτες σε ενήλικες ασθενείς με ΙΘΠ, 
αλλά σε όλες διαπιστώνεται σταθερά στενή συσχέτιση 
μεταξύ της θνησιμότητας από αιμορραγία και του βαθ-
μού της θρομβοπενίας.29-31 Στη μελέτη των Portielje και 
συν.28 με 152 ασθενείς με ΙΘΠ, οι ασθενείς με σταθερά 
χαμηλά αιμοπετάλια <30×109/L είχαν 4 φορές υψηλότε-
ρο κίνδυνο θανάτου από αυτούς χωρίς θρομβοπενία. Στην 
ίδια μελέτη το μεγάλο ποσοστό (85%) των ασθενών με 
αιμοπετάλια >30x109/L στα δύο έτη μετά τη διάγνωση 
εμφανίζει θνητότητα ανάλογη του γενικού πληθυσμού.28 
Στη Βρετανική μελέτη16 των Schoonen και συν. μόνο το 
13% των θανάτων στη δεκαπενταετία αποδόθηκε σε αι-
μορραγία ενώ το 19% σε λοιμώδη αίτια. Εκατό ασθε-
νείς (8,7%) από την ίδια μελέτη είχαν συν-νοσηρότητα 
σχετιζόμενη με θρομβοπενία που διαγνώσθηκε στους 
προηγούμενους ή στους επόμενους 6 μήνες από τη διά-
γνωση.42 Οι McMillan και συν αναφέρουν30 θνητότητα 
16% (κύρια αιμορραγικής αιτιολογίας) σε 105 ασθενείς 
που παρέμειναν με αιμοπετάλια <30×109/L παρά την προ-
ηγηθείσα σπληνεκτομή. Στη μελέτη των Bourgeois και 
συν αναλύονται 47 ανθεκτικοί ασθενείς που παρακολου-
θήθηκαν για 5-15 έτη, από ένα σύνολο 183 σπληνεκτο-
μηθέντων.31 Τρεις από τους 40 ενήλικες και ένα από τα 
7 παιδιά πέθαναν από αιμορραγία (θνησιμότητα 9%). Σε 
μια συγκεντρωτική ανάλυση 17 κλινικών μελετών32, που 
συμπεριλαμβάνουν άνω των 1.800 ενήλικες ασθενείς με 
μετρίως σοβαρή έως σοβαρή χρόνια ΙΘΠ (αιμοπετάλια 
<30×109/L τουλάχιστον 1 χρόνο μετά τη διάγνωση), η 

ετήσια επίπτωση των θανατηφόρων αιμορραγιών ήταν 
1,6- 3,9 περιπτώσεις ανά 100 έτη ασθενών, με αυξανόμε-
να ανάλογα με την ηλικία επεισόδια αιμορραγιών (0,4% 
και 13% ανά έτος σε ασθενείς κάτω των 40 και άνω των 
60 ετών αντίστοιχα). Στην ανάλυση αυτή, το ποσοστό 
των μη θανατηφόρων αιμορραγιών στους ασθενείς με 
αιμοπετάλια <30×109/L, βρέθηκε πολύ υψηλότερο, και 
συγκεκριμένα 3% και 71% ανά έτος σε ασθενείς κάτω 
των 40 και άνω των 60 ετών, αντίστοιχα.

Στα παιδιά η επίπτωση εγκεφαλικής αιμορραγίας εί-
ναι κατώτερη της τάξης του 0,5-1%.33,34 Στη Σκανδιναβι-
κή μελέτη των Zeller και συν.22 το 97% των 423 παιδιών 
με ΙΘΠ που παρακολουθήθηκαν για 6 μήνες παρουσίασε 
αιμορραγικές εκδηλώσεις μόνο ήπιας ή μέσης βαρύτη-
τας και κανένα θάνατο. Η ελληνική εμπειρία προέρχεται 
από το Νοσοκομείο Παίδων «Αγία Σοφία». Σε μελέτη 
450 παιδιών με ΙΘΠ στη 17ετία 1975-1992 αναφέρουν 
1% ενδοκρανιακή αιμορραγία και 1% θνητότητα λόγω 
σηψαιμίας μετά σπληνεκτομή.35 Σε πιο πρόσφατη δημο-
σίευση η ίδια ομάδα αναφέρει 1 περιστατικό ενδοκρα-
νιακής αιμορραγίας σε 48 υποτροπές από τις συνολικά 
795 περιπτώσεις36 που έχει καταγράψει μέχρι το 2008.

Τέλος παρότι γενικά «καλοήθης»37 νόσος, η ΙΘΠ φαίνε-
ται ότι επηρεάζει σημαντικά την ποιότητα ζωής των ασθε-
νών.38 Στις σχετικές μελέτες39-41 ο φόβος της αιμορραγίας, 
η διαταραγμένη «εικόνα» του σώματος, η «απώλεια» του 
σπληνός και οι παρενέργειες της θεραπείας επισημαίνο-
νται από την πλειοψηφία των ασθενών (93%) και συχνά 
δημιουργούν αρνητικό ψυχολογικό υπόβαθρο. Παράλ-
ληλα με την εργαστηριακή εκτίμηση των αιμοπεταλίων 
και την κλινική εκτίμηση των αιμορραγικών εκδηλώσεων 
τα ερωτηματολόγια που εκτιμούν ποσοτικά παραμέτρους 
ποιότητας ζωής μπορούν να βοηθήσουν στην επιλογή του 
καταλληλότερου θεραπευτικού σχήματος και να βελτιώ-
σουν ουσιαστικά τη συνεργασία ασθενή και θεράποντα.

Επίκριση
Είναι προφανές ότι ιδανικές επιδημιολογικές μελέτες, 

δεν υπάρχουν διαθέσιμες για την ΙΘΠ, ιδιαίτερα αυτή των 
ενηλίκων. Τέτοιες μελέτες σε μεγάλες πληθυσμιακές ομά-
δες, αντιπροσωπευτικές του παγκόσμιου πληθυσμού, με 
σαφή καταγραφή ασθενών και σαφή διαγνωστικά κριτή-
ρια για τη νόσο και τις κλινικές υποκατηγορίες της, είναι 
απαραίτητες για την ασφαλή εκτίμηση της επίπτωσης και 
του επιπολασμού του νοσήματος. Επιπλέον μελέτες σε 
ικανοποιητικό βάθος χρόνου, θα μπορέσουν να υπολο-
γίσουν τα ποσοστά της απάντησης στη θεραπεία και τον 
απαιτούμενο χρόνο για την επίτευξη, την εξέλιξη σε χρο-
νιότητα και τις υποτροπές, στοιχεία όλα απαραίτητα για 
την εκτίμηση του μεγέθους του προβλήματος που προ-
κύπτει από αυτή τη διαταραχή.
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Thessaloniki, Hippokratio General Hospital, Thessaloniki, Greece.

ABSTRACT: Primary immune thrombocytopenia (ITP) is an unusual disease, with an annual incidence 
approximately two to six cases per 100,000 population. Due to a lack of standardised critical for definition, 
outcome and terminology, it has been difficult to draw conclusive data on the incidence and prevalence 
of ITP. The current strongest estimate of the incidence of acute ITP in children is between 1.9 and 
6.4 per 100,000 children/year. Estimates of the incidence of adult ITP are based primarily on studies 
from Denmark (2.7 per 100,000), the United Kingdom (1.6 to 3.9 per 100,000), and the United States 
(prevalence 9.5 per 100,000). The mean age of adults at diagnosis in Europe is 56 yrs and the incidence of 
ITP increases with age. Female predominance is seen primarily in middle-aged adults and is not evident 
in patients older than 60 years of age. Adult ITP is more likely to present a chronic course, compared 
to the childhood ITP. Spontaneous remissions continue to be reported in 5–11% of adult patients. In 
order to improve the understanding of the disease burden of ITP, future studies should include a clearly 
defined definition of ITP and focus on well-described source populations that are geographically and 
ethnically diverse.
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