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ΠΕΡΙΛΗΨΗ: Η θεραπευτική αντιμετώπιση της μεσογειακής αναιμίας (ΜΑ) εξακολουθεί να παραμένει 
συμπτωματική με στόχο την αντιμετώπιση της αναιμίας, την εξασφάλιση φυσιολογικής ανάπτυξης και 
την προφύλαξη από την αιμοσιδήρωση των οργάνων. Οι συστηματικές μεταγγίσεις και η εντατική απο-
σιδήρωση αποτελούν τους ακρογωνιαίους λίθους της συμβατικής θεραπείας της ΜΑ. Η σπληνεκτομή, 
η αντιμετώπιση της αιμοσιδήρωσης και των παρενεργειών των μεταγγίσεων, καθώς και η ψυχολογική 
υποστήριξη αποτελούν πρόσθετες θεραπευτικές ενέργειας. Η μεταμόσχευση αιμοποιητικών κυττάρων 
(MAK), όπου υπάρχει ένδειξη, ισοδυναμεί με πλήρη κλινική ίαση, ενώ η γονιδιακή θεραπεία σηματο-
δοτεί την σύγχρονη αιτιολογική θεραπευτική πρόκληση. Η αποτελεσματικότητα και η ασφάλεια των 
μεταγγίσεων εξαρτάται τόσο από τον προμεταγγισιακό έλεγχο του αίματος, όσο και την επιλογή του 
κατάλληλου προϊόντος συμπυκνωμένων ερυθρών, με έμφαση τις απολευκοκυτταρωμένες μονάδες. Η 
απόφαση για σπληνεκτομή βασίζεται σε αυστηρά κριτήρια, που περιλαμβάνουν κυρίως την αύξηση της 
κατανάλωσης αίματος με αποτέλεσμα την δυσκολία ρύθμισης του ισοζυγίου σιδήρου. Ιδιαίτερη προ-
σοχή απαιτείται για την προφύλαξη από λοιμώξεις και θρομβοεμβολικά επεισόδια που αποτελούν σο-
βαρές επιπλοκές των σπληνεκτομηθέντων ασθενών. Η MAK αποτελεί την μοναδική ριζική θεραπεία, 
αντικαθιστώντας την παθολογική αιμοποίηση του λήπτη με υγιές μόσχευμα προερχόμενο από ιστοσυμ-
βατό δότη. Το σύνολο σχεδόν των ΜΑΚ σε πάσχοντες με ΜΑ πραγματοποιούνται με δότες ιστοσυμβα-
τούς αδελφούς ενώ είναι περιορισμένος ο αριθμός των εναλλακτικών μεταμοσχεύσεων. Τα τελευταία 
χρόνια, τα αποτελέσματα των ΜΑΚ για την ΜΑ είναι ιδιαίτερα ικανοποιητικά κυρίως για τους ασθε-
νείς χαμηλού κινδύνου. Στο σύνολο των ασθενών, η επιβίωση χωρίς νόσο ανέρχεται στο 85%, απόρρι-
ψη διαπιστώνεται σε 5- 10% και η θνητότητα κυμαίνεται μεταξύ 5-15%. Η αποσιδήρωση των «πρώην 
θαλασσαιμικών» είναι αναγκαία μετά την ΜΑΚ. Καλύτερα αποτελέσματα επιτυγχάνονται σε μικρά παι-
διά πριν η υπερφόρτωση σιδήρου προκαλέσει βλάβες σε ζωτικά όργανα.
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Aνασκόπηση

Εισαγωγή
Η θεραπεία της μεσογειακής αναιμίας είναι συμπτω-

ματική. Στοχεύει στην αντιμετώπιση των προβλημάτων 
που προκύπτουν από την παθογένεια της νόσου, καθώς 
και στην αποκατάσταση των παρενεργειών που προκύ-
πτουν από την εφαρμογή των θεραπευτικών μέσων.

Η γενετικά καθορισμένη αδυναμία παραγωγής πο-
λυπεπτιδικών αλύσων (β-αλύσων στην β-ΜΑ), έχει σαν 
αποτέλεσμα την αδυναμία παραγωγής επαρκών ποσοτή-
των φυσιολογικής αιμοσφαιρίνης (Hb A), ενώ η περίσσεια 
των λοιπών αλύσων (α-αλύσων στην β-ΜΑ), οδηγούν σε 
πρόωρη καταστροφή των ερυθρών. Ο συνδυασμός αυτός 
της αδυναμίας πλήρωσης των ερυθρών με φυσιολογική 
Hb και της αιμόλυσης χαρακτηρίζεται ως μη αποδοτική 
ερυθροποίηση με κύριο χαρακτηριστικό τη βαριά αναιμία 
και την υποξία των ιστών. Αν η σοβαρή υποξία δεν αντι-
μετωπιστεί έγκαιρα με μεταγγίσεις, ένας φαύλος κύκλος 
ερυθροποίησης-αιμόλυσης μέσω ενεργοποίησης της πα-
ραγωγής ερυθροποιητίνης, συνεχίζεται. Αποτέλεσμα της 
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έντονης προσπάθειας ερυθροποίησης είναι η υπέρμετρη 
αύξηση της μάζας του ερυθροποιητικού ιστού, τόσο στον 
μυελό όσο και σε εξωμυελικές εστίες ερυθροποίησης, 
όπως είναι το ήπαρ και ο σπλήν. Εκτός από την αναιμία, 
η οποία χρονικά θα εκδηλωθεί ανάλογα με τον βαθμό 
ανεπάρκειας των β-αλύσων (β0, β+, β++) η κλινική εικόνα 
θα συμπληρωθεί με διόγκωση του ήπατος και σπληνός 
και την εκδήλωση συμπτωμάτων υπερσπληνισμού. Με 
την πάροδο του χρόνου, στην συμπτωματολογία προστί-
θενται οστικές παραμορφώσεις και οστεοπόρωση, αύξη-
ση του όγκου του πλάσματος και έκπτωση της καρδιακής 
λειτουργίας, καθώς και καθυστέρηση της ανάπτυξης. Η 
αυξημένη απορρόφηση του σιδήρου από το έντερο λόγω 
της υποξίας, αλλά κυρίως η ανάγκη διόρθωσης της αναι-
μίας με μεταγγίσεις, προσθέτουν στον οργανισμό μεγάλες 
ποσότητες σιδήρου που δρα τοξικά στα διάφορα όργανα 
με επιπρόσθετη συμπτωματολογία κυρίως από τους εν-
δοκρινείς αδένες και την καρδιά.1,2

Οι συστηματικές μεταγγίσεις και η εντατική αποσιδή-
ρωση αποτελούν τους ακρογωνιαίους λίθους της συμβατι-
κής θεραπείας της ΜΑ. Η σπληνεκτομή, η αντιμετώπιση 
της αιμοσιδήρωσης των διαφόρων οργάνων, και των πα-
ρενεργειών των μεταγγίσεων, καθώς και η ψυχολογική 
υποστήριξη αποτελούν πρόσθετες θεραπευτικές ενέρ-
γειας. Η μεταμόσχευση αιμοποιητικών κυττάρων, όπου 
υπάρχει ένδειξη, ισοδυναμεί με πλήρη κλινική ίαση, ενώ 
η γονιδιακή θεραπεία σηματοδοτεί την σύγχρονη αιτιο-
λογική θεραπευτική πρόκληση.

Η απόφαση έναρξης θεραπείας της ΜΑ καθορίζεται 
βασικά από την κλινική της βαρύτητα που αποτυπώνεται 
αδρά με τον γνωστό κλινικό χαρακτηρισμό της σε α) Μεί-
ζονα, β) Ενδιάμεση και γ) Ελάσσονα. Η ελάσσων μορ-
φή αφορά την ετερόζυγη κατάσταση της β-ΜΑ, η οποία 
δεν έχει ανάγκη θεραπείας. Η βαρύτητα των κλινικών εκ-
δηλώσεων, έχει συσχετισθεί με συγκεκριμένους τύπους 
μεταλλάξεων, χωρίς αυτό πάντοτε να ισχύει σε κάθε πε-
ρίπτωση. Ωστόσο είναι γνωστό ότι μεταξύ των Ελλήνων 
πασχόντων με β-ΜΑ που μεταγγίζονται, το μεγαλύτερο 
ποσοστό των μεταλλάξεων που συνδυάζονται στον γονό-
τυπο τους, κατά σειρά συχνότητας ανήκουν στους τύπους 
IVS1-110, CD 39, IVS1-1, FSC-6, IVS2-1.3 Ασθενείς με 
μεταλλάξεις που προδιαθέτουν σε ήπιο κλινικό φαινότυπο 
και που εμφανίζουν χαρακτήρες ενδιάμεσης ΜΑ, θα πρέ-
πει να εκτιμηθούν με διαφορετικά κριτήρια. (π.χ. IVS1-
6, -87, -101, συνδυασμοί με α ή δβ-ΜΑ, ή παρουσία του 
απλότυπου Xmn1). Η ακριβής αιματολογική διάγνωση 
συγχρόνως με τον προσδιορισμό της μοριακής βλάβης, 
είναι αναγκαία τόσο για την πρόγνωση της κλινικής βα-
ρύτητας, την ακριβέστερη γενετική καθοδήγηση και κυ-
ρίως για τον σχεδιασμό της θεραπευτικής παρέμβασης.4

Βασικές αρχές και στόχοι των μεταγγίσεων
Με στόχο την εξάλειψη της υποξίας, η θεραπεία με 

μεταγγίσεις ερυθρών αιμοσφαιρίων πρακτικά αποτελεί 
τον μόνο τρόπο αντιμετώπισης όλων των συμπτωμάτων 
της νόσου, αφού ο οργανισμός δεν μπορεί να συνθέσει 
επαρκείς ποσότητες φυσιολογικής αιμοσφαιρίνης. Η δι-
ευρεύνηση της δυνατότητας παραγωγής ή όχι, επαρκούς 
ποσότητας φυσιολογικής αιμοσφαιρίνης Α, αποτελεί σή-
μερα το σημαντικότερο κριτήριο επιλογής του χρόνου 
έναρξης και της συχνότητας θεραπείας με μεταγγίσεις. 
Η ακριβής διάγνωση, μας επιτρέπει την έγκαιρη και χω-
ρίς επιβλαβείς καθυστερήσεις έναρξη θεραπείας με με-
ταγγίσεις, όταν πρόκειται για Μείζονα μορφή ΜΑ, ή την 
αποφυγή άσκοπων μεταγγίσεων, όταν πρόκειται για Ενδι-
άμεση μορφή. Ωστόσο η τελική απόφαση έναρξης θερα-
πείας με μεταγγίσεις πρέπει να γίνεται κυρίως με κλινικά 
κριτήρια με στόχο την διασφάλιση φυσιολογικής ανάπτυ-
ξης και αποδεκτής ποιότητας ζωής.5

Θεραπευτικά σχήματα μεταγγίσεων
Αρχικά, πριν από την δεκαετία του 60, οι μεταγγίσεις 

γινόντουσαν με επίπεδα Hb 5-6 g/dL και αποσκοπούσαν 
στη διατήρηση των πασχόντων στη ζωή. Ουσιαστικά οι 
πάσχοντες παρέμεναν μακριά από κάθε έννοια φυσιολο-
γικής δραστηριότητας, με έντονες παραμορφώσεις και 
κατέληγαν στη δεύτερη δεκαετία της ζωής τους από λοι-
μώξεις ή καρδιακή ανεπάρκεια.6 Από τις αρχές της δεκαε-
τίας του 60 έχουν προταθεί διάφορα θεραπευτικά σχήματα 
μεταγγίσεων που αποσκοπούν σε πλήρη δραστηριότητα 
και κοινωνική ένταξη.7,8 Με επίπεδα Hb 9-10 g/dL, πριν 
από κάθε μετάγγιση, επιτυγχάνεται σημαντική καταπίε-
ση καταστολή της μη αποδοτικής ερυθροποίησης, περι-
ορισμό μέχρι εξάλειψη της γνωστής συμπτωματολογίας 
με κύριο χαρακτηριστικό τη βελτίωση της ανάπτυξης9 
και την εντυπωσιακή αύξηση του προσδόκιμου επιβί-
ωσης.10,11 Η μεγαλύτερη εναπόθεση σιδήρου με τις συ-
χνές μεταγγίσεις εξισορροπείται εν μέρει με τη μείωση 
της απορρόφησης του σιδήρου από το έντερο, λόγω εξά-
λειψης της υποξίας, αλλά κυρίως με την εφαρμογή της 
κατάλληλης θεραπείας αποσιδήρωσης είναι δυνατή η επί-
τευξη ισοζυγίου σιδήρου. Επειδή με επίπεδα Hb 9-10 g/
dL δεν επιτυγχάνεται πλήρης καταστολή της ενδογενούς 
ερυθροποίησης, όπως το διαπιστώνουμε από τον αυξη-
μένο αριθμό των ερυθροβλαστών, από ορισμένα κέντρα 
στην δεκαετία του 80 προτάθηκαν μεταγγίσεις με ακόμα 
υψηλότερα επίπεδα Hb (14-15 g/dL), τις αποκαλούμενες 
υπερμεταγγίσεις.12 Η πρακτική αυτή δεν υιοθετήθηκε γε-
νικά, παρά μόνο για ειδικές περιπτώσεις, όπως σε πάσχο-
ντες με σοβαρά καρδιολογικά προβλήματα.

Σε περιπτώσεις ομόζυγης β-ΜΑ, στα περισσότερα 
κέντρα, οι μεταγγίσεις αρχίζουν σε πολύ μικρή ηλικία, 
κάτω των 6 μηνών, ακόμα και με υψηλή Hb ~ 9 g/dL, 
εφόσον συνυπάρχουν κλινικές εκδηλώσεις συμβατές με 
μείζονα ΜΑ, ή μεταγγισιοεξαρτώμενη μορφή όπως ορί-
ζεται σήμερα.
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Το πλέον αποδοτικό σχήμα είναι εκείνο των συχνών 
μεταγγίσεων, κάθε 2 με 3 εβδομάδες, με μικρό όγκο αί-
ματος. Τα ιδανικά επίπεδα αιμοσφαιρίνης δεν είναι εύ-
κολο να καθορισθούν με ακρίβεια, ωστόσο η θεραπεία 
θεωρείται ικανοποιητική, αν η Hb διατηρείται σε επίπε-
δα μεταξύ 9 - 14 g/dL (Ht 27-42%) για τους ενήλικες και 
μεταξύ 10 - 13 g/dL (Ht 30-39%) για τα παιδιά.13 Υπο-
γραμμίζεται ότι για την αποτελεσματική καταστολή της 
μη αποδοτικής ερυθροποίησης, μεγαλύτερη σημασία 
έχουν τα αρχικά επίπεδα της Hb πριν από τη μετάγγιση, 
παρά η μέση τιμή.14

Όγκος και διάρκεια μετάγγισης
Κατά τη διάρκεια της μετάγγισης επιβάλλεται η προ-

σεκτική παρακολούθηση του ασθενούς, ιδιαίτερα για τα 
πρώτα 15 λεπτά, που είναι πιθανότερο να εκδηλωθούν 
σημαντικές αντιδράσεις, Ο ολικός όγκος του αίματος που 
θα μεταγγισθεί υπολογίζεται με τον τύπο:

Επιθυμητά επίπέδα Hb (g/dL) - πραγματικά  
επίπεδα Hb x βάρος σώματος (kg) x 3.

Συνήθως ο όγκος κυμαίνεται μεταξύ 10-15 mL/kg βά-
ρους σώματος συμπυκνωμένων ερυθρών με Ht περίπου 
75%. Υπολογίζεται ότι 3 ml συμπυκνωμένων ερυθρών 
ανά kg βάρους σώματος αυξάνει την Hb κατά 1 g/dL. Η 
διάρκεια μετάγγισης αυτής της ποσότητας συνήθως δεν 
ξεπερνάει τις 4 ώρες, με ρυθμό 4-5 ml/kg/h. Ιδιαίτερη 
προσοχή χρειάζεται σε αρρώστους που διατηρούν χαμη-
λή αιμοσφαιρίνη για μεγάλο χρονικό διάστημα ή έχουν 
καρδιολογικό πρόβλημα. Ανάλογα με τη βαρύτητα της 
κατάστασης, μπορεί να χορηγηθούν διουρητικά πριν από 
τη μετάγγιση. Οι άρρωστοι αυτοί μεταγγίζονται σε συ-
ντομότερα χρονικά διαστήματα με μικρές ποσότητες και 
βραδύτερο ρυθμό (2 mL/kg/h). Σε πολύ βαριές περιπτώ-
σεις συνιστάται η αφαιμαξομετάγγιση. Σε μεταγγίσεις με 
μεγάλη χρονική διάρκεια, συνιστάται να μη χρησιμοποι-
ούνται οι συσκευές μετάγγισης περισσότερο από 6 ώρες 
και δεν επιτρέπεται η προσθήκη φαρμάκων στη μονάδα 
μετάγγισης. Η μετάγγιση πρέπει να ολοκληρώνεται μέ-
σα στο συνιστώμενο χρόνο για να μη μειωθεί η κλινική 
αποτελεσματικότητα και η ασφάλεια.15

Αποτελεσματικότητα και ασφάλεια  
της μετάγγισης

Παρά τα σημαντικά οφέλη, πρέπει να λάβουμε υπ’ 
όψιν μας ορισμένες επιπλοκές και κινδύνους που σχετί-
ζονται με τις μεταγγίσεις, οι σημαντικότερες των οποίων 
είναι οι αντιδράσεις των μεταγγίσεων, οι μεταδιδόμενες 
λοιμώξεις και κυρίως η αιμοσιδήρωση.

Επιπλοκές που σχετίζονται με τη μετάγγιση, μπορεί 
να εμφανιστούν κατά την διάρκεια της μετάγγισης και 

χαρακτηρίζονται ως άμεσες αντιδράσεις, όπως πυρετι-
κές και αλλεργικές, οξείες αιμολυτικές, μικροβιακή επι-
μόλυνση, είτε με καθυστέρηση ωρών ή ημερών (24 ώρες 
- 7 ημέρες) και χαρακτηρίζονται ως απώτερες αντιδρά-
σεις, όπως αλλοανοσοποίηση, μετάδοση νοσημάτων.16

Η αξιολόγηση κάθε αντίδρασης είναι απαραίτητη 
για την επιλογή του κατάλληλου προϊόντος αίματος και 
την πρόληψη των επιπλοκών. Η λεπτομερής καταγραφή 
ορισμένων παραμέτρων, όπως το βάρος σώματος, τα με-
σοδιαστήματα των μεταγγίσεων, η Hb ή ο Hct πριν και 
μετά τη μετάγγιση, ο όγκος του μεταγγιζόμενου αίματος 
και ο Hct της φιάλης, είναι απαραίτητη για την παρακο-
λούθηση της αποτελεσματικότητας των μεταγγίσεων, 
τον υπολογισμό της κατανάλωσης αίματος και του προ-
σλαμβανόμενου σιδήρου, με σκοπό την προσαρμογή της 
θεραπείας αποσιδήρωσης.17

Όλοι οι μεταγγιζόμενοι πρέπει να είναι εμβολιασμέ-
νοι έναντι της ηπατίτιδας Β και πριν από την έναρξη της 
θεραπείας με μεταγγίσεις (προμεταγγισιακός έλεγχος) να 
προσδιορίζεται όχι μόνο η ομάδα αίματος ως προς το σύ-
στημα ΑΒΟ και Rh, αλλά και ο πλήρης φαινότυπος για 
άλλα κλινικά σημαντικά συστήματα ερυθροκυτταρικών 
αντιγόνων όπως το Kell, Duffy, Kidd, MNSs, P, Lutheran, 
Lewis. Μεταγγίσεις που γίνονται λαμβάνοντας υπόψη 
αυτούς τους φαινότυπους, ιδίως επί πολυμεταγγιζομένων 
πασχόντων, προλαμβάνουν σε σημαντικό βαθμό την ανά-
πτυξη αντιερυθροκυτταρικών αντιγόνων.18 Η μονάδα του 
αίματος ελέγχεται πάντοτε ως προς το σύστημα ΑΒΟ, Rh 
και Kell και επί ειδικών περιπτώσεων εφαρμόζονται εξει-
δικευμένοι έλεγχοι, όπως άμεση Coombs και ταυτοποίηση 
αντισωμάτων με panel 3 ή 11 ερυθρών. Υπενθυμίζεται ότι 
επί ελλείψεως ερυθρών της ίδιας ομάδας, ασθενείς ομά-
δας Α ή Β μπορούν να μεταγγισθούν με ερυθρά ομάδας 
Ο, όπως και ασθενείς ομάδας ΑΒ μπορούν να μεταγγι-
σθούν με ερυθρά ομάδας Α ή Β ή Ο.

Οι μονάδες αίματος πρέπει να ελέγχονται τόσο με ανο-
σοαιματολογικές τεχνικές για σύφιλη, HBSAg, HCV Ab, 
Ag, HIV 1,2 Ab, HTLV I,II Ab, όσο και με μοριακές τε-
χνικές για την ανίχνευση γενετικού υλικού (DNA, RNA) 
για HBV, HCV, HIV1.215

Είδος αίματος
Για τη θεραπευτική αντιμετώπιση της αναιμίας προτι-

μάται πρόσφατο αίμα ηλικίας μικρότερης των 7 ημερών 
γιατί έχει μεγαλύτερο χρόνο επιβίωσης, αν και ο μέγι-
στος χρόνος αποθήκευσης κάθε μονάδας μπορεί να δια-
φέρει ανάλογα με τη σύνθεση του αντιπηκτικού και των 
πρόσθετων συντηρητικών που χρησιμοποιούνται. Πρέπει 
να τονιστεί ότι η εποχιακή έλλειψη πρόσφατου αίματος 
δεν πρέπει να καθυστερεί τη μετάγγιση. Για την προφύ-
λαξη σοβαρών πυρετικών και αλλεργικών αντιδράσεων 
στους πολυμεταγγιζόμενους ασθενείς χρησιμοποιούνται 
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μονάδες ερυθρών μετά από ειδική επεξεργασία,19 όπως:

Συμπυκνωμένα ερυθρά
Μία μονάδα ερυθροκυττάρων περιέχει όλα τα ερυθρά 

της αρχικής μονάδας ολικού αίματος που λαμβάνονται 
μετά από φυγοκέντρηση, ενώ διατηρείται το μεγαλύτερο 
μέρος των λευκοκυττάρων (~ 2,5-3,0 x109 κύτταρα). Ο 
όγκος αυτού του προϊόντος είναι 280 ±50 mL και ο Hct 
κυμαίνεται μεταξύ 0,65-0,75.

Ερυθρά λευκαφαιρεμένα
Προϊόν που παρασκευάζεται με απομάκρυνση του 

μεγαλύτερου μέρους των λευκών και αιμοπεταλίων από 
παρασκεύασμα ερυθρών. Ο αριθμός των λευκών που πε-
ριέχει η μονάδα πρέπει να είναι μικρότερος από 1 x106 
κύτταρα. Η λευκαφαίρεση επιτυγχάνεται με διάφορες τε-
χνικές, που περιλαμβάνουν τον συνδυασμό αφαίρεσης της 
στιβάδας των λευκών και τη διήθηση με εργαστηριακό 
φίλτρο. Συνιστάται η διήθηση να εφαρμόζεται πριν την 
αποθήκευση. Η χορήγηση έχει ένδειξη σε πολυμεταγγι-
ζόμενους ασθενείς και σε ασθενείς που έχουν αναπτύξει 
αντισώματα έναντι των λευκοκυττάρων και εμφανίζουν 
έντονες πυρετικές αντιδράσεις. Επίσης μπορούν να χρησι-
μοποιηθούν ως εναλλακτική επιλογή αντί του αρνητικού 
για μεγαλοκυτταροϊό [CMV(-)] αίματος. Η λευκαφαίρεση 
αποτελεί πολύ καλό μέτρο αποφυγής μόλυνσης και από 
άλλους ενδοκυτταρικούς ιούς για τους οποίους δεν γίνε-
ται προληπτικός εργαστηριακός έλεγχος (Epstein Barr, 
Parvo B19 κλπ) και από Yersinia enterocolitica.

Ερυθρά μετά από αφαίρεση της στιβάδας 
των λευκών (buffy coat removed)

Η μονάδα περιέχει μειωμένο αριθμό ερυθρών από αυ-
τόν της αρχικής μονάδας ολικού αίματος. Η περιεκτικό-
τητα σε λευκά είναι μικρότερη από 1,2 x109 κύτταρα. Ο 
όγκος αυτού του προϊόντος είναι 250 ±50 mL και ο Hct 
κυμαίνεται μεταξύ 0,65-0,75.

Ερυθρά σε θρεπτικό διάλυμα με πρόσθετες 
ουσίες (additive solution)

Η μονάδα περιέχει όλα τα ερυθρά της αρχικής μονά-
δας ολικού αίματος και διατηρείται το μεγαλύτερο μέρος 
των λευκοκυττάρων (~ 2,5-3,0 x109 κύτταρα). Ο Hct δεν 
υπερβαίνει το 0,70.

Ερυθρά μετά από αφαίρεση της στιβάδας 
των λευκών, σε θρεπτικό διάλυμα (additive 
solution, buffy coat removed)

Η μονάδα περιέχει μειωμένο αριθμό ερυθρών από 
αυτόν της αρχικής μονάδας ολικού αίματος. Η περιεκτι-

κότητα σε λευκά είναι μικρότερη από 1,2 x109 κύτταρα 
και ο Hct δεν υπερβαίνει το 0,70.

Πλυμένα ερυθρά
Προϊόν που παρασκευάζεται από ολικό αίμα με φυ-

γοκέντρηση και απομάκρυνση του μεγαλύτερου μέρους 
του πλάσματος, των λευκών και των αιμοπεταλίων. Ακο-
λουθεί πλύση των ερυθρών με φυσιολογικό ορό σε κλει-
στό κύκλωμα, όπου επιπλέον επιτυγχάνεται αφαίρεση της 
μεγαλύτερης δυνατής ποσότητας πρωτεϊνών του πλάσμα-
τος. Ο Hct μπορεί να καθορίζεται ανάλογα με τις κλινικές 
ανάγκες (0,65-0,75). Χρησιμοποιούνται σε ασθενείς που 
έχουν εμφανίσει σοβαρές αλλεργικές αντιδράσεις και σε 
πάσχοντες με έλλειψη IgA ανοσοσφαιρίνης.

Νεοκύτταρα
Η μετάγγιση νεαρών ερυθροκυττάρων έχει αποδει-

χθεί ότι περιορίζει την ετήσια μείωση της κατανάλωσης 
αίματος από 10 έως και 35%.20 Το όφελος όμως αυτό δεν 
αντισταθμίζεται από την αύξηση του κόστους κατά 100% 
και κυρίως από τον κίνδυνο της έκθεσης των ασθενών 
σε μεγαλύτερο αριθμό δοτών, με συνέπεια την αύξηση 
του κινδύνου από μεταδιδόμενες νόσους και ανάπτυξης 
αλλοαντισωμάτων.

Κατεψυγμένα ερυθρά σπάνιων ομάδων
Χρησιμοποιούνται για ασθενείς με σπάνιο ερυθρο-

κυτταρικό φαινότυπο.

Ακτινοβολημένα ερυθρά
Με την ακτινοβόληση αδρανοποιούνται τα λεμφο-

κύτταρα του δότη, προκειμένου να αποφευχθεί ο κίνδυ-
νος αντίδρασης μοσχεύματος κατά ξενιστή (TA-GvHD) 
σε ανοσοκατασταλμένους ασθενείς, ή για μονάδες που 
προέρχονται από συγγενείς πρώτου βαθμού.

CMV αρνητικές μονάδες
Χρησιμοποιήθηκαν σε ασθενείς που θα υποβαλλό-

ντουσαν σε μεταμόσχευση μυελού των οστών. Σήμερα 
η δυνατότητα της πολύ υψηλού βαθμού λευκαφαίρεσης 
καθιστά τον κίνδυνο CMV λοίμωξης μηδαμινό.

Σπληνεκτομή
Αποτελεί το τρίτο σκέλος της θεραπευτικής αντιμετώ-

πισης της ΜΑ μετά από τις μεταγγίσεις και την αποσιδή-
ρωση. Πάσχοντες που δεν υποβάλλονται σε συστηματικές 
μεταγγίσεις εμφανίζουν αυξημένη εξωμυελική ερυθρο-
ποιητική δραστηριότητα κυρίως στον σπλήνα, που οδηγεί 
σε προοδευτική αύξηση του μεγέθους του, με αποτέλε-
σμα την αυξημένη φαγοκυτταρική ικανότητα. Έτσι εκτός 
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από τον πρωτοπαθή αιμολυτικό μηχανισμό που οφείλεται 
στη μειονεκτικότητα των ερυθρών αιμοσφαιρίων, προ-
στίθεται και δεύτερος, εξωκυτταρικός, μηχανισμός που 
επιβαρύνει την αναιμία με την πρόωρη καταστροφή και 
των μεταγγιζόμενων φυσιολογικών ερυθρών, αλλά και 
των λευκών και των αιμοπεταλίων. Η κατάσταση αυ-
τή χαρακτηρίζει το σύνδρομο του υπερσπληνισμού, που 
οδηγεί σε αύξηση των αναγκών σε αίμα και επιβάρυνση 
της αιμοσιδήρωσης.

Ενδείξεις σπληνεκτομής
Οι ενδείξεις σπληνεκτομής κατά σειρά σπουδαιότη-

τας βασίζονται στην:
•	 Αύξηση της ετήσιας κατανάλωσης συμπυκνωμένων 

ερυθρών >220-250 mL/kg
•	Λ ευκοπενία ή και θρομβοπενία
•	 Αύξηση του φορτίου του σιδήρου παρά την εντατική 

αποσιδήρωση
•	Σ υμπτωματολογία από την αύξηση του μεγέθους του 

σπληνός
Για την αξιολόγηση της αυξημένης κατανάλωσης αί-

ματος θα πρέπει προηγουμένως να ελεγχθεί ότι δεν οφεί-
λεται σε ανοσολογικούς μηχανισμούς αιμόλυσης (άμεση 
Coombs, έμμεση χολερυθρίνη), ή σε μεταγγίσεις συμπυ-
κνωμένων ερυθρών με χαμηλό Hct. Στις περιπτώσεις αλ-
λοανοσοποίησης ή αυτοάνοσης αντίδρασης συνήθως η 
κατανάλωση αίματος αυξάνεται απότομα, ενώ επί υπερ-
σπληνισμού η αύξηση είναι βραδεία και σταδιακή. Με-
λέτες του χρόνου ζωής των ερυθρών αιμοσφαιρίων με 
ραδιοϊσοτοπικές τεχνικές (Cr51) είναι διαφωτιστικές για 
την εκτίμηση της υπερλειτουργίας του σπληνός, αλλά 
δεν συσχετίζονται πάντοτε με τις κλινικές ενδείξεις της 
σπληνεκτομής. Για το λόγο αυτό και σε συνδυασμό με 
την ταλαιπωρία του ασθενούς και την οικονομική επι-
βάρυνση, η μέθοδος αυτή δεν χρησιμοποιείται πλέον ως 
κριτήριο σπληνεκτομής.17

Αποτελεσματικότητα σπληνεκτομής
Η θεραπεία σήμερα των συστηματικών μεταγγίσεων 

με στόχο την καταστολή της ενδογενούς ερυθροποίησης, 
προλαμβάνει δραστικά την εμφάνιση του υπερσπληνι-
σμού. Κλινικές παρατηρήσεις, και ραδιοϊσοτοπικές με-
λέτες, αποδεικνύουν τη δραστική μείωση του όγκου του 
σπληνός μετά την έναρξη συστηματικών μεταγγίσεων, 
ιδιαίτερα σε πάσχοντες μικρής ηλικίας.21,22 Η μετάθεση 
της μέσης ηλικίας σπληνεκτομής σε μεγαλύτερες ηλικί-
ες είναι επίσης ενδεικτική της καθυστέρησης ανάπτυξης 
υπερσπληνισμού με τη σύγχρονη θεραπεία. Στο σχήμα 
1, απεικονίζεται η καταγραφή 263 σπληνεκτομηθέντων 
ασθενών της κλινικής μας ανά δεκαετία, όπου διαπιστώ-
νουμε ότι η διάμεση τιμή της ηλικίας σπληνεκτομής κα-

τά την περίοδο 1962-1971 ήταν 4,96 έτη (1,94-10,13) σε 
σχέση με την τελευταία δεκαετία 2002-2011 με διάμε-
ση ηλικία 27,81 έτη (6,22-43,18). Η αποτελεσματικότη-
τα της σπληνεκτομής, σε ότι αφορά την ελάττωση των 
αναγκών σε αίμα, ποικίλει σημαντικά ακόμα και μετα-
ξύ πασχόντων με την ίδια γενετική μορφή της νόσου, με 
πλέον ικανοποιητικά αποτελέσματα στις φαινοτυπικές 
μορφές ΜΑ με ήπιες κλινικές εκδηλώσεις.17

Κίνδυνοι σπληνεκτομής
Παρά την προσεκτική επιλογή των ασθενών που θα 

υποστούν σπληνεκτομή, εξακολουθούν να υπάρχουν επι-
φυλάξεις. Οι επιφυλάξεις αυτές σχετίζονται α) με τον αυ-
ξημένο κίνδυνο σοβαρών λοιμώξεων, ιδιαίτερα σε παιδιά 
κάτω των 5 ετών και β) με τον κίνδυνο θρομβοεμβολικών 
επεισοδίων και αύξησης της συχνότητας πνευμονικής υπέρ-
τασης, κυρίως σε μη μεταγγισιοεξαρτώμενους ασθενείς.

α) Λοιμώξεις
Τα πιο συχνά μικρόβια που ευθύνονται για σοβαρές λοι-

μώξεις είναι ο Streptococcus pneumoniae, ο Haemophilus 
influezae και η Neisseria meningitidis. Για την προφύλαξη 
από τις λοιμώξεις αυτές επιβάλλονται οι αντίστοιχοι εμ-
βολιασμοί, κατά προτίμηση τουλάχιστον δύο εβδομάδες 
πριν από την σπληνεκτομή. Επαναληπτικές δόσεις εμβο-
λίων ανά 3-5 χρόνια, ενδείκνυνται ανάλογα με την ηλι-
κία και τον τύπο των διαθέσιμων εμβολίων.

Προφυλακτική χορήγηση πενικιλίνης ενδείκνυται για 
τουλάχιστον 2 χρόνια, μέχρι και εφ’ όρου ζωής, εάν υπάρ-
χει υποκείμενο ανοσολογικό έλλειμμα ή κακές υγειονο-
μικές συνθήκες. Η συνήθης δόση είναι 1,5 εκατομμύρια 
IU την ημέρα από το στόμα. Σε άτομα με αλλεργία στην 
πενικιλίνη, εναλλακτικά χορηγείται ερυθρομυκίνη ή κο-
τριμοξαζόλη. Για παιδιά κάτω των 5 ετών προτιμάται η 
κάλυψη με Αμοξυκιλίνη σε δόση 250 mg την ημέρα λό-
γω αυξημένης συχνότητας λοιμώξεων από Haemophilus. 
Καθώς δεν υπάρχει δυνατότητα παθητικής ανοσοποίησης 
έναντι του μηνιγγιτιδόκοκκου ομάδας Β, και έχοντας υπ’ 
όψη την εμφάνιση κεραυνοβόλου λοίμωξης και πάνω από 
20 χρόνια μετά την σπληνεκτομή, επί εμπύρετων κατα-
στάσεων, συνιστάται η άμεση λήψη ευρέως φάσματος 
αντιβιοτικών και η ταχύτατη επικοινωνία με τους θερά-
ποντες ιατρούς.23,24

β) Θρομβοεμβολικά επεισόδια
Αυξημένη συχνότητα θρομβοεμβολικών επεισοδίων 

έχει διαπιστωθεί σε πάσχοντες με ΜΑ, κυρίως σε ασθε-
νείς με ενδιάμεση μορφή χωρίς μεταγγίσεις (29%), σε 
σχέση με ασθενείς με μείζονα μορφή και συστηματικές 
μεταγγίσεις (2%). Το μεγαλύτερο ποσοστό των ασθενών 
που εμφάνισαν θρομβοεμβολικά επεισόδια ήταν σπληνε-
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κτομημένοι.25 Απώτερο χαρακτηριστικό της θρομβοεβο-
λικής αυτής τάσης, κυρίως στην ενδιάμεση ΜΑ, είναι η 
εμφάνιση πνευμονικής υπέρτασης σε ποσοστό 60% αρ-
κετά χρόνια μετά τη σπληνεκτομή. Η πλειονότητα των 
πασχόντων που εμφάνισαν πνευμονική υπέρταση είναι 
ενήλικες, με μέση ηλικία 32 ετών.26

Η θρομβοκυττάρωση που παρατηρείται μετά τη σπλη-
νεκτομή δεν αποτελεί σημαντικό παράγοντα κινδύνου, 
καθώς τόσο στην μείζονα, όσο και στην ενδιάμεση ΜΑ 
η αύξηση του αριθμού των αιμοπεταλίων είναι παρόμοια, 
ενώ διαφέρει σημαντικά η συχνότητα των επεισοδίων. Με-
ταξύ των παραγόντων που ενοχοποιούνται φαίνεται πως 
συμβάλει το παθολογικό ενδοθήλιο, απότοκο του οξει-
δωτικού stress καθώς και άλλοι παράγοντες (prothrombin 
fragments 1+2, D-dimers, phosphatidylserine) που ενισχύ-
ουν τους μηχανισμούς πήξης και σχετίζονται με τις διατα-
ραχές των φωσφολιπιδίων της μεμβράνης των ερυθρών.25 
Στους πάσχοντες με ενδιάμεση ΜΑ και σπληνεκτομή, τα 
παθολογικά ερυθρά δεν παγιδεύονται πλέον στον σπλή-
να, παραμένουν για μακρύτερο χρονικό διάστημα στην 
κυκλοφορία, με αποτέλεσμα την ενεργοποίηση των μη-
χανισμών πήξης που αναφέρθηκαν. Στους πάσχοντες με 
μείζονα ΜΑ, που η πλειονότητα των ερυθρών που κυ-
κλοφορούν είναι φυσιολογικά ερυθρά των αιμοδοτών, 
δεν υφίστανται αυτοί οι μηχανισμοί.

Συνιστάται ολιγοήμερη προφύλαξη με χαμηλού μο-
ριακού βάρους ηπαρίνη πριν και μετά τη σπληνεκτομή, 
ιδιαίτερα στους πάσχοντες με ενδιάμεση ΜΑ, καθώς επί-
σης και κατά την διάρκεια καταστάσεων αυξημένου κιν-
δύνου θρομβώσεων όπως, η εγκυμοσύνη, χειρουργικές 
επεμβάσεις και παρατεταμένη ακινησία. Η χρήση αντι-

συλληπτικών φαρμάκων θα πρέπει να γίνεται με ιδιαίτε-
ρη προσοχή. Μικρές δόσεις ασπιρίνης, 100-250 mg την 
ημέρα, θεωρούνται χρήσιμες και δεν συνδέονται με σο-
βαρές παρενέργειες. Για τη μείωση των μετά την σπλη-
νεκτομή κινδύνων, ιδίως για πάσχοντες κάτω των 4 ετών, 
έχουν προταθεί εναλλακτικές προσεγγίσεις, όπως μερι-
κή σπληνεκτομή.27 Δεδομένης της παθοφυσιολογίας του 
υπερσπληνισμού, η λύση αυτή δεν έχει εφαρμογή στους 
πάσχοντες με ΜΑ.

Μεταμόσχευση Αιμοποιητικών Κυττάρων
Η Μεταμόσχευση Αιμοποιητικών Κυττάρων απο-

τελεί σήμερα την μοναδική διαθέσιμη θεραπεία για την 
ριζική αντιμετώπιση της Μεσογειακής Αναιμίας. Το χο-
ρηγούμενο αλλογενετικό μόσχευμα, αντικαθιστά την μη 
αποδοτική ερυθροποίηση του λήπτη, διορθώνοντας την 
αιματολογική διαταραχή.

Η πρώτη ΜΑΚ για την ΜΑ πραγματοποιήθηκε στο 
Seattle το 1981 και τον επόμενο χρόνο, η ομάδα του Pesa-
ro ξεκίνησε το πρωτοποριακό και επιτυχημένο πρόγραμ-
μά της. Έκτοτε, περισσότεροι από 3.000 ασθενείς με ΜΑ 
έχουν μεταμοσχευθεί σε πολλές χώρες. Τα τελευταία χρό-
νια οι εξελίξεις στον τομέα των ΜΑΚ, έχουν οδηγήσει σε 
πολύ ικανοποιητικά αποτελέσματα. Λαμβάνοντας υπόψη 
τη βελτίωση της επιβίωσης και της ποιότητας ζωής των 
θαλασσαιμικών με την σύγχρονη συμβατική θεραπεία, 
ιδιαίτερη σημασία δίδεται στον περιορισμό των επιπλο-
κών και της θνητότητας που σχετίζονται με την ΜΑΚ. 
Οι επιπλοκές αυτές εξαρτώνται από την ηλικία του ασθε-
νούς, τον βαθμό αιμοσιδήρωσης, την βλάβη ζωτικών ορ-

Εικόνα 1. Διάμεση τιμή ηλικίας 263 πασχόντων με μείζονα Μεσογειακή Αναιμία κατά τη σπληνεκτομή.
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γάνων και την παρουσία ιογενούς ηπατίτιδας. Παιδιά με 
ΜΑ, υποψήφια για ΜΑΚ, κατατάσσονται σε 3 ομάδες 
κινδύνου με 3 κριτήρια: την τακτική ή μη θεραπεία απο-
σιδήρωσης, την ηπατομεγαλία και την ύπαρξη πυλαίας 
ίνωσης η οποία διαπιστώνεται με βιοψία.28 Παιδιά με κα-
νέναν επιβαρυντικό παράγοντα ταξινομούνται στην κατη-
γορία Ι, ενώ αυτά με έναν στην κατηγορία ΙΙ. Η πρόγνωση 
και για τις δύο αυτές ομάδες είναι πολύ καλή. Η επιβίωση 
με θεραπευμένη την ΜΑ είναι 85%, το ποσοστό απόρ-
ριψης 4% και η θνητότητα 12%. Αντίθετα η κατηγορία 
ΙΙΙ ( δύο ή τρεις επιβαρυντικοί παράγοντες ) έχει δυσμε-
νέστερη πρόγνωση, η οποία όμως έχει βελτιωθεί τα τε-
λευταία χρόνια και η επιβίωση χωρίς ΜΑ ανέρχεται στο 
82%, η απόρριψη στο 7% και η θνητότητα στο 12%. Για 
το σύνολο 900 θαλασσαιμικών ασθενών που έχουν μετα-
μοσχευθεί από συμβατούς αδελφούς στο Pesaro από το 
1981, η επιβίωση με θεραπευμένη την ΜΑ είναι 73%.29

Παρόμοια ποσοστά επιβίωσης παρουσιάζουν και άλλα 
κέντρα. Η μεγάλη πλειονότητα των πασχόντων με ΜΑ, 
που αντιμετωπίζονται με ΜΑΚ είναι παιδιά, όμως έχουν 
αντιμετωπισθεί και αρκετοί ενήλικες. Στους ασθενείς 
αυτούς, η βλάβη ζωτικών οργάνων που προκαλείται από 
την υπερφόρτωση σιδήρου, επιβαρύνει την πρόγνωση. Η 
ΜΑΚ είναι επιτυχής για τα 2/3 αυτών. Το ποσοστό απόρ-
ριψης είναι χαμηλό (8%), ενώ η θνητότητα είναι υψηλή 
(27%). Με τα δεδομένα αυτά, είναι δύσκολο να προταθεί 
ΜΑΚ σε θαλασσαιμικούς άνω των 16 ετών.

Στη Μονάδα Μεταμόσχευσης Μυελού των Οστών 
του ΓΠΝΠ Αθηνών ¨Αγία Σοφία¨ έχουν πραγματοποιη-
θεί από το 1994 σε παιδιά με Αιμοσφαιρινοπάθειες 120 
μεταμοσχεύσεις, εκ των οποίων τα 115 έπασχαν από 
ΜΑ, 4 από μικροδρεπανοκυτταρική και 1 από δρεπα-
νοκυτταρική αναιμία. Τα 107 παιδιά μεταμοσχεύθηκαν 
από ιστοσυμβατό αδελφό, ενώ 13 έλαβαν μόσχευμα από 
μη συγγενή εθελοντή δότη. Η επιβίωση με θεραπευμένη 
την ΜΑ ανέρχεται σε 93%, το ποσοστό απόρριψης είναι 
10% και η θνητότητα 4%. Συγκεκριμένα, για την κατη-
γορία Ι (24% των ασθενών) η επιβίωση χωρίς ΜΑ είναι 
100%, για την κατηγορία ΙΙ (42% των ασθενών) είναι 
94% και για την κατηγορία ΙΙΙ (34% των ασθενών) είναι 
87%. Δώδεκα παιδιά απέρριψαν το μόσχευμα και 8 από 
αυτά υποβλήθηκαν σε δεύτερη ΜΑΚ από τον ίδιο δότη, 
χωρίς να εμφανίσουν ιδιαίτερη τοξικότητα. Στα 7 παιδιά 
η δεύτερη ΜΑΚ ήταν επιτυχής, ενώ το ένα που απέρρι-
ψε και για δεύτερη φορά, επιβιώνει και είναι εξαρτημέ-
νο από μεταγγίσεις.

Το σχήμα προετοιμασίας για την μεταμόσχευση περι-
λαμβάνει την χορήγηση Βουσουλφάνης 14-16 mg/kg ΒΣ 
και Κυκλοφωσφαμίδης 150-200 mg/kg, ενώ αρκετά κέ-
ντρα (όπως το δικό μας) προσθέτουν και ATG. Η ομάδα 
του Pesaro, σε ασθενείς υψηλού κινδύνου- κατηγορία ΙΙΙ 
και ενήλικες, για να μειώσει τον κίνδυνο απόρριψης στην 
πρώτη ομάδα και της θνητότητας στην δεύτερη, «προετοι-

μάζει» τους ασθενείς, πριν δοθεί το σχήμα προετοιμασί-
ας που περιέχει μειωμένη δοσολογία Κυκλοφωσφαμίδης. 
Χορηγεί για 30 ημέρες Υδροξυουρία και Φλουνταραμπίνη, 
για την μείωση της υπερπλαστικής ερυθράς σειράς στον 
μυελό και την επίτευξη εντονότερης ανασοκαταστολής.

Στις ΜΑΚ, μικτή χίμαιρα ορίζεται η ταυτόχρονη πα-
ρουσία αιμοποιητικών κυττάρων προερχόμενων από τον 
δότη και τον λήπτη και είναι συνήθης στις μεταμοσχεύ-
σεις για ΜΑ, μετά από μυελοαφανιστικά σχήματα προ-
ετοιμασίας. Πρώιμη μικτή χίμαιρα έχει περιγραφεί στο 
28% των μεταμοσχεύσεων σε πάσχοντες με ΜΑ και το 
1/4 αυτών διατηρούσε μικτή χίμαιρα και πέραν των 2 ετών 
από τη ΜΑΚ.30 Είναι ενδιαφέρον ότι παραμένουσα μικτή 
χίμαιρα, μέχρι και 20% κυττάρων του δότη, μπορεί να 
διατηρήσει φυσιολογικά τα επίπεδα αιμοσφαιρίνης στον 
λήπτη και να αποφεύγονται οι μεταγγίσεις αίματος. Από 
τους 110 θαλασσαιμικούς που έχουν μεταμοσχευθεί στη 
Μονάδα ΜΜΟ του ΓΠΝΠ Αθηνών «Αγία Σοφία» και 
έχουν απαλλαγεί από μεταγγίσεις, οι 15 διατηρούν μικτή 
χίμαιρα, για διάστημα μέχρι και 14 ετών μετά την ΜΑΚ.

Δεδομένης της δυσκολίας ανεύρεσης ιστοσυμβατού 
αδελφού δότη (μόνο το 30% των ασθενών μπορεί να 
βρει κατάλληλο δότη), χρησιμοποιούνται εναλλακτικοί 
δότες, όπως μη συγγενείς εθελοντές, μη συγγενές ομφά-
λιο αίμα ή και ασύμβατοι συγγενείς. Σε εξειδικευμένα 
κέντρα, που πραγματοποιούνται μη συγγενικές ΜΑΚ σε 
πάσχοντες με ΜΑ, τα αποτελέσματα είναι σχετικά ικα-
νοποιητικά. Αν και ο αριθμός των μεταμοσχευμένων εί-
ναι μικρός, φαίνεται ότι τα 2/3 αυτών ιώνται, όμως το 
ποσοστό θνητότητας είναι σημαντικό (20%). Τα αποτε-
λέσματα αυτά οδηγούν στο συμπέρασμα ότι με μεγάλη 
επιφύλαξη μπορεί να προταθεί μη συγγενική ΜΑΚ σε 
ασθενείς με ΜΑ, ακόμα και όταν ο δότης είναι συμβα-
τός σε αλληλικό επίπεδο στα HLA αντιγόνα A, B, C και 
DRB1.31 Το μη συγγενικό ομφάλιο αίμα μπορεί να θεω-
ρηθεί πειραματική θεραπεία, η εμπειρία είναι περιορι-
σμένη και το ποσοστό ίασης ανέρχεται σε 65%.32 ΜΑΚ 
με ασύμβατους συγγενείς δότες ( κυρίως απλοταυτόση-
μους γονείς) εφαρμόζεται ευρύτατα για την αντιμετώπι-
ση νεοπλασματικών αιματολογικών νοσημάτων, όμως 
δεν συνιστάται σε ασθενείς με ΜΑ.33

Μετά από επιτυχή μεταμόσχευση, οι πρώην θαλασ-
σαιμικοί ασθενείς απαλλάσσονται από μεταγγίσεις, όμως 
συνεπεία των μεταγγίσεων που προηγήθηκαν, παραμέ-
νει σίδηρος στους ιστούς που προκαλεί τοξικές βλάβες. 
Οι παθολογικές αλλοιώσεις περιλαμβάνουν ηπατική ίνω-
ση, πολλαπλές ενδοκρινοπάθειες και μυοκαρδιοπάθεια. Η 
ανεπάρκεια των γονάδων είναι συχνή και επιδεινώνεται 
από το σχήμα προετοιμασίας για την ΜΑΚ. Οι μεταμο-
σχευμένοι ασθενείς πρέπει να παρακολουθούνται τακτικά 
για την αντιμετώπιση των επιπλοκών και για την παρακο-
λούθηση της αποσιδήρωσης. Ο σίδηρος απομακρύνεται 
με αφαιμάξεις, η έναρξη των οποίων γίνεται νωρίς, όταν 
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Management of Thalassaemia (I) 
Transfusions- Splenectomy- Haematopoietic Stem Cell Transplantation
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ABSTRACT: Conventional therapy of Thalassaemia aims to maintain a “physiologic” haemoglobin 
level, to prevent iron accumulation and to establish normal development .Current therapeutic modali-
ties include regular transfusions and intensive chelation, additionally with splenectomy, management 
of complications due to haemosidirosis and patients’ psychological supportive care. Effectiveness and 
safety of blood transfusions depends on careful monitoring of red blood units and selection of leuco-
cyte-poor blood products. Splenectomy is indicated when transfusion requirements are excessive and 
attention should be given to the prevention of infections and thrombotic episodes in splenectomised pa-
tients. Haematopoietic stem cell transplantation (HSCT) remains the only curative approach for thalas-
saemic patients. The majority of the transplants have been performed from an HLA-matched sibling 
donor, although alternative donors have been used, but results are not satisfactory. Recent data indicate 
a probability of thalassaemia-free survival around 85%, rejection rate 10% and transplant relate mortal-
ity between 5-15%. Mixed chimerism is a common phenomenon post HSCT for thalassaemia and it is 
of interest that patients presented with persistent mixed chimerism, are still able to maintain a normal 
haemoglobin level avoiding transfusions. “Ex-thalassaemics” must have a regular follow-up and early 
institution of iron removal. Best results are achieved in patients transplanted from an identical sibling 
donor and when HSCT is performed at a young age, early in the course of the disease.

σταθεροποιηθεί η αιμοσφαιρίνη, συνήθως 6-8 μήνες με-
τά την ΜΑΚ. Ο όγκος των αφαιμάξεων είναι 6ml αίμα-
τος/kg ΒΣ, κάθε 3-4 εβδομάδες, μέχρι η φερριτίνη του 
ορού να μειωθεί σε <700 ng/ml και ο ηπατικός σίδηρος 
<5mg/gr ξηρού βάρους ήπατος.34 Αποσιδήρωση μπορεί 
να γίνει και με την χορήγηση χηλικών ενώσεων. Επειδή 
οι παράγοντες αυτοί μπορεί να εξασκήσουν μυελοτοξική 
δράση, χρειάζεται προσεκτική παρακολούθηση.

Η οικονομία της υγείας λαμβάνεται σοβαρά υπόψη 
για την θεραπεία ασθενών με χρόνια νοσήματα, ιδιαίτερα 
σε εποχές μεγάλης κοινωνικής και οικονομικής κρίσης. 
Η ΜΑΚ σε σχέση με το κόστος/όφελος αποτελεί μία πιο 
σωστή θεραπευτική προσέγγιση για τους ασθενείς με ΜΑ, 
συγκρινόμενη με την συμβατική θεραπεία, η οποία είναι 
ακριβή και δεν είναι διαθέσιμη σε πολλές αναπτυσσόμε-
νες περιοχές του κόσμου. Το κόστος της ΜΑΚ ανέρχεται 
στις 50-100.000 ευρώ, ενώ η δια βίου αντιμετώπιση της 
ΜΑ με μεταγγίσεις, αποσιδήρωση, παρακολούθηση κ.α. 

υπερβαίνει το 1.000.000 ευρώ.35

Η σωστή παρακολούθηση, οι τακτικές μεταγγίσεις και 
η συστηματική αποσιδήρωση έχουν βελτιώσει σημαντικά 
την πρόγνωση των ασθενών με ΜΑ και έχουν μεταμορ-
φώσει μία νόσο θεωρούμενη στο παρελθόν θανατηφόρα 
σε ένα χρόνιο νόσημα, συμβατό με μακρόχρονη επιβί-
ωση και καλή ποιότητα ζωής. Σήμερα η μοναδική θερα-
πεία που αποδεδειγμένα επιφέρει την ίαση παραμένει η 
ΜΑΚ, με απαραίτητη προϋπόθεση την ύπαρξη ιστοσυμ-
βατού δότη. Η τοξικότητα και η θνητότητα που οφείλεται 
στην ΜΑΚ είναι χαμηλή. Απόρριψη συμβαίνει στο 10% 
περίπου των μεταμοσχεύσεων, αλλά και στην περίπτωση 
αυτή, δεύτερη ΜΑΚ μπορεί να επιχειρηθεί με ασφάλεια 
και αποτελεσματικότητα. Παραμένουσα μικτή χίμαιρα 
παρατηρείται σε αρκετούς ασθενείς και συνοδεύεται από 
φυσιολογική αιμοποίηση. Εφόσον αποφασισθεί ΜΑΚ, 
αυτή πρέπει να πραγματοποιείται σε μικρή ηλικία, πριν 
υποστούν βλάβη από την αιμοσιδήρωση ζωτικά όργανα.
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