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Το οξύ θωρακικό σύνδρομο (ΟΘΣ) αποτελεί μία οξεία 
και απειλητική για τη ζωή παθολογική κατάσταση σε ασθε-
νείς με δρεπανοκυτταρική νόσο, η οποία χαρακτηρίζεται 
από πυρετό ή/και συμπτώματα του αναπνευστικού σε 
συνδυασμό με νεοεμφανιζόμενες πνευμονικές διηθήσεις 
απεικονιστικά (σε απλή ακτινογραφία θώρακα ή CT θώ-
ρακα) διάφορες από ατελεκτασία και μη αποδιδόμενες 
σε άλλο αιτιολογικό παράγοντα (όπως π.χ. πνευμονικό 
οίδημα).

Η υποξία δεν αποτελεί απαραίτητο κριτήριο 
διάγνωσης, αλλά ένα δυσμενή προγνωστικό 
παράγοντα

Περίπου οι μισοί ασθενείς με δρεπανοκυτταρική νόσο, 
θα εμφανίσουν ΟΘΣ τουλάχιστον μία φορά στη ζωή 
τους, συχνότερα στην παιδική ηλικία (υψηλότερη επί-
πτωση μεταξύ 2-4 ετών), με μεγαλύτερη δε βαρύτητα 
στην ενήλικη ζωή. Αποτελεί δεύτερη σε συχνότητα αιτία 
μακροπρόθεσμων επιπλοκών και τρίτη αιτία θανάτου σε 
ασθενείς με δρεπανοκυτταρική νόσο. 

Στις μισές μόνο περιπτώσεις του συνδρόμου θα βρε-
θεί ο αιτιολογικός παράγοντας ο οποίος μπορεί να είναι 
λοίμωξη του αναπνευστικού, ασθματική κρίση -συχνότε-
ρες στην παιδική ηλικία- και λιπώδης εμβολή (συνέπεια 
αγγειοαποφρακτικής κρίσης), αποφράξεις στην μικροκυ-
κλοφορία των πνευμονικών αγγείων (επί δρεπάνωσης) 
–συχνότερες στους ενήλικες. 

Αιτίες πυροδότησης του συνδρόμου αποτελούν: ο 
υποαερισμός λόγω άλγους σε πλευρές, στέρνο ή θωρα-
κικούς σπονδύλους, η ατελεκτασία, η υπερφόρτωση με 
υγρά, ο υποαερισμός λόγω κεντρικής καταστολής από 

υπερδοσολογία οπιοειδών, η πνευμονική εμβολή.
Συγκεκριμένα, στην περίπτωση υποκείμενης λοίμωξης 

αναπνευστικού, οι υπεύθυνοι παθογόνοι μικροργανισμοί 
που απομονώνονται συχνότερα είναι α) άτυπα παθογόνα 
μικρόβια όπως Chlamydophilia pneumoniae, Mycoplasma 
pneumoniae, β) ιοί με κυριότερο τον RSV αλλά και άλλους 
όπως Coronavirus, Influenzavirus A και Β, Rhinovirus, 
Adenovirus, Parvovirus B19, Parainfluenza virus και 
γ) μικρόβια όπως Staphylococcus aureus, Streptococcus 
pneumoniae, Haemophilus influenza, Legionella 
pneumophila.

Το ΟΘΣ μετά από επώδυνο αγγειοαποφρακτικό επει-
σόδιο διακρίνεται σε πρώιμο και δευτεροπαθές, όταν τα 
σημεία προσβολής του αναπνευστικού (κλινικά ή απει-
κονιστικά) εμφανίζονται πριν ή αφού παρέλθουν 24 ώρες 
από την έναρξη του επεισοδίου, αντίστοιχα.

H κλινική υποψία πρέπει να τίθεται έγκαιρα, να αντι-
μετωπίζεται επιθετικά, ανεξαρτήτως γονοτύπου (ΗbS, 
HbS/β0, HbSC, HbS/β+) και να εξασφαλίζεται στενή 
παρακολούθηση για άμεση αναγνώριση επιδείνωσης προς 
οξεία αναπνευστική ή/και πολυοργανική ανεπάρκεια. 
Η αναπνευστική ανεπάρκεια είναι συνήθως τύπου Ι, 
λόγω εγκαθιστάμενου ARDS (Acute Respiratory Distress 
Syndrome). Δεν αποκλείεται όμως και η υπερκαπνική 
αναπνευστική ανεπάρκεια (εξαιτίας π.χ. εκτεταμένων 
ατελεκτασιών ή συνυπάρχουσας πνευμονικής εμβολής).

Τα κλινικά συμπτώματα και σημεία του συνδρόμου 
περιλαμβάνουν
•	 πυρετό,
•	 βήχα,
•	 θωρακαλγία,
•	 δύσπνοια,
•	 ταχύπνοια,
•	 εκπνευστικό συριγμό,
•	 χρήση επικουρικών ανα-

πνευστικών μυών,
•	 σκελετικό άλγος,
•	 υποξία,
•	 αιμόπτυση και

•	 ποικίλα ακροαστικά ευ
ρήματα από μειωμένη 
είσοδο αέρα και παρά-
ταση εκπνοής (λόγω 
βρογχόσπασμου) μέχρι 
υγρούς ρόγχους (λόγω 
διηθημάτων) και μείωση 
αναπνευστικού ψιθυρί-
σματος (λόγω πλευρι-
τικών συλλογών).
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Τελικές αιτίες που οδηγούν σε θάνατο εκτός από 
το ARDS και την πολυοργανική ανεπάρκεια (ανεπάρ-
κεια τουλάχιστον δυο οργάνων πλην των πνευμόνων, 
όπως δεξιά καρδιακή κάμψη ή/και νεφρική ή/και ηπατική 
ανεπάρκεια), αποτελούν η σηψαιμία, η ενδοκυψελιδική 
αιμορραγία και τα θρομβωτικά συμβάντα (ΑΕΕ, μαζική 
πνευμονική εμβολή).

Πίνακας 1. Κριτήρια βαρέως οξέος θωρακικού 
συνδρόμου.

Σημείο/Κριτήριο

Θρομβοπενία

Μείωση συγκέντρωσης αιμοσφαιρίνης

Προσβολή περισσότερων του ενός πνευμονικών λοβών

Αναπνευστική συχνότητα >30 ή <10 αναπνοές/min

Χρήση επικουρικών αναπνευστικών μυών

Αναπνευστική οξέωση (pH αίματος <7.35)

Μερική πίεση Ο2 <60 mmHg

Επηρεασμένο επίπεδο συνείδησης

Νευρολογική σημειολογία

Πίνακας 2. Εργαστηριακή διερεύνηση.

Εξέταση

Γενική αίματος – ΔΕΚ

Βιοχημικός έλεγχος (CRP, νεφρική λειτουργία, ηπατική 
βιοχημεία)

Διασταύρωση ΑΒΟ, Rh (C,D,E), Κell, με test δρεπάνωσης (-)

Τροπονίνη

Α/Α θώρακος

CTPA (Αξονική αγγειογραφία πνευμονικών αγγείων)

Ορολογικός έλεγχος για Chlamydophila pneumoniae, 
Mycoplasma pneumoniae

Έλεγχος αντιγόνου Legionella pneumophila στα ούρα

Καλλιέργεια αίματος, πτυέλων, ρινοφαρυγγικού 
επιχρίσματος (Έλεγχος χλωρίδας)

Rapid test για COVID-19, influenza virus A, B

PCR για COVID-19 σε ρινοφαρυγγικό ή πτύελα

Πίνακας 3. Επιπλέον εργαστηριακός έλεγχος.

Εξέταση/Διαδικασία Σχόλια

Έμμεση Coombs και Panel αντισωμάτων Διενέργεια σε περίπτωση ύπαρξης γνωστού ιστορικού 
αλλοαντισωμάτων.

Μέτρηση αιμοσφαιρίνης S Ιδίως μετά αφαιμαξομετάγγιση.

Έλεγχος ΔΕΚ και υποψία για λοίμωξη από Parvo 19 Σε περίπτωση χαμηλών ΔΕΚ. Αναγκαιότητα ορολογικής 
τυποποίησης.

Μέτρηση D-Dimers Δεν συστήνεται, λόγω συνεχώς υψηλών τιμών σε ασθενείς  
με λοιμώξεις ή σε φλεγμονώδη αντίδραση.

Α/Α θώρακος (HRCT, υπερηχογράφημα πνευμόνων) Αναδεικνύει πυκνώσεις, ατελεκτασία, πλευριτική συλλογή.  
Η HRCT παρέχει λεπτομερέστερη εικόνα.

Βρογχοσκόπηση και λήψη BAL Δεν συστήνεται σαν ρουτίνα.

PCR για COVID-19 σε ρινοφαρυγγικό επίχρισμα Συνιστάται σε ασθενείς με COVID-19 και ΟΘΣ λόγω ψευδώς 
αρνητικής από το ανώτερο αναπνευστικό.

PCR για COVID-19 σε δείγμα πτυέλων Σε περίπτωση απουσίας συμπτωμάτων από το ανώτερο 
αναπνευστικό σε ασθενείς με COVID-19 και ΟΘΣ.

•	 Στόχος της IV ενυδάτωσης είναι ο ασθενής να είναι 
ευογκαιμικός και δίδεται έως ότου ξεκινήσει να λαμ-
βάνει την απαιτούμενη ποσότητα υγρών από το στόμα. 
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Πίνακας 4. Αντιμετώπιση-θεραπεία.

Ενημέρωση αιματολόγου, εντατικολόγου και αιμοδοσίας για το περιστατικό

Συνεχές monitoring ΑΠ, διαδερμικού SaO2, διούρησης, κλινική εκτίμηση /4 ώρες

Επί αναπνευστικής επιδείνωσης, εκ νέου απεικόνιση αναπνευστικού, ABG

Καθημερινός έλεγχος ε/ε με γενική αίματος και μεταβολικό προφίλ

Χορήγηση ρινικού Ο2 (Στόχος: SaO2 > 95% ή στο baseline του ασθενούς)

IV ενυδάτωση τις ημερήσιες ανάγκες x 1.5 με ορούς D5 1/2 ΝaCL 0.9%

ΑΝΑΛΓΗΣΙΑ μέσα στα πρώτα 30 λεπτά από την προσέλευση
•	παρακεταμόλη (1gr/6ώρες), 
•	Μ.Σ.Α.Φ εάν δεν υπάρχει αντένδειξη (όπως IV δικλοφενάκη 75mg x 2 τα 2 πρώτα 24ωρα και ακολούθως per os 50mg x 2 

ή per os ακεταμινοφαίνη 500mg x 4) και 
•	Oπιοειδή, 

	 i)	� σε μέτριας βαρύτητας άλγος χορηγούνται ασθενή οπιοειδή, όπως τραμανδόλη 100mg x 2 ή κωδεϊνούχες ταμπλέτες  
2/ημερησίως. 

	 ii)	� σε σοβαρής βαρύτητας άλγος χορηγείται μορφίνη (δόση φόρτισης bolus IV 0.15 mg/kg BΣ και ακολούθως σε 
συνεχόμενη στάγδην IV 24ωρη έγχυση σε δόση 0.04-0.1mg/kg/h ή με τη μορφή αντλίας ρυθμιζόμενης από τον ασθενή 
σε συνεννόηση με αναισθησιολόγο). Η πεθιδίνη  αντενδείκνυται

Αναπνευστική φυσιοθεραπεία καθημερινά και συσκευή εξάσκησης αναπνοής (inceptive spirometry)/2 ώρο

Αντιβιοτική ή/και αντιϊκή κάλυψη με
•	Κεφαλοσπορίνη γ΄γενιάς (IV κεφτριαξόνη 2gr άπαξ ημερησίως)
 ή
•	Κεφοταξίμη (2gr ανά 8 ώρες) για 7-10 ημέρες 
Και
•	μακρολίδη (αζιθρομυκίνη 500mg άπαξ ημερησίως IV ή per os) για 5-7 ημέρες. 
•	Σε επιδεινούμενη πολυλοβώδη πνευμονία που δεν ανταποκρίνεται, προσθήκη βανκομυκίνης 1gr x 2 για κάλυψη προς την 

κατεύθυνση MRSA.

Θρομβοπροφύλαξη με LMWH (εάν δεν υπάρχει αντένδειξη) τινζαπαρίνη 4.500 IU ή φονταπαρινούξη 2.5mg υποδόρια άπαξ 
ημερησίως

Εισπνεόμενα βρογχοδιασταλτικά (σε ιστορικό άσθματος) ή/και κορτικοστεροειδή (επί βρογχόσπασμου)

'Top-up' απλή μετάγγιση ΣΕ

Αφαιμαξομετάγγιση

Εντατικοποιημένη αναπνευστική υποστήριξη με μη επεμβατικό αερισμό (highflow, CPAP, BiPAP) σε ΜΑΦ ή επεμβατικό 
αερισμό ή ECMO σε ΜΕΘ

Η υπερφόρτωση οδηγεί σε πνευμονικό οίδημα και 
τότε απαιτείται επιθετική διούρηση με φουροσεμίδη.

•	 Αναφορικά με την αναλγησία χορηγούνται: i)παρα-
κεταμόλη (1gr/6ώρες), ii) Μ.Σ.Α.Φ εάν δεν υπάρχει 
αντένδειξη (όπως IV δικλοφενάκη 75mgx 2 τα 2 πρώτα 
24ωρα και ακολούθως per os 50mgx 2 ή per os ακε-
ταμινοφαίνη 500mgx 4) και iii) oπιοειδή. Σε μέτριας 
βαρύτητας άλγος χορηγούνται ασθενή οπιοειδή, όπως 

τραμανδόλη 100mgx 2 ή κωδεϊνούχες ταμπλέτες 2/
ημερησίως. Σε σοβαρής βαρύτητας άλγος χορηγείται 
μορφίνη (δόση φόρτισης bolusIV 0.15 mg/kgBΣ και 
ακολούθως σε συνεχόμενη στάγδην IV 24ωρη έγχυ-
ση σε δόση 0.04-0.1mg/kg/h ή με τη μορφή patient’s 
control αντλίας σε συνεννόηση με αναισθησιολόγο). 
Η πεθιδίνη αντενδείκνυται.

•	 Αντιβιοτική κάλυψη με κεφαλοσπορίνη γ΄γενιάς 
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(IVκεφτριαξόνη 2gr άπαξ ημερησίως ή κεφοταξί-
μη 2gr ανά 8 ώρες) για 7-10 ημέρες και μακρολίδη  
(αζιθρομυκίνη 500mg άπαξ ημερησίως IV ή peros) για 
5-7 ημέρες. Σε επιδεινούμενη πολυλοβώδη πνευμονία 
που δεν ανταποκρίνεται, προσθήκη βανκομυκίνης 1grx 
2 για κάλυψη προς την κατεύθυνση MRSA.

•	 Θρομβοπροφύλαξη με τινζαπαρίνη 4.500 IU ή φοντα-
παρινούξη 2.5mg υποδόρια άπαξ ημερησίως

•	 Η απλή μετάγγιση ενδείκνυται σε ασθενείς με τιμή 
Hb<5gr/dl ή <20% του baseline ή σε συνεχώς μειούμε-
νη, στην αρχή (‘top up’) της εμφάνισης αναπνευστικής 
δυσχέρειας (αύξηση διηθημάτων, υποξίας, δύσπνοιας), 

με τιμή-στόχο τα 10 gr/dl. H αφαιμαξομετάγγιση έχει 
ένδειξη στον ασθενή, εάν συνεχίζει η αναπνευστική 
επιδείνωση και μετά την απλή μετάγγιση, εάν θέλουμε 
να αποφύγουμε την υπεργλοιότητα σε ασθενή με τιμή 
Hb ήδη >9.5 gr/dl ή αν υπάρχει θετικό αναμνηστικό 
σοβαρού οξέος θωρακικού συνδρόμου. Στην περίπτω-
ση αυτή, στόχος της HbS είναι μικρότερη από 30% και 
κατά άλλους από 20%.

•	 Η συστηματική χορήγηση κορτικοστεροειδών αντεν-
δείκνυται καθώς προκαλούν ‘rebound’ στην αγγειοαπο-
φρακτική κρίση, εκτός αν πρόκειται για λύση βρογχό-
σπασμου με προτιμότερη τη χορήγηση δεξαμεθαζόνης.

Πίνακας 5. Συνοπτικά η αντιμετώπιση.

Κατηγορία Σημείο Σχόλια

Μέτρηση SaO2 Υποεκτίμηση με οξύμετρο,  
υπερεκτίμηση με ABGs

Προτιμητέα η μέτρηση SaO2 με διαδερμικό οξύμετρο

IV Ενυδάτωση Στόχος: Ευογκαιμία, δίνεται μέχρι 
έναρξη per os ενυδάτωσης

Προσοχή για να αποφευχθεί η υπερφόρτωση. 
Αναγκαία επιθετική διούρηση με φουροσεμίδη.

Αναλγησία Παρακεταμόλη, Μ.Σ.Α.Φ, οπιοειδή Προσαρμογή της θεραπείας ανάλογα με τη βαρύτητα 
του άλγους. Αποφυγή πεθιδίνης.

Αντιβιοτική θεραπεία Κεφαλοσπορίνη γ΄γενιάς, μακρολίδη Κατάλληλη κάλυψη για 7-10 ημέρες. Προσαρμογή  
σε περίπτωση επιδεινούμενης πνευμονίας.

Θρομβοπροφύλαξη Τινζαπαρίνη, φονταπαρινούξη Υποδόρια χορήγηση μια φορά την ημέρα.

Μετάγγιση αίματος Απλή μετάγγιση ή αφαιμαξομετάγγιση Κριτήρια: Hb<5gr/dl, <20% του baseline, συνεχώς 
μειούμενη Hb. Στόχος HbS<30% ή
<20% σε ορισμένες περιπτώσεις.

Κορτικοστεροειδή Αντενδείκνυται εκτός από λύση 
βρογχόσπασμου

Προσοχή στον κίνδυνο 'rebound' στην 
αγγειοαποφρακτική κρίση. Δεξαμεθαζόνη προτιμητέα 
σε περίπτωση βρογχόσπασμου.

ΠΡΟΛΗΨΗ

•	 Εμβολιασμός σύμφωνα με το εθνικό πρόγραμμα εμ-
βολιασμού στην παιδική ηλικία.

•	 Εμβολιασμός με βάση το εθνικό πρόγραμμα εμβο-
λιασμού για ενήλικες, έναντι του αιμόφιλου και του 
πνευμονιόκοκκου. 

•	 Εποχιακός εμβολιασμός έναντι του Η1Ν1 και 
COVID-19, σύμφωνα με τις τρέχουσες οδηγίες του 
ΕΟΔΥ.

•	 Πρόληψη αγγειοαποφρακτικών επεισοδίων με λήψη 
υδροξυκαρβαμίδης.

•	 Επί αποτυχίας της υδροξυκαρβαμίδης στον έλεγχο 
των κρίσεων, εφαρμογή τακτικού προγράμματος 
μεταγγίσεων σε ενήλικες.

•	 Σε περίπτωση απειλητικών για την ζωή επεισοδίων 
ΟΘΣ στην παιδική ηλικία, σκέψη για αλλογενή μετα-
μόσχευση μυελού των οστών επί συμβατού συγγενή 
δότη.

•	 Αποφυγή καπνίσματος (ενεργού, παθητικού).
•	 Έλεγχος άσθματος.
•	 Χημειοπροφύλαξη με πενικιλλίνη σε παιδιά κάτω 

των 5 ετών.
•	 Προεγχειρητική μετάγγιση.
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