
ΞΟΝΠΔΓΓΗΠΖ ΑΠΘΔΛΝ΢Π ΚΔ 
ΑΗΚΝΟΟΑΓΗΘΖ ΓΗΑΘΔΠΖ



ΞΟΝΠΔΓΓΗΠΖ ΑΠΘΔΛΝ΢Π ΚΔ 
ΑΗΚΝΟΟΑΓΗΘΖ ΓΗΑΘΔΠΖ

 Ξαζνθπζηνινγία

 Πηνηρεία από ην ηζηνξηθό

 Πηνηρεία από ηελ αληηθεηκεληθή εμέηαζε

 Δξγαζηεξηαθόο έιεγρνο

 Αίηηα αηκνξξαγηθήο δηάζεζεο

 Θξνκβνπελία

 Γηαηαξαρέο κεραληζκνύ πήμεο

 Γηαγλσζηηθόο αιγόξηζκνο
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ΑΗΚΝΠΡΑΡΗΘΝΠ 
ΚΖΣΑΛΗΠΚΝΠ

 2 Φάζεηο
– Πξσηνγελήο-

απάληεζε ηνπ 
αγγεηαθνύ 
ηνηρώκαηνο θαη ησλ 
ΑΜΠ ζηελ αγγεηαθή 
βιάβε

– Γεπηεξνγελήο-
απάληεζε ησλ 
παξαγόλησλ πήμεο 
ζηελ αγγεηαθή βιάβε



ΞΟΥΡΝΓΔΛΖΠ ΑΗΚΝΠΡΑΠΖ

 Αγγεηνζύζπαζε (vascular system)

 Δθζεζε ησλ αηκνπεηαιίσλ ζην ππελδνζήιην 
ησλ αγγείσλ

 Απειεπζέξσζε από ηα ΑΜΠ ADP, ATP, 
Thromboxane A2 (πξναγσγή 
αγγεηνζύζπαζεο)

 ΢πζζώξεπζε ησλ αηκνπεηαιίσλ παξέρεη 
θσζθνιηπίδηα γηα ην ζρεκαηηζκό ηνπ 
ζξόκβνπ από ηλώδεο









ΠΑΡΑΓΧΓΗ ΑΙΜΟΠΔΣΑΛΙΧΝ

 Κεγαθαξπνθύηηαξν

Γηαίξεζε ηνπ ππξήλα ρσξίο αληίζηνηρε ηνπ θπηηαξνπιάζκαηνο

 Σν κεγαθαξπνθύηηαξν είλαη ην κεγαιύηεξν θύηηαξν 
θαηά ηελ επηζθόπεζε ηνπ κπειηθνύ επηρξίζκαηνο

 Υξόλνο παξαγσγήο ΑΜΠ από ην stem cell = 5 εκέξεο

 Κάζε Μεγαθαξπνθύηηαξν παξάγεη 500-4000 
αηκνπεηάιηα

 Σν θπηηαξόπιαζκα δηαζπάηαη θαηά κήθνο ελόο 
δηθηύνπ θπηηαξνπιαζκαηηθώλ κεκβξαλώλ



ΚΔΓΑΘΑΟ΢ΝΘΎΡΡΑΟΝ



ΞΑΟΑΓΥΓΖ ΑΗΚΝΞΔΡΑΙΗΥΛ





Γνκή αηκνπεηαιίσλ
Σξείο δώλεο

Ξεξηθεξηθή (πξνζθόιιεζε θαη 
ζπζζώξεπζε)
Γιπθνθάιπθαο, θπηηαξνπιαζκαηηθή 

κεκβξάλε

Εώλε θπηηαξνζθειεηνύ (δνκή θαη ζηήξημε)
Ξνιπκεξή ηνπκπνπιίλεο, ζπεθηξίλεο 

αθηίλεο θαη ζπλνδέο πξσηείλεο, ζύζηεκα 
κηθξνζσιελίζθσλ

Εώλε νξγαληδίσλ (Δθθξηζε θαη 
απνζήθεπζε)
Θνθθία: αιθα, ππθλά, γιπθνγόλνπ
Κηηνρόλδξηα, ιπζνζώκηα



Γιπθνπξσηείλεο 
αηκνπεηαιίσλ

–Ib (GPIb)
Τπνδνρέαο vWF

–IIb, IIIa (GPIIb/IIIa)
Τπνδνρέαο ηλσδνγόλνπ



Ξεξηερόκελν θνθθίσλ

Ππθλά θνθθία

– ATP

– ADP

– Calcium

– Magnesium

– Serotonin

– epinephrine



Ξεξηερόκελν θνθθίσλ
αιθα θνθθία ΑΚΞ

Αηκνζηαηηθέο 
πξσηείλεο
 Ηλσδνγόλν

Ξαξάγνληαο V

vWF

Ξιαζκηλνγόλν

Αναζηολέαρ 
ενεπγοποιηηή 
πλαζμινογόνος
(PAI-1)

α2 αντιπλασμίνη

Κε αηκνζηαηηθέο 
πξσηείλεο

 β-ζξνκβνζθαηξίλε

Platelet factor 4

Platelet derived 
growth factor 
(PDGF)

Aιβνπκίλε

Φηκπξνλεθηίλε







Γεπηεξνγελήο Αηκόζηαζε

Δλδνγελήο νδόο
Νινη νη παξάγνληεο πνπ ελεξγνπνηνύλ απηή 

ηελ νδό θπθινθνξνύλ ζην αίκα θαη 
ελεξγνπνηνύληαη κεηά από άκεζε επαθή κε 
θνιιαγόλν ή πάιηλε επηθάλεηα

Δμσγελήο νδόο
Δλεξγνπνίεζε κε απειεπζέξσζε ηζηηθήο 

ζξνκβνπιαζηίλεο θαη αζβεζηίνπ από ηε 
ζέζε ηεο βιάβεο ηνπ ελδνζειίνπ

Θνηλή νδόο
Γεκηνπξγία ζξόκβνπ από αηκνπεηάιηα ,θαη 

ηλώδεο



Ξαξάγνληεο πήμεο

Δλδπκα
 πξνδξνκηθέο κνξθέο II, VII, IX, X, XI, 

XII, Prekallkrein

Κε ελεξγνπνίεζε γίλνληαη πξσηεάζεο 
ζεξίλεο

Ππκπαξάγνληεο
Κε έλδπκα V, VIII, HMWK, Ηζηηθή 

ζξνκβνπιαζηίλε

Ξαξάγνληεο θηλίλεο: πξνθαιιηθξείλε, 
θαιιηθξετλε, HMWK
Δλεξγνπνίεζε κεραληζκνύ πήμεο θαη 

ηλσδόιπζεο
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Οπζκηζηηθνί κεραληζκνί 
αηκόζηαζεο Φπζηθνί 
αλαζηαιηέο
 Νη θπζηθνί αλαζηαιηέο αιιειεπηδξνύλ κε 

ηνπο παξάγνληεο πήμεο γηα ηελ απνθπγή 
αλεμέιεγθηεο ζξόκβσζεο

 Protein C (PC) θαη Protein S (PS) Διιεηςε 
ζπγγελήο ή επίθηεηε

 Antithrombin (ATIII) θαη Heparin Cofactor 
II αλαζηνιείο serine protease (serpins)

 Διιεηςε αλαζηνιέσλ ζπλνδεύεηαη από 
απμεκέλν θίλδπλν ζξνκβώζεσλ
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ΗΛΥΓΝΙ΢ΡΗΘΝ Π΢ΠΡΖΚΑ

 Eρεη ζαλ ζηόρν ηε δηάιπζε ηνπ πξνζσξηλνύ 
ζξόκβνπ κεηά ηελ απνθαηάζηαζε ηεο 
άγγεηαθήο βιάβεο

 Βαζηθά ζηνηρεία
Ξιαζκηλνγόλν (αδξαλήο κνξθή)
Δλεξγνπνηεηέο πιαζκηλνγόλνπ
Ξιαζκίλε
 Ηλώδεο
Fibrin Degradation Products (FDP)
Αλαζηνιείο ελεξγνπνηεηώλ πιαζκηλνγόλνπ 

θαη πιαζκίλεο



Fibrinolysis

Plasminogen

Plasmin

Fibrin, fibrinogen

Activation

Extrinsic: t-PA, urokinase

Intrinsic: factor XIIa, HMWK, kallikrein

Exogenous: streptokinase

Fibrin, fibrinogen
degradation products

Plasmin:Degrades  Factors V, VIII, IX, XI, and XII.
Activity is inhibited by Antiplasmin.







Αηκνξξαγηθή δηάζεζε
Ηζηνξηθό
 Ρύπνο αηκνξξαγίαο
 Ξεηέρεηεοαηκνπεηάιηα

 ΢πνηξνπηάδνπζα όςηκε εκθάληζε, 
αηκάησκα δηαηαξαρή πήμεο. Ακεζε
αηκνπεηάιηα

 Κελνξξαγία ή αηκνξξαγία από ην πεπηηθό
δπλαηέο θαη νη δύν πεξηπηώζεηο

 Γηάξθεηα αηκνξξαγίαο
 Σξνλνινγνύκελε από θαηξό θιεξνλνκηθή 

δηαηαξαρή ελόο παξάγνληα επηβεβαίσζε κε 
ζεηηθό νηθνγελεηαθό ηζηνξηθό ή ζπγγέλεηα εμ 
αίκαηνο επί ππνςίαο κεηαβίβαζεο θαηά ηνλ 
ππνιεηπόκελν ραξαθηήξα

 Ξξόζθαηε έλαξμε επίθηεηε δηαηαξαρή

• Ππζηεκαηηθό λόζεκα πνπ ζπλνδεύεηαη από 
αηκνξξαγία λενπιαζία, επαηνπάζεηα



Αηκνξξαγηθή δηάζεζε
Ηζηνξηθό

 Βξαδεία αηκόζηαζε κεηά από 
ηξαπκαηηζκό έιιεηςε XIII

 ΢πνηξνπηάδνπζα επίζηαμε
Θιεξνλνκηθή αηκνξξαγηθή 
ηειαγγεηεθηαζία

 Δξσηεκαηνιόγην: ιήςε θαξκάθσλ, 
δηαηξνθηθέο ζπλήζεηεο, λνζειεία γηα 
αηκνξξαγία, ηνθεηνί, εμαγσγέο 
δνληηώλ, έκκελνο ξύζε, νηθνγελεηαθό 
ηζηνξηθό, γάκνο κεηαμύ ζπγγελώλ



Θιηληθή εμέηαζε

Θιηληθή εθδήισζε Ξηζαλή αηηία

Αηκνξξαγία από 
βιελλνγόλνπο

Θξνκβνπελία, 
ζξνκβνπάζεηα, vWD, 
Γηαηαξαρέο πήμεο

Αηκαηώκαηα επηπνιήο ή ελ 
ησ βάζεη, αίκαξζξα

Γηαηαξαρή πήμεο:
Αηκνξξνθηιία, έιιεηςε VII, 
X, XIII αληδσγνλαηκία, vWD

Ξξνθιεηή αηκνξξαγία, ζε 
ζεκεία ηξαπκαηηζκνύ

Θξνκβνπελία

Τειαθεηέο πεηέρεηεο κε 
θλεζκό

Αγγεηίηηδα



Θιηληθή εμέηαζε

 Ρνπηθή ή δηάρπηε αηκνξξαγία

 Σαξαθηήξαο: πεηέρεηεο, εθρπκώζεηο, 
αηκαηώκαηα, εκθάληζε λέθξσζεο ζηελ 
πεξηνρή ηεο αηκνξξαγίαο

 Αλαδήηεζε ζεκείσλ ινίκσμεο, αλαηκίαο, 
κεληγγίηηδαο, επαηηθήο αλεπάξθεηαο, 
επαηνζπιεληθήο δηόγθσζεο, δηόγθσζεο 
ιεκθαδέλσλ

 Αλαδήηεζε ηειαγγεηεθηαζηώλ

 Πύλδξνκν Ehlers Danlos, απμεκέλε εθηαηηθή 
ηθαλόηεηα ησλ αξζξώζεσλ



Αηκνξξαγηθέο εθδειώζεηο 
από ην δέξκα, αξζξώζεηο

Πεηέρεηεο, πνξθύξα Αηκάησκα, Αίκαξζξν



Δθρπκώζεηο





Θιεξνλνκηθή αηκνξξαγηθή 
ηειαγγεηεθηαζία



Γεπονηική ποπθύπα



Αγγειίηιδα
(Rocky Mountain 

Spotted Fever)



Ξνηνη αζζελείο 
ππνβάιινληαη ζε έιεγρν

 Απκπησκαηηθνί αζζελείο πνπ ζα 
ππνβιεζνύλ ζε ρεηξνπξγείν

 Αζζελείο κε ηζηνξηθό αηκνξξαγίαο 
ππνηξνπηάδνπζαο ή πξόζθαηεο 
έλαξμεο

 Ξαζνινγηθέο εξγαζηεξηαθέο εμεηάζεηο

 Θεηηθό νηθνγελεηαθό ηζηνξηθό 
αηκνξξαγηθήο δηάζεζεο



Δξγαζηεξηαθόο έιεγρνο 
ξνπηίλαο

Γεληθή αίκαηνο αηκνπεηάιηα

Σξόλνο ξνήο 

Prothrombin time

aPTT 

Trombin Time

Ηλσδνγόλν



Χπόνορ ποήρ

Διέγρεη ηελ πξσηνγελή αηκόζηαζε δειαδε ηνλ 
αξηζκό θαη ηελ ιεηηνπξγηθόηεηα ησλ αηκνπεηαιίσλ, 
ηνλ παξάγνληα vWF θαη ην ηλσδνγόλν, ηελ 
πνηόηεηα ηνπ ελδνζειίνπ ησλ αγγείσλ

Δάλ ν αξηζκόο ησλ αηκνπεηαιίσλ είλαη θπζηνινγηθόο, 
ν παζνινγηθόο ρξόλνο ξνήο ππνδειώλεη 
ζξνκβνπάζεηα, αγγεηνπάζεηα, vWD.

Eάλ ν αξηζκόο ησλ αηκνπεηαιίσλ είλαη παζνινγηθόο 
ν παζνινγηθόο ρξόλνο ξνήο  ζξνκβνπελία, 
ζξνκβαζζέλεηα, vWD ηύπνπ 2Β

Φπζηνινγηθή ηηκή
2-8 MINUTES



ΑΗΡΗΑ ΞΑΟΑΡΑΠΖΠ 
ΣΟΝΛΝ΢ ΟΝΖΠ

ΘΙΖΟΝΛΝΚΗΘΑ

Λόζνο vW, θιεξνλνκηθή έιιεηςε 
ηλσδνγόλνπ

Ιεηηνπξγηθέο δηαηαξαρέο ησλ 
αηκνπεηαιίσλ  ζξνκβνπάζεηεο



ΑΗΡΗΑ ΞΑΟΑΡΑΠΖΠ ΣΟΝΛΝ΢ ΟΝΖΠ

ΔΞΗΘΡΖΡΑ
Γηαηαξαρέο πξσηετλώλ πιάζκαηνο
 Mπέισκα,
 Waldenstrom, 
 XNA,Aιθννιηζκόο, 
 Θίξξσζε,
 Δπίθηεηε vWD
Θξνκβνπάζεηεο
 Φάξκαθα
 ΚΓΠ, Κ΢Π
 Γξεπαλνθπηηαξηθή αλαηκία
 ΠΔΙ 
 ΓΔΞ
 Ηλσδόιπζε
 Ππγγελείο θαξδηνπάζεηεο
 Δμσζσκαηηθή θπθινθνξία 
 Κηθξναγγεηνπαζεηηθέο αηκνιπηηθέο αλαηκίεο
 Κεηά κεηακόζρεπζε λεθξνύ
 Αλεπάξθεηα βηηακίλεο C 
 Αιιεξγηθά λνζήκαηα













Πποβλήμαηα πποαναλςηικά

 Ξξνβιήκαηα κε ηα ζσιελάξηα

– Αηειήο πιήξσζε

– Δμάηκηζε θηηξηθνύ αληηπεθηηθνύ

 Ξξνβιήκαηα αηκνιεςίαο

– Παξνπζία επαξίλεο

– Λάζνο ζήκαλζε

– Αηειήο πιήξσζε θηαιηδίνπ

– Ιζρπξή αλαθίλεζε

• Βιολογικέρ παπάμεηποι

– Hct ≥55 or ≤15

– Υπεξιηπηδαηκία, 

ππεξρνιεξπζξηλαηκία, 

αηκόιπζε

• Επγαζηηπιακά λάθη

– Καζπζηέξεζε ειέγρνπ

– Παξαηεηακέλε επώαζε 

ζηνπο 37°C

– Καηάςπμε θαη απόςπμε ηνπ 

δείγκαηνο



Ιεηηνπξγηθόο έιεγρνο 
αηκνπεηαιίσλ

 PFA-100

 Platetet aggregation

 Platelet glycoprotein analysis









ΑΗΡΗΑ ΑΗΚΝΟΟΑΓΗΘΖΠ 
ΓΗΑΘΔΠΖΠ

• Γηαηαξαρέο αηκνπεηαιίσλ

 Ξνζνηηθέο

 Ξνηνηηθέο

• Γηαηαξαρέο ησλ αγγείσλ

 Ππγγελείο

 Δπίθηεηεο

• Γηαηαξαρέο κεραληζκνύ πήμεο

 Διιεςε παξαγόλησλ πήμεσο
Ππγγελείο/Δπίθηεηεο

• Απμεκέλε ηλσδόιπζε



ΘΡΟΜΒΟΠΔΝΙΑ

 Θξνκβνπελία Αηκνπεηάιηα <150.000θθρ

 ΦΡ Αηκνπεηαιίσλ 150.000-450.000θθρ

 Κέζε ηηκή αηκνπεηαιίσλ Γ=237.000, Α=266000θθρ

 2.5% θπζηνινγηθώλ αηόκσλ ΑΚΞ<150.000θθρ

 Ξξόζθαηε πηώζε ΑΚΞ <150.000θθρ ρξήδεη

δηεξεύλεζεο

 Αηκνξξαγηθέο εθδειώζεηο ΑΚΞ <20.000θθρ

 Αηκνξξαγηθέο εθδειώζεηο ρεηξνπξγείνπ ΑΚΞ

<50.000θθρ



ΤΔ΢ΓΝΘΟΝΚΒΝΞΔΛΗΑ

1. Αλεπαξθή πνζόηεηα αληηπεθηηθνύ 

ζην ζσιελάξην ηεο αηκνιεςίαο

2. Ππγθνιιεηίλεο εμαξηώκελεο από 

ΔDTA



MHXANΙ΢ΜΟΙ ΘΡΟΜΒΟΠΔΝΙΑ΢

A. Διαηησκέλε παξαγσγή 

αηκνπεηαιίσλ (θεληξηθή αηηηνινγία)

B. Απμεκέλε θαηαζηξνθή 

αηκνπεηαιίσλ (πεξηθεξηθή 

αηηηνινγία)

Γ. Θξνκβνπελία από αξαίσζε



ΑΙΣΙΑ ΔΛΛΑΣΧΜΔΝΗ΢ 
ΠΑΡΑΓΧΓΗ΢ ΑΜΠ

Π΢ΓΓΔΛΖ:  • Αλαηκία Fanconi

• ΢ύλδξνκν Wiskott-Aldrich

• May-Hegglin αλσκαιία

• ΢ύλδξνκν Bernard-Soulier

ΔΞΗΘΡΖΡΑ: • Ινγελείο ινηκώμεηο 
(εξπζξά, παξσηίηηδα, ηιαξά, αλεκνβινγηά, 
παξβντόο, HCV, HIV, εκβόιην ηιαξάο)

• Υεκεηνζεξαπεία, Αθηηλνβνιία

• Απιαζηηθά ζύλδξνκα

• Γηήζεζε κπεινύ (ιεπραηκία, κπέισκα, 
ζπκπαγεηο όγθνη)

• ΜΓ΢, ΜΤ΢

• Φάξκαθα

• Σνμηθόηεηα, αιθνόι

• Έιιεηςε Β12, Φπιιηθνύ νμένο



ΑΙΣΙΑ ΑΤΞΗΜΔΝΗ΢ 
ΚΑΣΑ΢ΣΡΟΦΗ΢ ΑΜΠ

1. ΑΛΝΠΝΙΝΓΗΘΖΠ ΑΗΡΗΝΙΝΓΗΑΠ

– ΙΘΠ
– Γεπηεξνπαζήο Απηνάλνζε ΘΠ (ΛΤ΢, ΢ΔΛ, Graves)
– Αιινάλνζε ζξνκβνπελία

 Νενγληθή
 Μεηακεηαγγηζηαθή πνξθύξα

– Φάξκαθα 
– Ινγελείο ινηκώμεηο (CMV, EBV, HIV)
– ΗΙΣ
– Αληηθσζθνιηπηδηθό ζύλδξνκν







ΑΙΣΙΑ ΑΤΞΗΜΔΝΗ΢ 
ΚΑΣΑ΢ΣΡΟΦΗ΢ ΑΜΠ
2. ΚΖ ΑΛΝΠΝΙΝΓΗΘΖΠ ΑΗΡΗΝΙΝΓΗΑΠ

 ΘΘΠ

 ΑΟ΢

 ΓΔΠ

 HELLP

 vWD (ηύπνο ΙΙΒ)

 Πξνζζεηηθέο βαιβίδεο

 ΢ύλδξνκν Kasabach-Merritt

 Τπεξζπιεληζκόο



ΘΡΟΜΒΟΠΔΝΙΑ
ΓΔΝΙΚΗ ΑΙΜΑΣΟ΢ - "ΠΛΑΚΑΚΙ"

 Κνξθνινγηθέο αλσκαιίεο ΑΚΞ

 Δπξήκαηα ειαηησκέλεο παξαγσγήο
Ξαξνπζία βιαζηώλ

Ιεπθνεξπζξνβιαζηηθή αληίδξαζε

Αλαηκία – Ιεπθνπελία

Καθξνθπηηάξσζε

Κνλνθπηηάξσζε

Pelger-Huet αλσκαιία

 Δπξήκαηα απμεκέλεο θαηαζηξνθήο
Κεγάια αηκνπεηάιηα

Πρηζηνθπηηάξσζε 



Ο΢ΣΔΟΜΤΔΛΙΚΗ ΒΙΟΦΙΑ 
ΔΠΙ ΘΡΟΜΒΟΠΔΝΙΑ΢

 Πε θάζε ζξνκβνπελία αδηεπθξίληζηεο 
αηηηνινγίαο κε ζνβαξέο αηκνξξαγηθέο 
εθδειώζεηο

 Γηα πξνζδηνξηζκό θεληξηθήο ή 
πεξηθεξηθήο αηηηνινγίαο θαηαζηξνθή



KΛΙΝΙΚΔ΢ ΔΚΓΗΛΧ΢ΔΙ΢ 
ΘΡΟΜΒΟΠΔΝΙΑ΢

 Ξεηέρεηεο

 Δθρπκώζεηο

 Δπίζηαμε 

 Αηκαηνπξία

 Οηλνξξαγία

 Νπινξξαγία

 Κελνξξαγία – κεηξνξξαγία

 Αηκνξξαγία από πεπηηθό

 Αηκνξξαγία ζε ρεηξνπξγείν

 Αηκνξξαγία από ηξαπκαηηζκό

 Αηκνξξαγία ΘΛΠ



ΠΡΟ΢ΔΓΓΙ΢Η ΑΡΡΧ΢ΣΟΤ ΜΔ 
ΘΡΟΜΒΟΠΔΝΙΑ

Δπιβεβαίυζη θπομβοπενίαρ

Ιζηοπικό

– Ιογενείρ λοιμώξειρ

– Αιμαηολογικό νόζημα

– ΢ήτη

– Κύηζη

– Μεηαγγίζειρ

– Μεηαμόζσεςζη 

– Φάπμακα

– Αλκοόλ – Γιαηποθή

Φςζική εξέηαζη

– Δξέηαζη δέπμαηορ

– Βςθοζκόπηζη

– Δξέηαζη λεμθαδένυν, ήπαηορ, ζπληνόρ

– Γακηςλική εξέηαζη



ΡΑΜΗΛΝΚΖΠΖ ΗΘΞ

 Ομεία κνξθή (παηδηά)

 Υξόληα κνξθή (ελήιηθεο)







ΗΘΞ ΔΛΖΙΗΘΥΛ

 Γ/Α = 2-3/1

 Γηάγλσζε εμ απνθιεηζκνύ

 Πξνζδηνξηζκόο αληηζσκάησλ επηζθαιήο



glycoprotein recognized by 

autoantibody and platelet 

is coated with 

autoantibody

antibody-coated platelet bind to  Fc 

receptor of APC(antigen-presenting 

cells, mainly splenic macrophage), 

internalized and degraded

APC express cryptic epitopes form platelet 

glycoprotein and T-cell recognize epitopes along 

with costimulatory help (CD40-CD154) and T-cell 

proliferative cytokine(IL-2, IFN-gamma….) 

4) B-cell recognize autoantigens and clonal 

expansion of B-cell and production of 

antibody for cryptic epitopes occurs



Γηαγλσζηηθά θξηηήξηα

 Γηάγλσζε εμ απνθιεηζκνύ

 Δπίρξηζκα πεξηθεξηθνύ αίκαηνο

 Κπειόγξακκα

– Ζιηθία >60 ΓΓ ΚΓΠ

– Ξξν ζπιελεθηνκήο

 Έιεγρνο ζπξενεηδνύο

– Ξξν ζπιελεθηνκήο



ΘΕΡΑΠΕΙΑ ITP

 Θεξαπεία vs παξαθνινύζεζε

 Πξώηεο γξακκήο

 1) Κνξηηθνζηεξνεηδή

 2) Σπιελεθηνκή

 3) IVIG

 Δεύηεξεο γξακκήο ζεξαπείεο

 Νεώηεξεο ζεξαπείεο κε κνλνθισληθά

αληηζώκαηα

 Εθξίδσζε ινίκσμεο από HPylori



Δλδείμεηο έλαξμεο 
ζεξαπείαο ζε ITP

 Παξνπζία αηκνξξαγηθώλ εθδειώζεσλ
 ΑΜΠ<30Υ109/lt
 Δλδερόκελα AMΠ<50Υ109/lt ζε:
 Ηιηθία>60
 Ιζηνξηθό έιθνπο, αηκνξξαγίαο, νπξνινγηθώλ 

παζήζεσλ, ηξόπνο δσήο κε απμεκέλν θίλδπλν 
αηκνξξαγίαο

 Πξηλ από επεκβάζεηο κε ζηόρν αξηζκό ΑΜΠ 
αζθαιείαο

 >30Υ109/lt γηα εμαγσγέο δνληηώλ
 >50Υ109/lt γηα ηνθεηό θαη ειάζζνλεο επεκβάζεηο
 >80-100Υ109/lt γηα επηζθιεξίδην αλαηζζεζία θαη 

κείδνλεο επεκβάζεηο



΢πληνεκτομή

 Θεξαπεπηηθή δξάζε ιόγσ αθαίξεζεο ηεο θύξηαο ζέζεο 
θαηαζηξνθήο ησλ αηκνπεηαιίσλ θαη παξαγσγήο 
αληηαηκνπεηαιηαθώλ αληηζσκάησλ ζην βιαζηηθό 
θέληξν

 Πνζνζηά αληαπόθξηζεο 65-80%

 Κίλδπλνο θεξαπλνβόινπ ζεςεο: Εκβνιηαζκόο γηα 
αηκόθηιν, πλεπκνληόθνθθν, κεληγγηηηδόθνθθν 2 
εβδνκάδεο πξηλ ην ρεηξνπξγείν

 Πξνεγρεηξεηηθά ρνξήγεζε IVIG ε πςειώλ δόζεσλ 
θνξηηθνζηεξνεηδώλ



ΓΔ΢ΡΔΟΖΠ ΓΟΑΚΚΖΠ 
ΘΔΟΑΞΔΗΑ
 ΢ςειέο δόζεηο δεμακεζαδόλεο

 Danazol

 Vincristine

 Αληη – D αληίζσκα

 Aλνζνθαηαζηνιή:Αδαζεηνπξίλε, 
θπθινθσζθακίδε, Mycophenolate Mofetil

 Αληη CD20 (Mabthera)

 Αλάινγα ζξνκβνπνηεηίλεο 

Elthrombobag, romiplostin



ΛΝΠΖΚΑΡΑ ΚΔ ΑΛΝΠΝΙΝΓΗΘΖΠ 
ΑΟΣΖΠ ΘΟΝΚΒΝΞΔΛΗΑ

 Απηνάλνζε αηκνιπηηθή αλαηκία, Evans

 Ιεκθώκαηα, ΣΙΙ

 Θαξθηλώκαηα

 Ινηκώδεο κνλνππξήλσζε, νμεία 
επαηίηηδα

 ΢πεξζπξενεηδηζκόο θαη ζπξενεηδίηηδα

 ΖΗV

 Φσζθνιηπηδηθό ζύλδξνκν



Θξνκβνπεληα από επαξίλε 
HIT

Tύπνο Η

Ξξώηκε εληόο 4 εκεξώλ έλαξμε θαη 
ζπλήζσο ήπηα ειάηησζε ησλ ΑΚΞ 
ζπάληα <100 x 109/L

Αλάλεςε εληόο 3 εκεξώλ παξά ηε 
ζπλερηδόκελε ρνξήγεζε επαξίλεο

Κε αλνζνινγηθνί κεραληζκνί (ήπηα 
άκεζε ελεξγνπνίεζε ησλ αηκνπεηαιίσλ 
από ηελ επαξίλε)

Σσξίο θιηληθό επαθόινπζν

Πε ελδνθιέβηα ρνξήγεζε κεγάιεο δόζεο 
επαξίλεο



Θξνκβνπεληα από επαξίλε 
HIT

Ρύπνο ΗΗ

Πεκαληηθή πηώζε ησλ ΑΚΞ (> 50%)

Αξηζκόο 50,000 - 80,000 /mm ηππηθή 
έλαξμε ζε 4-14 days 

Πε νπνηνδήπνηε δνζνινγηθό ζρήκα θαη 
νπνηαδήπνηε νδό ρνξήγεζεο

Ξξνθαιείηαη κε αλνζνινγηθνύο 
κεραληζκνύο

Ππάληα πξνθαιεί αηκνξξαγία

Γπλαηόηεηα εκθάληζεο απεηιεηηθώλ γηα 
ηε δσή ζξνκβνεκβνιηθώλ επηπινθώλ

Κεγαιύηεξνο θίλδπλνο ζε ρεηξνπξγηθνύο 
αζζελείο



HIT: Ζ θνξπθή ηνπ παγόβνπλνπ

Multiple

thrombosis

(white clot syndrome)

0.01-0.1%

Isolated thrombosis

30-80%  of  below groups

Asymptomatic thrombocytopenia

30-50% of below group

HIT - IgG seroconversion 0-10%



Θιηληθή εηθόλα 
ζρεηηδόκελε κε HIT

 Φιεβηθή ζξόκβσζε

 Αξηεξηαθή ζξόκβσζε

 Γεξκαηηθέο βιάβεο ζηε ζέζε έγρπζεο 
επαξίλεο λέθξσζε, εξπζεκαηώδεηο 

πιάθεο



Γεξκαηηθέο βιάβεο 
ζρεηηδόκελεο κε HIT

LEFT: Heparin-induced erythematous plaques.

RIGHT: Heparin-induced skin necrosis



Θεξαπεία HIT

 Γηαθνπή επαξίλεο

 Νη πεξηζζόηεξνη αζζελείο απαηηνύλ 
ελαιιαθηηθή αληηζξνκβσηηθή ζεξαπεία ή γηα 
ηελ αληηκεηώπηζε ηνπ αξρηθνύ θιηληθνύ 
πξνβιήκαηνο ή γηα ηελ αληηκεηώπηζε ηεο 
ζξόκβσζεο επί εδάθνπο HIT

 Αλαζηνιή ζξνκβίλεο λεώηεξνη παξάγνληεο

 lepirudin (Refludan) 

 danaparoid sodium (Orgaran)

 argatroban (Novastan)



Κε αλνζνινγηθέο ζξνκβνπελίεο
Θξνκβσηηθή ζξνκβνπεληθή 
πνξθύξα

Ξεληάδα δηαγλσηηθώλ θξηηεξίσλ

Κηθξναγγεηνπαζεηηθή αηκνιπηηθή 
αλαηκία

Θξνκβνπελία

Ξπξεηόο

Λεπξνινγηθέο επηπινθέο

Λεθξηθή αλεπάξθεηα

Ππρλόηεηα:4/ εθαηνκκύξην/έηνο

Ξξνζβνιή λέσλ ελειίθσλ θπξίσο 
γπλαηθώλ

Κείσζε ζλεηόηεηαο κε ζεξαπεπηηθή 
πιαζκαθαίξεζε: 90% 20%



Νξηζκνί

Ιδιοπαθήρ ΤTP

 Θπομβυηική μικποαγγειοπάθεια

 Αποςζία πποδιαθεζικού παπάγονηα

 Αποςζία ολιγοςπικήρ νεθπικήρ ανεπάπκειαρ καηά

ηην διάγνυζη

Δεςηεποπαθήρ TTP

 Θπομβυηική μικποαγγειοπάθεια

 Παποςζία πποδιαθεζικού παπάγονηα όπυρ

ζςμπαγούρ όγκος, ζήτηρ,  κακοήθοςρ

ςπέπηαζηρ, μεηαμόζσεςζηρ μςελού και οπγάνυν, 

HELPP, εκλαμτία, κςκλοζποπίνη, tacrolimus, 

άλλα θάπμακα



ΑΗΚΝΙ΢ΡΗΘΝ Ν΢ΟΑΗΚΗΘΝ 
Π΢ΛΓΟΝΚΝ HUS

ΟΡΙ΢ΜΟ΢

 Θπομβυηική μικποαγγειοπάθεια

 Με οξεία ολιγοςπική ή ανοςπική νεθπική

ανεπάπκεια

 ΢σεηική αποςζία πποζβολήρ άλλυν οπγάνυν

Σσεηιζόμενο με λοίμωξη από Shiga toxin-producing E. 
coli HUS (D+HUS)

 Έκθάληζε κεηά από επώδπλεο αηκαηεξέο δηάξξνηεο θαηά 
ηελ παηδηθή ειηθία

 Ππνξαδηθό HUS  απνπζία δηαξξνηθνύ πξόδξνκνπ 
ζπλδξόκνπ. Αλεπάξθεηα παξαγόλησλ πνπ αδξαλνπνηνύλ 
ην ζπκπιήξσκα (παξάγσλ Ζ, Ξξσηετληθόο ζπκπαξάγσλ 
ηεο κεκβξάλεο MCP/CD46, παξάγσλ Η)



The VWF Hypothesis

Moake et al, N Engl J Med 1982; 307: 1432-1435

Endothelial

Cell Relapse Remission
Normal

Plasma

“Ultralarge”

Multimers

Chronic TTP

Failure to cleave ultralarge VWF causes TTP?

500 kDa

10,000 kDa



VWF, ADAMTS13 and Platelet 
Adhesion

With ADAMTS13

Normal VWF Multimers

Normal Hemostasis

Ultralarge VWF Multimers

Microvascular Thrombosis

(TTP)

Without ADAMTS13



Θεξαπεία ηδηνπαζνύο TTP

Aρτική θεραπεία

Πλαζμαθαίπεζη 60 ml/kg ημεπηζίυρ

Μεηάγγιζη FFP > επί καθςζηέπηζηρ >12 

υπών

Prednisone 2 mg/kg/ημεπηζίυρ

Παρακολούθηζη καρδιακής λειηοσργίας

Αποθσγή

Μεηαγγίζευν ΑΜΠ

Αζαθήρ ο πόλορ ηυν ανηιαιμοπεηαλιακών

(e.g., aspirin, dipyridamole, clopidogrel)



Θεξαπεία ηδηνπαζνύο TTP

Σσνέτιζη πλαζμαθαίρεζης μέτρι ηην πλήρη 

ύθεζη

ΑΜΠ >150K/µl για 3 ημέπερ

Και θςζιολογική LDH 

Και ζηαθεπή νεςπολογική εικόνα

Μεηά ηην πλήρη ύθεζη

Πλαζμαθαίπεζη μέπα παπά μέπα για 4 

ημέπερ και stop

Taper ζηεποειδών

Δναπξη θεπαπείαρ επί ππώιμηρ (<30 ημέπερ) 

ή ότιμηρ ςποηποπήρ(>30 ημέπερ)



ΜΔΣΑΜΔΣΑΓΓΙ΢ΙΑΚΗ ΠΟΡΦΤΡΑ

● Δκθαλίδεηαη ζπρλόηεξα ζε  πνιύηνθεο γπλαίθεο κε 
PΙA-1 (-)

● Υνξήγεζε PΙA-1 ζεηηθνύ παξαγώγνπ πξνθαιεί 
παξαγσγή αληη-PLA-1 αληηζσκάησλ. 

Σν αληη-PΙA-1 πξνθαιεί θαηαζηξνθή ησλ PΙA-1 
αξλεηηθώλ αηκνπεηαιίσλ. 

● Θξνκβνπελία εκθαλίδεηαη 5-7 εκέξεο κεηά ηελ 
κεηάγγηζε. Γηάξθεηα ζπλδξόκνπ 20-40 εκέξεο.

● Η πιαζκαθαίξεζε είλαη ζεξαπεία εθινγήο (Ι)

● Δλαιιαθηηθή ζεξαπεία: ρνξήγεζε IVIg



ΘΡΟΜΒΟΠΔΝΙΑ ΚΤΗ΢Η΢

 Ήπηα αζπκπησκαηηθή ζξνκβνπελία

 Απνπζία ηζηνξηθνύ ζξνκβνπελίαο

 Δκθάληζε αξγά ζηελ θύεζε

 Γελ ζπλνδεύεηαη από ζξνκβνπελία 
λενγλνύ

 ΢πνρσξεί κεηά ηνλ ηνθεηό  



ΘΟΝΚΒΝΞΔΛΗΔΠ 
ΛΔΝΓΛΥΛ

 Ινηκώμεηο: βαθηεξηαθέο, ηνγελείο, 
ηνμνπιάζκσζε

 Αλνζνινγηθέο: ITP κεηέξαο, 
ηζναλνζνπνίεζε κεηέξαο εκβξύνπ

 Ρνμηθέο: ιήςε ρισξνζεηαδίδεο 
από ηε κεηέξα

 ΓΔΞ: Γηγάληην αηκαγγείσκα

 Θιεξνλνκηθά αίηηα



ΑΓΓΔΙΑΚΔ΢ ΠΟΡΦΥΡΔ΢

 ΙΝΗΚΥΜΔΗΠ
νμεία κεληγγηηηδνθνθθηθή πνξθύξα, 
Gram- βαθηεξηαηκία,ηπθνεηδήο, 
δηθζεξίηηδα, νζηξαθηά, θπκαηίσζε 
ελδνθαξδίηηδα, ιεπηνζπείξσζε, 
αλεκνβινγηά, εξπζξά γξίππε, 
ξηθεηζηώζεηο, ινηκώμεηο από πξσηόδσα

 ΛΔΘΟΥΡΗΘΔΠ ΑΓΓΔΗΗΡΗΓΔΠ
 Δ΢ΘΟΑΠΡΝΡΖΡΑ ΡΟΗΣΝΔΗΓΥΛ
 ΓΔΟΚΑΡΗΘΑ ΛΝΠΖΚΑΡΑ
 ΑΙΙΑ: Λενπιαζκαηηθά έκβνια, Kaposi, 

Αηκνρξσκάησζε, Ακπινείδσζε, δήγκαηα 
θηδηώλ



ΑΓΓΔΗΑΘΔΠ ΞΝΟΦ΢ΟΔΠ

Λεθξσηηθέο αγγεηίηηδεο

 ΢πεξγακκαζθαηξηλαηκηθή πνξθύξα
 Aύμεζε IgG ρσξίο κνλνθισληθή

πξσηείλε π.ρ απηνάλνζα λνζήκαηα
 Θξπνζθαηξηλαηκία
 Waldenstrom
 Kίξξσζε
 Παξθνείδσζε



ΑΓΓΔΗΑΘΖ ΞΝΟΦ΢ΟΑ
Δπζξαζηόηεηα ηξηρνεηδώλ
 Θιεξνλνκηθή αηκνξξαγηθή ηειαγγεηεθηαζία

 Δπίθηεηεο δηαηαξαρέο ζπλδεηηθνύ ηζηνύ:
Cushing, Γηαβήηεο, ακπινείδσζε, έιιεηςε 
βηηακίλεο C, δεξκαηηθή αηξνθία, γήξαο, 
θαρεμία

 Θιεξνλνκηθά λνζήκαηα ζπλδεηηθνύ ηζηνύ :
ειαζηίλεο, θνιιαγόλνπ, Ehlers Danlos, αηειήο 
νζηενγέλεζε. 



ΑΓΓΔΗΑΘΔΠ ΞΝΟΦ΢ΟΔΠ

 Ξνξθύξα από θάξκαθα

Ησδηνύρα, αηξνπίλε, θηλίλε, 
πεληθηιιίλε, ζνπιθνλακίδεο, αζπηξίλε, 
θαηλαθεηίλε,αληηθιεγκνλώδε, 
ζηξεπηνκπθίλε, αληηηζηακηληθά, 
ηζνληαδίδε, ρισπξνκαδίλε, θνπκαξηληθά

 Henoch Shonlein



Henoch-Schonlein
 Αγγεηίηηδα εμ 

αλνζνζπκπιεγκά

 ησλ θπξίσο IgA

 Ξξνζβνιή παηδηώλ

 Δκθάληζε κεηά από 
ινίκσμε

 Ξεηέρεηεο κε νίδεκα θαη 
θλεζκό

 Ππλνδό εξύζεκα, 
νπξηηθάξηα, πνκθνί ή θαη 
έιθε

 Θνηιηαθά άιγε, έκεηνη, 
ρεηξνπξγηθή θνηιία, 
αηκνξξαγία πεπηηθνύ

 Αξζξίηηδα

 Ξξνζβνιή λεθξώλ κε 
ζπεηξακαηνλεθξίηηδα



ΓΗΑΡΑΟΑΣΔΠ ΡΖΠ 
ΓΔ΢ΡΔΟΝΓΔΛΝ΢Π 
ΑΗΚΝΠΡΑΠΖΠ









Διεγρνο ζε παξάηαζε 
PT/aPTT

 Αλάκεημε πιάζκαηνο αζζελνύο κε 
θπζηνινγηθό πιάζκα ζε δηάθνξεο 
ζπγθεληξώζεηο

 Δάλ δηνξζώλεηαη ν ρξόλνοέιιεηςε 

ησλ αληίζηνηρσλ παξαγόλησλ

 Δάλ δελ δηνξζώλεηαη παξνπζία 

αλαζηνιέα



ΑΙΜΟΦΙΛΙΑ Α

 80-85% ησλ αηκνξξνθηιηθώλ
Διιεηςε παξάγνληα VIII

Ξαξάηαζε aPTT

ΑΙΜΟΦΙΛΙΑ Β (Christmas Disease)

10-15% ηυν αιμοπποθιλικών

Δλλειτη παπάγονηα IX

Παπάηαζη a PTT



ΘΙΗΛΗΘΔΠ ΔΘΓΖΙΥΠΔΗΠ 
ΑΗΚΝΦΗΙΗΑΠ Α ΘΑΗ Β

Aίκαξζξα, κόληκεο παξακνξθώζεηο 
αξζξώζεσλ
Αηκαηώκαηα καιαθώλ κνξίσλ (π.ρ. 

ελδνκπτθά)
Κπτθή αηξνθία
Βξάρπλζε ηελόλησλ

Άιιεο εζηίεο αηκνξξαγίαο
Νπξνπνηεηηθό
ΘΛΠ

Ξαξαηεηακέλε αηκνξξαγία κεηά 
ρεηξνπξγηθέο επεκβάζεηο ή νδνληηαηξηθέο



Nόζνο von Willebrand 
Θιηληθά ραξαθηεξηζηηθά

 von Willebrand factor: Φνξεάο παξάγνληα VIII

 ΢πλδέεη ηα Αηκνπεηάιηα κε ην ππελδνζήιην θαη 
ιεηηνπξγεί ζαλ γέθπξα κεηαμύ ησλ αηκνπεηαιίσλ

 Κιεξνλνκηθή κεηαβίβαζε Απηόζσκνο 
επηθξαηώλ

 ΢πρλόηεηα 1/10,000

 Κιηληθά ραξαθηεξηζηηθά Αηκνξξαγία 
βιελλνγόλσλ θζη δέξκαηνο 



Κνξθέο vWD

 Tύπνο 1: Κεξηθή πνζνηηθή αλεπάξθεηα vWF 75%
 Tύπνο 2 Ξνηνηηθέο δηαηαξαρέο 5-30%

2A: απώιεηα πνιπκεξώλ πςεινύ κνξηαθνύ 
βάξνπο θαη δηαηαξαρή ιεηηνπξγηθόηεηαο 
αηκνπεηαιίσλ
2Β: απώιεηα πνιπκεξώλ πςεινύ ΚΒ θαη 
απμεκέλε ζπγγέλεηα ζύλδεζεο κε ηελ GPIb ησλ 
αηκνπεηαιίσλ
2Κ: παξνπζία πνιπκεξώλ πςεινύ ΚΒ θαη 
ειαηησκέλε ζπγγέλεηα ζύλδεζεο κε ηελ GPIb 
ησλ αηκνπεηαιίσλ
2Λ: Διαηησκέλε ηθαλόηεηα ζύλδεζεο ηνπ vWF κε 
ηνλ παξάγνληα VIII

 Tύπνο 3: Πρεδόλ πιήξεο αλεπάξθεηα ηνπ vWF



Δξγαζηεξηαθή δηεξεύλεζε

Παξαηεηακέλνο ρξόλνο ξνήο θαη ππόλνηα 
vόζνπ από ην ηζηνξηθό

Αξηζκόο ΑΚΞ

Αληηγόλν vWAg

vWF: Rco

Ξαξάγσλ VIII

θθ

vWF:Rco/vWAg>0.7

Aπνπζία θιηληθά 
ζεκαληηθήο vWD



Δξγαζηεξηαθή δηεξεύλεζε

vWAg ρακειό 

vWF:RCo/vWAg>0,7

FVIII:C ρακειό

Ξνζνηηθή 
δηαηαξαρή

Ρύπνπ 1 ή 
Ρύπνπ 3

vWF:RCo/vWAg<0,7 Ξνηνηηθή 
δηαηαξαρή

Ρύπνπ 2



Δπικηηηερ διαηαπασέρ ηος 

μησανιζμού πήξηρ

 Αληηπεθηηθά από ηνπ ζηόκαηνο

 COUMARIN

 HEPARIN

 Ηπαηνπάζεηεο

Διιεηςε βηηακίλεο Κ

Γηάρπηε ελδαγγεηαθε πήμε





ΑΛΡΗΚΔΡΥΞΗΠΖ ΢ΞΔΟΓΝΠΝΙΝΓΗΑΠ 
ΘΝ΢ΚΑΟΗΛΗΘΥΛ
Κλινική καηάζηαζη               Οδηγίερ

INR -5 παξάιεηςε δόζεο;

Έλαξμε ζεξαπείαο όηαλ ην INR είλαη ζεξαπεπηηθό

INR 5-9; 

Φσξίο αηκνξξαγία             παξάιεηςε δόζεο

Δλαξμε ζεξαπείαο όηαλ ην INR είλαη ζεξαπεπηηθό

Φνξήγεζε βηηακίλεο Κ (1-2.5mg po)

Ταρεία απνθαηάζηαζε: vitamin K 2-4 mg po 

(επαλάιεςε)

INR >9; 

Φσξίο αηκνξ. Παξάιεηςε δόζεο; vitamin K 3-5 mg po; επαλάιεςε

Δλαξμε ζεξαπείαο κε ρακειόηεξε δόζε όηαλ ην INR

είλαη ζεξαπεπηηθό



ΑΛΡΗΚΔΡΥΞΗΠΖ 
΢ΞΔΟΓΝΠΝΙΝΓΗΑΠ 
ΘΝ΢ΚΑΟΗΛΗΘΥΛ

Κλινική καηάζηαζη Οδηγίερ

INR > 20; Σνβαξή αηκνξξαγία Γηαθνπή warfarin

Απεηιεηηθή γηα ηε δσή αηκνξξαγία Vitamin K 10 mg αξγή IV έγρπζε

FFP ± factor rhVIIa 

Δπαλάιεςε ρνξήγεζεο βηηακίλεο 

Κ αλά 12 h αλάινγα κε ηηο αλάγθεο



Ππλδπαζκέλε δηαηαξαρή πξσηνγελνύο θαη 
δεπηεξνγελνύο αηκόζηαζεο

Ζπαηηθή λόζνο

 Γπζιεηηνπξγία ΑΚΞ θαη ή ζξνκβνπελία ( BT)

 Διάηησζε όισλ ησλ παξαγόλησλ πήμεο εθηόο 

ηνπ vWF ( PT, aPTT)

 Διάηησζε ηλσδόιπζεο θαη πξσηεηλώλ C, S, ATIII

 Ππρλά επηπιέθεηαη από αηκνξξαγία θηξζώλ, ΓΔΞ

 Αληηκεηώπηζε κε FFP πνπ έρεη πξνζσξηλή δξάζε

 Vitamin K ζπλήζσο δελ βνεζά



Διιεηςε βηηακίλεο Θ

 Ξεγή βηηακίλεο Θ Ξξάζηλα ιαραληθά
Δληεξηθή ρισξίδα

 Απαηηείηαη γηα ηε ζύλζεζε Factors II, VII, IX ,X
Protein C and S

 Θεξαπεία Vitamin K
Fresh frozen plasma



Αίηηα αλεπάξθεηαο 
βηηακίλεο Θ
 Πύλδξνκα δπζαπνξξόθεζεο

Θνηιηνθάθε, Ηδηνπαζείο θιεγκνλώδεηο λόζνη εληέξνπ, 
Σξόληα παγθξεαηίηηδα, ηξνπηθό sprue, ρξόληα 
δηαξξντθά ζύλδξνκα, αζθαξηδίαζε, εληεξεθηνκή, 
θπζηηθή ίλσζε αλεπάξθεηα α1- αληηζξπςίλεο

 Λνζήκαηα ρνιεθόξσλ
Απόθξαμε ρνιεθόξσλ, πξσηνπαζήο ρνιηθή θίξξσζε, 
ρξόληα ρνιόζηαζε

 Διαηησκέλε πξόζιεςε
΢πνζηηηζκόο, αιθννιηζκόο, παξαηεηακέλε παξεληεξηθή 
ζίηηζε ρσξίο ππνθαηάζηαζε

 Φάξκαθα
Σνιεζηπξακίλε, θνπκαξηληθά, ζαιηθπιηθά, πδαληνίλε, 
θεθαινζπνξίλεο, ηζνληαδίδε, ξηθακπηθίλε, 
βαξβηηνπξηθά, αληηβηoηηθά επξένο θάζκαηνο



Ξαζνθπζηνινγία ΓΔΞ



Θιηληθέο θαηαζηάζεηο 
ζρεηηδόκελεο κε ΓΔΞ

 Extrinsic (endothelial)

– Shock or trauma

– Infections ( gram 
positive and gram 
negative sepsis, 
aspergillosis)

– Obstetric complications 
(eclampsia, placenta 
abruptio, fetal death 
syndrome)

– Malignancies: APML, 
AML, cancers of the 
lung, colon, breast, 
prostate)

 Intrinsic (blood vessel)

– Infectious vasculitis 
(certain viral infections, 
rocky mountain spotted 
fever)

– Vascular disorders

– Intravascular hemolysis 
(hemolytic transfusion 
reactions)

– Miscellaneous: 
snakebite, pancreatitis, 
liver disease



Θιηληθέο εθδειώζεηο ΓΔΞ

ORGAN ISCHEMIC HEMOR. 

Skin Pur. Fulminans 

Gangrene 

Acral cyanosis 

Petechiae 

Echymosis 

Oozing 
CNS Delirium/Coma 

Infarcts 
Intracranial 

bleeding 

Renal Oliguria/Azotemia 

Cortical Necrosis 
Hematuria 

Cardiovascular Myocardial Dysfxn  

Pulmonary Dyspnea/Hypoxia 

Infarct 
Hemorrhagic 

lung 
GI 

Endocrine 

Ulcers, Infarcts 

Adrenal infarcts 
Massive 

hemorrhage. 
 

   

Ischemic Findings

are earliest!

Bleeding is the most 

obvious 

clinical finding



ΓΔΞ ζε θαθνήζε 
λνζήκαηα

΢ρεηηδόκελε κε ηε λόζν :νμεία 
πξνκπεινθπηηαξηθή ιεπραηκία, 
βιελλνπαξαγσγά αδελνθαξθηλώκαηα

΢ρεηηδόκελε κε ηε ζεξαπεία:
ρεκεηνζεξαπεία, αθηηλνζεξαπεία

΢ρεηηδόκελε κε ζπλππάξρνπζα ζήςε

-10-20% κε gram- βαθηήξηα



Κνξθέο ΓΔΞ

Νμεία ΓΔΞ
Αλάπηπμε ηαρεία εληόο σξώλ

Αηθλίδηα αηκνξξαγία από 
πνιιαπιά ζεκεία

Δπείγνπζα ηαηξηθή θαηάζηαζε

Σξόληα ΓΔΞ
Αλάπηπμε εληόο κελώλ

Γπλαηόλ λα είλαη θιηληθά κε 
έθδειε

Ρειηθά εμειίζζεηαη ζε νμεία



ΑΗΡΗΑ ΓΗΑΣ΢ΡΖΠ 
ΔΛΓΑΓΓΔΗΑΘΖΠ ΞΖΜΖΠ ΚΔ 
ΣΟΝΛΗΑ ΞΝΟΔΗΑ
 Λεθξό έκβξπν, Δθιακςία
 Ππκπαγείο όγθνη: ζηνκάρνπ, πξνζηάηε, 

παγθξέαηνο,παρένο εληέξνπ, πλεύκνλα, 
καζηώλ, κειαλώκαηα

 Σξόληεο ιεπραηκίεο ηδίσο ε 
κπεινκνλνθπηηαξηθή

 Ηδηνπαζήο ζξνκβνθπηηαξαηκία
 Σξόληεο επαηνπάζεηεο
 Λεθξσηηθή εληεξίηηο
 Γηαρσξηζηηθό αλεύξπζκα ανξηήο
 Αηκαγγεηώκαηα
 TTP θαη άιια ζύλδξνκα κε κηθξναγγεηνπάζεηα



Δξγαζηεξηαθά επξήκαηα

Ξαξάκεηξνο
Αηκνπεηάιηα

Fibrin degradation 
product (FDP)

Prothrombin time (PT)

Activated PTT

ΡΡ

Fibrinogen

D-dimer

Antithrombin ΗΗΗ

Γηαηαξαρή

Διάηησζε

Αύμεζε

Ξαξάηαζε

Ξαξάηαζε

Ξαξάηαζε

Διάηησζε

Αύμεζε

Διάηησζε



Δξγαζηεξηαθά επξήκαηα 
ζε ΓΔΞ

D-Dimers+: αξηεξηαθή ή θιεβηθή 
ζξόκβσζε, επαηηθή λόζνο, ΣΛΑ, 
ρεηξνπξγηθέο επεκβάζεηο, 
αληηζπιιεπηηθά

Ξιένλ εηδηθή γηα ηε δηάγλσζε ΓΔΞ ε 
δνθηκαζία αηζαλόιεο θαη ζεηηθήο 
πξσηακίλεο πνπ ειέγρεη ηελ παξνπζία 
δηαιπηώλ κνλνκεξώλ ηλώδνπο



Γηαθνξηθή δηάγλσζε ΓΔΞ

 Ηπαηνπάζεηα

 Διιεηςε βηηακίλεο Κ

 Θξνκβσηηθή ζξνκβνπεληθή πνξθύξα

 ΢πγγελείο δηαηαξαρέο ηνπ ηλσδνγόλνπ

 HELLP



ΓΗΑΦΝΟΗΘΖ ΓΗΑΓΛΥΠΖ ΓΔΞ

Διιεηςε 
βηηακίλεο Θ

Ζπαηηθή 
αλεπάξθεηα

ΓΔΞ

ΑΚΞ θθ Θθ ή ειαηη Διαηησκέλα

PT Ξαξαηαζε Ξαξάηαζε Ξαξάηαζε

aPTT Ξαξάηαζε Ξαξάηαζε Ξαξάηαζε

Ηλσδνγόλν θθ Διαηη Διαηη

ΡΡ θθ Ξαξάηαζε Ξαξάηαζε

Ξαξάγσλ V θθ Διαηησκέλνο Ξνιύ 
ειαηησκέλνο

Ξαξάγνληεο 
VII, X

Διαηη Διαηη Διαηη

Ξαξάγσλ ΗΗ Διαηη Διαηη Διαηη



Θεξαπεία ΓΔΞ

 Αληηκεηώπηζε αξρηθήο αηηίαο
 Αληηκεηώπηζε ησλ επηπινθώλ
 Τπνζηήξημε ιεηηνπξγίαο νξγάλσλ
 Αληηκεηώπηζε ηεο παζνινγηθήο 

ελεξγνπνίεζεο ηεο πήμεο θαη έιεγρνο 
ηεο αηκνξξαγίαο κε κεηάγγηζε 

 (FFP,Platelets,PRBC)



Μεταγγίσεις σε ΔΕΠ
Δεμ σπάρτοσμ ησταιοποιημέμες μελέηες 
ούηε καηεσθσμηήριες ζαθείς οδηγίες

Δεμ τρηζιμοποιούμηαι προληπηικά οι 
μεηαγγίζεις

Χορήγηζη μεηαγγίζεωμ ζε περίηπωζη 
εμεργού αιμορραγίας ή ζε αζθεμείς ποσ 
θα σποβληθούμ ζε τειροσργείο με ζηότο
Αιμοπεηάλια >50,000
Ιμωδογόμο > 1g/L
PT και aPTT κομηά ζηα θσζιολογικά επίπεδα



Ρόλος αμτιπηκτικώμ
Ηπαρίμη

Δεμ έτει αποδειτθεί εσεργεηική δράζη 
ηης ηπαρίμης ζε μελέηες

Δσμαηή η τορήγηζη ζε 
Αποδεδειγμέμο θρομβοεμβολικό επειζόδιο

Ιζταιμία ηωμ άκρωμ

Κερασμοβόλο πορθύρα



Ξξσηνπαζήο ηλσδόιπζε

 Πηελ πιεηνλόηεηα ησλ πεξηπηώζεσλ 
είλαη δεπηεξνπαζήο ζηα πιαίζηα ΓΔΞ

 Ππάληα πξσηνπαζήο ιόγσ 
απειεπζέξσζεο παξαγόλησλ 
ελεξγνπνίεζεο ηνπ πιαζκηλνγόλνπ 
(πλεύκνλεο, κήηξα, πξνζηάηεο)

 Ζ παξαγόκελε πιαζκίλε ιύζε 
ζξόκβσλ ηλώδνπο, κείσζε ηλσδνγόλνπ, 
παξαγόλησλ V θαη VII, αληηπεθηηθή 
δξάζε παξαγνκέλσλ FDP



Aίηηα πξσηνπαζνύο 
ηλσδόιπζεο

 Πε επαηηθή αλεπάξθεηα θαηά ηε δηάξθεηα 
επεκβάζεσλ αλαζηόκσζεο ππιαίαο θαη θάησ 
θνίιεο θιέβαο

 Δμσζσκαηηθή θπθινθνξία
 Σεηξνπξγηθέο επεκβάζεηο πλεύκνλα, κήηξα, 

πξνζηάηε
 Θαξθίλνο παγθξέαηνο πξνζηάηε
 Γπλαηθνινγηθέο παζήζεηο
 Shock
 Kαθώζεηο ηζηώλ
 Ζπαηηθή αλεπάξθεηα



Δξγαζηεξηαθά επξήκαηα

 Αηκνπεηάιηα θπζηνινγηθά, ηλσδνγόλν 
ειαηησκέλν

 Παξάηαζε PT, aPTT

 ΢ύκπιεγκα πξνζξνκβίλεο: παξάγσλ V
ρακειόο, VII, X, II ιηγόηεξν 
ειαηησκέλνη

 FDP πνιύ απμεκέλα

 Γνθηκαζία ιύζεο επζθαηξηλώλ ζεηηθή



Θεξαπεία πξσηνπαζνύο 
ηλσδόιπζεο

 Αηηηνινγηθή ζεξαπεία
 Αληηηλσδνιπηηθά θάξκαθα επί 

απνθιεηζκνύ ΓΔΞ
 Πηηο νμείεο κνξθέο ρξήζε 

αληηπιαζκηλώλ ηζηηθήο πξνέιεπζεο 
ελδνθιεβίσο (αλαζηνιείο Θunitz θαη 
Frey)

 Πηηο ππνμείεο κνξθέο ή γηα ηελ 
απνθπγή κεηάπησζεο ζε νμεία ρξήζε 
αλαζηνιέσλ ηνπ πιαζκηλνγόλνπ 
(ακηλνθαπξντθό νμύ)



ΓΗΑΦΝΟΗΘΖ ΓΗΑΓΛΥΠΖ ΓΔΞ ΘΑΗ 
ΞΟΥΡΝΞΑΘΝ΢Π ΗΛΥΓΝΙ΢ΠΖΠ

ΝΜΔΗΑ ΓΔΞ ΗΛΥΓΝΙ΢ΠΖ

Αηκνπεηάιηα Σακειά Φπζηνινγηθά

Ηλσδνγόλν Σακειό Σακειό

Ξαξάγσλ VIII Σακειόο Θθ ή κέηξηα 
ειαηησκέλνο

Ξαξάγσλ V Σακειόο Σακειόο

Γνθηκαζία 
πξσηακίλεο

Θεηηθή Αξλεηηθή

Σξόλνο ιύζεο 
επζθηξηλώλ

θθ Βξαρύο



Γιεπεύνηζη αιμοππαγικήρ διάθεζηρ

Γεςηεπογενήρ αιμόζηαζη

Normal PT

Normal PTT

Consider evaluating for:

Mild factor deficiency Monoclonal gammopathy

Abnormal fibrinolysis Platelet disorder

(a2 anti-plasmin def) Vascular disorder

Elevated FDPs

Urea

solubility

Normal

Abnormal
Factor XIII

deficiency



Γιεπεύνηζη αιμοππαγικήρ διάθεζηρ

Γεςηεπογενήρ αιμόζηαζη
Normal PT

Abnormal PTT

Test for factor deficiency:

Isolated deficiency in intrinsic pathway (factors VIII, IX, XI)

Multiple factor deficiencies (rare)

Repeat

with

50:50

mix

50:50 mix is 

normal

50:50 mix is 

abnormal

Test for inhibitor activity:

Specific factors: VIII,IX, XI

Non-specific (anti-phospholipid Ab)



Γιεπεύνηζη αιμοππαγικήρ διάθεζηρ

Γεςηεπογενήρ αιμόζηαζη

Abnormal PT

Normal PTT

Test for factor deficiency:

Isolated deficiency of factor VII (rare)

Multiple factor deficiencies (common)

(Liver disease, vitamin K deficiency, warfarin, DIC)

Repeat

with

50:50

mix

50:50 mix is 

normal

50:50 mix is 

abnormal

Test for inhibitor activity:

Specific:  Factor VII (rare)

Non-specific: Anti-phospholipid (rare)



Γιεπεύνηζη αιμοππαγικήρ διάθεζηρ

Γεςηεπογενήρ αιμόζηαζη
Abnormal PT

Abnormal PTT

Test for factor deficiency:

Isolated deficiency in common pathway: Factors V, X, 

Prothrombin, Fibrinogen

Multiple factor deficiencies (common)

(Liver disease, vitamin K deficiency, warfarin, DIC)

Repeat

with

50:50

mix

50:50 mix is 

normal

50:50 mix is 

abnormal

Test for inhibitor activity:

Specific : Factors V, X, Prothrombin,         

fibrinogen (rare)

Non-specific: anti-phospholipid


