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Aναιµία 

• Αυξηµένη καταστροφή RBC ! 
αιµολυτικές αναιµίες 

• Mειωµένη παραγωγή RBC (ερυθροποίηση) 
! π.χ. Σιδηροπενική, µεγαλοβλαστική, 
απλαστική αναιµία, αναιµία χρονιας νόσου 

 



Αιµολυτικές αναιµίες (Ι): 

• Αιµοσφαιρινοπάθειες (θαλασσαιµία, 
δρεπανοκυτταρική, µικροδρεπανοκυτταρική 
αναιµία) 

• Ασταθείς αιµοσφαιρίνες (αυτ. επικρατ. 
µεταλλάξεις σε ένα αµινοξύ β αλυσίδας) 

• Διαταραχές µεµβράνης ερυθρών π.χ. Συγγενής 
σφαιροκυττάρωση, ελλειπτοκυττάρωση, 
πυροποικιλοκυττάρωση 

• Αιµοσφαιρίνες µε διαταραχή στη σύνδεση µε το 
Οξυγόνο   



Αιµολυτικές αναιµίες (ΙΙ) 

• Έλλειψη G6PD 

• Αιµολυτικές αναιµίες µε ανοσολογικό µηχανισµό  
(φάρµακα, αυτοάνοσα νοσήµατα, ιοί, ιδιοπαθής) 

• Παροξυσµική νυκτερινή αιµοσφαιρινουρία 

• Λοιµώξεις (πνευµονιόκοκκος, Salmonella typhi, 
Enterococcus faecalis, µυκόπλασµα) 

• Παράσιτα (µαλάρια, babesiosis) 

• Mικροαγγειοπαθητική αιµολυτική αναιµία 
(µετάλλικες βαλβιδες)



Aναιµία από Μειωµένη Παραγωγή RBC (Ι) 

• Σιδηροπενική αναιµία 

• Μεγαλοβλαστική αναιµία 

• Απλαστική αναιµία 

• Αναιµία Χρονιας νόσου 

• Χρονια νεφρική ανεπάρκεια



Aναιµία από Μειωµένη Παραγωγή RBC (ΙΙ) 

• Διαταραχές ενδοκρινών αδένων 

• Υποσιτισµός  

• Διήθηση µυελού 

• Διαταραχές του µυελού που οδηγούν σε 
µειωµένη παραγωγή RBC (συγγενής 
δυσερυθροποιητική αναιµία, αληθής απλασία 
ερυθράς σειράς)



Θαλασσαιµία 

β-θαλασσαιµία: µεταλλάξεις στο γονίδιο της β-
σφαιρίνης (>150 µεταλλάξεις) 

• Μειωµένη σύνθεση β-αλυσίδων, διαταραχή στην 
παραγωγή της HbA (α2β2) 

• Συσσωρεύεται περίσσεια α αλυσίδων που 
καθιζάνει και προκαλεί πρόωρη καταστροφή της 
ερυθράς σειράς (µη αποτελεσµατική 
ερυθροποίηση) 

• Υπόχρωµη, µικροκυτταρική αναιµία, 
στοχοκύτταρα  



β-θαλασσαιµία



α-θαλασσαιµία 

• Απουσία ολόκληρου του γονιδίου της α-
σφαιρίνης 

• Πολύ σπάνια είναι το αποτέλεσµα µεταλλάξεων 

• Μικροκυτταρική αναιµία 

• Απουσία 3 γονιδίων! ΗbH (ανισοκυττάρωση, 
ποικιλοκυττάρωση, υποχρωµία, αυξηµένα ΔΕΚ, 
σπληνοµεγαλία) 

• HbH (β4): 5-40% στην ηλεκτροφόρηση 





Δρεπανοκυτταρική αναιµία 

• Μετάλλαξη στο κωδικόνιο 6 της β-αλυσίδας 
(βαλίνη αντικαθιστά το γλουταµινικό, β6 Glu! 
Val) 

• HbS: Σε αφυδάτωση ή πτώση της µερικής τάσης 
Ο2! πολυµερισµός της HbS! σχηµατισµός 
δρεπανοκυττάρων! προσκόλληση στο ενδοθήλιο 
των αγγείων! απόφραξη αγγείων 

• Κλινικές εκδηλώσεις: Μείωση χρόνου ζωής RBC 
(15-25d) και απόφραξη αγγείων (ΚΝΣ, πνεύµονες, 
καρδια, νεφρά, δέρµα, µάτια)



Δρεπανοκυτταρική αναιµία



Έλλειψη G6PD: 

• Το γονίδιο για τη G6PD βρίσκεται στο Χ χρωµόσωµα 

• Η πιο συχνή διαταραχή του µεταβολισµού των RBC 

• G6PD def! ↓NADPH! ↓reduced glutathione! 
free radicals-RBC susceptible to oxidation of Hgb  

• Δεν υπάρχει αιµόλυση φυσιολογικά. Φάρµακα, ή 
άλλος παράγοντας (λοίµωξη)! οξύ αιµολυτικό 
επεισόδιο! ενδαγγειακή αιµόλυση 

• Φάρµακα: ναφθαλίνη, σουλφαµεθοξαζόλη, 
νιτροφουραντοίνη,...)



Έλλειψη G6PD

Heinz Bodies:  
Μετουσιωμένη αιμοσφαιρίνη 



Αυτοάνοση Αιµολυτική Αναιµία 

• Αυτοάνοσα νοσήµατα (ΣΕΛ) 

•Θερµού τύπου: IgG:  Φαγοκυττάρωση στο 
σπλήνα: σφαιροκυττάρωση 

•Ψυχρού τύπου: IgM/συµπλήρωµα: ενδαγγειακή 
αιµόλυση: συγκόλληση 

• Λεµφουπερπλαστικά Νοσήµατα 

• Ιογενείς λοιµώξεις 

• Φάρµακα (mefenamic acid, cephalosporins, 
penicillin, erythromycin, omeprazole, diclofenac, 
ibuprofen, ranitidine, insuline….)



Αυτοάνοση Αιµολυτική Αναιµία 

•Θερµού τύπου: IgG:  Φαγοκυττάρωση στο σπλήνα: 
 σφαιροκυττάρωση

Ψυχρού τύπου: IgM/
συµπλήρωµα: ενδαγγειακή 
αιµόλυση: συγκολλήσεις RBC



Παροξυσµική Νυχτερινή Αιµοσφαιρινουρία 
(Paroxysmal Nocturnal Hemoglobinuria, PNH) 

• Σωµατικές µεταλλάξεις στο γονίδιο PIG-A στο 
αρχέγονο αιµοποιητικό κύτταρο! έλλειψη GPI-
linked πρωτεινών (CD55, CD59…..) 

• Ενδοαγγειακή αιµόλυση 

• Θροµβώσεις 

• Απλασία Μυελού



• Επίκτητη αιµολυτική αναιµία που οφείλεται στη 
κλωνική έκπτυξη ενός αρχέγονου αιµοποιητικού 
κυττάρου που φέρει σωµατικές µεταλλάξεις στο 
γονίδιο PIG-A ! έλλειψη GPI-linked πρωτεινών 
(CD55, CD59…..) 

• Αιµοσφαιρινουρία λόγω της ενδοαγγειακής 
αιµόλυσης των ερυθρών που είναι ευάλωτα στη 
λυτική δράση του συµπληρώµατος

Παροξυσµική Νυχτερινή Αιµοσφαιρινουρία  
(Paroxysmal Nocturnal Hemoglobinuria, 
PNH)



• Θροµβώσεις συχνά σε ασυνήθεις θέσεις 
(π.χ. Budd-Chiari) 

• Απλασία Μυελού 
• Αναιµία 
• Πνευµονική υπέρταση 
• Έντονη κόπωση 
• Κοιλιακό άλγος

Παροξυσµική Νυχτερινή Αιµοσφαιρινουρία



Μικροαγγειοπαθητική αιµολυτική αναιµία

Μηχανικό τραύµα λόγω: 
■ Πρόσθετων βαλβίδων 
■ Στένωσης ή απόφραξης της κυκλοφορίας    
- Διάχυτη ενδαγγειακή πήξη 
- Κακοήθης υπέρταση 
- Συστηµατικός ερυθηµατώδης λύκος 
- Θροµβωτική θροµβοπενική πορφύρα 
- Ουραιµικό - αιµολυτικό σύνδροµο 
- Διάχυτος καρκίνος 
- Σχιστοκύτταρα



Αναιµία στη Χρονια Νεφρική Ανεπάρκεια 

• Μειωµένη παραγωγή ερυθροποιητίνης 

• Ουραιµικές τοξίνες που καταστέλλουν το µυελό 

• Σιδηροπενία 

• Μειωµένος χρόνος ζωής των RBC 

• Απώλεια αίµατος (ΓΕΣ, αγγειοδυσπλασίες....)



Ενδοκρινικές Διαταραχές 

• Υποθυρεοειδισµός 

• Υποφυσιακή Ανεπάρκεια 

• Υπερπαραθυρεοειδισµός 

Υποθρεψία: 

•Παρατεταµένη υποθρεψία: νορµόχρωµη, 
νορµοκυτταρική αναιµία 

•Νευρική ανορεξία: gelatinous transformation of the 
BM! νέκρωση µυελού 

• Έλλειψη χαλκού, Βιτ Α, Β6, Ε



Αιµολυτικές Αναιµίες

• Οι αιµολυτικές αναιµίες οφείλονται στην 
αυξηµένη καταστροφή των RBC  

• Ο χρόνος ζωής των RBC είναι µειωµένος 

• Η καταστροφή των RBC γίνεται από τα 
µακροφάγα στο µυελό, στο ήπαρ και 
σπλήνα 



Αιτια Αιμόλυσης 

• Συγγενή αίτια 


• Συγγενής σφαιροκυττάρωση


• Συγγενής ελλειπτοκυττάρωση


• Αιμοσφαιρινοπάθειες


• Μεταβολικές διαταραχές (G6PD def, Pyruvate kinase 
def, Pyrimidine kinase def)



• Ανοσολογικός μηχανισμός  

• Αυτοάνοσα αίτια (θερμού και ψυχρού τύπου)


• Αλλοάνοσα (μετά από μεταμόσχευση, αιμολυτική αντίδραση νεογνού, αιμόλυση 
μετά από μετάγγιση)


• Φάρμακα


• Μή άνοσος μηχανισμός 


• Επίκτητες διαταραχές μεμβράνης ερυθρών


• ΡΝΗ


• Προσθετικές βαλβίδες


• Αιμοσφαιρινουρία μετά από βάδιση


• Δευτεροπαθώς μετά από νεφρική ή ηπατική ανεπάρκεια


• Άλλα αίτια 



• Άλλα αίτια  

• Λοιμώξεις (ελονοσία, μυκόπλασμα, clostridium welchii, 
σήψη)


• Φάρμακα ή άλλοι χημικοί παράγοντες


• Υπερσπληνισμός


• Εγκαύματα







Ενδαγγειακή-Εξωαγγειακή αιµόλυση

• Εξωαγγειακή αιµόλυση 
Στις περισσότερες περιπτώσεις η αιµόλυση είναι εξωαγγειακή. Τα ερυθρά 
αποµακρύνονται από τη κυκλοφορία από τα µακροφάγα του ΔΕΣ, κυρίως 
στο σπλήνα 

• Ενδοαγγειακή αιµόλυση 
Όταν τα ερυθρά καταστρέφονται πολύ γρήγορα στη κυκλοφορία τότε 
απελευθερώνεται αιµοσφαιρίνη.  Η αιµοσφαιρίνη αυτή συνδέεται στην 
απτοσφαιρίνη.  Αλλα ο ρυθµός καταστροφής των ερυθρών είναι 
µεγαλύτερος από το ρυθµό παραγωγής της απτοσφαιρίνης, µε αποτέλεσµα 
να υπάρχει επιπλέον ελεύθερη αιµοσφαιρίνη στο πλάσµα.  
 Αυτή η ελεύθερη αιµοσφαιρίνη φιλτράρεται από τα νεφρικά σωληνάρια 
και πάει στα ούρα.  Στα ουροφόρα σωληνάρια η αιµοσφαιρίνη σπάει και 
βρίσκεται εκεί ως αιµοσιδηρίνη.  

Το ήπαρ έχει πολύ σηµαντικό ρόλο για να αποµακρύνει την αιµοσφαιρίνη 
που είναι συνδεδεµένη µε την απτοσφαιρίνη και την ελεύθερη 
αιµοσφαιρίνη











Συγγενής αιµολυτικές αναιµίες

• Συγγενής Σφαιροκυττάρωση: Η πιο καλά 
χαρακτηρισµένη βλάβη που την προκαλέι 
είναι η έλλειψη της σπεκτρίνης, αλλά 
µπορεί να παρατηρηθεί και από έλλειψη και 
άλλων πρωτεινών της µεµβράνης



• Συγγενής ελλειπτοκυττάρωση: Τα ερυθρά 
έχουν σχήµα έλλειψης λόγω της έλλειψης 
της πρωτείνης  4.1 ή του συµπλόκου 
σπεκτρίνη/ακτίνη/4.1











Αυτοάνοση αιµολυτική αναιµία

• Οι αυτοάνοσες αιµολυτικές αναιµίες 
(Autoimmune hemolytic anemias, AIHA) είναι 
επίκτητες διαταραχές που οδηγούν σε 
καταστροφή των ερυθρών λόγω αυτο-
αντισωµάτων έναντι των ερυθρών    

• Χαρακτηρίζονται από τη παρουσία θετικού 
άµεσου τεστ Coombs, το οποίο µπορεί να 
προσδιορίσει το αντίσωµα στην επιφάνεια των 
ερυθρών 



AIHA

• Η AIHA µπορεί να είναι “θερµού” ή “ψυχρού” 
τύπου ανάλογα µε το αν το αυτοαντίσωµα 
συνδέεται καλύτερα στα ερυθρά σε 
θερµοκρασία 37°C ή σε πιο χαµηλές 
θερµοκρασίες αντίστοιχα (4°C).  

• Στη θερµού τύπου τα αντισώµατα συνήθως είναι 
IgG, ενώ η άµεση Coombs είναι θετική για IgG 
µόνο, για το συµπλήρωµα ή και για τα δύο. 

• Στη ψυχρού τύπου AIHA, τα αντισώµατα είναι 
συνήθως IgM. Συχνά αποµακρύνονται από τα 
ερυθρά και αναγνωρίζονται ως C3d.



• Τα IgM ή IgG αντισώµατα τα οποία 
ενεργοποιούν πλήρως το συµπλήρωµα 
προκαλούν λύση των ερυθρών στη 
κυκλοφορία  (ενδοαγγειακή αιµόλυση). 

• Τα IgG αντισώµατα συχνά δεν ενεργοποιούν 
το συµπλήρωµα και τα ερυθρά οδηγούνται 
σε εξωαγγειακή αιµόλυση





Coombs’ Test



Αυτοάνοση Αιµολυτική Αναιµία 

•Θερµού τύπου: IgG:  Φαγοκυττάρωση στο σπλήνα: 
 σφαιροκυττάρωση

Ψυχρού τύπου: IgM/
συµπλήρωµα: ενδαγγειακή 
αιµόλυση: συγκολλήσεις RBC













Θεραπεία ΑΙΗΑ -θερμού τύπου αντίσωμα

•Κορτικοειδή

•Σπληνεκτομή 


•Rituximab (anti-CD20 mAb)


•Danazol


•Κυκλοφωσφαμίδη

•Αζαθειοπρίνη 


•Κυκλοσπορίνη 


•Mycofenolate mofetil


•Βινκριστίνη



•  Η Αυτοάνοση Αιμολυτική Αναιμία από ψυχρό αντίσωμα 
διακρίνεται σε 


• Νόσος εκ ψυχροσυγκολλητινών 


• Παροξυσμική αιμοσφαιρινουρία από ψυχρό αντίσωμα 

















Drug-induced hemolytic anemia

The interaction between a drug and red cell membrane may 
produce three types of antibodies: 
• Antibodies to the drug only, e.g. quinidine, rifampicin. 

Immune complexes attach to red cells, and may cause acute and 
severe intravascular hemolysis, sometimes associated with 
kidney injury. The hemolysis usually resolves quickly once the 
drug is withdrawn. 

• Antibodies to the cell membrane only, e.g. methyldopa, 
fludarabine. There is extravascular hemolysis and the clinical 
course tends to be more longer. 

• Antibodies to part-drug, part-cell membrane, e.g. penicillin. 
This develops only in patients receiving large doses of penicillin. 
The hemolysis typically develops over 7–10 days, and recovery is 
gradual after drug withdrawal.





Haemolytic disease of the newborn 
• HDN is due to fetomaternal incompatibility for red cell 

antigens.  
• Maternal alloantibodies against fetal red cell antigens 

pass from the maternal circulation via the placenta into 
the fetus, where they destroy the fetal red cells. Only 
IgG antibodies are capable of transplacental passage 
from mother to fetus. 

• The most common type of HDN is that due to ABO 
incompatibility, where the mother is usually group O 
and the fetus group A. 

• HDN due to RhD incompatibility has become much less 
common in developed countries following the 
introduction of anti-D prophylaxis 

• These vary from a mild haemolytic anaemia of the 
newborn to intrauterine death from 18 weeks’ gestation 
with the characteristic appearance of hydrops fetalis



Μικροαγγειοπαθητική αιµολυτική αναιµία

Μηχανικό τραύµα λόγω: 
■ Πρόσθετων βαλβίδων 
■ Στένωσης ή απόφραξης της κυκλοφορίας    
- Διάχυτη ενδαγγειακή πήξη 
- Κακοήθης υπέρταση 
- Συστηµατικός ερυθηµατώδης λύκος 
- Θροµβωτική θροµβοπενική πορφύρα 
- Ουραιµικό - αιµολυτικό σύνδροµο 
- Διάχυτος καρκίνος 
- Σχιστοκύτταρα



Mechanical haemolytic anaemia 

• Red cells may be injured by physical trauma in the circulation. 
Direct injury may cause immediate cell lysis or be followed by 
resealing of the cell membrane with the formation of distorted 
red cells or ‘fragments’. These cells may circulate for a short 
period before being destroyed prematurely in the 
reticuloendothelial system. 

• The causes of mechanical haemolytic anaemia include: 
damaged artificial heart valves 
• March haemoglobinuria, where there is damage to red cells in 

the feet associated with prolonged marching or running 
• Microangiopathic haemolytic anaemia (MAHA), where 

fragmentation of red cells occurs in an abnormal 
microcirculation caused by malignant hypertension, eclampsia, 
haemolytic uraemic syndrome, thrombotic thrombocytopenic 
purpura, vasculitis or disseminated intravascular coagulation.






