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ΑΙΜΑΤΟΛΟΓΙΚΗ - ΛΕΜΦΩΜΑΤΩΝ ΚΛΙΝΙΚΗ και ΜΟΝΑΔΑ Μ.Μ.ΟΑΙΜΑΤΟΛΟΓΙΚΗ ΛΕΜΦΩΜΑΤΩΝ ΚΛΙΝΙΚΗ και ΜΟΝΑΔΑ Μ.Μ.Ο 
Γ.Ν.Α. «Ο ΕΥΑΓΓΕΛΙΣΜΟΣ»



Από το 2011

Άντρας 70 ετών με τυχαία ανεύρεσηΆντρας 70 ετών με τυχαία ανεύρεση
θρομβοκυττάρωσης (plts 762.000-λοιπή
γενική/επιχρισμα αίματος κφ) 



ΧΩΡΙΣ:
• β-συμπτώματα ή κνησμό, θρομβώσεις ή β συμ ώμα α ή ησμό, θρομβώσεις ή
μικροαγγειοπαθητικά συμπτώματα, 
αιμορραγίες αγγειοκινητικά συμπτώματααιμορραγίες, αγγειοκινητικά συμπτώματα

λ λί λ φ δ άθ ή• ηπατοσπληνομεγαλία, λεμφαδενοπάθεια ή 
άλλη παθολογία από την ΦΕ. 



Από την βασική διερεύνηση τηςό η βασι ή διερεύ ηση ης
θρομβοκυττάρωσης:

Fe TIBC φερριτίνη) > ( )• Fe, TIBC, φερριτίνη)-> (-)
• CRP/TKE-> (-)
• BCR-ABL1->(-), JAK2->(-)
• CALR->(+)CALR >(+)



Μεταλλαγμένο CALR exon 9 indelsε α αγμέ ο C e o 9 de s

=>Κλωνικότητα σε μία από τις 3 γνωστές 
οδηγούς μεταλλάξεις που αφορούν τα ΜΥΝ
(PV99%, ET83%, PMF92%)( , , )



ΟΜΒ-> μεγάλος αριθμό ωρίμων 
μεγακαρυοκυττάρων, που σχηματίζουν γ ρ ρ , χη ζ
αρθροίσεις, μεγάλα σε μέγέθος με 
υπερλοβιωμένους πυρήνεςυπερλοβιωμένους πυρήνες

->κοκκιώδης σειρά υπερπλαστική με 
ήπια αριστερή στροφήήπια αριστερή στροφή 

->χωρίς ίνωση/δυσπλασία

Καρυότυπος: 46XYρ ς



ΒCR-ABL -, CARL+ Mυελουπερπλαστικό
Νεοπλάσμα κλινικά/ιστολογικά συμβατό μεΝεοπλάσμα κλινικά/ιστολογικά συμβατό με
αυτό της Ιδιοπαθούς Θρομβοκυττάρωσης



Συνταξιούχος ναυτικός

Ατομικό Ιστορικό:
AY Καπνος ( )AY     Καπνος  (–)
ΔΣΛ             Αλκοόλ   (–)  

Φαρμακευτική Αγωγή:Φαρμακευτική Αγωγή:
Olmetec plus
Li itLipitor                     



Κί δ ί /θ ό βΚίνδυνος αιμορραγίας/θρόμβωσης:



7/2011-6/2015

Υδροξυουρία (σταδιακά αυξανόμενη δόση 
από 500mg-> 1gr/1 5gr εναλλάξ)από 500mg-> 1gr/1,5gr εναλλάξ)
Ασπιρίνη 100mg

Χωρίς αγγειακές ή άλλες επιπλοκέςρ ς γγ ς ή ς ς



μεγέθους 1cm 
φ όεπιφανειακό

με ανώμαλα όρια
μέτρια επώδυνο
επί εδάφους ερυθηματώδους δέρματοςεπί εδάφους ερυθηματώδους δέρματος.



 Επιφανειακό, επώδυνο έλκοςΕπιφανειακό, επώδυνο έλκος
 Συχνότερη εντόπιση: σφυρά
 40% πολλαπλά
 Σε ασθενείς που λαμβάνουν HU>1 χρόνο συνήθως σε δόσεις >1gr Σε ασθενείς που λαμβάνουν HU>1 χρόνο, συνήθως σε δόσεις >1gr
 3-20% (7% Hernadez-Boluda 2011)
 Ανθεκτικά σε οποιανδήποτε θεραπεία, εαν δεν αποσυρθεί ΗU
 Γ ή β λ ί λή ύλ δ ή Γρήγορη βελτίωση και πλήρης επούλωση με την διακοπή του 
φαρμάκου (διάμεση διάρκεια 3μήνες ,1-24) 



Διακοπή Υδροξυουρίας

Έναρξη Aναγρελίδης



Αρχικά βελτίωση ακολουθούμενη απόρχι ά βε ίωση α ο ουθούμε η α ό
επιδείνωση

Οίδημα σύστοιχου άκρου
Έντονο Άλγος 



Δ ύ άλλ ώΔιερεύνηση άλλων αιτιών:

 κ/α για κοινά, μύκητες, μυκοβακτηρίδια, RPR, PCR για leismania: (-) 

 CT ΔΕ ποδοκνημικής: χωρίς εικόνα οστεομυελίτιδας ή περιοστικής 
αντίδρασης, εκτεταμένο οίδημα κυτταρολιπώδους ιστού 

 triplex αρτηριών/φλεβών και αγγειολογική εκτίμηση: χωρίς 
θρόμβωση,απόφραξη, ανεπαρκεια

 ηπατική/νεφρική λειτουργία, λέυκωμα ούρων 24ώρου, ηλ/τες, ΤSH,T3,T4, 
HbA1C : κφ

 echo καρδίας : κφ echo καρδίας : κφ

 Αδρός ανοσολογικός έλεγχος και κρυοσφαιρίνες: (-)

 CT θώρακος, άνω/κάτω κοιλίας: αμετάβλητες γνωστές υπεζωκοτικές 
παχύνσεις, ήπια διάταση ανιούσας αορτής, κύστη ήπατος, αδένωμα επινεφριδίου



8/2015
Επιδείνωση βλάβης, βαθειά, με λευκωπό
επίχρισμα, ερυθροιώδη άλω, επηρμένα όρια

νέο έλκος στο ΑΡ σφυρό
(επί βλατιδώδους βλάβης)(επί βλατιδώδους βλάβης)

άλγος βασανιστικό χαρακτηριστικάάλγος βασανιστικό,  χαρακτηριστικά
δυσανάλογο προς  το μέγεθος και το βάθος

βλ βώτων βλαβών





1) Διαπυημένα έλκη με έντονό άλγος) ια υημέ α έ η με έ ο ό ά γος
2) Όχι άλλη αιτία
3) Ιδιοπαθής Θρομβοκυττάρωση3) Ιδιοπαθής Θρομβοκυττάρωση



1) Βιοψία Δέρματος
2) Έναρξη medrol 16mgx22) Έναρξη medrol 16mgx2



Β ψί > ή δ ή!Βιοψία-> μή διαγνωστική!
αποκλείει σε ιστολογικό επίπεδο βακτηριακή, 
μυκητιασική ,παρασιτική λοίμωξη, αγγειίτιδα
καί αγγειακά έμφρακτα κακοήθειακαί αγγειακά έμφρακτα, κακοήθεια 
πιθανά γαγγραινώδες πυόδερμα επί

ή λ ή όσυνηγορητικής κλινικής εικόνας



Ευαισθησία στα στεροειδη;υαισθησία σ α σ εροειδη;
καμία βελτίωση μετά από 5 μέρες θεραπέια,
αντί αυτής επίταση άλγους και διαπύησηςαντί αυτής επίταση άλγους και διαπύησης

- Stop medrol, κ/α και αντιβίωση
- ιατρείο πόνουιατρείο πόνου 
- δερματολογική εκτίμηση   



Ανθεκτικό στα στεροειδή Γαγγραινώδες
Πυόδερμα? Άλλο?υόδερμα ο

 Κορτικοστεροειδή 0 5mg/kg Κορτικοστεροειδή 0,5mg/kg
 Κορτικοστεροειδή και κυκλοσπορίνη (έως 

400 mg/ημ) 
 Κορτικοστεροειδή και μεθοτρεξάτη 12,5 ρ ρ ή μ ρ ξ η ,

mg/εβδ



Εξάρσεις και υφέσεις, χωρίς ωστόσο πληρη
επούλωση των βλαβών ή αναχαίτιση της
έκθυσης νέων βλαβών ης β β



 Νόσος κανένα σημάδι εκτροπήςόσος α έ α σημάδι ε ρο ής
ΧΩΡΙΣ: β-συμπτωματολογία,σπληνομεγαλία,
πενίες LDH βλαστες ή ερυθροβλστικήπενίες,LDH,βλαστες ή ερυθροβλστική
αντίδραση

 Διακοπή αναγρελίδης (ΑΕ: οιδήματα, Διακοπή αναγρελίδης (ΑΕ: οιδήματα, 
νευροπάθεια) και επανέναρξη 
Υδροξυουρίαςοξεία και έντονηΥδροξυουρίαςοξεία και έντονη 
επιδείνωση των βλαβών => interferon-α?



2/16
Έκτακτη εισαγωγή λόγω αδυναμίαςα η εισαγωγή όγω αδυ αμίας
ρύθμισης πόνου, επιδείνωσης βλαβών 
(μεγάλα βαθιά πυορροούντα έλκη σφυρών(μεγάλα, βαθιά πυορροούντα έλκη σφυρών
άμφω, νέες βλάβες) 





 Ρύθμιση πόνου, μεγάλες ποσότητες 
οπιοειδών, lyrica, y

 Διακοπή αναγρελίδης, έναρξη Interferon-α
 Τοπική περιποίηση αντιβίωση Τοπική περιποίηση, αντιβίωση
 Επανάληψη/ολοκλήρωση ελέγχου
(cts, triplex, ενδοσκοπήσεις, κ/α, pcr για
ειδικές λοιμώξεις, ανοσολογικός έλεγχος)ς μ ξ ς, γ ς γχ ς)



Πόνος
Interferon-α

Στάση/μυική ΚατάθλιψηΣτάση/μυική 
ατροφία

Κατάκλιση



Αύξηση αγωγής πόνου

Interferon α >busulfan

Αύξηση αγωγής πόνου

Πόνος
Interferon-α -->busulfan

ΚατάθλιψηΣτάση/μυική 
ατροφία

Κατάκλιση Αντικαταθλιπτικά

+τοπικά μέτρα
Φυσιοθεραπεία

+τοπικά μέτρα
+αντιβίωση



Εξιτήριο, χωρίς ουσιαστική μεταβολή στα 
έλκη αλλά με καλύτερη ανοχή του πόνουέ η α ά με α ύ ερη α οχή ου ό ου



6/16
Ξανά...α ά
«λόγω αδυναμίας ρύθμισης πόνου,
επιδείνωσης βλαβών (μεγάλα βαθειάεπιδείνωσης βλαβών (μεγάλα, βαθειά
πυορροούντα έλκη σφυρών και δακτύλων
κάτω άκρων άμφω, νέες βλάβες)» 



14/6 1 δό i fli i b14/6 1η δόση infliximab

17/6 εξοίδηση ερ θρό η α άλ ος17/6 εξοίδηση, ερυθρότητα άλγος

20/6 σαφής μείωση άλγους μειωμένη εκροή20/6 σαφής μείωση άλγους, μειωμένη εκροή
πύου, εφελκιδοπόιηση

28/6 2η δόση infliximab
Όλα τα έλκη σε φάση επούλωσης!!Όλα τα έλκη σε φάση επούλωσης!!

Εξιτήριο!!ξ ήρ
Μείωση αναλγητικών, φυσιοθεραπεία







22.2  7η δόση infliximab , περιπατητικός,
καλή γενική κατάσταση, χωρίς ανάγκηα ή γε ι ή α άσ αση, χωρίς α άγ η
αναλγησίας, επουλωμένα έλκη!!




