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ΕΙΣΑΓΩΓΗ 
 

Ως βαρειά χρονία ουδετεροπενία (Severe Chronic Neutropenia, SCN) 
ορίζουµε ένα σύνολο νοσηµάτων στα οποία η ουδετεροπενία 
αποτελεί το κύριο πρόβληµα. Η βαρύτητα και τα συµπτώµατα της 
ουδετεροπενίας ποικίλουν από άτοµο σε άτοµο ανάλογα µε τη φύση 
της υποκείµενης νόσου που προκαλεί την ουδετεροπενία. Αυτό το 
εγχειρίδιο έχει γραφεί µε σκοπό να βοηθήσει στην καλύτερη 
κατανόηση της βαρειάς χρονίας ουδετεροπενίας απαντώντας σε 
ενδεχόµενα ερωτήµατα σχετικά µε τη φύση του νοσήµατος και την 
θεραπευτική του αντιµετώπιση. Ελπίζουµε ότι εσείς και/ή τα παιδιά 
σας θα το βρείτε χρήσιµο. Ο σκοπός του κειµένου που ακολουθεί 
είναι να σας δώσει κάποιες βασικές πληροφορίες για το νόσηµα αλλά 
και να σας ενθαρρύνει να συζητήσετε οποιαδήποτε απορία έχετε µε 
τον γιατρό που σας παρακολουθεί. Θα πρέπει, ωστόσο, να γνωρίζετε 
ότι η έρευνα που αφορά στην παθογένεια και αντιµετώπιση της 
νόσου είναι υπό εξέλιξη. Κατά συνέπεια, ολοένα και νεώτερα 
δεδοµένα προκύπτουν και καλό θα είναι να ενηµερώνεστε 
περιστασιακά από την ιστοσελίδα µας στο διαδίκτυο (internet). 
 Το εγχειρίδιο αυτό έχει γραφεί από µέλη της ∆ιεθνούς Οµάδας 
Καταγραφής της Βαρειάς Χρονίας Ουδετεροπενίας (Severe Chronic 
Neutropenia International Registry, SCNIR). Η οµάδα αυτή, που στο 
εξής στο κείµενο που ακολουθεί θα αναφέρεται ως SCNIR, ιδρύθηκε 
το 1994 µε χρηµατοδότηση της πολυεθνικής φαρµακευτικής εταιρεί-
ας AMGEN. Την 1η Ιουλίου 2000, το  SCNIR έγινε ανεξάρτητος 
οργανισµός µε αποκλειστικό σκοπό τη συνεχή έρευνα και εκπαίδευ-
ση στο πεδίο της χρονίας ουδετεροπενίας. Θα θέλαµε να ευχαριστή-
σουµε τα µέλη της συµβουλευτικής επιτροπής του SCNIR για την 
προσφορά τους στη συγγραφή του εγχειριδίου αλλά και τις κ. Debra 
Scarlata και κ. Carol Fier της εταιρείας AMGEN για την ανασκόπη-
ση του κειµένου.  
 Στο κείµενο που ακολουθεί, η λέξη «εσείς» αναφέρεται σε εσάς 
και/ή το παιδί σας. Οι λέξεις, επίσης, που ανάγράφονται µε πλάγια 
γράµµατα επεξηγούνται περαιτέρω στη σελίδα 43.  
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ΠΩΣ ΠΑΡΑΓΕΤΑΙ ΤΟ ΑΙΜΑ 
 
 
Ο µυελός των οστών είναι ο τόπος που παράγεται το αίµα. 
 
Ο µυελός των οστών, βρίσκεται µέσα στα οστά. Ο ανθρώπινος 
σκελετός αποτελείται από διάφορους τύπους οστών. Τα µακρά οστά, 
όπως το βραχιόνιο και το µηριαίο, έχουν στο εσωτερικό τους λίπος, 
νεύρα και αγγεία. Ο µυελός στα µακρά οστά έχει κίτρινο χρώµα 
εξ’αιτίας της µεγάλης περιεκτικότητας σε λίπος και για το λόγο αυτό 
αναφέρεται ως κίτρινος µυελός. Αυτός ο µυελός δεν συµµετέχει ιδι-
αίτερα στην παραγωγή των κυττάρων του αίµατος στον ενήλικα. 
 
Ερυθρός µυελός είναι ο µυελός των οστών που κυρίως παράγει τα 
κύτταρα του αίµατος, εµπεριέχεται δε στα πλατέα οστά, όπως τα 
οστά της λεκάνης και στις πλευρές. Τα οστά αυτά περιέχουν µια 
σπογγώδη ουσία στα κενά της οποίας υπάρχει ένα τρισδιάστατο 
πλέγµα από ινίδια, αγγεία και κύτταρα που στηρίζουν µικρές φωληές 
µέσα στις οποίες παράγονται τα κύτταρα του αίµατος. Ο ιατρικός 
όρος για την παραγωγή των κυττάρων του αίµατος είναι αιµοποίηση 
(Εικόνα 1). 
 
Υπάρχουν τρεις βασικοί τύποι κυττάρων του αίµατος: 

 
• Τα ερυθρά αιµοσφαίρια, που µεταφέρουν οξυγόνο από τους 

πνεύµονες σε όλους τους ιστούς του σώµατος. 
 

• Τα αιµοπετάλια, που είναι απαραίτητα για την πήξη του αίµατος. 
 

• Τα λευκά αιµοσφαίρια, που είναι απαραίτητα για την άµυνα του 
οργανισµού έναντι των λοιµώξεων. Υπάρχουν τρείς κύριοι τύποι 
λευκών αιµοσφαιρίων: τα  πολυµορφοπύρηνα, τα µονοπύρηνα, 
και τα λεµφοκύτταρα. 
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Τα ουδετερόφιλα αποτελούν τον κύριο τύπο πολυµορφοπυρήνων.   
 
 

 

Εικόνα 1. Όλοι οι τύποι των κυττάρων του αίµατος παράγονται από ένα 
«µητρικό κύτταρο», το πολυδύναµο προγονικό αιµοποιητικό κύτταρο. 
 
Σε φυσιολογικές καταστάσεις, η ανάπτυξη και ο πολλαπλασιασµός 
των κυττάρων του αίµατος ελέγχεται απόλυτα από τον µυελό των 
οστών ώστε τελικά ο αριθµός των κυττάρων του αίµατος που 
κυκλοφορεί να είναι αυτός που χρειάζεται ένα άτοµο για να ζει 
φυσιολογικά. Κάθε δευτερόλεπτο παράγονται περίπου 3 εκατοµµύ-
ρια ερυθρά αιµοσφαίρια και 120 χιλιάδες λευκά αιµοσφαίρια. Τα 
ώριµα κύτταρα αφήνουν το µυελό των οστών και εισέρχονται στο 
περιφερικό αίµα όπου µε την κυκλοφορία µεταφέρονται σε όλο το 
σώµα. Όλοι οι διαφορετικοί τύποι κυττάρων που κυκλοφορούν 
προέρχονται από ένα τύπο κυττάρου που λέγεται πολυδύναµο προγο-
νικό αιµοποιητικό κύτταρο. Ένα πολύ µικρό ποσοστό των κυττάρων 
του µυελού των οστών και του περιφερικού αίµατος είναι πολυδύναµα 
προγονικά αιµοποιητικά κύτταρα. Αυτά είναι τα κύτταρα που χρεια-
ζόµαστε για τη διαδικασία της µεταµόσχευσης και τα οποία 
µπορούµε να πάρουµε είτε από το µυελό των οστών είτε από το 
περιφερικό αίµα (σελίδα 23). 
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Όλα τα κύτταρα του αίµατος τελικά πεθαίνουν αλλά η διάρκεια ζωής 
τους ποικίλει ανάλογα µε τον τύπο του κυττάρου. Τα ερυθρά αιµο-
σφαίρια ζουν περίπου τρεις µήνες στην κυκλοφορία, ενώ τα αιµοπε-
τάλια ζουν µερικές µέρες και τα ουδετερόφιλα µερικές ώρες. 
 
 
 
ΤΙ ΕΙΝΑΙ Η ΟΥ∆ΕΤΕΡΟΠΕΝΙΑ 
 
Ο όρος ουδετεροπενία χρησιµοποιείται για να περιγράψει κάθε 
ελάττωση του αριθµού των κυκλοφορούντων ουδετεροφίλων κάτω 
από το φυσιολογικό όριο. Τα ουδερερόφιλα είναι κύτταρα απαραίτη-
τα για την άµυνα του οργανισµού έναντι βακτηρίων (Εικόνα 2) και 
κατά συνέπεια, ένας ασθενής µε πολύ χαµηλό αριθµό ουδετεροφίλων 
είναι ευαίσθητος σε βακτηριακές λοιµώξεις. Ουδετεροπενία µπορεί 
να εµφανιστεί σε διάφορες παθολογικές καταστάσεις, όπως π.χ. σε 
ασθενείς µε κακοήθη νοσήµατα µετά από χηµειοθεραπεία. Ουδετερο-
πενία, επίσης, µπορεί να εµφανιστεί µετά από ιογενείς λοιµώξεις. 
Μερικοί ασθενείς γεννιώνται µε ουδετεροπενία και στις περιπτώσεις 
αυτές συχνά η αιτία είναι άγνωστη.   
 

 

(Ουδετερόφιλα) 

(Βακτήρια) 

(Ερυθροκύτταρα) 

 

Εικόνα 2. Ουδετερόφιλα στην κυκλοφορία του αίµατος που σκοτώνουν 
βακτήρια.  
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Η βαρύτητα της ουδετροπενίας ποικίλει. Ο φυσιολογικός αριθµός 
των ουδετεροφίλων στο περιφερικό αίµα είναι για τους ενήλικες 1500 
έως 7000 κατά κυβικό χιλιοστό (mm3) (1.5-7.0 x 109/l).  Στα παιδιά 
κάτω των 6 ετών ο αριθµός των ουδετεροφίλων µπορεί να είναι µι-
κρότερος. Η σοβαρότητα της ουδετεροπενίας εξαρτάται από τον 
απόλυτο αριθµό των κυκλοφορούντων ουδετεροφίλων και διαβα-
θµίζεται ως εξής: 
 
• 

• 

• 

Ήπια ουδετεροπενία, όταν ο απόλυτος αριθµός των κυκλοφορού-
ντων ουδετεροφίλων είναι κάτω από το κατώτερο φυσιολογικό 
όριο των 1500 κατά  mm3 (1.5 x 109/l) αλλά πάνω από 1000 κατά 
mm3 (1.0 x 109/l) 

 
Μέτρια ουδετεροπενία, όταν ο απόλυτος αριθµός των κυκλοφο-
ρούντων ουδετεροφίλων είναι µεταξύ 500 κατά mm3 και 1000 
κατά  mm3 (0.5 x 109/l - 1.0 x 109/l) 

 
Βαρειά ουδετεροπενία, όταν απόλυτος αριθµός των κυκλοφορού-
ντων ουδετεροφίλων είναι κάτω από 500 κατά mm3 (0.5 x 109/l). 

 
Η ουδετεροπενία µπορεί να είναι βραχείας διάρκειας οπότε µιλάµε 
για οξεία ουδετεροπενία ή από µακρού χρονολογούµενη, πάνω από 
τρεις µήνες, οπότε µιλάµε για χρονία ουδετεροπενία. 
 
Τα συµπτώµατα του ασθενούς ποικίλουν ανάλογα µε τη βαρύτητα 
της ουδετεροπενίας. Όσο χαµηλότερος ο αριθµός των ουδετεροφίλων 
τόσο µεγαλύτερος ο κίνδυνος για εµφάνιση λοµώξεων. Ο κίνδυνος 
αυξάνει εάν η ουδετεροπενία επιµένει πάνω από τρεις ηµέρες. Οι πιο 
συχνοί τύποι λοιµώξεων είναι η µέση ωτίτιδα, η αµυγδαλίτιδα, η ου-
λίτιδα, τα έλκη της στοµατικής κοιλότητας, και τα δερµατικά απo-
στήµατα. Πυρετός πάνω από 38.50C πρέπει να λαµβάνεται σοβαρά 
υπ’ όψη και να ενηµερώνεται αµέσως ο θεράπων γιατρός. 
 
Η βαρειά ουδετεροπενία µπορεί να δηµιουργήσει σοβαρά προβλήµα-
τα καθ’ ότι ο ασθενής κινδυνεύει να αναπτύξει  βακτηριακή, µυκη-
τιασική ή µικτή λοίµωξη.  
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Οι λοιµώξεις αυτές µπορεί να  αποβούν θανατηφόρες  για  τον ασθε-
νή εάν η διάρκεια της ουδετεροπενίας παραταθεί και δεν ληφθούν 
µετρα εγκαίρως. Είναι, κατά συνέπεια, σηµαντικό ο ασθενής να έχει 
ευαισθητοποιηθεί ώστε µόλις εµφανίσει σηµεία ή συµπτώµατα 
λοίµωξης να συµβουλεύεται τον γιατρό του ώστε έγκαιρα να λάβει 
την κατάλληλη αγωγή για την αντιµετώπιση της λοίµωξης (π.χ. 
αντιβιωτικά). 
 
 
 

• 

• 

• 

ΤΥΠΟΙ ΒΑΡΕΙΑΣ ΧΡΟΝΙΑΣ ΟΥ∆ΕΤΕΡΟΠΕΝΙΑΣ 
 
Η βαρειά χρονία ουδετεροπενία µπορεί να υπάρχει από τη γέννηση 
(συγγενής ουδετεροπενία) ή να εµφανιστεί κατά τη διάρκεια της ζωής 
(επίκτητη ουδετεροπενία). Μπορεί να αποτελεί τη µόνη εκδήλωση νό-
σου ή να αναπτυχθεί στα πλαίσια άλλου νοσήµατος. Παρακάτω πα-
ρατίθενται παραδείγµατα διαφόρων τύπων χρονίας ουδετεροπενίας.  
 

Ουδετεροπενίες που υπάρχουν κατά τη γέννηση: 
Βαρειά συγγενής ουδετεροπενία (Σύνδροµο  Kostmann) 
Κυκλική ουδετεροπενία 
 

Μεταβολικά νοσήµατα που συνοδεύονται από ουδετεροπενία: 
Σύνδροµο Shwachman-Diamond 
Γλυκογονίαση τύπου 1β 
 

Ουδετεροπενίες που εµφανίζονται κατά τη διάρκεια της ζωής 
Ιδιοπαθής ουδετεροπενία 
Αυτοάνοση ουδετεροπενία 
 

Στα επόµενα κεφάλαια περιγράφονται µε λεπτοµέρειες οι διάφοροι 
τύποι ουδετεροπενίας. 
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ΒΑΡΕΙΑ ΣΥΓΓΕΝΗΣ ΟΥ∆ΕΤΕΡΟΠΕΝΙΑ Η ΣΥΝ∆ΡΟΜΟ 
KOSTMANN 
 
Η συγγενής βαρειά ουδετεροπενία ή όπως διαφορετικά ονοµάζεται 
σύνδροµο Kostmann, είναι ένας σπάνιος τύπος ουδετεροπενίας που 
εµφανίζεται µε τη γέννηση του ατόµου. Είναι ένα κληρονοµικό νό-
σηµα και ως εκ τούτου µπορεί να εµφανίζει τη διαταραχή πάνω από 
ένα µέλος της ίδιας οικογένειας. Μπορεί, ωστόσο, να εµφανιστεί σαν 
σποραδική µορφή οπότε µόνο ένα άτοµο της οικογένειας είναι 
προσβεβληµένο. Προγεννητική διάγνωση, προς το παρόν, δεν µπορεί 
να γίνει. Η συγγενής αυτή ουδετεροπενία είναι συνήθως πολύ βα-
ρειά, µε συχνά µηδενικό αριθµό ουδετεροφίλων στο περιφερικό αίµα 
κατά τη διάγνωση. Το χαρακτηριστικό εύρηµα της νόσου είναι η 
αναστολή της ωρίµανσης των προβαθµίδων των ουδετεροφίλων στο 
µυελό των οστών (Εικόνα 3). Αυτό σηµαίνει ότι οι προβαθµίδες των 
ουδετεροφίλων των ασθενών αυτών σπάνια ωριµάζουν σε ώριµα 
ουδετερόφιλα ικανά να καταπολεµούν λοιµώξεις.  
         

ΜΥΕΛΟΣ ΤΩΝ ΟΣΤΩΝ 

ΑΙΜΑ 

Ραβδοπύρηνο 

Προµυελοκύτταρο 
Μυελοβλάστη

 
Ουδετερόφιλο 

 
     Μυελοκύτταρο     Μεταµυυελοκύτταρο 

 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 

Εικόνα 3. Στα φυσιολογικά άτοµα, µε την ωρίµανση των προβαθµίδων των 
ουδετεροφίλων στο µυελό των οστών προκύπτουν τα ώριµα ουδετερόφιλα  
που εγκαταλείπουν το µυελό για να περάσουν στην κυκλοφορία. Στους α-
σθενείς µε σύνδροµο Kostmann υπάρχει αναστολή της ωρίµανσης των ουδε-
τεροφίλων στην προβαθµίδα που λέγεται προµυελοκύτταρο. 
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Οι ασθενείς εµφανίζουν συχνά σοβαρές βακτηριακές λοιµώξεις από 
τους πρώτους µήνες ή και τις πρώτες ηµέρες της ζωής, όπως οµφαλί-
τιδα στο σηµείο κοπής του οµφαλίου λώρου, πνευµονία, αποστήµατα 
δέρµατος, και  µέση ωτίτιδα. Ως εκ τούτου η διάγνωση της νόσου 
τίθεται συχνά κατά τη βρεφική ηλικία. Μια εξέταση αίµατος και ένα 
επιχρίσµα από δείγµα µυελού των οστών είναι απαραίτητα για τη σω-
στή διάγνωση (Βλέπε Κεφάλαιο ∆ΙΑΓΝΩΣΗ ΤΗΣ ΒΑΡΕΙΑΣ ΧΡΟΝΙ-
ΑΣ ΟΥ∆ΕΤΕΡΟΠΕΝΙΑΣ, σελίδα 17). 
 
Όταν ένα δείγµα µυελού των οστών λαµβάνεται για διαγνωστικούς 
λόγους, εξετάζουµε πρώτα τα επιχρίσµατα στο µικροσκόπιο (Εικόνα 
4) και στη συνέχεια χρησιµοποιείται για άλλες εξετάσεις όπως κυττα-
ρογενετική, µελέτη του υποδοχέα του αυξητικού παράγοντα των πολύ-
µορφοπυρήνων (granulocyte-colony stimulating factor, G-CSF), και 
εάν είναι εφικτό µέρος του δείγµατος στέλνεται στο SCNIR, στην 
τράπεζα µυελού των οστών..    

                      
Εικόνα 4. Τυπική εικόνα µυελού των οστών από ασθενή µε βαρειά συγγενή 
ουδετεροπενία στην οποία φαίνεται η πλήρης έλλειψη ώριµων ουδετεροφί-
λων (δεξιά) σε σχέση µε ένα φυσιολογικό άτοµο όπου διακρίνει κανείς ου-
δετερόφιλα σε όλα τα στάδια ωριµάνσεως  (αριστερά).  
 
Με την κυτταρογενετική µελετάει κανείς τα χρωµοσώµατα στα κύττα-
ρα του µυελού των οστών. Στις περισσότερες περιπτώσεις, στους 
ασθενείς µε ουδετεροπενία η εξέταση αυτή αποβαίνει τελείως φυσιο-
λογική. Μια αλλαγή στα χρωµοσώµατα µπορεί να µην έχει καµµία 
παθολογική σηµασία, αλλά σε µερικές περιπτώσεις µπορεί να υποδη-
λώνει πιθανή εξέλιξη σε λευχαιµία (Εικόνα 5). 
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Αυτός είναι και ο κύριος λόγος που η ετήσια εξέταση του µυελού των 
οστών θεωρείται άκρως απαραίτητη.  
 

             
 
Εικόνα 5. Κάθε κύτταρο του ανθρώπου (εκτός από τα ωάρια και σπερµατο-
ζωάρια) περιέχει 22 ζεύγη χρωµοσωµάτων και ένα επιπλέον ζεύγος, τα χρω-
µοσώµατα του φύλου (θηλυκά: ΧΧ, αρσενικά:ΧΥ), όπως φαίνεται αιστερά. 
Προλευχαιµικές αλλάγές µπορεί, για παράδειγµα, να αφορούν έλλειψη ενός 
χρωµοσώµατος όπως φαίνεται δεξιά όπου παριστάνεται µια µονοσωµία 7.   
 
Η µελέτη του υποδοχέα του αυξητικού παράγοντα των πολυµορφοπυ-
ρήνων µας δίνει πληροφορίες για τη δοµή του υποδοχέα. Ο 
υποδοχέας αυτός υπάρχει σε όλα τα πολυµορφοπύρηνα και σκοπός 
του είναι η δέσµευση της κυτταροκίνης G-CSF που είναι απαραίτητη 
για τον πολλαπλασιασµό, την ωρίµανση και την καλή λειτουργία του 
κυττάρου. Σε µερικές περιπτώσεις ασθενών µε συγγενή βαρειά ουδε-
τεροπενία αναπτύσσονται στην πορεία της νόσου αλλαγές στη δοµή 
του υποδοχέα που µπορεί να υποδηλώνουν εξέλιξη της νόσου σε 
λευχαιµία. Αυτός είναι και ο λόγος που η µελέτη του υποδοχέα 
πρέπει να γίνεται τακτικά.  
 

Μόλις τεθεί η διάγνωση της βαρειάς χρονίας ουδετεροπενίας, οι 
ασθενείς πρέπει να αρχίζουν άµεσα θεραπεία µε τον αυξητικό αιµο-
ποιητικό παράγοντα G-CSF (γνωστός και ως filgrastim ή leno-
grastim). Οι κλινικές µελέτες για την εφαρµογή του G-CSF στην θε-
ραπεία της νόσου ξεκίνησαν από την AMGEN το 1987 και  
τελικά  αποδείχτηκε  ότι  η  θεραπεία αυτή  αύξησε  δραµατικά  το 
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προσδόκιµο επιβίωσης και την ποιότητα ζωής των ασθενών µε 
σύνδροµο Kostmann. Σήµερα πλέον, τα παιδιά αυτά µπορούν να ζουν 
φυσιολογική ζωή π.χ. να πηγαίνουν κανονικά στο σχολείο, ακόµα 
και να συµµετέχουν σε αθλήµατα. Αντίθετα, πριν από τη θεραπευτι-
κή εφαρµογή του G-CSF, τα παιδιά αυτά πέθαιναν νωρίς από 
βακτηριακές λοιµώξεις αφού καµµιά θεραπεία δεν µπορούσε να τους 
εξασφαλίσει επαρκή αριθµό ουδετεροφίλων. Ακόµη και τα αντιβιω-
τικά, µόνο προσωρινή αντιµετώπιση της λοίµωξης µπορούσαν να 
επιτύχουν αφού, όπως είναι γνωστό, για την επιτυχή άµυνα του 
οργανισµού έναντι των βακτηριακών λοιµώξεων χρειάζονται και τα 
δύο, δηλαδή ουδετερόφιλα και αντιβιωτικά. Ωστόσο, η µόνη θερα-
πεία που µπορεί να επιτύχει ίαση είναι η µεταµόσχευση προγονικών 
αιµοποιητικών κυτταρων.  
 
Ο G-CSF είναι µια κυτταροκίνη που υπάρχει φυσιολογικά στον 
οργανισµό. Κυτταροκίνες ονοµάζονται πρωτεϊνες που παράγονται 
από ένα είδος κυττάρων και είναι απαραίτητες για την ανάπτυξη και 
την λειτουργία άλλων τύπων κυττάρων. Οι ασθενείς µε βαρειά 
συγγενή ουδετεροπενία παράγουν G-CSF, αλλά για λόγο που δεν 
είναι ακόµη γνωστός, η ανταπόκριση των ουδετεροφίλων στις φυσιο-
λογικά παραγόµενες συγκεντρώσεις G-CSF είναι ανεπαρκής. Όσο 
χαµηλότερος ο αριθµός των ουδετεροφίλων, τόσο µεγαλύτερος ο κίν-
δυνος για εµφάνιση λοιµώξεων. Η συχνότητα, µάλιστα, εµφάνισης 
βακτηριακής λοίµωξης συσχετίζεται µε τη βαρύτητα της ουδετεροπε-
νίας. Στους περισσότερους ασθενείς η συχνότητα εµφάνισης βακτη-
ριακών λοιµώξεων περιορίζεται σηµαντικά ή και υποχωρεί πλήρως 
µετά την έναρξη θεραπείας µε G-CSF ιδιαίτερα όταν ο αριθµός των 
ουδετεροφίλων σταθεροποιηθεί στα 1000/mm3 (1.0 x 109/l). Βέβαια, 
ο αριθµός των ουδετεροφίλων που χρειάζονται για την αντιµετώπιση 
µιας λοίµωξης ποικίλει από άτοµο σε άτοµο.  
 
Η ανταπόκριση των ασθενών µε βαρειά συγγενή ουδετεροπενία στην 
θεραπεία µε G-CSF ποικίλει. Για τον λόγο αυτό υπάρχει και µεγάλη 
διακύµανση στη δοσολογία του G-CSF. Για περισσότερες 
πληροφορίες σχετικά µε τον G-CSF βλέπε κεφάλαιο ΘΕΡΑΠΕΙΑ 
ΤΗΣ ΒΑΡΕΙΑΣ ΧΡΟΝΙΑΣ ΟΥ∆ΕΤΕΡΟΠΕΝΙΑΣ, σελίδα 20.  
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Μόνο ένα µικρό ποσοστό ασθενών µε βαρειά συγγενή ουδετεροπενία  
δεν θα ανταποκριθεί τελικά σε πολύ υψηλές δόσεις G-CSF. Ασθενείς 
που δεν ανταποκρίνονται σε δόσεις 100 mcg/kg ή περισσότερο εντός 
14 ηµερών, είναι υποψήφιοι για µεταµόσχευση προγονικών 
αιµοποιητικών κυττάρων εφόσον υπάρχει συµβατός δότης. Η 
διαδικασία της µεταµόσχευσης είναι αρκετά πολύπλοκη και για 
περισσότερες λεπτοµέρειες επ΄ αυτής απευθυνθείτε στο γιατρό σας.   
 
Κατά την διάρκεια των 10 τελευταίων χρόνων, έχουν συγκεντρωθεί 
δεδοµένα από 700 και πλέον ασθενείς µε χρονία ουδετεροπενία. Τα 
στοιχεία δείχνουν ότι οι ασθενείς µε βαρειά συγγενή ουδετεροπενία 
έχουν αυξηµένο κίνδυνο (περίπου 9%), σε σχέση µε τον γενικό 
πληθυσµό, να αναπτύξουν λευχαιµία. Είναι, λοιπόν, πολύ σηµαντικό 
όλοι οι ασθενείς µε βαρειά συγγενή ουδετεροπενία να υποβάλλονται 
σε εξέταση µυελού των οστών και κυτταρογενετική µελέτη κάθε 
χρόνο. Η µεταµόσχευση προγονικών κυττάρων έχει ένδειξη αν η 
κυτταρογενετική µελέτη του µυελού των οστών αποβεί παθολογική.  
 
Εκτός από την ουδετεροπενία, οι ασθενείς µε βαρειά συγγενή 
ουδετεροπενία εµφανίζουν ενδεχοµένως µείωση της οστικής µάζας 
που µπορεί να οδηγήσει σε αραίωση των οστών, κατάσταση που 
αναλογα µε την βαρύτητα χαρακτηρίζεται ως οστεοπενία και 
οστεοπόρωση (καταστάσεις συνήθως εµφανιζόµενες σε γυναίκες 
µεγάλης ηλικίας). Οστεοπόρωση είναι δυνατόν να εµφανιστεί ακόµα 
και κατά την παιδική ηλικία σε ασθενείς µε βαρειά συγγενή 
ουδετεροπενία αλλά η αιτιολογία της εµφάνισης της ανωµαλίας 
αυτής στη νόσο δεν είναι ξεκάθαρη. Οι αλλαγές στην περιεκτικότητα 
των οστών των ασθενών σε µεταλλικά στοιχεία (κυρίως ασβεστίου) 
µπορεί να αποτελεί µέρος του συνδρόµου. Η εµπειρία, ωστόσο, 
σύµφωνα µε τα υπάρχοντα στοιχεία δείχνει ότι σπάνια οι ασθενείς 
αντιµετωπίζουν σοβαρά προβλήµαρα π.χ. πόνους ή κατάγµατα από 
την οστεοπόρωση. Ούτε η αιτιολογία της οστεοπόρωσης είναι γνωστή 
αλλά ούτε και οι απώτερες επιπλοκές από αυτήν. Είναι, ωστόσο, 
απαραίτητο να παρακολουθούµε την οστική µάζα των ασθενών σε 
τακτική βάση για να προλάβουµε οποιοδήποτε πρόβληµα.  
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ΚΥΚΛΙΚΗ ΟΥ∆ΕΤΕΡΟΠΕΝΙΑ 
 
Η κυκλική ουδετεροπενία είναι ένας άλλος τύπος κληρονοµικής 
ουδετεροπενίας. Όπως δηλώνει και το όνοµα, στη νόσο αυτή ο 
αριθµός των ουδετεροφίλων εµφανίζει κυκλική διακύµανση µε 
τυπικό κύκλο διάρκειας 21 ηµερών. Οι κύκλοι αυτοί ποικίλουν από 
ασθενή σε ασθενή ώστε άλλα άτοµα να εµφανίζουν ουδετεροπενία 
καθ’όλη τη διάρκεια του κύκλου και άλλα να εµφανίζουν ουδετερο-
πενία µόνο λίγες ηµέρες του κύκλου και φυσιολογικό αριθµό ουδετε-
ροφίλων τις υπόλοιπες (Εικόνα 6). Η συχνότητα εµφάνισης βακτη-
ριακών λοιµώξεων εξαρτάται από την διάρκεια της ουδετεροπενίας. 
Οι ασθενείς µε µακράς διάρκειας ουδετεροπενία κατά τη διάρκεια 
του κύκλου εµφανίζουν συχνότερα λοιµώξεις σε σχέση µε τα άτοµα 
µε βραχείες περιόδους ουδετεροπενίας.  
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
 
            Έναρξη G-CSF           Ηµέρες χορήγησης G-CSF 

Εικόνα 6. Το διάγραµµα παριστάνει τον απόλυτο αριθµό ουδετεροφίλων 
(κάθετος άξονας x 1000) στο περιφερικό αίµα ασθενούς µε κυκλική ουδετε-
ροπενία πριν και µετά από χορήγηση G-CSF. Κατά τη διάρκεια της θερα-
πείας, η κυκλική διακύµανση του αριθµού των ουδετεροφίλων εξακολουθεί 
αλλά η διάρκεια και η βαρύτητα της ουδετεροπενίας µικραίνουν. 
 

Το νόσηµα αυτό το υποψιαζόµαστε όταν σε ένα άτοµο εµφανίζονται 
περιοδικά, περίπου ανά 3 εβδοµάδες, λοιµώξεις του τύπου της 
αφθώδους   στοµατίτιδος   ή  έλκη  στην  στοµατική  κοιλότητα. Στην   
περίπτωση   αυτή   πρέπει  να  γίνουν  διαδοχικές  γενικές   εξετάσεις 
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αίµατος (τουλάχιστον 3 την εβδοµάδα για χρονικό διάστηµα 6 εβδο-
µάδων) για να τεκµηριωθεί η τυπική κυκλική διακύµανση των ουδε-
τεροφίλων που χαρακτηρίζει τη νόσο και να τεθεί η διάγνωση. 
 
Σχεδόν όλοι οι ασθενείς µε κυκλική ουδετεροπενία έχουν περιόδους 
βαρειάς ουδετεροπενίας µε απόλυτο αριθµό ουδετεροφίλων κάτω από 
200/µl (0.2 x 109/l) κάθε 3 εβδοµάδες και εµφανίζουν συµπτώµατα 
ουδετεροπενίας σχεδόν σε κάθε κύκλο. Σοβαρές, ωστόσο, λοµώξεις 
(µέση ωτίτις, πνευµονία και βακτηριαιµία) είναι σπάνιες. Η κυκλική 
εµφάνιση ουδετεροπενίας είναι αποτέλεσµα της διακύµανσης στον 
ρυθµό παραγωγής των κυττάρων από τα προγονικά κύτταρα στον 
µυελό των οστών. Αντίθετα, µάλιστα, µε ότι συµβαίνει σε άλλες 
µορφές ουδετεροπενίας, στην κυκλική ουδετεροπενία η εικόνα στο 
µυελό αλλάζει κατά τη διάρκεια του κύκλου από φυσιολογική έως 
εκείνης µε σοβαρή αναστολή της ωρίµανσης των ουδετεροφίλων. 
Πρόσφατα, έγινε γνωστή η γενετική διαταραχή που οδηγεί στην 
εµφάνιση κυκλικής ουδετεροπενίας. Η γνώση αυτή µπορεί να 
οδηγήσει σε νέες θεραπευτικές προσεγγίσεις στο µέλλον.  
 
Τα υπόλοιπα στοιχεία του αίµατος, όπως τα αιµοπετάλια και τα 
ερυθρά αιµοσφαίρια µπορεί επίσης να εµφανίζουν κυκλική 
διακύµανση παράλληλη µε εκείνη των ουδετεροφίλων στη νόσο 
αυτή. Η κυκλική ουδετεροπενία µπορεί να εµφανισθεί σποραδικά, 
αλλά συνήθως υπάρχουν οικογένειες στις οποίες η διαταραχή εµφα-
νίζεται µε σαφή κληρονοµικό χαρακτήρα. Όπως και στο σύνδροµο 
Kostmann, έτσι και στην κυκλική ουδετεροπενία οι ασθενείς ωφε-
λούνται σηµαντικά από την θεραπεία µε G-CSF.       
 
 
ΣΥΝ∆ΡΟΜΟ SHWACHMAN-DIAMOND  
 
Παιδιά µε ουδετεροπενία και ογκώδεις δάρροιες λιπαρού περιεχοµέ-
νου, πρέπει να υποβάλλονται σε έλεγχο της παγκρεατικής λειτουργί-
ας προκειµένου να αποκλεισθεί η διάγνωση του συνδρόµου 
Shwachman-Diamond (Shwachman-Diamond syndrome, SDS). Πρό-
κειται για µια κληρονοµική νόσο που µεταβιβάζεται µε αυτοσωµατι- 
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κό υπολειπόµενο τρόπο και χαρακτηρίζεται από ανωµαλίες πολλών 
συστηµάτων όπως παγκρεατική ανεπάρκεια (προβλήµατα στην πέψη 
του λίπους µε αποτέλεσµα ογκώδη, λιπαρά κόπρανα), ουδετεροπενί-
α, και κοντό ανάστηµα. Κατά τη διάγνωση τα συµπτώµατα της νό-
σου ποικίλουν. Η πλειοψηφία των ασθενών διαγιγνώσκεται κατά την 
βρεφική ηλικία µε αφορµή την παρουσία λιπαρών κοπράνων και κα-
θυστέρησης στην ανάπτυξη, µε ή χωρίς αιµατολογικές διαταραχές 
(ουδετεροπενία). Ωστόσο η εκδήλωση της νόσου µπορεί να περιλαµ-
βάνει και άλλα λιγότερο συνηθισµένα συµπτώµατα και σηµεία όπως 
υπερβολικά χαµηλό ανάστηµα, σκελετικές ανωµαλίες, και µεγάλη 
διόγκωση του ήπατος. Το SDS πρέπει να συµπεριλάµβάνεται στην 
διαφορική διαγνωστική κάθε βαρειάς ουδετεροπενίας ακόµα και εάν 
δεν υπάρχουν συµπτώµατα παγκρεατικής ανεπάρκειας διότι σε ένα 
σηµαντικό ποσοστό ασθενών τα συµπτώµατα αυτά εµφανίζονται αρ-
γότερα, ή έχουν υποχωρήσει πριν την διάγνωση της ουδετεροπενίας. 
 
Εάν ο αριθµός των ουδετεροφίλων είναι εξαιρετικά χαµηλός, οι ασθε-
νείς παρουσιάζουν υποτροπιάζουσες βακτηριακές λοιµώξεις και η 
θεραπεία µε G-CSF µπορεί να αποβεί εξαιρετικά χρήσιµη. Οι περισ-
σότεροι ασθενείς ανταποκρίνονται στην θεραπεία αυτή µε αύξηση 
του αριθµού των ουδετεροφίλων και µείωση της συχνότητος εµφάνι-
σης λοιµώξεων. Στη νόσο αυτή µπορεί να ελαττωθεί ο αριθµός και 
των άλλων κυττάρων του αίµατος και να εµφανιστεί π.χ. αναιµία 
και/ή θροµβοπενία. Όπως αναφέρθηκε και για τους ασθενείς µε 
βαρειά συγγενή ουδετεροπενία ή σύνδροµο Kostmann, και οι 
ασθενείς µε SDS έχουν αυξηµένο κίνδυνο να αναπτύξουν λευχαιµία. 
Συνιστάται λοιπόν οι ασθενείς µε SDS να υποβάλλονται σε ετήσιο 
έλεγχο του µυελού των οστών και κυτταρογενετική µελέτη. 
  
 
ΓΛΥΚΟΓΟΝΙΑΣΗ ΤΥΠΟΥ 1β 
 
Η γλυκογονίαση τύπου 1β είναι µια σπάνια µεταβολική διαταραχή 
που αφορά στο µεταβολισµό της γλυκόζη-6-φωσφατάσης. Το ήπαρ, 
ο σπλήνας και άλλοι ιστοί  συσσωρεύουν   γλυκογόνο.  Οι   ασθενείς   
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έχουν  ηπατοµεγαλία  και σπληνοµεγαλία, καθυστερηµένη ανάπτυξη, 
προβλήµατα από τους νεφρούς, υπογλυκαιµία και συχνή εµφάνιση 
λοιµώξεων. Η υπέρογκη σπληνοµεγαλία µπορεί να οδηγήσει σε αναι-
µία και θροµβοπενία ενώ ουδετεροπενία υπάρχει πάντα. Η χρονία 
ουδετεροπενία στους ασθενείς αυτούς συνοδεύεται και µε µειωµένη 
λειτουργικότητα των ουδετεροφίλων αναφορικά µε την ικανότητά 
τους να θανατώνουν βακτήρια. Οι ασθενείς ανταποκρίνονται στον G-
CSF όχι µόνο µε αύξηση του αριθµού των ουδετεροφίλων αλλά και 
µε βελτίωση της λειτουργικότητος αυτών. 
 
 
Ι∆ΙΟΠΑΘΗΣ ΟΥ∆ΕΤΕΡΟΠΕΝΙΑ 
 
Ο όρος «ιδιοπαθής ουδετεροπενία» χρησιµοποιείται για να περιγρά-
ψει κάθε δυσερµήνευτη ελάττωση του αριθµού των ουδετεροφίλων 
που µπορεί να εµφανισθεί σε οποιαδήποτε ηλικία. Ιδιοπαθής 
ουδετεροπενία, εποµένως, µπορεί να εµφανισθεί σε παιδιά και σε 
ενήλικες. Όπως περιγράφηκε και στους προηγούµενους τύπους ουδε-
τεροπενίας, η συχνότητα και η σοβαρότητα των λοιµώξεων εξαρτώ-
νται από τον αριθµό των ουδετεροφίλων. Ο αριθµός των ουδετεροφί-
λων και τα κλινικά προβλήµατα ποικίλουν ευρύτατα στο νόσηµα 
αυτό αλλά γενικά όσο βαρύτερη είναι η ουδετεροπενία τόσο συχνό-
τερες είναι οι λοιµώξεις. Οι περισσότεροι ασθενείς ανταποκρίνονται 
καλά στην χορήγηση G-CSF αλλά χρειάζονται µακρόχρονη θερα-
πεία. 
 
 
ΑΥΤΟΑΝΟΣΗ ΟΥ∆ΕΤΕΡΟΠΕΝΙΑ  
(Με παρουσία ειδικών, έναντι ουδετεροφίλων αντισωµάτων)     
 
Σε παιδιά ηλικίας 6 µηνών έως 4 ετών, η παρουσία ειδικών, έναντι 
ουδετεροφίλων αντισωµάτων µπορεί να οδηγήσει σε ουδετεροπενία 
από αυξηµένη καταστροφή των ουδετεροφίλων του ιδίου του ατόµου. 
Αυτός ο τύπος νόσου ονοµάζεται αυτοάνοση ουδετεροπενία και 
αποτελεί την πιο συχνή αιτία  ουδετεροπενίας  στην  ηλικία  αυτή.   
Οι  ασθενείς σπάνια εµφανίζουν σοβαρές βακτηριακές λοιµώξεις. 
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Στον ορό των ασθενών αυτών ανιχνεύονται µε ειδικές ανοσολογικές 
εξετάσεις που γίνονται σε εξειδικευµένα εργαστήρια, αντισώµατα 
έναντι των ουδετεροφίλων. Οι ασθενείς τίθενται βέβαια σε ιατρική 
παρακολούθηση, θεραπεία ωστόσο µε  G-CSF ή αντιβιωτικά είναι 
δυνατόν να µην χρειαστεί. 
 
Η προφυλακτική χορήγηση αντιβιωτικών από το στόµα εξαρτάται 
από τη συχνότητα εµφάνισης λοιµώξεων στον ασθενή καθώς και από 
τον αριθµό των κυκλοφορούντων ουδετεροφίλων. Σε περιπτώσεις 
ασθενών µε συχνές ή σοβαρές λοιµώξεις χορηγείται G-CSF. Στα 
περισσότερα παιδιά ο αριθµός των ουδετεροφίλων αποκαθίσταται 
αυτόµατα στο φυσιολογικό κατά την διάρκεια των 2-3 πρώτων 
χρόνων. Η αυτοάνοση ουδετεροπενία εµφανίζεται συχνά και σε νέα 
άτοµα (ηλικίας 20-40 ετών), κυρίως γυναίκες, και συχνά συνδιάζεται 
µε άλλα αυτοάνοσα νοσήµατα. 
 
 
ΑΛΛΕΣ ΚΑΤΑΣΤΑΣΕΙΣ ΠΟΥ ΣΥΝΟ∆ΕΥΟΝΤΑΙ ΑΠΟ 
ΟΥ∆ΕΤΕΡΟΠΕΝΙΑ 
 
Υπάρχει µια µεγάλη ποικιλία καταστάσεων που µπορεί να 
συνοδεύονται ή να χαρακτηρίζονται από ουδετεροπενία, που στις 
περιπτώσεις αυτές χαρακτηρίζεται ως δευτεροπαθής. Στις δευτε-
ροπαθείς ουδετεροπενίες η αντιµετώπιση ποικίλει ανάλογα µε τη φύ-
ση του υποκειµένου νοσήµατος ή διαταραχής και µπορεί να είναι 
διαφορετική από εκείνη της πρωτοπαθούς βαρειάς χρονίας ουδετερο-
πενίας που περιγράψαµε παραπάνω.  
 
Οι πιο συνηθισµένες καταστάσεις που συνοδεύονται από ουδετερο-
πενία είναι: 
 
• Απλαστική αναιµία 
• Ιογενείς λοιµώξεις 
• Μετά από χηµειοθεραπεία 
• Φάρµακα 
• Αναιµία Fanconi 
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Υπάρχουν και άλλες σπανιώτερες καταστάσεις, συγγενείς ή 
επίκτητες, που µπορεί να συνοδεύονται από ουδετεροπενία όπως π.χ. 
η µυελοκαχεξία, το υπερ-IgM σύνδροµο, και η βαρειά συνδιασµένη 
ανοσοανεπάρκεια. Ο κατάλογος, µάλιστα, των νοσηµάτων που 
συνοδεύονται από ουδετεροπενία αυξάνεται συνεχώς. 
 
 
 
H ∆ΙΑΓΝΩΣΗ ΤΗΣ ΒΑΡΕΙΑΣ ΧΡΟΝΙΑΣ 
ΟΥ∆ΕΤΕΡΟΠΕΝΙΑΣ  
 
Όταν ο γιατρός υποψιάζεται ουδετεροπενία σε έναν ασθενή (π.χ. 
λόγω επανειληµµένων λοιµώξεων µε κυκλική ή µη συχνότητα),  τότε 
θα ζητήσει τη διενέργεια µιας γενικής εξέτασης αίµατος και 
πιθανότατα και άλλων εξετάσεων ανάλογα µε τα συµπτώµατα, τα 
σηµεία και την κλινική εικόνα του αρρώστου. Θα ζητήσει, επίσης, αν 
το κρίνει απαραίτητο, τη διενέργεια µυελογράµµατος για την µελέτη 
του µυελού των οστών. Οι πιο σηµαντικές εξετάσεις που συνήθως 
γίνονται για την διερεύνηση µιας ουδετεροπενίας περιγράφονται 
παρακάτω. 
 
 
ΓΕΝΙΚΗ ΕΞΕΤΑΣΗ ΑΙΜΑΤΟΣ 
 
Όπως ήδη αναφέρθηκε, η γενική εξέταση αίµατος, είναι η πρώτη 
εξέταση που γίνεται επί υποψίας ουδετεροπενίας. Με την εξέταση 
αυτή υπάρχει η δυνατότητα αρίθµησης των κυκλοφορούντων ουδετε-
ροφίλων. Αν ο αριθµός των ουδετεροφίλων είναι πραγµατικά µικρός, 
επαναλαµβάνουµε την εξέταση για να διαπιστώσουµε αν η ουδετερο-
πενία επιµένει. Στους ασθενείς µε βαρειά συγγενή ουδετεροπενία ο 
αριθµός των ουδετεροφίλων µπορεί να εµφανίζει µικρές διακυµάν-
σεις από εξέταση σε εξέταση, παραµένει ωστόσο πάντοτε πολύ χα-
µηλός σε αντίθεση µε την κυκλική ουδετεροπενία.  
 
Μερικές φορές ο αριθµός των ουδετεροφίλων µπορεί να ανευρεθεί 
φυσιολογικός  και  άλλες  φορές  πολύ  χαµηλός,  οπότε  ο  γιατρός  
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υποψιάζεται τη διάγνωση κυκλικής ουδετεροπενίας. Στην περίπτωση 
αυτή, όπως αναφέρθηκε παραπάνω, θα πρέπει να γίνουν 3 διαδοχικές 
εξετάσεις αίµατος την εβδοµάδα για χρονικό διάστηµα τουλάχιστον 
6 εβδοµάδων, ώστε να τεκµηριωθεί η κυκλική διακύµανση των 
ουδετεροφίλων. 
 
 
ΑΛΛΕΣ ΕΞΕΤΑΣΕΙΣ ΑΙΜΑΤΟΣ 
 
Ο θεράπων γιατρός σας θα ζητήσει έλεγχο για παρουσία αντισωµά-
των στον ορό του αίµατος γιά αποκλεισµό αυτοάνοσης ουδετεροπε-
νίας (Βλεπε για περισσότερες λεπτοµέρειες την παράγραφο για τις 
αυτοάνοσες ουδετεροπενίες στη σελίδα 15). 
 
 
ΜΥΕΛΟΓΡΑΜΜΑ ΚΑΙ ΒΙΟΨΙΑ ΟΣΤΟΥ 
 
Αν από τις εξετάσεις του περιφερικού αίµατος ο γιατρός σας 
διαπιστώσει ότι πάσχετε από ουδετεροπενία, τότε θα ζητήσει να γίνει 
µια εξέταση του µυελού των οστών ώστε επισκοπώντας τα µυελικά 
επιχρίσµατα στο µικροσκόπιο να επιβεβαιώσει την διάγνωση (Εικό-
να 4, σελίδα 8). 
 
 
Τα κύτταρα του µυελού των οστών λαµβάνονται µε αναρρόφηση από 
τα πλατέα οστά της λεκάνης, την οπίσθια λαγόνιο ακρολοφία, ή το 
στέρνο. Η αναρρόφηση γίνεται είτε υπό γενική νάρκωση είτε µε 
τοπικό αναισθητικό µε τον ασθενή σε εγρήγορση. Η τεχνική διαφέρει 
ανάλογα µε το διαγνωστικό κέντρο. Ο δικός σας γιατρός θα σας εξη-
γήσει µε λεπτοµέρειες την τεχνική που ο ίδιος εφαρµόζει .   
 
Υπάρχουν δύο διαφορετικοί τρόποι να εξετάσει κανείς τον µυελό των 
οστών. Ο πρώτος τρόπος, το µυελόγραµµα, µοιάζει πολύ µε την 
συνηθισµένη  απλή  αιµοληψία  από  φλέβα  αλλά  η  αναρρόφηση 
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γίνεται από το εσωτερικό του οστού. Με το δεύτερο τρόπο, τη βιοψία 
οστού, λαµβάνεται ένα µικρό κοµµάτι οστού και µυελού, και µε 
ειδική διαδικασία εξετάζει κανείς την αρχιτεκτονική κατασκευής 
του. 
 
 
ΚΥΤΤΑΡΟΓΕΝΕΤΙΚΗ ΜΕΛΕΤΗ ΚΑΙ ΜΟΡΙΑΚΕΣ 
ΤΕΧΝΙΚΕΣ 
 
Όπως αναφέρθηκε παραπάνω (σελίδα 11), έχει µεγάλη σηµασία ο 
τακτικός κυτταρογενετικός έλεγχος του µυελού. Οποιαδήποτε µορ-
φολογική ανωµαλία θα πρέπει να αξιολογείται ιδιαίτερα καθώς µπο-
ρεί να συνδιάζεται µε  κυτταρογενετικές ανωµαλίες. 
 
Υπάρχουν διάφορες, περισσότερο ή λιγότερο εξειδικευµένες, τεχνι-
κές για κυτταρογενετικό έλεγχο τις οποίες ο γιατρός σας µπορεί να 
σας αναλύσει µε λεπτοµέρειες. 
 
Η βαρειά χρονία ουδετεροπενία είναι πολύ σπάνια διαταραχή. 
Μερικά εξειδικευµένα κέντρα ασχολούνται περισσότερο µε το 
νόσηµα αυτό και ζητούν επιπρόσθετες εξετάσεις για την διερεύνησή 
του. 
 
 
∆ΙΕΡΕΥΝΗΣΗ ΣΕ ∆ΙΑΦΟΡΕΣ ΑΛΛΕΣ ΠΕΡΙΠΤΩΣΕΙΣ 
ΟΥ∆ΕΤΕΡΟΠΕΝΙΑΣ 
 
Για να αποκλειστεί η διάγνωση νοσηµάτων στα οποία εκτός από το 
αίµα πάσχουν και άλλα συστήµατα όπως το σύνδροµο Shwachman-
Diamond (σελίδα 13) ή η γλυκογονίαση τύπου 1β (σελιδα 14), είναι 
απαραίτητο να γίνουν διάφορες άλλες εξετάσεις εκτός από την 
γενική αίµατος. Ο γιατρός σας θα σας εξηγήσει αναλυτικά τι 
επιπλέον εξετάσεις θα χρειαστούν. Μπορεί, ακόµα, να χρειαστεί να 
σας εξετάσουν γιατροί διαφόρων ειδικοτήτων.   
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Η ΘΕΡΑΠΕΙΑ ΤΗΣ ΒΑΡΕΙΑΣ ΧΡΟΝΙΑΣ 
ΟΥ∆ΕΤΕΡΟΠΕΝΙΑΣ 
 
Οι θεραπείες που έχουν δοκιµαστεί ή χρησιµοποιούνται στην 
θεραπεία της βαρειάς χρονίας ουδετεροπενίας είναι: 
 
• Ο αυξητικός παράγοντας των πολυµορφοπυρήνων (G-CSF) 
• Η µεταµόσχευση προγονικών αιµοποιητικών κυττάρων 
• ∆ιάφορες άλλες όπως κυτταροκίνες, αντιβιωτικά, βιταµίνες,   

ανοσοκατασταλτικά φάρµακα, ανοσοσφαιρίνη, κορτικοειδή 
και µεταγγίσεις λευκών αιµοσφαιρίων. 

• Υποστηρικτική θεραπεία 
 
Αµέσως µόλις ο γιατρός σας προτείνει µια θεραπεία, η καλή διατρο-
φή και η σωστή υγιεινή συµπεριλαµβανοµένης και της υγιεινής των 
δοντιών, είναι άκρως απαραίτητες προϋποθέσεις για την ελάττωση 
της πιθανότητας εµφάνισης λοιµώξεων. Να µην θεωρηθεί, ωστόσο, 
ότι µια καλή διατροφή µπορεί να αυξήσει τον αριθµό των ουδετερο-
φίλων σε περιπτώσεις βαρειάς χρονίας ουδετεροπενίας. 
 
Θα πρέπει να συζητήσετε κάθε λεπτοµέρεια που αφορά την εδική 
θεραπεία που θα ακολουθήσετε, µε τον γιατρό σας. Η συζήτηση θα 
πρέπει να περιλαµβάνει ενηµέρωση για το όφελος από την θεραπεία 
καθώς και ενδεχόµενες παρενέργειες. 
 
 
Ο ΑΥΞΗΤΙΚΟΣ ΠΑΡΑΓΟΝΤΑΣ ΤΩΝ ΠΟΛΥΜΟΡΦΟΠΥΡΗ-
ΝΩΝ (G-CSF) 
 
Ο G-CSF είναι µια κυτταροκίνη που παράγεται φυσιολογικά στον 
οργανισµό. Ο G-CSF που χορηγείται για θεραπευτικό σκοπό ∆ΕΝ εί-
ναι φτιαγµένος από άνθρωπο αλλά µε τρόπο τεχνητό, µε µεθόδους 
της µοριακής βιολογίας (γενετικά τροποποιηµένος παράγοντας), έχει 
δε δραστικότητα και λειτουργία ανάλογη του φυσικού παράγοντα. 
∆εν υπάρχει πιθανότητα µετάδοσης ιογενούς λοίµωξης µε την χορή-
γηση G-CSF. 
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Ο G-CSF διεγείρει την παραγωγή αλλά αυξάνει και την δραστικό-
τητα των ωρίµων ουδετεροφίλων, βελτιώνοντας έτσι την την ικανό-
τητά τους να θανατώνουν βακτήρια. Η δράση του επιτυγχάνεται µε-
σω υποδοχέα στην επιφάνεια των πολυµορφοπυρήνων, ο οποίος, δε-
σµεύοντας τον G-CSF, προάγει τη δηµιουργία σήµατος για την ωρί-
µανση, τον πολλαπλασιασµό ή την αύξηση της δραστηριότητας του 
κυττάρου (Εικόνα 3, σελιδα 7). 
 
Οι ασθενείς µε βαρειά χρονία ουδετεροπενία, όπως προαναφέρθηκε, 
παράγουν δικό τους G-CSF αλλά για άγνωστους ακόµα λόγους ο πα-
ράγοντας δεν έχει την αναµενόµενη δραστικότητα στα κύτταρα του 
αίµατος. Για τον λόγο αυτό χορηγούµε θεραπευτικά περίσσεια G-
CSF. 
 
Η δόση και η συχνότητα χορήγησης του G-CSF που απαιτείται για 
την αύξηση αλλά και διατήρηση του αριθµού των ουδετεροφίλων 
στο ασφαλές όριο των 1000 ανά mm3 (1.0 x109/l), ποικίλει. Για τους 
περισσότερους ασθενείς, µια δόση 5-20 µικρογραµµαρίων ανά 
χιλιόγραµµο βάρους (mcg/kg) σε υποδόρια χορήγηση είναι συνήθως 
επαρκής για να επιτευχθεί το επιθυµητό αποτέλεσµα. Υπάρχουν, 
ωστόσο, ασθενείς που χρειάζονται πολύ υψηλές δόσεις ακόµα και 
πάνω από 120 mcg/kg/ηµέρα (σε µια ή περισσότερες δόσεις την 
ηµέρα ή και σε συνεχή ενδοφλέβια χορήγηση) ή πολύ χαµηλές 
δόσεις όπως 0.01 mcg/kg/ηµέρα. Άλλοι ασθενείς µπορεί να 
χρειάζονται αραιότερη από µια φορά την ηµέρα χορήγηση G-CSF, 
σε περιπτώσεις όµως λοίµωξης µπορεί να χρειαστεί εντατικοποίηση 
της θεραπείας. 
 
Ο G-CSF χορηγείται συνήθως υποδορίως (δηλαδή µε ένεση ακριβώς 
κάτω από το δέρµα) και οι συνιστώµενες θέσεις για την ένεση είναι η 
κοιλιά κάτω από τον οµφαλό, η έξω επιφάνεια των βραχιόνων, και η 
έξω επιφάνεια των µηρών (Εικόνα 7). Μπορεί ο ασθενής να 
εκπαιδευτεί να κάνει µόνος του την ένεση, κάτι άλλωστε που 
συνιστούµε και εµείς διότι αυτό δίνει ένα αίσθηµα ανεξαρτησίας και 
αυτοελέγχου στον ασθενή . Όπως σε κάθε υποδόρια φαρµακευτική 
αγωγή, συνιστάται εναλλαγή των θέσεων  της  έγχυσης  για  να  απο- 
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φευχθεί η δηµιουργία επώδυνων σηµείων ή εσχαρών. Η ένεση δεν 
είναι συνήθως επώδυνη, αλλά καµµιά φορά ένας νυγµώδης πόνος 
µπορεί να εµφανιστεί στιγµιαία την ώρα της χορήγησης. Η χορήγηση 
του G-CSF µπορεί να επιφέρει δραµατική αύξηση στον αριθµό των 
ουδετεροφίλων και αποτελεί χωρίς αµφιβολία την πιο αποτελεσµα-
τική θεραπεία για την αντιµετώπιση της βαρειάς χρονίας ουδετερο-
πενίας. Μερικοί  ασθενείς  που  λαµβάνουν  G-CSF  αναφέρουν µυο- 
                      

 Θέσεις έγχυσης                             Τρόπος χορήγησης 

 
 
 
      
 
  
 
 
 
 
 

Εικόνα 7. Θέσεις και τρόπος χορήγησης του G-CSF. 
 
σκελετικούς πόνους. Άλλοι εµφανίζουν σπληνοµεγαλία. Άλλες, σπά-
νιες, ανεπιθύµητες δράσεις του G-CSF είναι θροµβοπενία, τοπικές 
αντιδράσεις στο σηµείο της ένεσης, ερύθηµα, ηπατοµεγαλία, αρθραλ-
γίες, οστεοπόρωση, αγγειϊτιδα, αιµατουρία/πρωτεϊνουρία, αλωπεκία, 
και επιδείνωση προϋπαρχόντων νοσηµάτων του δέρµατος (π.χ. ψωρ-
ίαση). Αν υποψιαστείτε ότι έχετε εµφανίσει κάποια από αυτές τις 
παρενέργειες, απευθυνθείτε στον γιατρό σας. Επιπρόσθετα, κυτταρο-
γενετικές ανωµαλίες, εξέλιξη σε µυελοδυσπλαστικό σύνδροµο ή οξεία 
λευχαιµία έχουν παρατηρηθεί σε ασθενείς µε συγγενή ουδετεροπενία 
που θεραπεύονται µε G-CSF. ∆εν είναι, ωστόσο, γνωστό εάν και κα-
τά πόσο οι ανωµαλίες αυτές συσχετίζονται µε την θεραπεία ή αποτε-
λούν µέρος της φυσικής ιστορίας της νόσου (βλέπε σελίδα 8). 
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ΜΕΤΑΜΟΣΧΕΥΣΗ ΠΡΟΓΟΝΙΚΩΝ ΑΙΜΟΠΟΙΗΤΙΚΩΝ 
ΚΥΤΤΑΡΩΝ 
 
Η µεταµόσχευση προγονικών αιµοποιητικών κυττάρων αποτελεί µια 
θεραπευτική προσέγγιση για την βαρειά χρονία ουδετεροπενία. Συνι-
στάται επί αποτυχίας των υπολοίπων θεραπειών ή σε ασθενείς που 
αναπτύσσουν λευχαιµία ή µυελοδυσπλαστικό σύνδροµο στην πορεία 
της νόσου. Η µεταµόσχευση αποτελεί µια ιδιαίτερα εντατική θερα-
πεία µε πολλούς κινδύνους και για τον λόγο αυτό δεν αποτελεί θερα-
πεία πρώτης επιλογής. Περισσότερες λεπτοµέρειες µπορείτε να συ-
ζητήσετε µε τον γιατρό σας.  
 
 
ΑΛΛΕΣ ΘΕΡΑΠΕΙΕΣ 
 
Κορτικοειδή 
 
Σε ωρισµένες περιπτώσεις η θεραπεία µε κορτικοειδή έχει αποδειχτεί 
αποτελεσµατική στην αντιµετώπιση της ουδετεροπενίας. Τα κορτι-
κοειδή βοηθούν τα ουδετερόφιλα να αφήσουν το µυελό των οστών 
και να εισέλθουν στην κυκλοφορία. ∆εν βοηθούν, ωστόσο, στην 
παραγωγή νέων ουδετεροφίλων στον µυελό. Παράλληλα, µειώνουν 
τον αριθµό άλλων τύπων λευκών αιµοσφαιρίων και αυξάνουν έτσι 
τον κίνδυνο εµφάνισης λοιµώξεων. Γενικά, η θεραπεία µε κορτικο-
ειδή δεν έχει αποδειχτεί αποτελεσµατική στην βαρειά χρονία ουδετε-
ροπενία, χορηγείται δε µόνο σε περιπτώσεις ασθενών που δεν αντα-
ποκρίνονται σε άλλες θεραπείες. Εκτός από τον κίνδυνο για εµφάνι-
ση λοιµώξεων, η µακρόχρονη χορήγηση κορτικοειδών έχει και άλλες 
ανεπιθύµητες δράσεις π.χ. ανάπτυξη σαχαρώδους διαβήτη. 
 
Μεταγγίσεις λευκών αιµοσφαιρίων 
 
Οι µεταγγίσεις λευκών αιµοσφαιρίων χρησιµοποιούνται σπάνια. 
Γενικά, έχουν ένδειξη µόνο σε περίπτωση λοιµώξεων που απειλούν 
τη ζωή του ατόµου. Η µόνιµη χορήγηση µεταγγίσεων λευκών αιµο-
σφαιρίων για αύξηση του αριθµού των ουδετεροφίλων δεν είναι  
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εφικτή για διάφορους λόγους: η συλλογή των ουδετεροφίλων είναι 
δύσκολη, η δάρκεια ζωής των ωρίµων ουδετεροφίλων πολύ βραχεία 
και ως εκ τούτου η διατήρησή τους για περισσότερο από λίγες ώρες 
είναι αδύνατη. Όπως συµβαίνει, µάλιστα, µε όλα τα παράγωγα του 
αίµατος έτσι και η µετάγγιση λευκών αιµοσφαιρίων εγκυµονεί τον 
κίνδυνο µετάδοσης ιογενών λοιµώξεων. 
 
Υποστηρικτική θεραπεία 
 
Υπάρχει µια µεγάλη ποικιλία µέτρων υποστηρικτικής θεραπείας. 
Παρακάτω παραθέτουµε τα πιο σηµαντικά: 

• Φροντίδα της στοµατικής κοιλότητος, συµπεριλαµβανοµένων 
και τακτικών επισκέψεων σε οδοντίατρο. Συνιστάται, επίσης, 
ανεπιφύλακτα η καθηµερινή χρήση ενός αντιβακτηριακού στο-
µατικού διαλύµατος. 

• Ανοσοποιήσεις και εµβολιασµοί: Οι ασθενείς µε βαρειά χρονία 
ουδετεροπενία έχουν κατά τα άλλα άθικτο ανοσοποιητικό 
σύστηµα και αυτό τους επιτρέπει την ανάπτυξη αντισωµάτων για 
την προστασία από σοβαρές ιογενείς λοιµώξεις. Ως εκ τούτου θα 
πρέπει να εµβολιάζονται κατά το προβλεπόµενο στη χώρα σας 
σχήµα εµβολίων. 

• Παρακολούθηση του πυρετού: Αν παρουσιάσετε πυρετό άνω 
των 38.50C θα πρέπει να ζητήσετε έγκαιρα ιατρική βοήθεια.  

• Καλή γενικότερη υγιεινή συµπεριλαµβανοµένου και του σχολα-
στικού πλυσίµατος των χεριών. 

• Προφυλακτική θεραπεία µε αντιβιωτικά/αντιµυκητιασικά από 
του στόµατος ή ενδοφλεβίως, µπορεί να χορηγηγούνται κατά την 
κρίση του θεράποντος γιατρού. 

• Ταχεία και εύκολη πρόσβαση σε νοσοκοµείο ή κλινική. Είναι 
πολύ σηµαντικό να έχετε το τηλέφωνο του γιατρού σας. 

• Ταξίδια σε άλλες χώρες µπορείτε να κάνετε. Θα πρέπει, ωστόσο, 
να συνενοηθείτε εκ των προτέρων µε τον γιατρό σας για ειδικές 
προφυλάξεις που τυχόν θα χρειαστούν. Μια λίστα µε τα ονόµατα 
των γιατρών ανά την Ευρώπη που ασχολούνται µε την ουδε-
τεροπενία και συνεργάζονται µε το SCNIR παρατίθεται στην 
σελίδα 31. 
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ΠΑΡΑΚΟΛΟΥΘΗΣΗ ΤΩΝ ΑΣΘΕΝΩΝ ΜΕ ΒΑΡΕΙΑ 
ΧΡΟΝΙΑ ΟΥ∆ΕΤΕΡΟΠΕΝΙΑ 
 
Ο απώτερος στόχος της θεραπείας για τους ασθενείς µε βαρειά 
χρονία ουδετεροπενία είναι η εξασφάλιση µιας φυσιολογικής ζωής. 
Αυτό περιλαµβάνει την φυσιολογική παρακολούθηση στο σχολείο, 
εκδροµές, την οικογενειακή και κοινωνική ζωή. 
 
Οι τακτικές γενικές εξετάσεις αίµατος δινουν την ευκαιρία στον 
γιατρό που σας παρακολουθεί να ρυθµίσει κατά τον καλύτερο 
δυνατό τρόπο τον αριθµό των ουδετεροφίλων, ρυθµίζοντας 
κατάλληλα την δόση του G-CSF που πιθανά λαµβάνετε. 
 
Όταν θα ξεκινήσετε τη θεραπεία µε G-CSF, χρειάζονται πολύ 
τακτικές γενικές εξετάσεις αίµατος για τις πρώτες 4 έως 10 εβδοµά-
δες έως ότου ο γιατρός σας αποφασίσει πια είναι η κατάλληλη δόση 
του G-CSF για την περίπτωσή σας. Το SCNIR συνιστά µόλις 
σταθεροποιηθεί η δόση του G-CSF σε έναν ασθενή µε βαρειά χρονία 
ουδετεροπενία, ότι αρκεί στο εξής µια µηνιαία γενική εξέταση αίµα-
τος. Το αίµα θα πρέπει να λαµβάνεται περίπου 18 ώρες µετά την χο-
ρήγηση του G-CSF για ασθενείς που λαµβάνουν καθηµερινά τον 
παράγοντα. Οι ασθενείς που λαµβάνουν λιγότερο συχνά τον G-CSF, 
θα πρέπει να δίνουν αίµα για εξέταση ακριβώς πριν της επόµενη 
χορήγηση του παράγοντα. Αυτό επιτρέπει στον γιατρό να ελέγχει τον 
αριθµό των ουδετεροφίλων στο κατώτερο σηµείο, όπως είναι η 
περίοδος πριν την επόµενη δόση του G-CSF. 
 
 
ΕΛΕΓΧΟΣ  ΤΟΥ ΜΥΕΛΟΥ ΤΩΝ ΟΣΤΩΝ      
 
Μυελόγραµµα και βιοψία οστού θα πρέπει αρχικά να γίνονται για 
την ακριβή και σωστή διαγνωση της αιτίας της ουδετεροπενίας. Η 
επισκόπηση των επιχρισµατων του µυελού θα επιτρέψει την 
διάγνωση της βαρειάς συγγενούς ουδετεροπενίας. Αµέσως µετά την 
επιβεβαίωση της διάγνωσης, το SCNIR  συνιστά ετήσιο έλεγχο του 
µυελού των οστών µε µυελόγραµµα και κυτταρογενετική µελέτη 
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προκειµένου να διαγνωσθούν έγκαιρα αλλαγές στο µυελό. Ο ετήσιος 
έλεγχος του µυελού σε βαρειές χρόνιες ουδετεροπενίες άλλου τύπου 
πλήν της συγγενούς, είναι  στην κρίση του θεράποντος ιατρού. 
 
 
ΚΥΗΣΗ 
 
Το SCNIR συλλέγει πληροφορίες για ασθενείς µε βαρειά χρονία 
ουδετεροπενία και κύηση. Ο αριθµός, ωστόσο, των περιπτώσεων 
αυτών είναι µικρός κι έτσι υπάρχουν σχετικά λίγες πληροφορίες για 
πιθανές παρενέργειες από την χορήγηση του G-CSF στην κύηση. Το 
αν και κατά πόσο η χορήγηση του G-CSF είναι απαραίτητη κατά τη 
διάρκεια της κύησης θα πρέπει να εξατοµικεύεται κατά περίπτωση 
και να συζητηθεί µε τον γιατρό σας που θα σκεφτεί ατοµικά για σας 
και θα εκτιµήσει τα οφέλη από την χορήγηση σε σχέση µε τις 
γνωστές µέχρι τώρα παρενέργειες. Επειδή όµως η ασφάλεια της 
χορήγησης του G-CSF κατά την κύηση δεν έχει ακόµα καλά 
τεκµηριωθεί, το SCNIR συνιστά την διακοπή ή τον περιορισµό της 
χρήσης του παράγοντα κατά την διάρκεια του πρώτου τριµήνου. Θα 
πρέπει να έχετε συζητήσει όλες τις πλευρές του θέµατος πριν 
προγραµµατίσετε µια εγκυµοσύνη. Θα δώσετε, έτσι, την ευκαιρία 
στο γιατρό σας να ανασκοπήσει τα υπάρχοντα βιβλιογραφικά 
δεδοµένα γύρω από το θέµα αυτό και να φτιάξει ένα πλάνο µε την 
δόση του G-CSF  που θα κρίνει απαραίτητη για εσάς. 
 
 
ΨΥΧΟΛΟΓΙΚΕΣ ΕΠΙΠΤΩΣΕΙΣ 
 
Η οικογένεια, αλλά και το περιβάλλον στο σχολείο ή στον επαγγελ-
µατικό χώρο είναι δυνατόν να υποστούν ψυχολογική επιβαρυνση 
από την παρουσία ενός ατόµου µε χρόνιο νόσηµα. Οι οικογένειες, 
και ιδιαίτερα οι γονείς, βιώνουν άγχος ανάλογο εκείνου των οικογε-
νειών µε άλλα χρόνια νοσήµατα όπως διαβήτης, επιληψία, κυστική 
ίνωση. Από την άλλη πλευρά, τα παιδιά αυτά µεγαλώνουν βιώνοντας 
τα ίδια, τα προβλήµατα που δηµιουργεί ένα χρόνιο νόσηµα. 
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Αµέσως µετά τη διαγνωση της βαρειάς χρονίας ουδετεροπενίας, ο 
ασθενής και η οικογένειά του είναι δυνατόν να νοιώσουν σύγχυση, 
αβεβαιότητα ή και θυµό. Η διάγνωση της νόσου είναι δύσκολη, και 
οι λοιµώξεις η πιο συχνή επιπλοκή. Κάποιοι ασθενείς είναι δυνατόν 
να νοσήσουν από κάποια λοίµωξη που θα απειλήσει σοβαρά τη ζωή, 
ενώ κάποιοι άλλοι παρουσιάζουν λοιµώξεις ηπιώτερης µορφής αλλά 
αυξηµένης συχνότητας. Όλα αυτά δηµιουργούν αναστάτωση στην 
οικογένεια αφού µια λοίµωξη εάν δεν αντιµετωπιστεί έγκαιρα και 
σωστά είναι δυνατόν να επιφέρει απροσδόκητες επιπλοκές. 
Εκδροµές ή προγραµµατισµένα ταξίδια συχνά αναβάλλονται από την 
εµφάνιση µιας σοβαρής λοίµωξης ή των επιπλοκών της. Οι 
οικογένειες των ασθενών νοιώθουν συχνά αποµονωµένες από την 
κοινωνία και συχνά αναζητούν την επαφή µε άλλες οικογένειες που 
βιώνουν το ίδιο πρόβληµα. Η συµµετοχή σε καλά οργανωµένες 
οµάδες ψυχολογικής υποστήριξης µπορεί να βοηθήσει σηµαντικά. 
 
Στην προσχολική ηλικία οι ασθενείς µε βαρειά χρονία ουδετεροπενία 
θα πρέπει να ευαισθητοποιηθούν στα θέµατα υγιεινής όσο το 
επιτρέπει η ηλικία τους. Θα πρέπει, για παράδειγµα, να µάθουν να 
πλένουν σχολαστικά τα χέρια, τις πληγές από κακώσεις κατά το 
παιγνίδι, καθώς και να µυηθούν στην χορήγηση του G-CSF. Σε αυτή 
την ηλικία, µπορεί να φανεί χρήσιµη η εκπαίδευση του µικρού 
ασθενούς µε παιγνίδι, χρησιµοποιώντας µια κούκλα την οποία θα 
µάθει να φροντίζει σαν να ήταν αυτή ο ασθενής. Μπορεί να µάθει 
έτσι το παιδί να χρησιµοποιεί τη σύριγγα. 
 
Στη σχολική ηλικία, τα παιδιά χρησιµοποιούν το σχολείο για την 
κοινωνική και την ακαδηµαϊκή τους ανάπτυξη. Η σωστή εκπαίδευση 
στην ηλικία αυτή βοηθάει το παιδί να ξεπεράσει τα προβλήµατα της 
νόσου. Αυτό προϋποθέτει ότι όλοι εκείνοι που ασχολούνται µε την 
εκπαίδευση του παιδιού σε αυτή τη φάση, θα πρέπει να έχουν 
κατανοήσει καλά τη φύση και τα προβλήµατα της νόσου. 
 
Η εφηβεία είναι µια περίοδος δύσκολη για τα περισσότερα παιδιά. 
Ιδιαίτερα για τα παιδιά µε βαρειά χρονία ουδετεροπενία που συχνά 
αντιλαµβάνονται για πρώτη φορά στην ηλικία  αυτή  τη  σοβαρότητα   
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της νόσου και συνειδητοποιούν για πρώτη φορά ότι θα έχουν για όλη 
τους τη ζώή το σοβαρό αυτό πρόβληµα. Ο έφηβος µπορεί να 
θεωρήσει ότι η αρρώστεια αυτή µπορεί να επηρεάσει τις σχέσεις του 
µε φίλους και συµµαθητές, και συχνά αντιδρά µε άρνηση του 
προβλήµατός του. Έτσι µπορεί ο ασθενής να αρχίζει να αγνοεί 
βασικούς κανόνες που αφορούν στην πρόληψη των λοιµώξεων όπως 
η καλή υγιεινή του στόµατος. Μπορεί, ακόµα, να σταµατήσει την 
θεραπεία µε G-CSF. 
 
Σε αυτή την φάση της ζωής οι νέοι αγωνίζονται για να δείχνουν µια 
ισχυρή προσωπικότητα και αρνούνται οτιδήποτε νοµίζουν ότι µπορεί 
να τους στιγµατίσει αρνητικά. Σηµαντικό είναι οι γονείς να είναι σε 
εγρήγορση ώστε να αντιληφθούν εγκαίρως συµπτώµατα κατάθλιψης 
(όπως για παράδειγµα η µείωση του ενδιαφέροντος του νέου για το 
σχολείο ή καποια ακραία συµπεριφορά). Σε µια τέτοια περίπτωση θα 
πρέπει οι γονείς να ζητήσουν βοήθεια από ειδικούς. 
 
 
 
Η ∆ΙΕΘΝΗΣ ΟΜΑ∆Α ΚΑΤΑΓΡΑΦΗΣ  ΤΗΣ ΒΑΡΕΙΑΣ 
ΧΡΟΝΙΑΣ ΟΥ∆ΕΤΕΡΟΠΕΝΙΑΣ 
 
 
Η διεθνής οµάδα καταγραφής της βαρειάς χρονίας ουδετεροπενίας 
(Severe Chronic Neutropenia International Registry, SCNIR) 
ιδρύθηκε το 1994 µε σκοπό την παρακολούθηση της κλινικής 
πορείας, της θεραπείας και της τελικής έκβασης της νόσου ασθενών 
από όλο τον κόσµο. Η οµάδα αυτή έχει το µεγαλύτερο, µέχρι 
σήµερα, αρχείο δεδοµένων που έχουν προκύψει από την µακρόχρονη 
παρακολούθηση ασθενών µε βαρειά χρονία ουδετεροπενία. Η 
καταγραφή νέων περιστατικών βοηθάει τους ίδιους τους ασθενείς, 
τις οικογένειές τους αλλά και τους θεράποντες γιατρούς. Κι αυτό 
γιατί η οµάδα ενηµερώνει µε ότι νεώτερο υπάρχει θεραπευτικά ή 
αναφορικά µε την φυσική ιστορία της νόσου όπως προκύπτει από 
την καταγραφή και παρακολούθηση µεγάλου αριθµού περιστατικών.   
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Κριτήρια για να γίνει δεκτή η καταγραφή ενός ασθενούς στο SCNIR: 
 
1. Απόλυτος αριθµός ουδετεροφίλων κάτω από 500 κατά mm3 

(0.5 x 109/L) σε τρεις τουλάχιστον γενικές εξετάσεις αίµατος 
που έχουν γίνει κατά τους τρεις τελευταίους µήνες πριν την 
αίτηση για καταγραφή στο SCNIR (ή εάν ο ασθενής βρίσκεται 
ήδη υπό θεραπεία µε G-CSF, τρεις τουλάχιστον γενικές 
αίµατος µε απόλυτο αριθµό ουδετεροφίλων κάτω από 500 κατά 
mm3 πριν την έναρξη του παράγοντα). Εξαίρεση αποτελούν 
ασθενείς µε σύνδροµο Shwachman-Diamond που 
καταγράφονται ανεξαρτήτως αριθµού ουδετεροφίλων. 

2. Ιστορικό επανειληµµένων λοιµώξεων. 
 
Οι ασθενείς δεν θεωρούνται κατάλληλοι για καταγραφή όταν: 
 
1. Η ουδετεροπενία τους είναι φαρµακευτικής αιτιολογίας. 
2. Παρουσιάζουν κάποια από τις παρακάτω καταστάσεις: 

Θροµβοπενία (εξαίρεση αποτελούν οι ασθενείς µε σύνδροµο 
Shwachman-Diamond ή γλυκογονίαση τύπου 1β) 
Μυελοδυσπλαστικό Σύνδροµο 
Απλαστική αναιµία 
Λοίµωξη από τον ιό της επίκτητης ανοσολογικής ανεπάρκειας 
(Human Immunodeficiency Virus, HIV) 
Γνωστή αυτοάνοση νόσος, πχ Ρευµατοειδής αρθρίτις. 

3. Έχουν λάβει στο παρελθόν (κατά τα τελευταία 5 χρόνια) 
χηµειοθεραπεία για κακοήθεια. 

 
Για να καταγραφούν οι ασθενείς χρειάζονται τα παρακάτω: 
 
1. Μια εξέταση µυελού των οστών για επιβεβαίωση της 

διάγνωσης της βαρειάς χρονίας ουδετεροπενίας. 
2. Κυτταρογενετική µελέτη εάν ο ασθενής έχει πάρει ή πρόκειται 

να πάρει θεραπεία µε G-CSF. 
3. Μια έγγραφη συγκατάθεση του ασθενούς ότι δέχεται να 

χρησιµοποιηθούν από το SCNIR ανώνυµα τα δεδοµένα της 
νόσου του/της. 
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Οι σκοποί του SCNIR είναι: 
 

• Η παρακολούθηση της πορείας των ασθενών και καταγραφή 
των κλινικά σηµαντικών αλλαγών π.χ. αναφορικά µε την 
ανταπόκριση στην θεραπεία και την ασφάλεια αυτής. 

 
• Μελέτη της επίπτωσης και/ή της έκβασης των παρακάτω: 

οστεοπόρωση, σπληνοµεγαλία, αγγειϊτιδα, θροµβοπενία, 
κυτταρογενετικές ανωµαλίες, µυελοδυσπλαστικό σύνδροµο, 
λευχαιµία. 

 
• ∆ηµιουργία ενός δικτύου γιατρών για την καλύτερη 

κατανόηση της βαρειάς χρονίας ουδετεροπενίας. 
 

• ∆ηµιουργία µιας βάσης δηµογραφικών δεδοµένων για 
διευκόλυνση σχεδιασµού ερευνητικών προγραµµάτων, 

 
• Συλλογή δειγµάτων µυελού των οστών των ασθενών σε 

διαφορετικές φάσεις της νόσου για ερευνητικούς λόγους. 
 
 
Το SCNIR απαρτίζουν: 
 
Μια συµβουλευτική επιτροπή από έµπειρους γιατρούς: 
 

• 

• 

• 

• 

• 

Dr. Mary Ann Bonilla, St. Barnabus Medical Center, West 
Orange, NJ, USA (ΗΠΑ) 
Dr. Laurence Boxer, University of Michigan, Ann Arbor, 
MI, USA (ΗΠΑ)  
Dr. Bonnie Cham, Manitoba Cancer Treatment & Research 
Foundation, Winnipeg, MB, Canada (Καναδάς) 
Dr. David C. Dale, SCNIR Co-Director, University of 
Washington, Seattle, WA, USA (ΗΠΑ)  
Melvin Freedman, Hospital for Sick Children, Toronto, ON, 
Canada (Καναδάς) 
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• 

• 

• 

• 

• 

• 

• 
• 

• 

• 

• 
• 

• 

• 

• 

Dr. George Kannourakis, Marian House, Ballarat, Victoria, 
Australia (Αυστραλία) 
Dr. Sally Kinsey, St James's University Hospital, Leeds, 
West Yorkshire, UK (Ηνωµένο Βασίλειο) 
Dr. Bertrand Liang, Amgen, Inc., Thousand Oaks, CA, USA 
(ΗΠΑ) 
Prof. Pier Giorgio Mori, Istituto Giannina Gaslini, Genoa, 
Italy (Ιταλία) 
Prof. Karl Welte, SCNIR Co-Director, Medizinische 
Hochschule, Hannover, Germany (Γερµανία) 

 
 
Μια οµάδα γιατρών από όλη την Ευρώπη (Local Laison Physicians): 
 

Dr. Tore Abrahamsen, Dept. Of Paediatrics, Rikshospitalet, 
Oslo, Norway (Νορβηγία) 
Dr. Yigal Barak, Kaplan Hospital, Rehovot, Israel (Ισραήλ) 
Dr. Marie Bruin, Het Wilhelmina Kinderziekenhuis, Utrecht, 
The Netherlands (Ολλανδία) 
Dr. Göran Elinder, Södersjukhuset, Barnmedicinska kliniken, 
Stockholm, Sweden (Σουηδία) 
Dr. Evaristo F. Feliu, Hospital Germans Trias i Pujol, 
Badalona, Spain (Ισπανία) 
Prof. Andries Louwagie, A.Z. Sint Jan, Belgium (Βέλγιο) 
Dr. Gundula Notheis, Dr. von Haunersche Spitalklinik, 
Munich, Germany (Γερµανία) 
Dr. Juan J. Ortega, Hospital Materno-Infantil Vall d’Hebron, 
Barcelona, Spain (Ισπανία) 
Dr. Gert J. Ossenkoppele, Hospital Vrije Universiteit, 
Amsterdam, NL (Ολλαδία) Jan Palmblad, Huddinge 
University Hospital, Huddinge, Sweden (Σουηδία) 
Dr. Helen Papadaki, University Hospital, Heraklion, 
Crete, Greece (Ελλάδα) 
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• 

• 

• 

• 

• 

Dr. A.Y.N. Schouten-van Meeteren, Hospital Vrije 
Universiteit, Amsterdam, NL (Ολλανδία) 
Dr. Sonja Shukry-Schulz, St. Anna Kinderspital, Vienna, 
Austria (Αυστρία) 
Dr. Owen Smith, Tallaght Hospital, Dublin, Ireland 
(Ιρλανδία) 
Dr. Geir Tjonnfjord, Rikshospitalet, Oslo, Norway 
(Νορβηγία) 
Prof. Christiane Vermylen, U.C.L. St. Luc, Brussels, 
Belgium (Βέλγιο) 

 
 
Πληροφορίες σχετικά µε το SCNIR µπορεί να ζητηθούν από: 
 

ΗΠΑ 
 
Severe Chronic Neutropenia International Registry  
Puget Sound Plaza  
1325 4th Ave., Suite 620  
Seattle, WA 98101  
Τηλ +1(206)543-9749*or (800)726-4463 (inside the U.S.)  
FAX +1(206)543-3668*  

 
 

Ευρώπη  
 
Severe Chronic Neutropenia International Registry  
Medizinische Hochschule Hannover  
Kinderklinik  
D-30623 Hannover, Germany  
Τηλ +49 (511) 557105*  
FAX +49 (511) 557106*  
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Ηνωµένο Βασίλειο 
 
Severe Chronic Neutropenia UK Registry  
Department of Paediatric Haematology & Oncology  
St James’s University Hospital  
Leeds  
LS9 7TF  
Τηλ +44 (113) 206-5939*  
FAX +44 (113) 247-0248*  
 
 
Αυστραλία 
 
Cancer Research Centre  
University of Ballarat  
St. John of God Hospital  
1002 Mair St  
Ballarat  
Victoria  
Australia 3350  
Τηλ +61 (353) 33-4811*  
FAX +61 (353) 33-4813*  

 
* Το + υποδηλώνει τον αριθµό που θα πρέπει να προηγείται του 
τοπικού αριθµού, για τις διεθνείς κλήσεις. 
 
 
 
 ΙΣΤΟΣΕΛΙ∆ΕΣ (WEB SITES)  
 

Στις ΗΠΑ:  
http://depts.washington.edu/registry/  
 
Στην Αυστραλία:  
http://freya.ballarat.edu.au:8080/~scnirau/  
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ΟΜΑ∆ΕΣ ΥΠΟΣΤΗΡΙΞΗΣ 
 
 
Οι οµάδες αυτές µπορούν να φέρουν σε επαφή οικογένειες, µέλη των 
οποίων πάσχουν από βαρειά χρονία ουδετεροπενία. Αυτές οι επαφές 
συχνά ανακουφίζουν από την αποµόνωση που συχνά νοιώθουν οι 
οικογένειες µε χρονίως πάσχοντα άτοµα. 
 
 
 
Καναδάς 
  
Neutropenia Support Association Inc.  
Τηλ (800) 663-8876 (µόνο για Καναδά)  
 
 
 
Ευρώπη 
 
Interessengemeinschaft Neutropenie Hannover  
Τηλ +49 (4441) 911133*  
 
 
* Το + υποδηλώνει τον αριθµό που θα πρέπει να προηγείται του 
τοπικού αριθµού, για τις διεθνείς κλήσεις. 
 
 
 
ΗΠΑ 
 
National Neutropenia Network, Inc.  
Τηλ (800) 638-8768 (µόνο για ΗΠΑ)  
 
Shwachman Syndrome Support  
Τηλ (877) 737-4685 (µόνο για ΗΠΑ) 
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ΣΥΧΝΕΣ ΑΠΟΡΙΕΣ ΕΠΙ ΤΗΣ ΒΑΡΕΙΑΣ ΧΡΟΝΙΑΣ 
ΟΥ∆ΕΤΕΡΟΠΕΝΙΑΣ ΚΑΙ ΟΙ ΑΠΑΝΤΗΣΕΙΣ ΤΟΥΣ 
 
 
Ερώτηση: Γιατί το παιδί µου πάσχει από βαρειά χρονία 
ουδετεροπενία; 
 
Στην παραγµατικότητα κανείς δεν ξέρει πως και γιατί αναπτύσσεται 
η βαρειά χρονία ουδετεροπενία. Θεωρείται ότι είναι κληρονοµού-
µενη νόσος. Στους ασθενείς µε συγγενή ουδετεροπενία (σύνδροµο 
Kostmann), η νόσος µεταβιβάζεται κατά τον αυτοσωµατικό υπολει-
πόµενο χαρακτήρα. Αυτό σηµαίνει ότι και οι δύο γονείς του ασθε-
νούς ήταν φορείς του υπεύθυνου για τη νόσο γονιδίου, το οποίο 
µεταβιβάστηκε και από τους δύο γονείς στο προσβεβληµένο παιδί. Ο 
µόνος τρόπος να µεταβιβάσει το παιδί σας τη νόσο στα δικά του 
παιδιά είναι να παντρευτεί κάποιον/α που είναι φορέας της νόσου. 
 
Η κυκλική ουδετεροπενία κληρονοµείται κατά τον αυτοσωµατικό 
επικρατούντα χαρακτήρα. Αυτό σηµαίνει ότι ο ένας από τους γονείς 
πάσχει από το νόσηµα επειδή φέρει το υπεύθυνο για τη νόσο γονίδιο, 
το οποίο «επικρατεί» έναντι του αντίστοιχου φυσιολογικού γονιδίου 
που κληρονοµεί ο πάσχων από τον άλλο γονέα. Ο πάσχων από 
κυκλική ουδετεροπενία, υπάρχει πιθανότητα να µεταβιβάσει τη νόσο 
στα δικά του παιδιά. 
 
Υπάρχουν, ωστόσο, εξαιρέσεις στους αναφερόµενους τρόπους 
µεταβίβασης στις περιπτώσεις κληρονοµικών ουδετεροπενιών. ∆εν 
είναι ασυνήθιστο να εµφανιστεί η νόσος σποραδικά σε ένα άτοµο της 
οικογένειας ενώ οι γονείς δεν φέρουν τη διαταραχή. 
 
 
Ερώτηση: Το παιδί µου που πάσχει από χρονία ουδετεροπενία θα 
αναπτυχθεί φυσιολογικά; 
 
Τα παιδιά που πάσχουν από χρονία ουδετεροπενία  αναπτύσσονται 
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γενικά φυσιολογικά. Τα παιδιά, ωστόσο, µε βαρειά συγγενή  ουδετε-
ροπενία   έχουν χαµηλότερο ανάστηµα σε σχέση µε παιδιά που έχουν 
άλλου τύπου ουδετεροπενία ή µε παιδιά χωρίς ουδετεροπενία. 
 
 
Ερώτηση: Το παιδί µου που πάσχει από χρονία ουδετεροπενία 
πρέπει να κάνει κάποια εµβόλια. Υπάρχει κίνδυνος από αυτά; 
 
Γενικά, είναι ασφαλές για το παιδί σας να κάνει όλα τα εµβόλια 
ρουτίνας που άλλωστε συνιστώνται ανεπιφύλακτα. Ο γατρός σας θα 
συζητήσει µαζί σας τυχόν περιορισµούς ανάλογα µε την υποκειµένη 
διάγνωση. 
 
 
Ερώτηση: Το παιδί µου πέρασε πρόσφατα µια βαρειά µορφή 
γρίππης και ο γιατρός δεν του χορήγησε αντιβιωτικά, ωστόσο, 
όταν χτύπησε πέφτοντας και δηµιουργήθηκε πληγή του έδωσε. Ο 
γιατρός, λοιπόν, µου είπε ότι η γρίππη είναι διαφορετικός τύπος 
λοίµωξης στην οποία τα αντιβιωτικά δεν βοηθούν. Για ποιούς 
τύπους λοίµωξης πρέπει να ζητάω ιατρική βοήθεια; 
 
Τα ουδετερόφιλα είναι τα πιο σηµαντικά από τα λευκά αιµοσφαίρια 
για την άµυνα έναντι βακτηριακών και µυκητιασικών λοιµώξεων. 
Επειδή, λοιπόν, το παιδί σας έχει χαµηλό αριθµό ουδετεροφίλων έχει 
και αυξηµένο κίνδυνο ανάπτυξης τέτοιων λοιµώξεων. Μικρές τοµές 
του δέρµατος ή εξελκώσεις είναι δυνατόν να µολυνθούν από 
βακτήρια. Βακτηριακές λοιµώξεις θα πρέπει να θεραπεύονται µε 
αντιβιωτικά. Αντίθετα, οι ιογενείς λοιµώξεις όπως, για παράδειγµα, 
το κοινό κρυολόγηµα και οι παιδικές ασθένειες π.χ. η  ανεµοεβλογιά, 
δεν αντιµετωπίζονται µε αντιβιωτικά. Οι ιογενείς λοιµώξεις περιορί-
ζονται αυτόµατα µε τα λεµφοκύτταρα. Επειδή, λοιπόν, κατά κανόνα 
τα λεµφοκύτταρα δεν είναι µειωµένα στο αίµα του παιδιού σας, δεν 
χρειάζεται να πάρει ειδική φαρµακευτική αγωγή κατά τη διάρκεια 
µιας ιογενούς λοίµωξης. Εάν, ωστόσο, έχετε την παραµικρή αµφιβο-
λία για το είδος της λοίµωξης που περνάει το παιδί σας, καλό θα 
είναι να επισκεφτείτε µαζί µε το παιδί τον θεράποντα γιατρό σας. 
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Ερώτηση: Ποιο είναι το προσδόκιµο επιβίωσης ενός παιδιού µε 
χρονία ουδετεροπενία; 
 
Πρίν την εποχή του G-CSF, οι ασθενείς µε ουδετεροπενία είχαν 
σοβαρά προβλήµατα από τις συχνές λοιµώξεις. Σε µερικούς, 
µάλιστα, ασθενείς οι λοιµώξεις ήταν θανατηφόρες και οι πάσχοντες 
πέθαιναν σε νεαρή ηλικία. Σήµερα, µε την χρήση του G-CSF οι 
ασθενείς έχουν σχεδόν φυσιολογικό αριθµό ουδετεροφίλων µε 
αποτέλεσµα φυσιολογικό προσδόκιµο επιβίωσης. 
 
 
Ερώτηση: Πότε θα πρέπει το παιδί µου να ξεκινήσει G-CSF; 
 
Το παιδί σας θα πρέπει να άρχίσει G-CSF εάν εµφανίζει συχνά έλκη 
στην στοµατική κοιλότητα ή λοιµώξεις που επηρεάζουν την 
ποιότητα της ζωής. Οι άνθρωποι διαφέρουν: ο ίδιος αριθµός ουδετε-
ροφίλων σε διαφορετικά άτοµα µπορεί να επιφέρει διαφορετική 
συχνότητα λοιµώξεων. Ο στόχος είναι να µειωθεί η συχνότητα και η 
σοβαρότητα των λοιµώξεων ανεξάρτητα από τον αριθµό των ουδετε-
ροφίλων. 
 
 
Ερώτηση: Υπάρχει χρονικό όριο ασφαλείας στη χρήση του G-
CSF; 
 
Το SCNIR διαθέτει δεδοµένα ασθενών που έχουν λάβει θεραπεία µε 
G-CSF πάνω από έντεκα χρόνια. Φαίνεται λοιπόν, ότι η µακρόχρονη 
χορήγηση του G-CSF είναι άσφαλής και αποτελεσµατική. 
 
 
Ερώτηση: Μπορεί κανείς να πάρει τον  G-CSF από το στόµα; 
 
Ο G-CSF δεν µπορεί να ληφθεί ως από του στόµατος θεραπεία διότι 
είναι πρωτεϊνη που θα καταστραφεί από τα ένζυµα του 
στοµάχου και του εντέρου κατά την διαδικασία της πέψης.. 
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Ερώτηση: Είναι ασφαλές ένα χειρουργείο ενώ το άτοµο είναι υπό 
θεραπεία µε G-CSF; 
 
Ναι, είναι. Aρκεί ο χειρουργός να είναι πλήρως ενηµερωµένος για το 
πρόβληµά σας και για την θεραπεία µε G-CSF που λαµβάνετε. Θα 
πρέπει, ωστόσο, να ρυθµίσει ο θεράπων γιατρός σας την δόση και το 
σχήµα του G-CSF που θα λάβετε. 
 
 
Ερώτηση: Η κόρη µου είναι 7 ετών, πάσχει από βαρειά συγγενή 
ουδετεροπενία, και θέλει να πάει κατασκήνωση. Επειδή λαµβάνει 
καθηµερινά  G-CSF και της κάνω εγώ την ένεση, θα προτιµούσα 
να µην συµµετέχει. Από την άλλη πλευρά, δεν θέλω να στερείται 
τέτοιων ευκαιριών. Έχετε κάποια συµβουλή; 
 
Θα πρέπει να ενθαρρύνετε την κόρη σας να συµµετέχει σε όλες τις 
εκδηλώσεις των παιδιών της ηλικίας της. Πηγαίνοντας, ωστόσο, 
κατασκήνωση θα χρειαστεί να ενηµερώσετε τους υπευθύνους 
(γιατρό/νοσηλεύτρια) για την φύλαξη και χορήγηση του G-CSF. 
Εναλλακτικά, πολλά αιµατολογικά /ογκολογικά κέντρα έχουν τόπους 
κατασκήνωσης όπου κατάλληλα εκπαιδευµένο νοσηλευτικό και 
ιατρικό προσωπικό µπορούν να παρέχουν την ειδική φροντίδα που 
χρειάζεται το παιδί σας. 
 
 
Ερώτηση: Ο γιός µου διαγνώστηκε ότι πάσχει από σύνδροµο 
Kostmann εδώ και 3 µήνες και έκτοτε λαµβάνει θεραπεία µε G-
CSF. Ενώ νοιώθει καλύτερα εξακολουθεί να εµφανίζει άφθες στο 
στόµα. Υπάρχει κάτι για να τον ανακουφίσει από τον πόνο ; 
 
Τα παιδιά ωφελούνται από την σωστή υγιεινή της στοµατικής 
κοιλότητος όπως η φθορίωση  και  από  τις  συχνές  επισκέψεις  στον 
οδοντίατρο. Θα πρέπει, επίσης, να µάθουν να χρησιµοποιούν 
στοµατικά διαλύµατα του τύπου της chlorhexidine. Καλό, ωστόσο, 
θα ήταν να επισκεφτείτε το γιατρό σας µήπως και χρειάζεται αύξηση 
η δόση του G-CSF που λαµβάνει. 
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Ερώτηση: Είµαι 27 ετών και πάσχω από κυκλική ουδετεροπενία. 
Λαµβάνω G-CSF 3 φορές την εβδοµάδα. Πρόκειται να 
παντρευτώ σε λίγους µήνες και σκέφτοµαι να κάνω παιδί. Θα  
ήθελα να µε συµβουλεύσετε γα τα εξής: α) τι πιθανότητες έχει το 
παιδί µου να πάσχει από τη νόσο και β) τι ειδικές προφυλάξεις θα 
πρέπει να λαµβάνω κατά τη διάρκεια της εγκυµοσύνης. 
 
Η πιθανότητα να εµφανίσει το παιδί σας κυκλική ουδετεροπενία 
είναι 50% εφόσον ο πατέρας δεν πάσχει από κυκλική ουδετεροπενία. 
Αυτό, διότι το νόσηµα κληρονοµείται κατά τον αυτοσωµατικό 
επικρατούντα χαρακτήρα. Καλό θα είναι, ωστόσο, να επισκεφτείτε 
γενετιστή προκειµένου να συζητήσετε περαιτέρω λεπτοµέρειες. 
 
Επειδή ο G-CSF περνά δια του πλακούντος στην κυκλοφορία του 
εµβρύου, είναι καλύτερα να συζητήσετε µε τον θεράποντα γιατρό 
σας πριν µείνετε έγκυος ποιά είναι η ελάχιστη δόση του G-CSF που 
µπορείτε να λαµβάνετε χωρίς να κινδυνεύετε από λοιµώξεις. Προς το 
παρόν αυτό που εµείς προτείνουµε είναι η διακοπή του G-CSF στο 
πρώτο τρίµηνο της εγκυµοσύνης, εάν αυτό είναι εφικτό. Εάν ήδη 
είσαστε έγκυος θα πρέπει άµεσα να συζητήσετε µε το γιατρό σας τη 
δόση του G-CSF καθώς και για ποιές καταστάσεις θα πρέπει να 
ζητάτε τη βοήθειά του (π.χ. πυρετός ή λοίµωξη). 
 
 
Ερώτηση: Υπάρχει κάποια συκγεκριµένη δίαιτα που θα 
µπορούσε να βοηθήσει στο νόσηµά µου; 
 
Μια σωστά ισορροπηµένη δίαιτα είναι έτσι κι αλλοιώς απαραίτητη 
για την υγεία της οικογένειάς σας, καθώς παρέχει τα απαραίτητα 
συστατικά και βιταµίνες για τη προαγωγή της φυσιολογικής αιµο- 
ποίησης.. ∆εν υπάρχουν, ωστόσο, βιταµίνες, φυσικά στοιχεία ή 
κάποια ειδική δίαιτα που θα βοηθούσε στην αύξηση του αριθµού των 
ουδετεροφίλων. 
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Ερώτηση: Μπορεί το παιδί µου να συµµετέχει στις σχολικές 
δραστηριότητες ; 
 
Ναι, µπορεί το παιδί σας να συµµετέχει κανονικά σε αθλήµατα και 
εκδηλώσεις του σχολείου, µε την προϋπόθεση ότι δεν έχει εκσεσηµα-
σµένη σπληνοµεγαλία, χαµηλά αιµοπετάλια, ή κάποια άλλη ιδιαίτερη 
κατάσταση που από ιατρικής πλευράς θα αποτελούσε αντένδειξη. Θα 
πρέπει, ωστόσο, το σχολείο να είναι ενήµερωµένο για την ουδετερο-
πενία του παιδιού και τις επιπλοκές της ώστε να σας ενηµερώνουν 
για τυχόν τραυµατισµούς του παιδιού. 
 
 
Ερώτηση: Τι ενηµέρωση πρέπει να κάνω στους δασκάλους του 
παιδιού µου ; 
 
Ενηµερώστε τους σχετικά µε το νόσηµα και ευαισθητοποιείστε τους 
για περιπτώσεις πυρετού ή λοίµωξης που µπορεί να εµφανίσει το 
παιδί. Ενηµερώστε τους, επίσης, ότι το παιδί µπορεί να συµµετέχει 
κανονικά στις δραστηριότητες του σχολείου και να µην του συµπερι-
φέρονται διαφορετικά από τα άλλα παιδιά. 
 
 
Ερώτηση: Που και πως µπορώ να έρθω σε επαφή µε γονείς 
παιδιών µε το ίδιο πρόβληµα ; 
 
Η ιστοσελίδα του SCNIR στο διαδίκτυο σας δίνει πληροφορίες 
σχετικά µε το πως µπορείτε να έρθετε σε επαφή µε οµάδες 
υποστήριξης οικογενειών στις ΗΠΑ και Καναδά. Ο γιατρός σας θα 
µπορέσει να σας βοηθήσει να αποκτήσετε πρόσβαση στην 
ιστοσελίδα του SCNIR ή να επικοινωνήσετε µε οµάδες υποστήριξης 
στην Αυστραλία, στην Γερµανία, στο Ηνωµένο Βασίλειο ή στις 
ΗΠΑ (βλέπε σελίδα 32). Υπάρχουν, ακόµη, πολλά άλλα κέντρα 
υποστήριξης ασθενών µε βαρειά χρονία ουδετεροπενία. 
 
 
Ερώτηση: Που µπορώ να βρω βιβλιογραφία για τη νόσο ; 
 
Στην ιστοσελίδα του SCNIR και στα γραφεία του (βλέπε σελίδα 32).  
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ΣΥΜΠΛΗΡΩΜΑ Α 
 
 
 
Ενηµέρωση προς τα σχολεία σχετικά µε την βαρειά χρονία 
ουδετεροπενία 
 
 
Προς: 
 
Από: 
 
Η βαρειά χρονία ουδετεροπενία είναι ένας όρος που δόθηκε για να 
περιγράψει µια οµάδα νοσηµάτων στα οποία ο ιδιαίτερα χαµηλός 
αριθµός των ουδετεροφίλων αποτελεί το κύριο πρόβληµα. Ο όρος 
ουδετεροπενία περιγράφει την κατάσταση κατά την οποία ο αριθµός 
των ουδετεροφίλων στο περιφερικό αίµα είναι χαµηλότερς του 
φυσιολογικού. Τα ουδετερόφιλα είναι λευκά αιµοσφαίρια απαραίτητα 
για την άµυνα του οργανισµού έναντι βακτηριδίων κι έτσι, ένας 
ασθενής µε πολύ χαµηλό αριθµό ουδετεροφίλων είναι ευαίσθητος σε 
βακτηριακές λοιµώξεις. Η ουδετεροπενία δεν είναι κατάσταση 
µολυσµατική ή µεταδοτική. Είναι µια γενετική διαταραχή του 
αίµατος. Ειδικές µορφές βαρειάς ουδετεροπενίας κληρονοµούνται 
από τους γονείς στα παιδιά µε το γενετικό υλικό των χρωµοσωµάτων 
(DNA), όπως ακριβώς κληρονοµείται το χρώµα των µατιών ή των 
µαλλιών. 
 
Η ουδετεροπενία αντιµετωπίζεται θεραπευτικά µε την χορήγηση µιάς 
κυτταροκίνης γνωστής ως G-CSF. Η θεραπεία αυτή βοηθάει τον 
οργανισµό να παράγει ουδετερόφιλα ικανά να καταπολεµούν τις 
λοιµώξεις. 
 
Σας παρακαλούµε να µας βοηθήσετε στην πρόληψη των λοιµώξεων 
καθαρίζοντας γρήγορα µικρές αµυχές ή τραυµατισµούς µε 
αντιβακτηριακό σαπούνι  ή  ιώδιο.  Σας  παρακαλούµε,  ειδοποιείστε  
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µας την ηµέρα τυχόν τραυµατισµού ώστε να συνεχίζουµε να παρακο-
λουθούµε το τραύµα τις επόµενες ηµέρες. Σας παρακαλούµε, επίσης, 
να µας ειδοποιείτε αµέσως για σοβαρά τραύµατα που χρειάζονται, 
κατά τη γνώµη σας, ειδική φροντίδα.  
 
Για πυρετό πάνω από         παρακαλώ ειδοποιείστε 
µας αµέσως.   
 
Σε οτιδήποτε αφορά στην υγεία του παιδιού µου, µπορείτε να επικοι-
νωνήσετε µαζί µου στα εξής τηλέφωνα: 
 
 

 
 
 
 
 
 
 
Για περισσότερες πληροφορίες σχετικά µε την ουδετεροπενία 
παρακαλώ επικοινωνείστε µε εµένα ή µε την οµάδα καταγραφής της 
βαρειάς χρονίας ουδετεροπενίας (Severe Chronic Neutropenia 
International Registry, SCNIR). 
 
 
Η ιστοσελίδα του SCNIR στο διαδίκτυο (internet) είναι: 
http://depts.washington.edu/registry/ 
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ΛΕΞΙΛΟΓΙΟ 
 
 
Αγγειίτις: Η φλεγµονή των µικρών αγγείων. 
 
 
Αιµατουρία: Παρουσία αίµατος στα ούρα. 
 
 
Αιµοποίηση: Η διαδικασία παραγωγής των κυττάρων του αίµατος. 
 
 
Αιµοποιητικός αυξητικός παράγοντας: Πρωτεϊνη που επάγει την 
παραγωγή κυττάρων του αίµατος.  
 
 
Αιµοπετάλια: Τύπος κυττάρων του αίµατος που εµπλέκονται στην 
αιµόσταση. Λέγονται και θροµβοκύτταρα. 
 
 
Αλωπεκία: Πτώση των µαλλιών. 
 
 
Αναιµία: Πολύ χαµηλός αριθµός ερυθρών αιµοσφαιρίων. 
 
 
Αντισώµατα: Είναι πρωτεϊνες που παράγονται από ένα είδος λευκών 
αιµοσφαιρίων, τα λεµφοκύτταρα, που είναι υπεύθυνα για την άµυνα 
του οργανισµού. Τα αντισώµατα φυσιολογικά στρέφονατι έναντι 
ξένων προς τον οργανισµό δοµών όπως παθογόνα ή µεταγγισθέντα 
κύτταρα. Σε ορισµένες, ωστόσο, παθολογικές καταστάσεις είναι 
δυνατόν να στραφούν έναντι δοµών του ιδίου οργανισµού όπως στην 
περίπτωση της παρουσίας αντισωµάτων έναντι των ουδετεροφίλων 
που καταστρέφονται τα ουδετερόφιλα του ίδιου του ατόµου.  

 
 

Απλαστική αναιµία: Ελάττωση του αριθµού όλων των κυτταρικών 
στοιχείων του περιφερικού αίµατος από ανεπάρεια του µυελού των 
οστών να παράγει τα στοιχεία αυτά του αίµατος. 

 
Απόλυτος αριθµός κυκλοφορούντων ουδετεροφίλων: Υπολογίζε-  
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ται πολλαπλασιάζοντας το άθροισµα της εκατοστιαίας αναλογίας 
των ουδετεροφίλων και των ραβδοπυρήνων στο περιφερικό αίµα µε 
το συνολικό αριθµό των λευκών αιµοσφαιρίων και διαιρώντας τον 
αριθµό που θα προκύψει µε το 100. Αυτός ο αριθµός αντιπροσωπεύει 
τον αριθµό των ουδετεροφίλων που είναι τη δεδοµένη στιγµή (που 
έγινε η εξέταση αίµατος) έτοιµα για την άµυνα του οργανισµού. Ο 
φυσιολογικός αριθµός ουδετεροφίλων είναι 1800-7000/ mm3. 
 
 
Αρθραλγία: Πόνος στις αρθρώσεις. 
 
 
Αρθρίτιδα: Φλεγµονή των αρθρώσεων. 
 
 
Αυτοσωµατικός επικρατούντας: Πρόκειται για έναν τύπο κληρονο-
µικότητος. Στον επικρατούντα τύπο κληρονοµικότητος, όπως στην 
κυκλική ουδετεροπενία, το παιδί γεννιέται µε το νόσηµα εάν ένας 
από τους δύο γονείς µεταβιβάσει το υπεύθυνο για τη νόσο γονίδιο 
στο παιδί. Ο όρος  «αυτοσωµατικός» υποδηλώνει ότι η κληρονοµικό-
τητα είναι ανεξάρτητη από το φύλο του παιδιού. 
 
 
Αυτοσωµατικός υπολειπόµενος: Πρόκειται για έναν τύπο κληρονο-
µικότητος. Σε έναν υπολειπόµενο τύπο κληρονοµικότητος, όπως στο 
σύνδροµο Kostmann, το παιδί θα γεννηθεί µε το νόσηµα εάν και οι 
δύο γονείς µεταβιβάσουν το υπεύθυνο για τη νόσο γονίδιο στο παιδί. 
Ο όρος «αυτοσωµατικός» υποδηλώνει ότι η κληρονοµικότητα είναι 
ανεξάρτητη από το φύλο του παιδιού. 
 
 
Βασεόφιλα: Πρόκειται για ένα τύπο πολυµορφοπυρήνων. Συχνά 
αυξάνονται µετά από σπληνεκτοµή. 
 
 

Γενετική µηχανική (Genetic engineering): Μέθοδος κατά την 
οποία ανθρώπινο γενετικό υλικό π.χ. το γονίδιο που κωδικοποιεί για 
τον G-CSF, µεταφέρεται σε κύτταρα από άλλο είδος π.χ. βακτήρια, 
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τα οποία στην συνέχεια παράγουν το επιθυµητό προϊόν (εν 
προκειµένω τον G-CSF) σε µεγάλες ποσότητες. 
 
 
Γενική εξέταση αίµατος: Μια συνοπτική εξέταση του αριθµού των 
διαφόρων κυτταρικών στοιχείων του αίµατος. 
 
 
G-CSF: Τα αρχικά του αυξητικού παράγοντα των πολυµοπρφοπυρή-
νων στην αγγλική (Granulocyte-Colony Stimulating Factor). 
 
 
∆ερµατικός: Ο αναφερόµενος στο δέρµα. 
 
 
Επίκτητη ανοσολογική ανεπάρκεια: Νόσος προκαλούµενη από τον 
ιό της επίκτητης ανοσολογικής ανεπάρκειας (human immunodefici-
ency virus, HIV). ∆ιαφορετικά γνωστή ως AIDS (acquired immune 
deficiency sundrome). 
 
 
Επίπτωση: Όρος της Στατιστικής που δηλώνει τον αριθµό νέων 
περιστατικών µιας νόσου σε συγκεκριµένο χρονικό διάστηµα. 
 
 
Ερυθρά αιµοσφαίρια ή ερυθροκύτταρα: Κύτταρα του αίµατος που 
µεταφέρουν αιµοσφαιρίνη. 

 
 
Ηπατοµεγαλία: Η αύξηση του µεγέθους του ήπατος. 
 
 
Θροµβοκύτταρα: Ένας τύπος κυττάρων του αίµατος που είναι 
υπεύθυνα για την αιµόσταση. Λέγονται και αιµοπετάλια. 
 
 
Θροµβοπενία: Ελάττωση του αριθµού των αιµοπεταλίων στο 
περιφερικό αίµα κάτω από 150000 /mm3.  

 
 
Κυτταρογενετική µελέτη: ∆ιάφορες τεχνικές που αναφέρονται στην 
δια του µικροσκοπίου µελέτη των χρωµοσωµάτων. 
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Λεµφοκύτταρα: Κατηγορία λευκών αιµοσφαιρίων υπευθύνων κυρί-
ως για την άµυνα του οργανισµού έναντι ιών (Τ λεµφοκύτταρα) και 
για την παραγωγή αντισωµάτων (Β λεµφοκύτταρα). 
 
 
Lenograstim: Η διεθνής µη-εµπορική ονοµασία γαι τη 
γλυκοζυλιωµένη µορφή του ανασυνδιασµένου ανθρώπινου G-CSF. 
 
 
Λευκά αιµοσφαίρια: Κύτταρα του αίµατος που διακρίνονται 
περαιτέρω σε πολυµορφοπύρηνα, µονοκύτταρα, λεµφοκύτταρα. Όλα 
µαζί συµµετέχουν στην άµυνα του οργανισµού ενάντια στις 
λοιµώξεις.  
 
 
Λευχαιµία: Κακοήθης νόσος των λευκών αιµοσφαιρίων. 
 
 
Μεταβολικός: Αναφέρεται στην ισορροπία µεταξύ πρόσληψης, 
αποδόµησης και χρησιµοποίησης στοιχείων που λαµβάνουµε µε την 
τροφή. 
 
 
Μονοκύτταρα: Υποκατηγορία λευκών αιµοσφαιρίων µε την ιδιότητα 
της φαγοκυττάρωσης και θανάτωσης λοιµογόνων παραγόντων ή 
προσβεβληµένων από λοιµογόνους παράγοντες κυττάρων. 
 
 
Μορφολογικός: Αναφέρεται στο σχήµα και µέγεθος. 
 
 
Μυελοδυσπλαστικά σύνδροµα: Μια κατηγορία νοσηµάτων που 
χαρακτηρίζονται από την εµφάνιση παθολογικών µορφών στο µυελό 
των οστών και στο περιφερικό αίµα. Μπορεί να εξελιχθούν σε οξεία 
λευχαιµία.  
 
 

Μυελοκαχεξία (Myelocathexis): Μια πολύ σπάνια µορφή συγγενούς 
ουδετεροπενίας που χαρακτηρίζεται από αδυναµία των ουδετεροφί-
λων να αφήσουν το µυελό των οστών για να εισέλθουν στην κυκλο-
φορία. 
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Μυελός των οστών: Το σπογγώδες υλικό στο εσωτερικό των οστών. 
Είναι ο τόπος που γεννιώνται, πολλαπλασιάζονται και διαφοροποιού-
νται τα πολυδύναµα προγονικά κύτταρα (stem cells) που δίνουν γένε-
ση σε όλα τα κύτταρα του αίµατος, δηλαδή στα λευκά αιµοσφαίρια, 
τα ερυθρά αιµοσφαίρια και τα αιµοπετάλια. 
 
 
Οξεία µυελογενής λευχαιµία: Είναι µια οξεία µορφή λευχαιµίας, 
δηλαδή µιας κακοήθους νόσου των λευκών αιµοσφαιρίων που συνή-
θως αφορά στα µονοκύτταρα και πολυµορφοπύρηνα. Χαρακτηρίζεται 
από την εµφάνιση άωρων και ανώµαλων µορφών στο µυελό των 
οστών και στο περιφερικό αίµα.  
 
 
Οστεοπενία: Μικρού βαθµού αραίωση των οστών. 
 
 
Οστεοπόρωση: Μεγάλου βαθµού αραίωση των οστών. 
 
 
Ουδετερόφιλα: Μια υποκατηγορία πολυµορφοπυρήνων που είναι 
υπεύθυνα για την άµυνα του οργανισµού έναντι των βακτηρίων. 
 
 
Πολυδύναµο προγονικό αιµοποιητικό κύτταρο (stem cell): Ένα 
κύτταρο που έχει τη δυνατότητα απεριόριστης αυτοανανέωσης αλλά  
και ικανότητα να δίνει γένεση σε οποιοδήποτε τύπο κυττάρου του 
αίµατος. 
 
 
Πολυµορφοπύρηνα: Μια κατηγορία λευκών αιµοσφαιρίων που 
διακρίνονται περαιτέρω σε ουδετερόφιλα, ηωσινόφιλα, βασεόφιλα. 
 
 
Προµυελοκύτταρο: Μορφολογικά αναγνωρίσιµη προβαθµίδα των 
πολυµορφοπυρήνων που φυσιολογικά υπάρχει µόνο στον µυελό των 
οστών. 
 
 
Προφύλαξη: Οποιαδήποτε διαδικασία γίνεται για την αποφυγή 
ανεπιθυµήτων καταστάσεων π.χ. η ανάπτυξη λοιµώξεων. 
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Πρωτεϊνουρία: Η εµφάνιση πρωτεϊνης (λευκώµατος) στα ούρα. 
 
 
Ραβδοπύρηνα: Πρόκειται για νεαρά ουδετερόφιλα. Ο αριθµός τους 
προσµετράται στον αριθµό των ουδετεροφίλων όταν προσδιορίζεται 
ο απόλυτος αριθµός ουδετεροφίλων. 
 
 
Ρευµατοειδής αρθρίτιδα: Ρευµατική νόσος που χαρακτηρίζεται από 
χρονία φλεγµονή των αρθρώσεων. 
 
 
Σπληνεκτοµή: Χειρουργική αφαίρεση του σπληνός. 
 
 
Σύνδροµο: Σύνολο συµπτωµάτων που συνιστούν µια νόσο. 
 
 
Υποδόριος: Kάτω από το δέρµα. 
 
 
Υποδοχέας του G-CSF: Πρωτεϊνική δοµή στην επιφάνεια των πολύ-
µορφοπυρήνων όπου δεσµεύεται ο  G-CSF. Μετά την δέσµευση του 
παράγοντα το κύτταρο λαµβάνει πληροφορία για περαιτέρω ανάπτυ-
ξη, πολλαπλσιασµό, και ωρίµανση.  
 
 
Filgrastim: Η διεθνής µη-εµπορική ονοµασία του ανασυνδιασµένου 
µεθυλιωµένου G-CSF. 
 
 
Χηµειοθεραπεία: Μια µορφή θεραπείας που σκοπό έχει να 
θανατώσει καρκινικά κύτταρα. 
 
 
Χρωµοσώµατα: Συστατικά του πυρήνα που µεταφέρουν γενετικές 
πληροφορίες. Αλλαγές στη δοµή των χρωµοσωµάτων µπορεί να 
υποδηλώνουν την ανάπτυξη νόσου. Μελετώνται µε ειδικές τεχνικές 
της κυτταρογενετικής. 
 
 

Ψωρίαση: ∆ερµατική νόσος. 
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