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Αιματολογικές Διαταραχές 

και Παιδιατρική Αναισθησία 

ΠΑΠΑΪΩΑΝΝΟΥ ΒΑΣΙΛΕΙΟΣ 

1. ΔΡΕΠΑΝΟΚΥΠΆΡΙΚΗ ANAil\IIA 

Η δρεπανοκυτταρικ11 αναιμία είναι μια αιμοσq:αιρι

νοπάθεια που οφείλεται σε μια σημειακ1Ί μετCιί.ί.α'ςη 
(point mutation), κατά την οποία αντι;ι.αθίσταται το 
αμινοξύ γλουταμικό από την βαλίνη με α;τοτέί.εσμα 

ανώμαλο πολυμερισμό και καθίζηση των μορίων 
αιμοσφαιρίνης σε συνθψ(.ες υποξίας. Τα ερυθροκύτ

ταρα έτσι αλλάζουν σχ1Ίμα καθώς επιμηκύνονται, 
γίνονται δύσκαμπτα επιφέροντας εν τέλει ρεολογικές 
διαταραχές στην κίνηση του αίματος και επηρεάζο

ντας όλα τα όργανα. 

Διεγχειρητική αντιμετώπιση 

Η δρεπανοκυτταρικ1Ί αιμοσφαιρινοπάθεια αυξάνει 

τον κίνδυνο που σχετίζεται με την αναισθησία και την 
εγχείρηση καθώς η πτώση της ΡΟ2, του pH, της αιμα
τικής ρο1Ίς, του όγκου του αίματος ή της θερμοκρα
σίας μπορούν να προκαλέσουν παραμόρφωση των 
ερυθροκυττάρων ενισχύοντας έτσι φαινόμενα ισχαι

μίας οργάνων και εμφράκτων. 
Σε μερικούς ασθενείς, χρόνιες μεταγγίσεις χρησι

μοποιούνται για την ύφεση συμπτωμάτων, ενέχουν 
όμως τον κίνδυνο της αιμοχρωμάτωσης. Συχνά υπάρ

χουν πενυμονικά έμφρακτα, χρόνια πνευμονικ1i καρ
δία, καρδιομεγαλία και υπερδυναμική κυκλοφορία με 
αυξημένο ΚΛΟΑ. Νεφρική δυσλειτουργία με αιμα
τουρία και αδυναμία συμπύκνωσης των ούρων απαιτεί 
ενδοφλέβια ενυδάτωση των ασθενών πριν το χειρουρ

γείο. 
Τα ερυθροκύτταρα σε αντίθεση με τα φυσιολογικά 

που έχουν διάρκεια ζωής 120 μέρες, επιζούν μόνο για 

5 με 15 ημέρες, η δε καμπύλη αιμοσφαιρίνης είναι 

μετατοπισμένη προς τα δεξιCι λόγω αυξημένου 2,3-
DPG. Αι•τό το crαινόμενο α;τό τη μία αυξάνει την από
δοση οξι.•γόνοι.• στσι•; ιστοι';, α;τό την άλλη όμως προ
διαθέτει τα ερι.•θροκι'τταρα για δρεπάνωση. Τέλος, οι 
\"ΕL'ροί.ο·;'ι;ι.έ; διαταραχέ; ;ι.αι τα αγγειακά επεισόδια 
α;τοτεί.οι'ν τι; χειρότερε; επιπλοκές της νόσου και 
παρατηρούνται στο 8% των παιδιών (Lane, 1993). 

Ο στόχος του αναισθησιολόγου στο χειρουργείο 
πρέπει να είναι, σε απόλυτη συνεργασία με τον αιμα
τολόγο, η ελάττωση του ιξώδους του αίματος μέσω 
της ελάττωσης της HbS και αντικατάστασ11 της με 
HbA. Υπάρχουν πολλές απόψεις γύρω από το πόσο 
πρέπει να μειωθεί η συγκέντρωση της HbS στα ερυ
θροκύτταρα, αλλά από την εποχ1i των εργασιών από 
τους Lessin και Kurastin-Mills (1978), ιδανική θεω
ρείται η μείωση κάτω του 40%. 

Οι Burrington και Smith (1976) έχουν προτείνει 
μετάγγιση πλυμένων ερυθρών με ταχύτητα 12 ml/h 
μέχρι η αιμοσφαιρίνη να φτάσει στα 12g/dl κάτι που 
χρειάζεται περίπου 8 ώρες. Μια άλλη προσέγγιση 
περιλαμβάνει πολλαπλές μεταΝίσεις των 10 ml/kg 

συμπυκνωμένων ερυθρών 3 με 4 φορές την ημέρα και 
σε μεσοδιαστήματα 3 με 4 ημερών. 

Οι Janik και Seeler (1980) πρότειναν μια απλή 

μετάγγιση πλυμένων συμπυκνωμένων ερυθρών 15 με 
20 ml/kg αμέσως πριν το χειρουργείο. 

Πειράματα των Greenberg και Kass (1958) έχουν 

δείξει θετική επίδραση της μεταβολικ1iς αλκάλωσης 
στο ιξώδες του αίματος. Επίσης υπονατριαιμία προ
καλούμενη από DDA VP (δεσμοπρεσσίνη) αποδεί
χθηκε ότι αποτελεί ανασταλτικό παράγοντα της δρε

πάνωσης σε συνθήκες χαμηλ1iς θερμοκρασίας και pH 
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1i p02. Η δε αύξηση του ποσοστού της εμβρυίκ1iς 

αισμοσφαιρίνης ΗbFέχει συσχετιστεί με καλύτερη 

πρόγνωση, κάτι που συντελείται εν μέρει με τη χρήση 

υδροξυουρίας. 

Α ναισθησιολογική αντιμετώπιση 

Ο στόχος της αναισθησίας πρέπει να είναι η αποφυ
γΙi της υποξυγοναιμίας και του υποαερισμού. Απαιτεί
ται προσοχ1j στην πτώση της θερμοκρασίας, στην 
ισχαιμία από στάση που μπορεί να οφείλεται στη θέση 
του αρρώστου καθώς επίσης και η επαρκ1jς ενυδάτωm] 

πριν και κατά τη διάρκεια του χειρουργείου. Τονίζεται 
τέλος η ανάγκη αποφυγ1jς χρ1jσης tourniquet καθcός 

επίσης και η διαρκ1jς παρακολούθηm] της οξυγόνωση; 
κατά τη διάρκεια της εγχείρησης αλλά και μετεγχειρη
τικά με την παλμική οξυγονομετρία. 

2. ΔΙΑΤΑΡΑΧΕΣ ΠΡΟΪΟΝΤΩΝ ΠΗΞΕΩΣ 

ο Ο έλεγχος της επάρκειας των μηχανισμών της 

αιμόστασης συνίσταται σε διάφορες εργαστηρια

κές δοκιμασίες που απαιτούνται προεγχειρητικά 

και αυτές είναι: 
• αριθμός αιμοπεταλίων που κυμαίνεται φυσιολο

γικά μεταξύ 150000 και 500000/1111113. Αt•ξημένη 
αιμορραγία λόγω θρομβοπενίας σπάνια συμβαί

νει όταν τα αιμ οπετάλια ξεπερνούν τις 
50000/mm3• 

• χρόνος προθρομβίνης ΡΤ, που κυμαίνεται μετα

ξύ 11,5 και 14 sec και αντανακλά το ποσοστό 
παραγόντων Π, V, VII και Χ, οι οποίοι εξαρτώ
νται από τα επίπεδα της βιταμίνης Κ. 

• χρόνος μερικής θρομβοπλαστίνης ΑΡΠ ή κεφα
λίνης με φυσιολογικές τιμές 25 έως 40 sec, που 
απαιτεί φυσιολογικά επίπεδα παραγόντων ΧΙΙ, 

ΧΙ, ΙΧ VΙΠ και παράγοντα νοη Willebrand. 

• χρόνος ρωjς που υποδηλώνει την επάρκεια του 

ενδοθηλιακού και αιμοπεταλειακού στοιχείου 

της αιμόστασης, κυμαίνεται μεταξύ 4 και 8 
λεπτών και παρατείνεται σε ασθενείς με ελαττω
μένα (50000/111m3) ή δυσλειτουργικά αιμοπετά
λια (πχ. λήψη aσπιρίνης ή NSAIDs) και στη 

νόσο von Willebrand. 

Αιμόσταση στο νεογνό 

Στα νεογνά το επίπεδο διαφόρων παραγόντων 
πήξεως, ειδικά των εξαρτώμενων από τα επίπεδα της 
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βιταμίνης Κ, είναι χαμηλό. Συγκεκριμένα οι παράγο
ντες Π, VII, ΙΧ, Χ, ΧΙ, ΧΙΙ, προκαλλικρείνη, κινινο
γόνο μεγάλου μοριακού βάρους, αντιθρομβίνη ΠΙ, 
πρωτείνες C και S καθώς επίσης και το πλασμινογόνο 

με τους ενεργοποιητές του βρίσκονται σε χαμηλά επί

πεδα. Η ενδομυίκ1j χορ1iγηση βιταμίνης Κ ελαχιστο
ποιεί την εμφάνιση της αιμορραγικής νόσου των νεο
γνών μεταξύ 2ης και 5ης ημέρας της ζωΙiς. 

Κληρονομικές διαταραχές παραγόντων πήξης 

Η αιμοφιλία Α και Β είναι φυλοσύνδετες διαταρα

χές οφειλόμενες σε ανεπάρκεια των παραγόντων 
VIII και ΙΧ αντίστοιχα. ΕμCFανίζονται με συχνότητα 1 
/ 5000 άρρενα :ταιδιά με :τοσοστό 80 έως 85% για την 
αιμοφί.ία Α Η φυσιολογικ1j συγκέντρωση των παρα
γόντων ορίζεται σε 100 μονάδες/dl και η βαρύτητα 
των νόσων καθορίζεται ως σοβαρ1j, μέτρια 1j ελα
φριά, αν οι κλασματικές συγκεντρώσεις είναι ( 1%, 
1% έως 5% 1j ( 5% αντίστοιχα. 

Θεραπεία υποκατάστασης 

Αιμοφιλία Α 
11111 πλάσματος περιλαμβάνει 1 μονάδα του παρά

γοντα VIII. Εφόσον ο όγκος πλάσματος είναι 
.f51111 kg, -+5 μονάδες/kg του παράγοντα VΠΙ θα επι
CFέροt•ν αύξησ1j του i'.ατά 100%. Ο χρόνος ημίσειας 
ζω1jς στο πλάσμα είναι 8 έως 12 ώρες, γι' αυτό χρειά
ζονται επαναλαμβανόμενες δόσεις για διαηjρηση 
σταθερής συγκέντρωσης. 

Ο παράγοντας VIII χορηγείται ως κρυοκαθίζημα 
όπου ένας ασκός προέρχεται από μία μονάδα FFP 
(φρέσκο παγωμένο κλάσμα) και περιέχει 75 με 125 
μονάδες. Έτσι 0,2 ασκοί/kg (20-25 μονάδες /kg) θα 
αυξ1jσουν τα επίπεδα του παράγοντα κατά 50%. Τα 
παραπάνω διαλύματα ενδέχεται να περιέχουν σημα
ντικΙj ποσότητα αντί- Α και αντι -Β αντισωμάτων και 

να προκαλέσουν αιμολυτικti αντίδραση, αν χορηγη

θούν σε μεγάλη συγκέντρωση σε ασθενείς με ομάδα 

αίματος Α ή Β. Οι οδηγίες για διεγχειρητικ1j χορΙiγη

ση υποκατάστασης συνίστανται στα ακόλουθα: 

Μικρή επέμβαση 

Προ εγχειρητικά: 

Μετεγχειρητικά 

50 μονάδες/kg 1h πριν 

την επέμβαση 

Διατήρηση επιπέδου στο 50% 
για 4 ημέρες μετεγχειρητικά 
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Μεγάλη επέμβαση 

Προεγχειρητικά: 

Διεγχειρητικά: 

Μετ εγχειρητικά: 

50 μονάδες//kg 1h πριν 

την επέμβαση 

40 μονάδες//kg κάθε 8h 

40 μονάδες//kg 2 φορές την 
ημέρα για τις επόμενες 
4 ημέρες. 

Ιδιαίτερη προσοχή απαιτείται στις οδοντιατρικές 
επεμβάσεις όπου τα επίπεδα του παράγοντα VIII 
πρέπει να διατηρούνται πάνω από 50% για τι; πρυ)
τες 24 ώρες. 

10-15% των ασθενών εμφανίζουν αντισcδματα στον 

παράγοντα VIII και σε σοβαρές αιμορρα'(ίε; μπορεί 

να χρειαστεί πλασμαφαίρεση για απομάκρυνση αντι
σωμάτων καθώς επίσης και χορ1jγηση βόειου παρά

γοντα σ' αυτούς τους ασθενείς. 
Τέλος, η χρήση δεσμοπρεσσίνης (DDA VP) σε δόση 

0,3 μgr/kg iv σε 30' αυξάνει τα επίπεδα του παράγο

ντα κατά 20 έως 50% σε 1jπιες περιπτώσεις αιμοφι
λίας Α 
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Αιμοφιλία Β 
Συνίσταται στην χορ1jγηση FFP ή παράγοντα ΙΧ. Ο 

χρόνος ημίσειας ζωής του παράγοντα είναι διπλάσιος 
του VIII (24h). 1 μονάδα/kg του παράγοντα ΙΧ αυξά
νει το επίπεδό του στο πλάσμα κατά 1% σε σχέση με 

το 2% του παράγοντα VIII. ρα, για την επίτευξη 50% 

επιπέδων, 50 μονάδες/kg πρέπει να χορηγηθούν. 

Νόσος νοn Willebrand 

Προκαλείται είτε από ελαττωμένη παραγωγ1j του 

παράγοντα vWB 1j παραγωγή δυσλειτουργικής πρω
τε"lνης. Ο παράγοντας αυτός είναι και μεταφορέας 
το-ι• παράγοντα VIII, με αποτέλεσμα έλλειψ1j του να 
σ-ι•νεπάγεται και δεt•τεροπαθJj ελάττωση του VIII. Οι 
ασθενεί; α-ι•τοί χαραr.τηρίζονται από παράταση του 
ΑΡΠ r.αι του χρόνου ρο1jς. Η νόσος κληρονομείται 

r.ατά τον αυτοσωμικό επικρατούντα χαρακτήρα και η 

συχνότητά της εκτιμάται στο 1% περίπου. Η θερα
πεία συνίσταται στην προεγχειρητική χορήγηση 4 
ασκών κρυοκαθιζ1jματος /10kg και μετεγχειρητικά 2 
ασr.cδν /lOkg κάθε 12 ώρες τις 4 πρώτες ημέρες και 1 
croρC! την ημέρα για τι; επόμενες 6 ημέρες. Σε ήπιες 
περιπτώσει; καί.Cι αποτελέσματα επιφέρει η χορήγη

ση DDA VP δύο με τρεις φορές την ημέρα προκαλώ
ντας διπλάσια έως τριπλάσια αύξηση των επιπέδων 
του παράγοντα σε 30 με 60 λεπτά και διάρκεια δρά

σης περίπου 6 ωρών. 
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