
200 ARCHIVES OF HELLENIC MEDICINE 20(2), 2003

Óôï ðáñüí Üñèñï (á) ðåñéãñÜöåôáé ç ðåñßðôùóç

áóèåíïýò ìå óïâáñÞ èñïìâïåìâïëéêÞ íüóï ëüãù Ýëëåé-

øçò ðñùôåÀíçò C, ï ïðïßïò áíôéìåôùðßóôçêå ìå èñïìâï-

åíäáñôçñåêôïìÞ ôùí ðíåõìïíéêþí áñôçñéþí êáé åðáíåì-

öÜíéóå ðíåõìïíéêÞ åìâïëÞ óå äéÜóôçìá 7 ìçíþí ìåôÜ

áðü ôç ÷åéñïõñãéêÞ åðÝìâáóç, êáé (â) óõæçôïýíôáé ôá

èåñáðåõôéêÜ äéëÞììáôá ãéá ôçí ðåñáéôÝñù áíôéìåôþðéóÞ

ôïõ.

ÐÅÑÉÃÑÁÖÇ ÐÅÑÉÐÔÙÓÅÙÓ

¢íäñáò 32 åôþí, êáðíéóôÞò, ðñïóÞëèå óôï ÔìÞìá Åðåéãüí-

ôùí Ðåñéóôáôéêþí ëüãù áéìüðôõóçò êáé äýóðíïéáò. Óôï áôïìéêü

áíáìíçóôéêü ôïõ áíáöåñüôáí éóôïñéêü ÷ñïíßáò öëåâéêÞò áíå-

ðÜñêåéáò, äýï åðåéóüäéá ðíåõìïíéêÞò åìâïëÞò (õðü áãùãÞ ìå

êïõìáñéíéêÜ áíôéðçêôéêÜ), ÷ñïíßá áíáðíåõóôéêÞ áíåðÜñêåéá,

êáèþò êáé åðáíåéëçììÝíá åðåéóüäéá áéìïðôýóåùí ìåôÜ ôï ðñþ-

ôï åðåéóüäéï ôçò ðíåõìïíéêÞò åìâïëÞò. Ï áóèåíÞò åìöÜíéæå

ìÝôñéá åðçñåáóìÝíç ãåíéêÞ êáôÜóôáóç, êáëÞ èñÝøç, ìÝôñéáò âá-

ñýôçôáò ðåñéöåñéêÞ êõÜíùóç, ôá÷ýðíïéá, äéÜôáóç óöáãéôßäùí

öëåâþí êáé ïéäÞìáôá óöõñþí Üìöù. Ç óõ÷íüôçôá ôùí áíáðíï-

þí Þôáí 32 áíáðíïÝò/min êáé ôá áÝñéá ôïõ áñôçñéáêïý áßìá-

ôïò ÷ùñßò ðáñï÷Þ ïîõãüíïõ Þôáí: PÏ2 54 mmHg, PCÏ2 33

mmHg, pÇ 7,39 êáé HCO-
3 19,8 mEq/L. Ç áêôéíïãñáößá èþ-

ñáêïò åéóáãùãÞò åìöÜíéæå áýîçóç ôïõ êáñäéïèùñáêéêïý äåßêôç

êáé äéÜôáóç ôùí ðíåõìïíéêþí áñôçñéþí (åéê. 1). Áðü ôï êõêëï-

Åéêüíá 1. Ç áêôéíïãñáößá èþñáêïò êáôÜ ôçí åéóáãùãÞ ôïõ áóèåíïýò.

Äéáêñßíåôáé ç äéüãêùóç ôùí äýï ðíåõìïíéêþí áñôçñéþí êáé ï áõîçìÝíïò

êáñäéïèùñáêéêüò äåßêôçò.
ôºªÖóΠƒçí£ 24.1.2002
äÜí¿σƒçí£ 25.6.2002

Ç ðñùôåÀíç C åßíáé ìéá ãëõêïðñùôåÀíç ôïõ ðëÜóìá-

ôïò, ðïõ áíáãíùñßóôçêå ôï 1981, óõíôßèåôáé óôï Þðáñ

êáé åîáñôÜôáé áðü ôç âéôáìßíç Ê. Ôï õðåýèõíï ãïíßäéï

ãéá ôçí ðñùôåÀíç C Ý÷åé åíôïðéóôåß óôï ÷ñùìüóùìá 2

(2q 13-14) êáé öáßíåôáé íá óõíäÝåôáé óôåíÜ ìå ôï ãïíß-

äéï ãéá ôïí ðáñÜãïíôá IX. Ç åíåñãïðïéçìÝíç ðñùôåÀíç

C (aPC) åìðïäßæåé ôï ó÷çìáôéóìü èñüìâïõ áíáóôÝëëï-

íôáò ôïõò ðáñÜãïíôåò Va êáé VÉlla, ðïõ åßíáé áðáñáßôç-

ôïé ãéá ôçí ðáñáãùãÞ èñïìâßíçò êáé ôçí åíåñãïðïßçóç

ôïõ ðáñÜãïíôá X.1 Ç óõããåíÞò Ýëëåéøç ôçò ðñùôåÀíçò

C êëçñïíïìåßôáé ìå áõôüóùìï åðéêñáôïýíôá ÷áñáêôÞñá

êáé áôåëÞ äéåéóäõôéêüôçôá ôïõ ãïíéäßïõ.1 Ïé óõããåíåßò

áíåðÜñêåéåò áõôïý ôïõ óõóôÞìáôïò, óå áíôßèåóç ìå ôï

óýóôçìá ôçò ðÞîçò, åßíáé ó÷åôéêÜ óõ÷íÝò êáé åìöáíßæï-

íôáé óå ðïóïóôü 0,14–0,5% ôïõ ãåíéêïý ðëçèõóìïý êáé

óå ðïóïóôü Ýùò 3% óå áóèåíåßò ìå Ýíá ðñþôï åðåéóüäéï

öëåâéêÞò èñüìâùóçò, óôïõò ïðïßïõò äåí óõíõðÜñ÷åé êá-

êüçèåò íüóçìá.2,3
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öïñéêü óýóôçìá äéáðéóôþèçêáí óõóôïëéêü öýóçìá óôçí åóôßá

áêñüáóçò ôçò ôñéãëþ÷éíïò âáëâßäáò êáé ôÝôáñôïò êáñäéáêüò

ôüíïò, êáñäéáêÞ óõ÷íüôçôá 90/min, áñôçñéáêÞ ðßåóç 130/80

mmHg, åíþ óôï çëåêôñïêáñäéïãñÜöçìá ï ñõèìüò Þôáí öëåâï-

êïìâéêüò, ìå åðÜñìáôá óõìâáôÜ ìå ðíåõìïíéêÜ Ñ, õðåñôñïößá

êáé strain ôçò äåîéÜò êïéëßáò. Áðü ôá ëïéðÜ óõóôÞìáôá Þôáí

÷áñáêôçñéóôéêÞ ç ýðáñîç çðáôïìåãáëßáò, ìåôáöëåâéôéêïý óõí-

äñüìïõ (ïéäÞìáôá óöõñþí êáé öëåâéêü Ýëêïò äåîéïý óöõñïý),

åíþ áðü ôïí åñãáóôçñéáêü Ýëåã÷ï ôá ðáèïëïãéêÜ åõñÞìáôá

ðåñéåëÜìâáíáí Þðéá áýîçóç ôùí ëåõêþí áéìïóöáéñßùí ôïõ áß-

ìáôïò (12×103/L) êáé èåôéêÜ ä-äéìåñÞ (d-dimers) >0,5. Ï ëåé-

ôïõñãéêüò Ýëåã÷ïò ôçò áíáðíïÞò áíÝäåéîå ðåñéïñéóôéêü óýí-

äñïìï, êáèþò êáé íüóï ôùí ìéêñþí áåñáãùãþí, ìå ôéìÝò (åðß

ôùí ðñïâëåðïìÝíùí ôéìþí) ôïõ âßáéá åêðíåïìÝíïõ üãêïõ óôï

ðñþôï äåõôåñüëåðôï (FEV1) 60%, ôçò âßáéá åêðíåïìÝíçò ÷ùñç-

ôéêüôçôáò (FVC) 62%, ôïõ ëüãïõ FEV1/FVC 98% êáé ôïõ ìÝãé-

óôïõ åêðíåïìÝíïõ äåßêôç ñïÞò (PEFR) 95%. Ï õðåñç÷ïãñáöé-

êüò Ýëåã÷ïò ôçò êáñäéÜò Ýäåéîå óïâáñÞ ðíåõìïíéêÞ õðÝñôáóç

(óõóôïëéêÞ ðßåóç ðíåõìïíéêÞò áñôçñßáò, ÑÁÑ 90 mmHg), ìå

ìåãÜëïõ âáèìïý äéÜôáóç ôùí äåîéþí êïéëïôÞôùí, áíåðÜñêåéá

ôçò ôñéãëþ÷éíïò êáé ìåéùìÝíç äéáóôïëéêÞ ëåéôïõñãßá ôçò áñé-

óôåñÞò êïéëßáò (åéê. 2). Ôï óðéíèçñïãñÜöçìá áéìÜôùóçò ôùí

ðíåõìüíùí ðáñïõóßáæå ôìçìáôéêÜ åëëåßììáôá êáé óôïõò äýï

ðíåýìïíåò, ÷ùñßò êáìéÜ ìåôáâïëÞ óå óýãêñéóç ìå ôï ðñïçãïý-

ìåíï óðéíèçñïãñÜöçìá êáôÜ ôï ôåëåõôáßï åðåéóüäéï ðíåõìïíé-

êÞò åìâïëÞò (åéê. 3). Ï áóèåíÞò, óôç óõíÝ÷åéá, õðïâëÞèçêå óå

åëéêïåéäÞ (spiral) áîïíéêÞ ôïìïãñáößá èþñáêïò ìå åíäïöëÝâéá

÷ïñÞãçóç óêéáãñáöéêïý, ðïõ áíÝäåéîå ðáëáéïýò ôïé÷ùìáôéêïýò

èñüìâïõò óôï êåíôñéêü ôìÞìá ôùí Üíù êáé êÜôù êëÜäùí ôçò

äåîéÜò ðíåõìïíéêÞò áñôçñßáò êáé ôïõ êÜôù êëÜäïõ ôçò áñéóôå-

Åéêüíá 2. Õðåñç÷ïãñÜöçìá êáñäéÜò. Ç áñéóôåñÞ êïéëßá Ý÷åé öõóéïëïãéêÝò äéáóôÜóåéò, ðáñáôçñåßôáé ìéêñÞ ðñïò ìÝôñéá äéÜôáóç ôïõ áñéóôåñïý êüëðïõ,

åíþ åßíáé áêÝñáéï ôï ìåóïêïéëéáêü êáé ôï ìåóïêïëðéêü äéÜöñáãìá. ×áñáêôçñéóôéêÞ åßíáé ç äéüãêùóç ôçò äåîéÜò êïéëßáò êáé ôïõ äåîéïý êüëðïõ.

Åéêüíá 3. ÓðéíèçñïãñÜöçìá áéìÜôùóçò/áåñéóìïý. Ðáñáôçñïýíôáé ôìçìáôéêÜ åëëåßììáôá áéìÜôùóçò êáé óôïõò äýï ðíåýìïíåò.
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Åéêüíá 4. ÅëéêïåéäÞò (spiral) áîïíéêÞ ôïìïãñáößá èþñáêïò ìå Ýã÷õóç óêéáãñáöéêÞò ïõóßáò. Ðáñáôçñåßôáé äéÜôáóç ôïõ êïñìïý êáé ôùí êåíôñéêþí

êëÜäùí ôçò ðíåõìïíéêÞò áñôçñßáò (óôï êåíôñéêü ôìÞìá ôïõ Üíù êáé êÜôù êëÜäïõ ôçò äåîéÜò ðíåõìïíéêÞò áñôçñßáò, êáèþò êáé ôïõ êÜôù êëÜäïõ ôçò

áñéóôåñÞò). Óôçí ðåñéï÷Þ ôùí ðíåõìïíéêþí ðõëþí äéáêñßíïíôáé óôéêôÝò áðïôéôáíþóåéò, ïé ïðïßåò, ìåôÜ áðü ôç óêéáãñÜöçóç ôùí êëÜäùí ôçò

ðíåõìïíéêÞò áñôçñßáò, öáßíåôáé íá åíôïðßæïíôáé óôï ôïß÷ùìá áõôþí åí ìÝóù ôïé÷ùìáôéêþí èñüìâùí, ÷ùñßò ùóôüóï íá ðáñáôçñåßôáé áðüöñáîç êëÜäïõ

ôçò ðíåõìïíéêÞò áñôçñßáò.

ñÞò ðíåõìïíéêÞò áñôçñßáò (åéê. 4). ÐáñáôçñÞèçêáí åðßóçò óç-

ìáíôéêïý âáèìïý äéåýñõíóç ôùí äåîéþí êáñäéáêþí êïéëïôÞôùí,

ìéêñÞ ðåñéêáñäéáêÞ óõëëïãÞ, äéÜôáóç ôïõ êïñìïý êáé ôùí êå-

íôñéêþí êëÜäùí ôçò ðíåõìïíéêÞò áñôçñßáò, åíþ áðü ôï ðíåõìï-

íéêü ðáñÝã÷õìá Þôáí ÷áñáêôçñéóôéêÞ ç ýðáñîç ìéêñþí ãñáììï-

åéäþí áôåëåêôáóéþí ôïõ ïðéóèßïõ âáóéêïý ôìÞìáôïò ôïõ äåîéïý

êÜôù ëïâïý. Ç åíäïöëÝâéá øçöéáêÞ áöáéñåôéêÞ áããåéïãñáößá

ôùí ðíåõìïíéêþí áñôçñéþí (DSA) áíÝäåéîå èñüìâïõò óôá êý-

ñéá óôåëÝ÷ç ôùí ðíåõìïíéêþí áñôçñéþí Üìöù, ÷ùñßò üìùò áðü-

öñáîç ôïõ áõëïý áããåßùí (åéê. 5). Óôïí åðáíÝëåã÷ï ìå triplex

ôùí öëåâþí ôùí êÜôù Üêñùí äéáðéóôþèçêå ðáëáéÜ öëåâïèñüì-

âùóç ôïõ åí ôù âÜèåé öëåâéêïý äéêôýïõ ôùí êÜôù Üêñùí ìå

ìåñéêÞ åðáíáóçñáããïðïßçóç êáé áíåðÜñêåéá âáëâßäùí, ðïõ

õðïäÞëùíå ìåôáèñïìâùôéêü óýíäñïìï. Ôï õðåñç÷ïãñÜöçìá ôçò

Üíù êïéëßáò Ýäåéîå áýîçóç ôùí ïñßùí ôïõ Þðáôïò, ìå åëáôôùìÝ-

íç ç÷ïãÝíåéá êáé äéÜôáóç ôùí çðáôéêþí öëåâþí.

Ëüãù ôïõ éóôïñéêïý ôçò åí ôù âÜèåé öëåâïèñüìâùóçò êáé

ôçò õðïôñïðÞò ôçò ðíåõìïíéêÞò åìâïëÞò, áðïõóßá Üëëùí ðñï-

äéáèåóéêþí ðáñáãüíôùí, Ýãéíå Ýëåã÷ïò ôùí åðéðÝäùí ôùí ðñù-

ôåúíþí C, S êáé ôçò áíôéèñïìâßíçò III ìå áíôéãïíéêü (ELISA)

êáé ëåéôïõñãéêü Ýëåã÷ï. Ôá åðßðåäá ôçò ðñùôåÀíçò C Þôáí ìåé-

ùìÝíá (58% ôùí êáôþôåñùí öõóéïëïãéêþí ïñßùí). ÅðåéäÞ ï

áóèåíÞò åëÜìâáíå áíôéðçêôéêÜ áðü ôïõ óôüìáôïò, ðñïãñáììá-

ôßóôçêå ãéá åðáíÝëåã÷ï ôùí ðáñáãüíôùí ðÞîåùò ìåôÜ áðü 6ìçíï,

(54% ôùí êáôþôåñùí öõóéïëïãéêþí ïñßùí) êáé äåí õðÞñ÷å

ãåíåôéêÞ ìåôÜëëáîç ôïõ õðåýèõíïõ ãïíéäßïõ, ãåãïíüò ðïõ ìáò

ïäÞãçóå óôï óõìðÝñáóìá ôçò áíôßóôáóçò óôçí ðñùôåÀíç C

(aPCr). Ôá áíôßóôïé÷á åðßðåäá ðñùôåÀíçò C ôçò ìçôÝñáò ôïõ

áóèåíïýò Þôáí åðßóçò ìåéùìÝíá (56% ôùí öõóéïëïãéêþí ôé-

ìþí), áëëÜ äåí õðÞñ÷å éóôïñéêü öëåâïèñüìâùóçò Þ ðíåõìïíé-

êÞò åìâïëÞò êáé äåí å÷ïñçãåßôï ðñïöõëáêôéêÞ áíôéðçêôéêÞ

áãùãÞ áðü ôïõ óôüìáôïò. Ï áóèåíÞò õðïâëÞèçêå óå èñïìâï-

åíäáñôçñåêôïìÞ ôçò äåîéÜò êáé áñéóôåñÞò ðíåõìïíéêÞò áñôç-

ñßáò êáé ôïðïèÝôçóç ðñïóôáôåõôéêïý çèìïý óôï ýøïò ôùí íå-

öñéêþí öëåâþí óå åîåéäéêåõìÝíï êÝíôñï ôùí ÇÐÁ. ÌåôÜ ôçí

åðÝìâáóç ðáñïõóßáóå âåëôßùóç ôçò ãåíéêÞò ôïõ êáôÜóôáóçò,

ôùí ôéìþí ôùí áåñßùí ôïõ áñôçñéáêïý áßìáôïò (PÏ2 72 mmHg,

PCO2 39 mmHg ìå FiO2 21%) êáé ôçò óõóôïëéêÞò ðßåóçò ôçò

ðíåõìïíéêÞò áñôçñßáò (40 mmHg).

EðôÜ ìÞíåò ìåôÜ áðü ôç ÷åéñïõñãéêÞ åðÝìâáóç ï áóèåíÞò

åìöÜíéóå åê íÝïõ ðíåõìïíéêÞ åìâïëÞ êáé åíþ âñéóêüôáí óå

ðñïöõëáêôéêÞ èåñáðåßá ìå êïõìáñéíéêÜ áíôéðçêôéêÜ, ìå áðïôÝ-

ëåóìá íá åðáíåîåôÜæåôáé ôï åíäå÷üìåíï ôçò åê íÝïõ ÷åéñïõñãé-

êÞò áíôéìåôþðéóçò ìå ôç ìÝèïäï ôçò èñïìâïåíäáñôçñåêôïìÞò.

ôüóï ï ßäéïò üóï êáé ôï Üìåóï ïéêïãåíåéáêü ðåñéâÜëëïí ôïõ.

Óôï íÝï Ýëåã÷ï, ðïõ Ýãéíå ìåôÜ áðü 6 ìÞíåò êáé áöïý åß÷å

äéáêïðåß ç áðü ôïõ óôüìáôïò áíôéðçêôéêÞ áãùãÞ ãéá äÝêá çìÝ-

ñåò, âñÝèçêáí ìåéùìÝíá åðßðåäá ðñùôåÀíçò C ôïõ áóèåíïýò
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Ôéò ôåëåõôáßåò äýï äåêáåôßåò Ý÷åé áíáãíùñéóôåß êáé

ìåëåôçèåß Ýíá ðáñÜëëçëï óýóôçìá ìå áõôü ôçò ðÞîçò,

ðïõ ðåñéëáìâÜíåé ôéò öõóéêÝò áíôéðçêôéêÝò ðñùôåÀíåò

ôïõ áßìáôïò (áíôéèñïìâßíç III êáé ðñùôåÀíåò C êáé S)

êáé Ý÷åé ùò êýñéá ëåéôïõñãßá ôçí áíáóôïëÞ ôçò åíäáã-

ãåéáêÞò ðÞîçò ôïõ áßìáôïò.2,3 Ïé óõããåíåßò áíåðÜñêåéåò

áõôþí ôùí ðñùôåúíþí åìöáíßæïõí äéáöïñåôéêÞ åðßðôù-

óç èñüìâùóçò ôüóï óå õãéåßò üóï êáé óå áóèåíåßò ðïõ

ðÜó÷ïõí áðü èñïìâïöéëßá, äçëáäÞ óå Üôïìá ìå éóôïñé-

êü õðïôñïðéÜæïõóáò öëåâïèñüìâùóçò.1 Ïé Martinelli et

al ìåëÝôçóáí 723 óõããåíåßò áóèåíþí ìå äéÜöïñåò ãå-

íåôéêÝò áíùìáëßåò ðïõ ó÷åôßæïíôáí ìå áõîçìÝíï êßíäõ-

íï èñüìâùóçò êáé áíÝöåñáí üôé ï êßíäõíïò ãéá áíÜðôõ-

îç åí ôù âÜèåé öëåâïèñüìâùóçò ìå Þ ÷ùñßò ðíåõìïíéêÞ

åìâïëÞ êáôÜ ôç äéÜñêåéá ôçò æùÞò Þôáí õøçëüôåñïò óå

óõããåíåßò ðïõ ðáñïõóßáæáí Ýëëåéøç ðñùôåÀíçò C (7,3,

95% CI 2,9–18,4), Ýëëåéøç ðñùôåÀíçò S (8,5, 95% CI

3,5–20,8), Ýëëåéøç áíôéèñïìâßíçò III (8,1, 95% CI 3,4–

19,6) êáé Ýëëåéøç ôïõ ðáñÜãïíôá V Leiden (2,2, 95%

CI 1,1–4,7).4 Óôçí ßäéá ìåëÝôç áíáöÝñåôáé åðßóçò üôé ï

êßíäõíïò áõîáíüôáí ìåôÜ ôçí çëéêßá ôùí 20 åôþí, åíþ ï

ìÝóïò ÷ñüíïò åìöÜíéóçò ôïõ åðåéóïäßïõ Þôáí ç çëéêßá

ôùí 35–40 åôþí ãéá üëåò ôéò ðåñéðôþóåéò. Ôï ãéáôß ç

öëåâéêÞ èñüìâùóç åìöáíßæåôáé ìüíï óå ïñéóìÝíá áðü

áõôÜ ôá Üôïìá ðáñáìÝíåé áêüìá õðü ìåëÝôç, åíþ öáßíå-

ôáé üôé ïé ðáñÜãïíôåò êéíäýíïõ åßíáé ðïëõãïíéäéáêïß.5

¼ôáí ìéá ôÝôïéá êëçñïíïìéêÞ êáôÜóôáóç, üðùò ç Ýëëåé-

øç ôçò ðñùôåÀíçò C, áíáãíùñßæåôáé óå áóèåíÞ ìå åðåé-

óüäéï öëåâéêÞò èñüìâùóçò Þ êáé ðíåõìïíéêÞ åìâïëÞ

÷ùñßò Üëëïõò åìöáíåßò ðáñÜãïíôåò êéíäýíïõ, ðñÝðåé íá

óõíäõÜæåôáé ìå ðñïëçðôéêü Ýëåã÷ï êáé ôùí Üëëùí ìå-

ëþí ôçò ïéêïãÝíåéáò.1,4,5

Ï Ýëåã÷ïò ôçò ïéêïãÝíåéáò ôïõ áóèåíïýò ôçò ìåëÝôçò

áíÝäåéîå ìåéùìÝíá åðßðåäá ðñùôåÀíçò C óôï ðëÜóìá

ôçò ìçôÝñáò ôïõ (56% ôùí öõóéïëïãéêþí ôéìþí), ç ïðïßá

üìùò äåí áíÝöåñå éóôïñéêü öëåâïèñüìâùóçò êáé ðíåõ-

ìïíéêÞò åìâïëÞò.

Ç óïâáñÞ ïìüæõãç Ýëëåéøç ôçò ðñùôåÀíçò C, óôçí

ïðïßá äåí õðÜñ÷åé êáèüëïõ ðñùôåÀíç C óôï ðëÜóìá,

ðñïêáëåß ôçí êåñáõíïâüëï íåïãíéêÞ ðïñöýñá ùò áðï-

ôÝëåóìá êáôáóôñïöéêÞò èñüìâùóçò ôùí äåñìáôéêþí

öëåâéäßùí ôùí ðñïóâåâëçìÝíùí íåïãíþí, ôçí ïðïßá

áêïëïõèåß áðþëåéá ôïõ äÝñìáôïò êáé ôùí õðïêåßìåíùí

éóôþí. Ôá íåïãíÜ áõôÜ áíôáðïêñßíïíôáé óôç ÷ïñÞãçóç

öñÝóêïõ êáôáøõãìÝíïõ ðëÜóìáôïò, ðïõ áíáðëçñþíåé

Ýëëåéøç ðñùôåÀíçò C. Ç ÷ïñÞãçóç óõìðõêíùìÝíçò ðñù-

ôåÀíçò C áðïäåß÷èçêå áðïôåëåóìáôéêÞ, åðéöÝñïíôáò ôá-

÷ýôáôç áíáóôñïöÞ ôçò äåñìáôéêÞò èñüìâùóçò. Ç åôåñü-

æõãç Ýëëåéøç ôçò ðñùôåÀíçò C, ìå åðßðåäá óôï ðëÜóìá

ëéãüôåñï áðü 55–65% ôùí öõóéïëïãéêþí ôéìþí, Ý÷åé

óõó÷åôéóôåß ìå áõîçìÝíï êßíäõíï öëåâéêÞò èñüìâùóçò

êáé ðíåõìïíéêÞò åìâïëÞò. Ïé áñ÷éêÝò áíáöïñÝò óå ïéêï-

ãÝíåéåò ìå óõããåíÞ Ýëëåéøç ðñùôåÀíçò C áðïêÜëõøáí

Åéêüíá 5. ØçöéáêÞ áöáéñåôéêÞ áããåéïãñáößá (DSA). Èñüìâïé óôá êýñéá óôåëÝ÷ç ôùí ðíåõìïíéêþí áñôçñéþí, ðïõ üìùò äåí áðïöñÜóóïõí ôïõò

áõëïýò ôùí áããåßùí.
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öëåâéêÞ èñüìâùóç óôá ðåñéóóüôåñá Þ óå üëá ôá ìÝëç

ðïõ åìöÜíéóáí Ýëëåéøç ôçò ðñùôåÀíçò. Ïé Miletich et al,

óå ìéá ìåëÝôç 5.422 õãéþí áéìïäïôþí, áðü ôïõò ïðïßïõò

êáíåßò äåí åß÷å éóôïñéêü öëåâïèñüìâùóçò, áíáêÜëõøáí

åôåñüæõãç Ýëëåéøç ðñùôåÀíçò C óå 79 (1,45%) Üôïìá,

êáôáëÞãïíôáò óôï óõìðÝñáóìá üôé ç Ýëëåéøç ðñùôåÀ-

íçò C óõíäõÜæåôáé ôüóï ìå óõìðôùìáôéêïýò, üóï êáé

ìå áóõìðôùìáôéêïýò áóèåíåßò.6

Ç óÞøç êáé ç çðáôéêÞ áíåðÜñêåéá ìðïñïýí åðßóçò íá

ðñïêáëÝóïõí ìåßùóç ôùí åðéðÝäùí ôçò ðñùôåÀíçò C óôï

40% ôùí ðåñéðôþóåùí (åðßêôçôç áíåðÜñêåéá), ç ïðïßá

üìùò, óå áíôßèåóç ìå ôçí êëçñïíïìéêÞ áíåðÜñêåéá, äåí

Ý÷åé âñåèåß üôé óõó÷åôßæåôáé ìå áõîçìÝíï êßíäõíï öëåâï-

èñüìâùóçò.7 Ðåñéóóüôåñåò áðü 160 äéáöïñåôéêÝò ìåôáë-

ëÜîåéò ôïõ ãïíéäßïõ ôçò ðñùôåÀíçò C Ý÷ïõí ðåñéãñáöåß

ìÝ÷ñé óÞìåñá, ìå áðïôÝëåóìá íá áðáéôïýíôáé åðáíåéëçì-

ìÝíåò ìåôñÞóåéò ôùí åðéðÝäùí ôçò ðñùôåÀíçò óôï ðëÜ-

óìá óå óõíäõáóìü ìå ôï ãïíéäéáêü Ýëåã÷ï, ãéá íá åðéâå-

âáéùèåß ç äéÜãíùóç ôçò óõããåíïýò áíåðÜñêåéÜò ôçò.8

Ç áíß÷íåõóç óõããåíïýò Ýëëåéøçò ðñùôåÀíçò C åßíáé

óçìáíôéêÞ ôüóï ãéá ôïí áóèåíÞ üóï êáé ãéá ôçí ïéêïãÝ-

íåéá, ãéáôß áð’ áõôÞ åîáñôÜôáé ç ðåñáéôÝñù áíôéìåôþðéóç

êáé ç áðïöõãÞ ôùí õðïôñïðþí ôçò èñüìâùóçò.5 Äåí

Ý÷åé áðïóáöçíéóôåß áêüìç ðïéá ðñÝðåé íá åßíáé ç äéÜñ-

êåéá ôçò èåñáðåßáò ìå áðü ôïõ óôüìáôïò áíôéðçêôéêÜ

óôïõò áóèåíåßò ðïõ ðáñïõóéÜæïõí Ýëëåéøç ðñùôåÀíçò C

êáé èñïìâïåìâïëéêü åðåéóüäéï. Ïé Van den Belt et al

ìåëÝôçóáí ôçí åðßäñáóç ôçò èåñáðåßáò ìå áðü ôïõ óôü-

ìáôïò áíôéðçêôéêÜ óôç èíçôüôçôá áôüìùí ðïõ ðáñïõóéÜ-

æïõí ðñþôï èñïìâïåìâïëéêü åðåéóüäéï êáé áíåðÜñêåéá

åíüò áðü ôïõò áíáóôïëåßò ôçò ðÞîçò (áíôéèñïìâßíç III,

ðñùôåÀíç C êáé S). ÂñÝèçêå üôé ïé áóèåíåßò áõôïß Ý÷ïõí

áõîçìÝíï êßíäõíï õðïôñïðÞò ôçò íüóïõ óå óýãêñéóç ìå

áóèåíåßò ÷ùñßò Ýëëåéøç ðñùôåÀíçò C. Ç áðïôåëåóìáôé-

êüôçôá ôçò ÷ïñÞãçóçò áðü ôïõ óôüìáôïò áíôéðçêôéêþí

åßíáé õøçëÞ áìÝóùò ìåôÜ ôï ðñþôï èñïìâïåìâïëéêü å-

ðåéóüäéï, áëëÜ öáßíåôáé üôé ìåéþíåôáé ìå ôï ÷ñüíï.

ÌåëåôÞèçêå åðßóçò ï êßíäõíïò õðïôñïðþí ôçò íüóïõ

êáé ï êßíäõíïò åìöÜíéóçò óïâáñþí åðéðëïêþí (áéìïñ-

ñáãéêþí åðåéóïäßùí) ùò óõíÝðåéá ôçò èåñáðåßáò, ìå

óêïðü íá êáèïñéóôåß ç éäáíéêÞ äéÜñêåéá èåñáðåßáò ìå ôá

áðü ôïõ óôüìáôïò áíôéðçêôéêÜ, ãéá ôçí ïðïßá ôï üöåëïò

èá Þôáí ìåãáëýôåñï áðü ôïí êßíäõíï ôùí åðéðëïêþí.

Äéáðéóôþèçêå üôé ç ÷ïñÞãçóç áðü ôïõ óôüìáôïò áíôé-

ðçêôéêþí Ý÷åé üöåëïò óå üëåò ôéò ðåñéðôþóåéò, ìå åîáß-

ñåóç ôç ÷ïñÞãçóç áãùãÞò ãéá äéÜóôçìá Üíù ôùí 3

åôþí ìåôÜ áðü ôï ðñþôï åðåéóüäéï óå áóèåíåßò çëéêßáò

>50 åôþí êáé Üíù ôùí 2 åôþí óå áóèåíåßò >70 åôþí,

ãéáôß ï êßíäõíïò áðü ôç èåñáðåßá õðåñâáßíåé ôï üöåëïò

áõôÞò. Óå êÜèå ðåñßðôùóç, üìùò, ç èåñáðåßá ðñÝðåé íá

åîáôïìéêåýåôáé, åíþ, ðÝñá áðü ôçí çëéêßá, êáé Üëëïé ðá-

ñÜãïíôåò ðñÝðåé íá ëáìâÜíïíôáé õðüøç, üðùò ç âáñý-

ôçôá ôçò íüóïõ êáé ç óõììüñöùóç ôïõ áóèåíïýò.9 ÐáñÜ

ôáýôá, äåí Ý÷åé áêüìá áðïóáöçíéóôåß êáôÜ ðüóï èá ðñÝ-

ðåé íá ÷ïñçãåßôáé ðñïëçðôéêÞ áíôéðçêôéêÞ áãùãÞ óôá

áóõìðôùìáôéêÜ ìÝëç. ÌÝ÷ñé óÞìåñá äåí õðÜñ÷åé êáìßá

ôõ÷áéïðïéçìÝíç ìåëÝôç, åíþ ç ÷ïñÞãçóç áðü ôïõ óôüìá-

ôïò áíôéðçêôéêþí åöüñïõ æùÞò åíÝ÷åé êéíäýíïõò ãéá å-

ðéðëïêÝò óå ìåãáëýôåñç óõ÷íüôçôá áðü ôçí åôÞóéá åðßð-

ôùóç èñïìâïåìâïëéêïý åðåéóïäßïõ. ÅðéðëÝïí, ç èíçôü-

ôçôá äåí Ý÷åé âñåèåß íá åßíáé áõîçìÝíç óôïõò öïñåßò

ôçò Ýëëåéøçò ðñùôåÀíçò C óå óýãêñéóç ìå ôï ãåíéêü

ðëçèõóìü.4,10

Óôéò ðåñéóóüôåñåò ðåñéðôþóåéò ðíåõìïíéêÞò åìâïëÞò,

ç ëýóç ôùí èñüìâùí ìÝóá óå ëßãåò çìÝñåò Þ åâäïìÜäåò

åßíáé ï êáíüíáò, åÜí ôï åíäïãåíÝò óýóôçìá èñïìâüëõ-

óçò åßíáé áêÝñáéï.

¸íá ìéêñü ðïóïóôü (0,5–4%) üìùò ôùí áôüìùí ðïõ

åðéæïýí ôïõ ðñþôïõ èñïìâïåìâïëéêïý åðåéóïäßïõ áíáð-

ôýóóïõí ÷ñïíßá ðíåõìïíéêÞ õðÝñôáóç, óõíåðåßá åßôå ôïõ

ðñþôïõ åðåéóïäßïõ åßôå ÷ñïíßáò õðïôñïðéÜæïõóáò ðíåõ-

ìïíéêÞò åìâïëÞò. Ï áóèåíÞò ôçò ìåëÝôçò ìáò Þôáí Ýíá

íÝï Üôïìï ìå óõããåíÞ áíåðÜñêåéá ðñùôåÀíçò C êáé ìå

éáôñéêü éóôïñéêü åðáíåéëçììÝíùí öëåâïèñïìâþóåùí êáé

ðíåõìïíéêþí åìâïëþí ðáñÜ ôçí ðñïöõëáêôéêÞ ÷ïñÞãç-

óç áíôéðçêôéêþí ðáñáãüíôùí, ðïõ ðáñïõóßáóå óçìáíôé-

êïý âáèìïý ðíåõìïíéêÞ õðÝñôáóç, ç ïðïßá üìùò äåí

åßíáé ãíùóôü åÜí åìöáíßóôçêå ìåôÜ áðü ôï ðñþôï åðåé-

óüäéï Þ ìåôÜ áðü ôá åðáíåéëçììÝíá åðåéóüäéá ðíåõìïíé-

êÞò åìâïëÞò.

Óå áõôÝò ôéò ðåñéðôþóåéò, ç ÷åéñïõñãéêÞ èåñáðåßá åßíáé

äõíáôü íá áíáóôñÝøåé ôçí ðíåõìïíéêÞ õðÝñôáóç, âåëôéþ-

íïíôáò ôá óõìðôþìáôá êáé áõîÜíïíôáò ôçí åðéâßùóç. Ç

÷åéñïõñãéêÞ èåñáðåßá ðåñéëáìâÜíåé ôç ìåôáìüó÷åõóç

êáñäéÜò-ðíåõìüíùí êáé ôçí ðíåõìïíéêÞ èñïìâïåíäáñôç-

ñåêôïìÞ.11 Ôá ðïóïóôÜ åðéâßùóçò ìåôÜ áðü ìåôáìüó÷åõ-

óç êáñäéÜò-ðíåõìüíùí áíáöÝñïíôáé Ýùò êáé 77% ãéá 1

Ýôïò, 62% ãéá 2 Ýôç êáé 59% ãéá 3 Ýôç, åíþ ìåôÜ áðü

èñïìâïåíäáñôçñåêôïìÞ ôá áíôßóôïé÷á ðïóïóôÜ åßíáé 87,3%

ãéá 1 Ýôïò êáé 85,3% ãéá 3 Ýôç.12 Ïé áíáöïñÝò áõôÝò ìáò

ïäÞãçóáí óôçí åêëïãÞ ôçò ÷åéñïõñãéêÞò èåñáðåßáò ìå

ôç ìÝèïäï ôçò ðíåõìïíéêÞò èñïìâïåíäáñôçñåêôïìÞò. Ï

áóèåíÞò ôçò ìåëÝôçò ìáò, ôñåéò ìÞíåò ìåôÜ áðü ôç ÷åé-

ñïõñãéêÞ åðÝìâáóç, åìöÜíéóå èåáìáôéêÞ âåëôßùóç ôçò

ãåíéêÞò ôïõ êáôÜóôáóçò, õðïóôçñéæüôáí êáô’ ïßêïí ìå

÷ïñÞãçóç ïîõãüíïõ ôéò íõêôåñéíÝò þñåò êáé åëÜìâáíå

êïõìáñéíéêÜ áíôéðçêôéêÜ áðü ôï óôüìá. Ðáñüëá áõôÜ, óå

÷ñïíéêü äéÜóôçìá 7 ìçíþí áðü ôç ÷åéñïõñãéêÞ åðÝìâáóç
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Therapeutic dilemmas concerning severe throm-
boembolic disease due to protein C deficiency
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A male smoker aged 32 years was admitted because of

hemoptysis and shortness of breath. His previous medi-

cal history included attacks of deep vein thrombosis,

pulmonary embolism, and pulmonary hypertension. The

patient was under home oxygen therapy because of

development of respiratory failure and anticoagulant

prophylactic therapy. On admission heart ultrasound

examination revealed severe pulmonary hypertension,

while ventilation-perfusion scanning and spiral CT-scan

of the lungs confirmed the diagnosis of pulmonary em-

bolism. Coagulation tests revealed reduction of activated

protein C. The patient underwent thromboendarterecto-

my of both the pulmonary arteries and filter placement

in the area of the renal veins. Despite postoperative

improvement of his condition the patient was readmit-

åðáíåìöÜíéóå ðíåõìïíéêÞ åìâïëÞ.

Ôá èåñáðåõôéêÜ äéëÞììáôá óôçí ðñïêåéìÝíç ðåñßðôù-

óç (ç ïñéóôéêÞ èåñáðåßá öáßíåôáé üôé åäñÜæåôáé óôç ãï-

íéäéáêÞ èåñáðåßá) åßíáé ôá åîÞò: (á) Äåí õðÜñ÷ïõí âé-

âëéïãñáöéêÜ äåäïìÝíá ðïõ íá óôçñßæïõí ôçí åðéëïãÞ

ôçò åê íÝïõ ÷åéñïõñãéêÞò èåñáðåßáò ìå ôç ìÝèïäï ôçò

èñïìâïåíäáñôçñåêôïìÞò óå ó÷Ýóç ìå ôç óõíôçñçôéêÞ

èåñáðåßá. (â) ÅÜí åðéëåãåß ç åê íÝïõ ÷åéñïõñãéêÞ èåñá-

ðåßá, èá ðñÝðåé íá åöáñìïóôåß êáé ðÜëé èñïìâïåíäáñôç-

ñåêôïìÞ Þ íá ðñïãñáììáôéóôåß ìåôáìüó÷åõóç êáñäéÜò-

ðíåõìüíùí (ï áóèåíÞò ìáò ðñïãñáììáôßóôçêå ãéá åê

íÝïõ èåñáðåßá ìå ôç ìÝèïäï ôçò èñïìâïåíäáñôçñåêôï-

ìÞò). (ã) Åöüóïí åßíáé äåäïìÝíç ç óõããåíÞò áíåðÜñ-

êåéá ôçò ðñùôåÀíçò C, Ý÷åé íüçìá ç õðïâïëÞ ôïõ áóèå-

íïýò óå ìåôáìüó÷åõóç êáñäéÜò-ðíåõìüíùí;

ÓõìðåñáóìáôéêÜ, ç óõããåíÞò áíåðÜñêåéá ôçò ðñùôåÀ-

íçò C áðïôåëåß ðñïäéáèåóéêü ðáñÜãïíôá ãéá ôçí åìöÜíé-

óç óïâáñÞò èñïìâïåìâïëéêÞò íüóïõ, ç ïðïßá áíôéìåôùðß-

æåôáé ìå óõíôçñçôéêÞ Þ ÷åéñïõñãéêÞ èåñáðåßá. Óå ðåñßðôù-

óç õðïôñïðÞò ôçò íüóïõ ðáñÜ ôçí áñ÷éêÞ ÷åéñïõñãéêÞ

èåñáðåßá, äåí õðÜñ÷ïõí èÝóåéò ïìïöùíßáò ðïõ íá êáôåõ-

èýíïõí ôçí ðåñáéôÝñù áíôéìåôþðéóç ôïõ áóèåíïýò.

ted seven months later because of a new attack of pul-

monary embolism. This rare case is reported of a young

male patient with congenital deficiency of protein C which

led to pulmonary hypertension and respiratory failure

and the therapeutic dilemmas associated with his future

management are discussed.
.....................................................................................
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