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AXnGns πολυκυπαραιμία: 
μία σπάνια αιματολογική vooos

Η
 αληθής πολυκυτταραιμία (PV) είναι μία σπά

νια αιματολογική νόσος που ανήκει στα μυε- 
λοϋπερπλαστικά νοσήματα. Χαρακτηρίζεται 

από αυξημένη παραγωγή ερυθρών αιμοσφαιρίων 
από τον μυελό των οστών αλλά συχνά και αύξηση 
των λευκών αιμοσφαιρίων και των αιμοπεταλίων. 
Η νόσος είναι συχνότερη σε άτομα άνω των 60 
ετών. Στο 95% των περιπτώσεων αναγνωρίζονται 
μεταλλάξεις του γονιδίου JAK2, που οδηγούν στη 
δομή της πρωτεΐνης JAK2, η οποία παίζει κρίσιμο 
ρόλο στη ρύθμιση της παραγωγής των κυττάρων του 
αίματος. Αλλες εξετάσεις που χρειάζονται είναι η 
εξέταση για τη μετάλλαξη στο γονίδιο JAK2, βιοψία 
μυελού των οστών, καρυότυπος μυελού και αξονική 
τομογραφία ή υπερηχοτομογράφημα κοιλίας. Οι 
ασθενείς με PV έχουν χαμηλή τιμή ερυθροποιητίνης 
αίματος. Συχνά η διάγνωση γίνεται τυχαία επειδή 
στη γενική εξέταση αίματος ανευρίσκεται αυξημένος 
αιματοκρίτης. Εάν υπάρχουν συμπτώματα, αυτά 
είναι συχνά μη-ειδικά, όπως πονοκέφαλοι, κατα

βολή, ζάλη, εφί
δρωση, κνησμός, 
θολή όραση, 
και βουητό στα 
αφτιά. Μερικοί 
ασθενείς μπορεί 
να αναπτύξουν 
διόγκωση του 
σπληνός(σπλη
νομεγαλία). Αλ
λα συμπτώματα 
είναι οι εκχυμώ
σεις (μελανιές), 
ρινορραγίες και 
η αιμορραγία 

από τα ούλα. Μια σημαντική επιπλοκή είναι η 
θρόμβωση, η οποία μπορεί να αφορά αρτηρίες και 
να προκαλεί έμφραγμα μυοκαρδίου ή εγκεφαλικό 
επεισόδιο ή φλέβες και να προκαλεί θρόμβωση 
φλεβών ή πνευμονική εμβολή.

Η
 αντιμετώπιση της PV στοχεύει στην πρόλη
ψη των επιπλοκών μέσω της μείωσης του 
αιματοκρίτη. Σε ασθενείς χαμηλού κινδύνου, 

χορηγείται ασπιρίνη σε χαμηλή δόση και η θεραπευ
τική αφαίμαξη (αφαίρεση ποσότητας αίματος). Σε 
ασθενείς με PV υψηλού κινδύνου χορηγείται θεραπεία, 
η οποία καταστέλλει τον μυελό των οστών. Η πρώτη 
γραμμή θεραπείας περιλαμβάνει τον χημικοθεραπευ
τικό παράγοντα υδροξυουρία (που χορηγείται από 
το στόμα). Η άλλη επιλογή είναι η ιντερφερόνη, η 
οποία χορηγείται υποδορίως. Σήμερα, η ιντερφερό- 
νη χορηγείται με τη μορφή της ροπεγιντερφερόνης 
άλφα - 2β, η οποία είναι πολύ καλά ανεκτή, δρα μέσω 
της ενεργοποίησης του ανοσοποιητικού και προτι- 
μάται σε νεαρότερους ασθενείς. Η ρουξολιτινίμπη 
(roxulitinib) που αναστέλλει τις κινάσες JAK1/2 χο
ρηγείται σε ασθενείς που έχουν αντοχή ή δυσανεξία 
στην υδροξυουρία.

Η πορεία και η εξέλιξη της νόσου είναι συνήθως 
αργή. Το προσδόκιμο επιβίωσης μετά τη διάγνωση 
είναι κατά μέσο όρο τα 20 έτη. Σε ένα ποσοστό των 
ασθενών, η PV μπορεί να εξελιχθεί σε μυελοΐνωση 
ή σε οξεία μυελογενή λευχαιμία.
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