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Ç êëçñïíïìéêÞ óöáéñïêõôôÜñùóç áðïôåëåß ôçí ðéï óõ÷íÞ Óðáíßùò áíåõñßóêïíôáé åëëåßøåéò óå Üëëåò ðñùôåÀíåò. Ç 
êëçñïíïìéêÞ ìïñöÞ äéáôáñá÷Þò ôçò åñõèñïêõôôáñéêÞò ìåìâñÜíçò ðïéêéëßá êëéíéêþí åêäçëþóåùí ôçò íüóïõ ïöåßëåôáé óå ìåãÜëï 
êáé ôï ðéï óõ÷íü áßôéï ÷ñïíßáò êëçñïíïìéêÞò áéìïëõôéêÞò áíáéìßáò. áñéèìü ìåôáëëÜîåùí ôùí ãïíéäßùí ôùí ìåìâñáíéêþí ðñùôåúíþí.

Ïöåßëåôáé óå åëëåßøåéò ðñùôåúíþí ìåìâñÜíçò ðïõ óáí ÌåôáâéâÜæïíôáé åßôå ìå áõôïóùìéêü åðéêñáôÞ åßôå ìå 
áðïôÝëåóìá Ý÷ïõí áóôÜèåéá ôïõ êõôôáñïóêåëåôïý. Åëëåßøåéò õðïëåéðüìåíï ôñüðï (áíáëüãùò ìå ôçí Ýëëåéøç) êáé åßíáé 
áíêõñßíçò áíåõñßóêïíôáé óôï 45%, â-óðåêôñßíçò óôï 30%, åôåñüæõãåò ìïñöÝò.
ðñùôåÀíçò 3 (band3) óôï 20% åíþ ðñùôåÀíçò 4.2 óôï 5%. Ùóôüóï óðÜíéåò ìïñöÝò ïìïæõãùôßáò Ý÷ïõí ðåñéãñáöåß.

ÐÅÑÉÃÑÁÖÇ ÐÅÑÉÓÔÁÔÉÊÏÕÐÅÑÉÃÑÁÖÇ ÐÅÑÉÓÔÁÔÉÊÏÕ

¢íäñáò 32 åôþí åéóÞ÷èç óôçí êëéíéêÞ ëüãù Üëãïõò äåîéïý åðéìÞêç äéÜìåôñï20cm, ÷ïëçäü÷ïò êýóôç ðëÞñçò ÷ïëïëßèùí êáé 
õðï÷ïíäñßïõ, éêôÝñïõ êáé õðÝñ÷ñùóçò ïýñùí áðü ôñéçìÝñïõ. Ðñï ÷ïëçöüñá ÷ùñßò äéáôÜóåéò. Óôá ðëáßóéá äéåñåýíçóçò Ýãéíáí 
äåêáðåíôáåôßáò êáé ðñï ôñéåôßáò ï áóèåíÞò åß÷å íïóçëåõôåß ëüãù óõìðëçñùìáôéêÝò åñãáóôçñéáêÝò åîåôÜóåéò.
áéìïëõôéêïý óõíäñüìïõ ÷ùñßò íá Ý÷åé ôåêìçñéùèåß ç áéôßá. Óôéò Ç çëåêôñïöüñçóç áéìïóöáéñßíçò Þôáí öõóéïëïãéêÞ, ç äïêéìáóßá 
íïóçëåßåò ðïõ ðñïáíáöÝñèçêáí ðåñéãñÜöåôáé óðëçíïìåãáëßá, äñåðáíþóåùò áñíçôéêÞ, äåí áíåõñÝèçóáí Ýãêëåéóôá HbH ïýôå 
áíáéìßá (Hb 10-11g/dl), õðåñ÷ïëåñõèñéíáéìßá (Ýììåóç ÷ïëåñõèñßíç óùìÜôéá Heinz. Ï ðïóïôéêüò êáé ðïéïôéêüò ðñïóäéïñéóìüò G6PD 
5-7mg/dl). Ôï áôïìéêü êáé ôï êëçñïíïìéêü áíáìíçóôéêü ôïõ äåí áíÝäåéîå Ýëëåéøç ôïõ åíæýìïõ, ç áðôïóöáéñßíç Þôáí ìéêñüôåñç 
áóèåíïýò åßíáé åëåýèåñï. áðü 28.3mg/dl. Ôá åñõèñïêýôôáñá ðáñïõóßáóáí áõîçìÝíç 

Ï åñãáóôçñéáêüò Ýëåã÷ïò åéóüäïõ áíÝäåéîå Hb 9.9g/dl, MCV åõèñáóôüôçôá óå õðüôïíá äéáëýìáôá, åíþ SDS-PAGE êáé 
88.1fL, MHCH 36.6g/dL, RDW 21.4%, ÄÅÊ 18% (Åéêüíá 1), ðïóïôéêüò ðñïóäéïñéóìüò ôùí êõñéïôÝñùí ìåìâñáíéêþí ðñùôåúíþí 
MCSV 65.6% (MCSV<MCV), ïëéêÞ ÷ïëåñõèñßíç 15.6mg/dl áíÝäåéîå Ýëëåéøç ðñùôåÀíçò 3.
(Ýììåóç 13.35mg/dl), LDH 401U/L, ALT 283IU/L, AST 409IU/L, ÊáôÜ ôç äéÜñêåéá íïóçëåßáò ôïõ ïé ôéìÝò Hb ðáñÝìåéíáí 
ALP êáé ãGT åíôüò öõóéïëïãéêþí ôéìþí, ïëéêÞ ÷ïëçóôåñüëç óôáèåñÝò, åíþ ïé ôñáíóáìéíÜóåò õðï÷þñçóáí óå öõóéïëïãéêÝò 
65mg/dl, Üìåóç Coombs (-), öåññéôßíç êáé öõëëéêü ïîý åíôüò ôéìÝò ìåôÜ ôçí ôÝôáñôç çìÝñá íïóçëåßáò. ÁíÜëïãç ðôþóç 
öõóéïëïãéêþí ôéìþí, monotest áñíçôéêü åíþ ï éïëïãéêüò Ýëåã÷ïò ðáñïõóßáóáí ïé ôéìÝò ôçò ïëéêÞò ÷ïëåñõèñßíçò üðïõ ðáñÝìåéíáí 
ãéá HAV, HBV, HCV êáé parvoB19 Þôáí áñíçôéêüò. Óôç ãåíéêÞ óôá 6-8mg/dl (Ýììåóç 5-6mg/dl).
ïýñùí áíåõñßóêåôáé áõîçìÝíç áéìïóöáéñßíç. Óôï åðß÷ñéóìá Óôïí áóèåíÞ ÷ïñçãÞèçêå öõëëéêü ïîý åð'áüñéóôïí êáé 
áßìáôïò ðáñáôçñïýíôáé ðïëëÜ ðïëõ÷ñùìáôüöéëá êáé ëßãá ðñïãñáììáôßóôçêå ëáðáñïóêïðéêÞ ÷ïëïêõóôåêñïìÞ êáé 
óöáéñïêýôôáñá (Åéêüíá 2). Óå áðåéêïíéóôéêü Ýëåã÷ï ìå US Üíù óðëçíåêôïìÞ.
êïéëßáò áíáäåéêíýåôáé Þðáñ ìå åðéìÞêç äéÜìåôñï 19cm, óðëÞíáò ìå 

ÓYÆÇÔÇÓÇÓYÆÇÔÇÓÇ

Óôïí áóèåíÞ åôÝèç ç äéÜãíùóç ôçò êëçñïíïìéêÞò ðñÝðåé íá ðáñáëåßðåôáé óôç äéåñåýíçóç ôçò ÷ñïíßáò 
óöáéñïêõôôÜñùóçò áðü Ýëëåéøç ðñùôåÀíçò 3 êáé ôï êëéíéêü åíäïáããåéáêÞò áéìüëõóçò áöïý ëüãù ôçò ðïêéëßáò ôùí 
óýíäñïìï ôçò åéóáãùãÞò áðïäüèçêå óå áðïöñáêôéêü êëéíéêþí åêäçëþóåùí ôçò íüóïõ ìðïñåß íá ðáñáìÝíåé 
åðåéóüäéï ôïõ ÷ïëçäü÷ïõ ðüñïõ. áóõìðôùìáôéêÞ êáé áäéÜãíùóôç áêüìá êáé óå ìåãÜëåò 

çëéêßåò.Ç áíáæÞôçóç ôçò êëçñïíïìéêÞò óöáéñïêõôôÜñùóçò äåí 
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