
Ως νεογνική περίοδος θεωρείται αυτή των 4 πρώ-
των εβδομάδων ζωής των παιδιών.

Το πέρασμα από το υδάτινο στείρο περιβάλλον
της μήτρας στο νέο ξηρό και πλούσιο σε παθογό-
νους, μη παθογόνους μικροοργανισμούς και ερεθι-
στικούς παράγοντες περιβάλλον είναι μια σημαντική
πρόκληση για το νεογνικό δέρμα.

Αποτελεί εξαιρετικής σημασίας γεγονός η ακεραι-
ότητα του επιδερμιδικού φραγμού τόσο για τη ρύθμι-
ση της διαδερμικής απώλειας νερού όσο και για την

άμυνα απέναντι στον προοδευτικό αποικισμό της
επιδερμίδας από μικροοργανισμούς. Το πάχος δέρ-
ματος του νεογνού είναι 40-60% του πάχους του
ενήλικα. Υπάρχει μειωμένη συνοχή των κυττάρων
του δέρματος και μικρότερη ποσότητα παραγωγής
ιδρώτα.

Η αποτελεσματικότητα του φραγμού είναι ανάλο-
γη του πάχους της επιδερμίδας και της λιπιδικής σύ-
στασης, παράγοντες οι οποίοι μεταβάλλονται κατά
τους τελευταίους μήνες της ενδομήτριας ζωής έως τη
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dings, transient with no need of pharmaceutical management. Nevertheless, it is important the transient
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γέννηση και τη βρεφική ηλικία. Για τον λόγο αυτό, η
απώλεια νερού από το δέρμα και ο κίνδυνος λοιμώ-
ξεων είναι ανάλογος του βαθμού προωρότητας ενός
νεογνού και μειώνεται κατά τη νεογνική-βρεφική ηλι-
κία.1

Η πλειονότητα των δερματικών νεογνικών διατα-
ραχών είναι φυσιολογικά ευρήματα, παροδικά και
δεν χρειάζονται φαρμακευτικής αντιμετώπισης. Πα-
ρόλα αυτά είναι σημαντικό να γίνει διαχωρισμός των
καλοήθων παροδικών δερματικών καταστάσεων του
νεογνού απο άλλες σοβαρές δερματοπάθειες που εμ-
φανίζονται στην νεογνική ηλικία.

Bιβλιογραφία

1. Hoeger PH: Physiology of Neonatal skin, Textbook of Pe-
diatric Dermatology, Second Edition 2006, pp 42-47.

1. ΦΥΣΙΟΛΟΓΙΚΑ ΕΥΡΗΜΑΤΑ ΝΕΟΓΝΙΚΟΥ
ΔΕΡΜΑΤΟΣ (NORMAL CONDITIONS OF
NEONATAL SKIN) –––––––––––––––––––––––––––––––––––

VERNIX CASEOSA

Λευκωπό-γκρίζο προστατευτικό κάλυμμα αποτε-
λούμενο από εκφυλισθείσα εμβρυϊκή επιδερμίδα
και σμηγματογόνες εκκρίσεις που καλύπτει το έμ-
βρυο κατά τη διάρκεια του τελευταίου τριμήνου της
κύησης και το δέρμα του νεογέννητου.

Επιδημιολογία 
Παρατηρείται σε όλα τα τελειόμηνα νεογνά και εί-

ναι το ίδιο συχνό στα αγόρια και κορίτσια

Κλινικά χαρακτηριστικά
Προσφυόμενη (επικολλημένη) γκρίζα-άσπρη

μεμβράνη που καλύπτει όλη την επιφάνεια του δέρ-
ματος, η οποία προοδευτικά αφυδατώνεται και απο-
πίπτει μετά τη γέννηση. Το δέρμα κάτω από τη μεμ-
βράνη είναι φυσιολογικό.

Προστατεύει από τα βακτηρίδια και τη συνεχή
διαβροχή από το αμνιακό υγρό. Η σύσταση της
Vernix Caseosa είναι κατά 80,5% νερό, 10,3%
πρωτεΐνες και 8-10% λιπίδια και προστατεύει τον
δερματικό φραγμό του νεογνού από την απότομη
αλλαγή που λαμβάνει χώρα, από το υγρό ενδομή-
τριο περιβάλλον στο ξηρό περιβάλλον όταν γεννιέ-
ται.

Η διαφορική διάγνωση πρέπει να γίνει από το
Collodion baby και Harlequin Ichtyosis.

Πρόγνωση - Θεραπεία
Υποχωρεί την 1η-2η εβδομάδα εύκολα. Κατά τη

γέννηση η Vernice Caseosa είναι αποκολλημένη από
το πρόσωπο, ενώ από το υπόλοιπο σώμα αποπίπτει
εντός των πρώτων εβδομάδων της ζωής. 

Δεν απαιτείται θεραπεία. 

Bιβλιογραφία
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rier lipids in human vernix caseosa. Corresponding cerami-
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2002; 146:194-201.

2. Pickens WL, Warner RR, Boissy YL et al. Characterization
of vernix caseosa: water content, morphology and elemen-
tal analysis. J Invest Dermatol 2000; 115:875-81.

3. Visscher MO, Utturkar R, Pickens WL, et al. Neonatal skin
maturation-vernix caseosa and free amino acids. Pediatr
Dermatol. 2011; 28(2):122-32.

4. Jha AK, Baliga S, Kumar HH, et al. Is there aPreventive
Role for Vernix Caseosa?: An In vitro Study. J Clin Diagn
Res. 2015; 9(11):SC13-6.

2. ΚΟΙΝΕΣ ΠΑΡΟΔΙΚΕΣ ΝΕΟΓΝΙΚΕΣ
 ΑΛΛΟΙΩΣΕΙΣ (COMMON TRANSIENT
 NEONATAL SKIN DISORDERS) ––––––––––––––––––

2.1. ΜΑΡΜΑΡΟΕΙΔΕΣ ΔΕΡΜΑ (CUTIS
 MARMORATA)

Καλόηθες, αυτοπεριοριζόμενο, ερυθροϊώδες δί-
κτυο «δίκην μωσαϊκού» του νεογνικού δέρματος λό-
γω διαστολής του επιπολής αγγειακού δικτύου.

Επιδημιολογία
Παρατηρείται πιο συχνά σε πρόωρα νεογνά. Εμ-
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Eικόνα 1 – Vernix caseosa.



φανίζεται τις πρώτες 2-4 εβδομάδες της ζωής και
συνδέεται με έκθεση στο κρύο. 

Αιτιοπαθογένεια
Θεωρείται ως ανωριμότητα του αυτόνομου νευρι-

κού συστήματος των νεογνών, η οποία συνήθως απο-
καθίσταται μέσα στους επόμενους μήνες.

Κλινικά χαρακτηριστικά
Ασυμπτωματικό, συμμετρικό, ερυθροϊώδες δί-

κτυο που εκτείνεται σε όλο το σώμα και ιδιαίτερα
στα άκρα, το οποίο εξαφανίζεται με την αύξηση της
θερμοκρασίας του χώρου ή την κάλυψη του σώματος
με ρούχα.

Η διαφορική διάγνωση πρέπει να γίνει από το
συγγενές μαρμαροειδές δέρμα (Cutis Marmorata Te-
langiectasia Congenital, CMTC). 

Πρόγνωση
Αυτοπεριοριζόμενη κατάσταση κατά τους πρώ-

τους μήνες της ζωής. Εάν παραμένει, μπορεί να συν-
δέεται με τρισωμία 18, σύνδρομο Down, υποθυρε-
οειδισμό ή CMTC.

2.2. ΑΛΛΑΓΕΣ ΧΡΩΜΑΤΟΣ ΤΥΠΟΥ HARLEQUIN
(HARLEQUIN COLOR CHANGE) 

Καλοήθης αυτοπεριοριζόμενη κατάσταση, που
παρουσιάζεται με ερύθημα του δέρματος στην πλευ-
ρά που κοιμάται το νεογνό και αντίστοιχη λεύκανση
της άλλης πλευράς.

Επιδημιολογία
Παρατηρείται στο 10% των τελειόμηνων νεογνών.

Εμφανίζεται την 2η-5η ημέρα απο την γέννηση και
διαρκεί εως την 3η-4η εβδομάδα της ζωής

Αιτιοπαθογένεια
Πιθανόν οφείλεται σε ανωριμότητα του κέντρου

του υποθαλάμου που ελέγχει την διαστολή των περι-
φερικών αγγείων

Κλινικά χαρακτηριστικά
Ασυμπτωματικό ερυθροιώδες εξάνθημα που υπο-

χωρεί σε 30 δευτερόλεπτα εως 20 λεπτά με την αλλαγή
στάσηςτου νεογνού, την μυική άσκηση και το κλάμα.

Πρόγνωση
Αυτοπεριοριζόμενη κατάσταση, μετά τον 1ο μήνα

ζωής

2.3. ΝΕΟΓΝΙΚΑ ΚΕΧΡΙΑ (MILIA)

Πολλαπλές, λευκο-κιτρινωπές, επιφανειακές κύ-
στες, μεγέθους 1-2 mm, που εκτείνονται στο μέτωπο,
τις παρειές και τη μύτη των νεογνών. Θεωρείται μια
πολύ συχνή δερματοπάθεια των νεογνών. Τα κέχρια
της στοματικής κοιλότητας ονομάζονται «μαργαριτά-
ρια» Bohn και Epstein.

Παρατηρείται στο 30-50% των νεογνών

Αιτιοπαθογένεια
Οφείλεται σε απόφραξη του τριχοσμηγματογό-

νου θυλάκου από βύσματα κερατίνης ή μηχανική
αιτία.

Η διαφορική διάγνωση πρέπει να γίνει από την
μολυσματική τέρμινθο, νεογνική ακμή και τους
υπερτροφικούς σμηγματογόνους αδένες.

Πρόγνωση - Θεραπεία
Στα νεογνά αποδράμουν σε διάστημα μερικών

εβδομάδων. Εμμένοντα πολλαπλά κέχρια συνδέον-
ται με Marie Unha hypοtrichosis, κληρονομική τρι-
χοδυσπλασία, συγγενή παχυονυχία και το σύνδρομο
oral-facial digital, τύπος 1.

Δεν απαιτείται θεραπευτική αντιμετώπιση. Μερι-
κές φορές διανοίγονται και αφαιρούνται.

2.4. ΤΟΞΙΚΟ ΕΡΥΘΗΜΑ ΤΟΥ ΝΕΟΓΝΟΥ
(ΕRYTHEMA TOXICUM NEONATORUM)

Συνώνυμα: Αλλεργικό νεογνικό ερύθημα, νεογνι-
κή κνίδωση.

Το τοξικό ερύθημα είναι η πιο συχνή καλοήθης
φλυκταινώδης, δερματοπάθεια των νεογνών, αυτοπε-
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Eικόνα 2 – Νεογνικά κέγχρια.
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ριοριζόμενη, και εμφανίζεται συνήθως τη 2η με 5η
ημέρα της ζωής τους.

Επιδημιολογία
Παρατηρείται στο 30-70% των τελειόμηνων νεο-

γνών. Σπάνια προσβάλει πρόωρα νεογνά ή τελειόμη-
να νεογνά με βάρος <2.500 g. Εμφανίζεται κατά τις
πρώτες ημέρες της ζωής και προσβάλει το ίδιο αγό-
ρια και κορίτσια.

Αιτιοπαθογένεια
Η αιτιολογία του τοξικού ερυθήματος παραμένει

άγνωστη. Η συσσώρευση ηωσινόφιλων στις βλάβες,
που μπορεί να συνοδεύεται από αυξημένο αριθμό
ηωσινόφιλων στο αίμα, υποδεικνύει πιθανή αλλεργι-
κή προέλευση του εξανθήματος, χωρίς ωστόσο να
έχουν απομονωθεί έως τώρα ειδικά αλλεργιογόνα.

Κλινικά χαρακτηριστικά
Πρόκειται για ερυθηματο-κηλιδώδεις βλάβες με

τάση συρροής, ασαφή όρια, διαμέτρου 2-3 cm. Κεν-
τρικά των βλαβών παρατηρούνται βλατίδες, φυσαλλί-
δες ή φλυκταινίδια διαμέτρου 1-4 mm.

Εντόπιση βλαβών είναι κυρίως στο πρόσωπο,
στον κορμό και λιγότερο στα άκρα. Ελεύθερα παρα-
μένουν παλάμες και πέλματα. Πρέπει να γίνει δια-
φορική διάγνωση από συγγενή καντιντίαση, μολυ-
σματικό κηρίο, νεογνικό έρπητα, παροδική νεογνική
φλυκταινώδη μελάνωση

Εργαστηριακα ευρήματα
Writht’s Stain του περιεχομένου των φυσαλλίδων

δείχνει την παρουσία πολλών ηωσινοφίλων Η καλ-
λιέργεια είναι αρνητική για κοινούς κόκκους και στο
περιφερικό αίμα μπορεί να βρεθεί ηωσινοφιλία
>20%, σε λίγες όμως περιπτώσεις.

Πρόγνωση- Θεραπεία 
Αυτοπεριοριζόμενη κατάσταση, που δεν συνδέε-

ται με συστηματικές διαταραχές. Οι βλάβες υποχω-
ρούν μέσα στις επόμενες ημέρες – εβδομάδες. Δεν
χρήζει θεραπευτικής αντιμετώπισης

2.5. ΠΑΡΟΔΙΚΗ ΝΕΟΓΝΙΚΗ ΦΛΥΚΤΑΙΝΩΔΗΣ
ΜΕΛΑΓΧΡΩΣΗ (TRANSIENT NEONATAL
 POSTULAR MELANOSIS)

Ιδιοπαθής καλοήθης παροδική φλυκταινώδης
δερματοπάθεια με ταχεία υποστροφή και παραμονή
μελαγχρωματικών βλατίδων

Επιδημιολογία
Προσβάλει το 5-15% των μαύρων νεογνών και 1%

των λευκών νεογνών. Εμφανίζεται απο την γέννηση
και οι μελαγχρωματικές βλατίδες διαρκούν περίπου
3 μήνες.

Αιτιοπαθογένεια
Αγνώστου αιτιολογίας. Οι φλύκταινες είναι στεί-

ρες μικροβίων και παρατηρείται ιστοπαθολογικά
υποκεράτιος συλλογή ουδετεροφίλων και λίγων ηω-
σινοφίλων.

Εχει υποστηριχθεί οτι είναι μία μορφή του τοξι-
κού ερυθήματος των νεογνών αλλά περιγράφεται χω-
ριστά.

Κλινικά χαρακτηριστικά
Παρατηρούνται φυσσαλιδο-φλυκταινίδια επιφα-

νειακά/υποκεράτια που δεν περιβάλλονται απο ερύ-
θημα, διαμέτρου 1-3 χιλιοστά. Εντοπίζονται στον
πωγωνα, τράχηλο, βραχίονες, ράχη, γλουτούς ακόμα
και στις παλάμες και πέλματα. Πρέπει να γίνει δια-
φορική διάγνωση από το τοξικό ερύθημα

Πρόγνωση
Το εξάνθημα έχει ταχεία υποστροφή αλλά παρα-

μένουν μελαγχρωματικές βλατίδες για εβδομάδες
έως 3 μήνες. 

2.6. ΥΠΕΡΠΛΑΣΙΑ ΣΜΗΓΜΑΤΟΓΟΝΩΝ
 ΑΔΕΝΩΝ (SEBACEOUS GLAND HYPERPLASIA) 

Καλοήθης, συχνή υπερπλασία των σμηγματογό-
νων αδένων των παιδιών της νεογνικής περιόδου

Eικόνα 3 – Παροδική νεογνική φλυκταινώδης μελάγχρωση.



που χαρακτηρίζεται από μικρές στικτές κίτρινες βλα-
τίδες χωρίς ερύθημα.

Επιδημιολογία
Είναι από τις συχνότερες παροδικές νεογνικές

αλλοιώσεις με συχνότητα εύρεσης στα νεογνά 21-
75%. Θεωρείται λιγότερο συχνή στα πρόωρα νεογνά.
Εμφανίζεται κατά τις πρώτες ημέρες της ζωής.

Αιτιοπαθογένεια
Θεωρείται οτι τα ανδρογόνα της μητέρας των τε-

λευταίων μηνών της κύησης διεγείρουν τους σμηγμα-
τογόνους αδένες του παιδιού και υπερπλάσσονται.

Κλινικά χαρακτηριστικά
Χαρακτηρίζεται από μικρές στικτές και πυκνές

βλατίδες χωρίς συμπτώματα ή ερύθημα που εντοπί-
ζονται στη μύτη, στο μέτωπο, στις παρειές και κυ-
ρίως στο άνω χείλος. Διαφορική διάγνωση πρέπει να
γίνει από τα κέχρια και τη νεογνική ακμή.

Πρόγνωση - Θεραπεία
Υποχωρεί σταδιακά μετά μερικούς μήνες. Δεν

απαιτείται θεραπευτική αντιμετώπιση.
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matol. 2006;23(1):61-

8. Rivers JK, Frederiksen PC, Dibdin C. A prevalence survey
of dermatoses in the Australian neonate. J Am Acad Der-
matol. 1990; 23(1):77-81.

9. Sadana DJ, Sharma YK, Chaudhari ND et al. A clinical and
statistical survey of cutaneous changes in the first 120
hours of life. Indian J Dermatol 2014; 59(6):552-7.

3. ΝΕΟΓΝΙΚΗ ΙΔΡΩΑ (ΜILIARIA) ––––––––––––––

Κοινή νεογνική δερματοπάθεια, θεωρείται αποτέ-
λεσμα απόφραξης-δυσλειτουργίας των εκφορητικών
πόρων των ιδρωτοποιών αδένων, με αποτέλεσμα την
κατακράτηση ιδρώτα στο δέρμα. Ανάλογα με την
ιστοπαθολογική και κλινική εικόνα, διακρίνεται σε
κρυσταλλική, ερυθρά και εν τω βάθει ιδρώα. Η τε-
λευταία δεν είναι συχνή στα νεογνά.

Επιδημιολογία
Η νεογνική ιδρώα εμφανίζεται εντονότερα τους

καλοκαιρινούς μήνες και κατά την παραμονή των νε-
ογνών στη θερμοκοιτίδα. Προσβάλλει και τα δύο γέ-
νη εξ ίσου

Αιτιοπαθογένεια
Η αιτιολογία-παθοφυσιολογία της ιδρώας είναι

αμφιλεγόμενη. Η ατελής διαφοροποίηση της επιδερ-
μίδας των ιδρωτοποιών αδένων και των εκφορητικών
πόρων κατά τη γέννηση μπορεί να οδηγήσει στη δη-
μιουργία κεράτινων βυσμάτων και στην απόφραξη
των εκφορητικών πόρων. Οι πόροι μπορεί να απο-
φραχθούν-προσβληθούν και από μεταβολίτες μικρο-
οργανισμών ή από εξωγενείς ουσίες.

Κλινικά χαρακτηριστικά

α. Κρυσταλλική ιδρώα-sudamina
Πρόκειται για συμπτωματικές, μεγέθους κεφα-
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λής καρφίτσας, διαφανείς, μη φλεγμονώδεις φυ-
σαλλίδες με κύρια εντόπιση στον κορμό, στις μη-
ρογεννητικές πτυχές, στις μασχάλες και στις περιο-
χές του τραχήλου που καλύπτονται από ρούχα. Οι
πόροι προσβάλλονται στο επίπεδο της κεράτινης
στιβάδας. Εμφανίζεται από την 4η ημέρα της ζωής
και μετά.

β. Ερυθρά ιδρώα
Φλεγμονώδεις βλατίδες-φυσαλλίδες, μεγέθους

κεφαλής καρφίτσας, στις καλυπτόμενες από ρούχα
περιοχές, στο μέτωπο, στην τραχηλική χώρα και
στις πτυχές. Οι πόροι προσβάλλονται στις υποκερά-
τιες στιβάδες. Εμφανίζεται αργότερα από την κρυ-
σταλλική ιδρώα, μεταξύ 11ης και 15ης ημέρας. Η
παρουσία φλύκταινων χαρακτηρίζει τη φλυκταινώ-
δη ιδρώα.

γ. Εν τω βάθει ιδρώα
Μη φλεγμονώδεις βλατίδες, συνοδεύονται από

κνησμό, δημιουργούνται λόγω προσβολής των εκφο-
ρητικών πόρων στο επίπεδο του χορίου. Οι βλατίδες
διογκώνονται μετά από διέγερση του ιδρωτοποιού
αδένα. Είναι σπάνια η εμφάνισή της στα νεογνά.

Η διαφορική διάγνωση πρέπει να γίνει από θυλα-
κίτιδα, δερματοφυτία, καντιντίαση, νεογνική ακμή,
τοξικό ερύθημα. 

Πρόγνωση - Θεραπεία
• Καλή ανταπόκριση μόλις ο ασθενής μετακινηθεί

σε δροσερό και όχι υγρό μέρος. 
• Αποφυγή υψηλής θερμοκρασίας του χώρου 
• Ελαφρά βαμβακερά ρούχα 
• Δροσερά μπάνια – κλιματισμός
• Η χρήση τοπικών αντιβιοτικών συνιστάται μόνο σε

περιπτώσεις επιμόλυνσης

Bιβλιογραφία

1. Hidano A, Purwoko R, Jistukawa K. Statistical survey of
skin changes in Japanese neonates. Pediatr Dermatol 1986;
3: 140-4.

2. Nanta A, Kaur S, Bhakoo ON et al. Survey of cutaneous le-
sions in Indian newborns. Pediatr Dermatol 1989; 6:139-
42.

3. Taieb A., Boralevi F.: Common Transient Neonatal Derma-
toses, Textbook of Pediatric Dermatology, second edition
2006.

4. Haveri F.T.T.S.,and Inamadar A.C. A Cross-Sectional Pro-
spective Study of Cutaneous Lesions in Newborn. ISRN
Dermatology 2014; 2014:360590

4. ΣΥΓΓΕΝΗΣ ΑΠΛΑΣΙΑ ΔΕΡΜΑΤΟΣ
 (APLASIA CUTIS) –––––––––––––––––––––––––––––––––––

Η συγγενής απλασία δέρματος συνίσταται σε με-
ρικού ή ολικού πάχους έλλειμμα δέρματος και σε
σπάνιες περιπτώσεις και του υποδορίου ιστού.

Επιδημιολογία
Η συχνότητα είναι 3 σε 10.000 γεννήσεις. Σπο-

ραδικά κυρίως κρούσματα. Εμφανίζεται από την γέν-
νηση εξ ίσου και στα δύο φύλα.  

Αιτιοπαθογένεια
Η αιτιοπαθογένεση της συγγενούς απλασίας είναι

άγνωστη. Εξωγενείς παράγοντες κατά τη διάρκεια
της ενδομητρίου ζωής όπως ολιγοάμνιος κύηση, εν-
δομήτριος τραυματισμός, μολύνσεις αλλά και ενδο-
γενείς αιτίες όπως αγγειακές ανωμαλίες και γενετικοί
παράγοντες έχουν κατά καιρούς ενοχοποιηθεί. Ο αυ-
τοσωμικός επικρατούν χαρακτήρας μεταφοράς της
νόσου επιβεβαιώνεται από δεκάδες αναφορές, χωρίς
ωστόσο να έχει απομονωθεί έως τώρα συγκεκριμένο
γονίδιο. Στον ελλαδικό χώρο η νόσος απαντάται συ-
χνότερα σε νησιά του Βορείου Αιγαίου.

Κλινικά χαρακτηριστικά
Πρόκειται για σαφώς περιγεγραμμένες ελκωτικές

βλάβες κυκλικού ή ωοειδούς σχήματος διαμέτρου 1-
3 cm. Το 80% των βλαβών εντοπίζεται στην περιοχή
του τριχωτού της κεφαλής και στη μέση γραμμή αυ-
τού. Οι βλάβες είναι μονήρεις σε ποσοστό 70-75%,
διπλές βλάβες σε ποσοστό 20% και το 5-10% εμφα-
νίζουν τριπλές βλάβες.

Κατά τη γέννηση οι βλάβες μπορεί να είναι εξελ-
κωμένες. Το 20% αυτών μπορεί να αφορούν σε όλο
το πάχος του δέρματος και του υποδορίου έως το
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οστό και τη σκληρά μήνιγγα, ή να εμφανίζονται ως
ατροφικές ή υπερτροφικές ουλωτικές βλάβες χωρίς
τρίχες, σαφώς αφοριζόμενες κυκλικές-ωοειδείς πε-
ριοχές του τριχωτού. Εάν συνυπάρχει οστική αλλοί-
ωση, αυτή τείνει να αποκατασταθεί εντός των επόμε-
νων μηνών. Βλάβες στον κορμό και στα άκρα είναι
συνήθως μεγαλύτερες, ασύμμετρες σε σχήμα αλλά
συμμετρικές στην κατανομή. 

Η διάγνωση της απλασίας δέρματος γίνεται από
την κλινική εικόνα και το ιστορικό. Δεν θα πρέπει να
συγχέεται με ιατρογενείς τραυματισμούς κατά τη
διάρκεια του τοκετού, εγκεφαλοκήλη ή μηνιγγοκήλη
και σπίλους.

Πρόγνωση
Η πρόγνωση μεμονωμένων βλαβών είναι καλή. Η

εξέλκωση τείνει να επουλωθεί μέσα στους επόμε-
νους μήνες, ενώ η έλλειψη τριχών συνήθως καλύπτε-
ται αισθητικά από τα μαλλιά περιφερικά της βλάβης.

Θεραπευτικη αντιμετωπιση
Καλός καθαρισμός με χλιαρό νερό, έλεγχος επι-

μολύνσεων με τη χρήση τοπικών αντιβιοτικών και
κομπρέσες με διάλυμα NaCl 0,9% βοηθούν και επι-
ταχύνουν την επούλωση. 

Bιβλιογραφία

1. Frieden IJ. Aplasia cutis congenita: a clinical review and
proposal for classification. J Am Acad Dermatol 1986; 14:
646-60.

2. Itin P, Pletscher M. Familial aplasia cutis congenita of the
scalp without other defects in six members of three succes-
sive generations. Dermatologica 1988; 177:123-5.

3. Fimiani M, Seri M, Rubegni P et al. Autosomal dominant

aplasia cutis congenita: report of large Italian family and
no hint for candidate chromosomal regions. Arch Dermatol
Res 1999; 291:637-42.

4. Prigent F. Aplasies cutanees congenitales. Ann Dermatol
Venereol 1983; 110:933-9.

5. Rhee ST, Colville C, Buchman SR et al. Complete osseous
regeneration of a large skull defect in a patient with cutis
aplasia: a conservative approach. J Craniofac Surg 2002;
13:497-500.

6. Henning Hamm: Developmental Abnormalities. Ιn Text-
book of Pediatric Dermatology, by J. Harper, A. Dranje,
N. Prose. Blackwell Publ., second ed., 2006, p.p. 85-
104.

7. Diociaiuti A, Castiglia D, Giancristoforo S.et al. Frequent
Occurence of Aplasia Cutis Congenital in Bullous Dermoly-
sis of the Newborn. Acta Derm Venereol. 2016; 96(6):784-
7.

5. ΜΟΓΓΟΛΙΚΕΣ ΚΗΛΙΔΕΣ (MONGOLIAN
SPOTS) –––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––

Καλοήθεις, συγγενείς, ασυμπτωματικές, μελαγ-
χρωματικές κηλίδες, που χαρακτηριστικά εντοπίζον-
ται στην οσφυοϊερά χώρα. 

Επιδημιολογία
Παρατηρείται εντυπωσιακά διαφορετική συχνότη-

τα ανά φυλή. Στους Ασιάτες >80% των νεογνών, στα
μαύρα νεογνά 60-95%, στα παιδιά ισπανικής κατα-
γωγής 40-46%, στη Νότια Αμερική 50% των νεο-
γνών και στα λευκά νεογνά <13%. Εμφανίζονται από
την γέννηση, εξ ίσου και στα δύο φύλα, με τάση υπο-
χώρησης ή μείωσης μετά 1-2 χρόνια.

Αιτιοπαθογένεια
Πρόκειται για μετανάστευση μελανοκυττάρων κα-

τά την εμβρυϊκή ζωή από τον νευρικό φλοιό και εγ-
κατάσταση αυτών στο δέρμα. Σε αυτό οφείλεται η
μπλε-γκρι χροιά του σπίλου.

Κλινικά χαρακτηριστικά
Συνήθως, μονήρης μελαγχρωματική κηλίδα, ποι-

κίλου μεγέθους (από 1 cm έως 10-15% της επιφανεί-
ας του σώματος). Κλασική θέση εντόπισης η ιερολα-
γόνιος περιοχή. Η διαφορική διάγνωση πρέπει να
γίνει από άλλες μελαγχρωματικές κηλίδες όπως: 
• Ο σπίλος του Οta που εντοπίζεται στην περιοχή

του οφθαλμού αλλά και στον σκληρό χιτώνα
• Ο σπίλος του Ιtο που εντοπίζεται στην περιοχή

του ώμου
• Μελαγχρώσεις από τετρακυκλίνες, όπου υπάρχει

ιστορικό λήψης του φαρμάκου.
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Πρόγνωση - Θεραπεία
Συνήθως με την ηλικία (προ-εφηβεία) υποχω-

ρούν τελείως. Οι πολλαπλές κηλίδες έχουν συνδυα-
στεί με σύνδρομο Ηurler και γαγγλιοζίδωση. Θερα-
πεία δεν απαιτείται.

Bιβλιογραφία 

1. Zagne V, Fernandes NC. Dermatoses in the first 72 h of li-
fe: a clinical and statistical survey.Indian J Dermatol Vene-
reol Leprol. 2011; 77(4):470-6.

2. Dweikat I, Libdeh BA, Murrar H et al. Gm1 gangliosidosis
associated with neonatal-onset of diffuse ecchymoses and
mongolian spots.Indian J Dermatol. 2011; 56(1):98-100.

3. Ferahbas A, Utas S, Akcakus M et al. Prevalence of cutane-
ous findings in hospitalized neonates: a prospective obser-
vational study. Pediatr Dermatol. 2009; 26(2):139-42.

4. Ochiai T, Suzuki Y, Kato T, et al. Natural history of exten-
sive Mongolian spots in mucopolysaccharidosis type II
(Hunter syndrome): a survey among 52 Japanese patients.
J Eur Acad Dermatol Venereol. 2007; 21(8):1082-5.

5. Κατσαρού - Κάτσαρη Α., Κατσάμπα Α. Παιδοδερματολογία
2η έκδοση. Παρισιάνου Α.Ε. 2016.

6. ΚΑΝΤΙΝΤΙΑΣΕΙΣ (CANDIDIASIS) –––––––––––

Eπιπολής μηκητιασικές λοιμώξεις του δέρματος,
των βλεννογόνων και των νυχιών που προκαλούνται
από τον ζυμομύκητα C. albicans ή από άλλα είδη
Candida. Μπορεί να είναι οξείες ή χρόνιες και εμφα-
νίζουν μεγάλο εύρος στην κλινική τους εικόνα.

Επιδημιολογία
Πρόκειται για τις συχνότερες μυκητιάσεις της νε-

ογνικής και βρεφικής περιόδου. 

Οι έγκυες γυναίκες στο 3ο τρίμηνο της κύησης
πάσχουν από κολπική καντιντίαση σε ποσοστό 20-
25%, με αποτέλεσμα το νεογνό να μολύνεται κατά τη
γέννηση. Η εμφάνιση καντιντιάσεων σε νεογνά και
πρόωρα (2-4%) αντανακλά το ανώριμο ακόμα ανοσο-
λογικό τους σύστημα. 

Το καντιντιασικό παράτριμμα είναι συχνό στα
βρέφη και νήπια, δεδομένου ότι ευνοείται από την
υψηλή θερμοκρασία και υγρασία της περιοχής. Σε
ανοσοεπαρκή παιδιά οι καντιντιάσεις δεν είναι συ-
χνές

Αιτιοπαθογένεια
Η Candida albicans αποτελεί τον συχνότερο αιτιο-

λογικό παράγοντα των καντιντιάσεων. Ανευρίσκεται
ως σαπρόφυτο στο στόμα (2-70%), στον κόλπο
(20%) και στο ορθό (25,1%). Στα νεογνά, τα βρέφη
και τα παιδιά η Candida σαπροφυτεί στον στοματικό
βλεννογόνο σε ποσοστό, 17,3%, 46,3% και 15,1%
αντίστοιχα. 

Στα πρόωρα νεογνά αναφέρεται ότι ο αποικι-
σμός της Candida στο γαστρεντερικό σύστημα είναι
23%.

Κλινικά χαρακτηριστικά
Καντιντίαση του στόματος -Οξεία ψευδομεμβρανώδης
καντιντίαση (thrush). 

Παρατηρείται κατά τις πρώτες εβδομάδες της
ζωής και ιδιαίτερα στα πρόωρα νεογνά (νεογνική
στοματική καντιντίαση), σε ποσοστό περί τα 5%. Εί-
ναι συχνότερη σε νεογνά που δε θηλάζουν. Εκδηλώ-
νεται με λευκές πλάκες, σαφώς αφοριζόμενες, που
καλύπτονται από κρεμώδες επίχρισμα (ψευδομεμ-
βράνη). Οι βλάβες συρρέουν και μπορούν να επε-
κταθούν μέχρι τον φάρυγγα προκαλώντας δυσφαγία.
Είναι ανώδυνες, εκτός εάν διαβρωθούν ή εξελκω-
θούν. Η λευκή ψευδομεμβράνη μπορεί εύκολα να
απομακρυνθεί με στυλεό ή γλωσσοπίεστρο, εγκατα-
λείποντας μία ερυθηματώδη, διαβρωμένη, επώδυνη
επιφάνεια, κλινικό σημείο που είναι διαγνωστικό της
νόσου

Καντιντιασικό παράτριμμα
Εμφανίζεται σε βρέφη-νήπια, στην περιγεννητική

ή/και περιπρωκτική περιοχή, γλουτούς και μηρο-
γεννητικές πτυχές. Εκδηλώνεται με ερύθημα, δια-
βροχή και την παρουσία των χαρακτηριστικών δορυ-
φόρων φλυκταινιδίων (Εικόνες 8, 9). Η Candida εμ-
φανίζεται στην περιοχή είτε πρωτοπαθώς είτε δευτε-
ροπαθώς σαν αποτέλεσμα επιμόλυνσης της δερματί-
τιδας εκ σπαργάνων. 
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Η θεραπεία περιλαμβάνει την καλή υγιεινή της
περιοχής με χρήση μη-ερεθιστικών σαπουνιών και
υπεραπορροφητικών πανών που αλλάζουν συχνά,
Χρήσιμη είναι η τοπική εφαρμογή ιμιδαζολικού πα-
ραγώγου. 

Συγγενής δερματική καντιντίαση 
Είναι αποτέλεσμα της μόλυνσης του δέρματος

του νεογνού λίγο πριν τον τοκετό από έγκυο που πά-
σχει από κολπική καντιντίαση. Συνήθως συνυπάρχει
ιστορικό χρόνιας υποτροπιάζουσας κολπίτιδας στις
μητέρες. Η νόσος εκδηλώνεται με παρουσία πολυά-
ριθμων φλυκταινιδίων που συρρέουν και εδράζονται
σε ερυθηματώδη βάση. Οι βλάβες εντοπίζονται στο
πρόσωπο, στον λαιμό, στον κορμό, στα άκρα, στις
παλάμες και στα πέλματα, ενώ οι πτυχές παραμέ-
νουν χωρίς εξάνθημα.

Η πρόγνωση είναι καλή. Θεραπευτικά εφαρμό-
ζονται τοπικοί αντιμυκητιασικοί παράγοντες. 

Δερματική καντιντίαση
Παρατηρείται σε πρόωρα νεογνά ή νεογνά με χα-

μηλό βάρος γέννησης που αναπτύσσουν συστηματι-
κή καντιντίαση. Εκδηλώνεται με εκτεταμένες κηλιδώ-
δεις πλάκες με πιτυρώδη απολέπιση, χωρίς ανάπτυ-
ξη φλυκατινιδίων. Σε μεγαλύτερα νεογνά (2 εβδομά-
δων ή περισσότερο) η κατάσταση θυμίζει διασπορά
καντιντιασικού παρατρίμματος. 

Χρόνια δερματο-βλεννογόνια καντιντίαση
Σπάνιο σύνδρομο που εκδηλώνεται κατά την νεο-

γνική ή παιδική ηλικία και χαρακτηρίζεται από υπο-
τροπιάζοντα επεισόδια καντιντίασης του στόματος,
του δέρματος και των νυχιών που ανθίστανται στην
θεραπεία. 

Διακρίνεται σε 4 κλινικούς τύπους στα παιδιά:
α. Χρόνια δερματοβλεννογόνια καντιντίαση (ΧΔΚ)

κληρονομούμενη με τον αυτοσωματικό υπολειπό-
μενο χαρακτήρα

β. ΧΔΚ κληρονομούμενη με τον αυτοσωματικό επι-
κρατούντα χαρακτήρα

γ. ΧΔΚ συνδυαζόμενη με πολυενδοκρινοπάθεια
(ανεπάρκεια των παραθυρεοειδών αδένων, του
θυρεοειδούς και των επινεφριδίων κ.ά)

δ. Ιδιοπαθής ΧΔΚ

Εργαστηριακά ευρήματα
Απαραίτητη η εργαστηριακή επιβεβαίωση σε όλες

τις περιπτώσεις πιθανής καντιντίασης.
1) Αμεση μικροσκόπηση μετα λήψης υλικού από την

βλάβη και κατεργασία με ΚΟΗ 10%.

2) Καλλιέργεια υλικού για την ταυτοποίηση του
υπεύθυνου μύκητα.

Πρόγνωση
Εξαρτάται απο τη σοβαρότητα της νόσου και προ-

διαθεσικούς παράγοντες.
Η χρόνια δερματοβλεννογόνια καντιντίαση υπο-

τροπιάζει συχνά.

Θεραπεία
Τα νεογνά ανταποκρίνονται καλά στα τοπικά αντι-

μυκητιασικά φάρμακα. 
Στη χρόνια δερματοβλεννογόνια καντιντίαση οι

στοματικές και οι δερματικές βλάβες υποχωρούν
ικανοποιητικά με μικρής διάρκειας συστηματικά θε-
ραπευτικά σχήματα και τοπική αγωγή 

Bιβλιογραφία

1. Plantin P, Jouan N, Calligaris C, et al.. Candida albicans
onychomadesis. Neonatal contamination. Ann Dermatol Ve-
nereol 1992; 119:213-5.

2. Baley JE, Silverman RA. Systemic candidiasis: cutaneous
manifestations in low birth weight infants. Pediatrics 1988;
82:211-5.

3. Jorizzo JL. Chronic mucocutaneous candidosis. An update.
Arch Dermatol 1982; 118:963-5.

4. Tieu KD1, Satter EK, Zaleski L, Koehler M. Congenital cu-
taneous candidiasis in two full-term infants. Pediatr Der-
matol. 2012; 29(4):507-10. 

7. ΝΕΟΓΝΙΚΟΣ ΕΡΠΗΣ –––––––––––––––––––––––––––––

Πρόκειται για ερυθηματοφυσσαλιδώδες εξάνθημα
γενικευμένο, συνοδευόμενο απο προσβολή του ΚΝΣ.

Επιδημιολογία
Ο νεογνικός έρπης απλούς είναι σχετικά σπάνιος

αλλά είναι απειλητικός για την ζωή των νεογνών ιδι-
αίτερα στα πρόωρα νεογνά. Η συχνότητά του είναι 1
σε 3.000-20.000 γεννήσεις.

Αιτιοπαθογένεια
Διακρύνονται δύο τύποι ιού που παρουσιάζουν

διαφορές στο γονιδίωμα και αντιγονικότητα. Ο τύπος
1 (HSV-1) κυρίως σε περιοχές άνω της οσφύος αλλά
και σε άλλες και ο τύπος -2 (HSV-2) συνήθως στη
γεννητική περιοχή.

Κλινικά χαρακτηριστικά
Παρατηρείται γενικευμένη λοίμωξη (40%), προ-
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σβολή του ΚΝΣ (32%) και προσβολή στο δέρμα,
οφθαλμούς (ερπητική κερατίτιδα) και στόμα (17%).
Η προσβολή του ΚΝΣ εκδηλωνεται συνήθως την 2η-
3η εβδομάδα ζωής με λήθαρχο νευρικότητα, τρόμο,
αδυναμία θηλασμού άπνοια κ.ά. Το 60-70% των
παιδιών που έχουν προσβολή του ΚΝΣ έχουν και
προσβολή από το δέρμα που εκδηλώνεται ως τυπικό
ερυθηματοφυσσαλιδώδες εξάνθημα πάνω σε ερυθη-
ματώδη βάση.

Πρέπει να γίνει διαφορική διάγνωση από σταφυ-
λοκοκκική λοίμωξη, λοίμωξη απο candida, TORCH
complex (Τoxoplasmosis, Οther (syphilis, viruses),
Rubella, CMV, Herpes simplex)

Πρόγνωση - Θεραπεία
Ο νεογνικός έρπης έχει καλύτερη πρόγνωση λαμ-

βάνοντας υψηλές δόσεις ασυκλοβίρης ενδοφλεβίως. 
Αν το νεογνό δεν λάβει θεραπεία 75% θα ανα-

πτύξει νευροπάθεια. Στον νεογνικό έρπητα η συνή-
θης δόση ασυκλοβίρης είναι 30mg/kg/24ωρο IV.
Μελέτες στις οποίες χορηγήθηκαν υψηλότερες δό-
σεις σε νεογνά με γενικευμένο νεογνικό έρπητα, τα
αποτελέσματα ήταν καλύτερα.

Κρέμα ασυκλοβίρης τοπικά 5 φορές/24ωρο

Bιβλιογραφία

1. Amir J, Harel L, Smetana Z, et al. The natural history of
primary herpes simplex type 1gingivostomatitis in children.
Pediatr Dermatol 1999; 16:259-63. 

2. Kimberlin DW, Lin C-V, Jacobs RF, et al.Natural history of
neonatal herpes simplex infections in acyclovir era. Pedia-
trics 2001; 108:223-9.

3. James SH, Whitley RJ. Treatment of herpes simplex virus
infections in pediatric patients: current status and future.
Clin Pharmacol Ther. 2010; 88(5):720-4. 

4. Waggoner-Fountain LA, Wetzel S, Grossman LB. Herpes
simplex virus. Pediatr Rev 2004; 25:86-93. 

5. Ward KN, Ohrling A, Bryant NJ,et al. Herpes simplex seri-
ous neurological disease in young children: incidence and
long-term outcome. Arch Dis Child. 2012; 97(2):162-5.

8. ΝΕΟΓΝΙΚΗ ΑΚΜΗ––––––––––––––––––––––––––––––––

Πρόκειται για την ακμή που εμφανίζεται κατά τη
νεογνική περίοδο, δηλαδή τις πρώτες 28 ημέρες της
ζωής και είναι καλόηθες αυτοπεριοριζόμενο εξάνθη-
μα του προσώπου. 

Επιδημιολογια
Εμφανίζεται στο 20% των νεογνών. Η ηλικία εμ-

φάνισης είναι η 2η-3η εβδομάδα ζωής και η νόσος

διαρκεί μερικούς μήνες. Παρατηρείται συχνότερα
στα άρρενα νεογνά. 

Αιτιοπαθογένεια
Η αιτιολογία της νεογνικής ακμής φαίνεται πως

είναι πολυπαραγοντική, και έχουν ενοχοποιηθεί η
αυξημένη παραγωγή σμήγματος, τα ανδρογόνα του
νεογνού ή/και της μητέρας, μύκητες (είδη Malasse-
zia) και αυξημένη φλεγμονώδης απάντηση.

Αυξημένη παραγωγή ανδρογόνων (DHEA, DH-
EA’s) από τα επινεφρίδια καθώς επίσης και αυξημέ-
νη παραγωγή τεστοστερόνης από τους όρχεις έχει πι-
στοποιηθεί. 

Κλινικά χαρακτηριστικά
Οι βλάβες διακρίνονται σε φαγέσωρες και φλεγ-

μονώδεις βλάβες (βλατίδες, φλύκταινες) που εντοπί-
ζονται, στις παρειές ή το μέτωπο. Η διαφορική διά-
γνωση πρέπει να γίνει από λοιμώδη εξανθήματα, νε-
ογνικό τοξικό ερύθημα, ερυθρά ιδρώα (miliaria ru-
bra), νεογνική φλυκταίνωση κεφαλής, κέγχρια,
υπερπλασία σμηγματογόνων αδένων.

Πρόγνωση
Η νεογνική ακμή είναι καλοήθης, αυτοπεριοριζό-

μενη νόσος και διαρκεί φθείνουσα 6-10 μήνες. Δεν
καταλείπει ουλές. Πιθανόν στο παιδί με εκτεταμένη
νεογνική ακμή να ακολουθήσει σοβαρή ακμή στην
εφηβεία.

Θεραπευτική αντιμετώπιση
• Ο καθαρισμός με ήπια μέσα συνήθως αρκεί.
• Τοπικά ερυθρομυκίνη 2% κάθε βράδυ.
• Τοπικα Benjoyl peroxide 2,5%, σε ελάχιστη ποσό-

τητα για αποφυγή ερεθισμού, το βράδυ.
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ΕΙΣΑΓΩΓH ––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––

Η ψωρίαση αποτελεί χρόνια φλεγμονώδη νόσο
που προσβάλει το δέρμα, τα νύχια και τις αρθρώσεις
τόσο στους ενήλικες όσο και στα παιδιά. Η επίπτωση
της νόσου υπολογίζεται στο 2,0-3,5% του πληθυ-
σμού.1,2 Ωστόσο νεότερες έρευνες αναφέρουν ότι η
επίπτωση μπορεί να είναι πολύ μεγαλύτερη και να
φτάνει στο 8,5% ανάλογα με τον υπό μελέτη πληθυ-

σμό.3 Περίπου στο 30% των ασθενών η νόσος μπο-
ρεί να ξεκινά στην παιδική ηλικία.1,4,5

Πολύ λίγα δεδομένα υπάρχουν σχετικά με την πα-
θοφυσιολογία της παιδικής ψωρίασης, η οποία φαίνε-
ται ότι διαφοροποιείται από αυτή των ενηλίκων. Σε πρό-
σφατη μελέτη των Cordono et al 2017, αναφέρεται ότι η
παιδιατρική ψωρίαση σχετίζεται με υψηλότερα επίπεδα
IL-22 σε σύγκριση με υγιείς παιδιατρικούς μάρτυρες
αλλά και από ενήλικους ασθενείς με ψωρίαση.6

Ψωρίαση στα παιδιά και τους εφήβους - Διάγνωση,
συννοσηρότητες και θεραπευτική προσέγγιση

Ρεμουντάκη Ε. Δερματολόγος- Αφροδισιολόγος, Παιδοδερματολογικό Τμήμα, Νοσοκομείο Αφροδισίων και
Δερματικών Νοσημάτων « Α. Συγγρός»

Η ψωρίαση στα παιδιά μπορεί να διαφέρει τόσο στη μορφολογία όσο και στην
εντόπιση των βλαβών σε σχέση με τη νόσο των ενηλίκων. Υπάρχουν όλο και περισσότερα επιστημονικό
δεδομένα που υποδεικνύουν ότι υπάρχει συσχέτιση της ψωρίασης στα παιδιά και με άλλες νοσηρότητες
όπως η υπερλιπιδαιμία, η παχυσαρκία, η υπέρταση, ο σακχαρώδης διαβήτης και η ρευματοειδής
αρθρίτιδα. Μέχρι στιγμής δεν υπάρχουν διεθνείς κατευθυντήριες οδηγίες αναφορικά με την θεραπεία
της ψωρίασης παιδιών και εφήβων. Τα δεδομένα και οι θεραπευτικές αρχές για τα παιδιά στηρίζονται σε
βιβλιογραφικά δεδομένα, στις οδηγίες για την θεραπεία της ψωρίασης στους ενήλικες καθώς και την
εμπειρία θεραπειών που έχουν χρησιμοποιηθεί σε άλλες παιδιατρικές θεραπευτικές ενδείξεις.
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Ανασκόπηση

Psoriasis in Childhood and Adolescence - Diagnosis, 
Comorbidity and Treatment
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In pediatric psoriasis patients, lesions may differ in distribution and morpholo-
gy, and their clinical symptoms at presentation may vary from those reported by adults. There is increas-
ing evidence suggesting an association of pediatric psoriasis with certain other morbidities, including hy-
perlipidemia, obesity, hypertension, diabetes mellitus and rheumatoid arthritis. There are currently no in-
ternational standardized guidelines for medical treatment of pediatric psoriasis. Treatment is primarily
based on published case series, guidelines for adult psoriasis, expert opinions and experience with these
drugs in other pediatric disorders.
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Επιπλέον η ψωρίαση στα παιδιά και τους εφή-
βους, έχει σοβαρή επίπτωση στην ποιότητα ζωής των
ασθενών και επηρεάζει την αυτοεκτίμησή τους, τις
σχέσεις τους με τους γονείς και το κοινωνικό τους
περιβάλλον, καθώς και τις σχολικές τους επιδό-
σεις.7-9

ΕΠΙΔΗΜΙΟΛΟΓIA - ΠΑΘΟΓEΝΕΣΗ –––––––––––––

Η ψωρίαση στα παιδιά δεν αποτελεί σπάνια νόσο,
ωστόσο δεν υπάρχουν πολλά διαθέσιμα επιδημιολο-
γικά στοιχεία. Υπολογίζεται ότι περίπου το 30-50%
των ενήλικων ασθενών με ψωρίαση παρουσίασαν τη
νόσο πριν τα 20 χρόνια τους.5,10,11

Η επίπτωση της νόσου της νόσου δεν διαφορο-
ποιείται σημαντικά στις διάφορες ευρωπαϊκές χώ-
ρες, καθώς στο Ηνωμένο Βασίλειο υπολογίζεται σε
0,55% σε παιδιά 0-9 ετών και 1,37% σε παιδιά 10-
19 ετών,4 στη Γερμανία (0–9, 0.18 %; 10–19, 0.83
%)1 και στη Δανία (0–10, 0.4 %; 11–19, 1.0 %) αντί-
στοιχα.10 Αξίζει πάντως να σημειωθεί ότι, σε αντίθε-
ση με τον ευρωπαϊκό πληθυσμό, η ψωρίαση στα παι-
διά είναι σχεδόν απούσα σε επιδημιολογικές μελέ-
τες στον ασιατικό πληθυσμό.12,13

Η επίπτωση της νόσου φαίνεται να έχει διπλασια-
στεί μεταξύ των ετών 1970 και 2000. Η αυξημένη
ψυχολογική επιβάρυνση των παιδιών, οι λοιμώξεις
καθώς και η παχυσαρκία, συγκαταλέγονται στις πι-
θανές αιτίες για αυτή την αύξηση.14 Άλλοι επιβαρυν-
τικοί παράγοντες θεωρούνται το τραύμα ή ο χρόνιος
ερεθισμός του δέρματος και η χρήση φαρμάκων
όπως για παράδειγμα το λίθιο, οι b- blockers, και οι
αντι- TNF- α, που έχουν χορηγηθεί στα παιδιά με νό-
σο Crohn και ιδιοπαθή νεανική αρθρίτιδα.15-17

Οι περισσότερες μελέτες δεν αναφέρουν διαφο-
ρές στην επίπτωση μεταξύ αγοριών και κοριτσιών,
ωστόσο μια πρόσφατη μελέτη του 2013 στις ΗΠΑ,
αναφέρει αναλογία κοριτσιών προς αγοριών 1.48.18

Αυτή η αυξημένη επίπτωση αναφέρεται και από άλ-
λους ερευνητές.19,20

Υπολογίζεται ότι το 30% των ασθενών με ψωρία-
ση (ενήλικες και παιδιά) αναφέρουν θετικό οικογε-
νειακό ιστορικό της νόσου σε πρώτου βαθμού συγγε-
νή.21

Οι ασθενείς με πρώιμη έναρξη της νόσου (όπως
ορίζεται η νόσος που εμφανίζεται πριν τα 16 έτη) εί-
ναι πιο πιθανό να έχουν θετικό οικογενειακό ιστορι-
κό, σε σχέση με τους ασθενείς που εμφανίζουν τη
νόσο στην ενήλικο ζωή (όπως ορίζεται η νόσος με
έναρξη μετά τα 16 έτη).5,22-24 Παρόλα αυτά υπάρ-

χουν αρκετές διαφοροποιήσεις ανάλογα με τον υπό
μελέτη πληθυσμό. Για παράδειγμα, σε μελέτη που
συνέκρινε παιδιά με ψωρίαση από τη Δανία και τη
Σιγκαπούρη, φάνηκε ότι το 73,3 % των παιδιών από
τη Δανία είχε πρώτου ή δευτέρου βαθμού συγγενή
με ψωρίαση σε σχέση με τα παιδιά από τη Σιγκαπού-
ρη που το αντίστοιχο ποσοστό ήταν μόλις 13,6%.19

Αυτές οι διαφορές αποδεικνύουν τη σημασία του
γεννητικού υποβάθρου κάθε πληθυσμού στους
ασθενείς με νεανική ψωρίαση.25

ΚΛΙΝΙΚA ΧΑΡΑΚΤΗΡΙΣΤΙΚA –––––––––––––––––––––

Παρότι στα παιδιά όσο και στους ενήλικες εμφα-
νίζονται οι ίδιοι κλινικοί υπότυποι της νόσου, οι
βλάβες μπορεί να διαφοροποιούνται στην μορφολο-
γία, στην κατανομή και την κλινική εικόνα (Πίνακας
1).33

Στα παιδιά οι τυπικές ερυθηματολεπιδώδεις πλά-
κες τις νόσου είναι συχνά πιο λεπτές και μικρότερες,
ενώ εμφανίζονται συχνά στο πρόσωπο και τις καμ-
πτικές επιφάνειες. Αυτές οι βλάβες χαρακτηρίζονται
από διαβροχή και λιγότερο λέπι.25,26

Στα βρέφη και τα μικρά παιδιά η νόσος μπορεί
να εμφανιστεί ως «δερματίτιδα εκ σπαργάνων» η
οποία όμως είναι ανθεκτική στη θεραπεία. Σε αυτή
την περίπτωση στα βρέφη παρατηρούνται σαφώς
αφοριζόμενες ερυθηματώδεις πλάκες, οι οποίες
προσβάλλουν χαρακτηριστικά και τις μηροβουβωνι-
κές πτυχές και σε διάστημα 1-2 εβδομάδες μπορεί
να εξελιχθεί σε ένα πιο διάχυτο εξάνθημα.24

Σε μεγαλύτερα παιδιά, μέχρι και στο 75%, εμφα-
νίζεται ο τύπος της κατά πλάκας ψωρίασης.19,27 Απο-
τελεί τον πιο συχνό τύπο στα παιδιά και οι βλάβες
εντοπίζονται κυρίως στο τριχωτό, στο πρόσωπο και
τις εκτατικές επιφάνειες. Ιδιαίτερα το τριχωτό, αποτε-
λεί την πιο συχνά προσβεβλημένη ανατομική θέση
στα παιδιά και συχνά αποτελεί και την πρώτη ή και
τη μοναδική εκδήλωση της νόσου.22,28

Η σταγονοειδής ψωρίαση, αποτελεί τη δεύτερη
πιο συχνή μορφή της νόσου.22,29 Οι Griffiths και
Βarker (2007) όρισαν τη σταγονοειδή ψωρίαση ως
μια αιφνίδια μορφή της νόσου, με εμφάνιση βλατί-
δων στον κορμό, 2 εβδομάδες μετά από λοίμωξη από
β-αιμολυτικό στρεπτόκοκκο.21 Κάτω από αυτό το πρί-
σμα, η σταγονοειδής ψωρίαση θεωρείται αυτοπεριο-
ριζόμενη νόσος που ιάται σε διάστημα 3-4 μηνών
από την εμφάνιση της.21 Παρόλα αυτά αναφέρεται,
ότι ένα ποσοστό παιδιών με σταγονοειδή ψωρίαση,
θα παρουσιάσει την κατά πλάκας μορφή της νό-
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Ψωρίαση κατά πλάκας • Σαφώς αφοριζόμενες ερυθηματώ- 1. Νομισματοειδές έκζεμα: εξιδρωματικές και 
δεις πλάκες με προσκολλημένα κνησμώδεις βλάβες
αργυρόχροα λέπια 2. Ατοπική δερματίτιδα: οικογενειακό ιστορικό 
• Εντοπισμός: τριχωτό κεφαλής, ατοπίας, oρορροούσες βλάβες, χηλίτιδα, κνησμός,
εκτατικές επιφάνειες, κορμός, χαρακτηριστική εντόπιση, αποδρομή βλαβών με 
περιοχές τριβής την ηλικία
• Σε κάθε ηλικία (< ενήλικες) 3. Δερματοφυτία: εξέλιξη ή/και επέκταση των 

βλαβών, (+) μυκητολογική εξέταση
4. Oμαλός λειχήνας: στοιχειώδης βλάβη, με 
χαρακτηριστικό χρώμα και κατανομή, συμμετοχή
+/- ονύχων και κνησμός
Σε όλα τα παραπάνω:
- Απουσία σ.Auspitz
- Διαφοροποίηση ιστολογικής εικόνας

Ψωρίαση τριχωτού κεφαλής • Σαφώς αφοριζόμενες ερυθηματώ- 1. Σμηγματορροϊκή δερματίτιδα: πιτυρώδεις, 
δεις πλάκες με προσκολλημένα λιπαρές κηλίδες. Διαφορετικά ιστολογικά χαρα-
αργυρόχροα λέπια κτηριστικά
• Εντοπισμός: τριχωτό κεφαλής 2. Τριχοφυτία: αλωπεκία, που εξαπλώνεται αργά 
• Σε κάθε ηλικία (< ενήλικες) με λεπτό λέπι, μυκητολογική εξέταση: ( +)

3. Ατοπική δερματίτιδα: οικογενειακό ιστορικό
ατοπίας, γραμμές Dennie-Morgan, κνησμός, χαρα-
κτηριστική εντόπιση και εξέλιξη των βλαβών με την
ηλικία

Αμιαντώδης Πιτυρίαση • Αργυρόχροα λέπια προσαρτημένα 1.Τριχοφυτία: αλωπεκία, που εξαπλώνεται αργά 
τόσο στον άξονα της τρίχας όσο με λεπτό λέπι, μυκητολογική εξέταση: (+)
και στο τριχωτό της κεφαλής, μερι-
κές φορές παρουσία αλωπεκίας 
λόγω επαναλαμβανόμενης αφαίρεσης 
των τριχών που συνδέονται με 
τα λέπια
• Εντοπισμός: τριχωτό της κεφαλής
• Οποιαδήποτε ηλικία (> προεφηβική)

Θυλακικού τύπου Ψωρίαση • θυλακικές ερυθηματώδεις πλάκες 1. Ερυθρά Ιόνθειος Πιτυρίαση: κιτρινωπή (ή 
με αργυρόχροα λέπια δίκην σολομού) χροιά βλαβών, χαρ/κή η κατανο-
• Εντοπισμός: κορμός, άκρα μή των βλαβών και η ηλικία εμφάνισης
• Κάθε ηλικία 2. Θυλακικός Λειχήνας: περιφερικό ερύθημα, θυ-

λακική υπερκεράτωση και ουλωτική αλωπεκία

Σταγονοειδής Ψωρίαση • Μικρές(<1 cm), σταγονοειδείς 1. Pοδόχρους Πιτυρίαση: τυπική εξέλιξη (αρχική 
ερυθηματολεπιδώδεις πλάκες μητρική πλάκα που ακολουθείται 7-14 ημέρες 
• Εντοπισμός: κορμός, άκρα μετά από πολλές μικρότερες αλλά παρόμοιες 
• Παιδιά (> προέφηβοι), έφηβοι, βλάβες στον κορμό 
νέοι ενήλικες 2. Δερματοφυτία κορμού: Περιφερικός όχθος με

κεντρική περιοχή «ξέφωτο», μυκητολογική εξέτα-
ση:(+)
3. Νομισματοειδές έκζεμα: ορορροούσες και έν-
τονα κνησμώδεις βλάβες
4. Δευτερογόνος σύφιλη: εξάνθημα παλαμών-πελμά-
των, ιστορικό απροφύλακτης σεξουαλικής επαφής,
ορολογικός έλεγχος: ( + ) συνήθως σε ενήλικες
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5. Ομαλός Λειχήνας: Σαφώς αφορισμένες περιο-
χές παρουσία πολλαπλών ερυθροιωδών, πολυγω-
νικών, επίπεδων βλατίδων. Παρουσία ή μη λευ-
κών δαντελωτών γραμμών (δίκτυο Wickham),
χαρ/κή κατανομή των βλαβών, προσβολή ή μη
ονύχων, ιδιαίτερα έντονος κνησμός
6. Ερυθρά Ιόνθειος Πιτυρίαση: κιτρινωπή (ή δί-
κην σολομού) χροιά βλαβών, χαρ/κή κατανομή
των βλαβών και η ηλικία εμφάνισης
7. Φαρμακευτικό εξάνθημα: συσχέτιση μεταξύ
εξανθήματος-χορήγησης φαρμάκου, έντονος κνη-
σμός, πιθανή συμμετοχή βλεννογόνων, αξιολόγη-
ση γενικής κατάστασης

ΦΛΥΚΤΑΙΝΩΔΗΣ ΨΩΡΙΑΣΗ:
Εντοπισμένη Μορφή: • Επιφανειακά στείρα φλύκταινιδια σε 1. Δυσιδρωσικό έκζεμα: τυπική κατανομή των
Ακροδερματίτιδα του ερυθηματώδες δέρμα βλαβών στις πλευρικές περιοχές των δακτύλων, 
Hallopeau • Μεγαλύτερα παιδιά, ενήλικες όχι μόνο παλαμο-πελματιαία

2. Μολυσματικό κηρίο: Φυσαλίδες ή φλύκταινες 
με γρήγορη επέκταση που ρήγνυνται, παρουσία 
μελιτόχροης εφελκίδας, καλ/γεια (+) για 
σταφυλόκοκκο ή στρεπτόκοκκο, συχνότερο σε 
παιδική ηλικία
3. Νόσος Χειρών-ποδών-στόματος: ωοειδείς φυσα

Εντόπιση: Άκροδάκτυλα και παλαμο- λίδες σε παλάμες-πέλματα, συμμετοχή βλεννογό-
πελματιαίες επιφάνειες νου στόματος, μπορεί επίσης να εμφανιστεί στα 

γόνατα, τους αγκώνες, τους γλουτούς ή την περιο-
χή των γεννητικών οργάνων.
Ορολογικός ( +) (ιός coxsackie ή άλλα)
1. Θυλακίτιδα: θυλακικές βλατίδες με κεντρικό 
φλύκταινίδιο

Γενικευμένη Μορφή ή 2. Μολυσματικό κηρίο: Φυσαλίδες ή φλύκταινες 
Von Zumbusch με γρήγορη επέκταση που ρήγνυνται, παρουσία

μελιτόχροης εφελκίδας, καλ/γεια (+) για σταφυ- 
λόκοκκο ή στρεπτόκοκκο, συχνότερο σε παιδική 
ηλικία/ζεστό υγρό κλίμα
3. Σύνδρομο Sweet: ιστολογική εικόνα, αξιολόγη-

Εντόπιση: Άκρα, κορμός ση γενικής κατάστασης
4. Σταφυλοκοκκικό αποφολιδωτικό Σύνδρομο :
κακή γενική κατάσταση, μεγάλες ορορρούσες πε-
ριοχές, σ. Nikolsky (+), νεογνά ή βρέφη
5. Ερπητικές λοιμώξεις: (+) Κυτταρολογική εξέτα-
ση, σε ανοσοκατεσταλμένους ασθενείς 

Ανάστροφη Ψωρίαση • Ερυθηματώδεις, στίλβουσες, ή 1. Παράτριμμα: Τα όρια δεν είναι σαφή
(Ψωρίαση των Πτυχών) παχιές μαλακές κ υγρές πλάκες 2. Ερύθρασμα: ελάχιστο ερύθημα, λυχνία 

• Εντοπισμός: μασχάλες, βουβωνικές Wood:(+), απουσία στην παιδική ηλικία
χώρες, καμπτικές επιφάνειες 3. Καντιντίαση: δορυφόρες βλάβες, μυκητολογική 
• Παχύσαρκοι ασθενείς εξέταση:( +)

4. Δερματίτιδα εξ επαφής: συσχέτιση μεταξύ του
εξανθήματος και του υπεύθυνου παράγοντα,patch
test θετικό σε περίπτωση αλλεργικής δερματίτι-
δας εξ επαφής
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σου.18,26,30,31 Μάλιστα οι Mercy και συν. (2013) δια-
τύπωσαν την άποψη, ότι για τα παιδιά που η ψωρία-
ση πρωτοεμφανίζεται ως επίμονη μορφή σταγονοει-
δούς ψωρίασης, υπάρχει υψηλότερος κίνδυνος σο-
βαρής νόσου στο μέλλον.18

Από την άλλη μεριά η φλυκταινώδης μορφή της
νόσου δεν είναι συνήθεις στα παιδιά, καθώς παρου-
σιάζεται μόλις στο 1.0-5,4% των παιδιών με ψωρία-

ση. Η φλυκταινώδης ψωρίαση στα παιδιά εμφανίζε-
ται με στείρα φλυκταινίδια, εντοπισμένα ή ως γενι-
κευμένο εξάνθημα. Ανησυχία, πυρετός, αρθραλγίες
και ανορεξία παρατηρούνται συχνά στην κλασσική
von Zumbusch μορφή της νόσου.23,32

Στους εκλυτικούς παράγοντες της νόσου συγκατα-
λέγονται οι λοιμώξεις, η θεραπεία με κορτικοστερο-
ειδή και η έκθεση στη UV ακτινοβολία.32
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5. Δερματοφυτία: μεγέθυνση των ανυψωμένων
κόκκινων δακτυλίων με κεντρική περιοχή
ξέφωτο; Έλεγχος για μύκητες (+)
6. Ν.Hailey-Hailey (οικογενής καλοήθης πέμφι-
γα): αυτοσωματικού επικρατούντα χαρακτήρα
κληρονομούμενη νόσος 

Ψωρίαση της περιοχής • Σαφώς αφορισμένες, έντονα ερυθη- 1. Εντεροπαθητική Ακροδερματίτιδα: Περιστομα-
των σπαργάνων ματώδεις, μερικές φορές μαλακές και τική δερματίτιδα Ή δερματίτιδα των άκρων, 

υγρές πλάκες επίσης πρωκτική ή γενν.χώρα, διάρροιες, 
• Εντοπισμός: περιοχή πάνας αλωπεκία, ευερεθιστότητα, ευπάθεια στις 
• Από τις πρώτες ημέρες της ζωής λοιμώξεις
μέχρι την ηλικία των 2 ετών 2. Ερυθράσμα: ελάχιστο ερύθημα, λυχνία 

Wood:(+), απουσία στην παιδική ηλικία
3. Καντιντίαση: δορυφόρες βλάβες, μυκητολογική
εξέταση:( +)
4. Δερματίτιδα εξ επαφής: συσχέτιση μεταξύ του
εξανθήματος και του υπεύθυνου παράγοντα,
patch test θετικό σε περίπτωση αλλεργικής δερ-
ματίτιδας εξ επαφής

Ερυθροδερμική Ψωρίαση • Γενικευμένο ερύθημα, λεπτή 1. Όλες οι συγγενείς ερυθροδερμίες:
απολέπιση a) Συγγενείς διαταραχές ανοσοανεπάρκειας: υπο-
• Εντοπισμός: κορμός, άκρα τροπιάζουσες λοιμώξεις, κακή γενική κατάσταση, 
• Σε κάθε ηλικία βιοψία, αίμα και γενετικές εξετάσεις 

b) Σύνδρομο Netherton: αυτοσωμική υπολειπό-
μενη ασθένεια, χρόνια φλεγμονή του δέρματος,
καθολικός κνησμός, υπολειπόμενη ανάπτυξη και
τριχορρήξη invaginata
2. Ερυθροδερμία λόγω άλλων αιτιών:
a) Ατοπική δερματίτιδα: Οικογενειακό ιστορικό
ατοπίας, εξάρσεις βλαβών, γραμμές Dennie-Mor-
gan, κνησμός, εντόπιση και αποδρομή βλαβών με
το πέρας της ηλικίας
b) Σταφυλλοκοκκικό αποφολιδωτικό σύνδρομο:
κακή γενική κατάσταση, μεγάλη έκταση, σ. Nikol-
sky (+), νεογνά ή βρέφη
c) Τ-Δερματικό λέμφωμα: κλινικό ιστορικό, κακή
γενική κατάσταση, εξέταση αίματος και βιοψία
δέρματος, συχνότερο σε ενήλικες
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Άλλες λιγότερο συχνές μορφές ψωρίασης στα
παιδιά είναι η ανάστροφη, η παλαμοπελματιαία, η
γραμμική ψωρίαση και η ερυθροδερμική μορφή της
νόσου.21 H ερυθροδερμική μορφή της νόσου χαρα-
κτηρίζεται από ερύθημα και απολέπιση που καλύ-
πτουν περισσότερο από 90% της επιφάνειας του σώ-
ματος. Η μορφή αυτή είναι εξαιρετικά σπάνια στα
παιδιά αλλά μπορεί να είναι απειλητική για τη ζωή
καθώς συνοδεύεται από υποθερμία, υπο- πρωτεϊναι-
μία και καρδιακή κάμψη.21,24

ΨΩΡΙΑΣΙΚH ΟΝΥΧIΑ – ΨΩΡΙΑΣΙΚH
ΑΡΘΡIΤΙΔΑ –––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––

Η ψωρίαση στο δέρμα είναι δυνατό να συνοδεύε-
ται από διαταραχές στην κοίτη του νυχιού καθώς και
στην ονυχαία πλάκα. Διαταραχές στα νύχια έχουν
παρατηρηθεί μέχρι και στο 40% των ασθενών με ψω-
ρίαση, με μια υπεροχή των αγοριών.18,19,34

Οι διαταραχές στα νύχια μπορεί να προηγούνται,
να συνυπάρχουν ή να εκδηλωθούν μεταγενέστερα
από τις δερματικές βλάβες. Υπάρχει αρκετή διχο-
γνωμία στη βιβλιογραφία αναφορικά με το αν αυτές
οι διαταραχές σχετίζονται με την ηλικία των ασθε-
νών ή με τη βαρύτητα της νόσου.18,35

Σε μια μεγάλη μελέτη που δημοσιεύτηκε από
τους Piraccini και συν. το 2015 και περιλάμβανε
έναν πολύ μεγάλο αριθμό παιδιών, η πιο συχνή βλά-
βη στα νύχια ήταν η εμφάνιση βοθρίων στην ονυ-
χαία πλάκα. Η εμφάνιση βοθρίων αποτελεί χαρακτη-
ριστικό της νόσου στα νύχια κυρίως των χεριών και
σπανιότερα των ποδιών, αλλά δεν αποτελούν παθο-
γνωμονικό εύρημα της ψωρίασης καθώς παρατη-
ρούνται επίσης στο έκζεμα, στην γυρεοειδή αλωπε-
κία κ.ά. Παρόλα αυτά στη ψωριασική ονυχία, τα βο-
θρία είναι μεγάλα και ασύμμετρα τόσο στο σχήμα
όσο και την κατανομή.35

Στην ίδια μελέτη το δεύτερο συχνότερο εύρημα,
αποτελούσε η ονυχόλυση και η υπονύχια υπερκερά-
τωση. Η ονυχόλυση ουσιαστικά οφείλεται στην απο-
κόλληση της ονυχαίας πλάκας από την κοίτη του νυ-
χιού, ενώ το λευκό χρώμα οφείλεται στην παγίδευση
αέρα κάτω από την ονυχαία πλάκα. Τόσο η ονυχόλυ-
ση όσο και η υπονύχια υπερκεράτωση, είναι δυνατό
να παρατηρηθούν στα νύχια των χεριών αλλά είναι
πιο εμφανή στα νύχια των ποδιών, και τυπικά παρα-
τηρούνται σε περισσότερα του ενός νυχιού.35 Ιδιαίτε-
ρα το μεγάλο δάχτυλο των ποδιών φαίνεται να προ-
σβάλλεται μέχρι και δυο φορές συχνότερα από τα
άλλα, στοιχείο που αποδίδεται στο επαναλαμβανό-

μενο τραύμα ως ένα φαινόμενο Koebner, καθώς ψω-
ριασική ονυχία εμφανίζεται και σε μη προσβεβλημέ-
να νύχια μετά από τραυματισμό.36

Για το αν η ψωριασική ονυχία συσχετίζεται με τη
σοβαρότητα της νόσου, δεν υπάρχει σαφής απάντη-
ση στη βιβλιογραφία, καθώς σε αντίθεση με παλαι-
ότερες μελέτες που δεν αποδείκνυαν κάποια συσχέ-
τιση18,35 νεότερη μελέτη του 2017, δείχνει ότι η πα-
ρουσία ψωριασικής ονυχίας συσχετίζεται με τη βα-
ρύτητα της νόσου.36

Από την άλλη μεριά, η ψωριασική ονυχία φαίνε-
ται ότι είναι άρρηκτα συνδεδεμένη με την ψωριασική
αρθρίτιδα στα παιδιά, όπως και στους ενήλικες.37-39

Είναι γνωστή η ανατομική σχέση της μήτρας του νυ-
χιού με το σύνδεσμο της τελικής φάλαγγας του δα-
κτύλου, όπως έχει αποδεδειχθεί με απεικονιστικές
τεχνικές.40 Αυτή η σχέση θα μπορούσε να εξηγεί
γιατί η ψωρίαση (τοπική φλεγμονή) προσβάλλει και
τις δυο ανατομικές περιοχές. Η εμφάνιση ψωριασι-
κής ονυχίας δεν αποτελεί προγνωστικό παράγοντα
για την εμφάνιση ψωριασικής αρθρίτιδας, ωστόσο
φαίνεται να είναι κλινικές εκδηλώσεις που συνδέον-
ται στενά.36

Η επίπτωση της ψωριασικής αρθρίτιδας (JPsA)
δεν είναι εύκολο να προσδιοριστεί με ακρίβεια, εξαι-
τίας των δυσκολιών που υπάρχουν τόσο στα διαγνω-
στικά κριτήρια όσο και στην κατηγοριοποίηση των
ασθενών, ωστόσο υπολογίζεται ότι κυμαίνεται από 1
έως 10% στα παιδιά με ψωρίαση.18,26 Αντίθετα στους
ενήλικες η επίπτωση της ψωριασικής αρθρίτιδας εί-
ναι σαφώς μεγαλύτερη και φτάνει μέχρι και το 30%
των ενήλικων ασθενών με ψωρίαση. Στα παιδιά η
αιχμή της έναρξης της νόσου εμφανίζεται από 9 έως
12 ετών και τις περισσότερες φορές οι εκδηλώσεις
στο δέρμα προηγούνται.27,41,42

Κλασικά αναγνωρίζονται δυο διαφορετικές φαι-
νοτυπικές ομάδες ασθενών με ψωριασική αρθρίτιδα.
Η μια αφορά παιδιά (κυρίως κορίτσια) που παρου-
σιάζουν την νόσο πριν τα 5 έτη ζωής, με προσβολή
των μικρών αρθρώσεων, μεγαλύτερο κίνδυνο εξέλι-
ξης της νόσου σε πολυαρθρική μορφή, υψηλό ποσο-
στό με παρουσία ANA (+) και δακτυλίτιδα. Στον αν-
τίποδα παιδιά με έναρξη νόσου μεγαλύτερα των 5
ετών, χωρίς να εμφανίζεται κάποια διαφοροποίηση
στο φύλο, είναι πιο πιθανό να έχουν ANA αρνητικό
και παρουσιάζουν ενθεσίτιδα και σπονδυλοαρθρίτι-
δα.43

Σύμφωνα όμως με τα τρέχοντα ρευματολογικά
κριτήρια (2013 International League Against Rheu-
ma¬tism criteria) η διάγνωση της νεανικής ψωριασι-
κής αρθρίτιδας (JPsA) τίθεται με την παρουσία επί-
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μονης αρθρίτιδας για περισσότερο από 6 εβδομά-
δες, με έναρξη της αρθρίτιδας πριν τα 16 έτη, με
ταυτόχρονη παρουσία ψωριασικού εξανθήματος ή
επί απουσίας εξανθήματος την παρουσία 2 τουλάχι-
στον από τα ακόλουθα ελάσσονα κριτήρια: συγγενής
1ου βαθμού με ψωρίαση, βοθρία στα νύχια ή ονυχό-
λυση, και δακτυλίτιδα, όταν δεν υπάρχουν άλλα κρι-
τήρια αποκλεισμού.44

Παρόλα αυτά ακόμη και τα κριτήρια (ILAR crite-
ria 2013) δεν θεωρούνται πλήρη και δεν βοηθούν
στην αναγνώριση όλων των παιδιατρικών ασθενών,
καθώς αποκλείουν από τη διάγνωση ασθενείς με
μορφές ψωριασικής αρθρίτιδας που προσομοιάζουν
περισσότερο με τις μορφές που συναντούμε στους
ενήλικες. Κάτω από αυτό το πρίσμα παραμένει ασα-
φές αν αξίζει να διατηρηθεί μια κατηγορία JPsA σε
μελλοντικές ταξινομήσεις ή αν η παρουσία της ψω-
ρίασης ή των ψωριασικών χαρακτηριστικών θα προσ-
διορίζει μόνο τον εξω-αρθρικό φαινότυπο των ασθε-
νών.45

ΔΙAΓΝΩΣΗ ––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––

Η διάγνωση της νόσου στα παιδιά είναι κατά βά-
ση κλινική και προσφεύγουμε στη βοήθεια της βιο-
ψίας μόνο σε περιπτώσεις που τίθεται διαφορο- δια-
γνωστικό πρόβλημα. 

Τα ιστολογικά χαρακτηριστικά δεν διαφέρουν
από αυτή των ενηλίκων καθώς παρατηρούμε παρακε-
ράτωση, ακάνθωση, επιμήκυνση θηλών χορίου, δια-
τεταμένα αγγεία στο χόριο, και μικροαποστημάτια
Munro.21,46,47

Προς την κατεύθυνση της εδραίωσης της διάγνω-
σης με την λιγότερη καταπόνηση των παιδιατρικών
ασθενών πολύτιμη βοήθεια μπορεί να δώσει η δερ-
ματοσκόπηση. Σε πρόσφατη μελέτη οι Lallas και συν
(2012) έδειξαν πως η δερματοσκόπηση μπορεί να
βοηθήσει στη διαφοροδιάγνωση της ψωρίασης από
άλλα κοινά δερματικά νοσήματα όπως η δερματίτι-
δα. Χαρακτηριστικά ευρήματα αποτελούν τα αγγεία
σαν τελείες/σφαιρίδια με ομοιογενή κατανομή σε
ένα ανοιχτό κόκκινο υπόβαθρο.48

ΒΑΡYΤΗΤΑ ΝOΣΟΥ ΣΤΑ ΠΑΙΔΙA –––––––––––––––

Η βαρύτητα νόσου στα παιδιά προσδιορίζεται με
το ίδιο score και τα ίδια κριτήρια όπως εκείνα που
ορίζονται για τους ενηλίκους ασθενείς, παρότι υπάρ-
χουν κάποιοι περιορισμοί σε αυτή την αρχή που

σχετίζονται κυρίως στην διαφορετική δερματική
έκταση της νόσου στα παιδιά.49

Οι παιδιατρικοί ασθενείς με σοβαρή ψωρίαση,
που είναι υποψήφιοι για συστηματική θεραπεία
και/ή φωτοθεραπεία, πρέπει να πληρούν τουλάχι-
στον ένα από τα ακόλουθα κριτήρια: Psoriasis Area
and Severity Index (PASI) >10, BSA >10, Παιδιατρι-
κός Δερματολογικός Δείκτης Ποιότητας (CDLQI)
>10, ανεπαρκή ανταπόκριση στην τοπική θεραπεία,
σταγονοειδή ψωρίαση, ερυθροδερμική ή η φλυκται-
νώδη ψωρίαση, ψωρίαση σε δύσκολες ανατομικές
περιοχές (πρόσωπο, νύχια, τριχωτό), παρουσία συν-
νοσηροτήτων, καθώς και οποιαδήποτε μορφή ανικα-
νότητας προκύπτει εξαιτίας της ψωρίασης.49,50

ΣΥΝΝΟΣΗΡOΤΗΤΕΣ –––––––––––––––––––––––––––––––

Σήμερα γνωρίζουμε ότι η ψωρίαση είναι φλεγμο-
νώδης νόσος, ανόσου αιτιολογίας. Αυτή η χρόνια
φλεγμονή μπορεί να οδηγήσει και σε άλλες συστη-
ματικές εκδηλώσεις και αυτό ισχύει και για τα παι-
διά.51

Πολύ πρόσφατα, (2017) από τους Osier και συν.
δημοσιευτήκαν για πρώτη φορά κατευθυντήριες οδη-
γίες για τη διαχείριση των παιδιών με ψωρίαση σχε-
τικά με τις συννοσηρότητες, ως ακολούθως:

Παχυσαρκία 

• Τα παιδιά πρέπει να ελέγχονται για παχυσαρκία
ετησίως με τις εκατοστιαίες κλίμακες δείκτη μάζας
σώματος (body mass index (BMI) percentile), ξεκι-
νώντας από τα 2 έτη. (υπέρβαρα παιδιά >85η εκα-
τοστιαία θέση έως <95η θέση, παχύσαρκα >95η
θέση)

Σακχαρώδης Διαβήτης τύπου 2 

• Aν ο ασθενής είναι υπέρβαρος και έχει τουλάχι-
στον 2 παράγοντες κινδύνου (οικογενειακό ιστορι-
κό κ.λπ.) για εμφάνιση διαβήτη τύπου 2, θα πρέπει
να ελέγχεται κάθε 3 χρόνια ξεκινώντας στα 10 χρό-
νια ζωής, ή στην έναρξη της εφηβείας

• Έλεγχος ασθενών με παχυσαρκία ανεξάρτητα από
την παρουσία άλλων παραγόντων κινδύνου κάθε 3
χρόνια με έναρξη τα 10 χρόνια ζωής ή στην έναρ-
ξη της εφηβείας.

• Ο έλεγχος ρουτίνας θα πρέπει να περιλαμβάνει
γλυκόζη νηστείας

• Έλεγχος πριν την εφηβεία σε παιδιά που δεν είναι
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παχύσαρκα ή υπέρβαρα, δεν συστήνεται καθώς ο
κίνδυνος εμφάνισης ΣΔ2 σε αυτήν την περίπτωση
είναι εξαιρετικά μικρός

Δυσλιπιδαιμία 

• Οι ασθενείς μεταξύ 9 και 11 ετών και μεταξύ 17 και
21 ετών θα πρέπει να υποβάλλονται στο πλήρες
πάνελ λιπιδαιμικού προφίλ 

• Ο εργαστηριακός έλεγχος επίσης συνιστάται σε
ασθενείς οποιασδήποτε ηλικίας με επιπροσθέ-
τους παράγοντες κινδύνου για καρδιαγγειακή νό-
σο

• Ο συνιστώμενος έλεγχος πρέπει να περιλαμβάνει
λιπιδιαμικό πάνελ νηστείας

Υπέρταση 

• Θα πρέπει να γίνεται έλεγχος της αρτηριακής πίε-
σης σε ετήσια βάση ξεκινώντας στα 3 έτη ζωής με
βάση τις κλίμακες για την ηλικία, το φύλο και το
ύψος. 

Λιπώδης διήθηση ήπατος (μη αλκοολικής -
αιτιολογίας)

• Παιδιά παχύσαρκα ή παιδιά υπέρβαρα με πρόσθε-
τους παράγοντες κινδύνου (κεντρική παχυσαρκία,
αντοχή στην ινσουλίνη, προδιαβήτης ή διαβήτης,
δυσλιπιδαιμία, αποφρακτική υπνική άπνοια, ή οι-
κογενειακό ιστορικό μη αλκοολικής αιτιολογίας
ηπατικής λιπώδους διήθησης) θα πρέπει να ελέγ-
χονται με την αλανινική αμινοτρασφεράση (ALT ή
SGPT) στα 9 έως 11 έτη 

• Έλεγχος πριν τα 9 έτη μπορεί να πραγματοποιηθεί
σε ασθενείς με παράγοντες κινδύνου όπως η σοβα-
ρή παχυσαρκία, οικογενειακό ιστορικό ή σε υποϋ-
ποφυσισμό 

• Μετά τον πρώτο έλεγχο συνιστάται κάθε 2-3 χρό-
νια, αν εξακολουθούν να υπάρχουν οι παράγοντες
κινδύνου.

Αρθρίτιδα 

• Οι ασθενείς με παιδιατρική ψωρίαση θα πρέπει να
ελέγχονται για τη εμφάνιση ψωριασικής αρθρίτι-
δας μέσω περιοδικής κλινικής εξέτασης.

Διαταραχές διάθεσης 

• Τα παιδιά θα πρέπει να ελέγχονται σε ετήσια βάση

για την εμφάνιση κατάθλιψης και άγχους ανεξάρ-
τητα από την ηλικία τους.

Επιπρόσθετα οι θεράποντες ιατροί θα πρέπει να
έχουν υπόψη τους την πιθανότητα συνύπαρξης συν-
δρόμου πολυκυστικών ωοθηκών και να υποβάλλουν
τις ασθενείς σε σχετικό έλεγχο αν υπάρχουν συμ-
πτώματα (ολιγομηνόρροια, δασυτριχισμός) 

Οι ερευνητές επίσης συστήνουν έλεγχο για ραγο-
ειδίτιδα μόνο σε ασθενείς με ψωριασική αρθρίτιδα,
ενώ γαστρεντερολογική εκτίμηση απαιτείται μόνο σε
ασθενείς με μειωμένο ρυθμό ανάπτυξης, ανεξήγητη
απώλεια βάρους ή συμπτώματα ευερέθιστου εντέ-
ρου.52

ΔΙΑΧΕIΡΙΣΗ ΑΣΘΕΝΩΝ –––––––––––––––––––––––––––

Η θεραπεία των παιδιών με ψωρίαση μπορεί να
είναι πολύ απαιτητική, καθώς η συμμόρφωση των
παιδιών στη θεραπεία παρουσιάζει πολλές δυσκο-
λίες, ιδιαίτερα στην τοπική θεραπεία.53,54

Απαιτείται τόσο η εκπαίδευση του ασθενούς, όσο
και του οικογενειακού περιβάλλοντος σχετικά με τη
χρονιότητα της νόσου, τους εκλυτικούς παράγοντες
και τους στόχους της θεραπείας. Είναι σημαντικό να
καθορίζεται η ημερομηνία επανεξέτασης καθώς η
συχνή επίβλεψη φαίνεται ότι βοηθάει στο να ακο-
λουθούν οι ασθενείς τη χορηγούμενη θεραπεία.55

Επίσης η ψυχολογική υποστήριξη είναι σημαντικό
κομμάτι της θεραπείας στα παιδιά με ψωρίαση.7

Ακόμη δεν υπάρχουν διεθνείς κατευθυντήριες
οδηγίες σχετικά με τη θεραπευτική διαχείριση των
παιδιών με ψωρίαση. Όλα τα δεδομένα βασίζονται
στην εμπειρία από τις αντίστοιχες θεραπείες στους
ενήλικες, την εμπειρία από την χρήση των φαρμά-
κων σε άλλες ενδείξεις, καθώς και σε μεμονωμένες
παρουσιάσεις περιστατικών στη βιβλιογραφία.56

Η επιλογή της θεραπείας θα πρέπει να έχει ως
γνώμονα την ηλικία των ασθενών, την σοβαρότητα
της ψωρίασης, τον τύπο και την εντόπιση της νόσου,
τις πιθανές αντενδείξεις και τις προτιμήσεις των
ασθενών.57-59

ΘΕΡΑΠΕΥΤΙΚΗ ΠΡΟΣΕΓΓΙΣΗ ––––––––––––––––––––

Ι. Τοπικές θεραπείες

Μαλακτικά 
Τα μαλακτικά μπορούν να μειώσουν την απολέπι-
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ση και ανακουφίσουν τον κνησμό. Γενικά θεωρούν-
ται ασφαλής θεραπεία, με εύκολη χρήση και καλή
συμμόρφωση. Τα μαλακτικά μπορεί να αποτελούν τη
μοναδική θεραπεία σε ήπιες μορφές ψωρίασης, ιδι-
αίτερα στις πολύ μικρές ηλικίες.60

Κορτικοστεροειδή
Τα τοπικά κορτικοστεροειδή είναι τα πιο συχνά

συνταγογραφουμενα φάρμακα για την ψωρίαση σε
όλες τις ηλικιακές ομάδες ασθενών.61,62 Έχουν αντι-
φλεγμονώδη δράση, αναστέλλουν τον υπέρμετρο
πολλαπλασιασμό των κερατινοκυττάρων και μει-
ώνουν τον κνησμό, την απολέπιση και το ερύθη-
μα.30,63

Πιθανές τοπικές ανεπιθύμητες ενέργειες, αν οι
παράγοντες αυτοί χρησιμοποιηθούν επί μακρόν, πε-
ριλαμβάνουν την ατροφία, τις τηλεαγγειεκτασίες, την
υπερτρίχωση και την ταχυφυλαξία, ενώ η καταστολή
του άξονα υποθαλάμου υπόφυσης δεν έχει παρατη-
ρηθεί.62

Ταχυφυλαξία ορίζεται η απώλεια της αποτελε-
σματικότητας με την συνεχιζόμενη χρήση των τοπι-
κών στεροειδών και πρέπει να λαμβάνεται υπόψη κα-
τά την συνταγογράφηση αυτών των παραγόντων. Πα-
ρόλο αυτά πρέπει να τονιστεί ότι δεν είναι ξεκάθαρο
αν η απώλεια της αποτελεσματικότητα των κορτικο-
στεροειδών, σε αυτή την ηλικιακή ομάδα ασθενών,
μπορεί αν αποδοθεί στην ταχυφυλαξία ή στη μει-
ωμένη συμμόρφωση των ασθενών, γεγονός που πα-
ρατηρείται ιδιαίτερα στους εφήβους. 

Τα τοπικά κορτικοστεροειδή συνήθως συνδυά-
ζονται με άλλους τοπικούς παράγοντες όπως τα κε-
ρατολυτικά, τα ανάλογα της βιταμίνης D και μπο-
ρούν χρησιμοποιηθούν σε συνδυασμό με τις συστη-
ματικές θεραπείες.58

Ανάλογα της βιταμίνης D - καλσιποτριόλη,
 καλσιτριόλη 

Οι μελέτες με τοπικά χορηγούμενα ανάλογα της
βιταμίνης D, καλσιποτριόλη και καλσιτριόλη, έχουν
δείξει αποτελεσματικότητα στην παιδιατρική ψωρία-
ση.64

Ο ήπιος ερεθισμός του δέρματος και ο κνησμός
ήταν οι πιο συχνές ανεπιθύμητες ενέργειες και για
το λόγο αυτό, συνιστάται η αποφυγή της χρήσης
τους στις περιοχές με λεπτό δέρμα, όπως το πρόσω-
πο, η γεννητική περιοχή και οι πτυχές.56 Παρόλα
αυτά η αλοιφή καλσιτριόλης φαίνεται να είναι λιγό-
τερο ερεθιστική από την αλοιφή κασιποτριόλης,
στην ανάστροφη ψωρίαση.22,65

Η συστηματική απορρόφηση της βιταμίνης D και

τα αυξημένα επίπεδα ασβεστίου θεωρητικά μόνο
μπορεί να συμβούν, αν η χρήση είναι η ενδεδειγμέ-
νη.27 Η χρήση μέχρι 45 g/m2/εβδομάδα στα παιδιά
με ψωρίαση δεν φαίνεται να επηρεάζει τα επίπεδα
ασβεστίου σε παιδιά 3 έως 14 ετών.66,67 Η χρήση
των ανάλογων της βιταμίνης D δεν συνιστάται σε
παιδιά μικρότερα των 2 ετών.65

Τοπικοί αναστολείς καλσινευρίνης 
Το tacrolimus 0.03% και 0.1% (για παιδιά 2–15

ετών και 15 ετών, αντίστοιχα) όπως και το pimecroli-
mus 1% αναστέλλουν τη δράση του ενζύμου καλσι-
νευρίνη, το οποίο με τη σειρά του μπλοκάρει την
απελευθέρωση της ιντερλευκίνης (IL)-2, που εμπλέ-
κεται στην παθογένεση της ψωρίασης.63 Αυτοί οι πα-
ράγοντες έχουν λάβει έγκριση για τη θεραπεία της
ατοπικής δερματίτιδας (για παιδιά >2) ετών αλλά
όχι για τη θεραπεία της ψωρίασης.62 Ωστόσο στην
πράξη, χρησιμοποιούνται για τη θεραπεία της ψω-
ρίασης σε περιοχές υψηλού κινδύνου για εμφάνιση
ατροφίας, όπως το πρόσωπο, πτυχές και γεννητικά
όργανα.30

Γενικά συστήνεται να αποφεύγεται ο συνδυασμός
της θεραπείας με αναστολείς καλσινευρίνης με φω-
τοθεραπεία ή με παρατεταμένη ηλιακή έκθεση, εξαι-
τίας του αυξημένου πιθανού κινδύνου εμφάνισης
καρκίνου του δέρματος που σχετίζεται με την υπε-
ριώδη ακτινοβολία.56

2. Φωτοθεραπεία και συστηματικές θεραπείες 

Φωτοθεραπεία 
H φωτοθεραπεία περιλαμβάνει τρεις τύπους υπε-

ριώδους ακτινοβολίας (UV) light: στενού φάσματος
(NB) UVB (311–313 nm), ευρέος φάσματος UVB
(290–320 nm), και UVA (320–400 nm).68

Στη βιβλιογραφία δεν υπάρχουν τυχαιοποιημένες
ελεγχόμενες μελέτες σχετικά με τη χρήση της φωτο-
θεραπείας σε παιδιά με ψωρίαση στη βιβλιογρα-
φία.69,70,71 Η μεγαλύτερη ομάδα παιδιών που μελετή-
θηκε με NB-UVB είναι αυτή σε μια μελέτη των Pa-
vlovsky et al. (2011), στην οποία μελετήθηκε η χρή-
ση της φωτοθεραπείας σε 88 παιδιά (δεν αναφέρεται
η σοβαρότητα της νόσου).70 Συνολικά το 92% των
παιδιών παρουσίασε κλινική βελτίωση πάνω από
75% with NB-UVB.70

Η φωτοχημειοθεραπεία, επίσης αναφέρεται ως
Psoralen + UVA (PUVA), συνδυάζει την τοπική ή τη
συστηματική χρήση μιας φωτοευαισθητοποιού ου-
σίας που ακολουθείται από έκθεση στη UVA. Σπάνια
χρησιμοποιείται στα παιδιά καθώς μπορεί να προκα-
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λέσει καρκίνο του δέρματος και καταρράκτη για αυτό
το λόγο τα δεδομένα είναι εξαιρετικά λίγα.49,56,69

Οι βραχυπρόθεσμες ανεπιθύμητες ενέργειες από
τη χρήση της φωτοθεραπείας περιλαμβάνουν ερύθη-
μα, αίσθημα καύσου και κνησμό.69,70,71 Ένα ιδιαίτε-
ρο πρόβλημα που μπορεί να εμφανιστεί στα μικρά
κυρίως παιδιά είναι το άγχος εξαιτίας του περιορι-
σμένου χώρου – καμπίνα της θεραπείας.33

Γενικά, οι μελέτες δείχνουν ότι η NB-UVB φωτο-
θεραπεία παρουσιάζει κάποιο όφελος στη θεραπεία
της κατά πλάκας και σταγονοειδούς ψωρίασης στους
παιδιατρικούς ασθενείς με ψωρίαση, παρόλα αυτά
τεχνικά ζητήματα των συχνών επισκέψεων για θερα-
πεία δυσχεραίνουν τη συμμόρφωση τόσο για τους
ασθενείς όσο και για το οικογενειακό περιβάλλον.
(Πίνακας 2). 

Ρετινοειδή (ασιτρετίνη)
Τα συστηματικά ρετινεοιδή δεν έχουν λάβει έγ-

κριση στην παιδιατρική ψωρίαση εξαιτίας απουσίας
σχετικών κλινικών μελετών.64,72,73 Σύμφωνα με τις
γερμανικές κατευθυντήριες οδηγίες οι αρχική δόση
έναρξης είναι ≤0.5 to 1.0 mg kg-1.56 Η χειλίτιδα, η
ξηροδερμία, η επίσταξη, η λέπτυνση των μαλλιών

και η ξηροφθαλμία είναι παροδικές και δοσοεξαρτώ-
μενες ανεπιθύμητες ενέργειες. Εργαστηριακή παρα-
κολούθηση απαιτείται για τον έλεγχο ηπατικών ενζύ-
μων, το λιπιδαιμικό προφίλ και τη νεφρική λειτουρ-
γία.64,72,73

Παρατεταμένη χρήση ετρινάτης έχει συνδεθεί με
διάχυτη ιδιοπαθή σκελετική υπερόστωση, πρώιμη
σύγκλιση των επιφύσεων (σε υψηλές δόσεις) και μει-
ωμένη οστική πυκνότητα.74,75

Εξαιτίας του μεγάλου κινδύνου τερατογένεσης
της ασιτρετίνης και της ανησυχίας εξαιτίας της αργής
της κάθαρσης, η χρήση της στα κορίτσια στην εφη-
βεία δεν συνιστάται64 (Πίνακας 3).

Κυκλοσπορίνη 
Η κυκλοσπορίνη δεν έχει επίσημη έγκριση για

την θεραπεία της ψωρίασης στα παιδιά.64,72,73 Επι-
πρόσθετα δεν υπάρχει ομοφωνία σχετικά με το δο-
σολογικό σχήμα και το ρυθμό μείωσης της δόσης
στον παιδιατρικό πληθυσμό. 

Όπως και στους ενήλικες η δόση έναρξης είναι
μεταξύ 2.5 και 5 mg/kg ημερησίως.76 Παρόλα αυτά
τα παιδιά είναι δυνατό να χρειάζονται μεγαλύτερες
δόσεις εξαιτίας της διαφορετικής φαρμακοκινητικής
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Συνοπτική παρουσίαση Φωτοθεραπείας33,49

Mηχανισμός Δράσης Αναστολή της T-κυτταρικής ενεργοποίησης, αναστολή τoυ ανεξέλεγκτου επιδερμιδικού
πολλαπλασιασμού,

Ηλικία Από τα 8 έτη

Προτεινόμενοι Παράμετροι Τακτική επισκόπηση δέρματος, έλεγχος για πιθανό ερύθημα από UV ακτινοβολία
προς έλεγχο

Προτεινόμενη αρχική δόση Εξατομικευμένη δόση βάσει φωτότυπου ή ελάχιστη δόση που προκαλεί ερύθημα
- UVB, 70% της ελάχιστης δόσης που προκαλεί ερύθημα
- Oral PUVA, 75% της ελάχιστης φωτοτοξικής δόσης

Προτεινόμενη δόση Αύξηση ανάλογα με βαθμό ερυθήματος
συντήρησης 

Απόλυτες αντενδείξεις Φωτοδερματοπάθειες, δερματικές κακοήθειες
Μόνο για PUVA: κύηση ή θηλασμός; 
Αγωγή με κυκλοσπορίνη

Σοβαρές ανεπιθύμητες Eρύθημα, κνησμός, φυσαλιδώδες εξάνθημα
ενέργειες

Ειδικές προφυλάξεις Μόνο σε PUVA: ναυτία (oral PUVA), αυξημένος κίνδυνος για δερματικές κακοήθειες
Ο συνδυασμός με τοπικούς παράγοντες μπορεί να έχει συνεργική δράση

Αλληλεπίδραση με άλλα Φάρμακα που προκαλούν φωτοτοξικότητα ή φωτοευαισθησία
φάρμακα

Ð
ß í

á ê
áò

 2



του φαρμάκου και του μεγαλύτερου λόγου επιφάνεια
σώματος προς βάρος.72,73

Εξαιτίας των λίγων δεδομένων αναφορικά με τη
βέλτιστη δόση, αποτελεσματικότητα και ασφάλεια
του φαρμάκου στα παιδιά συστήνεται η χορήγηση
της μικρότερης αποτελεσματικής δόσης για το μικρό-
τερο δυνατό χρόνο. Συνιστάται στενή παρακολούθη-
ση της αρτηριακής πίεσης και της νεφρικής λειτουρ-
γίας.49,64,72,73

Η ταυτόχρονη χρήση της φωτοθεραπείας αντεν-
δείκνυται προκειμένου να αποφευχθεί ο κίνδυνος
μη μελανωτικού καρκίνου του δέρματος στο μέλ-
λον76 (Πίνακας 4).

Μεθοτρεξάτη
Η μεθοτρεξάτη δεν είναι εγκεκριμένη για την θε-

ραπεία της ψωρίασης στα παιδιά.64,72,73 Στα παιδιά η
μεθοτρεξάτη έχει ένδειξη μόνο για τη θεραπεία της
νεανικής ιδιοπαθούς αρθρίτιδας, την φλεγμονώδη
νόσο του εντέρου και τις κακοήθειες.72

Παρά την απουσία κλινικών μελετών η μεθοτρε-
ξάτη θεωρείται μια θεραπεία εκλογής για τα παιδιά
με σοβαρή, ανθεκτική κατά πλάκας και σταγονοειδή
ψωρίαση. Μέτρια και σοβαρή ναυτία και εμετός συμ-
βαίνει στο 45% των παιδιών.78

Η ηπατοτοξικότητα είναι μια πιθανή ανεπιθύμητη
ενέργεια ενώ και αιματολογική τοξικότητα έχει σπά-
νια παρατηρηθεί. Παρότι δεν υπάρχει συμφωνία

σχετικά με τη βέλτιστη δόση ή τη διάρκεια θεραπεί-
ας για τη ψωρίαση στα παιδιά η δόση κυμαίνεται από
0.2-0.7 mg/kg την εβδομάδα και συστήνεται βαθμι-
αία μείωση της δόσης μετά τον έλεγχο της νόσου,
στην ελάχιστη αποτελεσματική δόση, προκειμένου
να ελαχιστοποιηθούν οι ανεπιθύμητες ενέργειες του
φαρμάκου.79 Συστήνεται η χρήση φυλικού οξέος κα-
θημερινά εκτός από την ημέρα της χορήγησης του
φαρμάκου (Πίνακας 5).

Απρεμιλάστη 
Η απρεμιλάστη είναι ένα μικρό μόριο, αναστολέ-

ας της φωσφοδιεστεράσης-4.80 Είναι εγκεκριμένο για
ενήλικες ασθενείς με ψωριασική αρθρίτιδα και μέ-
τρια έως σοβαρή ψωρίαση, που είναι υποψήφιοι για
φωτοθεραπεία ή συστηματική θεραπεία. Παρόλα αυ-
τά η ασφάλεια και η αποτελεσματικότητα του φαρμά-
κου δεν έχουν αποδειχθεί στον παιδιατρικό πληθυ-
σμό. Στη βιβλιογραφία (2016) αναφέρεται ένα περι-
στατικό παιδιού 14 ετών με σοβαρή ψωρίαση, στο
οποίο χορηγήθηκε το φάρμακο με πολύ καλά αποτε-
λέσματα.81

Βιολογικοί Παράγοντες 

Εtanercept 
Η etanercept έλαβε έγκριση από τον Ευρωπαϊκό

Οργανισμό Φαρμάκων το 2009 για τη θεραπεία της
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Συνοπτική παρουσίαση θεραπείας με Ασιτρετίνη33,49

Mηχανισμός Δράσης Δεν έχει διευκρινιστεί πλήρως. Αντιπολλαπλασιαστικό, ευνοεί τη διαφοροποίηση των
επιδερμικών κερατινοκυττάρων, αντιφλεγμονώδης δράση

Συνιστώμενος έλεγχος Γενική αίματος, ηπατικά ένζυμα, κρεατινίνη ορού, τεστ κύησης στα ούρα, Σάκχαρο νη-
στείας, Τριγλυκερίδια/χοληστερόλη/HDL Ακτινογραφία οστών ετησίως σε μακροχρό-
νια θεραπεία κ επί συμπτωμάτων

Συνιστώμενη αρχική δόση 0.3–0.5 mg/kg  ημερησίως

Συνιστώμενη δόση συντήρησης Εξατομίκευση δόσης ανάλογα της ανταπόκρισης κ ανοχής ασθενούς έως  1 mg/kg

Απόλυτες αντενδείξεις Νεφρική ή ηπατική ανεπάρκεια, φαρμακευτική αγωγή που αλληλεπιδρά με ρετινοειδή 
Ηπατοτοξικά  φ/α, εγκυμοσύνη, αλκοολισμός, αιμοδοσία

Σοβαρές ανεπιθύμητες Τοξικότητα βιτ.Α (χηλιτιδα, ξηρότητα, επίσταξη, αλωπεκία, αυξημένη ευαισθησία 
ενέργειες δέρματος), Οφθαλμικές διαταραχές (βλεφαρίτιδα-επιπεφυκίτιδα, θάμβος οράσεως, ξη-

ροφθαλμία)

Ειδικές Προφυλάξεις Αντισύλληψη έως και 3 χρόνια μετά τη διακοπή του Φ/ου σε γυναίκες αναπαραγωγικής
ηλικίας

Σημαντικές αλληλεπιδράσεις Φενυντοΐνη, τετρακυκλίνες, μεθοτρεξάτη, αλκοόλ, mini-pill, αντιλιπιδαιμική αγωγή, 
με Φα αντιμυκητιασικές ιμιδαζόλες, βιταμίνη A
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σοβαρής, χρόνιας κατά πλάκας ψωρίασης στα παιδιά
>6 ετών που δεν ανταποκρίθηκαν ή παρουσίασαν
ανεπιθύμητες ενέργειες μετά τη χορήγηση άλλων
συμβατικών θεραπειών (κυκλοσπορίνη, μεθοτρεξάτη
και PUVA) ή φωτοθεραπεία.64,72,73 Θεωρείται θερα-

πεία 2ης γραμμής στη σοβαρή κατά πλάκας ψωρία-
ση στα παιδιά, παρότι δεν υπάρχουν εγκεκριμένες
θεραπείας 1ης γραμμής στον παιδιατρικό πληθυ-
σμό82 (Πίνακας 6).
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Ε. Ρεμουντάκη

Συνοπτική παρουσίαση θεραπείας με Κυκλοσπορίνη33,49

Mηχανισμός Δράσης Ανοσοκατασταλτικές ιδιότητες .αναστολή πολλαπλασιασμού Τ-λεμφοκυττάρων 

Συνιστώμενος έλεγχος Κρεατινίνη, ουρικό οξύ, ηπατικά ενζυμα, χολερυθρίνη, αλκαλική φωσφατάση, Κ, Mg,
γενική ούρων, γενική αίματος, chol/τριγλυκερίδια, τεστ κύησης

Έγκριση στα παιδιά Όχι 

Συνιστώμενη αρχική δόση Από 2.5 έως 5.0 mg kg/day

Συνιστώμενη δόση συντήρησης Επί ανταπόκρισης και σταθεροποίησης της νόσου συστήνεται η σταδιακή μείωση της
δόσης στην ελάχιστη αποτελεσματική. Συνιστάται η διακοπτόμενη χορήγηση του φαρ-
μάκου

Απόλυτες αντενδείξεις Νεφρική ανεπάρκεια, μη ελεγχόμενη αρτηριακή υπέρταση, ενεργείς λοιμώξεις, κακοή-
θειες (τρέχουσες ή στο παρελθόν, ιδιαίτερα αιματολογικά νοσήματα ή δερματικοί καρ-
κίνοι με εξαίρεση το βασικοκυτταρικό καρκίνωμα του δέρματος)

Σοβαρές ανεπιθύμητες ενέργειες Νεφρικές και ηπατικές διαταραχές, υπέρταση, ναυτία, εμετός, διάρροια, ανορεξία,
υπερτρίχωση, υπερπλασία των ούλων, τρόμος, παραισθησία, κακουχία

Ειδικές Προφυλάξεις Αυξημένος κίνδυνος λεμφουπερπλαστικών νοσημάτων σε μεταμοσχευμένους ασθενείς
Αυξημένος κίνδυνος ακανθοκυτταρικού καρκινώματος σε ασθενείς με ψωρίαση που
έχουν υποβληθεί σε μακροχρόνια φωτοθεραπεία
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Συνοπτική παρουσίαση θεραπείας με Μεθοτρεξάτη33,49

Mηχανισμός Δράσης Ανταγωνιστής του φυλλικού οξέος που αναστέλλει τη σύνθεση του DNA και του RNA
των ενεργοποιημένων Τ κυττάρων και των κερατινοκυττάρων-

Συνιστώμενος έλεγχος Γενική αίματος ηπατικά ένζυμα, κρεατινίνη ορού, τεστ κύησης στα ούρα, HBV/HCV,
αλβουμίνη 
Κάποιοι ερευνητές συστήνουν Ακτινογραφία πνευμόνων (baseline) άλλα με δεδομένο
ότι πρακτικά δεν παρατηρείται πνευμονική ίνωση στα παιδιά υπό ΜΤΧ, δεν υπάρχουν
αρκετά δεδομένα που να δικαιολογούν την έκθεση των παιδιών στην ακτινοβολία 

Έγκριση στα παιδιά Όχι

Συνιστώμενη αρχική δόση 0.2–0.7 mg -kg, εβδομάδα 
max μέχρι 15 mg/εβδομάδα

Συνιστώμενη δόση συντήρησης 0.2–0.7 mg -kg, εβδομάδα 
max μέχρι 15 mg /εβδομάδα

Απόλυτες αντενδείξεις Σοβαρές λοιμώξεις, Νεφρική ή ηπατική ανεπάρκεια, μυελοκαταστολή, κύηση και γα-
λουχία, πνευμονική ίνωση, ανοσοανεπάρκεια

Σοβαρές ανεπιθύμητες ενέργειες Μυελοκαταστολή, ηπατοτοξικότητα, Πνευμονία, κυψελίτιδα

Ειδικές Προφυλάξεις Εβδομαδιαία χορήγηση 1-; 1–5 mg φολικού οξέος καθημερινά εκτός από την ημέρα χο-
ρήγησης της ΜΤΧ
Γενική αίματος 1 εβδομάδα μετά την πρώτη δόση και πριν τη χορήγηση της δεύτερης δόσης 
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Adalimumab
H adalimumab έλαβε έγκριση από τον Ευρωπαϊ-

κό Οργανισμό Φαρμάκων το 2015 ως θεραπεία 1ης
γραμμής για την θεραπεία της σοβαρής κατά πλάκας
ψωρίασης στα παιδιά (από την ηλικία των 4 ετών)
και εφήβους που δεν είναι κατάλληλοι για τοπική
θεραπεία και φωτοθεραπεία ή είχαν ανεπαρκή αντα-
πόκριση σε αυτά64,72,73,82 (Πίνακας 6).

Ustekinumab
Η ustekinumab έλαβε έγκριση από τον Ευρωπαϊ-

κό Οργανισμό Φαρμάκων το 2015 για τη θεραπεία

της σοβαρής, χρόνιας κατά πλάκας ψωρίασης στα
παιδιά > 12 ετών που δεν ανταποκρίθηκαν ή παρου-
σίασαν ανεπιθύμητες ενέργειες μετά τη χορήγηση
άλλων συμβατικών θεραπειών(κυκλοσπορίνη, μεθο-
τρεξάτη και PUVA) ή φωτοθεραπεία64,72,73,82 (Πίνα-
κας 6),

Infliximab
H Infliximab δεν έχει λάβει έγκριση για τη θερα-

πεία της ψωρίασης στα παιδιά.64,72,73 Έχει χρησιμο-
ποιηθεί μόνο σε λίγα περιστατικά σε δόση 5 mg/kg
στις εβδομάδες 0, 2, και 6 και στη συνέχεια κάθε 8
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Adalimumab Etanercept Ustekinumab 

Μηχανισμός Ανθρώπινο ανασυνδυασμένο Ανθρώπινη χιμαιρική πρω- Ανθρωπινο μονοκλωνικό αντί-
δράσης μονωλωνικο αντίσωμα (IgG1) τεΐνη σύντηξης που δεσμεύει σωμα που δεσμεύει την υποο-

που δεσμεύει τον TNF-α τον TNF-α μάδα p40 της ιντερλευκίνης-
12/23

Έγκριση για Ναι Ναι Ναι 
παιδιατρική χρήση 

Οδός χορήγησης Υποδόρια Υποδόρια Υποδόρια 

Ηλικία 4 ετών 6 ετών 12 ετών

Συνιστώμενη 0.8 mg/kg εβδομαδιαία 0.8 mg/kg εβδομαδιαία 0.75 mg/kg κάθε 4 εβδομάδες 
αρχική δόση max 40 mg Ή 0,4 mg/kg 2φ/εβδομάδα μέχρι 60 kg (για παιδιά άνω 

στις εβδομάδες 0,1 και στη max 50 mg των 60 kg ακολουθείται το 
συνέχεια κάθε 2 εβδομάδες δασολογικό σχήμα των ενηλί-

κων) στις εβδομάδες 0 και 4
και στη συνέχεια κάθε 12 εβδο-
μάδες

Συνιστώμενη 0.8 mg/kg κάθε 2 εβδομάδες 0.8 mg/kg κάθε εβδομάδα 0.75 mg/kg κάθε 12 εβδομάδες 
δόση συντήρησης max 40 mg max 50 mg μέχρι 60 kg

Απόλυτες αντενδείξεις Ενεργή φυματίωση, ενεργείς Ενεργή φυματίωση, ενεργείς Ενεργή φυματίωση, ενεργείς 
λοιμώξεις, συμφορητική καρ- λοιμώξεις, συμφορητική λοιμώξεις
διακή ανεπάρκεια καρδιακή ανεπάρκεια 
(NYHA III/IV) (NYHA III/IV)

Ανεπιθύμητες Λοιμώξεις ανώτερου αναπνευ- Λοιμώξεις, αντιδράσεις στο Λοιμώξεις ανώτερου αναπνευ-
ενέργειες στικού, πονοκέφαλος, εξάνθημα, σημείο της ένεσης, ανάπτυξη στικού, πονοκέφαλος, αντιδρά-

αντιδράσεις στο σημείο της αντιπυρηνικών αντισωμάτων, εις στο σημείο της ένεσης
ένεσης lupus- like syndrome, παν-

κυτταροπενία

Βασικός έλεγχος πριν Γενική αίματος, ηπατικά ενζυμα, Γενική αίματος, ηπατικά Γενική αίματος, ηπατικά ενζυμα, 
την έναρξη θεραπείας ΤΚΕ/CRP, κρεατινίνη, γενική ενζυμα, ΤΚΕ/CRP, κρεατινίνη, ΤΚΕ/CRP, κρεατινίνη, γενική 

ούρων τεστ κύησης, HBV/HCV, γενική ούρων τεστ κύησης, ούρων, τεστ κύησης, HBV/HCV
HIV, έλεγχος φυματίωσης και HBV/HCV, HIV, έλεγχος HIV, έλεγχος φυματίωσης και 
ακτινογραφία θώρακα φυματίωσης και ακτινογραφία ακτινογραφία θώρακα 

θώρακα 
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εβδομάδες. Μόνο 5 περιστατικά έχουν δημοσιευτεί
στη διεθνή βιβλιογραφία, αναφορικά με την χρήση
της Infliximab ως μονοθεραπεία στα παιδιά με ψω-
ρίαση.64,73
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Η ατοπική δερματίτιδα (ΑΔ) αποτελεί μία χρόνια,
υποτροπιάζουσα, φλεγμονώδη, έντονα κνησμώδη
δερματοπάθεια, με κληρονομούμενο γενετικό υπόβα-
θρο για διαταραχή του επιδερμικού φραγμού και του
ανοσολογικού συστήματος. Η ΑΔ αποτελεί τη συχνό-

τερη δερματοπάθεια στα παιδιά, καθώς τα προσβάλ-
λει σε ποσοστό 12-26%. Το 70-80% ξεκινά πριν από
την ηλικία των 5 ετών (45% μέσα στους 6 πρώτους
μήνες ζωής, 50-60% κατά τη διάρκεια του πρώτου
χρόνου). Το 50% υποχωρεί κατά την παιδική ηλικία

H προσέγγιση του ασθενούς με ατοπική
δερματίτιδα

Κατσαρού-Κάτσαρη Α.
Νάκου Ε.

Ομότιμη Καθηγήτρια Δερματολογίας-Αφροδισιολογίας ΕΚΠΑ. Νοσοκομείο "Α. Συγγρός"
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Η ατοπική δερματίτιδα (ΑΔ) αποτελεί μία χρόνια, υποτροπιάζουσα, φλεγμονώδη
και έντονα κνησμώδη δερματοπάθεια, με κληρονομούμενο γενετικό υπόβαθρο για διαταραχή του επιδερμι-
κού φραγμού και του ανοσολογικού συστήματος. Η ΑΔ αποτελεί τη συχνότερη δερματοπάθεια στα παιδιά,
αλλά στις σύγχρονες αστικές κοινωνίες η επίπτωσή της αυξάνεται και στον πληθυσμό των ενηλίκων. Η διά-
γνωσή της στηρίζεται στην κλινική αξιολόγηση των συμπτωμάτων της νόσου. Η θεραπευτική προσέγγιση εί-
ναι χρήσιμο να λαμβάνει υπόψη τους γενετικούς και επιγενετικούς παράγοντες που συμβάλουν στις ποικιλό-
μορφες κλινικές εκδηλώσεις της ΑΔ και να στοχεύει τόσο στην εξάλειψη των συμπτωμάτων, όσο και στην
πρόληψη των εξάρσεων. Η αναγνώριση των σύνθετων βιολογικών μονοπατιών της νόσου και η στόχευση
μορίων που εμπλέκονται στην αιτιοπαθογένεια της νόσου, αλλά και η τροποποίηση της έκφρασης των γονι-
δίων που συμβάλλουν στην εμφάνιση της ΑΔ, αποτελούν το επίκεντρο των νεότερων θεραπειών.
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Ανασκόπηση

The Approach of Patients with Atopic Dermatitis

Katsarou-Katsari A., Nakou E.

Atopic dermatitis (AD) is considered to be a chronic, relapsing, highly pruritic, ch-
ronic inflammatory skin disease with inherited genetic background concerning the disorders of the skin bar-
rier and the immune system. AD is the most frequent skin disorder in children, but its prevalence in adulth-
ood is increasing in modern urban societies. The diagnosis of the disease is based on clinical evaluation of the
symptoms. The therapeutic approach is useful to take into account the genetic and epigenetic factors that
contribute to the variety of the clinical manifestations of AD and furthermore to target to the elimination of
the symptoms and to the symptoms’ prevention, too. The identification of the complicated biological path-
ways of the disease, targeting the molecules involved in pathogenesis of the disease and the modification of
the expression the genes that conduce to the development of AD are the epicenter of emerging therapies.
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και το 10-30% συνεχίζει να νοσεί σε όλη του τη
ζωή.1 Στις μέρες μας παρατηρείται αξιοσημείωτη αύ-
ξηση της επίπτωσής της νόσου στους ενήλικες που
κυμαίνεται σε ποσοστό 2-10%.2 Η παρατήρηση αυτή
καθώς και το γεγονός ότι η νόσος επιμένει για χρό-
νια ιδιαίτερα στους ενήλικες, επηρεάζει τη ποιότητα
ζωής των ασθενών. 

ΑΙΤΙΟΠΑΘΟΓEΝΕΙΑ –––––––––––––––––––––––––––––––––

Η παλαιότερη αντίληψη ότι αιτία του εκζέματος
είναι μια ανοσολογική δυσλειτουργία σε ευαίσθητα
άτομα έχει πλέον αντικατασταθεί. Η αναδυόμενη ει-
κόνα της νόσου δείχνει πλέον ότι πρόκειται για μια
σύνθετη δυσλειτουργία με εμπλοκή γενετικών διατα-
ραχών και περιβαλλοντικών παραγόντων που συντεί-
νουν στη δυσλειτουργία των δερματικών φραγμών
και σε ανοσολογικές διαταραχές έμφυτης και επίκτη-
της ανοσίας.4 Έτσι, οι κλινικές εκδηλώσεις της ΑΔ
και η βαρύτητά τους καθορίζονται από την μεταξύ
τους αλληλεπίδραση γονιδίων, αλλά και την αλληλε-
πίδραση γενετικών και περιβαλλοντικών παραγόν-
των, γεγονός που αναδεικνύει την ΑΔ σε πολυσύνθε-
τη γενετική ασθένεια.5

Συνεπώς, πέραν των επιγενετικών παραγόντων
που διαμορφώνουν το κλινικό υπόστρωμα εκδήλω-
σης της νόσου, έχουν καθοριστική ισχύ γενετικοί
παράγοντες και συγκεκριμένα γονίδια που κωδικο-
ποιούν τη δομή επιδερμιδικών ή επιθηλιακών πρω-
τεϊνών (διαταραχές των δερματικών φραγμών)6 και
γονίδια που κωδικοποιούν στοιχεία του ανοσολογι-
κού συστήματος (έμφυτη και επίκτητη ανοσία). Πε-
ρισσότερα από 80 γονίδια έχουν συνδεθεί με την ΑΔ
και πολλά γενετικά σύνδρομα εκδηλώνουν ως κλινι-
κό χαρακτηριστικό την ΑΔ.4

1. Διαταραχές δερματικών φραγμών 

Η λειτουργία των δερματικών φραγμών δύναται
να διαταχθεί από τη γενετική συμμετοχή πολυμορφι-
σμών γονιδίων που κωδικοποιούν τη φιλαγγρίνη,
τους αναστολείς των πρωτεασών (Lymphoepithelial
Kazal-Type-related Inhibitor–LEKTI), καθώς και τα
χυμοτρυπτικά ένζυμα της κεράτινης στιβάδας ή
πρωτεάσες (Stratum Corneum Chymotryptic Enzy-
me–SCCE), με συνεπακόλουθη εμφάνιση ΑΔ. Συνυ-
πεύθυνα για τον διαταραγμένο φραγμό κερατίνης εί-
ναι τα γενετικώς προκαθοριμένα μειωμένα λιπίδια
της κερατίνης στιβάδας (κυρίως κεραμίδια), αλλά
και ο εξωγενής παράγοντας του φυσικού τραυματι-

σμού, αποτέλεσμα του ξεσμού λόγω της κνησμώδους
φύσης της νόσου.5,6,7

Πολυάριθμες μελέτες ορίζουν τις μεταλλάξεις
του γονιδίου της φιλαγγρίνης ως έναν από τους ισχυ-
ρούς παράγοντες κινδύνου για την πρώιμη έναρξη,
τη σοβαρότητα της ΑΔ και την περαιτέρω ατοπική
πορεία.8,10 Η φιλαγγρίνη, ως δομική πρωτεΐνη της
κεράτινης στιβάδας, διαδραματίζει σημαντικό ρόλο
για τον σχηματισμό των κερατινοκυττάρων, αθροί-
ζοντας τα νημάτια της κερατίνης προς σχηματισμό
κερατινοποιημένου κυτταρικού περιβλήματος, ενι-
σχύοντας με αυτόν τον τρόπο τον φραγμό.8 Επιπρό-
σθετα, η φιλαγγρίνη συμμετέχει στην συγκράτηση
νερού μέσα στα κύτταρα της κερατίνης. Έχουν εντο-
πιστεί τουλάχιστον 20 διαφορετικές μεταλλάξεις
στην Ευρώπη, στο 30-50% των Ευρωπαίων ασθενών
με Α.Δ. Παράγοντες που μπορεί να επηρεάσουν την
έκφραση του γονιδίου της φιλαγγρίνης αποτελούν η
βακτηριακή φλεγμονή, οι Th2 κυτοκίνες και το pH.
Ενδιαφέρον κλινικό χαρακτηριστικό αποτελεί ότι τα
άτομα με μεταλλάξεις φιλαγγρίνης έχουν έντονες
γραμμώσεις στις παλάμες.9,4

Ο ρόλος των πρωτεασών στη παθοφυσιολογία
ανάπτυξης της ΑΔ είναι πολυσύνθετος. Η αύξηση
των ενδογενών πρωτεασών καλλικρεϊνης 5,7 κ.ά, ως
απόρροια της γενετικής διαταραχής των αναστολέων
πρωτεασών, των μεταλλάξεων της φιλαγγρίνης και
της μειωμένης σύνθεσης κεραμιδίων, έρχεται να
συμπληρωθεί από την δράση των εξωγενών πρωτεα-
σών. Οι εξωγενείς σταφυλοκοκκικές πρωτεάσες κα-
θώς και οι πρωτεάσες που προέρχονται από αλλερ-
γιογόνα, με τη σειρά τους προκαλούν επιπρόσθετη
ανώμαλη απολέπιση, πρωτεολυτική αποικοδόμηση
ενζύμων που παράγουν λιπίδια, αποικοδόμηση αντι-
μικροβιακών πεπτιδίων και ενεργοποίηση ενδογενών
πρωτεασών, επιτείνοντας την διαταραχή του δερματι-
κού φραγμού και τις κλινικές εκδηλώσεις της νό-
σου.11,12

Επιπρόσθετα ο ρόλος του pH της επιδερμίδας εί-
ναι σημαντικός. Η αύξηση του pH μειώνει την απο-
κοκκίωση και απελευθέρωση λιπιδίων στο μεσοκυτ-
τάριο χώρο της κερατίνης στιβάδας και επίσης μει-
ώνει την παραγωγή κεραμιδίων και άλλων λιπιδίων,
μειώνοντας έτσι την ακεραιότητα του φραγμού και
απορρυθμίζοντας τους ενζυματικούς μηχανισμούς
ομοιόστασης του δέρματος. Ως επίπτωση αυτού του
διαταραγμένου επιδερμικού φραγμού παρατηρείται
αφενός μεν αυξημένη διαδερμική απώλεια ύδατος
αφετέρου είσοδος εξωγενών παραγόντων όπως μι-
κροβίων, ερεθιστικών και αλλεργιογόνων και κλινική
εκδήλωση φλεγμονής.13

40

ÅË  ËÇ  Í É  ÊÇ  ÅÐ É  È Å  Ù  ÑÇ  ÓÇ  Ä Å Ñ  ÌÁ  ÔÏ  ËÏ  Ã É  ÁÓ  ÁÖÑÏ  Ä É  Ó ÉÏ  ËÏ  Ã É  ÁÓ

Α. Κατσαρού-Κάτσαρη, Ε. Νάκου



Παράλληλα με τον φραγμό της κερατίνης στην
ΑΔ είναι διαταραγμένος και ο φραγμός των στενο-
συνδέσμων. Ο φραγμός των στενοσυνδέσμων, που
βρίσκεται ακριβώς κάτω από την κερατίνη στιβάδα,
είναι μία πύλη νερού, ιόντων, διαλυμάτων μέσω του
παρακυττάριου μονοπατιού. Πιθανόν να ρυθμίζει τα
λιπιδικά συστατικά της κερατίνης στιβάδας, και η
διαταραχή του φαίνεται να έχει και ανοσολογικές
επιπτώσεις διότι τα αντιγονοπαρουσιαστικά κύτταρα
(κύτταρα του Langerhans), κάνουν πιο εύκολα δειγ-
ματοληψία σε αντιγόνα επιφανείας και αλλεργιογόνα
όταν υπάρχει διαταραχή των στενοσυνδέσμων.14

Στον πίνακα 1 αναφέρονται οι διαφορές που υπάρ-
χουν στο επίπεδο του δερματικού φραγμού μεταξύ
προσβεβλημένου και μη προσβεβλημένου δέρματος
στους ασθενείς με ΑΔ.15

2. Διαταραχές έμφυτης ανοσίας

Η φλεγμονή που μπορεί να εκλύεται από ανοσο-
λογικούς παράγοντες αποτελεί εξίσου παράγοντα-
κλειδί στην αιτιοπαθογένεια της νόσου. Στις διατα-
ραχές της έμφυτης ανοσίας ενέχονται γενετικές και
επιγεντικές επιδράσεις. Σημαντικό πλήγμα για την
αρτιότητα της έμφυτης ανοσίας στους ατοπικούς
ασθενείς αποτελεί η μείωση της μικροβιακής ποικι-
λίας στο μικροβίωμά τους σε σχέση τόσο με το φαι-

νομενικά υγιές δέρμα των ιδίων όσο και συγκριτικά
με υγιή άτομα.16,17 (Εικόνα 1).

Επίσης μειωμένα στο δέρμα των ατοπικών ασθε-
νών ανευρίσκονται τα αντιμικροβιακά πεπτίδια
(AMPs- defensins και cathelicidins), τα οποία φυσιο-
λογικά συνιστούν το χημικό φραγμό. Τα επιθηλιακά
κύτταρα είναι πρώτης γραμμής άμυνα στην έμφυτη
ανοσία διότι είναι εξοπλισμένα με αισθητήριες δο-
μές (υποδοχείς) όπως οι toll like receptors, οι οποί-
οι συνδέονται με βακτηρίδια, μύκητες, ιούς και με
την σύνδεση αυτή πυροδοτείται η παραγωγή AMPs.
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Διαφορές μεταξύ προσβεβλημένου και μη-προσβεβλημένου δέρματος στην ΑΔ

Μη-προσβεβλημένου Προσβεβλημένου
Χαρακτηριστικά (versus normal) (versus normal)

Λειτουργικότητα φραγμού Ελλειπής Πολύ ελλειπής

Διαδερμική απώλεια νερού Αύξηση 2-5 φορές Αύξηση 4-8 φορές

Λιπίδια κερατίνης στιβάδας Σημαντικά μειωμένα τα κεραμίδια Σημαντικά μειωμένα τα κεραμίδια phos-
pholipids, sterol esters
Αυξημένα τα ελεύθερα λιπαρά οξέα και
στερόλες

Κερατινοποίηση Αύξηση Αύξηση πολλές φορές

Εκφραση φιλαγγρίνης Μειωμένη Ιδιαίτερα μειωμένη

Απαλότητα δέρματος (profile Μειωμένη Μειωμένη
metric examination) versus φυσιολογικού

Φλεγμονή Χαμηλού βαθμού φλεγμονώδης Καταρράκτης φλεγμονωδών μεσολαβητών 
διήθηση Αυξημένη IgE υποδ. Αυξημένη IgE υποδ.(APCs)5

(APCs)5

Dandy SG, Cork MJ. J Clin Dermatol 2010; 1(2):33-46
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Eικόνα 1 – Τυπική εντόπιση αλλοιώσεων ΑΔ στο πρόσωπο
παιδιού.



Τα AMPs είναι ενδογενείς πρωτεΐνες με ευρύτατο
φάσμα κατά βακτηριδίων, ιών και μυκήτων που
δρουν ως πρώτη γραμμή μη ειδικής άμυνας, παρά-
γονται συνεχώς στην επιφάνεια των κυττάρων, αυξά-
νονται στη φλεγμονή, συνεργάζονται με τον ανοσο-
λογικό σύστημα και παράγονται και από το μικρο-
βίωμα του δέρματος.18,19,20 Το μικροπεριβάλλον της
ατοπίας (αυξημένες ιντερλευκίνες IL-4, IL-13, IL-10)
οδηγεί σε καταστολή παραγωγής αντιμικροβιακών
πεπτιδίων. Επίσης, οδηγεί σε αποικισμό από βακτή-
ρια όπως ο χρυσίζων σταφυλόκοκκος ή μύκητες
όπως η malassezia, και τέλος προδιαθέτει για ιώσεις,
εξαιτίας της μειωμένης παραγωγής της cathelicidin.
Παράλληλα ο χρυσίζων σταφυλόκοκκος καθώς και ο
στρεπτόκοκκος δρουν και σαν υπεραντιγόνα προκα-
λώντας μεγάλη ενεργοποίηση των Τ- κυττάρων και
έξαρση της νόσου.16

3. Διαταραχές της επίκτητης ανοσίας 

Πέραν της δομικής ακεραιότητας του επιδερμι-
κού φραγμού και της αρτιότητας της έμφυτης ανο-
σίας, στην ΑΔ πλήττεται και η επίκτητη ανοσία υπό
την αλληλεπίδραση περιβαλλοντικών και γενετικών
παραγόντων. Η επίδραση εξωτερικών παραγόντων,
όπως εξωγενείς πρωτεάσες, αλλεργιογόνα, ερεθιστι-
κά, σάπωνες, αλκαλικοί παράγοντες (αύξηση PH),
παρατεταμένη χρήση τοπικών κορτικοστεροειδών, σε
ένα γενετικά προκαθορισμένο διαταραγμένο επιδερ-
μικό φραγμό επιτρέπει την είσοδο των μεγαλομορια-
κών αλλεργιογόνων (τροφικών και εισπνεόμενων).
Επέρχεται διαταραχή της ισορροπίας των Thτης ανο-
σιακής απόκρισης, με στροφή προς αύξηση των Th2.
Τα διεγερμένα Th2 παράγουν IL-4 και IL-13 προς
διέγερση των Β- λεμφοκυττάρων για παραγωγή
IgE.21,22 Έτσι στα ευαισθητοποιημένα άτομα τα αλ-
λεργιογόνα του περιβάλλοντος πυροδοτούν εξάρσεις
της νόσου. Σε αυτά συγκαταλέγονται τροφές (γάλα,
αυγά, ξηροί καρποί, σπόροι, ψάρια), τα ακάρεα οι-
κιακού χώρου, δημητριακά, επιθήλια ζώων, σπόρια
και φυτά. 

Σύγχρονες μελέτες εξετάζουν, πέραν της εμπλο-
κής των Th1 (οξεία και χρόνια φάση ΑΔ) και των Τh
2 (οξεία φάση ΑΔ), τον παθογενετικό ρόλο των Τh17
(IL-17 – producing CD4+ T helper) κύτταρα. Τα
Τh17 λεμφοκύτταρα παράγουν την IL-17, την IL-22
και την IL-23 και εμπλέκονται σε κυτταρικού τύπου
αντιδράσεις, σε αυτοάνοσες και αλλεργικές απαντή-
σεις. Παράλληλα λόγω κνησμού και μηχανικού τραύ-
ματος απελευθερώνονται προ-φλεγμονώδεις κυτοκί-
νες όπως IL-1α, IL-1β, TNF-α, GM-CSF.23,24

Πολύ πρόσφατα έχει βρεθεί ένα επιπρόσθετο
στοιχείο στην πολύπλοκη ήδη αιτιοπαθογένεια της
ΑΔ, ότι η ΑΔ παρουσιάζει μία σημαντική ανεπάρ-
κεια των Notch υποδοχέων. Τα Notch σήματα είναι
εμπλεκόμενα στη διαφοροποίηση των ρυθμιστικών T
κυττάρων, στην κερατινοποίηση που συνδέεται με
την φιλαγγρίνη και την δημιουργία των λιπιδίων της
κερατίνης στιβάδας. Η ανεπάρκεια των Notch προ-
καλεί έκλυση Θυμικής λεμφοποιητίνης (TSLP) και
παραγωγή Τh2 κυτοκινών, έχοντας καθοριστικός ρό-
λος στην Τh2 φλεγμονή (IL)-4 and IL-31. Το διατα-
ραγμένο Notch σήμα επιδρά αρνητικά στο φραγμό
των στενοσυνδέσμων αυξάνοντας την απώλεια νερού
αυξάνοντας τον αποικισμό από Staphylococcus aure-
us και αυξάνοντας την ευαισθησία σε ιογενείς λοιμώ-
ξεις. Η ανεπάρκεια των Notch σημάτων είναι κλειδί
για τα παθολογικά χαρακτηριστικά της ΑΔ.25

Κλινικοί υπότυποι
Δύο κλινικοί υπότυποι παρατηρούνται στην ΑΔ.

Ο «εξωγενής υπότυπος» ή αλλεργικός, που συνο-
δεύεται από πολυδύναμη IgE ευαισθητοποίηση προς
εισπνεόμενα και τροφικά αλλεργιογόνα (συχνότερος
στα μεγαλύτερα ηλικιακά άτομα) και ο «ενδογενής
υπότυπος» με φυσιολογικά επίπεδα IgE και χωρίς
αλλεργικές εκδηλώσεις. Ο εξωγενής τύπος στα παι-
διά αποτελεί το 20-44% ενώ στους ενήλικες -ηλικιω-
μένους το 85-95%.26

Κλινική εικόνα ΑΔ
Συνήθως η νόσος παρουσιάζει συνδυασμός κλι-

νικών χαρακτηριστικών που εξαρτώνται και από την
ηλικία των ασθενών. Διακρίνεται δε με βάση τα κλι-
νικά χαρακτηριστικά σε βρεφικό τύπο, παιδικό και
εφηβικό/ενηλίκων.

Bρεφικός τύπος ΑΔ (2 μηνών-2 ετών). Εξιδρωμα-
τικές βλάβες με βασική εντόπιση στις παρειές, γύρω
από το στόμα και στο τριχωτό της κεφαλής. Επίσης
προσβάλλεται η ραχιαία και εξωτερική επιφάνεια
της κνήμης. 

Παιδικός τύπος ΑΔ (2 ετών-12 ετών). Προσβάλ-
λονται οι καμπτικές επιφάνειες των άνω και κάτω
άκρων, αλλά και η περιοχή γύρω από τους οφθαλ-
μούς, ο τράχηλος, τα χείλη, οι καρποί. Οι βλάβες εί-
ναι περισσότερο χρόνιες, λειχηνοποιημένες, αλλά
και με παροξύνσεις οξείας δερματίτιδας.

Τύπος εφήβων-ενηλίκων. Κύρια χαρακτηριστικά
είναι το ξηρό δέρμα, φλεγμονή και λειχηνοποίηση
καμπτικών επιφανειών των άκρων αλλά και εκτατικές
επιφάνειες. 

Φλεγμονή γύρω από τους οφθαλμούς και τράχη-
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λο. Τα χέρια είναι το συχνότερο σημείο προσβολής
σε αυτόν τον τύπο λόγω επαγγελματικών και οικια-
κών ασχολιών

Διάγνωση ΑΔ
Η ποικιλομορφία και ο πολυπαραγοντικός χαρα-

κτήρας της νόσου καθιστά ανέφικτη την ύπαρξη ενός
«χρυσού κανόνα» για τη διάγνωση της ΑΔ. 

Το 1980, προτάθηκαν τα κριτήρια των Hanifin και
Rajka που αντανακλούσαν τις συζητήσεις του Διε-
θνούς Συμποσίου για την Α.Δ. στο Οσλο, 7-9 Ιουνίου
1979. Η παρουσία 3 ή 4 βασικών και 3 από τα 28 δευ-
τερευόντων κλινικών σημείων, έθεταν τη διάγνωση.27

To 1994, στη Μ. Βρετανία, ομάδα εργασία επιφα-
νών δερματολόγων, διαμόρφωσε ένα σύνολο των συ-
χνότερων διαγνωστικών, ρεαλιστικών κριτηρίων για
την Α.Δ. που διακρίνονται στον πίνακα 2.28

Το 1998, στο Dpt of Dermatology, University of
Amsterdam, προτάθηκαν νέα κριτήρια, τα «Millen-
nium criteria» που εισάγουν απαραιτήτως ανοσολο-
γικά κριτήρια.29

Αξιολόγηση της βαρύτητας της ΑΔ
Το SCORAD είναι ο καλύτερος τρόπος αξιολόγη-

σης της βαρύτητας της ΑΔ. Εκτιμά την έκταση της
βλάβης, τη βαρύτητα/σοβαρότητα των βλαβών και
τον βαθμό κνησμού και διαταραχής ύπνου.30

Διαφορική διάγνωση 
Πρέπει να γίνει από: αλλεργική ή ερεθιστική

δερματίτιδα εξ επαφής, νομισματοειδές έκζεμα,
σμηγματορροϊκή δερματίτιδα, ψώρα, δερματομυκη-
τίαση, ανοσοανεπάρκειες, εντεροπαθητική ακροδερ-
ματίτιδα, ψωρίαση. 

Επιδερμικές δοκιμασίες στην ΑΔ
Ελέγχονται εξ επαφής αντιδράσεις από αερο-αλ-

λεργιογόνα, τροφικά αλλεργιογόνα (atopy patch
tests) και κοινά εξ επαφής αλλεργιογόνα, (νικέλιο,
φάρμακα, έκδοχα) που πιθανόν να επιβαρύνουν
(patch tests).

Για τη διάγνωση αλλεργικών παθήσεων IgE εξαρ-
τώμενων (τροφική και αναπνευστική αλλεργία)
εφαρμόζεται η δοκιμασία νυγμού-Skin Prick Tests
(SPT) και ενδοδερμική έγχυση -Intradermal test.

H υπόθεση της ατοπικής πορείας 
Έχει παρατηρηθεί ότι η επίμονη ατοπική φλεγμο-

νή στο δέρμα αυξάνει την πιθανότητα ανάπτυξης
ατοπικής νόσου σε άλλο όργανο (atopic march). Ο
έλεγχος της φλεγμονής μειώνει την πιθανότητα ευαι-
σθητοποίησης που γίνεται μόνο από το δέρμα. Συνε-
πώς, είναι επιτακτική η ανάγκη θεραπείας του ατοπι-
κού εκζέματος, προκειμένου να διακοπεί η ατοπική
πορεία και να αποφευχθεί η εξέλιξη της ατοπίας σε
άλλα συστήματα.31
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Eικόνα 2 – Αλλοιώσεις ΑΔ στην καμπτική επιφάνεια της
κνήμης (ιγνυακός βόθρος).

Eικόνα 3 – Διάσπαρτη εντόπιση ΑΔ σε παιδί.

Διαγνωστικά κριτήρια Μ. Βρετανίας28

• Ιστορικό δερματίτιδας στις καμπτικές επιφάνειες

• Εναρξη νόσου < 2 ετών

• Παρουσία κνησμώδους εξανθήματος

• Προσωπικό ιστορικό άσθματος

• Ιστορικό ξηρού δέρματος

• Ορατό εξάνθημα στις καμπτικές επιφάνειες
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Διαχείρηση της ΑΔ
Σύμφωνα με το European Task Force on Atopic

Dermatitis «Η Aτοπική δερματίτις είναι μία χρόνια
κατάσταση. Η θεραπεία πρέπει σχεδιάζεται με μα-
κροχρόνια προοπτική». Στην Εικόνα 4 παρουσιάζον-
ται σχηματικά οι παράγοντες που επηρεάζουν την
βαρύτητα και εξέληξη της νόσο.32,33,34

ΒΑΣΙΚΗ ΘΕΡΑΠΕΙΑ –––––––––––––––––––––––––––––––––

Θεμέλια λίθο για την αντιμετώπιση της ΑΔ αποτε-
λεί η βασική θεραπεία, η οποία περιλαμβάνει τη θε-
ραπευτική εκπαίδευση μέσω ειδικών προγραμμάτων,
κυρίως την ορθή ενυδάτωση του δέρματος των ατο-
πικών ασθενών, αλλά και την αποφυγή ερεθιστικών
και αλλεργιογόνων παραγόντων.

Ι. Ενυδάτωση και υγιεινή 

Η ενυδάτωση είναι απαραίτητη για τον πολλα-
πλασιασμό, διαφοροποίηση, ακεραιότητα των επιθη-
λιακών κυττάρων της επιδερμίδας. Ο βαθμός ενυδά-

τωσης της επιδερμίδας εξαρτάται τόσο από την πα-
ρουσία φυσικών υγροσκοπικών παραγόντων natural
moisturizing factors στα κερατινοκύτταρα όσο και
από την παρουσία ενδογενούς γλυκερόλης.35

Τα ενυδατικά είναι αναγκαίο να χρησιμοποιούν-
ται τουλάχιστον 2 φορές/24ωρο, να έχουν υδρόφιλη
βάση και η σύνθεσή τους να έχει μειωμένα αλλερ-
γιογόνα. Αποτελούν τη βασική θεραπεία στις ήπιες
μορφές ΑΔ με εκτιμώμενη ποσότητα χρήσης 150-
500 gr/εβδομάδα. Επιπρόσθετα, αποτελούν μόνιμη
συνοδευτική αγωγή γιά σοβαρότερες μορφές ΑΔ και
κρίνεται αποραίτητη η συνεχής χρήση και όταν δεν
υπάρχει κλινική βλάβη, καθώς μειώνουν την ανάγκη
για φαρμακευτικές παρεμβάσεις, συμβάλλουν στην
αποφυγή εξάρσεων της νόσου, αυξάνοντας την ενυ-
δάτωση με την δημιουργία φιλμ και μειώνοντας τη
διαδερμική απώλεια ύδατος (ΤEWL). Τα σύγχρονα
ενυδατικά περιέχουν παράγοντες που στοχεύουν στη
δυσλειτουργία του επιδερμιδικού φραγμού και σε
κάποια έχει γίνει προσθήκη πολιδοκανόλης, η
οποία μειώνει τον κνησμό.36,37

Όσον αφορά στα καθαριστικά, το ιδανικό σκεύα-
σμα θα πρέπει να έχει pH 5,0-5,5 να αφαιρεί τα λέ-
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Eικόνα 4 – Παράγοντες που επηρεάζουν την βαρύτητα και εξέληξη της νόσου.



πια και τις εφελκίδες, δεν θα πρέπει να περιέχει
ερεθιστικές ουσίες και αλλεργιογόνα, θα πρέπει να
αποφεύγεται η καθημερινή του χρήση. Η θερμο-
κρασία λουτρού ιδανικά συνιστάται να κυμαίνεται
μεταξύ 27-30οC με χρονική διάρκεια περίπου 5
min. Πρόσθετες συστάσεις περιλαμβάνουν την πε-
ριορισμένη χρήση αντισηπτικών, την αποφυγή της
χρήσης σφουγγαριού και την ελαχιστοποίηση της
τριβής με ήπιο σκούπισμα ταμποναριστά. Είναι
ευεργετική η εφαρμογή μαλακτικού ή ελαίου αμέ-
σως μετά το λουτρό. Αξιοσημείωτο είναι ότι η προ-
σθήκη sodiumhypochlorite –bleachbaths στο νερό
–μειώνει αποικισμό βακτηρίων και ότι το σκληρό
νερό περιέχει ιόντα Ca και Mg τα οποία δρουν ερε-
θιστικά.38

ΙΙ. Αποφυγή ερεθιστικών και αλλεργιογόνων
παραγόντων 

Το ατοπικό δέρμα έχει μειωμένη αντίσταση στα
ερεθιστικά και μεγάλη τάση ανάπτυξης ερεθιστικής
δερματίτιδας. Παράγοντες που έχουν ενοχοποιηθεί
ως ερεθιστικοί για τους ατοπικούς ασθενείς είναι οι
ακόλουθοι:39-44

• Ατμοσφαιρικοί ρύποι: Συνδέονται στην κεράτινη
στιβάδα, μεταβολίζονται ή εισχωρούν στην επι-
δερμίδα και περνούν στην συστηματική κυκλοφο-
ρία 

• Καπνός τσιγάρου: Επηρεάζει χημική και κυτταρι-
κή ανοσία, οξειδωτική βλάβη

• Σαπούνια, καθαριστικά, αντισηπτικά: Βλάβη επι-
δερμιδικού φραγμού λόγω ουδέτερου ή αλκαλι-
κού pH – 

• Μάλλινα, συνθετικά ρούχα: Σκληρές ίνες -ερεθί-
ζουν μηχανικά το δέρμα 

• Αρώματα (cinnamaldehyde): Δρουν ερεθιστικά,
προκαλούν κνησμό 

• Νερό: Αποτελεί από μόνο του ερεθιστικό παρά-
γοντα (pH, σκληρότητα, ωσμωτικότητα, μηχανική
αφαίρεση των φυσικών ενυδατικών επιδερμίδας,
χημική σύσταση)

• Η ζέστη δρα αρνητικά, προκαλώντας εφίδρωση. Ο
ιδρώτας δρα ερεθιστικά λόγω του όξινου PH, προ-
άγοντας Τh2 ανοσιακή απάντηση, αγγειοδιαστολή
της επιδερμίδας και μέσω νευροανατομικού μηχα-
νισμού με εμπλεκόμενες C νευρικές ίνες

• Η υψηλή υγρασία αντισταθμίζει την αυξημένη
TEWL. Όμως υψηλότερη υγρασία μπορεί να προ-
καλέσει εφίδρωση και επακόλουθο κνησμό. 

To ατοπικό δέρμα είναι επιρρεπές στην ανάπτυξη

αλλεργικής δερματίτιδας. Γι’ αυτό το λόγο συνιστάται
η αποφυγή αλλεργιογόνων σε εργαστηριακά και κλι-
νικά τεκμηριωμένη αλλεργία.42,43

ΙΙΙ. Θεραπευτική εκπαίδευση 

Οι πρακτικές καθημερινές συμβουλές περιλαμβά-
νουν τα ακόλουθα:
 Χρήση ηλεκτρικής αντί απλής σκούπας 
 Αποφυγή μοκετών, χαλιών και ταπετσαριών
 Αποφυγή πουπουλένιων μαξιλαριών και μάλλι-

νων κλινοσκεπασμάτων
 Τακτικό τίναγμα κλινοσκεπασμάτων και αερισμός

σπιτιού
 Θερμοκρασία δωματίου 19οC
 Βαμβακερά ρούχα, χαλαρό ντύσιμο (Ρούχα με

μεταξωτές αντιλοιμώδεις ίνες που περιέχουν τον
αντιμικροβιακό παράγοντα AEM 5772/5

 Αποφυγή στρες π.χ. ακούγοντας μουσική –επιβα-
ρυντικός παράγοντας 

 Αποφυγή του ξεσμού και του τραυματισμού του
δέρματος

 Εφαρμογή χαλαρωτικού μασάζ ταυτόχρονα με
ενυδάτωση

ΦΑΡΜΑΚΕΥΤΙΚΗ ΑΓΩΓΗ––––––––––––––––––––––––––

1. Τοπική αντιφλεγμονώδης αγωγή 

Κορτικοστεροειδή (ΤΚΣ)
Τα τοπικά κορτικοστεροειδή αποτελούν την 1ης

γραμμής αντι-φλεγμονώδη τοπική θεραπεία και χρη-
σιμοποιούνται τόσο στις εξάρσεις της Α.Δ καθώς και
για την διατήρηση της ύφεσης/υποκλινικής φλεγμο-
νής με συχνότητα 2 φορές την εβδομάδα. Ο κνησμός
είναι ένδειξη έναρξης θεραπείας με τοπικά κορτικο-
στεροειδή, ωστόσο θα πρέπει πάντα να γίνεται αξιο-
λόγηση κινδύνου/οφέλους. Η μηνιαία ασφαλής πο-
σότητα ακόμα και για ισχυρά ΤΚΣ είναι τα 15gr για
τα βρέφη, τα 30gr για τα παιδιά, τα 60-90gr για τους
εφήβους και τους ενήλικες. Παρόλα αυτά η κατάχρη-
ση των τοπικών κορτικοστεροειδών επηρεάζει αρνη-
τικά την ακεραιότητα και τη λειτουργικότητα του επι-
δερμικού φραγμού. Συγκεκριμένα, η μακροχρόνια
και βραχυχρόνια αγωγή επηρεάζει το φραγμό της κε-
ρατίνης, προκαλώντας μείωση λιπιδίων της στην κε-
ρατίνη στιβάδα, μείωση πάχους στιβάδων επιδερμί-
δας, ευνοώντας την αύξηση των πρωτεασών με συνε-
πακόλουθη αύξηση της απώλειας νερού από το δέρ-
μα.
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Τοπικοί αναστολείς καλσινευρίνης (Tacrolimus,
pimecrolimus)

Οι τοπικοί αναστολείς καλσινευρίνης αποτελούν
σημαντικούς τοπικούς φαρμακευτικούς αντιφλεγμο-
νώδεις παράγοντες με ανοσο-ρυθμιστική δράση, χω-
ρίς να προκαλούν ατροφία του δέρματος. Συνιστών-
ται από την ηλικία των 2 ετών και άνω, στην υποξεία
φάση, στην χρόνια φάση και για τη διατήρηση της
ύφεσης στην υποκλινική φλεγμονή στην ΑΔ.53 Πα-
ρακάτω φαίνεται σχηματικά στην εικόνα 5 ποιους
κυτταρικούς πληθυσμούς επηρεάζουν τα τοπικά
κορτικοστεροειδή και οι αναστολείς καλσινευρίνης,
καθώς και η συσχέτιση ασφάλειας και αποτελεσματι-
κότητας μεταξύ των δύο.48-52

2. Συστηματική θεραπεία 

Αντισταμινικά
Καθώς ο κνησμός αποτελεί έντονο και σταθερό

σύμπτωμα της ΑΔ, η αντιμετώπιση του αποτελεί μέ-
ρος της αντιμετώπισης της νόσου. Ο κνησμός οφείλε-
ται στη δράση πολλών μεσολαβητών, ακόμα και
άγνωστων. Πρόσφατα αναφέρονται ότι εμπλέκονται:
Η4 υποδοχείς, η τρυπτάση, η ιντερλευκίνη -31 και ο
Nerve Growth Factor. Η χορήγηση αντισταμινικών
σε ατοπικούς ασθενείς για τον έλεγχο του κνησμού

έδειξε μικρή ανταπόκριση με αυτά της 1ης γενιάς να
ανταποκρίνονται καλύτερα στο κνησμό των εξάρσε-
ων. Τέλος, απαιτείται μεγαλύτερη από τη συνηθισμέ-
νη δόση.

Κορτικοστεροειδή 
Τα κορτικοστεροειδή χορηγούνται συστηματικά

στην ΑΔ στην οξεία φάση για σύντομο χρονικό διά-
στημα σε δοσολογία per os 20-60 mg prednizolone,
ή στα παιδιά 1 mg/Kg/ημέρα. Είναι ιδιαίτερα απο-
τελεσματικά για τον έλεγχο της οξείας φάσης ωστόσο
οι πολυάριθμες ανεπιθύμητες ενέργειες των κορτικο-
στεροειδών (καταστολή άξονα, Σ.Δ, οστεοπόρωση,
υπέρταση, οφθαλμικές διαταραχές, και επιπλέον στα
παιδιά καθυστέρηση της ανάπτυξης) περιορίζουν τα
χρονικά διαστήματα χορήγησής τους.

Κυκλοσπορίνη 
Η κυκλοσπορίνη αποτελεί το “Gold standard” για

τις σοβαρές μορφές ΑΔ. Μηχανισμός δράσης της
κυκλοσπορίνης έγκειται στη σύνδεσή της με κυκλο-
φυλίνη, την αναστολή δράσης καλσινευρίνης και την
αναστολή ενεργοποίησης πυρηνικού παράγοντα
ενεργοποίησης των Τ λεμφοκυττάρων.

Εμφανίζει γρήγορη ανταπόκριση, την ίδια αποτε-
λεσματικότητα σε ενήλικες και παιδιά, αλλά με κα-
λύτερη ανοχή στα παιδιά. Συνιστάται σε δοσολογία
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3-5mg/Kg/ημέρα. Στις ανενεπιθύμητες ενέργειες
περιλαμβάνονται: διαταραχή νεφρικής λειτουργίας,
υπέρταση, καταβολή, υπεχοληστεριναιμία, υπερτρί-
χωση, τρόμος και στα παιδιά επιπλέον αραίωση
οστών.54

Φωτοθεραπεία 
Η φωτο-θεραπεία αποτελεί δεύτερης γραμμής

αγωγή για ενήλικες και παιδιά >10 ετών. Προτιμάται
η ΝΒ UVB απο την UVΒ και εμφανίζει την ίδια απο-
τελεσματικότητα με τη UVΑ. Συνιστάται η συγχορή-
γηση μαλακτικών και ΤΚΣ και κρίνεται απαραίτητος
ο κλιματισμός του χώρου για αποφυγή εφίδρωσης.

Αντιβιοτικά 
Η χορήγηση αντιβιοτικών είναι κομβική στην θε-

ραπεία της ΑΔ, καθώς είναι απαραίτητα λόγω των
λοιμώξεων, και του ρόλου των βακτηριδίων σαν
«υπεραντιγόνα». Ωστόσο, το δέρμα σύντομα αποικί-

ζεται εκ νέου.55,56 Η erythromycin, clarithromycin,
semisynthetic penicillins ή cephalosporins για 7- 10
ημέρες είναι αποτελεσματικά. Είναι αξιοσημείωτο
ότι ο S. aureus είναι ανθεκτικός στους ενήλικες.

Στους ενήλικες οι επιμολύνσεις με mallassezia εί-
ναι συχνή και η χορήγηση ιτρακοναζόλης βοηθά.

Omalizumab 
H omalizumab (anti-IgE μονοκλωνικό αντίσωμα)

αποτελεί από πολλά χρόνια θεραπεία αποτελεσματι-
κή για το αλλεργικό βρογχικό άσθμα και αλλεργική
ρινίτιδα και πρόσφατα για την χρόνια αυθόρμητη
κνίδωση. Στην AΔ η αποτελεσματικότητά της αμφι-
σβητείται Διαθέτει καλό προφίλ ασφάλειας. 

Mycophenolate mofetil 
Πρόκειται για αναστολέας της βιοσύνθεσης της

πουρίνης, στον οποίο είναι ιδιαίτερα ευάλωτα τα
λεμφοκύτταρα. Είναι καλά ανεκτή και με πολύ καλά
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Κατευθυντήριες οδηγίες για την αντιμετώπιση της ΑΔ στους ενήλικες66

SEVERE: Hospitalization, systemic immuno-suppression: short course of oralgluco-corticosteroids,
SCORAD >50/or cyclosporin A,methotrexate, azathioprin, mycophenolate mofetil, PUVA*, 
persistenteczema Alitretinoin*

MODERATE: SCORAD Proactive therapy with topical tacrolimus or class II or class III topical glucocortico-
25-50/orrecurrent steroids, wet wrap therapy, UV therapy (UVB 311 nm, mediumdose UVA1), psychosomatic 
eczema counseling, climate therapy

MILD: SCORAD <25/ Reactive therapy with topicalglucocortico- steroids or depending on localcofactors:
ortransienteczema topical calcineurin inhibitors, antisepticsincl. silver/AEGISunderwear*

BASELINE Educational programmes, emollients,bath oils, avoidance of clinicallyrelevant allergens 
Basic Therapy (encasings, if diagnosed by allergytests)
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Κατευθυντήριες οδηγίες για την αντιμετώπιση της ΑΔ στα παιδιά66

SEVERE: Hospitalization, systemic immuno- suppression: cyclosporin A, methotrexate, azathioprin, 
SCORAD >50/or mycophenolatemofetil* 
persistent eczema

MODERATE:SCORAD Proactive therapy with topical tacrolimus or class II or III topical glucocorticosteroids, 
25-50/orrecurrent wet wrap therapy, UV therapy (UVB 311nm)*, psychosomatic counseling, climate therapy
eczema

MILD: SCORAD<25/ Reactive therapy with topicalglucocortico- steroids or depending on localcofactors:
ortransienteczema topical calcineurin inhibitors, antisepticsincl. silver/AEGISunderwear*

BASELINE Educational programmes, emollients, bath oils, avoidance of clinically relevant allergens 
Basic Therapy (encasings, if diagnosed by allergy tests) 
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αποτελέσματα χορηγούμενη σε δοσολογία 1-2gr x 2
για 8-12 εβδομάδες. Έχει χρησιμοποιηθεί στις μετα-
μοσχεύσεις. Ως ανεπιθύμητες ενέργειες παρουσιάζει
πεπτικές διαταραχές και καταστολή μυελού οστών.

ΝΕΟΤΕΡΕΣ ΘΕΡΑΠΕΙΕΣ –––––––––––––––––––––––––––

Ακολουθώντας το θεραπευτικό μοντέλο της ψω-
ρίασης, η θεραπευτική προσέγγιση της ΑΔ εστιάζει
στην αναγνώριση και την στόχευση ειδικών μορίων
που εμπλέκονται αιτιολογικά στην παθοφυσιολογία
της ΑΔ.

Dupilumab 
Ανάμεσα στις νεότερες θεραπείες πρόσφατη έγ-

κριση με ενθαρρυντικά αποτελέσματα πήρε το dupi-
lumab. Πρόκειται για ένα ανθρώπινο μονοκλωνικό
αντίσωμα που έχει σχεδιαστεί για να αναστέλλει την
υπερενεργή σηματοδότηση των κυτοκινών IL-4 και
IL-13.64 Το dupilumab συγχορηγούμενο με τοπικά
κορτικοστεροειδή (TCS) βελτίωσε σημαντικά παρα-
μέτρους που σχετίζονται με τη συνολική βαρύτητα
της νόσου, την κάθαρση του δέρματος, τον κνησμό
καθώς και παραμέτρους που αφορούν στην αναφερό-
μενη από τον ασθενή ποιότητα ζωής. Δεν αναφέρον-
ται ανεπιθύμητες ενέργειες. Το dupilumab χορηγεί-
ται άπαξ υποδορίως σε μία δόση 300 mg (υποδόρια
ένεση) κάθε 2 εβδομάδες μετά από μία αρχική δόση
φόρτισης (600 mg).

Πολλαπλοί βιολογικοί παράγοντες βρίσκονται
τώρα στη φάση II αξιολόγησης. Σ’ αυτούς συμπερι-
λαμβάνονται το lebrikizumab (IL-13), mepolizumab
(IL-5), nemolizumab (IL-31), και fezakinumab (IL-
22).

Παράλληλα νεότερα τοπικά μη στεροειδή φάρμα-
κα όπως αναστολείς PDE4, αναστολείς JAK και ένας
αναστολέας AhR, υπόσχονται δράση αντίστοιχη των
ΤΚΣ ιδιαίτερα για ευαίσθητες περιοχές, για την συν-
τήρηση και την υποκλινική φλεγμονή.62

ΕΠΙΛΟΓΟΣ ––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––

H AΔ ως νόσος με πολυπαραγοντικό αιτιολογικό
μηχανισμό και χρόνιο χαρακτήρα απαιτεί σύνθετη
και ασφαλή θεραπευτική στρατηγική. Η ανάδειξη νε-
ότερων στοχευμένων θεραπειών έναντι των διαφορε-
τικών παθογενετικών μηχανισμών της νόσου, αλλά
και η σύνδεση της θεραπείας με το γονιδιακό προ-
φίλ των ασθενών δύνανται να δώσουν στο άμεσο

μέλλον αποτελεσματικότερη και εξατομικευμένη θε-
ραπευτική προσέγγιση.
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Το Ιατρείο Σπανίων Νόσων του Νοσοκομείου "Α.
Συγγρός" δημιουργήθηκε και λειτουργεί από το
2008 έως σήμερα. Εξετάζονται και παρακολουθούν-
ται παιδιά και ενήλικες ασθενείς με κληρονομικές
δερματοπάθειες όπως: ιχθύαση, πομφολυγώδης επι-
δερμόλυση, νευροϊνωμάτωση, κερατοδερμία παλα-
μών–πελμάτων, νόσος Darier, εξωδερματική δυσπλα-
σία, οζώδης σκλήρυνση, ακράτεια μελανίνης, και άλ-
λα λιγότερο συχνά νοσήματα.

Χρησιμοποιούνται ειδικά λεπτομερή ιατρικά
ιστορικά, για κάθε κληρονομική δερματοπάθεια, τα
οποία συντάχθηκαν στο Ιατρείο Σπανίων Νόσων. Οι
ασθενείς υποβάλλονται σε λήψη πλήρους ατομικού
και οικογενειακού ιατρικού ιστορικού, κλινική εξέτα-
ση και λήψη φωτογραφικού υλικού. Επίσης γίνεται
κλινική και εργαστηριακή διερεύνηση από ιατρούς
άλλων ειδικοτήτων, ανάλογα με την κληρονομική
δερματοπάθεια, όπως νευρολογική, παιδιατρική, ορ-

Συχνές κληρονομικές δερματοπάθειες
στην παιδική ηλικία

Βοσυνιώτη Β.
Βερροίου Ι.
Κατσαρού-Κάτσαρη Α.

Δερματολόγος -Αφροδισιολόγος, Ακαδημαϊκός Υπότροφος Ε.Κ.Π.Α.

Δερματολόγος -Αφροδισιολόγος

Ομ. Καθηγήτρια Δερματολογίας -Αφροδισιολογίας Ε.Κ.Π.Α.

Οι κληρονομικές δερματοπάθειες ή γενοδερματοπάθειες, είναι σπάνια, γενετι-
κά καθορισμένα νοσήματα, που oδηγούν τους πάσχοντες σε κοινωνικό αποκλεισμό, αναπηρία και μει-
ωμένο προσδόκιμο επιβίωσης. Αριθμούνται πάνω από 300 νοσολογικές οντότητες με διαφορετική αιτιο-
παθογένεια, κλινικά χαρακτηριστικά και πρόγνωση. Tα τελευταία χρόνια, με γρήγορο ρυθμό, έχει γίνει
μεγάλη πρόοδος στην κατανόηση της μοριακής βάσης πολλών κληρονομικών δερματοπαθειών και διε-
ξάγεται μεγάλη έρευνα για τη μελλοντική αντιμετώπιση αυτών σε γενετική βάση. Παρουσιάζονται στατι-
στικά δεδομένα από το Ιατρείο Σπανίων του Νοσοκομείου "Α. Συγγρός" και αναλυτικά παρουσιάζεται η
συγγενής ιχθύαση και η συγγενής πομφολυγώδης επιδερμόλυση.
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Ανασκόπηση

Frequent Genodermatoses During Childhood

Vosynioti V., Verroiou I., Katsarou-Katsari A. 

Hereditary skin disorders or genodermatoses are rare diseases causing social
exclusion, disability and reduced life expectancy. There are more than 300 disease entities with different
pathogenesis, clinical features and prognosis. During recent years great progress has been rapidly made
in the decryption of molecular basis of many genetic skin diseases and extensive research is carried out
for treating such diseases on genetic basis in the future. We present statistics from the outpatient clinic
for rare diseases of “A. Syggros” Hospital and more extensively congenital ichthyosis and congenital epi-
dermolysis bullosa.
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θοδοντική, οφθαλμολογική εξέταση κ.α. Πραγματο-
ποιείται ειδικός εργαστηριακός έλεγχος, σε εργαστή-
ρια της Ελλάδας και του εξωτερικού.

Συνολικά, κατά το χρονικό διάστημα 2008–2016,
έχουν εξετασθεί και παρακολουθούνται 377 ασθε-
νείς, στο Ιατρείο Σπανίων Νόσων του Νοσοκομείου.
Στον Πίνακα 1 αναγράφονται οι συχνότερες κληρο-
νομικές δερματοπάθειες και οι υπότυποι τους που
εξετάστηκαν στο Ιατρείο Σπανίων Νόσων κατά το
διάστημα αυτό.

Το 50% περίπου των περιστατικών ήταν ασθε-
νείς-παιδιά 0-12 ετών, κατά την πρώτη εξέταση και
Ελληνικής καταγωγής ήταν τα ¾ των ασθενών. 

Λόγω της μεγαλύτερης συχνότητας της συγγενούς ιχ-
θύασης και πομφολυγώδους επιδερμόλυσης αναπτύσ-
σονται τα νοσήματα αυτά αναλυτικότερα στη συνέχεια. 

1. ΣΥΓΓΕΝΗΣ ΙΧΘΥΑΣΗ –––––––––––––––––––––––––––

Οι ιχθυάσεις αποτελούν μια κλινικά και παθογε-

νετικά ετερογενή ομάδα διαταραχών κερατινοποί-
ησης. Ορισμένες κλινικές οντότητες μπορεί να είναι
απειλητικές για τη ζωή. Χαρακτηρίζονται κλινικά
από απολέπιση και ιστοπαθολογικά, στις περισσότε-
ρες περιπτώσεις, από πάχυνση της κερατίνης στιβά-
δας. Η νόσος διαχωρίζεται σε μεγάλο αριθμό υπότυ-
πων ιχθύασης. Ορισμένοι από αυτούς είναι εξαιρετι-
κά σπάνιοι και συνήθως αποτελούν μέρος πολυορ-
γανικών συνδρόμων όπως τα σύνδρομα Sjögren-
Larsson, CHILD, Netherton, KID. Οι κύριοι υπότυ-
ποι συγγενούς ιχθύασης είναι οι: 

1.1. Kοινή ιχθύαση (Ichthyosis Vulgaris-IV) 

Πρόκειται για την πιο συχνή διαταραχή κερατινο-
ποίησης στην οποία υπάρχουν μεταλλάξεις απώλει-
ας λειτουργικότητας στο γονίδιο της φιλαγγρίνης
(FLG) στο χρωμόσωμα 1q21.3.1,2 Η συχνότητά της εί-
ναι 1:250 γεννήσεις, με ίση αναλογία μεταξύ ανδρών
και γυναικών. Η ηλικία έναρξης της νόσου είναι 3-12
μηνών.3
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Νόσος Αριθμός ασθενών Υπότυπος νόσου

ΙΧΘΥΑΣΕΙΣ 142 Κοινή ιχθύαση 51
Φυλοσύνδετη 55
Φυλλώδη 5
Ιχθυασιοειδή ερυθρ. 16
Σ. Netherton 7 
Άλλες ιχθυάσεις 3

Νευροϊνωμάτωση Ι 86

Πομφολυγώδης επιδερμόλυση (ΠΕ) 46 Απλή ΠΕ 15
Δυστροφική ΠΕ 22
Συνδεσμική ΠΕ 3
Συνδρ. Kindler 6

ΥΠΕΡΚΕΡΑΤΩΣΕΙΣ ΠΑΛΑΜΩΝ-ΠΕΛΜΑΤΩΝ 39

ΝΟΣΟΣ DARIER 16

ΕΞΩΔΕΡΜΑΤΙΚΗ ΔΥΣΠΛΑΣΙΑ 9

EHLERS DANLOS 5

ΟΖΩΔΗΣ ΣΚΛΗΡΥΝΣΗ 5

ΑΚΡΑΤΕΙΑ ΜΕΛΑΝΙΝΗΣ 8

ΑΛΛΕΣ ΓΕΝΟΔΕΡΜΑΤΟΠΑΘΕΙΕΣ 21
ή ΑΤΑΞΙΝΟΜΗΤΕΣ 
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Αιτιοπαθογένεια
Υπάρχουν βιοχημικές διαταραχές στην σύνθεση

της φιλαγγρίνης στην κεράτινη στιβάδα.3 Η φιλαγ-
γρίνη, αποθηκεύεται ως προφιλαγγρίνη στα κοκκία
κερατοϋαλίνης στην κοκκώδη στιβάδα και η έκφρα-
ση της συνδέεται με την ενυδάτωση της κερατίνης
στιβάδας, μέσω παραγωγής αμινοξέων και άλλων μι-
κρών υγροσκοπικών μορίων, των οποίων η απουσία
πιθανότατα δικαιολογεί το ξηρά λέπια της κοινής ιχ-
θύασης.4,5

Κλινικά χαρακτηριστικά
Τα κλινικά χαρακτηριστικά της νόσου δεν είναι

ορατά κατά τη γέννηση και αρχίζουν να εμφανίζον-
ται μετά μερικούς μήνες έως χρόνο.3,5 Το δέρμα εί-
ναι ξηρό, με απολέπιση. Τα λέπια είναι μικρά, λε-
πτά, και ανοιχτόχρωμα (Εικόνα 1). Η προσβολή εί-
ναι διάσπαρτη αλλά εντονότερη στις εκτατικές επιφά-
νειες άκρων και στον κορμό. Ελεύθερες βλαβών εί-
ναι οι καμπτικές επιφάνειες και συχνά και το πρόσω-
πο. Το πρόσωπο όταν προσβάλλεται η υπερκεράτω-
ση αφορά κυρίως σε μέτωπο και παρειές. Παρατη-
ρείται θυλακική υπερκεράτωση, υπερκεράτωση πα-
λαμών-πελμάτων που οδηγεί σε επίταση δερματογλυ-
φικών χαρακτηριστικών. Άνω του 50% των ασθενών
έχουν ατοπική δερματίτιδα.5

Ιστολογικά παρατηρείται υπερκεράτωση με μει-
ωμένη ή απούσα κοκκώδη στιβάδα. Στο ηλεκτρονικό
μικροσκόπιο παρατηρούνται μικρά, ατελώς σχηματι-
σμένα κοκκία κερατοϋαλίνης.3

1.2. Φυλοσύνδετη ιχθύαση υπολειπόμενου
τύπου (Steroid Sulphates Deficiency -RXLI) 

Πρόκειται για υπολειπόμενη φυλοσύνδετη διατα-

ραχή κερατινοποίησης, στην οποία υπάρχει ανεπάρ-
κεια της σουλφατάσης των στεροειδών- υπεύθυνο γο-
νίδιο είναι το STS το οποίο βρίσκεται εκτός άλλων
και στην επιδερμίδα.6,7 Η συχνότητα της νόσου είναι
περίπου 1:2.000-6.000 γεννήσεις αρρένων νεο-
γνών.6-9

Αιτιοπαθογένεια 
Υπάρχει μείωση ή πλήρης απουσία της δραστη-

ριότητας της στεροειδούς σουλφατάσης (STS), που
είναι αποτέλεσμα πλήρους εξάλειψης του STS γονι-
δίου στο χρωμόσωμα Xp22.31 σε συχνότητα 90%
των ασθενών.10-16 Η STS ανεπάρκεια οδηγεί σε συσ-
σώρευση στεροειδούς σουλφατάσης με αποτέλεσμα
συγκόλληση των κυττάρων λόγω αδυναμίας φυσιολο-
γικής απόπτωσής τους, που κλινικά εκφράζεται με
υπερκεράτωση.

Κλινικά χαρακτηριστικά
Στο 90% των αρρένων ασθενών η νόσος αρχίζει

τις πρώτες εβδομάδες της ζωής, με ήπια ερυθροδερ-
μία και γενικευμένη απολέπιση μεγάλων λεπιών. Αρ-
γότερα παρουσιάζονται μεγάλα, σκουρόχρωμα-καστα-
νά, στερεά προσφυόμενα λέπια, συμμετρικά στα άκρα
ιδιαίτερα εκτατικές επιφάνειες, στον κορμό και στον
αυχένα που προσομοιάζει με «βρώμικη όψη» (Εικόνα
2). Το πρόσωπο, προσβάλλεται λιγότερο με εξαίρεση
την περιοχή γύρω από το αφτί. Οι παλάμες και τα πέλ-
ματα δεν προσβάλλονται. Οι τρίχες και τα νύχια είναι
φυσιολογικά. Εκ των οφθαλμών το 10-50% των αρρέ-
νων ασθενών και ορισμένες γυναίκες φορείς παρου-
σιάζουν θολερότητες κερατοειδούς. Οι πάσχοντες άρ-
ρενες έχουν 20 φορές μεγαλύτερη πιθανότητα κρυ-
ψορχίας και υψηλότερο κίνδυνο ανάπτυξης καρκίνου
των όρχεων και υπογοναδισμού.17,18
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Ιστολογικά παρατηρείται συμπαγής υπερκεράτω-
ση με κανονική ή ελαφρώς παχυσμένη κοκκώδη στι-
βάδα.5,16,17

1.3. Αυτοσωματικές υπολειπόμενες συγγενείς
ιχθυάσεις (Autosomal Recessive Congenital
Ichthyosis-ARCI)

Στον υπότυπο αυτό συμπεριλαμβάνεται η Φυλλώ-
δης ιχθύαση (Lamellar Ichthyosis-LI) (Εικόνα 3) και
Συγγενής ιχθυασιοειδής ερυθροδερμία (Congenital
Ichthyosiform Erythroderma-CNBIE) (Εικόνα 4)

Πρόκειται για αυτοσωματικές υπολειπόμενες δια-
ταραχές κερατινοποίησης.

Η συχνότητα της LI είναι 1:200.000 -1:300.000,
ενώ στην NBIE 1: 100.000-200.000 γεννήσεις, με
ίση αναλογία ανδρών/γυναικών.5,16

Αιτιοπαθογένεια 
Μεταβιβάζονται με αυτοσωματικό υπολειπόμενο

τρόπο κληρονομικότητας. Υπάρχουν μεταλλάξεις
στο γονίδιο (TGM-1) που κωδικοποιεί το ένζυμο
τρανσγλουταμινάση 1 (TG-1) που καταλύει την δια-
σταυρούμενη σύνδεση δομικών πρωτεϊνών όπως ιν-
βολουκρίνη (involucrin), λορικρίνη (loricrin) και κε-
ρατίνη, κατά το σχηματισμό των κερατινοποιημένων
περιβλημάτων των κερατινοκυττάρων, με αποτέλε-
σμα διαταραχή στην κερατινοποίηση και απολέπιση.
Η LI έχει χαρτογραφηθεί στο χρωμόσωμα 14q11.19

Έχουν περιγραφεί και μεταλλάξεις σε άλλες γονιδια-
κές θέσεις.5,16

Εν αντιθέσει με τη LI, λίγοι ασθενείς με ΝΒIE
έχουν υπολειπόμενες μεταλλάξεις στο TGM-1 γονί-
διο. Άλλοι ασθενείς παρουσιάζουν ενδοκυττάρια
συσσώρευση της TG-1 και ανώμαλη ενζυματική δρα-

στηριότητα. Έχουν βρεθεί μεταλλάξεις σε άλλα γονί-
δια λιποξυγενάσες, που κωδικοποιούν ένζυμα που
παίζουν ρόλο στη διατήρηση του επιδερμιδικού
φραγμού καθώς και σε άλλα γονίδια, όπως η ιχθυϊ-
νη.20-23

Κλινικά χαρακτηριστικά
Στη LI και στη NBIE στις περισσότερες περιπτώ-

σεις τα νεογέννητα γεννιούνται με την εικόνα "βρέφη
κολλοδίου" (collodion babies), ένας όρος που χρησι-
μοποιείται για να περιγράψει το περίβλημα, που φέ-
ρουν τα νεογνά κατά τη γέννηση και το οποίο oμοι-
άζει με αποξηραμένη μεμβράνη κολλοδίου24,25 η
οποία αποπίπτει σε 2-4 εβδομάδες.

Στην LI κατά την παιδική, εφηβική και ενήλικη
ζωή παρατηρούνται μεγάλα, παχιά, καστανά ή γκρι-
ζωπά στερεά προσφυόμενα σαν πέταλα λέπια, που
καλύπτουν όλο το σώμα. Σε σοβαρές μορφές τα πα-
χιά άκαμπτα λέπια σχίζονται προκαλώντας επώδυ-
νες ρωγμές στις καμπτικές επιφάνειες, στα δάκτυλα,
στις παλάμες και στα πέλματα. Συνήθως υπάρχει ένα
ήπιο ερυθρόδερμα και υπερκεράτωση παλαμών και
πελμάτων. Μπορεί να παρατηρηθεί υποπλασία της
ρινός και του πτερυγίου των ώτων. Από τους οφθαλ-
μούς παρατηρείται εκτρόπιο το οποίο μπορεί να εί-
ναι σημαντικού βαθμού. H ουλωτική αλωπεκία απο-
τελεί ακόμη ένα κλινικό χαρακτηριστικό της LI. Τα
νύχια είναι συνήθως μικρά και μπορεί να παρατηρη-
θεί δυστροφία αυτών εξαιτίας χρόνιας φλεγμονής
της εγγύς ονυχιαίας πτυχής. Υπάρχει δυσανεξία στη
ζέστη και μειωμένη έκκριση ιδρώτα. Μειωμένη σω-
ματική ανάπτυξη παρατηρείται στις σοβαρές μορφές
της νόσου.5,16

Στο ΝΒΙΕ μετά την απόπτωση της μεμβράνης κολ-Eικόνα 3 – Φυλλώδης ιχθύαση.

Eικόνα 4 – Συγγενής ιχθυασιοειδής ερυθροδερμία.



λοδίου παρατηρείται γενικευμένη ερυθροδερμία και
γενικευμένη απολέπιση. Στην παιδική ηλικία η ερυ-
θροδερμία μειώνεται ενώ η απολέπιση αυξάνεται και
γίνεται πιο έντονη. Η νόσος παρουσιάζει μεγάλη
κλινική ετερογένεια, ακόμη στα μέλη της ίδιας οικο-
γένειας. Τα λέπια είναι λεπτά λευκωπά-γκριζωπά,
προσκολλημένα σε μέτριο βαθμό. Στο 70% των
ασθενών παρατηρείται υπερκεράτωση παλαμών-πελ-
μάτων, με ταυτόχρονη ύπαρξη επώδυνων ρωγμών.
Από τους οφθαλμούς παρατηρείται εκτρόπιο και επι-
πεφυκίτιδα. Οι τρίχες, τα δόντια και οι βλεννογόνοι
είναι φυσιολογικά. Από τα νύχια παρατηρείται ήπια
δυστροφία. Στους περισσότερους ασθενείς υπάρχει
μειωμένη θερμορύθμιση λόγω μειωμένης παραγω-
γής ιδρώτα.5,16

Ιστολογικά παρατηρείται υπερκεράτωση με μέ-
τρια ακάνθωση στην LI, ενώ στη NBIE παρατηρείται
μεγαλύτερου βαθμού ακάνθωση, υπερκοκκίωση και
παρακεράτωση. Το πάχος της κεράτινης στιβάδας
στη LI είναι διπλάσιο από το αντίστοιχο στην NBIE. 

1.4. Επιδερμολυτική υπερκεράτωση (Bullous
Congenital Ichthyosiform Erythroderma-ΒΙΕ)

Εδώ, τα υπεύθυνα γονίδια είναι αυτά που κωδικο-
ποιούν τις κερατίνες της επιδερμικής διαφοροποί-
ησης 1 και 10 (KRT1, KRT10). Η συχνότητα είναι 1:
300.000 γεννήσεις, ίση μεταξύ των δύο φύλων.5,16

Αιτιοπαθογένεια 
Μεταβιβάζεται με αυτοσωματικό επικρατούντα

τρόπο κληρονομικότητας. Το γενετικό ελάττωμα αφο-
ρά τη σύνθεση και αποδόμηση των κερατινών Κ1 και
Κ10 και εντοπίζεται στα συμπλέγματα γονιδίων των
κερατινών στα χρωμοσώματα 12q και 17q.26,27

Κλινικά χαρακτηριστικά 
Η επιδερμολυτική υπερκεράτωση τυπικά παρου-

σιάζει λύση του δέρματος –επιδερμόλυση – με στα-
διακή υπερκεράτωση. Συνήθως εμφανίζεται στη γέν-
νηση, με ήπια, γενικευμένη ερυθροδερμία. Τις πρώ-
τες ώρες της ζωής εμφανίζονται χαλαρές πομφόλυ-
γες, απολέπιση και διαβρώσεις στα σημεία τραυματι-
σμού ή τριβής. Στη διάρκεια της παιδικής ηλικίας
παραμένει η δημιουργία πομφολύγων μόνο στις πε-
ριοχές που τραυματίζονται (περιοχή πάνας, γλου-
τοί, γόνατα) καθώς και οι φλεγμονές. Η ερυθροδερ-
μία, μειώνεται και δημιουργούνται γκρι, ομοιάζοντα
με κερί λέπια. Η υπερκεράτωση γίνεται πιο έντονη
από την πρώιμη παιδική ηλικία και είναι πιο εμφα-
νής στην πρόσθια επιφάνεια του τραχήλου, καμπτι-

κές επιφάνειες, κοιλιακή χώρα, μεσογλουτιαίες πτυ-
χές και τριχωτό κεφαλής. Τα λέπια έχουν καφέ-κίτρι-
νο χρώμα, ομοιάζουν με κερί. Στις ραχιαίες επιφά-
νειες των άνω και κάτω άκρων και στον κορμό παρα-
τηρούνται υπερκερατώσεις ομοιάζουσες με πλακό-
στρωτο “cobblestone-like” (Εικόνα 5). Ο αποικισμός
με μικρόβια όπως ο σταφυλόκοκκος αλλά και μύκη-
τες εξηγεί την χαρακτηριστική άσχημη οσμή. Στην
ενήλικο ζωή μειώνεται η δημιουργία πομφολύγων.
Σπάνια παρατηρείται δυστροφία ονύχων. 

Ιστολογικά παρατηρείται μέτρια ακάνθωση της
επιδερμίδας, με σημαντικoύ βαθμού υπερκεράτωση
στην κεράτινη στιβάδα.5,16

Ο εργαστηριακός έλεγχος για τις συγγενείς ιχθυά-
σεις, αναλόγως του κλινικού υπότυπου, περιλαμβά-
νει: 
1. Γενικό αιματολογικό 
2. Μέτρηση ολικής ανοσοσφαιρίνης E στον ορό

(στις περιπτώσεις IV και συνύπαρξης με ατοπική
δερματίτιδα)

3. Ηλεκτροφόρηση λιποπρωτεϊνών ορού (στην RXLI
μπορεί να βρεθεί αυξημένη η κινητικότητα των β-
λιποπρωτείνών)

4. Ανάλυση δραστηριότητας της STS, μέτρηση επί-
πεδά της στον ορό (RXLI)

5. Ανοσοϊστοχημικές μέθοδοι (για μέτρηση της
TGM1 insitu –ARCI και του αναστολέα LEKTI -
σύνδρομο Netherton) 

6. Ιστοπαθολογική εξέταση 
7. Hλεκτρονικό μικροσκόπιο
8. Φθορίζων in situ υβριδισμό (Fluorescent in situ

hybridization-FISH analysis, Southernblot, PCR -
RXLI). Η FISH analysis αποτελεί μία συχνά χρη-
σιμοποιούμενη διαγνωστική δοκιμασία με την
οποία η RXLI μπορεί να τεκμηριωθεί (Εικόνα 6).
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Eικόνα 5 – Επιδερμολυτική ιχθύαση.



9. Οφθαλμολογικός έλεγχος (θολερότητα κερατοει-
δούς)

10. Εξέταση τριχών στο οπτικό μικροσκόπιο (τριχόρ-
ρηξη με εγκολεασμό – σύνδρομο Netherton –θέ-
τει τη διάγνωση) 

11. Γενετικό έλεγχο κατά περίπτωση για την ταυτο-
ποίηση και αναγνώριση του γενετικού υλικού. Σε
ορισμένες περιπτώσεις υπάρχει η δυνατότητα
προγεννητικού ελέγχου
Διαφορική διάγνωση 

Η διαφορική διάγνωση της IV περιλαμβάνει δερ-
ματοπάθειες με έντονη ξηροδερμία, την RXLI, τις
ARCI, επίκτητες ιχθυάσεις. Αντίστοιχα η RXLI εκτός
της IV πρέπει να διαφοροδιαγνωσθεί από την ΒΙΕ, τη
LI και τα σύνδρομα παρακείμενων γονιδίων. H δια-
φορική διάγνωση των ARCI (LI, NBIE) περιλαμβάνει
τη διαφορική διάγνωση μεταξύ LI και NBIE, με το
σύνδρομο Sjögren- Larsson και άλλους τύπους ιχ-
θυάσεων. Η διαφορική διάγνωση της ΒΙΕ πρέπει να
γίνει στη βρεφική ηλικία και περιλαμβάνει παθήσεις
που συνοδεύονται από ερυθροδερμία και πομφολυ-
γώδη επιδερμόλυση.5,16

Πρόγνωση 
Η IV και η RXLI διακρίνονται από εποχιακή

διακύμανση της βαρύτητας της κλινικής εικόνας.
Παρουσιάζουν ύφεση σε θερμό και υγρό περιβάλ-
λον. Η IV παρουσιάζει βελτίωση με την πάροδο
της ηλικίας. Η LI παρουσιάζει κανονικό προσδόκι-
μο επιβίωσης. Η NBIE αποτελεί μια χρόνια νόσο,
η οποία μπορεί και να βελτιωθεί στην εφηβεία.
Στην BIE δημιουργία πομφολύγων μειώνεται μετά
τη νεογνική περίοδο. Τα υπερκερατωσικά λέπια η
συνήθως παραμένουν καθ’όλη τη διάρκεια της
ζωής.5,16

Θεραπευτική αντιμετώπιση 
Βασικός σκοπός της θεραπείας στις ιχθυάσεις

αποτελεί η μείωση της απολέπισης/υπερκεράτωσης
και της ξηροδερμίας, αποφεύγοντας την επιδείνωση
της κλινικής κατάστασης. 

1. Κοινή ιχθύαση (IV)
- Τοπικά μαλακτικά 
- Τοπικά κερατολυτικά
- Υγραντήρες εσωτερικού χώρου μπορεί να βοηθή-
σουν 

- Τα συστηματικά ρετινοειδή χρησιμοποιούνται
σπάνια

- Αποφυγή χρήσης σαπώνων

2. Φυλοσύνδετη ιχθύαση υπολειπόμενου
τύπου(RXLI)

Ισχύουν τα ίδια όπως και με την IV. Επιπλέον:
- Τοπικά ρετινοειδή
- Συστηματικά ρετινοειδή σε μεγαλύτερα παιδιά 

3. Αυτοσωματικές υπολειπόμενες συγγενείς
 ιχθυάσεις (ARCI) 

Νεογνό: Έλεγχος ηλεκτρολυτών- μεταφορά σε μο-
νάδα εντατικής θεραπείας

Παιδιά, ενήλικες
- Μηχανική αφαίρεση των λεπίων, καθημερινό λου-
τρό και καθημερινή ενυδάτωση

- Τοπικά κερατολυτικά 
- Συστηματικά ρετινοειδή 
- Αύξηση υγρασίας της ατμόσφαιρας
- Τεχνητά δάκρυα και οφθαλμικοί λιπαντικοί παρά-
γοντες σε εκτρόπιο

4. Επιδερμολυτική υπερκεράτωση (BIE) 
Nεογνό: Ρύθμιση ηλεκτρολυτών, διαταραχών θρέ-

ψης, αντιβιοτικά για τις λοιμώξεις
Παιδιά, ενήλικες: Κερατολυτικά, μαλακτικά, αντι-

βιοτικά, ρετινοειδή

2. ΣΥΓΓΕΝΗΣ ΠΟΜΦΟΛΥΓΩΔΗΣ
 ΕΠΙΔΕΡΜΟΛΥΣΗ ––––––––––––––––––––––––––––––––––––

Η πομφολυγώδης επιδερμόλυση είναι μία ομάδα
πομφολυγωδών δερματοπαθειών με κληρονομική
προδιάθεση. Χαρακτηρίζεται κλινικά από ευθραυ-
στότητα του δέρματος, με σχηματισμό πομφόλυγων
στο δέρμα μετά από ελάσσονα μηχανικό τραυματι-
σμό.28,29

Κλινικά, εμφανίζονται κατά τη γέννηση, ή τους
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Eικόνα 6 – FISH analysis -RXLI.



πρώτους μήνες της ζωής ή ακόμα έως και κατά την
3η δεκαετία, πομφόλυγες και διαβρώσεις, με χαρα-
κτηριστική κατανομή σε περιοχές του δέρματος και
των βλεννογόνων, επιρρεπείς σε τραυματισμούς και
με τάση να υποτροπιάζουν. 

Οι εκδηλώσεις της νόσου ποικίλλουν από πολύ
ήπιες έως βαριές, ή και θανατηφόρες. Στις ηπιότερες
μορφές της, απαντάται δια βίου τάση για σχηματισμό
πομφόλυγων, χωρίς καμία επίπτωση στη συνολική
διάρκεια ζωής του ασθενούς, ενώ στις πιο σοβαρές
μορφές της, τα παιδιά πεθαίνουν κατά τη διάρκεια
της πρώιμης μεταγεννητικής περιόδου από μεταβολι-
κές διαταραχές, αφυδάτωση και σήψη.30,31

Αιτιοπαθογένεια
Η πομφολυγώδης επιδερμόλυση ταξινομείται σε

τέσσερις κύριους τύπους: απλή, δυστροφική, συνδε-
σμική και σύνδρομο Kindler με βάση το επίπεδο
διαχωρισμού μέσα στο δέρμα και τον ακόλουθο σχη-
ματισμό πομφόλυγας. Κάθε ένας από τους τρεις πρώ-
τους τύπους ταξινομείται περαιτέρω σε υπότυπους,
ανάλογα με τον τύπο κληρονομικότητας, τα κλινικά
ευρήματα και τις εμπλεκόμενες μοριακές και γενετι-
κές διαταραχές.32-35

Κλινική εξέταση δέρματος
Τα κλινικά χαρακτηριστικά που ελέγχονται κατά

τη δερματολογική εξέταση περιλαμβάνουν:
• Ευθραυστότητα δέρματος (λύση δέρματος με

τραυματισμό ή πίεση)
• Πομφόλυγες (κατανομή, ικανότητα αναπαραγω-

γής) 
• Κέγχρια
• Λευκοβλατιδώδεις βλάβες
• Υπο- ή υπεριδρωσία
• Επιδείνωση το καλοκαίρι - με ζέστη
• Ουλοποίηση (συνήθως ατροφική)
• Επιμόλυνση
• Σχηματισμό κοκκιώδους ιστού
• Υπερκεράτωση παλαμών-πελμάτων
• Δυσχρωμία (μεταφλεγμονώδη υπο- και υπερμε-

λάγχρωση, διάστικτη ή δικτυωτή υπερμελάγχρω-
ση)

• Καρκίνοι δέρματος (βασικοκυτταρικός, ακανθο-
κυτταρικός, μελάνωμα)

• Απουσία ονύχων ή ονυχοδυστροφία
• Συνένωση δακτύλων άνω - κάτω άκρων
• Καμπτική συστολή γονάτων, αγκώνων, καρπών 
• Διαβρώσεις, ουλές στοματικής κοιλότητας
• Δυσπλασία, τερηδόνα, ανωμαλίες αδαμαντίνης
• Ουλωτική ή μη αλωπεκία

Εργαστηριακός έλεγχος
Οι εργαστηριακές εξετάσεις περιλαμβάνουν:

• Γενική αίματος (παρακολούθηση επιπέδων αιμο-
σφαιρίνης) 

• Έλεγχο νεφρικής και ηπατικής λειτουργίας 
• Σίδηρο, βιταμίνη Β12 και D
• Γενική ούρων

Παρακολουθείται επίσης η διατροφική κατάστα-
ση. Αξιολογείται ο πόνος και εκτιμάται η ένταση του
κνησμού.

Σε διάφορους υπότυπους της νόσου, μπορεί να
συνυπάρχει προσβολή των εσωτερικών συστημάτων
(π.χ. γαστρεντερικό, ουροποιητικό, καρδιαγγειακό,
αναπνευστικό), προκαλώντας επιπλοκές.36

2.1. Απλή πομφολυγώδης επιδερμόλυση
(Epidermolysis bullosa simplex)

Οι συχνότεροι υπότυποι της απλής πομφολυγώ-
δους επιδερμόλυσης είναι η εντοπισμένη, η γενικευ-
μένη ενδιάμεση και η γενικευμένη σοβαρή.28

Στην εντοπισμένη απλή πομφολυγώδη επιδερμό-
λυση (Εικόνα 7) οι πομφόλυγες εμφανίζονται συνή-
θως στη νεογνική ηλικία και προκαλούνται κυρίως
σε γόνατα και κνήμες, καθώς τα βρέφη μπουσουλά-
νε, ή κατόπιν με το περπάτημα στα πόδια. Ορισμένα
άτομα εκδηλώνουν τη νόσο στην εφηβεία, ή στην αρ-
χή της ενήλικης ζωής. Στην πλειοψηφία των περι-
πτώσεων, οι πομφόλυγες περιορίζονται σε χέρια και
πόδια, αν και δυνητικά ενδέχεται να εμφανισθούν
οπουδήποτε μετά από σοβαρό τραύμα. Παρουσιά-
ζονται περισσότερο σε παλάμες-πέλματα. Υπερκερά-
τωση παλαμών-πελμάτων μπορεί να αναπτυχθεί αρ-
γά στην παιδική ηλικία, ή στην ενήλικη ζωή.28,37
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Στη γενικευμένη ενδιάμεση απλή πομφολυγώδη
επιδερμόλυση, οι πομφόλυγες είναι παρούσες στη
γέννηση ή εμφανίζονται κατά τους πρώτους μήνες
της ζωής. Παρατηρείται πιο εκτεταμένη προσβολή
από την εντοπισμένη, αλλά γενικότερα είναι πιο
ήπια από τη γενικευμένη σοβαρή.28,37

Στη γενικευμένη σοβαρή απλή πομφολυγώδη
επιδερμόλυση, η έναρξη της νόσου απαντάται συνή-
θως στη γέννηση. Χαρακτηριστικές είναι οι πομφό-
λυγες σε εκτεταμένες περιοχές, με ευρεία κατανομή
ή/και οι πολλαπλές ομαδοποιημένες μικρές πομφό-
λυγες. Παρατηρείται βελτίωση κατά την παιδική ηλι-
κία. Συνυπάρχει προοδευτική υπερκεράτωση παλα-
μών-πελμάτων. Συχνή επίσης είναι η παρουσία ονυ-
χοδυστροφίας και κέγχριων. Η συμμετοχή των βλεν-
νογόνων εμποδίζει τη σίτιση, ειδικά στα νεογνά και
τα βρέφη.28,37,41,42

2.2. Δυστροφική πομφολυγώδης επιδερμόλυση
(Dystrophic epidermolysis bullosa)

Οι κυριότεροι υπότυποι της δυστροφικής πομφο-
λυγώδους επιδερμόλυσης είναι η επικρατούσα γενι-
κευμένη (Εικόνα 8), η υπολειπόμενη γενικευμένη
σοβαρή και η υπολειπόμενη γενικευμένη ενδιάμε-
ση.28

Η επικρατούσα δυστροφική, γενικευμένη πομφο-
λυγώδης επιδερμόλυση αποτελεί τον ηπιότερο υπό-
τυπο. Παρουσιάζει ήπια φυσαλιδοποίηση, προσβάλ-
λοντας κυρίως περιοχές τριβής στα βρέφη. Μεταπί-
πτει συχνά σε λιγότερο σοβαρή νόσο κατά την ενήλι-
κη ζωή. Ανευρίσκεται ουλοποίηση και απώλεια ονύ-
χων.28,39 Σπανίως αναφέρεται συμμετοχή των βλεν-
νογόνων, καθυστέρηση ανάπτυξης και ακανθοκυττα-
ρικός καρκίνος.28,38,41,42

Η υπολειπόμενη δυστροφική, γενικευμένη σοβα-
ρή πομφολυγώδης επιδερμόλυση αποτελεί τον πιο
σοβαρό υπότυπο, όπου οι πομφόλυγες είναι παρού-
σες στη γέννηση, ή στη νεογνική περίοδο. Από πολύ
νωρίς, οι πομφόλυγες μπορεί να προσβάλλουν όλο
το σώμα. Η η δημιουργία πομφολύγων συνεχίζεται
σε όλη τη διάρκεια της ζωής με συνοδό ουλοποίηση.
Χαρακτηριστική είναι η ουλοποιητική ψευδοσυνδα-
κτυλία χεριών και ποδιών, όπου τα δάκτυλα ενώνον-
ται σαν «ψευδογάντια», με αποτέλεσμα σοβαρή απώ-
λεια της λειτουργικότητας των χεριών και των πο-
διών.42 Παρατηρείται ουλωτική αλωπεκία.39

Απαντάται αγκυλογλωσσία, μικροστομία, σοβαρή
δυσφαγία και γαστρο-οισοφαγική παλινδρόμηση.42

Παρατηρείται δυσλειτουργία της ουροδόχου κύ-
στης.41

Ανευρίσκεται ουλοποίηση του κερατοειδούς χιτώ-
να.41

Ο συνολικός κίνδυνος εμφάνισης ακανθοκυτταρι-
κού καρκίνου είναι μεγαλύτερος από 90%, με ση-
μαντική πιθανότητα μετάστασης. Απαντάται συνήθως
την τρίτη δεκαετία της ζωής. Λόγω του επιθετικού
μεταστατικού ακανθοκυτταρικού καρκίνου, οι ασθε-
νείς συνήθως καταλήγουν.42

Η κακή θρέψη, μπορεί να έχει ως αποτέλεσμα
την καθυστέρηση της ανάπτυξης στα μικρά παιδιά
και την απουσία, ή καθυστερημένη εμφάνιση της
εφηβείας στα μεγαλύτερα παιδιά. Έχει αναφερθεί
διατατική μυοκαρδιοπάθεια, η οποία μπορεί να εί-
ναι θανατηφόρος.28,38,42

Στην υπολειπόμενη δυστροφική, γενικευμένη εν-
διάμεση, οι κλινικές εκδηλώσεις είναι παρόμοιες με
τις αντίστοιχες της γενικευμένης σοβαρής, αλλά η
φυσαλιδοποίηση είναι λιγότερο σοβαρή. Παρουσιά-
ζεται εκτεταμένη φυσαλιδοποίηση με ουλοποίηση
και κέγχρια. Μπορεί να υπάρχει ψευδοσυνδακτυλία
και απουσία ή δυστροφία των ονύχων.39,42 Παρατη-
ρείται καθυστέρηση της ανάπτυξης, όχι όμως τόσο
σοβαρή όσο στην υπολειπόμενη δυστροφική γενι-
κευμένη σοβαρή πομφολυγώδη επιδερμόλυση. Με-
ρικοί ασθενείς αναπτύσσουν ακανθοκυτταρικό καρ-
κίνο.28,38,39,42

2.3. Συνδεσμική πομφολυγώδης επιδερμόλυση
(Junctional Epidermolysis bullosa)

Οι κύριοι υπότυποι της συνδεσμικής πομφολυγώ-
δους επιδερμόλυσης είναι η γενικευμένη σοβαρή
και η γενικευμένη ενδιάμεση (Εικόνα 9).28

Στη συνδεσμική, γενικευμένη σοβαρή πομφολυ-
γώδη επιδερμόλυση, οι πομφόλυγες εμφανίζονται
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Eικόνα 8 – Δυστροφική πομφολυγώδης επιδερμόλυση.



από τη γέννηση, ή κατά τη νεογνική περίοδο. Η φυ-
σαλιδοποίηση είναι σοβαρή και μπορεί να είναι
εκτεταμένη, με σημαντική παρουσία κοκκιώδους
ιστού. Ο κοκκιώδης ιστός απαντάται χαρακτηριστι-
κά περιστοματικά, πέριξ της ρινός, των ώτων και
στις άκρες των δακτύλων χεριών και ποδιών, καθώς
και σε περιοχές τριβής.41 Δημιουργούνται διαβρώ-
σεις που είναι συχνά απειλητικές για τη ζωή, γιατί
καθιστούν τα νεογνά ευάλωτα σε διαταραχές ηλε-
κτρολυτών και λοιμώξεις, σήψη και αιφνίδιο θάνα-
το.42 Ουλωτική ψευδοσυνδακτυλία ανευρίσκεται
στους πολύ λίγους ασθενείς που έχουν επιβιώ-
σει.28,40,42

Επιπροσθέτως, απαντάται προσβολή των βλεννο-
γόνων της στοματικής κοιλότητας, του ανώτερου ανα-
πνευστικού συστήματος, του οισοφάγου, της ουρο-
δόχου κύστης, της ουρήθρας και των κερατοειδών
χιτώνων. Παρατηρείται δυσουρία και λοιμώξεις ου-
ροποιητικού συστήματος. Έχει αναφερθεί στένωση
οισοφάγου.

Συχνά ανευρίσκονται δευτεροπαθείς επιπλοκές,
όπως: καθυστέρηση ανάπτυξης, αναιμία, οστεοπόρω-
ση, διατατική μυοκαρδιοπάθεια, νεφρολογικές και
ουρολογικές επιπλοκές.41,42

Τα περισσότερα παιδιά δεν επιβιώνουν μετά το
πρώτο έτος της ζωής.28,40

Στη συνδεσμική, γενικευμένη ενδιάμεση πομφο-
λυγώδη επιδερμόλυση, ο φαινότυπος μπορεί να εί-
ναι πιο ήπιος από αυτόν της γενικευμένης σοβα-
ρής, με εκτεταμένη φυσαλιδοποίηση σε καμπτικές
επιφάνειες, κορμό, αγκώνες, γόνατα, χέρια, πόδια
με ή χωρίς νεφρική, ουρηθρική ή οισοφαγική συμ-
μετοχή. Σπάνια η ύπαρξη κοκκιώδους ιστού και
σπάνιος ο κίνδυνος για την αναπνευστική λειτουρ-
γία.28,40

2.4. Σύνδρομο Kindler (Kindler syndrome)

Το φαινοτυπικό φάσμα του συνδρόμου Kindler
(Εικόνα 10) κυμαίνεται από ήπιο έως σοβαρό, βάσει
της ηλικίας έναρξης, των προσβεβλημένων οργάνων
και της βαρύτητας των εκδηλώσεων.

Η ήπια μορφή της νόσου χαρακτηρίζεται από
ελάχιστη συμμετοχή του δέρματος, με ή χωρίς άλ-
λες ήπιες εκδηλώσεις. Σε αντίθεση με τη σοβαρή
μορφή, όπου κυριαρχεί η συμμετοχή των βλεννογό-
νων και οι κακοήθειες.43,44

Ο σχηματισμός πομφόλυγων μπορεί να ξεκινήσει
από τη γέννηση, ή τη βρεφική ηλικία, ωστόσο οι
πομφόλυγες εμφανίζονται κυρίως κατά την παιδική
ηλικία και εντοπίζονται ιδίως στα άκρα, με σημαντι-
κή μείωσή τους στην ηλικία των 10-12 ετών και καθί-
στανται ολοένα, λιγότερο εμφανείς κατά την ενήλικη
ζωή. Φωτοευαισθησία, η οποία βελτιώνεται με την
ηλικία, συνήθως όμως παραμένει έως κάποιον βαθ-
μό.43,44

Ακολουθεί η εμφάνιση ποικιλοδερμίας, με τηλε-
αγγειεκτασίες σε δικτυωτή διάταξη και στικτή υπο-
και υπερ-μελάγχρωση, συχνότερα στην ηλικία των 2-
3 ετών, αρχικά στις φωτοεκτεθειμένες περιοχές, επε-
κτεινόμενη με την πάροδο του χρόνου και στις μη
φωτοεκτεθειμένες. Ευθραυστότητα και διάχυτη ατρο-
φία, που χαρακτηρίζεται από λεπτό δέρμα με ρυτί-
δες «δίκην τσιγαρόχαρτου», που εμφανίζεται από νω-
ρίς, κυρίως στη ραχιαία επιφάνεια των άκρων χειρών
και άκρων ποδών και γενικεύεται στην εφηβεία συ-
νήθως σε κοιλιακή χώρα, μηρούς, γόνατα και αγκώ-
νες, με συνοδό ουλοποίηση του δέρματος.43,44

Μπορεί να συνυπάρχει υπερκεράτωση παλαμών-
πελμάτων, με συχνά κέρινη εμφάνιση, που έχει ως
αποτέλεσμα σε ορισμένες περιπτώσεις την επιπέδω-
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Eικόνα 10 – Σύνδρδομο Kindler.

Eικόνα 9 – Συνδεσμική πομφολυγώδης επιδερμόλυση.



ση των δερματογλυφικών. Δημιουργείται ψευδοσυν-
δακτυλία. Ορισμένοι ασθενείς έχουν ονυχοδυστρο-
φία. Περιγράφεται υποϊδρωσία, ή ανιδρωσία.43

Απαντώνται ουλές του επιπεφυκότα, που καταλή-
γουν σε εκτρόπιο. Από την έναρξη της εφηβείας πα-
ρουσιάζεται αιμορραγική βλεννογονίτιδα, σοβαρή
περιοδοντίτιδα και πρώιμη απώλεια οδόντων. Ακτινι-
κές υπερκερατώσεις εμφανίζονται σε νεαρή ηλικία. 

Σοβαρή κολίτιδα, οισοφαγίτιδα, στενώσεις οισο-
φάγου και στενώσεις ουρήθρας, κόλπου μπορεί να
επιπλέξουν το νόσημα.43,44

Διάγνωση - Παρακολούθηση
Η μέθοδος εκλογής για τη διάγνωση της νόσου

είναι ο ανοσοϊστοχημικός έλεγχος με ανοσοφθορι-
σμό (όπου χρησιμοποιείται κυρίως η μέθοδος τριών
σταδίων με βιοτίνη-στρεπταβιδίνη-φλουορεσκεΐ-
νη).45,46 Ακολουθεί ο μοριακός γενετικός έλεγχος με
DNA ανάλυση (PCR αλληλουχία) που αποσκοπεί
στην ανίχνευση των γονιδίων όπου ανευρίσκονται οι
υπαίτιες μεταλλάξεις.47,48 Η απλή ιστολογική εξέτα-
ση είναι χρήσιμη στη διαφορική διάγνωση από άλ-
λες δερματοπάθειες.

Συστήνεται περιοδικός έλεγχος με στοματολογι-
κή και οφθαλμολογική εξέταση, καθώς και έλεγχος
καρδιολογικού, γαστρεντερολογικού, ουροποιογεν-
νητικού και πνευμονολογικού συστήματος, ανάλογα
με την αξιολόγηση των συνοδών εκδηλώσεων και με
την εκάστοτε μορφή της νόσου.

Διαφορική διάγνωση 
Η διαφορική διάγνωση της πομφολυγώδους επι-

δερμόλυσης πρέπει να γίνει από μυκητίαση άκρου
ποδός, δυσιδρωσικό έκζεμα, νεογνικό έρπητα, συγ-
γενή σύφιλη, ακράτεια μελανίνης, εντεροπαθητική
ακροδερματίτιδα, βακτηριακή σήψη, συγγενή πα-
χυωνυχία, πομφολυγώδες μολυσματικό κηρίο, πομ-
φολυγώδη ιχθυασιοειδή ερυθροδερμία, παιδική
πομφολυγώδη δερματοπάθεια, πομφολυγώδες πεμ-
φιγοειδές και επίκτητη πομφολυγώδη επιδερμόλυ-
ση.37-40 Η διαφορική διάγνωση του συνδρόμου Kind-
ler πρέπει να γίνει από σύνδρομο Rothmund-Th-
ompson, σύνδρομο Weary-Kindler, μελαγχρωματική
ξηροδερμία, συγγενή δυσκεράτωση, σύνδρομο Da
Costa και σύνδρομο Bloom.43,44

Θεραπεία
Η θεραπευτική αντιμετώπιση της πομφολυγώ-

δους επιδερμόλυσης στοχεύει στην αντιμετώπιση
των συμπτωμάτων και την πρόληψη των υποτροπών,
καθώς δεν υπάρχει οριστική θεραπεία.

Η διαχείριση πρέπει να γίνεται από εξειδικευμέ-
νη ομάδα πολλών ειδικοτήτων σε οργανωμένα κέν-
τρα αναφοράς.

Οι βασικές συστάσεις που πρέπει να ακολου-
θούνται από όλους τους ασθενείς είναι:37,38,40,43

– Περιποίηση των πομφόλυγων, εφόσον παραμέ-
νουν ανώδυνες μπορούν να διατηρούνται ακέραι-
ες ή να παροχετεύονται οι νέες πομφόλυγες, για
πρόληψη περαιτέρω εξάπλωσής τους. Όταν καθί-
στανται επώδυνες, να παροχετεύεται το υγρό,
αφήνοντας ανέπαφο το υπερκείμενο δέρμα. Να
εφαρμόζεται αλοιφή και να καλύπτεται με αντι-
κολλητική γάζα και επίδεσμο. 

– Αντιμετώπιση των επιμολύνσεων, με τοπικά αντι-
σηπτικά, με τοπικά, ή συστηματικά αντιβιοτικά, ή
με εμποτισμένα επιθέματα ή γέλες.

– Χρήση κατάλληλων επιθεμάτων, που δεν προκα-
λούν περαιτέρω βλάβη στο δέρμα, προάγουν την
επούλωση των ανοιχτών πληγών και προλαμβά-
νουν και θεραπεύουν τις λοιμώξεις που αναπτύσ-
σονται δευτερογενώς.

– Προστασία του δέρματος, φορώντας μαλακό ρου-
χισμό και υποδήματα και να αποφεύγεται η κακή
εφαρμογή, ή η ανώμαλη υφή ρουχισμού και υπό-
δησης, καθώς μπορεί να προκαλέσει τραυματι-
σμό.

– Αποφυγή των τραυματισμών. Τα παιδιά πρέπει να
ενθαρρύνονται σε κατάλληλες για κάθε ηλικία
δραστηριότητες, που προκαλούν όσο το δυνατόν
μικρότερο τραυματισμό. 

– Καθημερινό λουτρό, με ήπια καθαριστικά.
– Αντιηλιακή προστασία, με χρήση αντιηλιακών

υψηλού δείκτη SPF και ηλιοπροστατευτικής ένδυ-
σης (καπέλο, μπλούζες). 

– Αποφυγή της ζέστης και του θερμού κλίματος,
λόγω πιθανής έξαρσης της νόσου. 

– Κερατολυτικά και μαλακτικοί παράγοντες.37,38,40,43
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Διαπυητική ιδρωταδενίτιδα στα παιδιά
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Η διαπυητική ιδρωταδενίτιδα (ΔΙ) αποτελεί μία χρόνια, φλεγμονώδη και υπο-
τροπιάζουσα νόσο του τριχικού θυλάκου, η οποία μπορεί να οδηγήσει και σε αναπηρία. Η έναρξή της πα-
ρατηρείται τυπικά τη δεύτερη και τρίτη δεκαετία της ζωής. Σπάνια εμφανίζεται στα παιδιά. Η πρώιμη
έναρξη της νόσου συσχετίζεται με πιο εκτεταμένη μορφή και με θετικό οικογενειακό ιστορικό. Τα παιδιά
με ΔΙ παρουσιάζουν συχνότερα ορμονικές διαταραχές συγκριτικά με τους ενήλικες υπογραμμίζοντας την
ανάγκη για ορμονικό έλεγχο σε αυτή την ομάδα των ασθενών. H ΔΙ προσβάλει περιοχές πλούσιες σε
αποκρινείς αδένες. Η κλινική εικόνα συνίσταται σε ανοικτούς διπλούς φαγέσωρες, επώδυνα υποδόρια
οζίδια, συρίγγια με ή χωρίς πυόρροια και υπερτροφικές ουλές. Η θεραπεία της ΔΙ στα παιδιά δεν έχει
επαρκώς διερευνηθεί. Στους στόχους της θεραπείας συμπεριλαμβάνονται η ανακούφιση του πόνου, η
ελαχιστοποίηση της φλεγμονής και της δημιουργίας ουλών, καθώς και η παρεμπόδιση της εξέλιξης της
νόσου. Σε ήπιες μορφές χορηγούνται τοπικά αντιβιοτικά, ενώ σε μέτριας σοβαρότητας ΔΙ χορηγούνται
τοπικά και από του στόματος αντιβιοτικά. Η σοβαρή ΔΙ στα παιδιά μπορεί να αντιμετωπιστεί με βιολογι-
κούς παράγοντες, εφαρμογή λέιζερ ή χειρουργικά. Συμπερασματικά η έγκαιρη διάγνωση και θεραπεία
μπορούν να ελαχιστοποιήσουν τις αρνητικές επιπτώσεις της νόσου στα παιδιά.

Ðå ñß ëç øç

Ανασκόπηση

Hidradenitis Suppurativa in Childhood

Τzanetakou V., Desinioti C., Antoniou Ch., Kontochristopoulos G.

Hidradenitis suppurativa (HS) is a chronic, inflammatory, recurrent, debilitating
disease of the terminal hair follicle. The onset of the disease typically occurs in the second and third decade
of life. HS infrequently affects children. Early onset of HS is related to more extensive disease and a positive
family history of HS. Hormonal disorders are more likely to be observed in children than in adults underlining
the need for endocrine investigation in this group. HS affects anatomic regions rich in apocrine glands. Clini-
cal features include double-ended comedones, painful subcutaneous nodules, purulent and non-purulent
sinus tracts, as well as hypertrophic scars. The therapy of HS in children has not been sufficiently investiga-
ted. The goals of therapy of childhood HS include alleviation of pain, minimization of inflammation and scar-
ring and prevention of disease progression. Topical antibiotics are administered in mild cases of pediatric HS,
while topical and oral antibiotics are administered in moderate cases of the disease. Treatment modalities li-
ke biologic agents, laser therapy or surgery are reserved for severe cases of childhood HS. In conclusion,
early diagnosis and treatment are critical to minimize the negative effects of HS on children. 
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ΕΙΣΑΓΩΓH –––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––

Με τον όρο διαπυητική ιδρωταδενίτιδα (ΔΙ) ορί-
ζεται μία χρόνια, φλεγμονώδης, υποτροπιάζουσα νό-
σος του τριχικού θυλάκου, η οποία χαρακτηρίζεται
από επώδυνες, εν τω βάθει, φλεγμονώδεις βλάβες
και εντοπίζεται σε περιοχές του δέρματος πλούσιες
σε αποκρινείς ιδρωτοποιούς αδένες, κυρίως στις μα-
σχαλιαίες χώρες, στις μηροβουβωνικές πτυχές και
στην πρωκτογεννητική περιοχή.1

Η ΔΙ αποτελεί μία οδυνηρή κατάσταση για πολ-
λούς ασθενείς. Η εμφάνισή της στα παιδιά δεν είναι
συχνή. Σε περίπτωση όμως έναρξης της νόσου στην
παιδική ηλικία, είναι ζωτικής σημασίας η έγκαιρη
αναγνώριση και αντιμετώπιση της νόσου, αλλά και η
συνεχής και μακροχρόνια παρακολούθηση, έτσι
ώστε να ελαχιστοποιηθούν οι επιπτώσεις στη μετέ-
πειτα πορεία της ζωής του ασθενούς.2

ΕΠΙΔΗΜΙΟΛΟΓIΑ – ΠΡΟΔΙΑΘΕΣΙΚΟI
ΠΑΡAΓΟΝΤΕΣ ––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––

Ηλικία

Η ΔΙ σπάνια παρατηρείται στην παιδική ηλικία
αφού παρουσιάζεται κυρίως μετά την εφηβεία.2 Η
συνήθης ηλικία εμφάνισης κυμαίνεται μεταξύ 20 και
24 ετών.3

Υπολογίζεται ότι περίπου στο 2% των ασθενών
με ΔΙ η νόσος άρχεται πριν την ηλικία των 11 ετών,4

ενώ ο Vasquez εκτιμά ότι η επίπτωση της νόσου σε
άτομα μικρότερα των 19 ετών είναι 37/100.000.5 Σε
μία πρόσφατη μελέτη στην Ολλανδία, στην οποία
συμμετείχαν 855 ασθενείς, το 7,7% αυτών ανέφερε
εμφάνιση της νόσου πριν τα 13 έτη.6 Σύμφωνα με τα
αποτελέσματα μελέτης σε 235 ασθενών στην Ιταλία,
η έναρξη της ΔΙ παρατηρήθηκε πριν την ηλικία των
16 ετών στο 38,3% των ασθενών, ενώ πριν την ήβη
στο 6,4%.7

Σχετικά με τη μικρότερη ηλικία εμφάνισης της
νόσου, υπάρχει μία βιβλιογραφική αναφορά για εκ-
δήλωση των συμπτωμάτων της νόσου σε ένα βρέφος
με συγγενή ανεπάρκεια των επινεφριδίων8 και μία
ακόμη αναφορά σε έναν ασθενή 1 έτους και 7 μηνών
με κλινικά και υπερηχογραφικά ευρήματα υπέρ της
ΔΙ.9

Φύλο

Όπως και στους ενήλικες, έτσι και στους παιδια-

τρικούς ασθενείς η νόσος είναι συχνότερη στο γυναι-
κείο φύλο.2 Η αναλογία δεν είναι γνωστή. Στη μελέ-
τη που διεξήχθη στην Ολλανδία, από τους 22 ασθε-
νείς, οι οποίοι ήταν μικρότεροι των 18 ετών, οι 4
ήταν άρρενες και οι 18 θήλεις.6

Ορμονικές διαταραχές

Σε αντίθεση όμως με τους ενήλικες, οι παιδιατρι-
κοί ασθενείς με ΔΙ παρουσιάζουν συχνότερα ορμο-
νικές διαταραχές, όπως υπερπλασία των επινεφρι-
δίων, πρώιμη αδρεναρχή, παχυσαρκία και μεταβολι-
κό σύνδρομο. Η εμφάνιση ΔΙ σε παιδιά μπορεί να
αποτελεί ένδειξη πρόωρης εφηβείας.2-5

Ο εργαστηριακός έλεγχος στους παιδιατρικούς
ασθενείς πρέπει να περιλαμβάνει τα κάτωθι: LH,
FSH, ολική και ελεύθερη τεστοστερόνη, DHEA,
17-OH-προγεστερόνη, γλυκόζη νηστείας, γλυκοζυ-
λιωμένη αιμοσφαιρίνη, επίπεδα ινσουλίνης, αυξη-
τικούς παράγοντες τύπου ινσουλίνης-1 και -2, κα-
θώς και υπερηχογράφημα πυέλου στα κορίτσια
για έλεγχο ύπαρξης πολυκυστικών και οστική ηλι-
κία.3

Σχετικά με την παχυσαρκία, το 53% των ασθενών
που ανέφεραν πρώιμη έναρξη της νόσου πριν την
ηλικία των 16 ετών ήταν παχύσαρκοι, υποστηρίζον-
τας την υπόθεση ότι η παχυσαρκία μπορεί να συμβά-
λει στην πρόωρη εμφάνιση της ΔΙ.7

Οικογενειακό ιστορικό

Αναφορικά με το οικογενειακό ιστορικό ΔΙ, οι
ασθενείς με πρώιμη έναρξη της νόσου έχουν συ-
χνότερα θετικό οικογενειακό ιστορικό (56%) συγ-
κριτικά με τους ασθενείς που εμφάνισαν τη νόσο
στην ενήλικο ζωή (35%).6 Το γεγονός αυτό υποστη-
ρίζει το εύρημα ότι οι ασθενείς με θετικό οικογενει-
ακό ιστορικό ΔΙ παρουσιάζουν τη νόσο σε μικρότε-
ρη ηλικία.2

Σε πρόσφατη μελέτη ασθενών από Κίνα, Γαλλία,
Ιαπωνία και Μεγάλη Βρετανία με οικογενή μορφή
ΔΙ ανιχνεύτηκαν μεταλλάξεις στα γονίδια της πρεσε-
νιλίνης-1 (PSEN1), του ενισχυτή-2 της πρεσενιλίνης
(PSENEN) και της νικαστρίνης (NCSTN), που κωδι-
κοποιούν τρεις από τις τέσσερις πρωτεΐνες του συμ-
πλέγματος της γ-σεκρετάσης. Στην ίδια μελέτη, πα-
ρατηρήθηκε απόφραξη των θυλάκων των τριχών, η
οποία είναι και η αρχική εκδήλωση της ΔΙ, αλλά και
θυλακική ατροφία, επιδερμιδικές κύστεις και επι-
δερμιδική υπερπλασία σε ποντίκια με έλλειψη της
πρωτεΐνης Notch-1.10
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Κάπνισμα

Το κάπνισμα φαίνεται να μη διαδραματίζει κά-
ποιον ρόλο στην εμφάνιση της ΔΙ στην παιδική ηλι-
κία. Οι περιορισμοί που τίθενται στην τεκμηρίωση
της υπόθεσης αυτής αφορούν στην έλλειψη στοιχεί-
ων από μακροχρόνια παρακολούθηση των ασθενών
αυτών, στη μειωμένη πιθανότητα καπνίσματος σε
ηλικία μικρότερη των 16 ετών και στη δυσκολία πα-
ραδοχής της συνήθειας αυτής ενώπιον των γονέ-
ων.7

ΚΛΙΝΙΚH ΕΙΚOΝΑ –––––––––––––––––––––––––––––––––––

Η απόφραξη του τριχικού θυλάκου οδηγεί στη
δημιουργία μονήρων, υποδόριων οζιδίων διαμέτρου
0,5 cm έως 1,5 cm. Οι βλάβες αυτές είναι ιδιαίτερα
επώδυνες, κυκλοτερείς και δεν παρουσιάζουν κεν-
τρική νέκρωση ή κορυφή, όπως οι δοθιήνες. Μπο-
ρεί να επιμένουν για εβδομάδες ή ακόμα και μήνες
χωρίς καμία αλλαγή στην εμφάνισή τους ή με περι-
στασιακά επεισόδια φλεγμονής. Όταν τα οζίδια εντο-
πίζονται βαθιά μέσα στον υποδόριο ιστό, είναι μόλις
ορατά. Μετά την αύξηση του μεγέθους αυτών των
βλαβών ακολουθεί είτε σταδιακή υποστροφή είτε πε-
ραιτέρω ανάπτυξη και αυτόματη διάνοιξη με εκροή
δύσοσμου πύου και επακόλουθη δημιουργία επώδυ-
νων, εν τω βάθει αποστημάτων.1,11-13

Οι επαναλαμβανόμενοι κύκλοι εξάρσεων και υφέ-
σεων συντηρούν τη χρόνια φλεγμονή με συνέπεια
τον σχηματισμό συριγγίων και ουλώδους ιστού. Από
τα συρίγγια εκρέει ορώδες υγρό, πύον ή πυοαιματη-
ρό υγρό και συνήθως είναι δύσοσμο, πιθανόν λόγω
αποικισμού των βλαβών με αναερόβιους μικροοργα-
νισμούς. Τα συρίγγια μπορεί να επεκτείνονται στους
παρακείμενους ιστούς.1,14,15

Κατά τη χρόνια φάση παρατηρούνται υπερτροφι-
κές ουλές, ανοικτοί διπλοί φαγέσωρες, ενίοτε δι-
πλοί, έλκη, καθώς και ίνωση της επιδερμίδας και του
υποδορίου. Κατά την επούλωση, παρατηρείται πυ-
κνή ίνωση με δημιουργία πλακών σκληρής σύστα-
σης ή γραμμικών ζωνών δίκην σχοινιού.1,11

Θυλακικές βλατίδες και φλύκταινες παρατηρούν-
ται συχνά στις προσβεβλημένες περιοχές. Σε μερι-
κούς ασθενείς επικρατεί η παρουσία επιδερμιδικών
κύστεων, οι οποίες περιγράφονται ως λεία, ελαστικά
οζίδια με κυκλικό σχήμα, διαμέτρου 1cm έως 6cm
με εντόπιση σε έξω γεννητικά όργανα, πρόσωπο και
θωρακικό τοίχωμα.1

Η ΔΙ στα παιδιά προσβάλει τις ίδιες ανατομικές

περιοχές που προσβάλει και στους ενήλικες ασθε-
νείς. Χαρακτηριστικά η νόσος εντοπίζεται σε ανα-
τομικές περιοχές πλούσιες σε αποκρινείς ιδρωτο-
ποιούς αδένες, όπως είναι οι μηροβουβωνικές πτυ-
χές, οι μασχαλιαίες χώρες, η περιπρωκτική περιο-
χή, οι μαστοί και οι υπομαζικές πτυχές και οι
γλουτοί.2

Η πρώιμη έναρξη της ΔΙ σχετίζεται με πιο εκτετα-
μένη μορφή της νόσου.6 Η σταδιοποίηση της ΔΙ στα
παιδιά βασίζεται στο σύστημα κατά Hurley.16

• Hurley Ι: μονήρη ή πολλαπλά οζίδια ή αποστή-
ματα χωρίς την παρουσία συριγγίων ή ουλώδους
ιστού.

• Hurley II: υποτροπιάζοντα οζίδια ή αποστήματα
με σχηματισμό συριγγίων και ουλώδους ιστού,
καθώς και μονήρεις ή πολλαπλές βλάβες που
διαχωρίζονται ευκρινώς μεταξύ τους. 

• Hurley ΙΙΙ: διάχυτη ή σχεδόν διάχυτη συμμετοχή
μιας περιοχής με πολλαπλά αλληλοσυνδεόμενα
μεταξύ τους συρίγγια και αποστήματα. Δεν υπάρ-
χει υγιές δέρμα μεταξύ των βλαβών.

Στις επιπλοκές της νόσου που μπορεί να παρατη-
ρηθούν στους παιδιατρικούς ασθενείς περιλαμβά-
νονται η αναιμία, το λεμφοίδημα, καθώς και συρίγ-
για που επικοινωνούν με την ουρήθρα, την ουροδό-
χο κύστη ή τον πρωκτικό σωλήνα.3

Στη βιβλιογραφία έχουν αναφερθεί 12 περιπτώ-
σεις εμφάνισης ΔΙ σε παιδιά, συχνότητα που δεν αν-
τικατοπτρίζει τον αληθή επιπολασμό της νόσου στον
παιδιατρικό πληθυσμό. Από τους 12 αυτούς ασθε-
νείς, οι 10 ήταν κορίτσια και οι 2 αγόρια. Αναφορικά
με τα κλινικά χαρακτηριστικά των ασθενών αυτών, η

69
ΔΙΑΠΥΗΤΙΚΗ ΙΔΡΩΤΑΔΕΝΙΤΙΔΑ ΣΤΑ ΠΑΙΔΙΑ

Ôüìïò 29, Ôåý÷ïò 1, Iανουάριος - Μάρτιος 2018

Eικόνα 1 – Φλεγμονώδη οζίδια και ουλές σε αριστερή μα-
σχαλιαία πτυχή έφηβου ασθενούς με διαπυητική ιδρωτα-
δενίτιδα.



πιο συχνή εντόπιση της ΔΙ ήταν οι μηροβουβωνικές
πτυχές και ακολουθούσαν οι μασχαλιαίες χώρες και
η πρωκτογεννητική περιοχή, ενώ τα επώδυνα οζίδια
αποτελούσαν τη συχνότερη κλινική εκδήλωση και
έπονταν τα έλκη και οι ουλές.2

Σε αυτό το σημείο, αξίζει να αναφερθεί μία μελέ-
τη που διεξήχθη στο Ιατρείο Ιδρωταδενίτιδας του
Νοσοκομείου “Ανδρέας Συγγρός” για τα χαρακτηρι-
στικά της ΔΙ πρώιμης έναρξης (ηλικία μικρότερη ή
ίση των 17 ετών). Για τους ασθενείς με πρώιμη έναρ-
ξη ΔΙ, δεν βρέθηκαν διαφορές όσον αφορά στη σο-
βαρότητα της ΔΙ κατά στάδιο Hurley και στον αριθμό
των προσβεβλμένων περιοχών αργότερα στη ζωή
τους συγκριτικά με τους ασθενείς με έναρξη ΔΙ κατά
την ενήλικο ζωή. Οι ασθενείς με οικογενειακό ιστο-
ρικό ΔΙ έχουν αυξημένο κίνδυνο για εμφάνιση πρώι-
μης έναρξης ΔΙ.17

ΘΕΡΑΠΕIΑ –––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––

Οι λόγοι που η θεραπεία της ΔΙ στα παιδιά απο-
τελεί μία πρόκληση είναι πολλαπλοί. Είναι γνωστό
ότι η νόσος έχει σημαντική επίδραση στην ποιότητα
ζωής και στην αυτοεκτίμηση των ασθενών. Οι επώδυ-
νες βλάβες μπορεί να περιορίσουν την παρακολού-
θηση στο σχολείο, τις δραστηριότητες και την άσκη-
ση. Επιπλέον η αντιμετώπιση της νόσου στους παι-
διατρικούς ασθενείς στηρίζεται σε δεδομένα από μι-
κρές σειρές ασθενών και μελέτες σε ενήλικες, καθώς
και σε γνώμες ειδικών.2

Η θεραπεία εξαρτάται από τη σοβαρότητα της ΔΙ.
Είναι σημαντική η ενημέρωση των ασθενών και των
οικογενειών τους για τη διάγνωση και τη χρόνια φύ-
ση της νόσου, αλλά για τους στόχους της θεραπείας.
Αφού η νόσος δεν είναι ιάσιμη, η θεραπεία στοχεύει
στην ανακούφιση από τον πόνο, στη μείωση της
φλεγμονής και των ουλών και στην πρόληψη της εξέ-
λιξης της νόσου.2

Η θεραπευτική στρατηγική στηρίζεται στην ενδο-
κρινολογική εκτίμηση και αντιμετώπιση τυχόν μετα-
βολικών και ενδοκρινικών διαταραχών, στην προ-
αγωγή ενός υγιεινού τρόπου ζωής με έμφαση στον
έλεγχο του σωματικού βάρους και στην αποφυγή κα-
πνίσματος, ακόμα και του παθητικού, στη διαχείριση
των συμπτωμάτων και στη χορήγηση τοπικής ή συ-
στηματικής θεραπείας.18,19

Στους ασθενείς σταδίου Ι κατά Hurley ενδείκνυ-
ται η τοπική εφαρμογή λοσιόν κλινδαμυκίνης 1% δις
ημερησίως για χρονικό διάστημα 3 μηνών. Άλλες
επιλογές για τοπικές θεραπείες περιλαμβάνουν την

εφαρμογή αζελαϊκού οξέος 15% και του συνδυα-
σμού κλινδαμυκίνης/υπεροξειδίου του βενζοϋλί-
ου.18,19

Η χορήγηση αντιβιοτικών από τους στόματος
ενδείκνυται σε παιδιά με ΔΙ σταδίου ΙΙ κατά Hur-
ley, καθώς και σε περιπτώσεις αποτυχίας των τοπι-
κών σκευασμάτων. Συνήθως χορηγείται κλινδαμυ-
κίνη (10-25 mg/kg/ημέρα με μέγιστη δόση 1,8
g/ημέρα) διαιρεμένη σε 3-4 δόσεις.18,19 Ο συνδυα-
σμός κλινδαμυκίνης-ριφαμπικίνης έχει αναφερθεί
σε πολλές σειρές ενηλίκων ασθενών και η μέγιστη
αποτελεσματικότητα παρατηρείται μετά από 10
εβδομάδες χορήγησης. Αν και οι μελέτες αυτές δεν
περιελάμβαναν παιδιατρικούς ασθενείς, ο συνδυα-
σμός αυτός μπορεί να αποτελέσει επιλογή θερα-
πείας στα παιδιά με ΔΙ αφού η κλινδαμυκίνη και η
ριφαμπικίνη χορηγούνται στα παιδιά με άλλες εν-
δείξεις.20-24

Με βάση μελέτες που έχουν πραγματοποιηθεί σε
ενήλικες ασθενείς, η αποτελεσματικότητα της ισοτρε-
τινοϊνης στη ΔΙ είναι περιορισμένη. Επομένως η χο-
ρήγησή της δεν ενδείκνυται σε παιδιά με ΔΙ λαμβα-
νομένου υπόψιν και των πιθανών ανεπιθύμητων
ενεργειών αυτής.2,18

Η φιναστερίδη χορηγήθηκε σε δόση 5-10mg/
ημέρα, μόνη ή σε συνδυασμό με άλλες θεραπείες,
σε 2 θήλεις έφηβους και σε ένα κορίτσι με ΔΙ με εν-
θαρρυντικά αποτελέσματα χωρίς ανεπιθύμητες ενέρ-
γειες.25

Αναφορικά με τους βιολογικούς παράγοντες, το
adalimumab μπορεί να χορηγηθεί σε εφήβους από
12 ετών και με βάρος σώματος τουλάχιστον 30kg
που εμφάνισαν ανεπαρκή ανταπόκριση στη συμβα-
τική συστηματική θεραπεία για τη ΔΙ. Η συνιστώ-
μενη δόση είναι 80mg την Εβδομάδα 0, ακολου-
θούμενη από 40mg κάθε δεύτερη εβδομάδα ξεκι-
νώντας την Εβδομάδα 1 μέσω υποδόριας ένεσης.
Σε ανεπαρκή ανταπόκριση, μπορεί να εξετασθεί η
αύξηση της συχνότητας δοσολογίας σε 40mg κάθε
εβδομάδα.26

Παρά την πληθώρα των μελετών στους ενήλικες
ασθενείς, στα παιδιά τα διαθέσιμα δεδομένα για
την αποτελεσματικότητα άλλων βιολογικών παρα-
γόντων στη ΔΙ είναι ελάχιστα.2 Το infliximab χορη-
γήθηκε σε έναν έφηβο 17 ετών με εκτεταμένη ΔΙ
και ελκώδη κολίτιδα. Πλήρης ύφεση επετεύχθη με-
τά από 3 εγχύσεις, η οποία ακολουθήθηκε από
έξαρση 5 μήνες μετά και αντιμετωπίστηκε με νέα
έγχυση infliximab.26 Το etanercept χορηγήθηκε σε
μία έφηβη 17 ετών με ΔΙ και σύνδρομο Down. Η
αρχική αποτελεσματικότητα παρατηρήθηκε 10 μέ-
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ρες μετά την έναρξη της θεραπείας και η ασθενής
παρέμεινε σε ύφεση για 17 εβδομάδες μετά τη συ-
νέχιση θεραπείας.27

Σύμφωνα με τις βιβλιογραφικές αναφορές, η έγ-
χυση βοτουλινικής τοξίνης Α έχει δοκιμαστεί σε ένα
κορίτσι 6 ετών με ΔΙ28 και η εφαρμογή λέιζερ διοξει-
δίου του άνθρακα σε ένα κορίτσι 12 ετών.29

Η χειρουργική επέμβαση ενδείκνυται σε περι-
πτώσεις που οι λοιπές θεραπευτικές επιλογές αποτύ-
χουν ή σε περιπτώσεις που η νόσος εξελιχθεί σε ΔΙ
σταδίου ΙΙΙ κατά Hurley.2

Οι θεραπευτικές επιλογές πρώτης και δεύτερης
γραμμής για τη ΔΙ στους παιδιατρικούς ασθενείς
ανάλογα με τη σοβαρότητα της νόσου συνοψίζονται
σε έναν αλγόριθμο στον Πίνακα 1.2

ΣΥΜΠΕΡAΣΜΑΤΑ –––––––––––––––––––––––––––––––––––

Η ΔΙ σπάνια προσβάλει τα παιδιά. Η πρώιμη
έναρξη της νόσου συσχετίζεται με πιο εκτεταμένη
μορφή και με θετικό οικογενειακό ιστορικό. Τα
παιδιά με ΔΙ παρουσιάζουν συχνότερα ορμονικές
διαταραχές συγκριτικά με τους ενήλικες υπογραμ-
μίζοντας την ανάγκη για ενδοκρινικό έλεγχο σε αυ-
τή την ομάδα ασθενών. Είναι σημαντικό να γνωρί-
ζουν οι δερματολόγοι ότι η ΔΙ μπορεί να εμφανι-
στεί και στην παιδική ηλικία, αφού η έγκαιρη ανα-
γνώριση και θεραπεία της ΔΙ μπορούν να ελαχι-
στοποιήσουν τις αρνητικές επιπτώσεις της νόσου
στα παιδιά.
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Προτεινόμενος θεραπευτικός αλγόριθμος για παιδιά και εφήβους με ΔΙ.2

Βαθμός σοβαρότητας της ΔΙ Πρώτης γραμμής θεραπείας Δεύτερης γραμμής θεραπεία

Ήπια Πλύσεις με αντιβακτηριδιακό σαπούνι Συνδυασμός τοπικά υπεροξειδίου του 
(καθαριστικά με υπεροξείδιο του βενζοϋλίου-κλινδαμυκίνης, γέλης κλινδα-
βενζοϋλίου) και τοπική κλινδαμυκίνη μυκίνης-τρετινοϊνης ή αζελαϊκού οξέος; 
1% δις ημερησίως για 3 μήνες; τετρακυκλίνη από του στόματος (δοξυκυ-
Κλινδαμυκίνη από του στόματος κλίνη, μινοκυκλίνη) σε παιδιά ≥10 ετών

Μέτρια Από του στόματος κλινδαμυκίνη ή Δαψόνη ή φιναστερίδη (σε κορίτσια)
συνδυασμός κλινδαμυκίνης-
ριφαμπικίνης

Σοβαρή Συστηματική χορήγηση βιολογικών Βραχυχρόνια χορήγηση κορτικοστεροειδών 
παραγόντων ή χειρουργική εξαίρεση από του στόματος; εφαρμογή αφαιρετικού ή
μερική ή ολική μη αφαιρετικού λέιζερ

Ð
ß í

á ê
áò

 1



12. Slade DEM, Powell BW, Mortimer PS. Hidradenitis suppu-
rativa: pathogenesis and management. Br J Plast Surg
2003; 56:451-61.

13. Alikhan A, Lynch PJ, Eisen DB. Hidradenitis suppurativa:
a comprehensive review. J Am Acad Dermatol 2009; 60:
539-61.

14. Giamarellos-Bourboulis E, Scheinfend N, Pelekanou A. Hi-
dradenitis suppurativa as a chronic inflammatory disor-
der. Are biological therapies the future therapeutic solu-
tion? Expert Rev Dermatol 2009; 4:47-54.

15. Mortimer PS, Lunniss PJ. Hidradenitis suppurativa. J R
Soc Med 2000; 93:420-2.

16. Hurley H. Axillary hyperhidrosis, apocrine bromhidrosis,
hidradenitis suppurativa, and familial benign pemphigus:
surgical approach. In Roenigh RRH, ed. Dermatologic
Surgery. Marcel Dekker, New York, 1989: 729-739.

17. Dessinioti C, Tzanetakou V, Zisimou C, Kontochristopou-
los G, Antoniou C. A retrospective study of the character-
istics of patients with early-onset compared to adult-onset
hidradenitis supppurativa. Int J Dermatol 2018 (accepted
for publication).

18. Mikkelsen PR, Jemec GB. Hidradenitis suppurativa in chil-
dren and adolescents: a review of treatment options. Pae-
diatr Drugs 2014; 16:483-9.

19. Rambhatla PV, Lim HW. Hamzavi. A systematic review of
treatments for hidradenitis suppurativa. Arch Dermatol
2012; 148:439-46.

20. Bettoli V, Zauli S, Borghi A, et al. Oral clindamycin and
rifampicin in the treatment of hidradenitis suppurativa-
acne inversa: a prospective study on 23 patients. J Eur
Acad Dermatol Venereol 2014; 28: 125-6.

21. Mendonηa CO, Griffiths CE. Clindamycin and rifampicin
combination therapy for hidradenitis suppurativa. Br J
Dermatol 2006; 154:977-8.

22. Gener G, Canoui-Poitrine F, Revuz JE, et al. Combination
therapy with clindamycin and rifampicin for hidradenitis
suppurativa: a series of 116 consecutive patients. Derma-
tology 2009; 219: 148-54

23. van der Zee HH, Boer J, Prens EP, et al. The effect of
combined treatment with oral clindamycin and oral ri-
fampicin in patients with hidradenitis suppurativa. Der-
matology 2009; 219:143-7.

24. Dessinioti C, Zisimou C, Tzanetakou V, et al. Oral clinda-
mycin and rifampicin combination therapy for hidradeni-
tis suppurativa: a prospective study and 1-year follow-up.
Clin Exp Dermatol 2016; 41:852-7.

25. Randhawa HK, Hamilton J, Pope E. Finasteride for the
treatment of hidradenitis suppurativa in children and
adolescents. JAMA Dermatol 2013; 149:732-5.

26. https://ec.europa.eu/health/documents/community-regi-
ster/2017/.../anx_137210_el.pdf Ανακτήθηκε στις 2
Απριλίου 2018.

27. Adams DR, Gordon KB, Devenyi AG, et al. Severe hidra-
denitis suppurativa treated with infliximab infusion. Arch
Dermatol 2003; 139:1540-2. 

28. Cusack C, Buckley C. Etanercept: effective in the manage-
ment of hidradenitis suppurativa. Br J Dermatol 2006;
154:726-9.

29. Feito-Rodrıguez M, Sendagorta-Cudos E, Herranz-Pinto
P, et al. Prepubertal hidradenitis suppurativa successfully
treated with botulinum toxin A. Dermatol Surg 2009;
35:1300-2.

30. Krakowski AC, Admani S, Uebelhoer NS, et al. Residual
scarring from hidradenitis suppurativa: fractionated CO2
laser as a novel and noninvasive approach. Pediatrics
2014; 133:e248-e251.

72

ÅË  ËÇ  Í É  ÊÇ  ÅÐ É  È Å  Ù  ÑÇ  ÓÇ  Ä Å Ñ  ÌÁ  ÔÏ  ËÏ  Ã É  ÁÓ  ÁÖÑÏ  Ä É  Ó ÉÏ  ËÏ  Ã É  ÁÓ

B. Τζανετάκου, Κ. Δεσινιώτη, Χρ. Αντωνίου, Γ. Κοντοχριστόπουλος

Áë ëç ëï ãñá ößá: B. Τζανετάκου
Ειδικευόμενη Ιατρός Δερματολογίας-Αφροδισιολογίας
Νοσοκομείο ‘Ανδρέας Συγγρός’
Ι. Δραγούμη 5, 16121, Καισαριανή
e-mail: tzanetakoub@hotmail.com



ΕΙΣΑΓΩΓH - ΤΑΞΙΝOΜΗΣΗ ––––––––––––––––––––––

Ως συγγενείς μελανοκυτταρικοί σπίλοι (ΣΜΣ)
ορίζονται οι σπίλοι που είναι παρόντες κατά τη
γέννηση ή εμφανίζονται στα δυο πρώτα έτη της
ζωής του παιδιού. Η ταξινόμηση τους στηρίζεται
στο μέγεθος τους ή στο αναμενόμενο μέγεθος που
θα αποκτήσουν κατά την ενήλικη ζωή.1 Η εκτίμη-
ση της τελικής διαμέτρου ενός ΣΜΣ στην ενήλικη

ζωή προκύπτει από το γινόμενο της μέγιστης δια-
μέτρου του σπίλου με τον παράγοντα 1,7 για την
κεφαλή, 3,3 για τα κάτω άκρα και 2,8 για τις λοι-
πές ανατομικές θέσεις (τράχηλος, κορμός και άνω
άκρα).2

Η κλασσική ταξινόμηση τους σε μικρούς (διάμε-
τρος <1,5cm) μεσαίους (διάμετρος 1,5 - 20 cm) και
μεγάλους (διάμετρος >20cm) αναθεωρήθηκε το
2012 δίνοντας μεγαλύτερη έμφαση στην κατηγορία

Συγγενείς σπίλοι στα παιδιά
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Οι συγγενείς μελανοκυτταρικοί σπίλοι παρατηρούνται περίπου στο 1% έως 6%
των νεογνών και επηρεάζουν σε σημαντικό βαθμό την ποιότητα ζωής των ίδιων των παιδιών και της οι-
κογένειας τους λόγω: του μεγέθους, της εντόπισης, της κλινικής εικόνας και της πιθανότητας εξαλλαγής
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συγγενών μελανοκυτταρικών σπίλων, καθώς επίσης αναφέρονται και τα νεότερα δεδομένα αναφορικά
με τα πλεονεκτήματα και τους περιορισμούς των θεραπευτικών επιλογών. 
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των γιγάντιων σπίλων, οι οποίοι συσχετίζονται πε-
ρισσότερο με αυξημένο κίνδυνο μελανώματος. Στη
ταξινόμηση αυτή συνυπολογίστηκε η ανατομική εν-
τόπιση, ο αριθμός των δορυφόρων βλαβών, η χρωμα-
τική ετερογένεια, η τραχύτητα της επιφάνειας, η πα-
ρουσία δερματικών ή υποδόριων οζιδίων και η
υπερτρίχωση των ΣΜΣ.2 Στον Πίνακα 1 παρουσιάζε-
ται η ανωτέρω ταξινόμηση των ΣΜΣ. 

ΕΠΙΔΗΜΙΟΛΟΓIΑ –––––––––––––––––––––––––––––––––––

Οι ΣΜΣ εμφανίζονται σε ποσοστό 1-6% των νεο-
γνών 3. Οι μικροί και μεσαίου μεγέθους είναι σχετι-
κά κοινοί, ενώ οι μεγάλοι και γιγάντιοι έχουν κατα-
γραφεί σε 1:20.000 – 1:50.000 γεννήσεις. Μεγαλύ-
τερο ποσοστό των ΣΜΣ έχει παρατηρηθεί στα κορί-
τσια 1.
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Ταξινόμηση συγγενών μελανοκυτταρικών σπίλων.

Μικροί ΣΜΣ Διάμετρος <1,5cm

Μεσαίοι (M) ΣΜΣ διάμετρος >1,5 - 20 cm
Μ1 διάμετρος 1,5 - 10 cm
Μ2 διάμετρος >10 - 20 cm

Αναμενόμενο μέγεθος κατά Μεγάλοι (L) ΣΜΣ διάμετρος >20 - 40 cm

την ενήλικη ζωή L1 διάμετρος >20 - 30 cm
L2 διάμετρος >30 - 40 cm

Γιγάντιοι (G)  ΣΜΣ
G1 διάμετρος >40 - 60 cm
G2 διάμετρος >60 cm

ΣΜΣ κεφαλής πρόσωπο, τριχωτό

Ανατομική εντόπιση ΣΜΣ κορμού αυχένας, ώμοι, ράχη, στήθος/στέρνο, κοιλιά, 
πλευρές, γλουτοί, γεννητική χώρα

ΣΜΣ άκρων βραχίονες, μηροί, άκρα χείρα, άκρο πόδι

S0 0 δορυφόρες βλάβες

Αριθμός δορυφόρων βλαβών
S1 <20 δορυφόρες βλάβες

S2 20-50 δορυφόρες βλάβες

S3 >50 δορυφόρες βλάβες

C0 καθόλου χρωματική ετερογένεια

C1 μέτρια χρωματική ετερογένεια

C2 σημαντική χρωματική ετερογένεια

R0 καθόλου τραχύτητα επιφάνειας

R1 μέτρια τραχύτητα επιφάνειας

Μορφολογικά χαρακτηριστικά R2 σημαντική τραχύτητα επιφάνειας

N0 κανένα δερματικό ή υποδόριο οζίδιο

N1 διάσπαρτα δερματικά ή υποδόρια οζίδια

N2 πολλαπλά δερματικά ή υποδόρια οζίδια

H0 καθόλου τριχοφυÀα

H1 σημαντική τριχοφυÀα

H2 εξαιρετική τριχοφυÀα
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ΠΑΘΟΓEΝΕΙΑ –––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––

Η παθογένεια τους παραμένει άγνωστη. Οι ΣΜΣ
δημιουργούνται από την παθολογική μετανάστευση,
πολλαπλασιασμό και διαφοροποίηση των μελανοβλα-
στών κατά την μετανάστευση τους στις λεπτομήνιγγες
και το δέρμα. Από γονιδιακές μελέτες έχει παρατηρη-
θεί πως σημαντικό ρόλο στην ανάπτυξη των ΣΜΣ δια-
δραματίζουν οι μεταλλάξεις πρωτεϊνών του μονοπατι-
ού MAPK (mitogen-activated protein kinase). Επίσης
έχει διαπιστωθεί μετάλλαξη του γονιδίου BRAF σε
άτομα με μικρούς ΣΜΣ, ενώ στο 85-95% των ατόμων
με μεγάλους και γιγάντιους σπίλους έχει παρατηρη-
θεί μετάλλαξη του πρωτο-ογκογονίδιου NRAS.4,5

ΚΛΙΝΙΚH ΕΙΚOΝΑ –––––––––––––––––––––––––––––––––––

Η κλινική εικόνα των ΣΜΣ μεταβάλλεται με την
πάροδο της ηλικίας. Αρχικά εμφανίζονται με τη
μορφή επίπεδων πλακών με ομοιόμορφη μελάγχρω-
ση και στη συνέχεια εξελίσσονται σε επηρμένες, με
τραχεία, μυρμηκιώδη ή εγκεφαλοειδή επιφάνεια και
στικτή μελάγχρωση βλάβες.1 Οι μεσαίοι και μεγάλοι
ΣΜΣ μπορεί να φέρουν στην επιφάνεια τους διαβρώ-
σεις ή και ελκώσεις.6 Οι γιγάντιοι ΣΜΣ και ιδιαίτερα
εκείνοι που εντοπίζονται σε ράχη, γλουτούς και γεν-
νητική χώρα μπορεί να εμφανίζουν πολλαπλά ή με-
γάλα οζίδια, ορατά ήδη από την γέννηση.7 Καλοήθη
υπερπλαστικά οζίδια μπορεί επίσης να εμφανιστούν
σε έδαφος μεγάλων ΣΜΣ κατά τη διάρκεια της παιδι-
κής ηλικίας, τα ιστολογικά χαρακτηριστικά των οποί-
ων συχνά παρουσιάζουν ομοιότητες με μελάνωμα.1

Ορισμένοι συγγραφείς αναφέρουν μείωση της μελάγ-
χρωσης των ΣΜΣ κατά τη διάρκεια της πρώτης δε-
καετίας της ζωής σε παιδιά με ανοικτόχρωμο φωτό-
τυπο δέρματος.8 Μερικές φορές απαντάται «το φαι-
νόμενο της άλω» με αποτέλεσμα τη σταδιακή εξαφά-
νιση του σπίλου μέσω μιας ανοσιακής απόκρισης,
της οποίας προηγείται ένα φλεγμονώδες στάδιο με
απολέπιση και εφελκιδοποίηση.9,10 Στους ΣΜΣ ανή-
κει και ο στικτός φακοειδής σπίλος. Η μορφολογία
των στικτών φακοειδών σπίλων ποικίλλει καθώς στο
μέσο τους μπορεί να εμφανίζουν μια απότομη γραμ-
μή οριοθέτησης ή να εμφανίζονται επάνω τους με-
λαγχρωματικές βλάβες από φακίδες και επίκτητους
σπίλους έως κυανούς σπίλος ή σπίλος της Spitz.11,12

ΠΟΡΕIΑ - ΠΡOΓΝΩΣΗ –––––––––––––––––––––––––––––

Οι ασθενείς με ΣΜΣ εμφανίζουν αυξημένο κίνδυ-

νο ανάπτυξης μελανώματος συγκριτικά με το γενικό
πληθυσμό. Σε ασθενείς με μικρούς και μεσαίους
ΣΜΣ το μελάνωμα εμφανίζεται πιο σπάνια, κατά τη
διάρκεια ή μετά την εφηβεία, ξεκινά από τη χόριο -
επιδερμιδική ένωση και συνήθως αναπτύσσεται στην
περιφέρεια του σπίλου.13,14 Θα πρέπει να αναφερθεί
πως από την παρακολούθηση 680 ασθενών με μι-
κρούς και μεσαίους ΣΜΣ για 13,5 έτη, διαπιστώθηκε
μηδενική επίπτωση μελανώματος καθώς επίσης και
η παρακολούθηση ασθενών των Massachusetts Ge-
neral Hospital και New York University Pigmented
Lesion Clinic, για περισσότερα από 30 έτη, δεν κατέ-
δειξε την ανάπτυξη μελανώματος σε ασθενείς κάτω
των 20 ετών με ΣΜΣ διαμέτρου μικρότερης των 5
εκατοστών.15-19 Στους ασθενείς με μεγάλους και γι-
γάντιους ΣΜΣ, η ανάπτυξη μελανώματος ξεκινά από
το χόριο και τον υποδόριο ιστό με αποτέλεσμα να
καθίσταται δύσκολη η πρώιμη διάγνωση του. Στηρι-
ζόμενοι σε μεγάλες αναδρομικές και προοπτικές με-
λέτες ο κίνδυνος ανάπτυξης μελανώματος σε ασθε-
νείς με μεγάλους και γιγάντιους ΣΜΣ κυμαίνεται στο
5%.20,21 Περίπου το 50% των ασθενών θα εμφανί-
σουν μελάνωμα εντός της πρώτης πενταετίας της
ζωής τους.3 Μεγαλύτερο κίνδυνο διατρέχουν οι
ασθενείς των οποίων οι ΣΜΣ έχουν διάμετρο 40 έως
60 εκατοστά, εντοπίζονται στον κορμό και εμφανί-
ζουν περισσότερες από είκοσι δορυφόρες βλά-
βες.15,20,22,23 Στην βιβλιογραφία υπάρχουν αναφορές
εμφάνισης μελανώματος σε ασθενείς με στικτούς φα-
κοειδείς σπίλους αυξημένης διαμέτρου.11,12

Η νευροδερματική μελάνωση, η οποία αφορά τον
πολλαπλασιασμό και την εναπόθεση μελανοκυττά-
ρων στο κεντρικό νευρικό σύστημα παράλληλα με το
δέρμα, εμφανίζεται σε ασθενείς με μεγάλους ή/και
πολλαπλούς ΣΜΣ. Στην πλειοψηφία των ασθενών με
νευροδερματική μελάνωση αναφέρεται η ύπαρξη
ενός μεγάλου ΣΜΣ, περιβαλλόμενου από δορυφόρες
βλάβες και περισσότερους από 10 μικρούς και με-
σαίου μεγέθους ΣΜΣ στο υπόλοιπο σώμα.24,25 Ο κίν-
δυνος εμφάνισης νευροδερματικής μελάνωσης αυξά-
νεται όταν η διάμετρος του ΣΜΣ είναι μεγαλύτερη
των 40 εκατοστών, η εντόπιση του είναι στην σπον-
δυλική χώρα και όταν οι δορυφόρες βλάβες είναι πε-
ρισσότερες από είκοσι.26,27 Περίπου το 4% των
ασθενών με ΣΜΣ υψηλού κίνδυνου αναπτύσσουν
συμπτωματική νευροδερματική μελάνωση, η οποία
έχει πτωχή πρόγνωση. Οι ασθενείς εμφανίζουν επι-
ληψίες, υδροκέφαλο και πονοκεφάλους με συνοδούς
εμέτους λόγω αυξημένης ενδοκράνιας πίεσης.28 Στο
15% των ασθενών έχει παρατηρηθεί καθυστέρηση
στην ανάπτυξη και διαταραχές του μυϊκού τόνου.29
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Η μέση ηλικία εμφάνισης των συμπτωμάτων είναι τα
2 έτη, αν και παιδιά με διακριτές ενδοεγκεφαλικές
μάζες γίνονται συμπτωματικά στην ηλικία των 10
ετών και κυρίως αναπτύσσουν εστιακές αισθητικοκι-
νητικές διαταραχές.28 Η ασυμπτωματική νευροδερ-
ματική μελάνωση διαγιγνώσκεται μόνο κατόπιν διε-
νέργειας MRI και έχει διαπιστωθεί στο 5% έως 25%
των παιδιών υψηλού κινδύνου.30 Η έλλειψη μακρο-
χρόνιων μελετών παρακολούθησης καθιστά δύσκολη
τη διεξαγωγή συμπερασμάτων σχετικά με την πρό-
γνωση της, ωστόσο από την παρακολούθηση για 5
έτη, 10 ασθενών με ασυμπτωματική νευροδερματική
μελάνωση διεγνωσμένη στους πρώτους 6 μήνες
ζωής, διαπιστώθηκε πως μόνο ένα παιδί ανέπτυξε
νευρολογικές διαταραχές.31 Είναι σημαντικό να τονι-
στεί πως τα παιδιά υψηλού κίνδυνου για ασυμπτωμα-
τική νευροδερματική μελάνωση, πρέπει να υποβάλ-
λονται σε MRI εγκεφάλου και σπονδυλικής στήλης
τους πρώτους 6-8 μήνες της ζωής τους, δηλαδή πριν
την ολοκλήρωση της μυελίνωσης. Επιπρόσθετα
στους ανωτέρω ασθενείς πρέπει να πραγματοποιείται
τακτικός έλεγχος για τυχόν νευρολογικά ελλείμματα
και διαταραχές ανάπτυξης και να μετράται η περιφέ-
ρεια της κεφαλής.29,30

Οι ασθενείς με μεγάλους και γιγάντιους ΣΜΣ
μπορεί να εμφανίσουν ενδοσπονδυλικά λιπώματα,
αραχνοειδείς κύστεις και δισχιδή ράχη.32,33 Επιπρό-
σθετα στους ασθενείς με μεγάλους ΣΜΣ έχει παρα-
τηρηθεί υψηλό ποσοστό ανάπτυξης ραβδομυοσαρκώ-
ματος, λιποσαρκώματος και κακόηθων όγκων ελύ-
τρων των περιφερικών νεύρων.34-36

ΘΕΡΑΠΕΥΤΙΚH ΑΝΤΙΜΕΤΩΠΙΣΗ –––––––––––––––

Οι περισσότεροι ερευνητές δεν συνιστούν την προ-
φυλακτική χειρουργική εξαίρεση των μικρών και με-
σαίων ΣΜΣ, αλλά την παρακολούθηση τους με δερμα-
τοσκοπικές εικόνες, δεδομένου ότι η πιθανότητα ανά-
πτυξης μελανώματος κατά την παιδική ηλικία είναι μι-
κρή.1,37,38 Σημαντικό ρόλο διαδραματίζει η εκπαίδευ-
ση των παιδιών και των γονέων στην εξέταση των σπί-
λων από τους ίδιους. Οι μικροί και μεσαίοι ΣΜΣ μπο-
ρούν ωστόσο να εξαιρεθούν χειρουργικά για αισθητι-
κούς λόγους και συστήνεται αυτό να πραγματοποιεί-
ται κατά την εφηβεία ή μετά από αυτή επειδή ο ασθε-
νής μπορεί να δεχτεί πιο άνετα τη χειρουργική διαδι-
κασία. Είναι ιδιαίτερα σημαντικό τα παιδιά και οι γο-
νείς να είναι ενημερωμένοι σχετικά με τις δυνατότητες
της εξαίρεσης όπως επίσης και για το σχηματισμό ου-
λών κατόπιν της επέμβασης όσο αφορά ιδιαίτερα την

περιοχή του προσώπου.1 Σε περίπτωση που η χει-
ρουργική εξαίρεση δεν είναι δυνατή, σε μικρούς και
επίπεδους ΣΜΣ συστήνεται η εφαρμογή Lasers που
αναλύονται παρακάτω.3 Στον πίνακα 2 συνοψίζονται
οι παράγοντες που επηρεάζουν τη θεραπευτική αντι-
μετώπιση των μικρών και μεσαίων ΣΜΣ. 

Μεγάλος αριθμός μελετητών προτείνει την πρώι-
μη και πλήρη εκτομή των μεγάλων και γιγάντιων
ΣΜΣ, στηριζόμενοι στην συσχέτιση τους με το μελά-
νωμα. Ωστόσο αυτό δεν δύναται να επιτευχθεί σε
πολλές περιπτώσεις ασθενών είτε λόγω του μεγάλου
μεγέθους των ΣΜΣ είτε λόγω της επέκτασης τους σε
βαθύτερες δομές του δέρματος.1,3,39 Η ολικού πά-
χους αφαίρεση τους πραγματοποιείται είτε σε μια
συνεδρία είτε κατά στάδια και απαιτείται η χρήση
διατατήρων δέρματος ή δερματικών μοσχευμάτων.
Επίσης συστήνεται η χειρουργική αφαίρεση να
πραγματοποιείται μεταξύ του έκτου και ένατου μήνα
της ηλικίας του παιδιού λόγω αυξημένης ελαστικότη-
τας και καλύτερης επούλωσης του δέρματος.37 Και
εδώ είναι σημαντική η ενημέρωση των γονέων για τις
αισθητικές παραμέτρους που θα προκύψουν από την
αφαίρεση μεγάλης επιφάνειας δέρματος. Έχει ανα-
φερθεί στη βιβλιογραφία η επαναμελάγχρωση του
δέρματος γύρω ή εντός της ουλής από την χειρουργι-
κή αφαίρεση όπως επίσης και η ανάπτυξη μελανώ-
ματος στην περιοχή του δερματικού μοσχεύμα-
τος.20,40 Συνεπάγεται από τα ανωτέρω πως ακόμα και
αν ο ασθενής με μεγάλους και γιγάντιους ΣΜΣ υπο-
βληθεί σε εξαίρεση, η παρακολούθηση του εξακο-
λουθεί να γίνεται ανά τακτά χρονικά διαστήματα.
Όταν η χειρουργική αφαίρεση δεν είναι εφικτή συ-
στήνεται η απόξεση, η χρήση συσκευής δερμοαπόξε-
σης και τα lasers 1. Τα τελευταία προτιμώνται σε
ΣΜΣ εντοπιζόμενων στο πρόσωπο. Τα lasers που
χρησιμοποιούνται είναι τα αφαιρετικά (ablative) la-
sers όπως το Erbium:Yag και το CO2, τα οποία επι-
τυγχάνουν αφαίρεση της επιδερμίδας και του ανώτε-
ρου χορίου, δηλαδή σημείων συγκέντρωσης ενεργο-
ποιημένων μελανοκυττάρων και τα Q-switched ή
Long-Pulse lasers (Ruby, Alexandrite, Nd:YAG) που
στοχεύουν τα μελανοκύτταρα και έτσι μειώνουν τη
μελάγχρωση του σπίλου. Ωστόσο η έλλειψη μακρο-
χρόνιων μελετών παρακολούθησης ασθενών που
επέλεξαν τη θεραπεία με lasers καθιστά αμφισβητή-
σιμη την αποτελεσματικότητα τους.41-45

ΣΥΜΠΕΡΑΣΜΑΤΑ ––––––––––––––––––––––––––––––––––

Συμπερασματικά, οι ΣΜΣ ιδιαίτερα εκείνοι που
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εντοπίζονται σε εμφανή σημεία του σώματος και
εκείνοι με αυξημένες διαστάσεις προκαλούν συναι-
σθηματική φόρτιση τόσο στα παιδιά όσο και στους
γονείς. Είναι σημαντικό να τονιστεί πως ανεξάρτητα
από την θεραπεία που θα επιλεχθεί από το εκάστοτε
άτομο, εκείνο θα πρέπει να ελέγχεται περιοδικά από
τον θεράποντα δερματολόγο, ο οποίος θα πρέπει να
βρίσκεται σε εγρήγορση μετά από εμφάνιση νέων
βλαβών (βλατίδων, οζιδίων ή ελκών επί του ΣΜΣ ή
επί της ουλής αφαιρεθέντος ΣΜΣ) και να προβαίνει
στην ιστολογική εξέταση τους. 
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Παράγοντες που επηρεάζουν τη θεραπευτική αντιμετώπιση των μικρών και μεσαίων συγγενών σπίλων.

Υπέρ πρώιμης Υπέρ παρακολούθησης Υπέρ 
αφαίρεσης και μελλοντικής αφαίρεσης παρακολούθησης
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παράγοντες πρόσωπο ή άλλη εμφανή του ασθενούς ρο αισθητικά αποδεκτός από

περιοχή του σώματος το σχηματισμό ουλής

Εξέλιξη του σπίλου Κλινική/ιστολογική Εντόπιση του ΣΜΣ σε περιοχές Υποστροφή του ΣΜΣ
μεταβολή του ΣΜΣ σώματος (π.χ τριχωτό) με 
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Ð
ß í

á ê
áò

 2



10. Kerr OA, Schofield O. Halo congenital nevus. Pediatric
dermatology 2003;20:541-2.

11. Schaffer JV, Orlow SJ, Lazova R, Bolognia JL. Speckled
lentiginous nevus: within the spectrum of congenital me-
lanocytic nevi. Archives of dermatology 2001;137:172-8.

12. Vidaurri-de la Cruz H, Happle R. Two distinct types of
speckled lentiginous nevi characterized by macular versus
papular speckles. Dermatology 2006;212:53-8.

13. Alikhan A, Ibrahimi OA, Eisen DB. Congenital melanocy-
tic nevi: where are we now? Part I. Clinical presentation,
epidemiology, pathogenesis, histology, malignant tran-
sformation, and neurocutaneous melanosis. Journal of the
American Academy of Dermatology 2012;67:495 e1-17;
quiz 512-4.

14. Yagerman S, Marghoob AA. Melanoma at the periphery
of a congenital melanocytic nevus. Journal of the Ameri-
can Academy of Dermatology 2013;69:e227-8.

15. Kinsler VA, Birley J, Atherton DJ. Great Ormond Street
Hospital for Children Registry for congenital melanocytic
naevi: prospective study 1988-2007. Part 1-epidemiology,
phenotype and outcomes. The British journal of dermato-
logy 2009;160:143-50.

16. Swerdlow AJ, English JS, Qiao Z. The risk of melanoma in
patients with congenital nevi: a cohort study. Journal of
the American Academy of Dermatology 1995;32:595-9.

17. Sahin S, Levin L, Kopf AW, et al. Risk of melanoma in me-
dium-sized congenital melanocytic nevi: a follow-up study.
Journal of the American Academy of Dermatology 1998;
39:428-33.

18. Scalzo DA, Hida CA, Toth G, Sober AJ, Mihm MC, Jr. Ch-
ildhood melanoma: a clinicopathological study of 22 ca-
ses. Melanoma research 1997;7:63-8.

19. Tannous ZS, Mihm MC, Jr., Sober AJ, Duncan LM. Conge-
nital melanocytic nevi: clinical and histopathologic featu-
res, risk of melanoma, and clinical management. Journal of
the American Academy of Dermatology 2005;52:197-203.

20. Bett BJ. Large or multiple congenital melanocytic nevi:
occurrence of cutaneous melanoma in 1008 persons. Jo-
urnal of the American Academy of Dermatology 2005;
52:793-7.

21. Yun SJ, Kwon OS, Han JH, et al. Clinical characteristics
and risk of melanoma development from giant congenital
melanocytic naevi in Korea: a nationwide retrospective stu-
dy. The British journal of dermatology 2012;166:115-23.

22. Vourc'h-Jourdain M, Martin L, Barbarot S, aRed. Large
congenital melanocytic nevi: therapeutic management
and melanoma risk: a systematic review. Journal of the
American Academy of Dermatology 2013;68:493-8 e1-14.

23. Krengel S, Hauschild A, Schafer T. Melanoma risk in con-
genital melanocytic naevi: a systematic review. The Briti-
sh journal of dermatology 2006;155:1-8.

24. Kadonaga JN, Frieden IJ. Neurocutaneous melanosis: de-
finition and review of the literature. Journal of the Ame-
rican Academy of Dermatology 1991;24:747-55.

25. Bett BJ. Large or multiple congenital melanocytic nevi:
occurrence of neurocutaneous melanocytosis in 1008 per-
sons. Journal of the American Academy of Dermatology
2006;54:767-77.

26. Lovett A, Maari C, Decarie JC, et al. Large congenital me-
lanocytic nevi and neurocutaneous melanocytosis: one pe-
diatric center's experience. Journal of the American Aca-
demy of Dermatology 2009;61:766-74.

27. Marghoob AA, Dusza S, Oliveria S, Halpern AC. Number
of satellite nevi as a correlate for neurocutaneous melano-
cytosis in patients with large congenital melanocytic nevi.
Archives of dermatology 2004;140:171-5.

28. Schaffer JV, McNiff JM, Bolognia JL. Cerebral mass due
to neurocutaneous melanosis: eight years later. Pediatric
dermatology 2001;18:369-77.

29. Kinsler VA, Chong WK, Aylett SE, Atherton DJ. Compli-
cations of congenital melanocytic naevi in children: analy-
sis of 16 years' experience and clinical practice. The Briti-
sh journal of dermatology 2008;159:907-14.

30. Bekiesinska-Figatowska M, Szczygielski O, Boczar M, et
al. Neurocutaneous melanosis in children with giant con-
genital melanocytic nevi. Clinical imaging 2014;38:79-84.

31. Foster RD, Williams ML, Barkovich AJ, Hoffman WY, Ma-
thes SJ, Frieden IJ. Giant congenital melanocytic nevi: the
significance of neurocutaneous melanosis in neurological-
ly asymptomatic children. Plastic and reconstructive sur-
gery 2001;107:933-41.

32. Ramaswamy V, Delaney H, Haque S, Marghoob A, Kha-
koo Y. Spectrum of central nervous system abnormalities
in neurocutaneous melanocytosis. Developmental medici-
ne and child neurology 2012;54:563-8.

33. Tian AG, Foster KA, Jakacki RI, Reyes-Mugica M, Greene S.
Neurocutaneous melanosis is associated with tethered spi-
nal cord. Child's nervous system: ChNS: official journal of
the International Society for Pediatric Neurosurgery 2015;
31:115-21.

34. Christman MP, Kerner JK, Cheng C, et al. Rhabdomyosar-
coma arising in a giant congenital melanocytic nevus. Pe-
diatric dermatology 2014;31:584-7.

35. Yamazaki F, Osumi T, Kosaki K, Mikami S, Hirato J, Shi-
mada H. Large congenital melanocytic nevi with atypical
teratoid/rhabdoid tumor. Pediatric blood & cancer 2013;
60:1240-1.

36. Ambros T, Furian R, Riccardi F. The development of two
different malignancies in a patient with large congenital
melanocytic nevus. Pediatric dermatology 2011;28:729-31.

37. Tromberg J, Bauer B, Benvenuto-Andrade C, Marghoob
AA. Congenital melanocytic nevi needing treatment. Der-
matologic therapy 2005;18:136-50.

38. Ibrahimi OA, Alikhan A, Eisen DB. Congenital melanocy-
tic nevi: where are we now? Part II. Treatment options
and approach to treatment. Journal of the American Aca-
demy of Dermatology 2012;67:515 e1-13; quiz 28-30.

39. Marghoob AA, Agero AL, Benvenuto-Andrade C, Dusza
SW. Large congenital melanocytic nevi, risk of cutaneous
melanoma, and prophylactic surgery. Journal of the Ame-
rican Academy of Dermatology 2006;54:868-70; discus-
sion 71-3.

40. Coughlin CC, Council ML, Gru AA, Fields RC, Bayliss SJ.
Malignant melanoma arising at the site of a previously
excised giant congenital melanocytic nevus. JAMA der-
matology 2014;150:100-1.

78

ÅË  ËÇ  Í É  ÊÇ  ÅÐ É  È Å  Ù  ÑÇ  ÓÇ  Ä Å Ñ  ÌÁ  ÔÏ  ËÏ  Ã É  ÁÓ  ÁÖÑÏ  Ä É  Ó ÉÏ  ËÏ  Ã É  ÁÓ

Μ. Μαζιώτη, Μ. Θεοδωράτου, Ε. Ποτουρίδου



41. Krengel S, Marghoob AA. Current management appro-
aches for congenital melanocytic nevi. Dermatologic cli-
nics 2012;30:377-87.

42. De Raeve LE, Claes A, Ruiter DJ, van Muijen GN, Rose-
euw D, van Kempen LC. Distinct phenotypic changes bet-
ween the superficial and deep component of giant conge-
nital melanocytic naevi: a rationale for curettage. The Bri-
tish journal of dermatology 2006;154:485-92.

43. Chong SJ, Jeong E, Park HJ, Lee JY, Cho BK. Treatment
of congenital nevomelanocytic nevi with the CO2 and Q-
switched alexandrite lasers. Dermatologic surgery: offi-

cial publication for American Society for Dermatologic
Surgery [et al] 2005;31:518-21.

44. Imayama S, Ueda S. Long- and short-term histological
observations of congenital nevi treated with the normal-
mode ruby laser. Archives of dermatology 1999;135:
1211-8.

45. Kono T, Ercocen AR, Nozaki M. Treatment of congenital
melanocytic nevi using the combined (normal-mode plus
Q-switched) ruby laser in Asians: clinical response in rela-
tion to histological type. Annals of plastic surgery 2005;
54:494-501.

79
ΣΥΓΓΕΝΕΙΣ ΣΠΙΛΟΙ ΣΤΑ ΠΑΙΔΙΑ

Ôüìïò 29, Ôåý÷ïò 1, Iανουάριος - Μάρτιος 2018

Áë ëç ëï ãñá ößá: E. Ποτουρίδου
Νοσοκομείο Δερματικών και Αφροδίσιων 
Νόσων «Α. Συγγρός»,
email: potouridou3@gmail.com





ΕΙΣΑΓΩΓH –––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––

Οι ιοί, υποκυττάριοι οργανισμοί που περιέχουν
DNA ή RNA μεταφέρουν το γονιδίωμά τους μέσα
στο ανθρώπινο κύτταρο, προκαλώντας λοιμώξεις. 

Οι ιογενείς λοιμώξεις του δέρματος εμφανίζουν
μεγάλη ποικιλία ως προς την κλινική εικόνα, διακρι-
νόμενες σε εντοπισμένες και γενικευμένες (εξανθη-
ματικές). 

ΕΡΠΗΣ ΑΠΛΟΥΣ ––––––––––––––––––––––––––––––––––––

Ο έρπης απλούς είναι εντοπισμένο εξάνθημα με
πόνο ή κνησμό και κύρια εντόπιση στα χείλη στα
παιδιά. Η ερπητική πρωτολοίμωξη είναι εμπύρετο
νόσημα με διαβρώσεις στο στόμα, πόνο και δυσκολία
στη λήψη τροφής. Ο νεογνικός έρπης απαντά επίσης
σε 1/3.000 - 20.000 γεννήσεις. Η επώαση του
απλού έρπητα είναι 2-20 ημέρες και η διάρκεια 7-14

Ιογενή εξανθήματα παιδικής ηλικίας

Ζαραφωνίτης Γ. Δερματολογικό Τμήμα Γ.Ν.Π. “Η Αγία Σοφία”

Οι ιογενείς λοιμώξεις στην παιδική ηλικία αρκετά συχνά προκαλούν εξανθήμα-
τα. Το φάσμα των ιογενών εξανθημάτων και ενανθημάτων έχει αυξηθεί με την εμφάνιση και νέων ιών
και ταυτόχρονα έχουν βελτιωθεί οι εργαστηριακές μέθοδοι ανίχνευσης. Τα επιδημιολογικά δεδομένα, η
κλινική εικόνα και το εργαστήριο είναι ουσιαστικά τα μέσα της διάγνωσης, της πορείας της νόσου και της
θεραπείας. Υπάρχουν όμως και άτυπα ιογενή εξανθήματα σε ανοσοκατασταλμένους. Στην παρούσα ανα-
σκόπηση περιγράφουμε τα κοινά αίτια των εξανθημάτων που οφείλονται σε ιούς στην παιδική ηλικία. 
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Ανασκόπηση

Viral Exanthematous Disease in Childhood

Zarafonitis G.

Viral infections commonly accompanied by exanthems in childhood. The spec-
trum of viral exanthens and enanthems has increased due to novel viruses as long as the laboratory dia-
gnostic method has advanced. The epidemiology, the clinical pattern and the laboratory methods contri-
bute to diagnosis, to prognosis and at least to the treatment. However, atypical patterns of exanthems
can occur in immunocompromised patients. Herein, we describe common causes of viral exanthems in
childhood. 
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ημέρες. Εργαστηριακά εντοπίζεται με διάφορες με-
θόδους, όπως και άλλοι ιοί (Πίνακας 1). Κλινικά χα-
ρακτηρίζεται από φυσαλίδες πάνω σε ερυθυματώδη
βάση, συνυπάρχει δε σε πρωτολοίμωξη λεμφαδενο-
πάθεια. Ο νεογνικός έρπης σπάνια υπάρχει, αλλά εί-
ναι απειλητικός για τα νεογνά, προσβάλλοντας το
ΚΝΣ, ήπαρ, πνεύμονες. Η διαφοροδιάγνωση περι-
λαμβάνει πλήθος νοσημάτων. Η θεραπεία βασίζεται
στην ασυκλοβίρη per os ή i.v. (3 mg/kg) x 3, ενώ σε
ήπια περιστατικά αρκούν η κρέμα ασυκλοβίρης, τα
παυσίπονα, τα αντισηπτικά.

ΕΡΠΗΣ ΖΩΣΤΗΡ –––––––––––––––––––––––––––––––––––––

Με χαμηλή συχνότητα στα παιδιά που όμως αυ-
ξάνεται σε ανοσοκατασταλμένα παιδιά ή σε παιδιά
που η μητέρα νόσησε από ανεμευλογιά στην κύηση.
Εμφανίζει την χαρακτηριστική δίκην ζωστήρος κατα-
νομή φυσαλίδων και διαρκεί περίπου 1 εβδομάδα.
Σε ανοσοκατασταλμένους είναι γενικευμένο το εξάν-
θημα. Αυτοπεριοριζόμενο νόσημα. Θεραπευτικά σε
ανοσοκαταστολή peros ή i.v. αντιϊκά φάρμακα. Ως
επιπλοκές αναφέρονται ουλές, κινητική παράλυση
και στον οφθαλμικό κερατίτιδα. 

ΑΝΕΜΕΥΛΟΓΙΑ ––––––––––––––––––––––––––––––––––––––

Οφείλεται στον ιό VZV. Ο εμβολιασμός είναι πολύ
αποτελεσματικός, ενώ υπάρχει ακόμη νοσηρότητα
χειμώνα και άνοιξη. Η επώαση είναι 10-20 ημέρες
και μεταδίδεται με αναπνευστικά σταγονίδια. Στην
κλινική εικόνα προηγείται καταβολή και πυρετός και
ακολουθεί φυσαλιδώδες εξάνθημα αρχικά στον κορ-
μό με επέκταση στα χέρια. Κατόπιν συγχρόνως οι φυ-
σαλίδες γίνονται φλύκταινες και κατόπιν εφελκίδες.
Συνυπάρχει κνησμός. Η διάγνωση γίνεται με βάση
την κλινική εικόνα και με τις γνωστές εργαστηριακές
μεθόδους (Πίνακας 1). Εμφανίζει επιπλοκές όπως

επιμόλυνση από κόκκους, θρομβοπενία, πνευμονία,
αρθρίτιδα, ηπατίτιδα και εγκεφαλίτιδα. Τα ανοσοκα-
τα¬σταλμένα παιδιά παρουσιάζουν παράταση του νο-
σήματος και σοβαρότερη λοίμωξη. Η πρόγνωση είναι
καλή και στη διαφορική διάγνωση περιλαμβάνεται η
διάσπαρτη λοίμωξη από απλό έρπητα, το ερπητικό
έκζεμα, η ερπητοειδή δερματίτιδα και λοιμώξεις από
Coxsackie. Τα παιδιά ≥13 ετών, παιδιά με χρόνια
πνευμονοπάθεια, παιδιά που λαμβάνουν σαλικυλικά
ή Κ/Σ λαμβάνουν συστηματική αγωγή. Επίσης σε
άτομα ανοσοκατα¬σταλμένα που έρχονται σ’ επαφή
με τον ιό χορηγείται VZIG (ειδική υπεράνοση γ-σφαι-
ρίνη). Η ανεμευλογιά προσβάλλει τις επίνοσους εγ-
κύους και μέσω κάθετης μετάδοσης στο κύημα, οδη-
γεί σε αυτόματη αποβολή ή ενδομήτριο λοίμωξη, ενώ
αν συμβεί η προσβολή της εγκύου περιγεννητικά δύ-
ναται το νεογνό να εμφανίσει νεογνική νόσο που έχει
δυσμενή πρόγνωση με θνητότητα 20-30%. 

ΕΡΥΘΡΑ ––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––

Συχνή καλοήθης μεταδοτική λοίμωξη που αφήνει
μόνιμη ανοσία. Μετά από επώαση 19-21 ημερών αρχί-
ζει πυρετός, καταβολή και κηλιδοβλατιδώδες εξάνθημα
σε πρόσωπο, κορμό, άκρα που υποχωρεί σε 2-3 ημέ-
ρες. Σπάνιες οι επιπλοκές που είναι αρθρίτιδα και
ήπια εγκεφαλίτιδα. Στη διαφορική διάγνωση είναι άλ-
λες ιώσεις, καθώς και το φαρμακευτικό εξάνθημα (Πί-
νακας 2). Η πρόγνωση είναι καλή. Η προσβολή της εγ-
κύου το 1ο τρίμηνο προκαλεί συγγενή ερυθρά, γι’ αυτό
πριν την εγκυμοσύνη γίνεται έλεγχος αντισωμάτων. Η
ερυθρά οφείλεται σε RNAιό. Ο εμβολιασμός της ερυ-
θράς σε όλα τα νέα κορίτσια μείωσε τα κρούσματα και
αύξησε την ασφάλεια. Ο προγεννητικός έλεγχος για πα-
ρουσία αντισωμάτων είναι καθιερωμένος. 
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Εργαστηριακές εξετάσεις σε ιογενείς λοιμώξεις παι-
δικής ηλικίας

• Κυτταρολογική εξέταση 

• Άμεσος ανοσοφθορισμός 

• Καλλιέργεια ιού

• Αντισώματα στον ορό του πάσχοντος

• Ιστολογική εξέταση
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Διαφορική διάγνωση εξανθήματος

Φαρμακευτικό Ιογενές

Ιστορικό λήψης Όχι ιστορικό λήψης 
φαρμάκων φαρμάκων

Πυρετός μέτριος Πυρετός υψηλός 

Επανάληψη εξανθήματος Όχι επανάληψη  
στο φάρμακο εξανθήματος

Κνιδωτικό, βλατιδώδες Μικροκηλιδοβλατιδώδ-
ες, φυσαλιδώδες

Βιοψία → ηωσινόφιλα Βιοψία → λεμφοκύτταρα
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ΙΛΑΡΑ –––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––

Συχνή λοίμωξη που οφείλεται στο RNA ιό της ιλα-
ράς. Ο εμβολιασμός μείωσε τη συχνότητα εμφάνισης
της νόσου κατά 95-99%. Τώρα εμφανίζεται σε παιδιά
μεγαλύτερα των 10 ετών ή μικρότερα των 15 μηνών.
Έχει χρόνο επώασης 9-14 ημέρες. Μεταδίδεται με
μολυσμένα σταγονίδια ή μέσω της αναπνευστικής
οδού, 3-5 ημέρες πριν το εξάνθημα και 4 ημέρες με-
τά το εξάνθημα. Προσβάλλει τα δύο φύλλα εξίσου.
Αιτιοπαθογενετικώς, ο RNA ιός του γένους Morbilli-
virus αναπαράγεται στο ρινοφάρυγγα και ακολουθεί
ιαιμία και εγκαθίσταται στα τριχοειδή δέρματος και
βλεννογόνων. Η διάγνωση γίνεται με την κλινική ει-
κόνα, τα IgM-Ab στον ορό, την καλλιέργεια ιού και
την αύξηση των IgG αντισωμάτων. Η ιλαρά έχει χαρα-
κτηριστική κλινική εικόνα με καταβολή, κόρυζα, φω-
τοφοβία, πυρετό 2-4 ημέρες πριν το εξάνθημα. Το
εξάνθημα αρχίζει οπισθοωτιαία, στο όριο του τριχω-
τού και εξαπλώνεται εντός 3-4 ημερών και υποχωρεί
εντός 4-7 ημερών με απολέπιση. Συχνά του εξανθή-
ματος προηγείται ενάνθημα (κηλίδες Koplik). Ως επι-
πλοκές μπορεί να εμφανίζει μέση βακτηριακή ωτίτι-
δα, βακτηριακή πνευμονία, εγκεφαλίτιδα (1:1000
ασθενείς), θρομβοπενία, περικαρδίτιδα, ηπατίτιδα
και υποξεία σκληρυντική πανεγκεφαλίτιδα (7/105

ασθενείς). Η νόσος διαφοροδιαγνώσκεται από φαρ-
μακευτικό εξάνθημα (πίνακας 2), ιογενείς λοιμώξεις,
σύφιλη 2ου σταδίου. Είναι αυτοπεριοριζόμενη νόσος
με καλή πρόγνωση αλλά χρειάζεται προσοχή στα αι-
ματολογικά νοσήματα και στους ανοσοκατασταλμέ-
νους. Χορηγούνται αντιπυρετικά, αντιβιοτικά, βιταμί-
νη Α και απομονώνεται ο ασθενής για 7 ημέρες από
την εμφάνιση του εξανθήματος. Το εξάνθημα στην
ιλαρά οφείλεται σε κυτταρική αντίδραση άρα ασθε-
νείς με συγγενή ή επίκτητη Τ-κυτταρική ανεπάρκεια
εμφανίζουν ήπιο εξάνθημα ή και καθόλου. Εάν η νό-
σος προσβάλλει την έγκυο οδηγεί σε αυτόματη απο-
βολή, πρόωρο τοκετό ή μικρά για την ηλικία γέννη-
σης νεογνά. Ο εμβολιασμός γίνεται με το γνωστό εμ-
βόλιο MMR στην ηλικία των 12-15 μηνών και επανα-
λαμβάνεται ως MMRV στην ηλικία των 6 ετών. 

ΛΟΙΜΩΔΕΣ ΕΡΥΘΗΜΑ–––––––––––––––––––––––––––––

Το λοιμώδες ερύθημα ή 5η νόσος οφείλεται στον
ιό ParvoB19. Τα παιδιά ηλικίας 10-15 ετών είναι 50%
οροθετικοί και η διασπορά του γίνεται από το ανα-
πνευστικό αλλά και αιματογενώς. Προσβάλλει περισ-
σότερο τα θήλεα. Έχει χρόνο επώασης 4-14 ημέρες. 

Αιτιοπαθογενετικά, η ιαιμία αρχίζει 4-5 ημέρες
μετά την λοίμωξη και φθάνει στο μέγιστο 2-3 ημέρες
μετά. Υπεύθυνα για το εξάνθημα είναι τα ανοσοσυμ-
πλέγματα. Στην κλινική εικόνα η πλειοψηφία ασθε-
νών δεν έχει εξάνθημα. Μόνο το 20% εμφανίζει
εξάνθημα παρειών σαν «χαστουκισμένο μάγουλο»
και μετά από 4 ημέρες μπορεί να υπάρξει ένα δι-
κτυωτό κηλιδοκνιδωτικό εξάνθημα, στα εγγύς άκρα
και τον κορμό. Υποχωρεί σε 3-5 ημέρες. Επιπλοκές
εμφανίζονται όπως αρθρίτιδα, αρθραλγία, κηλιδο-
πορφυρικό εξάνθημα, εξάνθημα παλαμών – πελμά-
των, απλαστικές κρίσεις σε άτομα με αιματολογικά
προβλήματα. Η προσβολή της εγκύου από τον ιό ση-
μαίνει θάνατο εμβρύου στο 1-9%. Έχει επίσης ενο-
χοποιηθεί για μύλη κύηση σε προσβολή της εγκύου
στο 2ο τρίμηνο. Η διάγνωση γίνεται από την κλινική
εικόνα, τον άμεσο ανοσοφθορισμό και την PCR. Η
διαφοροδιάγνωση περιλαμβάνει φαρμακευτικό εξάν-
θημα, ηλιακό έγκαυμα, ιογενείς λοιμώξεις και αγγει-
ΐτιδα. Η νόσος αυτοπεριορίζεται και τα παιδιά δύ-
νανται να επιστρέψουν στο σχολείο όταν εμφανισθεί
το εξάνθημα. Στον πίνακα 3 γίνεται αναφορά στα
κλινικά προβλήματα από τον ιό ParvoB19.

ΑΙΦΝΙΔΙΟ ΕΞΑΝΘΗΜΑ ––––––––––––––––––––––––––––

Το αιφνίδιο εξάνθημα είναι το συχνότερο ιογενές
εξάνθημα. Τα παιδιά μετά τα 3 έτη είναι 75% οροθε-
τικά. Οφείλεται κυρίως στο HHV-6 και σε μικρό πο-
σοστό στο HHV-7. Η διάγνωση βασίζεται στην κλινι-
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Kλινικά προβλήματα από τον ιό ParvovirusB19

Α. Ασυμπτωματική λοίμωξη

Β. Εξανθήματα

• 5η νόσος

• Σύνδρομο βλατιδοπορφυρικό γαντιών – καλτσών

• Ασύμμετρο εξάνθημα καμπτικών επιφανειών 

• Εξάνθημα κορμού (bathing trunk)

• Πετεχειώδη εξανθήματα

Διάφορα

• Αρθρίτιδα 8% - 10%

• Παροδική απλαστική κρίση 

• Χρόνια αναιμία 

• Αγγειΐτιδα 

• Νευρολογική νόσος
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κή εικόνα, στα Ab-IgM και στην PCR. Η κλινική ει-
κόνα χαρακτηρίζεται από πυρετό 3-5 ημερών και με-
τά ακολουθεί κηλιδώδες, κηλιδοβλατιδώδες ρόδινο
εξάνθημα που ξεκινά στον αυχένα και επεκτείνεται
στα άκρα και στο πρόσωπο. Υπάρχει και ενάνθημα
με ερυθηματώδεις βλατίδες σε υπερώα και σταφυλή
(Nagayamaspots). Το εξάνθημα διαρκεί 1-2 ημέρες.
Στη διαφορική διάγνωση περιλαμβάνονται φαρμα-
κευτικά εξανθήματα και ιογενείς λοιμώξεις (αδενοϊ-
οί, εντεροϊοί, ιλαρά, ParvoB19). Για θεραπεία αρ-
κούν αντιπυρετικά και ψυχρά επιθέματα. 

ΣΥΝΔΡΟΜΟ PPGSS –––––––––––––––––––––––––––––––––

Πρόκειται για το βλατιδοπορφυρικό σύνδρομο
«γαντιών – καλτσών», που περιγράφηκε το 1990
(Harms). Οφείλεται κυρίως στο Parvo-B19 αλλά και
στους CMV, ΕBV. Μετά από επώαση 5-10 ημέρες εμ-
φανίζεται ένα κνησμώδες ερυθηματοβλατι¬δώδες
εξάνθημα με σαφή όρια σε άκρα, χέρια – πόδια. Στη
διαφορική διάγνωση είναι το πολύμορφο ερύθημα
και η νόσος Kawasaki. Η θεραπεία είναι συμπτωμα-
τική υποστήριξη. 

ΝΟΣΟΣ ΧΕΙΡΟΣ - ΠΟΔΟΣ - ΣΤΟΜΑΤΟΣ ––––––

Σύνδρομο μεταδοτικό από εντεροϊούς με ελκώ-
σεις στη στοματική κοιλότητα και φυσαλιδώδες εξάν-
θημα στις παλάμες και τα πέλματα. Αφορά παιδιά
ηλικίας κάτω των 10 ετών. Μετά από επώαση 4-6
ημερών εμφανίζεται το εξάνθημα και το ενάνθημα.
Η μετάδοση γίνεται με άμεση επαφή 2 ημέρες πριν
έως 2 ημέρες μετά το εξάνθημα. Οφείλεται κυρίως
στους Coxsackie A16 (A2, A5, A9, A10) και στον εντε-
ροϊό 71, ο οποίος δεν είναι συχνός, αλλά προ
10ετίας προξένησε επιδημία με θανάτους στην Ασία.
Η διάγνωση γίνεται από την κλινική εικόνα, τα αντι-
σώματα του ιού και την καλλιέργεια από σίελο ή κό-
πρανα. Η κλινική εικόνα χαρακτηρίζεται από πρό-
δρομα συμπτώματα αδιαθεσίας και πυρετού και ακο-
λουθεί το εξάνθημα με επώδυνες εξελκώσεις στο
στόμα και παράλληλα ή λίγο μετά το χαρακτηριστικό
φυσαλιδώδες εξάνθημα σε πέλματα, παλάμες, δάκτυ-
λα, όνυχες (ονυχομάδεση). Η επούλωση γίνεται σε
7-10 ημέρες. Συνυπάρχει διάρροια και περιστασιακά
διόγκωση λεμφαδένων. Η διασπορά του εξανθήμα-
τος στον κορμό είναι σπάνια. Στη διαφορική διάγνω-
ση περιλαμβάνονται η ερπητική ουλοστοματίτιδα, η
νόσος Behcet, η αφθώδης στοματίτιδα, το πολύμορ-

φο εξάνθημα και η ακροφλυκταίνωση. Η πρόγνωση
είναι καλή. Σπάνια έχουμε επιπλοκές όπως μυοκαρ-
δίτιδα, μηνιγγοεγκεφαλίτιδα και άσηπτη εγκεφαλίτι-
δα. Η θεραπεία περιλαμβάνει αντιπυρετικά, υψηλή
δόση βιταμίνης Α, αντιβιοτικά σε επιμολύνσεις και
απομόνωση του ασθενούς 7 ημέρες από την εμφάνι-
ση του εξανθήματος. 

ΕΞΑΝΘΗΜΑΤΑ ΑΠΟ ΕΝΤΕΡΟΪΟΥΣ ––––––––––––

Εκτός της νόσου χειρός – ποδός – στόματος, η
ομάδα των εντεροϊών προκαλούν και άλλα εξανθή-
ματα και ενανθήματα, όπως την ερπητική κυνάγχη
(CoxsackieAή Β), την πορφυρά Henoch–Schonlein
(CoxsackieB1), το εξάνθημα δίκην ζωστήρα με νευ-
ροτομιακή κατανομή φυσαλίδων (Echo 6), την εξαν-
θηματική αγγειωμάτωση (Echo 3,6) και το εμπύρετο
πετεχειώδες εξάνθημα (Echo 9,3). Η πλειοψηφία
των ως άνω εξανθημάτων έχουν καλή πρόγνωση και
εμφανίζονται σε νεαρά παιδιά κυρίως καλοκαίρι και
φθινόπωρο. 

ΜΟΝΟΠΛΕΥΡΟ ΠΛΑΓΙΟΘΩΡΑΚΙΚΟ
 ΕΞΑΝΘΗΜΑ –––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––

Το ιογενές αυτό εξάνθημα έχει περιγραφεί το
1992 από τους Bodemer, deProst. Εμφανίζεται κυ-
ρίως χειμώνα και άνοιξη. Κλινικά εμφανίζει βλατί-
δες, εκζεματικές βλάβες και είναι ιλαροειδές σε κυ-
κλοτερή διάταξη. Εντοπίζεται σ’ ένα πλαγιοθωρακι-
κό τοίχωμα και την αντίστοιχη μασχάλη. Συνοδεύε-
ται από κνησμό στο 50% των περιπτώσεων. Αφήνει
δε απολέπιση στη φάση επούλωσης. Στη διαφορική
διάγνωση περιλαμβάνονται τα νοσήματα: ατοπική
δερματίτιδα, ροδόχρους πιτυρίαση και μυκητιάσεις
κορμού. Έχουν απομονωθεί στις βλάβες οι ιοί: Ade-
novirus, Parainfluenza virus. Οι βλάβες υποχωρούν
αυτόματα σε διάστημα 3-4 εβδομάδων. Η θεραπεία
είναι υποστηρικτική και η πρόγνωση άριστη. 

ΣΥΝΔΡΟΜΟ GIANOTTI - CROSTI –––––––––––––––

Πρόκειται για σπάνια βλατιδώδη ακροδερματίτι-
δα που αφορά την πρώιμη παιδική ηλικία. Στην αι-
τιολογία περιλαμβάνονται οι ιοί: HBV (Μεσόγειο),
EBV, Parvovirus B19, Coxsackie A16, Parainfluenza
και ο CMV. Η διάγνωση βασίζεται στην ιστοπαθολο-
γική εξέταση, στις αιματολογικές/βιοχημικές εξετά-
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σεις (αύξηση μονοκυττάρων, διαταραχή ηπατικών
ενζύμων). Κλινικά πρόκειται για μονόμορφο άκνη-
σμο βλατιδώδες εξάνθημα ή βλατιδοφυσαλιδώδες
που αφορά το πρόσωπο, τις εκτατικές επιφάνειες
άκρων και τους γλουτούς. Στη διαφορική διάγνωση
περιλαμβάνεται το ατοπικό έκζεμα, ο λειχήνας, το
φαρμακευτικό εξάνθημα και η μολυσματική τέρμιν-
θος. Το εξάνθημα επιμένει για αρκετούς μήνες και
δεν χρήζει θεραπείας. 

ΕΞΑΝΘΗΜΑ «ΓΡΙΠΗΣ» ––––––––––––––––––––––––––––

Το εξάνθημα από ιούς της κοινής γρίπης είναι
ασύνηθες. Κλινικά εμφανίζεται ως συρρέον κηλιδο-
βλατιδώδες εξάνθημα κορμού, άκρων, χωρίς συμμε-
τοχή του προσώπου, των παλαμών και πελμάτων.
Ακολουθεί την πορεία της νόσου και δεν απαιτείται
παρά μόνο υποστηρικτική θεραπεία. Συνήθως έχει
ως αίτιο τα στελέχη Α(Η1, Ν1 – Η7, Ν9).

ΕΞΑΝΘΗΜΑΤΑ ΤΡΟΠΙΚΩΝ ΙΩΝ ––––––––––––––––

Στο σημερινό κόσμο όπου τα σύνορα είναι ανοι-
χτά και λόγω των μαζικών μετακινήσεων του παγκό-
σμιου πληθυσμού έχουν εμφανισθεί ιογενή νοσήμα-
τα των τροπικών χωρών στο λεγόμενο δυτικό κόσμο.
Στον πίνακα 4 παρουσιάζονται τα πιο σπουδαία απ’
αυτά και στην Ελλάδα έχουν υπάρξει κρούσματα
από τον ιό του Δυτικού Νείλου, με ξενιστή τον κοινό
κώνωπα. 

ΣΥΜΠΕΡΑΣΜΑΤΑ –––––––––––––––––––––––––––––––––––

Οι ιοί ως υποκυττάριοι οργανισμοί περιέχουν

DNA ή RNA, ώστε μετά τη μεταφορά του γονιδιώμα-
τός τους μέσα στο ανθρώπινο κύτταρο και, στη συνέ-
χεια, με τον πολλαπλασιασμό τους προκαλούν ιογε-
νή νοσήματα που σε μεγάλο ποσοστό προσβάλλουν
δέρμα και βλεννογόνους. Οι εξανθηματικές λοιμώ-
ξεις έχουν μεγάλη ποικιλία στην κλινική εικόνα. Οι
στοιχειώδεις βλάβες, η κατανομή βλαβών, η φυσική
πορεία του εξανθήματος συμβάλλουν στην τελική
διάγνωση. Απαραίτητοι είναι οι εμβολιασμοί για
όσες εξανθηματικές νόσους υπάρχουν, γιατί είναι ο
μόνος ασφαλής τρόπος της προφύλαξης της κοινότη-
τας. Παράλληλα, με την παγκόσμια μετακίνηση του
γενικού πληθυσμού έχουν αναδειχθεί στην επιφά-
νεια και νέα ιογενή νοσήματα. Η συνεχής επαγρύ-
πνηση των υγειονομικών υπηρεσιών κάθε χώρας και
η συνεχής ενημέρωση συμβάλλουν στην καλύτερη
αντιμετώπιση όλων αυτών των εξανθηματικών νόσων. 
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Eξανθήματα τροπικών ιών

Arbovirus Γεωγραφική κατανομή Επώαση Κλινικά στοιχεία

Ιός West Nile Αφρική, Ευρώπη, Μέση Ανατολή 3-14 ημ. Εγκεφαλίτιδα, 25% ερυθηματώδεις κηλίδες
ή βλατίδες στα άκρα

Zika Αφρική, Ασία, Πολυνησία 3-12 ημ. Πυρετός, κεφαλαλγία, ήπιο κηλιδώδες
εξάνθημα κορμού - άκρων

Ιαπωνική Ιαπωνία, Ρωσία, Νεπάλ 6-16 ημ. Εγκεφαλίτιδα, ήπιο ερύθημα σε πρόσωπο, 
Εγκεφαλίτιδα άνω άκρα, φεύγει με απολέπιση

Ross River Αυστραλία 5-15 ημ. 40% εξάνθημα σε παλάμες – πέλματα,
χρόνια αρθραλγία

Ð
ß í

á ê
áò

 4



8. Hill HA, Elam – Evans LD, Yankey D et al. Vaccination co-
verage among children. Aged 19-35 months, USA 2016.
MMWR Morb Mortal Wikly 2017; 66:1171-1177.

9. Centers for Disease Control and prevention (CDC) . Pro-
gress toward measles elimination – Japan 1999 – 2008 .
Mortal Wkly Kep. 2008. Sep 26;57:1049-52.

10. Rasian R., Chams D, Chams N. et al. Re – Emerging Vacci-
ne – Preventable Diseases in War Affected people of the
Eastern Mediterranean Region Front Public health 2017;
5:283.

11. Upadhyayula PS, Yang J, Yue JK et al. Subacute Scleru-
sing Panencephalitis of the brainstem as a Clinical Entity.
Med Sci (Basel) 2017;5(4).

12. Currie J, Davies L, Mc Carthy J et al. Measles outbreak
linked to European B3 outbreaks Wales, United Kingdom
2017. Euro Surveill 2017; 44:467-72.

13. Turk Dayi H, Ozdemit M, Baykan M et al, Investigation of
parvovirus B19 seroprevalence in various age groups in
Central Anatolia region. Mikrobiyol Bul 2010; 44:467-72.

14. Lunardi C. Tinazzi E, Bason C et al. Human parvovirus
B19 infection and autoimmunity. Autoimmun Rev. 2008;
8(2):116-20.

15. Otters EF, Zarafonitis G, van der Valk et al. Rapidly evol-
ving skin manifestations due to progressive thrombosis in
a patient with PNH. Br J. Dermatol 2014; 171(4): 208-
10.

16. Bonvicini F, Bua G., Gallinella K. Parvovirus B19 infection
in pregnancy – awareness and opportunities. Curr Opin
Virol 2017; 27:8-14.

17. Soderlund – Venermo M. Clinical significance of parvovi-
rus B19 DNA in cutaneous biopsies 13n J. Dermatol 2017;
177(4):900-1.

18. Ogunsile FY, Currie KL, Kassim A et al. History of parvo-
virus B19 infection is associated with silent cerebral in-
farcts. Pediatr Blood Cancer. 2017 Aug 17.

19. Korman AM, Alikham A, Kaffenberyer BH. Viral exanth-
ems: an update on laboratory testing. J Am Acad Derma-
tol 2017; 76:538-50.

20. Parra M, Alcala A, Amoros C et al. Encephalitis associated
with HHV-7. Virol J 2017; 14(1).Joi 10, 1186.

21. Ramdass P, Mallick S, Farten HF. Viral skin Diseases.
Prim care 2015; 42(4):517-67.

22. Allmon A, Deane K, Martin KL. Common skin Rashes in
Children Am Fam Physician 2015; 42(3):211-6.

23. Agut H, Bonnafus P, Gautheret – Degean A. Laboratory
and clinical aspects of human herpesvirus 6 infections.
Clin Microbiol Rev. 2015; 28(2):313-5.

24. Friefen IJ, Resnick SD. Childhood exanthems. Old and
new. Pediatr Clin North Am 1991; 38:859-87.

25. Kuehnel NA, Thach S, Thomas D.G. Onychomadesis as a
late complication of H-F-M Disease. Pediatr Emery Care
2017; 33(11) e122-e123.

26. Chenn WW, Yang ZB, Lian LS. Case report: Features of
hand, foot and mouth disease in neonates. Medicine (Bal-
timore) 2017; 96(42),8307.

27. Neril, Sechi A, Leuzzi M et al. Hand- foot - mouth disease
mimicking diaper dermatitis Arch Dis Child. 2017 Oct 5.
pii 313874.

28. Vazquer – Osorio I, Mallo – Garcia S, Rodriguez – Diaz E et
al. Parvovirus B19 infection presenting concurrently as pa-
pular – purpuric gloves – and – socks syndrome and bathing
– trunk eruption. Clin Exp Dermatol 2017; 42(1):58-60.

29. Bilenchi R., De Paola M, Poggiali S et al. Papular – purpu-
ric “gloves and socks” syndrome. G Ital Dermatol Venere-
ol 2012; 147(1):119-21.

30. Abdel – Latit Mel-A, Sugo E. Images in clinical medicine.
Congenital cytomegalovirus infection. N Engl J Med
2010; 362(9):833.

31. Fölster-Holst R, Kreth HW. Viral exanthems in childhood.
Part 2: Other viral exanthems. J Dtsch Dermatol Ges.
2009; 7(5):414-9.

32. Skowronski DM, Chambers C, Osei W et al. Case series of
rash associated with influenza B. Influenza Other Respir
Viruses. 2015; 9(1):32.

33. Anukumar B, Peter S. Rash associated with influenza B vi-
rus infection. Natl Med J India. 2015; 26(3):186.

34. Agut H, Bonnafus P, Gautheret-Dejean A. Laboratory and
clinical aspects of human herpesvirus 6 infection. Clin Mi-
crobiol Rev. 2015; 28(2):313-35.

35. Rossi Sl, Ross TM, Evans JD. West Nile virus. Clin Lab
Med 2010; 30:47-65.

36. Drago F, Ciccarese G, Gasparini G et al. Contemporary in-
fections exanthems: an update. Future Microbiol 2017;
12:171-93.

86

ÅË  ËÇ  Í É  ÊÇ  ÅÐ É  È Å  Ù  ÑÇ  ÓÇ  Ä Å Ñ  ÌÁ  ÔÏ  ËÏ  Ã É  ÁÓ  ÁÖÑÏ  Ä É  Ó ÉÏ  ËÏ  Ã É  ÁÓ

Γ. Ζαραφωνίτης

Áë ëç ëï ãñá ößá: Γ. Ζαραφωνίτης
Δερματολογικό Τμήμα Γ.Ν.Π. «Η Αγία Σοφία»
Τηλ 210 7467005
Email: zarderm@yahoo.gr



ΕΙΣΑΓΩΓH –––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––

Σύμφωνα με τη νέα κατάταξη της ISSVA1 οι αγγει-
ακές βλάβες διακρίνονται σε αγγειακούς όγκους και

αγγειακές δυσπλασίες (Πίνακας 1). Το νεογνικό αι-
μαγγείωμα αποτελεί το συχνότερο αγγειακό όγκο της
βρεφικής ηλικίας. Εμφανίζεται τις πρώτες εβδομάδες
της ζωής, στη συνέχεια αυξάνεται, σταθεροποιείται

Nεογνικά αιμαγγειώματα. Μέρος Ι - Eπιδημιολογία, 
παθογένεση, κλινικά χαρακτηριστικά, επιπλοκές, 
σύνδρομα

Στεφανάκη Χρ. Δερματολόγος-Αφροδισιολόγος

Το αιμαγγείωμα είναι ο πιο συχνός καλοήθης όγκος της βρεφικής ηλικίας και
χαρακτηρίζεται από φάση αύξησης, σταθεροποίησης και υποστροφής. Η παθογένεση του δεν έχει απο-
λύτως διευκρινιστεί, αλλά επικρατούν τρεις θεωρίες: της σωματική μετάλλαξης αρχέγονων κυττάρων,
του εμβολισμού κυττάρων του πλακούντα, και της υποξίας των ιστών. Κλασσικά τα αιμαγγειώματα ταξι-
νομούνται με βάση το βάθος τους στο δέρμα σαν επιφανειακά, εν τω βάθει και μικτά και με βάση την κα-
τανομή τους σε εντοπισμένα, δερμοτομικού τύπου, αδιευκρίνιστα και πολυεστιακά Συνήθως τα αιμαγγει-
ώματα λαμβάνουν το μέγιστο μέγεθος στον 9ο μήνα και σχεδόν πάντα στον 12ο μήνα, με λίγες εξαιρέ-
σεις. Περίπου το 12% των αιμαγγειωμάτων είναι προβληματικά και απαιτούν κάποιας μορφής αντιμετώπι-
ση. Οι σημαντικότερες επιπλοκές των αιμαγγειωμάτων είναι: η εξέλκωση, οι λειτουργικές διαταραχές,
συμπεριλαμβανομένων και επικίνδυνων για τη ζωή καταστάσεων, και η παραμόρφωση. Τα δερμοτομικού
τύπου αιμαγγειώματα του προσώπου και της οσφυοιεράς χώρας μπορεί να σχετίζονται με διάφορες
ανωμαλίες στα πλαίσια συνδρόμων (PHACE, LUMBAR, SACRAL, PELVIS).

Ðå ñß ëç øç

Ανασκόπηση

Neonatal Hemangiomas. Part I - Εpidemiology, Pathogenesis,
Clinical Characteristics, Complications, Syndromes

Stefanaki Ch.

Hemangioma is the most common tumor in the neonatal period and is charac-
terized by a proliferative phase, by a phase of growth arrest and regression. Pathogenesis of hemangio-
ma has not been clarified but three scenarios are the most likely: somatic mutation of hemangioma stem
cells, placental tissue embolization and tissue hypoxia. Typically hemangiomas are classified depending on
their depth as superficial, deep and mixed and depending on their distribution as localized, segmental, in-
dermediate and multifocal. In most hemangiomas growth is completed by the 9th month of age and al-
most always by the 12th month, with only few exceptions. Only 12% of hemangiomas are complicated
and need some form of treatment. The most common complications of hemangiomas are ulceration,
functional impairment, life-threatening situations and disfigurement. Segmental hemangiomas of the fa-
ce and lumboscaral area may be associated with syndromes (PHACE, LUMBAR, SACRAL, PELVIS).

Summa ry
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PHACE
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και τέλος υποστρέφει. Αντίθετα οι αγγειακές δυ-
σπλασίες είναι παρούσες κατά τη γέννηση και αυξά-
νονται αναλογικά με την αύξηση του παιδιού. 

ΕΠΙΔΗΜΙΟΛΟΓIΑ/ΠΑΡAΓΟΝΤΕΣ 
ΚΙΝΔYΝΟΥ ––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––

Η επίπτωση του νεογνικού αιμαγγειώματος σε τε-
λειόμηνα νεογνά υπολογίζεται σε 4.5%,2 ενώ αυξά-
νεται όσο μειώνεται το σωματικό βάρος και ο χρόνος
κύησης. Για κάθε 500gr μείωσης του βάρους γέννη-
σης ο κίνδυνος για εμφάνιση αιμαγγειώματος αυξά-
νεται κατά 40%.3,4 Έτσι το ποσοστό των πρόωρων νε-
ογνών, βάρους γέννησης <1000gr που εμφανίζουν
νεογνικό αιμαγγείωμα ανέρχεται στο 23%.5 Κυρίως
προσβάλλονται νεογνά καυκάσιας φυλής, ενώ η ανα-
λογία θηλέων: αρρένων νεογνών υπολογίζεται σε

2.3-2.9:1.6 Παράγοντες κινδύνου θεωρούνται το οι-
κογενειακό ιστορικό νεογνικών αιμαγγειωμάτων σε
πρώτου βαθμού συγγενή και οι επιπλοκές της κύη-
σης, όπως η εκλαμψία και οι ανωμαλίες του πλα-
κούντα (πρόπτωση πλακούντα, παθολογική έκφυση
ομφαλίου λώρου).2,4,7 Άλλοι παράγοντες κινδύνου
θεωρούνται οι πολλαπλές κυήσεις, η αυξημένη ηλι-
κία της μητέρας και η εξωσωματική γονιμοποίηση.2,7

ΠΑΘΟΓEΝΕΣΗ –––––––––––––––––––––––––––––––––––––––

Η παθογένεση του νεογνικού αιμαγγειώματος δεν
έχει απολύτως διευκρινιστεί, καθώς δεν έχουν απο-
σαφηνιστεί οι παράγοντες που πυροδοτούν την έναρ-
ξη των φαινομένων της απορρύθμισης της αγγειογέ-
νεσης και της διαμόρφωσης των αγγείων. Τρεις θεω-
ρίες επικρατούν για την παθογένεση του αιμαγγει-
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Xρ. Στεφανάκη

Κατάταξη των αγγειακών ανωμαλιών σύμφωνα με την ISSVA 

Αγγειακοί όγκοι Αγγειακές δυσπλασίες

Καλοήθεις Απλές
Συγγενές αιμαγγείωμα CM
• Γρήγορα υποστρέφον (RICH) VM
• Μη υποστρέφον (NICH) LM
• Μερικά υποστρέφον (PICH) AVM
Θυσανοειδές αγγείωμα Αρτηριοφλεβώδης φίστουλα 
Ατρακτοειδές αιμαγγείωμα 
Επιθηλιοειδές αιμαγγείωμα Συνδυασμένες
Πυογόνο κοκκίωμα 
Άλλα Ανάλογα με τον τύπο του αγγείου*

Τοπικά επιθετικοί ή οριακής κακοήθειας Σχετιζόμενες με σύνδρομα
Αιμαγγειοενδοθηλίωμα τύπου Kaposi
Δικτυωτό αιμαγγειοενδοθηλίωμα
Θηλώδες ενδολεμφικό αγγειοενδοθηλίωμα 
Όγκος Dabska
Συνδυασμένο αιμαγγειοενδοθηλίωμα 
Σάρκωμα Κaposi
Άλλα

Κακοήθεις 
Αγγειοσάρκωμα 
Επιθηλιοειδές αιμαγγειοενδοθηλίωμα 
Άλλα

CM: τριχοειδική δυσπλασία, VM: φλεβική δυσπλασία, AVM: αρτηριοφλεβώδης δυσπλασία, LM: λεμφική δυσπλασία 
*Σχόλιο: αυτές οι αγγειακές ανωμαλίες γενικά προσβάλλουν φλέβες, αρτηρίες και λεμφικά αγγεία μεγαλύτερης διαμέ-
τρου που συχνά εντοπίζονται κεντρικά. Προέρχονται από ανωμαλίες στην προέλευση, πορεία, αριθμό, μήκος, διάμετρο
(απλασία, υποπλασία, εκτασία/ανεύρυσμα) αγγείων ή βαλβίδων. Οι αρτηφλεβώδεις φίστουλες και η παραμονή εμβρυο-
νικών αγγείων συμπεριλαμβάνονται σε αυτή την κατηγορία
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ώματος, αλλά καμία θεωρεία δεν επαρκεί για να πε-
ριγράψει όλα τα φαινόμενα που χαρακτηρίζουν το
νεογνικό αιμαγγείωμα. 

Σύμφωνα με την πρώτη θεωρεία το αιμαγγείωμα
προέρχεται από σωματική μετάλλαξη των αρχέγονων
κυττάρων του (stem cells) και από αυξημένη έκφραση
του υποδοχέα VEGFR. Πρόσφατες μελέτες έδειξαν ότι
τα αιμαγγειώματα προέρχονται από CD34+/ CD133+
ενδοθηλιακά προγονικά κύτταρα (EPC, stem cells του
αιμαγγειώματος),8,9 τα οποία είναι ικανά να διαφορο-
ποιούνται σε GLUT1+ ενδοθηλιακά κύτταρα και αργό-
τερα κατά τη φάση υποστροφής του αιμαγγειώματος
σε λιποκύτταρα.9 Διαμεσολαβητές των EPC και της αγ-
γειογένεσης (VEGF-A, hypoxia inducible factor, HIF1-
a) είναι αυξημένοι στα αιμαγγειώματα.10,11

Σύμφωνα με τη δεύτερη θεωρεία, τα αμαγγειώματα
προέρχονται από εμβολισμό κυττάρων του πλακούν-
τα, καθώς οι ιστοχημικοί δείκτες που χαρακτηρίζουν
τα αιμαγγειώματα (GLUT1, Lewis Y, FcRIII, merosin)
χαρακτηρίζουν επίσης και τα κύτταρα του πλακούν-
τα.12 Η υπόθεση αυτή ενισχύεται και από την παρό-
μοια εξέλιξη που παρουσιάζουν τα αιμαγγειώματα
και ο πλακούντας: γρήγορη αύξηση και αργή υπο-
στροφή. Περιπτώσεις νεογνικής αιμαγγειωμάτωσης
που σχετίζονται με χοριαγγείωμα (αιμαγγείωμα του
πλακούντα) ενισχύουν αυτήν την υπόθεση.13

Σύμφωνα με την τρίτη θεωρεία η υποξία των
ιστών μπορεί να αποτελεί το ερέθισμα για τον πολ-
λαπλασιασμό των ενδοθηλιακών κυττάρων. Καταστά-
σεις που σχετίζονται με υποξία (προωρότητα, ανω-
μαλίες του πλακούντα, χαμηλό βάρος γέννησης, αυ-
ξημένη ηλικία της μητέρας) αποτελούν γνωστούς πα-
ράγοντες κινδύνου για την εμφάνιση αιμαγγειώμα-
τος. Η διέγερση και ο πολλαπλασιασμός των EPC
προκαλείται από τον HIF-1a. 

Το πιο πιθανό σενάριο είναι ότι το στρες της υπο-
ξίας των ιστών πυροδοτεί την υπερέκφραση αγγει-
ογενετικών παραγόντων όπως του VEGF μέσω της
οδού του HIFa (hypoxia inducible factor a).14,15 Σε
απάντηση στην υπερέκφραση του VEFG, πολυδύνα-
μα κύτταρα (stem cells) τα οποία εκφράζουν CD133,
τα οποία βρίσκονται φυσιολογικά στο εμβρυικό δέρ-
μα πολλαπλασιάζονται και διαφοροποιούνται σε
ανώριμα ενδοθηλιακά κύτταρα (τα οποία εκφράζουν
CD31) αλλά και περικύτταρα (τα οποία εκφράζουν
SMA), δενδριτικά κύτταρα (εκφράζουν τον παράγον-
τα XIIIa) και μεσεγχυματικά κύτταρα με δυνατότητα
ανάπτυξης λιπώδους ιστού.16 

Κατά την αυξητική φάση του αιμαγγειώματος τα
ενδοθηλιακά κύτταρα κυριαρχούν, δημιουργώντας
συγκυτιακές μάζες, χωρίς διαμορφωμένη αγγειακή

αρχιτεκτονική. Αργότερα δομές τύπου τριχοειδών με
αυλό οργανώνονται σε πολύστιβες δομές που περι-
λαμβάνουν ενδοθηλιακά κύτταρα και περικύτταρα.
Μετά το 3ο έτος της ηλικίας, οι αυλοί των τριχοειδών
στενεύουν και αντικαθίστανται από ινολιπώδη ιστό. 

ΚΛΙΝΙΚA ΧΑΡΑΚΤΗΡΙΣΤΙΚA –––––––––––––––––––––

Ταξινόμηση 

Κλασσικά τα αιμαγγειώματα ταξινομούνται με βά-
ση το βάθος τους στο δέρμα σαν επιφανειακά, εν τω
βάθει και μικτά17-19 (Πίνακας 2). Τα επιφανειακά αι-
μαγγειώματα εμφανίζονται σαν έντονα ερυθρές πλά-
κες ή βλατίδες ή οζίδια (Εικόνα 1). Τα εν τω βάθει

89
ΝΕΟΓΝΙΚΑ ΑΙΜΑΓΓΕΙΩΜΑΤΑ. ΜΕΡΟΣ Ι - EΠΙΔΗΜΙΟΛΟΓΙΑ, ΠΑΘΟΓΕΝΕΣΗ, ΚΛΙΝΙΚΑ ΧΑΡΑΚΤΗΡΙΣΤΙΚΑ, ΕΠΙΠΛΟΚΕΣ, ΣΥΝΔΡΟΜΑ

Ôüìïò 29, Ôåý÷ïò 1, Iανουάριος - Μάρτιος 2018

Ταξινόμηση αιμαγγειωμάτων 

Τύπος-βάθος 
• Επιφανειακά 
• Εν τω βάθει 
• Μικτά 

Κατανομή 
• Δερμοτομικού τύπου 
• Εντοπισμένα 
• Αδιευκρίνιστα 
• Πολυεστιακά 

Ð
ß í

á ê
áò

 2

Eικόνα 1 – Επιφανειακό αιμαγγείωμα στην παρειά του παι-
διού.



τυπικά επεκτείνονται στο εν τω βάθει χόριο και υπο-
δόριο και εμφανίζονται σαν ιώδη ή χρώματος δέρμα-
τος οζίδια (Εικόνα 2Α-Δ). Τα μικτά αιμαγγειώματα

παρουσιάζουν χαρακτηριστικά τόσο των επιφανει-
ακών όσο και των εν τω βάθει και συχνά παρουσιά-
ζονται σαν ερυθρές πλάκες υπερκείμενες ενός ιώ-
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Eικόνα 2 – Α. Εν τω βάθει αιμαγγείωμα προσώπου. Β. Εν τω βάθει αιμαγγείωμα προσώπου. Γ. Εν τω βάθει αιμαγγείωμα
ράχης. Δ. Μαγνητική τομογραφία του εν τω βάθει αιμαγγειώματος ράχης.



δους οζιδίου (Εικόνα 3). Μια άλλη ταξινόμηση των
αιμαγγειωμάτων που φαίνεται ότι έχει μεγαλύτερη
προγνωστική αξία είναι με βάση την κατανομή τους,
σύμφωνα με την οποία τα αιμαγγειώματα ταξινομούν-
ται σε εντοπισμένα, δερμοτομικού τύπου, αδιευκρί-
νιστα και πολυεστιακά.18,19,20 Τα εντοπισμένα αιμαγ-
γειώματα είναι σαφώς περιγεγραμμένα, στρογγυλά ή
σχήματος οβάλ και δίνουν την εντύπωση ότι αυξά-
νονται από ένα και μόνο σημείο. Αντίθετα τα δερμο-
τομικού τύπου έχουν γεωγραφικό σχήμα και αφο-
ρούν μια ευρύτερη ανατομική περιοχή ή μια δεδο-
μένη αναπτυξιακή ζώνη. Η διάκριση μεταξύ αυτών
των δύο τύπων είναι καθοριστικής σημασίας, καθώς
τα δερμοτομικού τύπου έχουν αυξημένη πιθανότητα
επιπλοκών και συχνά σχετίζονται με αναπτυξιακές
ανωμαλίες, αλλά δεν είναι πάντα εύκολη. Το μεγαλύ-
τερο μέγεθος των δερμοτομικών αιμαγγειωμάτων συ-
χνά τετραπλάσιο των εντοπισμένων βοηθά στην ανα-
γνώριση τους.19 Τα αιμαγγειώματα μπορεί να εμφανι-
στούν οπουδήποτε στο σώμα, αλλά είναι συχνότερα
στην κεφαλή και στον τράχηλο. Έχει βρεθεί ότι τα
δερμοτομικού τύπου αιμαγγειώματα του προσώπου
ακολουθούν συγκεκριμένα μοτίβα, προσβάλλοντας
γνωστές εμβρυικές ζώνες.19,21 

Υπάρχουν περιπτώσεις αιμαγγειωμάτων που δεν
μπορούν να χαρακτηριστούν σαν εντοπισμένα ή δερ-
μοτομικά, καθώς η μορφολογία τους είναι ενδιάμεση
και αυτά ονομάζονται αδιευκρίνιστα. 

Σε ορισμένα βρέφη μπορεί να παρατηρηθούν πε-
ρισσότερα του ενός, τουλάχιστον 5-10, μικρά, εντο-
πισμένα, συνήθως μονόμορφα αιμαγγειώματα και
αυτά ονομάζονται πολυεστιακά. 

ΚΛΙΝΙΚH ΠΟΡΕIΑ –––––

Πριν την κλασσική εμ-
φάνιση των αιμαγγειωμά-
των μπορεί να προηγη-
θούν κάποιες πρόδρομες
βλάβες σε ποσοστό που
φτάνει το 65%, που είτε εί-
ναι παρούσες στη γέννηση
είτε εμφανίζονται νωρίς

στη νεογνική περίοδο, τύπου υπόχρωμης κηλίδας ή
τύπου εκχύμωσης με τηλεγγειεκτασίες ή τύπου εντο-
πισμένων τηλεγγειεκτασιών.22 

Η φυσική εξέλιξη των αιμαγγειωμάτων χαρακτη-
ρίζεται από μία αρχική αυξητική φάση, την οποία
ακολουθεί φάση σταθεροποίησης και μετά φάση
υποστροφής. Κατά τη διάρκεια των πρώτων 2 μηνών
της ζωής συνήθως όλα τα αιμαγγειώματα διπλασιά-
ζουν το μέγεθος τους (Εικόνα 4) και τα νεώτερα δε-
δομένα δείχνουν ότι η πιο δυναμική αύξηση συμβαί-
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Eικόνα 3 – Μικτό αιμαγγείωμα με υποστροφή του επιφα-
νειακού στοιχείου. 

Eικόνα 4 – Επιφανειακό αι-
μαγγείωμα σε φάση αύξησης.



νει μέσα στις πρώτες 5,5 έως 7,5 εβδομάδες της
ζωής.22 Τα περισσότερα αιμαγγειώματα αποκτούν το
80% του τελικού τους όγκου μέσα στους πρώτους 3-
5 μήνες, παρόλο που στα εν τω βάθει και δερμοτομι-
κά η αυξητική φάση μπορεί να διαρκεί πολύ περισ-
σότερο.23 Συνήθως τα αιμαγγειώματα λαμβάνουν το
μέγιστο μέγεθος στον 9ο μήνα και σχεδόν πάντα
στον 12ο μήνα, παρόλο που υπάρχουν αναφορές για
αιμαγγειώματα που αυξάνονται μέχρι το 2ο έτος της
ζωής.24 Τα αιμαγγειώματα που σημειώνουν παρατε-
ταμένη αυξητική φάση συνήθως είναι ευμεγέθη, δερ-
μοτομικού τύπου ή αδιευκρίνιστα με εν τω βάθει
στοιχείο.24 Μετά την αυξητική φάση το αιμαγγείωμα
σταθεροποιείται και ακολουθεί η υποστροφή του
που συνήθως διαρκεί για αρκετά χρόνια, αλλά η πιο
σημαντική υποστροφή παρατηρείται μεταξύ του 1ου

και 4ου έτους της ζωής.20 Στην αυξητική φάση τα αι-
μαγγειώματα είναι συμπαγή, όχι ευπίεστα, ενώ γί-
νονται πιο μαλακά και ευπίεστα όσο υποστέφουν
(Εικόνα 5).25 Κατά την έναρξη της υποστροφής συ-
νήθως παρατηρείται μεταβολή του χρώματος από
ερυθρό σε ιώδες ή γκρίζο. Ο κύκλος της αύξησης εί-
ναι δυναμικός και μέσα στο ίδιο αιμαγγείωμα μπορεί
να παρατηρείται κεντρικό γκριζάρισμα και υποστρο-
φή ενώ η περιφέρεια να εξακολουθεί να αυξάνεται.
Παραδόξως, ορισμένα αιμαγγειώματα παρουσιάζουν
ελάχιστη αύξηση και παραμένουν επίπεδα και συνή-
θως έχουν την όψη δικτύου. Συνήθως η υποστροφή
ολοκληρώνεται μέχρι το 4ο έτος της ζωής στο 90%

των περιπτώσεων, αλλά στις εν τω βάθει βλάβες μπο-
ρεί να ολοκληρωθεί στο 7ο ή 8ο έτος της ζωής.24

Μετά την υποστροφή τους τα αιμαγγειώματα αφή-
νουν υπολειπόμενες βλάβες σε ποσοστό που φτάνει
το 70%.24 Οι υπολειπόμενες βλάβες μπορεί να είναι
τηλαγγειεκτασίες (Εικόνα 6), ινολιπώδης ιστός με
χαλαρότητα δέρματος λόγω της καταστροφής του
ελαστικού ιστού (Εικόνα 7) ή ουλές ιδιαίτερα σε πε-
ριπτώσεις εξελκωμένων αιμαγγειωμάτων.24

ΕΠΙΠΛΟΚEΣ ––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––

Τα περισσότερα αιμαγγειώματα ακολουθούν μία
καλοήθη πορεία και δεν απαιτούν θεραπεία, παρά
μόνο τακτική παρακολούθηση. Όμως περίπου το
12% των αιμαγγειωμάτων είναι προβληματικά και
απαιτούν κάποιας μορφής αντιμετώπιση, ενώ το πο-
σοστό αυτό αυξάνεται στο 25% για αιμαγγειώματα
που παρακολουθούνται σε ειδικά κέντρα αναφο-
ράς.26 Ειδικά για τα αιμαγγειώματα δερμοτομικού τύ-
που η πιθανότητα να προκαλέσουν επιπλοκές αυξά-
νεται κατά 11 φορές.26 Το αυξημένο μέγεθος του αι-
μαγγειώματος και η εντόπιση στο πρόσωπο σχετίζον-
ται με αυξημένη πιθανότητα προβλημάτων. Ο συχνό-
τερος λόγος που ένα παιδί λαμβάνει θεραπεία είναι
ο κίνδυνος παραμόρφωσης. Στην πράξη η απόφαση
για το αν ένα παιδί με αιμαγγείωμα θα ξεκινήσει θε-
ραπεία βασίζεται στο μέγεθος, την εντόπιση, τον τύ-
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πο, το βαθμό αύξησης και την πιθανότητα μελλοντι-
κής αύξησης του αιμαγγειώματος. Το πόσο απότομη
είναι η γωνία του αιμαγγειώματος σε σχέση με το
δέρμα είναι καθοριστικής σημασίας, καθώς καθορί-
ζει σε μεγάλο βαθμό τις υπολειπόμενες βλάβες μετά
την υποστροφή. Ένα αιμαγγείωμα με μεγάλη γωνία

έχει μεγαλύτερη πιθανότητα μετά την υποστροφή
του να αφήσει υπολειπόμενο ινολιπώδη ιστό ή ανε-
τοδερμία.25 Παρόλα αυτά κι ένα αιμαγγείωμα με μι-
κρή γωνία μπορεί να αφήσει αφού υποστρέψει τη-
λαγγειεκτασίες και ρυτίδωση στο δέρμα.20

Οι σημαντικότερες επιπλοκές των αιμαγγειωμά-
των είναι: η εξέλκωση, οι λειτουργικές διαταραχές,
συμπεριλαμβανομένων και επικίνδυνων για τη ζωή
καταστάσεων, και η παραμόρφωση. 

Εξέλκωση 

Αποτελεί τα συχνότερη επιπλοκή και παρουσιά-
ζεται γενικά στο 10% των αιμαγγειωμάτων, ενώ σε
υψηλότερο ποσοστό (15-25%) στα αιμαγγειώματα
που παρακολουθούνται σε κέντρα αναφοράς λόγω
παραπομπής.27,28 H εξέλκωση εμφανίζεται κατά την
αυξητική φάση του αιμαγγειώματος συνήθως μεταξύ
4ου-8ου μήνα της ζωής.6 Ένα χρήσιμο κλινικό ση-
μείο που μας προειδοποιεί ότι μπορεί το αιμαγγεί-
ωμα να εξελκωθεί είναι μια λευκωπή απόχρωση που
αποκτά η επιφάνεια του αιμαγγειώματος.27 Η αιτία
της εξέλκωσης δεν είναι γνωστή, αλλά τα αιμαγγει-
ώματα που παρουσιάζουν αυξημένο κίνδυνο εξέλκω-
σης είναι τα ευμεγέθη, τα γρήγορα αναπτυσσόμενα
και αυτά που εντοπίζονται σε περιοχές με τριβή και
διαβροχή.27-29 Θέσεις όπως η περιστοματική χώρα, η
περιγεννητική περιοχή, και ο τράχηλος παρουσιά-
ζουν αυξημένο κίνδυνο. Σε μία μεγάλη προοπτική
μελέτη βρέθηκε ότι 50% των αιμαγγειωμάτων της πε-
ριγεννητικής χώρας, 30% του χείλους και 25% του
τραχήλου εξελκώνονται.27 Τα εξελκωμένα αιμαγγει-
ώματα μπορεί σπάνια να αιμορραγήσουν ή να επι-
μολυνθούν, αλλά το κύριο πρόβλημα που δημιουρ-
γούν είναι ο πόνος. 

Αιμαγγειώματα που απειλούν τη ζωή

Δύο περιπτώσεις αιμαγγειωμάτων μπορεί να
απειλήσουν τη ζωή: του γενείου καθώς σχετίζονται
με υπογλωττιδικά και μπορεί να προκαλέσουν ασφυ-
ξία και τα πολύ ευμεγέθη ή του ήπατος, καθώς μπο-
ρεί να προκαλέσουν καρδιακή ανεπάρκεια. Η προ-
σβολή του ήπατος μπορεί να σχετίζεται με πολυε-
στιακά αιμαγγειώματα. 

Τα πολυεστιακά αιμαγγειώματα συνήθως μεταξύ
5-10 μπορεί να σχετίζονται με συστηματική προσβο-
λή η οποία παλιότερα οριζόταν σαν διάχυτη νεογνι-
κή αιμαγγειωμάτωση. Συνήθως προσβάλλεται το
ήπαρ, αλλά μπορεί να προσβάλλεται και το γαστρεν-
τερικό, οι πνεύμονες ή το ΚΝΣ.6
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Eικόνα 6 – Υπολειπόμενες ευρυαγγείες μετά την υποστρο-
φή αιμαγγειώματος. 

Eικόνα 7 – Υπολειπόμενος ινολιπώδης ιστός μετά των υπο-
στροφή αιμαγγειώματος. 



Τα ηπατικά αιμαγγειώματα μπορεί να είναι εντοπι-
σμένα (27% των περιπτώσεων), πολυεστιακά (57%) ή
διάχυτα (16%).30,31 Τα εστιακά ηπατικά αιμαγγειώμα-
τα συνήθως δεν σχετίζονται με αιμαγγειώματα στο
δέρμα και είναι μεμονωμένο εύρημα, ενώ κατά κανό-
να ανήκουν στην κατηγορία των γρήγορα υποστρεφό-
μενων συγγενών αιμαγγειωμάτων GLUT1- (RICH) και
υποχωρούν μέσα σε λίγους μήνες. Αντίθετα, τα πολε-
στιακά και τα διάχυτα ηπατικά αιμαγγειώματα είναι
κλασσικά GLUT1+ αιμαγγειώματα και τα πρώτα σχετί-
ζονται με δερματικά αιμαγγειώματα σε ποσοστό 77%
ενώ τα διάχυτα σε ποσοστό 55%.31 Όλα τα διάχυτα
ηπατικά αιμαγγειώματα και 21% των πολεστιακών
ηπατικών αιμαγγειωμάτων επιπλέκονται από υποθυ-
ροειδισμό, λόγω της παραγωγής δειοδινάσης της ιω-
δοθυρονίνης (iodothyronine deiodinase).31 Το υψηλό
ποσοστό θνητότητας που αναφερόταν παλιότερα στα
διάχυτα ηπατικά αιμαγγειώματα πιθανότατα αντιστοι-
χεί σε μία άλλη οντότητα τη πολυεστιακή λεμφαγγει-
οενδοθηλιωμάτωση με θρομβοκυτταροπενία.32 

Παρόλο που υπάρχουν αναφορές για συμμετοχή
του γαστρεντερικού σε περιπτώσεις πολυεστιακών αι-
μαγγειωμάτων, στην πραγματικότητα αυτή η εντόπι-
ση περισσότερο σχετίζεται με δερμοτομικά αιμαγγει-
ώματα. 

ΛΕΙΤΟΥΡΓΙΚΕΣ ΔΙΑΤΑΡΑΧΕΣ ––––––––––––––––––––

Περιοφθαλμικά 

Τα περιοφθαλμικά αιμαγγειώματα είναι εξαιρετι-
κά προβληματικά, καθώς μπορεί να παρεμποδίζουν
την όραση και να προκαλέσουν μόνιμη αμβλυωπία,
αστιγματισμό και στραβισμό. Επιπλέον μπορεί να
επεκτείνονται οπισθοβολβικά και προκαλέσουν πρό-
πτωση του οφθαλμού και βλάβη του οπτικού νεύρου
από πίεση.33 

Ωτός 

Τα αιμαγγειώματα του ωτός μπορεί να αποφρά-
ξουν τον ακουστικό πόρο και να προκαλέσουν διατα-
ραχές της ακοής. 

Χειρός/ποδός- τραχήλου 

Τα ευμεγέθη χειρός ή ποδός μπορεί να προκαλέ-
σουν προβλήματα κινητικότητας, ενώ τα ευμεγέθη αι-
μαγγειώματα του τραχήλου μπορεί να προκαλέσουν
ραιβόκρανο θέσης.6 

ΔΥΣΜΟΡΦΙΕΣ ––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––

Σαν γενικός κανόνας αιμαγγειώματα που εντοπί-
ζονται κεντροπροσωπικά μπορεί να προκαλέσουν
μόνιμη παραμόρφωση. Ειδικά, τα αιμαγγειώματα της
ρινός μπορεί να προκαλέσουν νέκρωση του ρινικού
χόνδρου και μόνιμη δυσμορφία τύπου Syrano. Τα
αιμαγγειώματα του χείλους συχνά εξελκώνονται, δη-
μιουργούν προβλήματα σίτισης και αναπνοής, αφή-
νουν ουλές και υποχωρούν ατελώς. Τα εν τω βάθει
στην παρωτιδική χώρα είναι συνήθως ευμεγέθη και
υποχωρούν ατελώς.6 Τα αιμαγγειώματα του στήθους
στα κορίτσια μπορεί να έχουν μόνιμες επιπτώσεις
στην ανάπτυξη του μαστού και να δημιουργήσουν
σοβαρό αισθητικό πρόβλημα. 

Δερμοτομικού τύπου αιμαγγειώματα 

Τα δερμοτομικού τύπου αιμαγγειώματα του προ-
σώπου και της οσφυοιεράς χώρας μπορεί να σχετί-
ζονται με διάφορες ανωμαλίες. Τα ευμεγέθη αιμαγ-
γειώματα >5 cm του προσώπου μπορεί να σχετίζον-
ται με το σύνδρομο PHACE, στο οποίο παρατηρούν-
ται ανωμαλίες εκτός του δέρματος, του εγκεφάλου,
των οφθαλμών, της καρδιάς, των αγγείων και του
στέρνου. Αποτελεί ένα ακρωνύμιο όπου P= ανωμα-
λίες οπισθίου κρανιακού βόθρου, H= αιμαγγείωμα
προσώπου, A= αρτηριακές ανωμαλίες, C= καρδια-
κές ανωμαλίες, E= οφθαλμολογικές S= δισχιδές
στέρνο ή υπερομφαλική σχισμή. Όλα τα νεογνά με
δερμοτομικό αιμαγγείωμα του προσώπου πρέπει να
υποβάλλονται σε μαγνητική τομογραφία και μαγνητι-
κή αγγειογραφία, καθώς οι ανωμαλίες του εγκεφά-
λου και των αγγείων του εγκεφάλου είναι οι συχνότε-
ρες (72-94%).20 Υψηλότερη είναι η πιθανότητα για
ανωμαλίες του εγκεφάλου σε αιμαγγείωμα του 1ου ή
3ου κλάδου του τριδύμου, (30% των νεογνών εμφα-
νίζουν προσβολή).6 Υπάρχουν περιπτώσεις συνδρό-
μου PHACE χωρίς αιμαγγείωμα του προσώπου,
όπου το δερμοτομικό αιμαγγείωμα εντοπίζεται στον
άνω κορμό ή άνω άκρο.34 Αγγειακές ανωμαλίες που
παρατηρούνται συχνά στο σύνδρομο PHACE είναι
απλασία, ανώμαλη πορεία ή στένωση των εγκεφαλι-
κών αρτηριών, καθώς και του αορτικού τόξου.35,36

Αρκετές περιπτώσεις ισχαιμικών αγγειακών εγκεφα-
λικών επεισοδίων έχουν αναφερθεί σε παιδιά με
σύνδρομο PHACE.37 Η συχνότερη δομική ανωμαλία
του εγκεφάλου είναι η υποπλασία του οπισθίου κρα-
νιακού βόθρου.20 Μόνιμες νευρολογικές διαταραχές
μπορεί να προκύψουν, όπως αναπτυξιακές ανωμα-
λίες, σπασμοί, κεφαλαλγίες, και νευρολογικά προ-
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βλήματα. Προσβολή των οφθαλμών παρατηρείται σε
ποσοστό 7-17% των παιδιών με PHACE με κύριες εκ-
δηλώσεις υποπλασία του οπτικού νεύρου, αγγειακές
ανωμαλίες του οφθαλμού, κολόβωμα, ενώ κατά δεύ-
τερο λόγο καταρράκτης, μικροφθαλμία ή γλαύκω-
μα.38,39

Αιμαγγειώματα της μέσης γραμμής στην οσφυοιε-
ρά χώρα ή στο περίνεο μπορεί να αποτελούν μέρος
συνδρόμων που στο παρελθόν έχουν χαρακτηριστεί
με διάφορα ακρωνύμια: PELVIS, LUMBAR, SA-
CRAL. Τα αιμαγγειώματα αυτά σχετίζονται με διάφο-
ρες ανωμαλίες του ουρογεννητικού συστήματος
(υποσπαδίας, ανωμαλίες ουροδόχου κύστεως, ανω-
μαλίες του νεφρού), του ορθού/πρωκτού (ατρησία
πρωκτού), με αγγειακές ανωμαλίες (επίμονες εμ-
βρυικές αρτηρίες, υποπλαστική ιερολαγόνιος αρτη-
ρία), καθώς και με ανωμαλίες της σπονδυλικής στή-
λης (δισχιδής ράχη, δυσραφισμός, λιπομηνιγγοκή-
λη, διαστηματομυελία, σκολιώση, ανωμαλίες του ιε-
ρού οστού).40-42 Τα νεογνά κάτω των 3 μηνών που
παρουσιάζουν αιμαγγειώματα αυτού του τύπου πρέ-
πει να ελέγχονται με υπερηχογράφημα κοιλίας και
σπονδυλικής στήλης, ενώ μετά τον 3ο μήνα απαιτεί-
ται μαγνητική τομογραφία και αγγειογραφία ανάλο-
γα με τη θέση του αιμαγγειώματος.42

ΔΙΑΓΝΩΣΗ ––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––

Η διάγνωση των αιμαγγειωμάτων συνήθως βασί-
ζεται στην κλινική τους εικόνα και τη χαρακτηριστι-
κή κλινική τους πορεία. Ακτινολογική απεικόνιση
(Πίνακας 3) δεν απαιτείται στις περισσότερες περι-
πτώσεις των αιμαγγειωμάτων, που απεικονιστικά εί-
ναι αγγειακές βλάβες υψηλής ροής. Οι εξετάσεις
βοηθούν ιδιαίτερα σε περιπεπλεγμένες περιπτώσεις
και για τον προγραμματισμό του χειρουργείου μετά
τη φάση υποστροφής. 

Ειδικές εξετάσεις απαιτούνται στις περιπτώσεις
που αναφέρονται στον Πίνακα 4.

ΔΙΑΦΟΡΙΚΗ ΔΙΑΓΝΩΣΗ ––––––––––––––––––––––––––

Τα αιμαγγειώματα πρέπει κυρίως να διαφοροδια-
γνωστούν από τις βλάβες που αναφέρονται στον Πί-
νακα 5 (Εικόνες 8, 9, 10). 

ΑΓΓΕΙΑΚΕΣ ΑΝΩΜΑΛΙΕΣ ––––––––––––––––––––––––

Τόσο οι αγγειακές δυσπλασίες όσο και οι αγγει-
ακοί όγκοι μπορεί να μιμούνται ένα αιμαγγείωμα.
Συνήθως μία αγγειακή δυσπλασία, όπως μία τριχοει-
δική (PWS) ή λεμφική είναι παρούσα κατά τη γέννη-
ση, αυξάνεται αναλογικά με την αύξηση του παιδιού
και δεν υποστρέφει. Αντίθετα ένας αγγειακός όγκος
μπορεί να είναι παρόν κατά τη γέννηση, αλλά μπο-
ρεί και όχι και παρουσιάζει αυξητική τάση. Συγκε-
κριμένα για την περίπτωση των αιμαγγειωμάτων οι
βλάβη υποστρέφει. Σε περίπτωση ενός αυξανόμενου
όγκου σε ένα νεογνό αν η διάγνωση ενός αιμαγγει-
ώματος δεν είναι κλινικά ξεκάθαρη, πρέπει να επιβε-
βαιωθεί η διάγνωση με βιοψία και δεν πρέπει να χο-
ρηγηθεί καμία θεραπεία αν η διάγνωση δεν είναι βέ-
βαιη. 

Συγγενή αιμαγγειώματα: γρήγορα υπο -
στρέφοντα (RICH), μη υποστρέφοντα (NICH),
μερικώς υποστρέφοντα (PICH) 

Τα συγγενή αιμαγγειώματα μοιάζουν με τα κλασ-
σικά αιμαγγειώματα αλλά αποτελούν διαφορετικές
οντότητες. Είναι παρόντα στη γέννηση και είναι
GLUT1 αρνητικά. Τα RICH παρουσιάζουν το μέγιστο
του όγκου τους κατά τη γέννηση, μπορεί να επιπλα-
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Ακτινολογική απεικόνιση αιμαγγειωμάτων 

Ακτινολογικά χαρακτηριστικά των αιμαγγειωμάτων 

Υπερηχογράφημα Υψηλή ροή, χαμηλή αντίσταση, ποικίλη υχογενικότητα,
υψηλή αγγειοβρίθεια, όχι αρτηριοφλεβώδης επικοινωνία 

Αξονική τομογραφία Πολυλοβώδης μάζα μαλακών μορίων, έντονης αντίστασης 

Μαγνητική τομογραφία Ίσης αντίστασης (Isointense) (T1), αυξημένης αντίστασης
(hyperintense) (T2) ομοιογενώς αναδεικνυόμενη μάζα μα-
λακών μορίων can see flow voids within and surrounding
IH; no φλεβόλιθοι 
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Ενδείξεις διαγνωστικών εξετάσεων στα αιμαγγειώματα 

Ένδειξη Σκοπός 

Υπερηχογράφημα Εν τω βάθει αιμαγγείωμα, πολυεστιακά Εκτίμηση του βάθους και έκτασης του 
ή ηπατικά αιμαγγειώματα, αιμαγγείωμα αιμαγγειώματος, εκτίμηση του αριθμού 
της μέσης γραμμής στην οσφυοιερά χώρα, και της έκτασης των ηπατικών αιμαγγει-
διαφορική διάγνωση από αγγειακές ωμάτων, αποκλεισμός ουρογεννητικών 
δυσπλασίες ανωμαλιών, αποκλεισμός δισχιδούς ράχης

Υπερηχογράφημα καρδίας Πολύ ευμεγέθη και πολυεστιακά αιμαγ- Αποκλεισμός καρδιακής ανεπάρκειας, 
γειώματα, σύνδρομο PHACE, αιμαγγειώ- ανωμαλιών της καρδιάς ή της αορτής
ματα οσφυοιεράς χώρας

MRI/MRA Αιμαγγείωμα δερμοτομικό Αποκλεισμός ενδοκρανιακών, εγκεφα-
λικών ανωμαλιών και της σπονδυλικής
στήλης

Οφθαλμολογική εκτίμηση Περιοφθαλμικό αιμαγγείωμα, Αποκλεισμός αμβλυωπίας ή άλλων 
σύνδρομο PHACE ανωμαλιών

Έλεγχος πηκτικότητας Πολυεστιακά ηπατικά αιμαγγειώματα Αποκλεισμός DIC στην MLT 
αίματος 

Έλεγχος TSH Σε ευμεγέθη και πολυεστιακά Αποκλεισμός δευτερογενούς 
αιμαγγειώματα υποθυροειδισμού 

DIC: διάχυτη ενδοαγγειακή πήξη, MLT: πολυεστιακή λεμφαγγειοενδοθηλιωμάτωση με θρομβοπενία 
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Κύρια διαφορική διάγνωση των αιμαγγειωμάτων 

Αγγειακές βλάβες 
Συγγενές αιμαγγείωμα (RICH, NICH, PICH)
Αιμαγγειοενδοθηλίωμα τύπου Kaposi 
Θυσανοειδές αγγείωμα 
Αγγειακές δυσπλασίες 

• Τριχοειδική δυσπλασία (PWS)
• Φλεβική δυσπλασία 
• Μακροκυστική λεμφική δυσπλασία
• Glomovenous δυσπλασία

Cutis marmorata telangiectatica congenita
Μυρμηκιώδες αγγείωμα 
Πυογόνο κοκκίωμα 
Blue rubber bleb σύνδρομο 

Μη αγγειακές βλάβες 
Μυοίνωμα 
Δερμοειδής κύστη 
Τεράτωμα 
Ραβδομυοσάρκωμα 
Νευροβλάστωμα 
Λευχαιμία 
Εγκεφαλοκήλη 
Νευροίνωμα
Ηωσινόφιλο κοκκίωμα 
Λιποβλάστωμα 
Σπίλος Spitz
Νεανικό ξανθοκοκκίωμα 

Ð
ß í

á ê
áò

 5

Eικόνα 8 – Διαφορική διάγνωση αιμαγγειώματος- τριχοει-
δική δυσπλασία. 



κούν από καρδιακή ανεπάρκεια υψηλής ροής και
θρομβοπενία. Οι ενδείξεις υποστροφής είναι εμφα-
νείς ήδη από νωρίς και η υποχώρηση τους ολοκλη-
ρώνεται συνήθως μέσα στον 1ο χρόνο της ζωής, ενώ
συνήθως αφήνουν σημαντική λιποατροφία. Αντίθετα
τα NICH επιμένουν χωρίς σημεία υποχώρησης. Η
υποχώρηση των RICH μπορεί να ανακοπεί οποιαδή-
ποτε στιγμή και να μετατραπούν σε PICH ή NICH.43

Θεραπεία απαιτείται μόνο για αισθητικούς λόγους σε
περίπτωση επιμονής για τις σπάνιες αυτές βλάβες. 

Πυογόνο κοκκίωμα 

Η επίπτωση των πυογόνων κοκκιωμάτων που
αποτελούν ένα επίκτητο αγγειακό όγκο είναι 0,5-1%.
Περίπου 12% των πυογόνων κοκκιωμάτων παρου-
σιάζεται σε βρέφη, αλλά εξαιρετικά σπάνια πριν την
ηλικία των 4 μηνών.44 Εμφανίζονται ξαφνικά μετά
από κάποιο τραυματισμό συνήθως στο πρόσωπο και
τράχηλο σαν εξωφυτικές αγγειακές βλατίδες, φτά-
νουν σε διάμετρο 1-10mm και αιμορραγούν εύκολα. 

Αιμαγγειοενδοθηλίωμα τύπου Kaposi 

To αιμαγγειοενδοθηλίωμα τύπου Kaposi είναι

ένας σπάνιος αγγειακός όγκος (0,9 περιπτώσεις/
100.000) που συνήθως εμφανίζεται μέσα στα δύο
πρώτα χρόνια της ζωής, ενώ 60% αυτών των όγκων
παρουσιάζονται στη νεογνική περίοδο.45 Οι βλάβες
μπορεί να πάρουν τη μορφή επιφανειακών πλακών,
οι οποίες παρουσιάζουν εν τω βάθει διήθηση ή ευ-
μεγέθων όγκων V σχήματος, όπου συχνά παρατη-
ρούνται εκχυμώσεις και πορφύρα. Στο 25% των πε-
ριπτώσεων οι βλάβες περιορίζονται σε κοιλότητες
του σώματος ή οπισθοπεριτοναικά. Το αιμαγγειοεν-
δοθηλίωμα τύπου Kaposi συχνά επιπλέκεται από ση-
μαντική θρομβοπενία, γνωστό και σαν φαινόμενο
Kasabach Merritt. Η βινκριστίνη αποτελεί τη θερα-
πεία εκλογής παρόλο που υπάρχουν ενθαρρυντικά
στοιχεία για την ανταπόκριση των βλαβών στο σιρό-
λιμους.46 

ΒΙΒΛΙΟΓΡΑΦΙΑ –––––––––––––––––––––––––––––––––––––––
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γραμμένο αγγειοκεράτωμα.
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1. ΟΝΟΜΑΣΙΑ ΤΟΥ ΦΑΡΜΑΚΕΥΤΙΚΟΥ ΠΡΟΪΟΝΤΟΣ Xolair 150 mg ενέσιμο διάλυμα 2. ΠΟΙΟΤΙΚΗ ΚΑΙ ΠΟΣΟΤΙΚΗ ΣΥΝΘΕΣΗ Κάθε προγεμισμένη σύριγγα 1 ml διαλύματος περιέχει 150 
mg omalizumab*. *Το omalizumab είναι ένα εξανθρωποποιημένο μονοκλωνικό αντίσωμα που παρασκευάζεται με τεχνολογία ανασυνδυασμού του DNA σε κυτταρική σειρά θηλαστικού 
από ωοθήκη κινεζικού κρικετομυός (CHO). Για τον πλήρη κατάλογο των εκδόχων βλ. παράγραφο 6.1. 3. ΦΑΡΜΑΚΟΤΕΧΝΙΚΗ ΜΟΡΦΗ Ενέσιμο διάλυμα Διαφανές έως ελαφρώς οπαλίζον, 
άχρωμο έως ανοικτό καφέ-κίτρινο διάλυμα. 4. ΚΛΙΝΙΚΕΣ ΠΛΗΡΟΦΟΡΙΕΣ 4.1 Θεραπευτικές ενδείξεις Αλλεργικό άσθμα Το Xolair ενδείκνυται για χρήση σε ενήλικες, εφήβους και παιδιά (6 
έως <12 ετών). Η θεραπεία με Xolair θα πρέπει να εξετάζεται μόνο στους ασθενείς με πειστικές ενδείξεις άσθματος στο οποίο εμπλέκεται η IgE (ανοσοσφαιρίνη Ε) (βλ. παράγραφο 4.2). 
Ενήλικες και έφηβοι (ηλικίας 12 ετών και άνω) Το Xolair ενδείκνυται ως επιπρόσθετη θεραπεία για τη βελτίωση του ελέγχου του άσθματος σε ασθενείς με σοβαρό επίμονο αλλεργικό 
άσθμα, οι οποίοι είναι θετικοί σε δερματική δοκιμασία ή in vitro αντίδραση σε ένα χρόνιο αερομεταφερόμενο αλλεργιογόνο και οι οποίοι έχουν μειωμένη πνευμονική λειτουργία (FEV1 
<80%), εμφανίζουν συχνά συμπτώματα κατά τη διάρκεια της ημέρας ή νυχτερινές αφυπνίσεις και οι οποίοι παρουσίασαν πολλαπλές τεκμηριωμένες σοβαρές παροξύνσεις άσθματος 
παρά τη χορήγηση υψηλών, ημερησίων δόσεων, εισπνεόμενων κορτικοστεροειδών και μακράς δράσης εισπνεόμενου βήτα-2 αγωνιστή. Παιδιά (6 εώς <12 ετών) Το Xolair ενδείκνυται 
ως επιπρόσθετη θεραπεία για τη βελτίωση του ελέγχου του άσθματος σε ασθενείς με σοβαρό επίμονο αλλεργικό άσθμα, οι οποίοι είναι θετικοί σε δερματική δοκιμασία ή σε in vitro 
αντιδραστικότητα σε ένα χρόνιο αερομεταφερόμενο αλλεργιογόνο, καθώς και σε συχνά συμπτώματα κατά τη διάρκεια της ημέρας ή σε νυχτερινές αφυπνίσεις και οι οποίοι παρουσίασαν 
πολλαπλές τεκμηριωμένες σοβαρές παροξύνσεις άσθματος παρά τη χορήγηση υψηλών ημερησίων δόσεων εισπνεόμενων κορτικοστεροειδών, μαζί με μακράς δράσης εισπνεόμενου 
βήτα-2 αγωνιστή. Χρόνια αυθόρμητη κνίδωση Το Xolair ενδείκνυται ως επιπρόσθετη θεραπεία για την θεραπεία της χρόνιας αυθόρμητης κνίδωσης σε ενήλικες και έφηβους (ηλικίας 12 
ετών και άνω) ασθενείς, η οποία είναι ανθεκτική στην Η1 αντιισταμινική θεραπεία. 4.2 Δοσολογία και τρόπος χορήγησης Η θεραπεία με Xolair θα πρέπει να πραγματοποιείται από ιατρούς 
πεπειραμένους στη διάγνωση και θεραπεία του σοβαρού επίμονου άσθματος ή της χρόνιας αυθόρμητης κνίδωσης. Αλλεργικό άσθμα Δοσολογία Η κατάλληλη δόση και η συχνότητα 
του Xolair καθορίζεται από τη βασική τιμή αναφοράς IgE (IU/ml), που έχει μετρηθεί πριν την έναρξη της αγωγής και το σωματικό βάρος (kg). Πριν τη χορήγηση της αρχικής δόσης, θα 
πρέπει να έχουν προσδιορισθεί τα επίπεδα IgE στους ασθενείς με οποιαδήποτε εφαρμοσμένη δοκιμασία ολικής IgE ορού, για τον καθορισμό της δόσης τους. Με βάση τις μετρήσεις 
αυτές μπορεί να απαιτηθεί για κάθε χορήγηση 75 έως 600 mg Xolair σε 1 έως 4 ενέσεις. Οι ασθενείς με IgE χαμηλότερη από 76 IU/ml έχουν μικρότερη πιθανότητα να ωφεληθούν (βλ. 
παράγραφο 5.1). Οι συνταγογραφούντες ιατροί πρέπει να εξασφαλίζουν ότι οι ενήλικες και έφηβοι ασθενείς με IgE χαμηλότερη από 76 IU/ml και τα παιδιά (6 εώς <12 ετών) με IgE 
χαμηλότερη από 200 IU/ml παρουσιάζουν σαφή in vitro αντιδραστικότητα (RAST) σε ένα χρόνιο αερομεταφερόμενο αλλεργιογόνο πριν την έναρξη της θεραπείας. Βλέπε τον Πίνακα 1 για 
το διάγραμμα μετατροπής και τους Πίνακες 2 και 3 για τα διαγράμματα καθορισμού της δόσης σε ενήλικες, εφήβους και παιδιά (6 έως <12 ετών). Σε ασθενείς, των οποίων τα επίπεδα 
IgE της βασικής τιμής αναφοράς ή το σωματικό βάρος σε kg είναι εκτός των ορίων του δοσολογικού πίνακα, δεν πρέπει να χορηγείται Xolair. Η συνιστώμενη μέγιστη δόση είναι 600 mg 
omalizumab κάθε δύο εβδομάδες.
Πίνακας 1: Μετατροπή από τη δόση σε αριθμό συριγγών, αριθμό ενέσεων και συνολικό όγκο σε κάθε χορήγηση

Δόση (mg) Αριθμός συριγγών Αριθμός ενέσεων Συνολικός ενέσιμος όγκος (ml)

75 mg 150 mg

75 1 0 1 0,5

150 0 1 1 1,0

225 1 1 2 1,5

300 0 2 2 2,0

375 1 2 3 2,5

450 0 3 3 3,0

525 1 3 4 3,5

600 0 4 4 4,0

Πίνακας 2: ΧΟΡΗΓΗΣΗ ΑΝΑ 4 ΕΒΔΟΜΑΔΕΣ. Δόσεις Xolair (milligrams ανά δόση) χορηγούμενες με υποδόρια ένεση κάθε 4 εβδομάδες

Σωματικό βάρος (kg)

Τιμή αναφοράς IgE (IU/ml) ≥20-25 >25-30 >30-40 >40-50 >50-60 >60-70 >70-80 >80-90 >90-125 >125-150

≥30-100 75 75 75 150 150 150 150 150 300 300

>100-200 150 150 150 300 300 300 300 300 450 600

>200-300 150 150 225 300 300 450 450 450 600

>300-400 225 225 300 450 450 450 600 600

>400-500 225 300 450 450 600 600

>500-600 300 300 450 600 600

>600-700 300 450 600

>700-800

>800-900
ΧΟΡΗΓΗΣΗ ΚΑΘΕ 2 ΕΒΔΟΜΑΔΕΣ

ΒΛΕΠΕ ΠΙΝΑΚΑ 3
>900-1000

>1000-1100

Πίνακας 3: ΧΟΡΗΓΗΣΗ ΑΝΑ 2 ΕΒΔΟΜΑΔΕΣ. Δόσεις Xolair (milligrams ανά δόση) χορηγούμενες με υποδόρια ένεση κάθε 2 εβδομάδες

Σωματικό βάρος (kg)

Τιμή αναφοράς IgE (IU/ml) ≥20-25 >25-30 >30-40 >40-50 >50-60 >60-70 >70-80 >80-90 >90-125 >125-150

≥30-100
ΧΟΡΗΓΗΣΗ ΚΑΘΕ 4 ΕΒΔΟΜΑΔΕΣ

ΒΛΕΠΕ ΠΙΝΑΚΑ 2
>100-200

>200-300 375

>300-400 450 525

>400-500 375 375 525 600

>500-600 375 450 450 600

>600-700 225 375 450 450 525

>700-800 225 225 300 375 450 450 525 600

>800-900 225 225 300 375 450 525 600

>900-1000 225 300 375 450 525 600

>1000-1100 225 300 375 450 600
ΜΗ ΧΟΡΗΓΕΙΤΕ- δεν υπάρχουν διαθέσιμα δεδομένα  

για δοσολογική σύσταση
>1100-1200 300 300 450 525 600

>1200-1300 300 375 450 525

>1300-1500 300 375 525 600

Διάρκεια θεραπείας, παρακολούθηση και ρυθμίσεις της δόσης Το Xolair προορίζεται για μακροχρόνια θεραπεία. Οι κλινικές δοκιμές έχουν δείξει πως χρειάζονται τουλάχιστον 12 με 16 
εβδομάδες θεραπείας με Xolair για να εμφανιστεί η αποτελεσματικότητα. Στις 16 εβδομάδες μετά την έναρξη της αγωγής με Xolair, οι ασθενείς θα πρέπει να αξιολογούνται από τον ιατρό 
τους σχετικά με την αποτελεσματικότητα της αγωγής πριν τους χορηγηθούν επιπλέον ενέσεις. Η απόφαση για τη συνέχιση του Xolair μετά από την περίοδο των 16-εβδομάδων, ή σε 
επακόλουθες περιστάσεις, θα πρέπει να βασιστεί στο εάν παρατηρείται μια εμφανής βελτίωση στο συνολικό έλεγχο του άσθματος (βλ. παράγραφο 5.1, Συνολική αξιολόγηση του ιατρού 
για την αποτελεσματικότητα της αγωγής). Η διακοπή της θεραπείας με Xolair έχει γενικά ως αποτέλεσμα την επάνοδο σε υψηλά επίπεδα ελεύθερης IgE και στα σχετιζόμενα συμπτώματα. 
Τα συνολικά επίπεδα IgE είναι αυξημένα κατά τη διάρκεια της αγωγής και παραμένουν αυξημένα έως και ένα έτος μετά τη διακοπή της αγωγής. Γι’αυτόν το λόγο, ο επανέλεγχος των 
επιπέδων IgE κατά τη διάρκεια της αγωγής με Xolair δεν μπορεί να χρησιμοποιηθεί ως οδηγός για τον καθορισμό της δόσης. Ο καθορισμός της δόσης μετά από διακοπές της αγωγής που 
διαρκούν λιγότερο από ένα έτος πρέπει να βασίζεται στα επίπεδα IgE στον ορό που ελήφθησαν κατά τον αρχικό καθορισμό της δόσης. Τα συνολικά επίπεδα της IgE ορού μπορούν να 
επανελέγχονται για τον καθορισμό της δόσης, μόνον εάν η αγωγή με Xolair έχει διακοπεί για ένα έτος ή περισσότερο. Οι δόσεις πρέπει να προσαρμόζονται στις σημαντικές αλλαγές στο 
σωματικό βάρος (βλ. Πίνακες 2 και 3). Χρόνια αυθόρμητη κνίδωση (ΧΑΚ) Δοσολογία Η συνιστώμενη δόση είναι τα 300 mg χορηγούμενα με υποδόρια ένεση κάθε τέσσερις εβδομάδες. Οι 
συνταγογραφούντες ιατροί συμβουλεύονται να επανεκτιμούν κατά διαστήματα την ανάγκη συνέχισης της θεραπείας. Η εμπειρία κλινικών μελετών για μακροχρόνια θεραπεία πέραν των 6 
μηνών σε αυτή την ένδειξη είναι περιορισμένη. Ειδικοί πληθυσμοί Ηλικιωμένοι (ηλικίας άνω των 65 ετών) Περιορισμένος αριθμός δεδομένων είναι διαθέσιμος για τη χρήση του Xolair σε 
ασθενείς άνω των 65 ετών, εντούτοις δεν υπάρχουν ενδείξεις ότι σε ηλικιωμένους ασθενείς απαιτούνται διαφορετικές δόσεις απ’ ό,τι σε νεότερους ενήλικες. Νεφρική ή ηπατική ανε-
πάρκεια  Δεν έχουν γίνει μελέτες όσον αφορά την επίδραση της ανεπαρκούς νεφρικής ή ηπατικής λειτουργίας στην φαρμακοκινητική του omalizumab. Λόγω του ότι η κάθαρση του 
omalizumab σε κλινικές δόσεις κυριαρχείται από το δικτυοενδοθηλιακό σύστημα (RES) δεν φαίνεται πιθανό αυτή να μεταβάλλεται από τη νεφρική ή την ηπατική ανεπάρκεια. Παρά το ότι 
δεν συνιστάται συγκεκριμένη προσαρμογή της δόσης σε αυτούς τους ασθενείς, το Xolair πρέπει να χορηγείται με προσοχή (βλ. παράγραφο 4.4). Παιδιατρικός πληθυσμός Στο αλλεργικό 
άσθμα, η ασφάλεια και αποτελεσματικότητα του Xolair σε παιδιατρικούς ασθενείς ηλικίας κάτω των 6 ετών δεν έχει ακόμα τεκμηριωθεί. Δεν υπάρχουν διαθέσιμα δεδομένα. Στη χρόνια 
αυθόρμητη κνίδωση, η ασφάλεια και η αποτελεσματικότητα του Xolair σε παιδιατρικούς ασθενείς ηλικίας κάτω των 12 ετών δεν έχουν ακόμα τεκμηριωθεί. Τρόπος χορήγησης Για υποδό-
ρια χορήγηση μόνο. Μην χορηγείτε μέσω της ενδοφλέβιας ή ενδομυϊκής οδού. Οι ενέσεις χορηγούνται υποδόρια στην περιοχή του δελτοειδούς του βραχίονα. Εναλλακτικά, μπορεί να 
χορηγηθεί στον μηρό εάν για οποιοδήποτε λόγο αποκλείεται η χορήγηση στην περιοχή του δελτοειδούς του βραχίονα. Υπάρχει περιορισμένη εμπειρία αυτοχορήγησης του Xolair. Επομέ-
νως, η θεραπεία προορίζεται να χορηγείται μόνο από λειτουργό υγείας (βλ παράγραφο 6.6 και επίσης την παράγραφο πληροφορίες για το νοσηλευτικό προσωπικό του φύλλου οδηγιών). 
4.3 Αντενδείξεις Υπερευαισθησία στη δραστική ουσία ή σε κάποιο από τα έκδοχα που αναφέρονται στην παράγραφο 6.1. 4.4 Ειδικές προειδοποιήσεις και προφυλάξεις κατά τη χρήση 
Γενικά Το Xolair δεν ενδείκνυται για τη θεραπεία των οξέων παροξύνσεων άσθματος, του οξέος βρογχόσπασμου ή του status asthmaticus. Το Xolair δεν έχει μελετηθεί σε ασθενείς με 
σύνδρομο υπερανοσοσφαιριναιμίας Ε, ή αλλεργικής βρογχοπνευμονικής ασπεργίλλωσης, ή για την πρόληψη αναφυλακτικών αντιδράσεων συμπεριλαμβανομένων εκείνων που προκαλού-
νται από αλλεργία σε τροφές, ατοπική δερματίτιδα, ή αλλεργική ρινίτιδα. Το Xolair δεν ενδείκνυται για την θεραπεία αυτών των καταστάσεων. Η θεραπεία με Xolair δεν έχει μελετηθεί σε 
ασθενείς με αυτοάνοσες παθήσεις, νόσους επαγόμενες από ανοσοσυμπλέγματα ή με προϋπάρχουσα νεφρική ή ηπατική δυσλειτουργία (βλ. παράγραφο 4.2). Συνιστάται προσοχή όταν 
χορηγείται το Xolair σε αυτούς τους πληθυσμούς ασθενών. Δε συνιστάται απότομη διακοπή της θεραπείας των συστηματικών ή εισπνεόμενων κορτικοστεροειδών μετά την έναρξη της 
θεραπείας με Xolair. Οι μειώσεις των κορτικοστεροειδών πρέπει να πραγματοποιούνται υπό την άμεση επίβλεψη ενός ιατρού και μπορεί να χρειάζεται να πραγματοποιούνται σταδιακά. 
Διαταραχές του ανοσοποιητικού συστήματος Αλλεργικές αντιδράσεις τύπου 1 Κατά την χρήση του omalizumab, ενδέχεται να προκύψουν τοπικές ή συστηματικές αλλεργικές αντιδράσεις 
τύπου 1, συμπεριλαμβανομένης της αναφυλαξίας και της αναφυλακτικής καταπληξίας, με εμφάνιση μετά από θεραπεία μακράς διάρκειας. Οι περισσότερες από αυτές τις αντιδράσεις 
εμφανίσθηκαν εντός 2 ωρών μετά την πρώτη και μεταγενέστερη χορήγηση Xolair, ενώ κάποιες εμφανίσθηκαν πέραν των 2 και ακόμα πέραν των 24 ωρών μετά την χορήγηση. Γι’αυτόν το 
λόγο, φαρμακευτικά προϊόντα για αντιμετώπιση των αναφυλακτικών αντιδράσεων θα πρέπει να είναι πάντα διαθέσιμες για άμεση χρήση μετά τη χορήγηση του Xolair. Οι ασθενείς θα 
πρέπει να ενημερώνονται για το ότι τέτοιες αντιδράσεις είναι πιθανές και ότι θα πρέπει να αναζητούν άμεση ιατρική φροντίδα, σε περίπτωση που εμφανιστούν αλλεργικές αντιδράσεις. 
Ένα ιστορικό αναφυλαξίας που δεν σχετίζεται με το omalizumab μπορεί να είναι ένας παράγοντας κινδύνου για εμφάνιση αναφυλαξίας μετα τη χορήγηση του Xolair. Αντισώματα στο 
omalizumab έχουν ανιχνευθεί σε ένα μικρό αριθμό ασθενών σε κλινικές δοκιμές (βλ. παράγραφο 4.8). Η κλινική σχετικότητα των αντί- Xolair αντισωμάτων δεν είναι καλά αντιληπτή. 
Ορονοσία Αντιδράσεις ορονοσίας και τύπου ορονοσίας, οι οποίες είναι επιβραδυνόμενες τύπου ΙΙΙ αλλεργικές αντιδράσεις, έχουν παρατηρηθεί σε ασθενείς που έκαναν θεραπεία με 
εξανθρωποποιημένα μονοκλωνικά αντισώματα περιλαμβανομένου του omalizumab. Ο προτεινόμενος παθοφυσιολογικός μηχανισμός περιλαμβάνει σχηματισμό ανοσο-συμπλέγματος και 
εναπόθεσης του λόγω της δημιουργίας αντισωμάτων έναντι του omalizumab. Τυπικά η έναρξη είναι 1 5 ημέρες μετά την χορήγηση της πρώτης ή των επακόλουθων ενέσεων, ακόμη μετά 
από μακράς διάρκεια θεραπεία. Συμπτώματα ενδεικτικά της ορονοσίας περιλαμβάνουν αρθρίτιδα/αρθραλγίες, εξάνθημα (κνίδωση ή άλλες μορφές), πυρετός και λεμφαδενοπάθεια. Τα 
αντισταμινικά και τα κορτικοστεροειδή μπορεί να είναι χρήσιμα στην πρόληψη ή την θεραπεία αυτής της διαταραχής, και οι ασθενείς πρέπει να συμβουλεύονται να αναφέρουν οποιαδή-
ποτε ύποπτα συμπτώματα. Σύνδρομο Churg-Strauss και υπερηωσινοφιλικό σύνδρομο Ασθενείς με σοβαρό άσθμα μπορεί σπάνια να παρουσιάσουν συστηματικό υπερηωσινοφιλικό σύν-
δρομο ή αλλεργική ηωσινοφιλική κοκκιωματώδη αγγεϊίτιδα (σύνδρομο Churg-Strauss), τα οποία και τα δύο συνήθως θεραπεύονται με συστηματικά κορτικοστεροειδή. Σε σπάνιες περιπτώ-
σεις, ασθενείς σε θεραπεία με αντιασθματικά φαρμακευτικά προϊόντα, συμπεριλαμβανομένου και του omalizumab, μπορεί να εμφανίσουν ή αναπτύξουν συστηματική ηωσινοφιλία και 
αγγεϊίτιδα. Τα συμβάματα αυτά συχνά συσχετίζονται με την μείωση της θεραπείας με από του στόματος κορτικοστεροειδή. Στους ασθενείς αυτούς, οι γιατροί θα πρέπει να είναι σε 
εγρήγορση στην ανάπτυξη ηωσινοφιλίας, αγγειωτικού εξανθήματος, επιδείνωση πνευμονικών συμπτωμάτων, ανωμαλίες κακοήθους νεοπλάσματος παραρρινίων κόλπων, καρδιακών επι-
πλοκών, και/ή νευροπάθεια. Η διακοπή του omalizumab θα πρέπει να ληφθεί υπόψιν σε όλες τις σοβαρές περιπτώσεις με τις πιο πάνω αναφερόμενες διαταραχές του ανοσοποιητικού 
συστήματος. Παρασιτικές (ελμινθικές) λοιμώξεις Η IgE μπορεί να εμπλέκεται στην ανοσολογική απόκριση ορισμένων ελμινθικών λοιμώξεων. Σε ασθενείς που βρίσκονται χρόνια σε υψηλό 
κίνδυνο ελμινθικής λοίμωξης, μια ελεγχόμενη με εικονικό φάρμακο δοκιμή σε αλλεργικούς ασθενείς έδειξε μια πολύ μικρή αύξηση στο ρυθμό ανάπτυξης λοίμωξης με omalizumab, αν και 
η πορεία, η σοβαρότητα και η ανταπόκριση στη θεραπεία της λοίμωξης δεν συσχετίσθηκαν. Ο ρυθμός της ελμινθικής λοίμωξης στο συνολικό κλινικό πρόγραμμα, που δεν σχεδιάστηκε για 

να ανιχνεύει τέτοιες λοιμώξεις ήταν λιγότερο από 1 σε 1.000 ασθενείς. Εντούτοις, συνιστάται προσοχή σε ασθενείς υψηλού κινδύνου για ελμινθική λοίμωξη ιδιαίτερα όταν ταξιδεύουν σε 
περιοχές που οι ελμινθικές λοιμώξεις είναι ενδημικές. Εάν οι ασθενείς δεν ανταποκρίνονται στην συνιστώμενη αντι-ελμινθική αγωγή θα πρέπει να εξετασθεί η διακοπή του Xolair. Άτομα 
με ευαισθησία στο λάτεξ Το αφαιρούμενο κάλυμμα της βελόνας αυτής της προγεμισμένης σύριγγας περιλαμβάνει ένα παράγωγο του φυσικού ελαστικού λάτεξ. Δεν έχει ανιχνευτεί φυσι-
κό ελαστικό λάτεξ στο αφαιρούμενο κάλυμμα της βελόνας. Ωστόσο, η χρήση του Xolair ενέσιμου διαλύματος σε προγεμισμένη σύριγγα σε άτομα με ευαισθησία στο λάτεξ δεν έχει μελε-
τηθεί και επομένως υπάρχει ένας ενδεχόμενος κίνδυνος εμφάνισης αντιδράσεων υπερευαισθησίας ο οποίος δεν μπορεί να αποκλεισθεί εντελώς. 4.5 Αλληλεπιδράσεις με άλλα φαρμα-
κευτικά προϊόντα και άλλες μορφές αλληλεπίδρασης Καθώς η IgE μπορεί να εμπλέκεται στην ανοσολογική απόκριση ορισμένων ελμινθικών λοιμώξεων, το Xolair μπορεί έμμεσα να 
μειώσει την αποτελεσματικότητα των φαρμακευτικών προϊόντων για τη θεραπεία των ελμινθικών ή άλλων παρασιτικών λοιμώξεων (βλ. παράγραφο 4.4). Τα ένζυμα του κυττοχρώματος 
P450, οι αντλίες εκροής και οι μηχανισμοί πρωτεϊνικής σύνθεσης δεν εμπλέκονται στην κάθαρση του omalizumab, έτσι η πιθανότητα αλληλεπίδρασης φαρμάκου με φάρμακο είναι ελάχι-
στη. Μελέτες αλληλεπίδρασης του Xolair με φαρμακευτικό προϊόν ή με εμβόλιο δεν έχουν διεξαχθεί. Δεν υπάρχει φαρμακολογικός λόγος να αναμένει κανείς ότι οι συνήθεις αγωγές που 
συνταγογραφούνται για τη θεραπεία του άσθματος ή της ΧΑΚ θα αλληλεπιδράσουν με το omalizumab. Αλλεργικό άσθμα Σε κλινικές μελέτες, το Xolair χρησιμοποιήθηκε ευρέως σε συν-
δυασμό με εισπνεόμενα και από του στόματος κορτικοστεροειδή, εισπνεόμενους βραχείας δράσης και μακράς δράσης βήτα αγωνιστές, τροποποιητές λευκοτριένης, θεοφυλλίνες και από 
του στόματος αντιϊσταμινικά. Δεν υπήρξε καμία ένδειξη ότι η ασφάλεια του Xolair τροποποιήθηκε με αυτά τα συχνά χρησιμοποιούμενα αντιασθματικά φαρμακευτικά προϊόντα. Περιορισμέ-
νος αριθμός δεδομένων είναι διαθέσιμος για τη χρήση του Xolair σε συνδυασμό με ειδική ανοσοθεραπεία (θεραπεία υπο-ευαισθητοποίησης). Σε μια κλινική δοκιμή όπου το Xolair συγχο-
ρηγείτω με ανοσοθεραπεία, η ασφάλεια και αποτελεσματικότητα του Xolair σε συνδιασμό με ειδική ανοσοθεραπεία παρατηρήθηκε να μην είναι διαφορετικές από αυτές του Xolair μόνο. 
Χρόνια αυθόρμητη κνίδωση (ΧΑΚ) Σε κλινικές μελέτες στη χρόνια αυθόρμητη κνίδωση (ΧΑΚ), το Xolair χρησιμοποιήθηκε σε συνδυασμό με αντιισταμινικά (αντι-Η1, αντι-Η2) και ανταγωνι-
στές του υποδοχέα των λευκοτριενίων (LTRA). Δεν υπάρχουν στοιχεία μεταβολής της ασφάλειας του omalizumab κατά τη χρήση του με τα συγκεκριμένα φαρμακευτικά προϊόντα σε 
σχέση με το γνωστό προφίλ ασφάλειας στο αλλεργικό άσθμα. Επιπλέον, η ανάλυση φαρμακοκινητικής πληθυσμού έδειξε μη σχετική επίδραση των Η2 αντιισταμινικών και των LTRA στη 
φαρμακοκινητική του omalizumab (βλ. παράγραφο 5.2). Παιδιατρικός πληθυσμός Σε κλινικές μελέτες στη ΧΑΚ, συμπεριλαμβανομένων ορισμένων ασθενών ηλικίας 12 έως 17 ετών, το 
Xolair χρησιμοποιήθηκε σε συνδυασμό με αντιισταμινικά (αντι-Η1, αντι-Η2) και LTRA. Δεν έχουν πραγματοποιηθεί μελέτες σε παιδιά ηλικίας κάτω των 12 ετών. 4.6 Γονιμότητα, κύηση και 
γαλουχία Κύηση Είναι περιορισμένα τα κλινικά δεδομένα σχετικά με τη χρήση του omalizumab σε έγκυο γυναίκα. Μελέτες σε ζώα δεν κατέδειξαν άμεση ή έμμεση τοξικότητα στην ανα-
παραγωγική ικανότητα (βλ. παράγραφο 5.3). Το omalizumab περνά τον φραγμό του πλακούντα και η δυνατότητα πρόκλησης βλάβης στο έμβρυο είναι άγνωστη. Το omalizumab έχει συσχε-
τισθεί με ηλικιακά εξαρτώμενες μειώσεις στον αριθμό των αιμοπεταλίων στα μη ανθρώπινα πρωτεύοντα, με μια σχετικά μεγαλύτερη ευαισθησία στα ζώα εφήβους (βλ. παράγραφο 5.3). 
Το Xolair δεν πρέπει να χρησιμοποιείται κατά τη διάρκεια της εγκυμοσύνης εκτός εάν είναι σαφώς απαραίτητο. Θηλασμός Δεν είναι γνωστό εάν το omalizumab απεκκρίνεται στο ανθρώ-
πινο γάλα. Τα διαθέσιμα δεδομένα σε μη ανθρώπινα πρωτεύοντα έδειξαν απέκκριση του omalizumab στο γάλα (βλ. παράγραφο 5.3). Ο κίνδυνος στα νεογέννητα / βρέφη δεν μπορεί να 
αποκλειστεί. Το omalizumab δεν πρέπει να χορηγείται κατά τη διάρκεια του θηλασμού. Γονιμότητα Δεν υπάρχουν στοιχεία ανθρώπινης γονιμότητας για το omalizumab. Σε ειδικά σχεδια-
σμένες μη-κλινικές μελέτες γονιμότητας σε μη ανθρώπινα πρωτεύοντα θηλαστικά, συμπεριλαμβανομένων και των αυθόρμητων μελετών γονιμότητας (mating studies) δεν έχει παρατηρη-
θεί καμία δυσλειτουργία στην γονιμότητα ανδρών ή γυναικών μετά από επαναλαμβανόμενες δόσεις με επίπεδα δόσης omalizumab μέχρι και 75 mg/kg. Επιπλέον, δεν παρατηρήθηκαν 
γενοτοξικές επιδράσεις σε χωριστές μη-κλινικές μελέτες γενοτοξικότητας (βλ. παράγραφο 5.3). 4.7 Επιδράσεις στην ικανότητα οδήγησης και χειρισμού μηχανών Το Xolair δεν έχει 
καμία ή έχει ασήμαντη επίδραση στην ικανότητα οδήγησης και χειρισμού μηχανών. 4.8 Ανεπιθύμητες ενέργειες Αλλεργικό άσθμα Σύνοψη του προφίλ ασφαλείας Κατά τη διάρκεια των 
κλινικών δοκιμών σε ενήλικες και έφηβους ηλικίας 12 ετών και άνω, οι πιο συχνά αναφερόμενες ανεπιθύμητες ενέργειες ήταν κεφαλαλγίες και αντιδράσεις της θέσης ένεσης, συμπερι-
λαμβανομένου του άλγους της θέσης ένεσης, οίδημα, ερύθημα, κνησμός. Σε κλινικές δοκιμές σε παιδιά ηλικίας 6 εώς <12 ετών, οι πιο συχνές αναφερόμενες ανεπιθύμητες ενέργειες 
που πιθανόν να σχετίζονται με το φαρμακευτικό προϊόν ήταν κεφαλαλγία, πυρεξία και άνω κοιλιακό άλγος. Οι περισσότερες από τις αντιδράσεις ήταν ήπιες έως μέτριες σε σοβαρότητα. 
Κατάλογος των ανεπιθύμητων ενεργειών σε μορφή πίνακα Ο πίνακας 4 καταγράφει τις ανεπιθύμητες ενέργειες που έχουν αναφερθεί σε κλινικές μελέτες στο συνολικό πληθυσμό 
ασφάλειας που έλαβαν αγωγή με Xolair ανά MedDRA κατηγορία οργάνου συστήματος και συχνότητα. Εντός κάθε κατηγορίας συχνότητας εμφάνισης, οι ανεπιθύμητες ενέργειες παρατί-
θενται κατά φθίνουσα σειρά σοβαρότητας. Οι κατηγορίες των συχνοτήτων καθορίζονται ως εξής: πολύ συχνές (≥1/10), συχνές (≥1/100 έως <1/10), όχι συχνές (≥1/1.000 έως 
<1/100), σπάνιες (≥1/10.000 έως <1/1.000) και πολύ σπάνιες (<1/10.000). Αντιδράσεις που αναφέρθηκαν κατά την μετεγγριτική περίοδο καταγράφονται με συχνότητα μη γνωστές 
(δεν μπορούν να εκτιμηθούν με βάση τα διαθέσιμα δεδομένα).
Πίνακας 4: Ανεπιθύμητες ενέργειες στο αλλεργικό άσθμα

Λοιμώξεις και παρασιτώσεις

Όχι συχνές Φαρυγγίτιδα

Σπάνιες Παρασιτική λοίμωξη

Διαταραχές του αιμοποιητικού και του λεμφικού συστήματος

Μη γνωστές Ιδιοπαθής θρομβοπενία, συμπεριλαμβανομένων σοβαρών περιστατικών

Διαταραχές του ανοσοποιητικού συστήματος

Σπάνιες Αναφυλακτική αντίδραση, άλλες σοβαρές αλλεργικές αντιδράσεις, ανάπτυξη αντισωμάτων κατά του omalizumab

Μη γνωστές Ορονοσία, μπορεί να περιλαμβάνει πυρετό και λεμφαδενοπάθεια

Διαταραχές του νευρικού συστήματος

Συχνές Κεφαλαλγία*

Όχι συχνές Συγκοπή, παραισθησία, υπνηλία, ζάλη

Αγγειακές διαταραχές

Όχι συχνές Ορθοστατική υπόταση, έξαψη

Διαταραχές του αναπνευστικού συστήματος, του θώρακα και του μεσοθωράκιου

Όχι συχνές Αλλεργικός βρογχόσπασμος, βήχας

Σπάνιες Οίδημα Λάρυγγα

Μη γνωστές Αλλεργική κοκκιωματώδης αγγεϊίτις (π.χ. σύνδρομο Churg Strauss)

Διαταραχές του γαστρεντερικού

Συχνές Άνω κοιλιακό άλγος**

Όχι συχνές Σημεία και συμπτώματα δυσπεψίας, διάρροια, ναυτία

Διαταραχές του δέρματος και του υποδόριου ιστού

Όχι συχνές Φωτοευαισθησία, κνίδωση, εξάνθημα, κνησμός,

Σπάνιες Αγγειοοίδημα

Μη γνωστές Αλωπεκία

Διαταραχές του μυοσκελετικού συστήματος και του συνδετικού ιστού

Σπάνιες Συστηματικός ερυθηματώδης λύκος (ΣΕΛ)

Μη γνωστές Αρθραλγία, μυαλγία, οίδημα άρθρωσης

Γενικές διαταραχές και καταστάσεις της οδού χορήγησης

Πολύ συχνές Πυρεξία**

Συχνές Αντιδράσεις της θέσης ένεσης όπως οίδημα, ερύθημα, άλγος, κνησμός

Όχι συχνές Γριππώδης συνδρομή, οίδημα βραχιόνων, αύξηση βάρους, κόπωση

*: Πολύ συχνό σε παιδιά ηλικάς 6 εώς <12 ετών  **: Σε παιδιά ηλικάς 6 έως <12 ετών

Χρόνια αυθόρμητη κνίδωση (ΧΑΚ) Σύνοψη του προφίλ ασφαλείας Η ασφάλεια και η ανεκτικότητα του omalizumab διερευνήθηκε με δόσεις των 75 mg, 150 mg και 300 mg κάθε τέσσερις 
εβδομάδες σε 975 ασθενείς με ΧΑΚ, 242 εκ των οποίων έλαβαν εικονικό φάρμακο. Συνολικά, 733 ασθενείς έλαβαν θεραπεία με omalizumab για έως και 12 εβδομάδες και 490 ασθενείς 
έλαβαν θεραπεία για έως και 24 εβδομάδες. Από αυτούς, 412 ασθενείς έλαβαν θεραπεία για έως και 12 εβδομάδες και 333 ασθενείς έλαβαν θεραπεία για έως και 24 εβδομάδες στη 
δόση των 300 mg. Κατάλογος των ανεπιθύμητων ενεργειών σε μορφή πίνακα Ένας ξεχωριστός πίνακας (Πίνακας 5) παρουσιάζει τις ανεπιθύμητες ενέργειες για την ένδειξη ΧΑΚ που 
προκύπτουν από τις διαφορές στη δοσολογία και στους θεραπευτικούς πληθυσμούς (με σημαντικά διαφορετικούς παράγοντες κινδύνου, συννοσηρότητες, συγχορηγούμενα φάρμακα και 
ηλικίες [π.χ. οι μελέτες για το άσθμα συμπεριελάμβαναν παιδιά ηλικίας από 6 12 ετών]). Ο Πίνακας 5 αναφέρει τις ανεπιθύμητες αντιδράσεις (συμβάντα τα οποία σημειώθηκαν σε ≥1% 
των ασθενών σε οποιαδήποτε ομάδα θεραπείας και ≥2% συχνότερα σε οποιαδήποτε ομάδα θεραπείας του omalizumab σε σχέση με το εικονικό φάρμακο (μετά από την ιατρική εξέταση)) 
που έχουν αναφερθεί στη δόση των 300 mg στις τρεις συγκεντρωτικές μελέτες φάσης ΙΙΙ. Οι ανεπιθύμητες αντιδράσεις που παρουσιάζονται διαχωρίζονται σε δύο κατηγορίες: αυτές που 
ταυτοποιήθηκαν στην περίοδο θεραπείας 12 εβδομάδων και 24 εβδομάδων. Οι ανεπιθύμητες αντιδράσεις αναφέρονται ανά κατηγορία οργανικού συστήματος MedDRA. Σε κάθε κατηγορία 
οργανικού συστήματος, οι ανεπιθύμητες αντιδράσεις ταξινομούνται ανά συχνότητα, με τις πλέον πρόσφατες αντιδράσεις να αναφέρονται πρώτες. Η αντίστοιχη κατηγορία συχνότητας 
για την κάθε ανεπιθύμητη αντίδραση βασίζεται στην ακόλουθη σύμβαση: πολύ συχνή (≥1/10), συχνή (≥1/100 έως <1/10), μη συχνή (≥1/1.000 έως <1/100), σπάνια (≥1/10.000 έως 
<1/1.000), πολύ σπάνια (<1/10,000) και άγνωστη (δεν μπορεί να εκτιμηθεί από τα διαθέσιμα δεδομένα).
Πίνακας 5: Ανεπιθύμητες αντιδράσεις από τη συγκεντρωτική βάση δεδομένων ασφάλειας για τη ΧΑΚ (ημέρα 1 έως εβδομάδα 24) στα 300 mg omalizumab

12-Εβδομάδες
Συγκεντρωτικά δεδομένα για τις μελέτες 1, 2 και 3 του omalizumab Κατηγορία συχνότητας

Εικονικό φάρμακο N=242 300 mg N=412

Λοιμώξεις και παρασιτώσεις

Κολπίτιδα 5 (2,1%) 20 (4,9%) Συχνή

Διαταραχές του νευρικού συστήματος

Κεφαλαλγία 7 (2,9%) 25 (6,1%) Συχνή

Διαταραχές του μυοσκελετικού συστήματος και του συνδετικού ιστού

Αρθραλγία 1 (0,4%) 12 (2,9%) Συχνή

Γενικές διαταραχές και καταστάσεις της οδού χορήγησης

Αντίδραση της θέσης ένεσης* 2 (0,8%) 11 (2,7%) Συχνή

24-Εβδομάδες
Συγκεντρωτικά δεδομένα για τις μελέτες 1 και 3 του omalizumab Κατηγορία συχνότητας

Εικονικό φάρμακο N=163 300 mg N=333

Λοιμώξεις και παρασιτώσεις

Λοίμωξη του ανώτερου αναπνευστικού συστήματος 5 (3,1%) 19 (5,7%) Συχνή

* Παρόλο που δεν παρουσίασε μια διαφορά 2% σε σχέση με το εικονικό φάρμακο, οι αντιδράσεις της θέσης ένεσης συμπεριληφθήκαν καθώς όλα τα περιστατικά αξιολογήθηκαν ότι σχετίζονται αιτιολογικά με την υπό 
μελέτη θεραπεία.

Περιγραφή επιλεγμένων ανεπιθύμητων ενεργειών οι οποίες σχετίζονται με τις ενδείξεις του αλλεργικού άσθματος και της ΧΑΚ Δεν έχουν ληφθεί σχετικά δεδομένα σε κλινικές 
μελέτες στη ΧΑΚ, τα οποία καθιστούν απαραίτητη την τροποποίηση των ακόλουθων παραγράφων. Διαταραχές του ανοσοποιητικού συστήματος Για περισσότερες πληροφορίες, βλ. 
παράγραφο 4.4. Αναφυλαξία Σε κλινικές δοκιμές, οι αναφυλακτικές αντιδράσεις ήταν σπάνιες. Ωστόσο, μετά από μια σωρευτική αναζήτηση στη βάση δεδομένων ασφαλείας τα δεδομένα 
μετά την κυκλοφορία του προϊόντος στην αγορά ανέκτησαν συνολικά 898 περιστατικά αναφυλαξίας. Με βάση μια εκτιμώμενη έκθεση 566,923 θεραπευτικά έτη ασθενών, αυτό έχει ως 
αποτέλεσμα ένα ρυθμό αναφορας περίπου 0,20%. Αρτηριακά θρομβοεμβολικά επεισόδια (ΑΤΕ) Σε ελεγχόμενες κλινικές δοκιμές και κατά τη διάρκεια ενδιάμεσων αναλύσεων μιας 
μελέτης παρατήρησης, παρατηρήθηκε μια αριθμητική ανισορροπία από ΑΤΕ. Ο ορισμός του σύνθετου καταληκτικού σημείου των ΑΤΕ συμπεριλαμβάνει αγγειακό εγκεφαλικό επεισόδιο, 
παροδικό ισχαιμικό επεισόδιο, έμφραγμα του μυοκαρδίου, ασταθής στηθάγχη και καρδιαγγειακός θάνατος (συμπεριλαμβανομένων θανάτων από άγνωστη αιτία). Στην τελική ανάλυση της 
μελέτης παρατήρησης, το ποσοστό των ΑΤΕ ανά 1.000 έτη ασθενών ήταν 7,52 (115/15.286 έτη ασθενών) για τους ασθενείς που ελάμβαναν Xolair και 5,12 (51/9.963 έτη ασθενών) για 
τους ασθενείς της ομάδας ελέγχου. Σε μία πολυπαραμετρική ανάλυση με έλεγχο ως προς την αρχική τιμή διαθέσιμων παραγόντων καρδιαγγειακού κινδύνου, ο λόγος κινδύνου ήταν 1,32 
(95% διάστημα εμπιστοσύνης 0,91 - 1,91). Σε μία ξεχωριστή συγκεντρωτική ανάλυση κλινικών δοκιμών, η οποία συμπεριέλαβε όλες τις τυχαιοποιημένες, διπλά τυφλές, ελεγχόμενες 
με εικονικό φάρμακο κλινικές δοκιμές διάρκειας 8 ή περισσότερων εβδομάδων, το ποσοστό των ATE ανά 1.000 έτη ασθενών ήταν 2,69 (5/1.856 έτη ασθενών) για τους ασθενείς που 
ελάμβαναν Xolair και 2,38 (4/1.680 έτη ασθενών) για τους ασθενείς που ελάμβαναν εικονικό φάρμακο (αναλογία ποσοστού 1,13, 95% διάστημα εμπιστοσύνης 0,24 - 5,71). Αιμοπετάλια 
Σε κλινικές δοκιμές, λίγοι ασθενείς είχαν αριθμό αιμοπεταλίων κάτω από το κατώτατο όριο του φυσιολογικού εργαστηριακού εύρους. Καμία από αυτές τις αλλαγές δεν συσχετίσθηκε με 
επεισόδια αιμορραγιών ή με μείωση της αιμοσφαιρίνης. Κανένα μοντέλο εμμένουσας μείωσης του αριθμού των αιμοπεταλίων δεν αναφέρθηκε στον άνθρωπο ( ασθενείς ηλικίας άνω των 
6 ετών), όπως παρατηρήθηκε στα μη ανθρώπινα πρωτεύοντα (βλ. παράγραφο 5.3), παρά το ότι μεμονωμένα περιπτώσεις ιδιοπαθούς θρομβοπενίας, συμπεριλαμβανομένων σοβαρών 
περιστατικών έχουν αναφερθεί στην μετεγγριτική περίοδο. Παρασιτικές λοιμώξεις Σε αλλεργικούς ασθενείς σε χρόνιο υψηλό κίνδυνο ελμινθικής λοίμωξης, μια ελεγχόμενη με εικονικό 
φάρμακο δοκιμή έδειξε μια ελαφρώς αριθμητική αύξηση του ποσοστού λοίμωξης με το omalizumab που ήταν στατιστικά μη σημαντική. Η πορεία, η σοβαρότητα και η ανταπόκριση στη 
θεραπεία των λοιμώξεων δε συσχετίσθηκε (βλ. παράγραφο 4.4). Συστηματικός ερυθηματώδης λύκος Έχουν αναφερθεί περιστατικά συστηματικού ερυθηματώδους λύκου (ΣΕΛ) κατά τις 
κλινικές δοκιμές και μετά την κυκλοφορία του προϊόντος σε ασθενείς με μέτριο έως σοβαρό άσθμα και χρόνια αυθόρμητη κνίδωση. Η παθογένεια του ΣΕΛ δεν είναι πλήρως κατανοητή. 
Αναφορά πιθανολογούμενων ανεπιθύμητων ενεργειών Η αναφορά πιθανολογούμενων ανεπιθύμητων ενεργειών μετά από τη χορήγηση άδειας κυκλοφορίας του φαρμακευτικού προϊόντος 
είναι σημαντική. Επιτρέπει τη συνεχή παρακολούθηση της σχέσης οφέλους-κινδύνου του φαρμακευτικού προϊόντος. Ζητείται από τους επαγγελματίες υγείας να αναφέρουν οποιεσδή-
ποτε πιθανολογούμενες ανεπιθύμητες ενέργειες μέσω του εθνικού συστήματος αναφοράς: Εθνικός Οργανισμός Φαρμάκων Μεσογείων 284 GR-15562 Χολαργός, Αθήνα Τηλ: + 30 21 
32040380/337 Φαξ: + 30 21 06549585 Ιστότοπος: http://www.eof.gr 4.9 Υπερδοσολογία Δεν έχει ακόμη καθορισθεί μέγιστη ανεκτή δόση του Xolair. Εφάπαξ ενδοφλέβιες δόσεις έως 
και 4.000 mg έχουν χορηγηθεί σε ασθενείς χωρίς ένδειξη δοσο-περιοριζόμενης τοξικότητας. Η υψηλότερη αθροιστική δόση που χορηγήθηκε σε ασθενείς ήταν 44.000 mg σε διάστημα 
20 εβδομάδων και αυτή η δόση δεν οδήγησε σε οξείες ανεπιθύμητες ενέργειες. Εάν υποπτευθεί υπερδοσολογία, θα πρέπει ο ασθενής να παρακολουθείται για οποιοδήποτε σημείο ή 
σύμπτωμα. Θα πρέπει να αναζητηθεί και να εφαρμοστεί κατάλληλα ιατρική θεραπεία. 6. ΦΑΡΜΑΚΕΥΤΙΚΕΣ ΠΛΗΡΟΦΟΡΙΕΣ 6.1 Κατάλογος εκδόχων L-αργινίνη υδροχλωρική L-ιστιδίνη 
υδροχλωρική L-ιστιδίνη Πολυσορβικό 20 Ύδωρ για ενέσιμα 6.2 Ασυμβατότητες Αυτό το φαρμακευτικό προϊόν δεν πρέπει να αναμειγνύεται με άλλα φαρμακευτικά προϊόντα. 6.3 Διάρκεια 
ζωής 15 μήνες. Η διάρκεια ζωής συμπεριλαμβάνει πιθανές αποκλίσεις θερμοκρασίας. ΄Το προϊόν μπορεί να διατηρηθεί συνολικά για 4 ώρες στους 25°C. Εάν είναι απαραίτητο, το προϊόν 
μπορεί να επιστραφεί στο ψυγείο για χρήση αργότερα, όμως αυτό μπορεί να γίνει μόνο μια φορά. 6.4 Ιδιαίτερες προφυλάξεις κατά τη φύλαξη του προϊόντος Φυλάσσετε σε ψυγείο (2°C – 
8°C). Μην καταψύχετε. Φυλάσσετε στην αρχική συσκευασία για να προστατεύεται από το φως. 6.5 Φύση και συστατικά του περιέκτη 1 ml διάλυμα σε ένα προγεμισμένο βαρέλι σύριγγας 
(γυαλί τύπου Ι) με βελόνα ( ατσάλι), (τύπου Ι) πώμα εισχώρησης με έμβολο και κάλυμμα βελόνας. Συσκευασία που περιέχει 1 προγεμισμένη σύριγγα, και πολυσυσκευασίες που περιέχουν 
4 (4 συσκευασίες του 1) ή 10 (10 συσκευασίες του 1) προγεμισμένες σύριγγες. Μπορεί να μην κυκλοφορούν όλες οι συσκευασίες. 6.6 Ιδιαίτερες προφυλάξεις απόρριψης και άλλος 
χειρισμός Πριν την ολοκλήρωση της ένεσης, αποφύγετε την επαφή με τους συνδετήρες ενεργοποίησης του συστήματος ώστε να αποφευχθεί η κάλυψη της βελόνας με το προστατευτικό 
της βελόνας. Χρησιμοποιώντας την σύριγγα 1. Κρατώντας τη σύριγγα με τη βελόνα προς τα πάνω, τραβήξετε προσεκτικά το κάλυμμα από την βελόνα και απορρίψετε το. Μην αγγίξετε 
την εκτεθειμένη βελόνα. Κτυπήστε απαλά τη σύριγγα με το δάκτυλο σας μέχρι οι φουσκαλίδες να ανεβούν στο πάνω μέρος της σύριγγας. Σπρώξτε αργά το έμβολο προς τη βελόνα για να 
αφαιρέσετε τις φουσκαλίδες από τη σύριγγα χωρίς να αποβάλετε άσκοπα διάλυμα. 2. Ανασηκώστε ελαφρά την επιδερμίδα και εφαρμόστε την βελόνα. 3. Κρατώντας στην προεξοχή του 
δακτύλου, πατήστε αργά το έμβολο, όσο πιο βαθιά πάει. Σε περίπτωση απώλειας διαλύματος από τη θέση εφαρμογής, τοποθετήστε την βελόνα πιο βαθιά. 4. Κρατώντας το έμβολο πλήρως 
πιεσμένο, τραβήξτε προσεκτικά την βελόνα απευθείας έξω από την θέση εφαρμογής. 5. Απελευθερώστε το έμβολο αργά και αφήστε το προστατευτικό της σύριγγας να καλύψει αυτόματα 
την εκτεθειμένη βελόνα. Οδηγίες απόρριψης Απορρίψετε την χρησιμοποιημένη σύριγγα αμέσως σε δοχείο για αιχμηρά. Κάθε αχρησιμοποίητο φαρμακευτικό προϊόν ή υπόλειμμα πρέπει 
να απορρίπτεται σύμφωνα με τις κατά τόπους ισχύουσες σχετικές διατάξεις. 7. ΚΑΤΟΧΟΣ ΤΗΣ ΑΔΕΙΑΣ ΚΥΚΛΟΦΟΡΙΑΣ Novartis Europharm Limited Frimley Business Park Camberley 
GU16 7SR Ηνωμένο Βασίλειο 8. ΑΡΙΘΜΟΣ(ΟΙ) ΑΔΕΙΑΣ ΚΥΚΛΟΦΟΡΙΑΣ EU/1/05/319/008 EU/1/05/319/009 EU/1/05/319/010 9. ΗΜΕΡΟΜΗΝΙΑ ΠΡΩΤΗΣ ΕΓΚΡΙΣΗΣ / ΑΝΑΝΕΩΣΗΣ ΤΗΣ 
ΑΔΕΙΑΣ Ημερομηνία πρώτης έγκρισης: 25 Οκτωβρίου 2005 Ημερομηνία τελευταίας ανανέωσης: 22 Ιουνίου 2015 10. ΗΜΕΡΟΜΗΝΙΑ ΑΝΑΘΕΩΡΗΣΗΣ ΤΟΥ ΚΕΙΜΕΝΟΥ 9 Σεπτεμβρίου 2016
Λεπτομερείς πληροφορίες για το παρόν φαρμακευτικό προϊόν είναι διαθέσιμες στον δικτυακό τόπο του Ευρωπαϊκού Οργανισμού Φαρμάκων: http://www.ema.europa.eu Ενδεικτική Ν.Τ: 
277.57 €, Λ.Τ: 359,96 € (σε περίπτωση τροποποίησης του ΔΤ ισχύει η νεότερη τιμή, συμπεριλαμβανομένου του ΦΠΑ όπως ισχύει) Τρόπος διάθεσης: Περιορισμένη ιατρική συνταγή. Η 
διάγνωση και/ή η έναρξη της θεραπείας γίνεται σε νοσοκομείο και μπορεί να συνεχίζεται και εκτός νοσοκομείου υπό την παρακολούθηση ειδικού ιατρού.
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ΓΕΝΙΚA––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––

Παρόλο που έχει γίνει σημαντική πρόοδος την τε-
λευταία δεκαετία ως προς την καλύτερη κατανόηση
της παθογένεσης των αιμαγγειωμάτων, η μεγαλύτερη
επανάσταση βρίσκεται στη θεραπεία τους, με ολο-
κληρωτική τη θεραπευτική στροφή προς τους β-ανα-
στολείς. Περισσότερα παιδιά λαμβάνουν θεραπεία
για αιμαγγείωμα από ότι στο παρελθόν λόγω της ευ-
ρείας πλέον χρήσης της προπρανολόλης, η οποία

αναμφίβολα είναι αποτελεσματικότερη και πιο ασφα-
λής συγκριτικά με τα κορτικοστεροειδή. 

Κύριες ενδείξεις θεραπείας είναι αιμαγγειώματα
που απειλούν τη ζωή (υπογλωττιδικά αιμαγγειώματα,
πίεση νεύρων, αιμορραγούντα του γαστρεντερικού,
ευμεγέθη που προκαλούν καρδιακή ανεπάρκεια ή
ηπατική δυσλειτουργία) τη λειτουργικότητα (αιμαγ-
γειώματα που προκαλούν αμβλυωπία, ή που απο-
φράσσουν τα ρουθούνια ή τον ακουστικό πόρο, ή
που παρεμποδίζουν τη σίτιση, την αφόδευση ή την

Nεογνικά αιμαγγειώματα. Μέρος ΙΙ - Θεραπεία

Στεφανάκη Χρ. Δερματολόγος-Αφροδισιολόγος

Παρόλο που για τα περισσότερα αιμαγγειώματα δεν απαιτείται κάποιας μορ-
φής θεραπεία, υπάρχουν αιμαγγειώματα υψηλού κινδύνου που μπορεί να απειλούν τη ζωή, κάποιο ζωτι-
κό όργανο ή την αισθητική του παιδιού και στις περιπτώσεις αυτές απαιτείται θεραπεία. Η θεραπεία
εκλογής είναι πλέον η προπρανολόλη η οποία πρέπει να χορηγηθεί το συντομότερο δυνατόν σε αιμαγ-
γείωμα υψηλού κινδύνου. Άλλες μη εγκεκριμένες θεραπείες είναι η ατενολόλη και η ναδολόλη, ενώ το-
πικά για μικρά επιφανειακά αιμαγγειώματα μπορούν να εφαρμοστούν η τοπική προπρανολόλη και η τιμο-
λόλη καθώς και το παλμικό laser χρωστικής. 

Ðå ñß ëç øç

Ανασκόπηση

Neonatal Hemangiomas. Part II - Treatment

Stefanaki Ch.

For the majority of hemangiomas no treatment is required. However, there
are hemangiomas that may be life threatening, or may pose functional or cosmetic risks and require so-
me form of treatment. Oral propranolol is now the first line treatment and should be administered as ear-
ly as possible to avoid potential complications in high risk hemangiomas. Other non- approved treatments
include atenolol, nadolol. Propranolol and timolol may be used topically in small superficial hemangiomas
and pulsed dye laser may also be tried. 
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ούρηση, επώδυνα εξελκωμένα αιμαγγειώματα) ή την
αισθητική ενός βρέφους με κίνδυνο παραμόρφωσης.
(Πίνακες 1, 2). Ειδικά ο τελευταίος παράγοντας τε-
λευταία αποκτά όλο και μεγαλύτερη σημασία, δεδο-
μένου ότι υπάρχει ένα αποτελεσματικό, αλλά και
ασφαλές φάρμακο, που μπορεί να γλυτώσει ένα παι-
δί από ένα μελλοντικό χειρουργείο ή πολλαπλές θε-
ραπείες με παλμικό laser χρωστικής. Καθώς ένα με-
γάλο ποσοστό των αιμαγγειωμάτων δεν υποστρέφουν
σε ικανοποιητικό βαθμό και ο βαθμός υποστροφής
δεν είναι απόλυτα προβλέψιμος, γενικά θεραπεία
συνιστάται σε κάθε αιμαγγείωμα το οποίο θα είχε
την ίδια ή καλύτερη ανταπόκριση στη θεραπεία συγ-
κριτικά με τη φυσική του υποστροφή.1

Μικρά αιμαγγειώματα ακόμη και σε προβληματι-
κές περιοχές τα οποία δεν δημιουργούν προβλήμα-
τα, μπορεί απλά να παρακολουθούνται συστηματικά
για την περίπτωση που προκαλέσουν επιπλοκές.

Ο σκοπός της θεραπείας διαφέρει ανάλογα με τη
φάση του αιμαγγειώματος, καθώς στην αυξητική φά-
ση ο σκοπός είναι η αναστολή της αύξησης και η
έναρξη υποστροφής. Μετά όμως από μία ατελή υπο-
στροφή ο σκοπός πλέον είναι η αισθητική αποκατά-
σταση με την αφαίρεση ενός ινολιπώδους ιστού ή
την αποκατάσταση μιας ουλής. 

ΠΡΟΠΡΑΝΟΛΟΛΗ –––––––––––––––––––––––––––––––––––

Τρόπος δράσης 

Η προπρανολόλη είναι ένας μη- ειδικός β- ανα-
στολέας που στοχεύει εξίσου στους β1 και β2 υποδο-
χείς και έχει σαν αποτέλεσμα την πτώση της αρτη-
ριακής πίεσης και των καρδιακών παλμών.2 Οι β1
υποδοχείς εκφράζονται κυρίως στο μυοκάρδιο και
τους νεφρούς, ενώ οι β2 υποδοχείς εκφράζονται κυ-
ρίως στα αγγεία εκτός καρδιάς, στους γραμμωτούς
μυς και στους πνεύμονες.3 Η αναστολή των β2 υπο-
δοχέων μπορεί να έχει σαν αποτέλεσμα την υπογλυ-
καιμία και τον βρογχόσπασμο.4 Η προπρανολόλη εί-

ναι λιπόφιλο φάρμακο και μεταβολίζεται στο ήπαρ
με αποτέλεσμα μόνο το 25% του φαρμάκου να φτά-
νει στην κυκλοφορία. Καθώς το φάρμακο είναι λιπό-
φιλο μπορεί να διέρχεται τον αιματοεγκεφαλικό
φραγμό.4 Ο μεταβολισμός του φαρμάκου γίνεται κυ-
ρίως μέσω του κυττοχρώματος p450, οπότε υπάρ-
χουν ενδεχόμενες αλληλεπιδράσεις με άλλα φάρμα-
κα. Η αντι-υπερτασική δράση της προπρανολόλης
βασίζεται στην πτώση των καρδιακών παλμών, της
συσταλτικότητας του μυοκαρδίου, της αναστολής της
απελευθέρωσης ρενίνης από τους νεφρούς και στη
μείωση του συμπαθητικού τόνου. Έχει χορηγηθεί
στα παιδιά από το 1964, πολύ πριν την χορήγηση
της στα αιμαγγειώματα, σε δόσεις 6-8 mg/kgr για
την αντιμετώπιση της υπερτροφικής καρδιομυοπά-
θειας, της υπέρτασης, των αρρυθμιών, του υπερθυ-
ροειδισμού και της ημικρανίας.2,5 Ο τρόπος δράσης
της προπρανολόλης στα αιμαγγειώματα είναι εν μέ-
ρει άγνωστος, αλλά πιθανολογείται ότι δρα μέσω αγ-
γειοσυστολής, μείωσης της παραγωγής ρενίνης, ανα-
στολής της αγγειογένεσης και πρόκλησης απόπτω-
σης.6,7 Γενικά οι β- αναστολείς έχει βρεθεί ότι μει-
ώνουν τους VEGF και b-FGF, που ως γνωστό εμπλέ-
κονται στην παθογένεση των αιμαγγειωμάτων.8 Επι-
πλέον, επιταχύνουν την υποστροφή του αιμαγγει-
ώματος επάγοντας την απόπτωση των ενδοθηλιακών
κυττάρων, φαινόμενο το οποίο συμβαίνει κατά τη φυ-
σική υποστροφή του αιμαγγειώματος.9,10

Αξιολόγηση πριν τη χορήγηση και αντενδείξεις 

Πριν την έναρξη του φαρμάκου, το παιδί πρέπει
να αξιολογηθεί για πιθανές αντενδείξεις στην προ-
πρανολόλη. (Πίνακας 3). 

Καθώς οι περισσότερες καρδιολογικές αντενδεί-
ξεις μπορούν να αποκλειστούν από το ιστορικό και
την κλινική εξέταση, δεν θεωρείται απαραίτητο το
ηλεκτροκαρδιογράφημα, εκτός και αν υπάρχει κλινι-
κή ένδειξη.2,11 Οπωσδήποτε απαιτείται μέτρηση αρ-
τηριακής πίεσης και σφίξεων πριν την έναρξη, αλλά
όχι μέτρηση του σακχάρου για όλα τα παιδιά, παρά
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Xρ. Στεφανάκη

Ενδείξεις άμεσης έναρξης θεραπείας 

Τύπος αιμαγγειώματος Κίνδυνος 

Αιμαγγείωμα που αποφράσσει οφθαλμό, ανώτερο αναπνευστικό, ουρογεννητικό Απόφραξη 

Εξελκωμένο αιμαγγείωμα Πόνος, ουλή

Ευμεγέθες αιμαγγείωμα Ουλή, παραμόρφωση 
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μόνο γι αυτά που είναι χαμηλού σωματικού βάρους,
τα πρόωρα, αυτά με ελλιπή ανάπτυξη και ιστορικό
υπογλυκαιμικών επεισοδίων12 (Πίνακας 4).

Δοσολογία και χορήγηση 

Η πιο συνήθης δόση της προπρανολόλης στα αι-
μαγγειώματα είναι 2 mg/kgr, αλλά υπάρχουν ενδεί-

ξεις ότι ορισμένα βρέφη μπορεί να ανταποκριθούν
και σε 1-1,5 mg/kgr ή να χρειαστούν υψηλότερες δό-
σεις 3 mg/kgr.2,13-14 Σε πολυκεντρική μελέτη βρέθη-
κε ότι η δόση 3 mg/kgr είναι πιο αποτελεσματική
από τη δόση 1 mg/kgr,15 αλλά δεν έχει γίνει σύγκρι-
ση της αποτελεσματικότητας των 2 mg/kgr versus 3
mg/kgr. Η δόση διαιρείται σε 2-3 φορές/ημέρα με
την προϋπόθεση ότι η απόσταση μεταξύ των δόσεων
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Περιοχές υψηλού κινδύνου υποψήφιες για θεραπεία (έναρξη ή στενή παρακολούθηση για ένδειξη θεραπείας)

Τύπος/θέση Κίνδυνος 

Περιοφθαλμικό αιμαγγείωμα Αμβλυωπία 

Παρατριμματική περιοχή (τράχηλος, μασχάλη, Εξέλκωση
ουρογεννητική περιοχή)

Μύτη Παραμόρφωση τύπου Syrano, απόφραξη αναπνευστικού 

Χείλος Παραμόρφωση, διαταραχή σίτισης 

Δερμοτομικό αιμαγγείωμα Εξέλκωση, συνυπάρχουσες ανωμαλίες 

Στήθος στα κορίτσια Παραμόρφωση
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Αντενδείξεις στη χορήγηση προπρανολόλης 

Νεογνά 0-4 εβδομάδων Εξαίρεση τα γρήγορα αναπτυσσόμενα, απειλητικά για τη ζωή
αιμαγγειώματα 

Πιθανές αλληλεπιδράσεις με άλλα φάρμακα Αναστολείς διαύλων ασβεστίου και άλλα αντι-υπερτασικά 
*ισχύει και για φάρμακα που λαμβάνει η φάρμακα, αντι-αρρυθμικά φάρμακα, διγοξίνη, διυδροπυριδίνες, 
θηλάζουσα μητέρα ΜΣΑΙΦ, αντιλιπιδαιμικά, ριφαμπικίνη, φαινοβαρβιτάλη, κορτι-

κοστεροειδή κ.λπ. 

Βρογχικό άσθμα 

Κολποκοιλιακός αποκλεισμός ΙΙ ή ΙΙΙ βαθμού, 
σύνδρομο ασθενούς φλεβοκόμβου 

Βραδυκαρδία, υπόταση Φυσιολογικές τιμές 
Ηλικία Σφίξεις ΑΠ (mmHg)
0-3 100 65/45
3-6 90 70/50
6-12 80 80/55

Καρδιακή ανεπάρκεια 

Προδιάθεση για υπογλυκαιμία Π.χ μεταβολικά νοσήματα

Υπερευαισθησία στο φάρμακο 

Φαιοχρωμοκύττωμα

Σύνδρομο Raynaud 
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πρέπει να είναι τουλάχιστον 6 ώρες και η χορήγηση
πρέπει να γίνεται πάντα μετά από γεύμα. Συστήνεται
η προοδευτική αύξηση της δόσης, καθώς η καρδιαγ-
γειακή απάντηση του βρέφους στον αποκλεισμό των
β- υποδοχέων μπορεί να είναι απρόβλεπτη.2 Συνή-
θως αρχικά χορηγείται 1mg/kgr και στη συνέχεια η
δόση ανέρχεται στα 2mg/kgr.2

Νοσηλεία συστήνεται στις ακόλουθες περιπτώ-
σεις: 
1. Όλα τα βρέφη <2 μήνων (διορθωμένη ηλικία για

τα πρόωρα) πρέπει να νοσηλεύονται για να λά-
βουν το φάρμακο, ώστε να παρακολουθούνται η
ΑΠ και σφίξεις πριν, 1 και 2 ώρες μετά από κάθε
λήψη του φαρμάκου.2,16,17 Η ίδια παρακολούθη-
ση ισχύει και μετά από κάθε αύξηση δόσης.16,17 

2. Νοσηλεία χρειάζονται επίσης τα βρέφη χαμηλού
σωματικού βάρους (<3,500 κιλών) και κυρίως τα
πρόωρα. Ιδίως τα πρόωρα είναι πιο επιρρεπή σε
βραδυκαρδία και υπόταση.18

3. Νοσηλεία χρειάζονται όλα τα βρέφη με υποψία
υπογλωττιδικού αιμαγγειώματος.2

4. Πρέπει να νοσηλεύονται όλα τα βρέφη με συνυ-
πάρχοντα νοσήματα που αφορούν το καρδιαγγει-
ακό και το αναπνευστικό σύστημα, καθώς και αυ-
τά που είναι σε κίνδυνο υπογλυκαιμίας.2

5. Βρέφη με κοινωνικο-οικονομικά προβλήματα. 

Αρκετοί ειδικοί ιδίως από τις ΗΠΑ,19 πιστεύουν
ότι η έναρξη της προπρανολόλης δεν είναι απαραίτη-
το να γίνεται μετά από εισαγωγή σε νοσοκομείο, αλ-
λά ίσως αυτό να οφείλεται στις ιδιαιτερότητες του συ-
στήματος υγείας των ΗΠΑ.

Στα παιδιά που εισάγονται για έναρξη του φαρ-
μάκου αρχικά χορηγείται 1mg/kgr και μετά από 1
ημέρα η δόση αυξάνεται στα 2mg/kgr. 

Τα μεγαλύτερα παιδιά μπορούν να ξεκινούν το

φάρμακο στα πλαίσια ημερήσιας νοσηλείας. Η δόση
πρέπει να αυξάνεται 1 φορά/εβδομάδα ξεκινώντας
από 1mg/kgr μέχρι την επιθυμητή δόση των 2mg/
kgr (ή 3mg/kgr). Απαιτείται μέτρηση ΑΠ και σφίξε-
ων 1 και 2 ώρες μετά από κάθε αύξηση δόσης. Αν
παρατηρηθεί σημαντική βραδυκαρδία ή υπόταση η
δόση δεν πρέπει να αυξηθεί. 

Γενικά η έναρξη της προπρανολόλης πρέπει να
γίνεται σε περιβάλλον κατάλληλο για την επείγουσα
αντιμετώπιση κάποιας ανεπιθύμητης ενέργειας,
ιδίως καρδιολογικής. 

Βέβαια οι οδηγίες για τη χορήγηση της προπρα-
νολόλης, ο έλεγχος πριν την έναρξη, ο τρόπος έναρ-
ξης και η παρακολούθηση κατά τη διάρκεια της θε-
ραπείας είναι προς το παρόν συντηρητικές και κα-
θώς αθροίζονται καινούρια στοιχεία για το φάρμακο
πιθανότατα να είναι λιγότερο συντηρητικές στο μέλ-
λον. 

Ήπια πτώση της μέσης συστολικής και διαστολι-
κής αρτηριακής πίεσης (5-8mmHg) παρατηρείται
συχνά τις πρώτες 3 ημέρες από την έναρξη της προ-
πρανολόλης, αλλά συνήθως δεν σημειώνεται περαι-
τέρω πτώση για το υπόλοιπο της θεραπείας.20,21 

Παρόλο που η υπογλυκαιμία θεωρείται ανάμεσα
στις σημαντικότερες ανεπιθύμητες ενέργειες της
προπρανολόλης η μέτρηση του σακχάρου δεν θεω-
ρείται απαραίτητη σε επίπεδο ρουτίνας, καθώς οι πε-
ριπτώσεις υπογλυκαιμίας που έχουν προκύψει προ-
έκυψαν σε ανύποπτο και απρόβλεπτο χρόνο.2,21 Προ-
κειμένου να αποφευχθεί η υπογλυκαιμία, το φάρμα-
κο πρέπει να χορηγείται πάντα μετά από γεύμα και
πρέπει να διακόπτεται σε περίπτωση που το παιδί
δεν λαμβάνει τροφή, κάνει εμέτους ή έχει διάρροια. 

Γενικά συστήνεται η παρακολούθηση των σφίξε-
ων και η αναπροσαρμογή της δόσης κάθε 4 εβδομά-
δες (Πίνακας 4). Απαιτείται διακοπή της αγωγής σε
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Xρ. Στεφανάκη

Εξετάσεις πριν την έναρξη της προπρανολόλης και κατά τη διάρκεια της θεραπείας

Εξέταση πριν Κατά την Κατά τη διάρκεια  
Παράμετρος την έναρξη έναρξη της θεραπείας Διαστήματα 

ΗΚΓ Μόνο επί ενδείξεως Όχι Όχι –

Σφίξεις Ναι Ναι Ναι - Κάθε 4 εβδομάδες
- Σε κάθε αύξηση δόσης 
- Μετά παροδική διακοπή 

ΑΠ Ναι Ναι Όχι –

Σάκχαρο Επί ενδείξεως Όχι Όχι –
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επεισόδια βρογχίτιδας, βρογχιολίτιδας για όσο διαρ-
κεί το επεισόδιο και για όσο χρειάζονται β-μιμητικά
εισπνεόμενα. 

Υπάρχει διχογνωμία αν η προπρανολόλη πρέπει
να χορηγείται 2 ή 3 φορές/ημέρα. Στις περισσότε-
ρες μελέτες χορηγείται 3 φορές/ημέρα,2,11,16,17,20-25

ενώ στην πολυκεντρική μελέτη δόθηκε δύο φορές/
ημέρα.15 Τα μέσα επίπεδα του φαρμάκου στον ορό
είναι 12% υψηλότερα αν η χορήγηση γίνεται 2 φο-
ρές/ημέρα,26 αλλά ο τρόπος αυτός είναι πιο πρακτι-
κός για τους γονείς, με την προϋπόθεση ότι η από-
σταση μεταξύ των δόσεων πρέπει να είναι τουλάχι-
στον 9 ώρες. 

Διάρκεια θεραπείας 

Ο μέσος χρόνος χορήγησης της θεραπείας είναι
6 μήνες.2,11,15,16,22-25 Παρόλα αυτά σε ορισμένα παι-
διά το φάρμακο πρέπει να δοθεί για μεγαλύτερο
χρονικό διάστημα ακόμη και για 12 μήνες ή και πε-
ρισσότερο. Αυτό ισχύει ιδιαίτερα για τα εν τω βάθει
αιμαγγειώματα και τα δερμοτομικά, τα οποία συνεχί-
ζουν να αυξάνονται για μεγαλύτερο χρονικό διάστη-
μα πέραν του 6ου μήνα μέχρι το έτος ή ακόμη και 1
½ έτος. Έτσι ενώ το ποσοστό υποτροπών υπολογίζε-
ται σε 17-20% μετά από 6 μήνες θεραπείας,26,27 αν η
θεραπεία συνεχιστεί για 12 μήνες το ποσοστό υπο-
τροπών είναι πολύ μικρότερο (5%).28 

Μετά το τέλος της θεραπείας ορισμένοι προτεί-
νουν τη μείωση της δόσης για 2 εβδομάδες πριν την
διακοπή,16 αλλά η αυτή η πρακτική δεν είναι ευρέως
αποδεκτή.2 Απαιτείται λήψη φωτογραφιών και παρα-
κολούθηση του αιμαγγειώματος 3 και 6 μήνες μετά
τη διακοπή της θεραπείας, ώστε να διαπιστωθεί τυ-
χόν υποτροπή. 

Ιδιαίτερες προφυλάξεις σε σύνδρομο PHACE 

Τα παιδιά με σύνδρομο PHACE έχουν αυξημένη
πιθανότητα καρδιαγγειακών ανωμαλιών. Κινδυ-
νεύουν από ισχαιμικό εγκεφαλικό επεισόδιο αν
υπάρχει στένωση των μεγάλων εγκεφαλικών αρτη-
ριών ή αγγείων του τραχήλου χωρίς την ανάπτυξη
παράπλευρης κυκλοφορίας.29 

Για τα παιδιά αυτά λοιπόν προτείνονται τα ακό-
λουθα:
• Πριν την έναρξη της αγωγής απαιτείται μαγνητική

αγγειογραφία και υπερηχογράφημα καρδίας.2,29 

• Τα παιδιά πρέπει οπωσδήποτε να εισάγονται για
έναρξη αγωγής και η αρχική δόση να είναι 0.5
mg/kgr και να αυξάνεται προσεκτικά 

• Το φάρμακο πρέπει να χορηγείται 3 φορές/ημέ-
ρα ώστε να μειώνεται η πιθανότητα αυξομειώσεων
της πίεσης

• Στενή παρακολούθηση και νευρολογική εκτίμηση 

Αποτελεσματικότητα 

Από το 2008 που έγινε η πρώτη αναφορά της θε-
ραπευτικής δράσης της προπρανολόλης στα αιμαγ-
γειώματα έχουν δημοσιευθεί 500 μελέτες και αναφο-
ρές περιπτώσεων σχετικά τη δράση του φαρμάκου
στα αιμαγγειώματα, οι οποίες περιλαμβάνουν τουλά-
χιστον 2000 ασθενείς.12 Δύο τυχαιοποιημένες μελέ-
τες έχουν δημοσιευθεί.2,23 Όπως φάνηκε σε αυτές τις
τυχαιοποιημένες μελέτες και στα αποτελέσματα μιας
μετα- ανάλυσης που περιλάμβανε 1200 ασθενείς, η
αποτελεσματικότητα της προπρανολόλης σε δόση 2-
3 mg/kgr για τουλάχιστον 6 μήνες, φτάνει το 96-
98%, ενώ πλήρης υποστροφή του αιμαγγειώματος
παρατηρείται στο 60% των περιπτώσεων.2,23,24 Το
φάρμακο θεωρείται πλέον θεραπεία εκλογής. Έχει
γίνει σύγκριση με τα κορτικοστεροειδή σε αναδρομι-
κές μελέτες και η προπρανολόλη έχει βρεθεί πιο
αποτελεσματική και με λιγότερες ανεπιθύμητες ενέρ-
γειες.30 Έχουν δημοσιευθεί δύο τυχαιοποιημένες
ελεγχόμενες μελέτες, οι οποίες συγκρίνουν την προ-
πρανολόλη με τα κορτικοστεροειδή. Στη πρώτη η
οποία περιλάμβανε μικρό αριθμό ασθενών (<10
ασθενείς), διαπιστώθηκε ότι η προπρανολόλη έχει
πιο γρήγορο θεραπευτικό αποτέλεσμα συγκριτικά με
τα κορτικοστεροειδή, ενώ ο συνδυασμός τους δεν
υπερτερούσε μόνο της προπρανολόλης.31 Στην δεύ-
τερη μελέτη η αποτελεσματικότητα και των δύο φαρ-
μάκων βρέθηκε παρόμοια, αλλά η προπρανολόλη εί-
χε λιγότερες ανεπιθύμητες ενέργειες.32 

Η αποτελεσματικότητα γίνεται πολύ γρήγορα αν-
τιληπτή αμέσως μετά την έναρξη του φαρμάκου, 1-2
ημέρες μετά, με τη μεταβολή του χρώματος του αι-
μαγγειώματος από ερυθρό σε ιώδες. Η προπρανολό-
λη είναι αποτελεσματική και για τα απειλητικά για τη
ζωή υπογλωττιδικά αιμαγγειώματα33 και για τα εξελ-
κωμένα, με χαρακτηριστική μείωση του πόνου σε
διάστημα 15 ημερών34 καθώς και για τα ηπατικά.35

Επιπλέον υπάρχουν αναφορές ότι η προπρανολόλη
μπορεί να είναι αποτελεσματική, με φτωχότερα βέ-
βαια αποτελέσματα, και μετά την αυξητική φάση του
αιμαγγειώματος επιταχύνοντας την υποστροφή του,
ακόμη και μετά το 2ο έτος της ζωής.36 Μη ανταπό-
κριση στην προπρανολόλη έχει παρατηρηθεί σε μι-
κρό ποσοστό των αιμαγγειωμάτων (1-2%) και οι αι-
τίες δεν έχουν απολύτως προσδιοριστεί.24,37
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Ανεπιθύμητες ενέργειες 

Οι πιο συνηθισμένες ανεπιθύμητες ενέργειες
στην προπρανολόλη είναι η διάρροια, οι διαταραχές
ύπνου (αϋπνία, υπνηλία και ευερεθιστότητα) και τα
ψυχρά άκρα38 (Πίνακας 5). Η μείωση των καρδια-
κών παλμών (κατά μέσον όρο μείωση 7 παλμών/ λε-
πτό) είναι αναμενόμενη ιδίως 1 ώρα μετά τη χορήγη-
ση της προπρανολόλης. Οι περιπτώσεις σοβαρότε-
ρης βραδυκαρδίας που έχουν αναφερθεί στην βι-
βλιογραφία ήταν ήπιες, παροδικές και υποχώρησαν
μετά τη μείωση της δόσης του φαρμάκου ή την προ-
σωρινή διακοπή.38 Το ίδιο παρατηρήθηκε και για τις
περιπτώσεις υπότασης.38 Σχετικά με τον βρογχόσπα-
σμο στις περισσότερες περιπτώσεις σχετίζεται με
λοιμώξεις του αναπνευστικού, όπου χρειάζεται προ-
σωρινή ή μόνιμη διακοπή της αγωγής.38 

Η υπογλυκαιμία είναι σπάνια ανεπιθύμητη ενέρ-
γεια, μπορεί να παρατηρηθεί κυρίως σε περιπτώσεις
λοίμωξης ή αδυναμίας λήψης τροφής και χρειάζεται
εκπαίδευση των γονέων για διακοπή του φαρμάκου
στις περιπτώσεις αυτές.2,38 Η υπογλυκαιμία μπορεί
να προκύψει ανεξαρτήτως δόσης και ο μηχανισμός
με τον οποίο προκύπτει είναι γενικά άγνωστος.2 Τα
βρέφη με υπογλυκαιμία παρουσιάζουν εφίδρωση,
ταχυκαρδία, ευερεθιστότητα, ή λήθαργο, ενώ σε σο-
βαρές περιπτώσεις σπασμούς, άπνοια και υποθερ-
μία. 

Καθώς η προπρανολόλη είναι λιπόφιλο μόριο και
μπορεί να διέρχεται τον αιματοεγκεφαλικό φραγμό,
υπάρχουν θεωρητικές ανησυχίες για την επίδραση
που μπορεί να έχει στην νευρολογική ανάπτυξη των
παιδιών και στη διαμόρφωση της μνήμης.39 Μελέτες
σε υγιείς ενήλικες εθελοντές έδειξαν μείωση της
πρόσφατης και μακροπρόθεσμης μνήμης, μείωση
της ψυχοκινητικής λειτουργίας και διαταραχή του
ύπνου και της διάθεσης.39 Παρόλα αυτά σε τρεις με-
λέτες σε περιορισμένο αριθμό παιδιών ηλικίας 5-7
ετών, τα οποία είχαν λάβει προπρανολόλη στην βρε-

φική ηλικία, δεν διαπιστώθηκαν προβλήματα στην
ανάπτυξη της μνήμης ή της ευφυίας των παιδιών ή
ψυχολογικά προβλήματα.40-43 

Περίληψη της χορήγησης της προπρανολόλης
στην πράξη 

Πριν τη θεραπεία 
• Αναζήτηση αντενδείξεων, προσεκτικό ιστορικό

και κλινική εξέταση 
• Υπερηχογράφημα καρδίας και ηλεκτροκαρδιο-

γράφημα δεν είναι απαραίτητα αν η καρδιολογική
εκτίμηση είναι φυσιολογική 

• Ηλεκτροκαρδιογράφημα είναι απαραίτητο αν
διαπιστωθεί βραδυκαρδία ή αρρυθμία στην
ακρόαση 

Έναρξη της θεραπείας και παρακολούθηση 
• Η έναρξη της θεραπείας πρέπει να γίνεται μόνο

σε κέντρα κατάλληλα εξοπλισμένα για αντιμετώπι-
ση επείγουσας καρδιολογικής κατάστασης στα
παιδιά (π.χ. βραδυκαρδία)

• Εισαγωγή στο νοσοκομείο για έναρξη αν το παιδί
<2 μηνών, <2000 κιλά, παιδί με κοινωνικά προ-
βλήματα, παιδί με συνυπάρχοντα καρδιολογικά,
αναπνευστικά νοσήματα ή νοσήματα που επηρεά-
ζουν τα επίπεδα του σακχάρου 

•  Αρχική δόση 1mg/kgr σε δύο δόσεις την πρώτη
εβδομάδα, μετά αύξηση στα 2-3mg/kgr ανά εβδο-
μάδα 

• Παρακολούθηση για τις πρώτες 2 ώρες μετά την
έναρξη του φαρμάκου και σε κάθε αύξηση δόσης 

• Διατήρηση της δόσης 2-3mg/kgr για 6 μήνες 
• Εξέταση του παιδιού ανά μήνα με φωτογραφίες

για αποτελεσματικότητα και πιθανές παρενέργειες 
• Δεν είναι απαραίτητη η μείωση της δόσης κατά τη

διακοπή της θεραπείας 
• Πρέπει να ενημερωθούν οι γονείς για την πιθανό-

τητα υποτροπής μετά τη διακοπή της αγωγής 
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Ανεπιθύμητες ενέργειες της προπρανολόλης 

Πολύ συχνές >10% Συχνές 1-10% Σπάνιες <0.1% Άγνωστη συχνότητα 

Βρογχίτις Βρογχιολίτις, βρογχόσπασμος, Κολποκοιλιακός αποκλεισμός, Βραδυκαρδία, συμπτωμα-
ελαφρά πτώση ΑΠ μείωση καρδιακής συχνότητας τική υπόταση 

Διαταραχές ύπνου Εφιάλτες, ευερεθιστότητα, Αγγειόσπασμος, σύνδρομο 
αϋπνία Raynaud 

Έμετος, διάρροια Δυσκοιλιότητα, ακροκυάνωση, Υπογλυκαιμία Υπογλυκαιμικοί σπασμοί 
ψυχρά άκρα 
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Αναμενόμενες ανεπιθύμητες ενέργειες 
• Σε κάθε επίσκεψη πρέπει οι γονείς να ενημερώ-

νονται πως θα αναγνωρίζουν πιθανή υπογλυκαι-
μία ή βρογχόσπασμο

• Για την αποφυγή υπογλυκαιμίας το παιδί πρέπει
να λαμβάνει τροφή τακτικά και οπωσδήποτε πριν
το φάρμακο 

• Αν το παιδί δεν λαμβάνει κανονικά τροφή ή πα-
ρουσιάσει βρογχόσπασμο διακόπτεται η θεραπεία
προσωρινά 

• Δεν χρειάζεται αλλαγή θεραπείας για ήπιες ανε-
πιθύμητες ενέργειες όπως ψυχρά άκρα ή ασυμ-
πτωματική ελαφρά πτώση της ΑΠ, για να μει-
ωθούν οι εφιάλτες αποφεύγουμε να δίνουμε το
φάρμακο μετά τις 5 το απόγευμα ή δίνουμε πιο
μειωμένη δόση. 

ΑΛΛΟΙ Β-ΑΠΟΚΛΕΙΣΤΕΣ –––––––––––––––––––––––––

Εκτός της προπρανολόλης και άλλοι β-αποκλει-
στές όπως η ατενολόλη ή η ναδολόλη έχουν δοκιμα-
στεί στη θεραπεία των αιμαγγειωμάτων.44-46 Η ατενο-
λόλη όπως και η ναδολόλη είναι υδρόφιλα μόρια,
οπότε έχουν μικρότερη πιθανότητα να διέρχονται τον
αιματοεγκεφαλικό φραγμό. Επιπλέον είναι εκλεκτικοί
β1 αποκλειστές, οπότε εμφανίζουν μικρότερο κίνδυ-
νο βρογχόσπασμου. Η ατενολόλη έχει δοκιμαστεί σε
πρόσφατες μελέτες σε παιδιά με προβλήματα στην
προπρανολόλη προκαλώντας λιγότερα προβλήματα,
ως προς την διαταραχή ύπνου και τους εφιάλτες, ενώ
επιπλέον έχει μειωμένη πιθανότητα βρογχόσπασμου.
Έχει ευκολότερο δοσολογικό σχήμα (μία φορά/ημέ-
ρα), χορηγείται σε δόση 1-3 mg/kgr, και έχει βρεθεί
εξίσου αποτελεσματική με την προπρανολόλη.3,4,45-48

Η ναδολόλη έχει μεγαλύτερη βιοδιαθεσιμότητα,
ευκολότερο δοσολογικό σχήμα, δεν διέρχεται τον αι-
ματοεγκεφαλικό φραγμό και στις μελέτες που εκπονή-
θηκαν σημειώθηκαν λιγότερες παρενέργειες ως προς
τη διαταραχή ύπνου και τους εφιάλτες.44 Επιπλέον η
ναδολόλη έχει μειωμένη πιθανότητα καρδιοτοξικότη-
τας, καθώς και rebound. Έχει χορηγηθεί σε δόση 2-4
mg/kgr 2 φορές/ημέρα και συγκριτικά με την προ-
πρανολόλη βρέθηκε πιο αποτελεσματική.44,49,50 

ΚΟΡΤΙΚΟΣΤΕΡΟΕΙΔΗ ––––––––––––––––––––––––––––––

Τα κορτικοστεροειδή πλέον χορηγούνται σε παι-
διά με αιμαγγειώματα που δεν ανταποκρίνονται στην
προπρανολόλη ή έχουν σημαντικές αντενδείξεις ή

εμφανίζουν σοβαρές ανεπιθύμητες ενέργειες. Έχει
προταθεί ο συνδυασμός των κορτικοστεροειδών με
την προπρανολόλη σε παιδιά με σύνδρομο PHACE
με συμμετοχή των αγγείων του εγκεφάλου, χωρίς να
είναι ευρέως αποδεκτός.51 Αν τα κορτικοστεροεδή
συνδυαστούν με την προπρανολόλη υπάρχει ο θεω-
ρητικός κίνδυνος της υπογλυκαιμίας λόγω της κατα-
στολής των επινεφριδίων.51

ΤΟΠΙΚH ΘΕΡΑΠΕIΑ ––––––––––––––––––––––––––––––––

Οι β- αποκλειστές όπως η τοπική προπρανολόλη
και η τιμολόλη έχουν χρησιμοποιηθεί τοπικά στην
θεραπεία κυρίως των επιφανειακών αιμαγγειωμά-
των. Δεν υπάρχει επί του παρόντος προτυποποι-
ημένο σκεύασμα προπρανολόλης ή τιμολόλης για
τοπική χρήση στα αιμαγγειώματα και υπάρχουν
ακόμη προβληματισμοί ως προς την ασφάλεια των
τοπικών αυτών σκευασμάτων λόγω της απορρόφη-
σης μέσω του δέρματος και ιδίως του επιπεφυκότα,
με αποτέλεσμα απρόβλεπτες ανεπιθύμητες ενέργει-
ες.52 Επιπλέον η διαδερματική απορρόφηση παρα-
κάμπτει την αδρανοποίηση των φαρμάκων στο
ήπαρ με αποτέλεσμα την πιθανότητα μεγαλύτερης
τοξικότητας.52

Η προπρανολόλη έχει δοκιμαστεί τοπικά υπό την
μορφή παρασκευάσματος κρέμας σε περιεκτικότητα
1-4% 2 ή 3 φορές/ημέρα για 6 μήνες σε μικρά, επι-
φανειακά αιμαγγειώματα με καλά αποτελέσματα στο
60% των περιπτώσεων.53,54,55 Το εν τω βάθει στοι-
χείο δεν παρουσίασε καμία ανταπόκριση, αλλά πα-
ραδόξως ανταποκρίθηκαν μερικά αιμαγγειώματα σε
υποστροφή.53 

Η τοπική τιμολόλη είναι διαθέσιμη υπό τη μορφή
σταγόνων 0.25% και 0.5% και υπό τη μορφή γέλης
0.5% παρατεταμένης αποδέσμευσης. Έχει δοκιμα-
στεί πολύ περισσότερο από την τοπική προπρανολό-
λη με ποικίλα δοσολογικά σχήματα που κυμαίνονται
από 1 φορά/ημέρα με κλειστή περίδεση έως 2 φο-
ρές/ημέρα χωρίς κλειστή περίδεση.56 Η 1 σταγόνα
0.5% timolol maleate περιέχει 0.25mg timolol male-
ate και η συστηματική βιοθεσιμότητα 1 σταγόνας εν-
δοφθάλμιας (0.05 mL) timolol maleate 0.5% ποικί-
λει, αλλά μπορεί να φτάνει 80%.57,58 Τα στοιχεία εί-
ναι περιορισμένα για τη βιοδιαθεσιμότητα από τοπι-
κή χρήση του φαρμάκου στα αιμαγγειώματα. Η timo-
lol maleate είναι 8-10 φορές πιο ισχυρή από την
προπρανολόλη και οι περιπτώσεις όπου μπορεί να
εμφανιστεί αυξημένη απορρόφηση είναι σε περιο-
φθαλμικά ή εξελκωμένα αιμαγγειώματα, καθώς και
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σε αιμαγγειώματα που εντοπίζονται σε βλεννογό-
νους.52,57,59 Η ασφαλής δοσολογία είναι <0.25mg/
kgr ή πιο πρακτικά μόνο 1 σταγόνα sol ή gel 2-3 φο-
ρές/ημέρα, ανεξάρτητα από το μέγεθος αιμαγγειώμα-
τος.57

Η τοπική timolol maleate έχει χρησιμοποιηθεί
σε μικρά επιφανειακά αιμαγγειώματα είτε σαν μονο-
θεραπεία είτε συμπληρωματικά της προπρανολόλης,
είτε μετά τη διακοπή της, ώστε να μειώσει την ανάγ-
κη του φαρμάκου.60-62 Η αποτελεσματικότητα της
ποικίλει ανάλογα με την μελέτη, αλλά σύμφωνα με
μία μετα- αναλύση κυμαίνεται μεταξύ 47-100% σε
επιφανειακά αιμαγγειώματα.63 Μια πολυκεντρική
αναδρομική μελέτη σε αιμαγγειώματα, στην πλειονό-
τητα τους επιφανειακά και εντοπισμένα, έδειξε αντα-

πόκριση (αναστολή της ανάπτυξης και υποστροφή)
στο 92% των περιπτώσεων.57 Έχει συγκριθεί με τοπι-
κά ισχυρά κορτικοστεροειδή και έχει βρεθεί πιο
αποτελεσματική.64 Η μόνη τυχαιοποιημένη ελεγχό-
μενη μελέτη που έχει δημοσιευθεί σε 15 παιδιά
αποδεικνύει την αποτελεσματικότητα της τοπικής τι-
μολόλης σε μικρά και επιφανειακά αιμαγγειώματα.61

Το αποτέλεσμα από την τοπική τιμολόλη είναι σα-
φώς πιο σταδιακό και ήπιο σε σύγκριση με την συ-
στηματική προπρανολόλη και καλύτερα αποτελέσμα-
τα παρατηρούνται στα μικρά και επιφανειακά αιμαγ-
γειώματα, ενώ το εν τω βάθει στοιχείο των αιμαγγει-
ωμάτων δεν ανταποκρίνεται.57,63 

Ανεπιθύμητες ενέργειες από την τοπική χρήση
της timolol maleate παρατηρούνται σε μικρό ποσο-
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Eικόνα 2 – Eπιφανειακό αιμαγγεί-
ωμα πριν και μετά την εφαρμογή
τοπικής τιμολόλης.

Eικόνα 1 – Eπιφανειακό αιμαγγείωμα
πριν και μετά την εφαρμογή τοπικής τι-
μολόλης.



στό των παιδιών με αιμαγγειώματα (3,4%) με κύριες
τις τοπικές αντιδράσεις (απολέπιση και ερεθισμός),
ενώ σπάνια μπορεί να προκύψει βρογχόσπασμος.57

Στα παιδιά υψηλού κινδύνου για ανεπιθύμητες ενέρ-
γειες από την προπρανολόλη (πρόωρα, χαμηλού σω-
ματικού βάρους, με αιμαγγειώματα με ειδικές εντο-
πίσεις σε βλεννογόνους- εξελκωμένα) σπάνια μπορεί
να παρατηρηθεί υποθερμία και συμπτωματική βρα-
δυκαρδία.65 

LASER ––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––

Παρόλο που το παλμικό laser χρωστικής (PDL)
χρησιμοποιήθηκε ευρέως στο παρελθόν, καθώς δεν
υπήρχε αποτελεσματική θεραπεία, στη θεραπεία
των αιμαγγειωμάτων η αποτελεσματικότητα του είναι
αντικείμενο διχογνωμίας. Μια μεγάλη προοπτική
τυχαιοποιημένη μελέτη σε επιφανειακά αιμαγγει-
ώματα έδειξε ότι δεν υπερτερεί έναντι του placebo.66

Το PDL χρησιμοποιήθηκε κυρίως για τα επιφανει-
ακά και εξελκωμένα αιμαγγειώματα με σχετικά καλά
αποτελέσματα για να προάγει την επούλωση και να
μειώσει τον πόνο,67 αλλά μια μελέτη που συγκρίνει
το PDL και την κρυοθεραπεία με την προπρανολόλη
στη θεραπεία των εξελκωμένων αιμαγγειωμάτων
βρέθηκε ότι η προπρανολόλη προκαλεί γρηγορότε-
ρη υποστροφή.68 Το PDL έχει εφαρμοστεί ταυτό-
χρονα με την προπρανολόλη ή αμέσως μετά τη δια-
κοπή της και έχει βρεθεί ότι μειώνει το χρόνο απο-
δρομής του αιμαγγειώματος.69,70 Επιπλέον το PDL
έχει συγκριθεί με την τοπική τιμολόλη και έχει βρε-
θεί ότι υπερτερεί και επίσης έχει δοκιμαστεί και ο
συνδυασμός τοπικής τιμολόλης και PDL, ο οποίος
βρέθηκε ότι υπερ τερεί έναντι της τιμολόλης.71,72

Οι βασικές ενδείξεις του PDL είναι τα μικρά, επι-
φανειακά, αρχόμενα αιμαγγειώματα, και κυρίως οι
υπολειπόμενες ευρευαγγείες μετά την υποστροφή
του αιμαγγειώματος. Μπορεί όμως να δοκιμαστεί και
στα εξελκωμένα αιμαγγειώματα για την ταχύτερη
επούλωση. Οι θεραπείες συνήθως εφαρμόζονται ανά
2-8 εβδομάδες με ποικίλα αποτελέσματα. Το Nd:
YAG laser μπορεί να εφαρμοστεί ενδοβλαβικά για τα
εν τω βάθει αιμαγγειώματα που είναι ανθεκτικά στη
θεραπεία. 

ΧΕΙΡΟΥΡΓΙΚH ΘΕΡΑΠΕIΑ ––––––––––––––––––––––––

Η χειρουργική αντιμετώπιση μπορεί να εφαρμο-
στεί είτε νωρίς στην αυξητική φάση είτε αργά στην

φάση υποστροφής. Στην αυξητική φάση ακόμη απο-
τελεί μία επιλογή για ειδικές περιπτώσεις αιμαγγει-
ωμάτων που δεν ανταποκρίνονται στην προπρανολό-
λη ή αν υπάρχουν σοβαρές αντενδείξεις για την χο-
ρήγηση της.73 Η χειρουργική αντιμετώπιση έχει το
πλεονέκτημα ότι έχει γρήγορα και μόνιμα αποτελέ-
σματα, αλλά απαιτεί γενική αναισθησία και αφήνει
μία μόνιμη ουλή. Μετά τη φάση υποστροφής μπορεί
να είναι απαραίτητη για την αντιμετώπιση υπολειπό-
μενων βλαβών, όπως ατροφία και ινολιπώδες υπό-
λειμμα. 
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ΠΑΡΟΥΣΙΑΣΗ ΠΕΡΙΣΤΑΤΙΚΟΥ –––––––––––––––––––

Το 2009 ζητήθηκε δερματολογική εκτίμηση ενός
άρρενος βρέφους ηλικίας 5 μηνών, το οποίο είχε
διακομιστεί στην Α΄Π/Δ από την μονάδα εντατικής
θεραπείας νεογνών Α΄ ΜΕΝΝ για περαιτέρω διερεύ-
νηση ψυχοκινητικής καθυστέρησης, συνδρομικών
χαρακτηριστικών και για αντιμετώπισης ουδετεροπε-
νίας και υπογαμμασφαιριναιμίας. Από την νοσηλεία
του στην Α΄ ΜΕΝΝ σημειώθηκε η προωρότητα (διάρ-
κεια κύησης 30 εβδομάδες) η ενδομήτρια καθυστέ-
ρηση ανάπτυξης, δύσμορφα χαρακτηριστικά, αναιμία

από την γέννηση (5 μεταγγίσεις), ουδετεροπενία,
υπογαμμασφαιριναιμία, σφαιροφακία και οστικές αλ-
λοιώσεις (άκανθες μεταφύσεων, οστεοπενία). Η δερ-
ματολογική κλινική εξέταση επικεντρώθηκε τελικά
στο τριχωτό κεφαλής το οποίο έφερε εύθραυστες κυ-
ματιστές τρίχες οι οποίες κατά την μικροσκοπική
εξέταση παρουσίαζαν εναλλασσόμενες σκούρες και
ανοιχτόχρωμες ζώνες (Εικόνα 1). 

Ο ασθενής μας,εκτός από τις αλλοιώσεις των τρι-
χών, παρουσιάζει έντονη ξηρότητα δέρματος ενώ το
αναπνευστικό, καρδιαγγειακό και πεπτικό σύστημα
ελέγχονται κ.φ.

Ποιά είναι η διάγνωσή σας

Quiz

Δελλή Φ-Σ.
Φαρμάκη Ε.
Νεδελκοπούλου Ν.
Ζαφειρίου Δ.
Μαντέκου-Λεφάκη Ι.
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Eικόνες 1,2 – 1. Κλινική εικόνα. 2. Μικροσκοπική εξέταση των τριχών με πολωμένο φως εναλλασσόμενες σκούρες και
ανοιχτόχρωμες ζώνες.
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Ποια είναι η διάγνωσή σας;

Το οικογενειακό ιστορικό αποκάλυψε ότι οι γο-
νείς ήταν δεύτερα ξαδέλφια και ότι προηγήθηκαν
άλλοι δύο τοκετοί, ενός θήλεος εν ζωή (10 ετών)
και ενός δεύτερου θήλεος που απεβίωσε σε ηλικία
10 μηνών και είχε χαρακτηριστικά που θύμιζαν τον
ασθενή μας (σγουρά ξηρά εύθρυπτα μαλλιά, επίπε-
δες βλεφαρίδες, μικροφθαλμία, μικροκεφαλία,
αφεστώτα ώτα, υπερτελορισμός). Μέχρι την ηλικία
των 10 μηνών στο βρέφος αυτό είχε διαγνωσθεί ψυ-
χοκινητική καθυστέρηση, καθυστέρηση της σωματι-
κής αύξησης και συγγενής καρδιοπάθεια (μεγάλη

μεσοκολπική επικοινωνία με δευτερογενές έλλειμ-
μα - μέτρια στένωση πνευμονικής). Ο θάνατος του
οφείλετο σε σηπτικό σοκ μετά από 20ήμερη νοση-
λεία στην ΜΕΘ λόγω μη ελεγχόμενων διαρροϊκών
κενώσεων με πρόσμιξη αίματος (ανθεκτική υπονα-
τριαιμία, υποκαλιαιμία, υπασβεστιαιμία και έλλειμ-
μα βάσεων). Στις πιθανές διαγνώσεις συμπεριλή-
φθηκαν τα μεταβολικά νοσήματα, το σύνδρομο
Menkes, η εντεροπαθητική ακροδερματίτιδα και τα
σύνδρομα δυσαπορρόφησης (κυστική ίνωση, κοι-
λιοκάκη).
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Τριχοθειοδυστροφία (ΤΘΔ)

ΣΥΖΗΤΗΣΗ –––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––––

Οι πιθανές διαγνώσεις συμπεριελάμβαναν 
• Ένα μεταβολικό νόσημα – απορρίφθηκε (φυσιολο-

γικός έλεγχος οξεοβασικής ισορροπίας, φυσιολο-
γικό αμινόγραμμα πλάσματος και ούρων, φυσιο-
λογικά επίπεδα αμμωνίας πλάσματος, φυσιολογι-
κά επίπεδα γλυκόζης και γαλακτικού οξέους).

• Ένα χρωμοσωμικό νόσημα – απορρίφθηκε (46
XY, φυσιολογικός καρυότυπος άρρενος).

• Το σύνδρομο Menkes – απορρίφθηκε (φυσιολογι-
κά επίπεδα χαλκού ορού και ούρων, φυσιολογικά
επίπεδα σερουλοπλασμίνης).

• Κάποιο σύνδρομο ανοσοανεπάρκειας – απορρί-
φθηκαν τα σπάνια σύνδρομα που συνδυάζονται με
διαταραχή της κυτταρικής ανοσίας, εφόσον ο βασι-
κός ανοσοφαινότυπος T-, B-, ΝΚ-κυττάρων έδειξε
φυσιολογικά ευρήματα για την ηλικία του παιδιού.

• Τριχοθειοδυστροφία. Η διάγνωση επιβεβαιώθηκε
με γονιδιακό έλεγχο που ανέδειξε ομόζυγη μετάλ-
λαξη στο εξόνιο 5 του γονιδίου XPD – μετάλλαξη
c335G>A του γονιδίου ERCC2 σε ομόζυγη κατά-
σταση. 

Η τριχοθειοδυστροφία (ΤΘΔ) είναι ένα σπάνιο
κληρονομικό νόσημα που μεταβιβάζεται με αυτοσω-

ματικό υπολειπόμενο χαρακτήρα και χαρακτηρίζεται
από βλάβη στην επιδιόρθωση του DNA. Το κύριο αρ-
χικό ειδικό, αλλά όχι παθογνωμονικό εύρημα, είναι
η εύθρυπτες τρίχες με χαμηλή περιεκτικότητα σε
θείο ή κυστίνη. Κλινικά οι τρίχες είναι εύθραυστες,
αραιές, με έντονη ξηρότητα, ατίθασα και μικρού μή-
κους.1

Χαρακτηριστική είναι η εξέταση της τρίχας σε πο-
λωμένο φως, με τυπική εικόνα εναλλασσόμενων
σκούρων και ανοιχτόχρωμων ζωνών (tiger tail band-
ing). Η δερματοσκόπηση του στελέχους της τρίχας
έχει μη ειδικά ευρήματα στην περίπτωση της ΤΘΔ
και δεν μπορεί να αντικαταστήσει την μικροσκοπική
εξέταση στο πολωμένο φως.2,3,4

Η ΤΘΔ είναι μια πολυσυστηματική νόσος με σο-
βαρές επιπλοκές που μπορούν να παρουσιαστούν
στην εμβρυική, νεογνική, βρεφική και παιδική ηλι-
κία. Παρουσιάζει ένα ευρύ φάσμα νευροεξωδερματι-
κών εκδηλώσεων με κυριότερες τις: δερματικές, νευ-
ρολογικές, διαταραχές σωματικής ανάπτυξης, οστι-
κές ανωμαλίες και υπογοναδισμός. Στην περίπτωση
που σας παρουσιάζουμε, στον Πίνακα 1 αναλύεται η
ποικιλία των κλινικών εκδηλώσεων της ΤΘΔ. 

Μια συστηματική ανασκόπηση 112 ασθενών από
την ηλικία των 12 εβδομάδων έως την ηλικία των 47
ετών (μέση ηλικία 6 ετών), αναφέρει ότι εκτός των
αλλοιώσεων των τριχών, στις συχνές εκδηλώσεις βρέ-
θηκαν η καθυστέρηση της ανάπτυξης/η νοητική κα-

Από το ευρύ κλινικό φάσμα της τριχοθειοδυστροφίας, το περιστατικό που σας παρουσιάζουμε έχει πολλά κοινά με
την αδελφή του που απεβίωσε, όμως οι δερματικές εκδηλώσεις ήταν αυτές που βοήθησαν σημαντικά στην οριστι-
κοποίηση της διάγνωσης. 

Κλινικό φάσμα Πάσχων αγόρι Αδερφή που
τριχοθειοδυστροφίας (εκτίμηση 5 μηνών) απεβίωσε

Ιδιάζοντα Χαρακτηριστικά Εύθρυπτες τρίχες Εύθρυπτες τρίχες
Εύθρυπτες τρίχες (100%) Μικροκεφαλία Μικροκεφαλία
Μικροκεφαλία (50%) Μικροφθαλμία Μικροφθαλμία
Μικρογναθία (29%) Αφεστώτα ώτα
Αφεστώτα ώτα (30%) Θολωτή υπερώα
Θολωτή υπερώα (7%)

ΚΝΣ
Αναπτυξιακά προβλήματα (86%) Υπερτονία ΨΚΚ
ΝΥ (75%)- ΨΚΚ (37%) ΨΚΚ
Νευρολογικά ευρήματα (75%)
Υπερτονία (7%)

Οφθαλμοί
Οφθαλμικές διαταραχές (51%) Σφαιροφακία Αυτόματος νυσταγμός
Καταρράκτης, Νυσταγμός Στραβισμός Συγκλείνων στραβισμός
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θυστέρηση (86%), το χαμηλό ύψος (73%), η ιχθύα-
ση (65%), τα δύσμορφα χαρακτηριστικά στη γέννα
(55%), οι οφθαλμικές ανωμαλίες (51%), οι λοιμώ-
ξεις (46%), η φωτοευαισθησία (42%), οι επιπλοκές
κατά την διάρκεια της κύησης (28%) και η ελαττω-
ματική διόρθωση του DNA (37%).5 Στην ίδια μελέτη
οι κλινικές εκδηλώσεις κυμαίνονται από μέτριας βα-
ρύτητας με την προσβολή μόνον των τριχών, έως τις
σοβαρές με διαταραχές της ανάπτυξης, υποτροπιά-

ζουσες λοιμώξεις και υψηλή θνησιμότητα σε μικρή
ηλικία. 

ΣΥΜΠEΡΑΣΜΑ –––––––––––––––––––––––––––––––––––––––

Η τριχοθειοδυστροφία είναι ένα σπάνιο νόσημα
που προσβάλλει πολλά συστήματα και ως εκ τούτου
αφορά πολλές ειδικότητες. Στην περίπτωσή μας, η
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Από το ευρύ κλινικό φάσμα της τριχοθειοδυστροφίας, το περιστατικό που σας παρουσιάζουμε έχει πολλά κοινά με
την αδελφή του που απεβίωσε, όμως οι δερματικές εκδηλώσεις ήταν αυτές που βοήθησαν σημαντικά στην οριστι-
κοποίηση της διάγνωσης.  (Συνέχεια)

Κλινικό φάσμα Πάσχων αγόρι Αδερφή που
τριχοθειοδυστροφίας (εκτίμηση 5 μηνών) απεβίωσε

Οστά-Δόντια
Ανωμαλίες οστών (38%) Οστεοπενία Απλασία οδόντων
Οστεοπενία (9%) Άκανθες μεταφύσεων
Ανωμαλίες Οδόντων (21%) 
Υποπλασία (4%)

Δέρμα
Δέρμα (79%) Ξηροδερμία (-)
Φωτοευαισθησία (42%) Φωτοευσθησία
Ξηροδερμία (7%) Λεπτοί όνυχες

Κοιλία
Ηπαρ: αιμαγγειοενδοθηλιώματα (-) (-)

Καρδιά
Συμμετοχή από καρδιά (7%) (-) Μεσοκολπική επικοινωνία
Μεσοκοιλιακό έλλειμμα Στένωση πνευμονική
Στένωση πνευμονικής

Γονάδες
Υπογοναδισμός (12%) Όρχεις στο όσχεο (-)
Κρυψορχία (8%)
Καθ. εφηβείας (2%)

Ανοσιακό Σύστημα
Λοιμώξεις (51%) Υπογαμμασφαιριναιμία Υπογαμμασφαιριναιμία
Υπογαμμασφαιριναιμία (2%) Θανατηφόρος λοίμωξη

Αίμα
Αναιμία (12%) Αναιμία
Χαμηλό MCV (9%) Χαμηλό MCV
Ουδετεροπενία (9%) Ουδετεροπενία

Περιγεννητικό ιστορικό
Περιγεννητικές επιπλοκές (55%) Προωρότητα (30w) Προωρότητα (29w)
ΒΓ <2500 (37%) ΒΓ 1170
Προωρότητα (29%) Αιμορραγία 3ο μήνα κύησης
Επιπλοκές κύησης-τοκετού (28%) ΚΤ λόγω αποκόλλησης 

πλακούντα
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Φ-Σ. Δελλή, E. Φαρμάκη, Ν. Νεδελκοπούλου και συν.

οριστικοποίηση της διάγνωσης στο τρίτο παιδί της
οικογένειας, οδήγησε στο γενετικό έλεγχο της τέταρ-
της κύησης και την έγκαιρη διακοπή της, καθώς ανέ-
δειξε ξανά την ομόζυγη μετάλλαξη στο εξόνιο 5 του
γονιδίου XPD.
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