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Οξύ έμφραγμα
του μυοκαρδίου 
επιπλεγμένο με 
επεισόδιο μείζονος
αιμορραγίας σε 
έδαφος καρδιακής
ανεπάρκειας υψηλής
παροχής και συνδρό-
μου κληρονομικής 
αιμορραγικής 
τηλεαγγειεκτασίας
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Learning points:
n Το σύνδροµο κληρονοµικής αιµορρα γι -

κής τηλεαγγειεκτασίας (Hereditary He-
morrhagic Telangiectasia, HHT) αποτελεί
µια σπάνια κληρονοµική πάθηση που
χαρακτηρίζεται από αγγειακές δυσπλα -
σίες µε κύρια εκδήλωση την αιµορραγία
και από εµφάνιση καρδιακής ανεπάρ -
κειας υψηλής καρδιακής παροχής λόγω
συστηµατικών αρτηριο φλεβωδών
αναστοµώσεων

n Επεισόδιο µείζονος αιµορραγίας που θα
αναγκάσει τη διακοπή της διπλής
αντιθροµβωτικής αγωγής σε ασθενή µε
STEMI αυξάνει κατακόρυφα την θνη -
τότητα στον πρώτο µήνα λόγω του
κινδύνου θρόµβωσης της ενδοστεφα -
νιαίας ενδοπρόθεσης

n Η αντιµετώπιση των αιµορραγιών σε
ασθενή µε HHT γίνεται µε συντηρητικά
µέσα, µε καυτηριασµό των εστιών
αιµορραγίας, µε εκλεκτικό εµβολισµό
διακαθετηριακά ή/και µε τη χορήγηση
αναλόγων σωµατοστατίνης ενδο φλε -
βίως ή υποδορίως. 

Παρουσίαση περιστατικού
Άνδρας 72 ετών µε ατοµικό αναµνη -

στικό αρτηριακής υπέρτασης, ετερόζυγου
β θαλασσαιµίας, σιδηροπενικής αναιµίας,
αναφερόµενης αρτηριοφλεβώδους επικοι -
νωνίας πνεύµονα, πρόσφατης λοίµωξης
COVID 19 και πολλαπλών επεισοδίων
ρινικών επιστάξεων προ 2ετίας, προσήλθε
λόγω οπισθοστερνικού άλγους από
διώρου µε αντανάκλαση στη ράχη. Στο
ηλεκτρο καρδιογράφηµα (ΗΚΓ) εισαγωγής
εµφάνισε εικόνα οξέος εµφράγµατος του
µυοκαρδίου µε ανάσπαση του ST στις απαγω-
γές V2-V5 και θετική κίνηση τροπονίνης (hs-
cTnI~50000ng/l). ∆ιενεργήθηκε άµεσα
στεφανιογραφία που ανέδειξε 3 διαδοχικές
σηµαντικές στενώσεις στον πρόσθιο κα-
τιόντα και ακολούθησε πρωτογενής αγγει-
οπλαστική µε τοποθέτηση 3 DES. Στο
διαθωρακικό υπερηχοκαρδιογράφηµα
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αναδείχθηκαν τα εξής: αριστερή κοιλία µε ήπια
µείωση της συστολικής απόδοσης (κλάσµα εξώ-
θησης, ΚΕ: 50%), ήπια συγκεντρική υπερτροφία
τοιχωµάτων, υποκινησίες στην κορυφή, κορυ-
φαίο µεσοκοιλιακό διάφραγµα και κορυφαίο κα-
τώτερο τοίχωµα, µικρή προς µέτρια ανεπάρκεια
µιτροειδούς βαλβίδας, χωρίς αξιόλογα αυξηµέ-
νες πιέσεις πλήρωσης της αριστερής κοιλίας
(Ε/Ε’= 13) και υπολογιζόµενη συστολική πίεση
της πνευµονικής αρτηρίας 50-55mmHg, χωρίς
ευρήµατα µηχανικής επιπλοκής εµφράγµατος.
επίσης, διαπιστώθηκε υψηλή καρδιακή παροχή
µε υπολογιζόµενο CO 12L/min και Qp/Qs 1,5,
συµβατό µε ύπαρξη εξωκαρδιακής συστηµατι-
κής αρτηφλεβώδους επικοινωνίας. Λόγω έντο-
νης δύσπνοιας µε συνοδό υποξυγοναιµία και
αυξηµένους δείκτες φλεγµονής (CRP, WBC),
διενεργήθηκε δεξιός καρδιακός καθετηριασµός,
ο οποίος ανέδειξε πνευµονική υπέρταση (µέση
πίεση στην πνευµονική αρτηρία: 27mmHg, συ-
στο λική πίεση στην πνευµονική αρτηρία:
50mmHg), αυξηµένη πίεση ενσφήνωσης
(17mmHg), χαµηλές συστηµατικές και πνευµονι-
κές αντιστάσεις (SVR= 5,4 Woods και  PVR= 0,9
Woods) και υψηλή καρδιακή παροχή 11,5L/min.
Βάσει των ευρηµάτων αυτών τέθηκε η διάγνωση
της µετα-τριχοειδικής πνευµονικής υπέρτασης
µε συνοδό υψηλή καρδιακή παροχή, ενώ η διαφο-
ρική διάγνωση περιλάµβανε καταστάσεις αυξηµέ-
νων µεταβολικών αναγκών (υπερθυ ρεοειδισµός),
αρτηριοφλεβώδεις επικοινωνίες και άλλα αίτια
(σήψη, πνευµονική νόσος, ανεπάρκεια θειαµίνης
κ.ά.). Στα πλαίσια της διερεύνησης της αναφε-
ρόµενης αρτηριοφλεβώδους επικοινωνίας στον
πνεύµονα διενεργήθηκε υπερηχογραφική δοκι-
µασία bubble test µε χορήγηση αναδευµένου
φυσιολογικού ορού ενδοφλεβίως, η οποία ανέ-
δειξε παρουσία >30 φυσαλίδων στον αριστερό
κόλπο µετά από δοκιµασία Valsalva, αµέσως
µετά τον 3ο καρδιακό κύκλο, εύρηµα που συνη-
γορεί υπέρ µεγάλης ενδοπνευµονικής αρτηριο-
φλεβώδους επικοινωνίας. Ακολούθως,
διενερ γήθηκε αξονική τοµογραφία θώρακος που
επιβεβαίωσε την παρουσία µεγάλης αρτηριο-
φλεβώδους επικοινωνίας στο δεξιό κάτω λοβό
του πνεύµονα, εύρηµα το οποίο εξηγεί την υπο-
ξυγοναιµία, όχι όµως και την υψηλή καρδιακή
παροχή. Στα πλαίσια ανεύρεσης συστηµατικής
αρτηριοφλεβώδους επικοινωνίας, διενεργήθηκε
αξονική τοµογραφία άνω-κάτω κοιλίας, που ανέ-

δειξε µεγάλη αρτηριοφλεβώδη επικοινωνία στο
ήπαρ, µεταξύ ηπατικής αρτηρίας και ηπατικής
φλέβας. Την 3η ηµέρα νοσηλείας ο ασθενής εµ-
φάνισε πολλαπλά επεισόδια µέλαινων κενώσεων
µε σηµαντική πτώση της αιµοσφαιρίνης υπό τη
διπλή αντιαιµοπεταλιακή αγωγή (ασπιρίνη, τικα-
γρελόρη). Πραγµατοποιήθηκε επείγουσα γα-
στροσκόπηση  που ανέδειξε αγγειοδυσπλασίες
στη 2η µοίρα του δωδεκαδακτύλου, που καυτη-
ριάστηκαν επιτυχώς. Μετά από 24 ώρες εµφά-
νισε παροξυσµική κολπική µαρµαρυγή και η
αντιθροµβωτική αγωγή τροποποιήθηκε αρχικά
σε κλοπιδογρέλη και µη κλασµατοποιηµένη ηπα-
ρίνη και, εν συνεχεία, η ηπαρίνη αντικαταστά-
θηκε από απιξαµπάνη σε χαµηλή δόση. Μετά
από νέο επεισόδιο αιµορραγίας ανωτέρου πεπτι-
κού, χωρίς δυνατότητα ενδοσκοπικής παρέµβα-
σης, αποφασίστηκε ύστερα από διεπιστηµονική
προσέγγιση µε το Γαστρεντερολογικό τµήµα του
νοσοκοµείου µας η προσθήκη σωµατοστατίνης
ενδοφλεβίως. Η σωµατοστατίνη δεν έγινε ανε-
κτή από τον ασθενή λόγω επιδείνωσης της υπο-
ξυγοναιµίας και αποφασίστηκε η χορήγηση
αναλόγου σωµατοστατίνης (οκτρεοτίδη) µακράς
διάρκειας υποδορίως µε ικανοποιητική ανοχή
χωρίς περαιτέρω επεισόδια αιµορραγίας. Η
ύπαρξη ταυτόχρονα αγγειοδυσπλασιών λεπτού
εντέρου, αρτηριοφλεβωδών επικοινωνιών στον
πνεύµονα και το ήπαρ και το ιστορικό ρινικών
επιστάξεων, έθεσε την υποψία του συνδρόµου
της κληρονοµικής αιµορραγικής τηλαγγειεκτα-
σίας (HHT, πρώην Rendu-Wesler-Weber). Το σύν-
δροµο αυτό οφείλεται σε µετάλλαξη
συγκεκριµένων γονιδίων που ελέγχουν την αγ-
γειακή διαπερατότητα και κληρονοµείται µε αυ-
τοσωµατικό επικρατούντα τρόπο. Χαρακτηρίζεται
από αγγειακές δυσπλασίες µε κύρια εκδήλωση
την αιµορραγία και εµφάνιση καρδιακής ανε-
πάρκειας υψηλής καρδιακής παροχής λόγω συ-
στηµατικών αρτηριοφλεβωδών αναστοµώσεων.
Ο γονιδιακός έλεγχος ανέδειξε µετάλλαξη στο
γονίδιο ACVRL1 συµβατή µε την ύπαρξη του
συνδρόµου HHT. Ακολούθως έγινε σύσταση
στον ασθενή για επεµβατική αντιµετώπιση των
αρτηριοφλεβωδών επικοινωνιών στο ήπαρ και
τον πνεύµονα και συνέχιση της λήψης οκτρεοτί-
δης µακράς διάρκειας υποδορίως µε στενή πα-
ρακολούθηση.
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Συζήτηση
Στο περιστατικό που παρουσιάστηκε, η εµφά-

νιση οξέος στεφανιαίου συνδρόµου στον ασθενή
και η χορήγηση αντιαιµοπεταλιακών αποκάλυψε την
ύπαρξη αγγειοδυσπλασιών στο λεπτό έντερο και σε
συνδυασµό µε τα προαναφερθέντα ευρήµατα οδη-
γηθήκαµε στην διάγνωση του συνδρόµου ΗΗΤ. Η
διάγνωση βασίζεται στα κλινικά κριτήρια του Cura-
cao τα οποία είναι: 1. αυτόµατες και επαναλαµβα-
νόµενες ρινικές επιστάξεις, 2. ύπαρξη πολλαπλών
τηλαγγειεκτασιών στους βλεννογόνους, 3. ύπαρξη
αρτηριοβλεβωδών επικοινωνιών σε ήπαρ, εγκέ-
φαλο, πνεύµονα ή γαστρεντερικό και 4. παρουσία
1 πρώτου βαθµού συγγενή µε επιβεβαιωµένη διά-
γνωση της HHT. Η διάγνωση είναι βέβαιη αν πλη-
ρούνται τρία από τα τέσσερα κριτήρια, πιθανή αν
πληρούνται δύο και απίθανη αν πληρείται ένα ή κα-
νένα από τα κριτήρια. Στην δική µας περίπτωση ο
ασθενής είχε πολλαπλές ρινικές επιστάξεις και αρ-
τηριοφλεβώδεις επικοινωνίες σε ήπαρ και πνεύ-
µονα και, εποµένως, χρειάστηκε γονιδιακός
έλεγχος ώστε να τεκµηριωθεί οριστικά η διάγνωση. 

Σηµαντικό κλινικό πρόβληµα αποτέλεσε η ση-
µαντική αιµορραγία στην άµεση µετεµ φραγµατική
περίοδο λόγω του πολύ υψηλού κινδύνου για οξεία
θρόµβωση των stent µε την αποκλιµάκωση της
αντιαιµοπεταλιακής αγωγής, καθώς και η εµφάνιση
κολπικής µαρµαρυγής που επιδείνωσε περαιτέρω

τον αιµορραγικό και θροµβωτικό κίνδυνο. Το σύν-
δροµο HHT δεν αποτελεί αντένδειξη στη χορήγηση
αντιθροµβωτικής αγωγής, αλλά χρειάζεται στενή
παρακολούθηση για το ενδεχόµενο αιµορραγίας.
Τα ανάλογα σωµατοστατίνης αποτέλεσαν τελικά
χρήσιµα εργαλεία στην ασφαλή επανέναρξη της
αντιθροµβωτικής αγωγής και την διατήρησή της.
Τέλος, η οριστική θεραπεία της καρδιακής ανε-
πάρκειας υψηλής παροχής και της υποξυγοναιµίας
λόγω ανάµιξης µη οξυγονωµένου µε οξυγονωµένο
αίµα στον πνεύµονα είναι η αντιµετώπιση των συ-
στηµατικών και πνευµονικών αρτηριοφλεβικών επι-
κοινωνιών χειρουργικά ή διακαθετηριακά, τα οποία
και προτάθηκαν  στον ασθενή. 

Έχει γίνει λήψη ενυπόγραφης συγκατάθεσης από τον ασθενή
για την δηµοσίευση του παρόντος κλινικού περιστατικού.
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Αντινεοπλασματική
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στεφανιαία νόσος
Επιταχυνόμενη 
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χρόνια µυελογενής λευχαιµία
(ΧΜΛ) είναι µια µυελοϋπερ -
πλαστική διαταραχή των πο-
λυδύναµων αιµοποιητικών

κυττά ρων του µυελού των οστών, που
προκαλείται από την κινάση της τυροσίνης
Bcr-Abl, προϊόν του χρωµοσώµατος
Philadelphia. Οι Bcr-Abl αναστολείς της τυ-
ροσινικής κινάσης (TKIs) έχουν βελτιώσει
σηµαντικά την πρόγνωση των ασθενών µε
ΧΜΛ.1 Παρόλο που το 20% των ασθενών
µε ΧΜΛ εµφάνισε δυσανεξία ή αντίσταση
στον πρώτο Bcr-Abl TKI, την ιµατινίµπη, αρ-
κετά TKI δεύτερης γενιάς, συµπεριλαµβα-
νοµένων των νιλοτινίµπη, δασατινίµπη και
µποσουτινίµπη, έχουν ξεπεράσει αυτό το
πρόβληµα.2

Ωστόσο, οι TKI Bcr-Abl δεύτερης γενιάς
σχετίζονται µε αυξηµένο κίνδυνο θροµβο-
εµβολικών επεισοδίων, όπως στεφανιαίας
νόσου, ισχαιµικού εγκεφαλικού επεισοδίου
και περιφερικής αρτηριακής νόσου. Οι
ασθενείς που λαµβάνουν θεραπεία µε νι-
λοτινίµπη έχουν σηµαντικά υψηλότερο κίν-
δυνο εµφάνισης στεφανιαίας νόσου
συγκριτικά µε εκείνους που λαµβάνουν
αγωγή µε ιµατινίµπη. Οι µηχανισµοί εκδή-
λωσης και επιδείνωσης της αρτηριακής
νόσου δεν είναι µέχρι σήµερα απόλυτα
γνωστοί, οδηγώντας σε προβληµατισµούς
αναφορικά µε την πρόληψη της εµφάνισης
στεφανιαίας νόσου σε ασθενείς που λαµ-
βάνουν αγωγή µε νιλοτινίµπη, καθώς και
τη βέλτιστη θεραπευτική αγωγή.

Παρουσίαση περιστατικού

Ασθενής 70 ετών, µη καπνιστής, δια-
γνώσθηκε µε ΧΜΛ το 2018. Από το ατοµικό
του ιστορικό αναφέρεται αρτηριακή υπέρ-
ταση, δυσλιπιδαιµία, καλοήθης υπερπλασία
προστάτη και στεφανιαία νόσος. Το 2012
στα πλαίσια επιδεινούµενης δύσπνοιας
προσπαθείας, διενεργήθηκε σπινθηρο-
γράφηµα αιµάτωσης µυοκαρδίου που ανέ-
δειξε εικόνα αναστρέψιµης ισχαιµίας στο
πρόσθιο τοίχωµα. Ακολούθησε στεφανιο-
γραφικός έλεγχος που διέγνωσε 80% στέ-
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Αναστολέας τυροσινικής κινάσης, αθηροσκλήρωση,
στεφανιαία νόσος
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