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Πρωτοπαθείς Ανοσοανεπάρκειες (ΠΑΑ)

• Οι Πρωτοπαθείς Ανοσοανεπάρκειες (ΠΑΑ) είναι ο

βασικότερος τομέας της Κλινικής Ανοσολογίας και

αντιπροσωπευτικός συνδέτης της έκφρασης “from bed to

bench & back to bed”.

• Ανήκουν στα σπάνια νοσήματα αν και σήμερα

αναγνωρίζεται ότι είναι πολύ συχνότερα απ’ ότι εθεωρείτο

παλαιότερα.

• Πρόκειται για εκδηλώσεις φυσικώς προϋπάρχοντος

ελλείμματος του ανοσοποιητικού συστήματος, έλλειμμα

το οποίο οδηγεί σε διαταραχή της άμυνας και

ισορροπίας, που ο οργανισμός προσπαθεί να επιτύχει για

την επιβίωσή του στο ξένο και συχνά εχθρικό περιβάλλον,

με αποτέλεσμα την εκδήλωση νόσου.
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• Είναι σημαντικό κεφάλαιο της Ιατρικής και ιδιαιτέρως

της Παιδιατρικής.

• Σήμερα έχουν αναγνωρισθεί περισσότερες από 300

ΠΑΑ, ενώ αναγνωρίζονται καθημερινά νέες.

• Με βάση τον διαταραγμένο ανοσιακό μηχανισμό ή την

ελλειμματική παράμετρο διακρίνονται σε 9 ομάδες με

υποκατηγορίες, στην κάθε μία από τις οποίες

περιλαμβάνονται αρκετές ανεπάρκειες.

Πρωτοπαθείς Ανοσοανεπάρκειες (ΠΑΑ)
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• Συνδυασμένες ανοσοανεπάρκειες Τ- και Β- κυττάρων

• Αντισωματικές ανεπάρκειες (πρωταρχικώς) 

• Σαφώς καθοριζόμενα σύνδρομα ΠΑΑ

• Νοσήματα ανοσιακής δυσλειτουργίας/δυσρυθμίας

• Συγγενή ελλείμματα των φαγοκυττάρων

(ως προς τον αριθμό, ή/και τη λειτουργία)

• Ελλείμματα της φυσικής/έμφυτης ανοσίας

• Αυτοφλεγμονώδεις διαταραχές

• Ανεπάρκειες συμπληρώματος 

• «Φαινοαντίγραφα» ανοσοανεπαρκειών
Πηγή: Bousfiha, Aziz et al. “The 2015 IUIS Phenotypic Classification for Primary Immunodeficiencies.” 

Journal of Clinical Immunology 35.8 (2015): 727–738. PMC. Web. 16 Apr. 2016.

Ταξινόμηση Πρωτοπαθών Ανοσοανεπαρκειών
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• Η μελέτη τους οδηγεί στην ανάπτυξη σημαντικών 

σύγχρονων βιοθεραπειών. 

• Η ανθρώπινη γ-σφαιρίνη, η μεταμόσχευση αρχέγονων 

αιμοποιητικών κυττάρων, η γονιδιακή θεραπεία και 

αρκετές από τις θεραπείες ανοσοπαρέμβασης 

(μονοκλωνικά αντισώματα, κυτταροκίνες και 

γενικότερα βιολογικοί παράγοντες)  στηρίζονται στις 

γνώσεις που αποκτούμε από τους ασθενείς με ΠΑΑ. 

• Όμως, παρά τη σημασία τους, ακόμη και ιατροί δεν 

είναι επαρκώς ευαισθητοποιημένοι στη διάγνωση και 

αντιμετώπισή τους. 

Πρωτοπαθείς Ανοσοανεπάρκειες (ΠΑΑ)



Συνέπειες μη έγκαιρης διάγνωσης

H μη έγκαιρη διάγνωση και σωστή αντιμετώπιση των 

ασθενών με ΠΑΑ έχει ως συνέπεια 

• τη βαριά νοσηρότητα, 

• τις πολλαπλές απουσίες από την εργασία για τους 

ενήλικες και το σχολείο για τα πάσχοντα παιδιά, 

• τη σοβαρή μείωση της ποιότητας ζωής των ασθενών 

και των οικογενειών τους, και 

• το μεγάλο οικονομικό κόστος για την περίθαλψη των 

ασθενών που συχνά είναι και βαριά πάσχοντες.



Εκφρασμένες και συναγόμενες ανάγκες

• Η γνώση των νοσημάτων

• Η γνώση των περιπτώσεων ανά νόσημα

• Η έγκαιρη διάγνωση

• Η πρόληψη

• Οι συνθήκες νοσηλείας

• Η ποιότητα ζωής των ασθενών/οικογενειών τους

• Η παρακολούθηση των ασθενών και η θεραπευτική 

τους αντιμετώπιση

• Το κόστος/δαπάνη για τη Δημόσια Υγεία



• Αυξανόμενη συχνότητα διεθνώς

– 20-40% του πληθυσμού της Ε.Ε 
άνω των 15 ετών θεωρείται ότι 
πάσχει από ένα ή περισσότερα 
χρόνια νοσήματα

• Τα χρόνια νοσήματα ευθύνονται 
σήμερα για το:

– 80% των επισκέψεων στην ΠΦΥ

– 60% των νοσοκομειακών 
εισαγωγών

– 60% των θανάτων παγκοσμίως

Πηγή: Ελευθέριος Θηραίος, MD, Γενικός Ιατρός – Δ/ντής ΕΣΥ, Κέντρο Υγείας Βάρης, 
WHO NCD/PHC Consultant, Γενικός Γραμματέας Ιατρικής Εταιρείας Αθηνών

Το βάρος των χρόνιων νοσημάτων



Περιοχές Δράσης 

• Επαγρύπνηση

• Αγωγή/Εκπαίδευση, Ενημέρωση και 
Ευαισθητοποίηση των Επιστημόνων Υγείας 
αναφορικά με τις Πρωτοπαθείς Ανοσοανεπάρκειες

• Ολοκληρωμένη φροντίδα εστιασμένη στον ασθενή 
και δράσεις συντονισμού 

• Παρακολούθηση δεικτών υγείας και παραγόντων 
κινδύνου 

• Εφαρμογή ηλεκτρονικών ιατρικών φακέλων 

Τι χρειαζόμαστε για την έγκαιρη διάγνωση; 



Ηλεκτρονικός Ιατρικός Φάκελος 

• Μητρώα Δεδομένων Ασθενών (patient registries): ένα οργανωμένο 

σύστημα συλλογής δεδομένων (κλινικών ή άλλων), προκειμένου να 

αξιολογήσει σαφώς καθορισμένες εκβάσεις για έναν πληθυσμό που 

προσδιορίζεται από μία συγκεκριμένη νόσο ή κατάσταση. 

Πηγή: Ελευθέριος Θηραίος, MD, Γενικός Ιατρός – Δ/ντής ΕΣΥ, Κέντρο Υγείας Βάρης, 
WHO NCD/PHC Consultant, Γενικός Γραμματέας Ιατρικής Εταιρείας Αθηνών
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ΔΙΑΔΙΚΑΣΙΑ ΓΙΑ ΤΗ 
ΣΥΛΛΟΓΗ ΤΗΣ 

ΥΠΟΓΕΓΡΑΜΜΕΝΗΣ 
ΔΗΛΩΣΗΣ 

ΣΥΓΚΑΤΑΘΕΣΗΣ ESID ΓΙΑ 
ΤΗΝ ΚΑΤΑΓΡΑΦΗ ΤΩΝ 

ΑΣΘΕΝΩΝ ΣΤΗΝ 
ΗΛΕΚΤΡΟΝΙΚΗ ΒΑΣΗ 

Παραπομπή

Ασθενούς

Κλινική Εξέταση

(Καταγραφή Ιστορικού)

Αξιολόγηση

αποτελεσμάτων τυχόν προϋπάρχοντος

εργαστηριακού ελέγχου

Έντυπο –

Ιατρικό Σημείωμα

(Ανοσολογικού)

Έντυπο –

Παραπεμπτικό

Ανοσολογικού

Εργαστηριακός

έλεγχος
Κλινικά

Συμπτώματα

Εργαστηριακός

έλεγχος

Αξιολόγηση αποτελεσμάτων

εργαστηριακού ελέγχου

Διάγνωση

Περαιτέρω

Εργαστηριακός

έλεγχος

OXI

Επεξήγηση για την αναγκαιότητα

καταγραφής των νοσημάτων

Συζήτηση για το νόσημα

με την οικογένεια/

ασθενή

ΝΑΙ
Έναρξη θεραπευτικής /

προφυλακτικής αγωγής

Παρακολούθηση

Κλινική εκτίμηση / επανέλεγχος

Έναρξη θεραπευτικής /

προφυλακτικής αγωγής

Παρακολούθηση

Κλινική εκτίμηση / επανέλεγχος

Διάγνωση
OXIΝΑΙ

Έναρξη θεραπευτικής /

προφυλακτικής αγωγής

Παρακολούθηση

Κλινική εκτίμηση / επανέλεγχος

Έντυπο –

Συγκατάθεσης ESID

Καταγραφή δεδομένων

στην ηλεκτρονική βάση

Συγκατάθεση
ΝΑΙ OXI

Καταγραφή δεδομένων

στην ηλεκτρονική βάση

Ξανασυζητάμε μετά από καιρό

αναλόγως με

την πορεία του ασθενούς και

την συναισθηματική φόρτιση του

ή/και της οικογενείας

Αδιάγνωστα

Συνεργασία

με άλλα διαγνωστικά Κέντρα

εντός Ελλάδος

Συνεργασία

με άλλα διαγνωστικά Κέντρα

εκτός Ελλάδος

Διαδικασία

1. Κλινική 
Αξιολόγηση 

2. Εργαστηριακή 
διερεύνηση 

3. Διάγνωση
• Ναι
• Όχι 

4. Συγκατάθεση 
ασθενούς

5. Καταγραφή στην 
ηλεκτρονική βάση
• paed-anosia.gr
• esid.org
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Διαδικασία διαχείρισης
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Βάσεις Δεδομένων

www.paed-anosia.gr

esid.org



Καταγραφή 
Πρωτοπαθών 

Ανοσοανεπάρκειων
(για ιατρούς) 

www.paed-anosia.gr



Δήλωση Συγκατάθεσης



Δήλωση Συγκατάθεσης



Υπάρχοντα Δεδομένα



………….
Καταγραφή – Δεδομένα 



………….

• ……………

Εισαγωγή Δεδομένων



………….
Εισαγωγή Δεδομένων



Εισαγωγή Δεδομένων



• ……………

Εισαγωγή Δεδομένων



• ……………

Εισαγωγή Δεδομένων



• ……………

Εισαγωγή Δεδομένων



The new ESID 
Registry System 

http://esid.org/





ESID online Registry



The new ESID Registry System



Πιστοποιημένος Ιατρός



Εισαγωγή Νέου Ασθενή



Εισαγωγή Νέου Ασθενή



Αναζήτηση Ασθενούς



Ηλεκτρονική Καρτέλα Ασθενούς



Ηλεκτρονική Καρτέλα Ασθενούς



Ηλεκτρονική Καρτέλα Ασθενούς



Ηλεκτρονική Καρτέλα Ασθενούς



Ηλεκτρονική Καρτέλα Ασθενούς



Ηλεκτρονική Καρτέλα Ασθενούς



Ηλεκτρονική Καρτέλα Ασθενούς



Συνεργασία

Σύλλογος Φίλων Ασθενών με 

Πρωτοπαθείς Ανοσοανεπάρκειες & 

Παιδιατρικής Ανοσολογίας

Πρόσβαση στην Ελληνική Έκδοση 
του Συστήματος Καταγραφής 
Ανοσοανεπαρκειών της ESID 

(ESID Registry)

Mella Pucher



Εισαγωγή (Login) στο ESID Registry



Πιστοποιημένος Ιατρός



Αλλαγή Γλώσσας

Πατήστε «Save»



Αλλαγή Γλώσσας

Για να εφαρμοστεί η αλλαγή της 

γλώσσας, πρέπει να κάνετε εκ 

νέου login στο ESID Registry

Στο πάνω δεξιά μέρος της 

σελίδας, κάντε κλικ στο «Logout»

Στη συνέχεια, κάντε εκ νέου Login 



Ελληνική έκδοση



Ελληνική έκδοση



Συνοψίζοντας….

• Το καλύτερο εργαλείο για την βελτίωση της αγωγής και την πρόοδο 

στη θεραπευτική αντιμετώπιση των ασθενών με Πρωτοπαθείς 

Ανοσοανεπάρκειες, όπως σε όλα τα σπάνια νοσήματα, είναι η 

συλλογή δεδομένων σε σχέση με τη διάγνωση, τα συμπτώματα και 

την εξέλιξη των αρρώστων. 

• Η καταγραφή όλων των περιστατικών, η ανταλλαγή δειγμάτων, οι 

οδηγίες για τα διαγνωστικά κριτήρια και μεθοδολογίες διάγνωσης 

και θεραπείας αποτελούν θεμελιακούς λίθους για την πρόοδο στο 

χώρο των Πρωτοπαθών Ανοσοανεπαρκειών. 

• Με την καταγραφή αυτή επιτυγχάνεται η δημιουργία μιας 

δεξαμενής/πηγής μελέτης των αιτίων, μηχανισμών, του γενετικού 
υποστρώματος και θεραπείας στα συγκεκριμένα νοσήματα. 

• Επιπλέον, θα έχει ως συνέπεια την καλύτερη παρακολούθηση, τη 

γνώση της συχνότητας τους στη χώρα μας, την πραγματική 

επίπτωση της νόσου στη Δημόσια Υγεία. 



Επαγρύπνηση 

Έγκαιρη διάγνωση 

Αποτελεσματική αντιμετώπιση/θεραπεία 





ΠΗΝΕΙΩ Δ. ΚΑΣΣΑΡΗ


