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Θρομβωτική Μικροαγγειοπάθεια- Thrombotic Micro Angiopathy (TMA)

Ετερογενής ομάδα διαταραχών 
με ένα συγκεκριμένο πρότυπο  
αγγειακής βλάβης

Σχηματισμός θρόμβων από 
αιμοπετάλια που αποφράσσουν
τον αυλό των αγγείων

Θρομβωτική Θρομβοπενική
Προρφύρα (TTP):
Έλλειψη ADAMS13

Γενετική / Επίκτητη

Ουραιμικό Αιμολυτικό Σύνδρομο (HUS) : Τυπικό/ Άτυπο/ 2παθές
Διαταραχή εναλλακτικής οδού συμπληρώματος

Βλάβη του ενδοθηλίου των αγγείων.

➢ Θρομβοπενία
➢ Μικροαγγειοπαθητική Αιμολυτική 

Αναιμία
➢ Βλάβη Οργάνων (Ισχαιμική)



Am J Kidney Dis 2023; 81(5):591-605

TTP: Thrombotic 
Thrombocytopenic Purpura

CM-TMA: Complement 
Mediated TMA
Atypical HUS (aHUS)

Kidney Int. 2024 Sep;106(3):369-391

➢ Η ενεργοποίηση του συμπληρώματος 
μπορεί να αποτελεί γεγονός που 
προκαλεί θρομβωτική 
μικροαγγειοπάθεια (βλ μεταλλάξεις 
aHUS), να είναι επακόλουθο ενός trigger
(σε έδαφος γενετικής προδιάθεσης) ή 
παραπροϊόν (αυτοπεριορίζεται με την 
άρση του αιτίου) (βλ 2παθές HUS)

ΔΙΑΓΝΩΣΗ ΕΞ’ 
ΑΠΟΚΛΕΙΣΜΟΥ

Απειλείται η ζωή-
Το όργανο στόχος
Ισχαιμική βλάβη

Άμεση
Διάγνωση

Άμεση
Θεραπεία

Αποκατάσταση ADAMTS13
Πλασμαφαίρεση

Αποκατάσταση οδού 
συμπληρώματος:
Αναστολέας C5
Πλασμαφαίρεση

Στόχευση 
Αιτίου

ΒΑΣΕΙ
ΠΑΘΟΦΥΣΙΟΛΟΓΙΑΣ

*

*

*

ADAMST13: A Disintegrin And Metalloproteinase with ThromboSponin type 1 motif, member 13



Γενετικές Μεταλλάξεις, Πολυμορφισμοί ή αυτό-αντισώματα οδηγούν στη χρόνια και 
ανεξέλεγκτη ενεργοποίηση της εναλλακτικής οδού του συμπληρώματος η οποία μπορεί να 

προκαλέσει το CM-TMA (aHUS)1-7

1. Noris M, et al. Nat Rev Nephrol. 2012;8(11):622-633. 2. Campistol JM, et al. Nefrologia. 2015;35(5):421-447. 3. Jokiranta TS. Blood. 2017;129(21):2847-2856. 4. 
Maga TK, et al. Hum Mutat. 2010;31:E1445-E1460. 5. Noris M, et al. Clin J Am Soc Nephrol. 2010;5(10):1844-1859. 6. Noris M, Remuzzi G. N Engl J Med. 
2009;361(17):1676-1687. Genest DS AJKD 2023;81 (5): 591-605.
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C5a C5b-9

Eculizumab
Ravalizumab

Εναλλακτική οδός:
Βρόχος ενίσχυσης→
Αυξάνει σημαντικά την 
ενεργοποίηση της 
μεταγενέστερης τελικής οδού

Το συνδεδεμένο στη μεμβράνη 
C3b πυροδοτεί την ενεργοποίηση 
της τελικής οδού (μέσω C5), 
οδηγώντας στον σχηματισμό του 
“membrane attack complex” C5b-
9 και στην ωσμωτική λύση των 
ενδοθηλιακών κυττάρων

MAC



aHUS: Υψηλός 
κίνδυνος Θανάτου 
και τελικού σταδίου 
ΧΝΝ στην διάγνωση, 
1ο και 3ο έτος 

N Engl J Med 1991; 325:393-397

TTP: θνητότητα 90-
95% σε λίγες μέρες 
εβδομάδες άνευ 
θεραπείας 



ΠΑΘΟΓΕΝΕΙΑ

Tsai, H. M. International Journal of Hematology 2010; 91 (1): 1-19, Genest AJKD 2023; 81(5): 591-605  

➢ Φυσιολογικός Ρόλος vWF: «Δίχτυ» σύλληψης αιμοπεταλίων σε υψηλή ροή 
(βλέπε εγκεφαλικά αγγεία με μεγάλη διατμητική τάση (shear stress) . Το 
ένζυμο ADAMTS13 τα κόβει σε ασφαλή μεγέθη για αποφυγή θρόμβων

➢ Μοντέλο "Second Hit" στην TTP: Απαιτείται έναυσμα (trigger) (λοίμωξη, 
κύηση, φλεγμονή) για μαζική έκκριση vWF.

➢ Νeutrophils Extracellulat Traps (NETs) συμβάλλουν σε σχηματισμό 
θρόμβου και ενεργοποίηση συμπληρώματος 

➢ Cross-talk συστήματος συμπληρώματος με καταρράκτη πήξης: Υπερ-
ενεργοποίηση συμπληρώματος→ ενδοθηλιακή βλάβη- θρόμβωση, αλλά 
και η ενδοθηλιακή βλάβη- ενεργοποίηση αιμοπεταλίων – αιμόλυση
ενεργοποιούν συμπλήρωμα

TTP

CM-TMA



NephrolDial Tranplant 2025; 40:2193–2206
Clin Adv Hematol Oncol 2016 Nov;14 Suppl 11(11):2-15

Strept pneumoniae
HIV, CMV, EBV, 
influenza, COVID-19

Δευτεροπαθείς TMA (complement amplifying conditions -CACs) 

ΣΕΛ
Σκληρόδερμα
Αντιφωσφολιπιδικό

VEGF inhibitors
Gemcitabine
Κοκαίνη

(Πρo)Εκλαμψία
HELLP
Κύηση: ενεργοποίηση 
συμπληρώματος για 
προστασία από λοιμώξεις

*Αλλογενής μυελού



ΓΙΩΡΓΟΣ 30 ετών 
οδηγός ταξί

ΤΕΠ Νοσοκομείου λόγω «κεφαλαλγίας» 
ΑΠ 240/120 mmHg  + «οίδημα θηλής»
Screat 2.5 mg/dl  hb 14 g/dl 
Από 5 ετίας ΧΝΝ (screat 2 mg/dl),Αρτηριακή Υπέρταση
Πρωτεϊνουρία 5 g
Περιοδικά irbesartan 40 mg 
Περιοδικά χρήση κοκαίνης

Νifedipine 30 mg tid, Μoxonidine 0.3 bid
Εξιτήριο (7 ημέρες): 
Screat 3.5 mg/dl (eGFR 23) ΑΠ 190 /100 mmHg 

Σε 5 μέρες: ΤΕΠ άλλου Νοσοκομείου λόγω ΑΠ 230/120 mmHg
Κακοήθης Υπέρταση
Screat 5.5 mg/dl K 3.5 mEq/l
Hb 13 g/dl PLT 80.000 /μl LDH 600 iu/ml όχι σχιστοκύτταρα
Aπτοσφαιρίνη ↓↓
Χολερυθρίνη εφο TMA?



Morelle J etal. Nephrol Dial Transplant 2025;40: 2193-2206
Goodship TH etal. Kidney Int 2017; 91: 539-551
Vivasrelli M etal. Kidney Int 2024; 106: 369-391 
Asif A etal. J Nephrol 2017; 30: 347-362

➢ Δεν πρόκειται για TMA: 
«Δεν έχει σχιστοκύτταρα»
«Η χολερυθρίνη είναι φυσιολογική»

➢ Είναι 2παθής TMA λόγω Κακοήθους 
Υπέρτασης, πρέπει απλά να ρυθμίσουμε την 
Αρτηριακή Πίεση

➢ Αιμοκάθαρση
➢ Anti RAAs αγωγή
➢ Σχιστοκύτταρα μετά από 5 ημέρες
➢ Φυσιολογικά αιμοπετάλια και LDH
➢ Παραμονή σε ΑΜΚ, 1 εβδομάδα μετά 2η

εισαγωγή

?



ΕΙΡΗΝΗ ΣΤΟΝ ΚΟΣΜΟ

ΚΑΤΑ ΤΡΑΜΠ ΓΙΑ ΤΟΝ ΥΠΟΛΟΙΠΟ ΚΟΣΜΟ



Ποια κλινικά και εργαστηριακά ευρήματα μας βάζουν σε υπόνοια για ΤΜΑ? 

Θρομβοπενία + Μικρο-αγγειοπαθητική
Αιμολυτική Αναιμία

MicroAngiopathic Hemolytic 
Anemia (MAHA)

+ ≥ 1 Βλάβη Οργάνου

PLT < 150.000/mm3
Ή > 25% μείωση από 

baseline

<30.000
TTP

Coombs Neg Αναιμία + ≥ 1:
↓ απτοσφαιρίνη ή
↑ LDH (>1,5UNL) ή
Παρουσία σχιστοκυττάρων*

44-51%

↑Κρεατινίνης
↑Αρτηριακής Πίεσης
Πρωτεϊνουρία-
Αιματουρία

Σύγχυση
Κεφαλαλγία
ΑΕΕ
Σπασμοί

Διάρροια (αιματηρή)
Ναυτία- Έμετοι
Κοιλιακό άλγος
Προστατίτιδα

Οξύ 
στεφανιαίο
Γάγγραινα

Δύσπνοια
Πνευμονικό οίδημα
Πνευμονική εμβολή

Θόλωση όρασης
Απόφραξη αγγείων 
ΑΜΦΛ/δούς
Αιμορραγία 

Σχιστοκύτταρα
πιθανώς μη 
εμφανή στην 
πρώτη εκτίμηση
Καθημερινά 
έλεγχος *

Δυνατόν χωρίς
αιματολογική εικόνα
“Renal limited”TMA

AJKD 2023;81(5)



➢ TTP: Χολερυθρίνη – Απτοσφαιρίνη πιο ειδικοί δείκτες 
για την «ενδαγγειακή αιμόλυση» (plasmic score)

➢ H έμμεση χολερυθρίνη συνήθως πιο υψηλή (κυρίαρχο 
χαρακτηριστικό) : τεράστια πολυμερή vW –
κατακερματισμός ερυθρών- τεράστιες ποσότητες hb
στο πλάσμα

➢ HUS: βλάβη πολύ πιο εντοπισμένη, κυρίως 
στα μικρά αγγεία των νεφρών

➢ Μικρότερου βαθμού αιμόλυση, σύζευξη 
στο ήπαρ σε άμεση- παροχέτευση σε χολή-
έντερο



Lancet Haematol 2017;4(4): 157-164

Plasmic score 6-7→ Πιθανότατα TTP 

Renal limited TMA: βιοψία νεφρού
➢ (MATRIX consortium 2024): 45% 

των TMA→ aHUS σε 40-46% 
αυτών: προοδευτική νεφρική 
ανεπάρκεια- πρωτεϊνουρία -
αιματουρία

➢ Κακοήθης Υπέρταση
➢ Σχεδόν όλες οι 2 παθείς

ΔΕΚ
Απτοσφ
Χολερ

Γιώργος PLASMIC SCORE 1 



NDT 2025; 40:2193–2206, AJKD 2023; 81 (5):591-605

C D

E F G

Θρόμβοι στο σπείραμα ή 
αρτηριόλια παθογνωμικοί
Δυνατόν να μην εντοπιστούν

Οίδημα του έσω χιτώνα των αρτηριολίων (βλεννοειδής/μυξοειδής
αλλοίωση) (F) ή ινική (C) θεωρούνται επίσης διαγνωστικά

Εντός σπειραμάτων, η ενδοθηλίωση (οίδημα) (D) (κύηση-TMA) και η 
μεσαγγειόλυση (Ε) είναι επίσης τυπικές

Χρόνια φάση: Αναδιπλασιασμός βασικής μεμβράνης (G) και 
αλλοιώσεις «φλοιού κρεμμυδιού» αρτηριολίων (C)



Complement Mediated TMA (aHUS)

AutoAb έναντι παράγοντα H : Παιδιά, Ενήλικες μετά trigger→ Θεραπεία Πλασμαφαίρεση/RTX/C5i

LOSS OF 
FUNCTION
Ρυθμιστές 

GAIN OF 
FUNCTION
Ενεργοποιητές



Cavero T. Nephrol Dial Transplant (2023) 38: 1217–1226

No patient with 
renovascular HTN or mHTN
caused by endocrine 
diseases developed TMA, 
despite BP levels as high as 
patients with TMA



Ανοιχτή Τυχαιοποιημένη μελέτη φάσης 3 
Όφελος αναστολής συμπληρώματος σε ΤΜΑ σχετιζόμενη με 
Επείγουσα Υπερτασική κρίση και σοβαρή ΟΝΒ

➢ Νοσηλεία για HE-aHUS εντός των προηγούμενων 10 
ημερών

➢ Screat > 4 mg/dl ή υπό Αιμοκάθαρση
➢ Αποκλεισμός άλλης 2παθούς ΤΜΑ 
➢ Τυχαιοποιούνται σε ρύθμιση μόνο αρτηριακής πίεσης vs 

προσθήκη eculizumab για 3 μήνες
➢ Πρωτεύον καταληκτικό σημείο : Νεφρική λειτουργία σε 6 

μήνες

Nephrol Dial Transplant 2025; 40 : 2193–2206

Eculizumab in Hypertensive Emergency-associated 
Hemolytic Uremic Syndrome HE-aHUS (HYPERSHU)
2023-2027



ΜΙΜΗΤΕΣ ΤΜΑ ΕΛΛΕΙΨΗ Β12 DGKE VARIANT

Μηχανισμός Διαταραχή σύνθεσης DNA
(ενδομυελική αιμόλυση)
Οξειδωτικό stress ενδοθηλίου 

Έλλειψη DKGE (ενδοθήλιο, ποδοκύτταρα, 
αιμοπετάλια)→ μη αποδόμηση DAG-
προθρομβωτικό ενδοθήλιο

Κλειδί διάγνωσης ↓Β12/ ↑ομοκυστείνη Γενετικό panel

Κλινική εικόνα Γυναίκα 62 ετών: έντονη 
καταβολή, δύσπνοια στην 
κόπωση, ήπιο ίκτερο. Hb: 5.8
g/dL, MCV: 122 fL, WBC: 2.600 
/μL PLT: 32.000/μL, LDH 3.400 
U/L. Σχιστοκύτταρα + 
Υπερκατατμημένα
ουδετερόφιλα

Βρέφος 10 μηνών με ONB, ΑΥ, ΜΑΗΑ. 
Γενετικός συμπληρώματος αρνητικός, 
αποτυχία eculizumab. ΧΝΝ 1η 10ετία.
Δυνατόν εκδήλωση σε εφηβεία, νεαρή 
ηλικία με νεφρωσικού εύρους 
πρωτείνουρία ( βλάβη ποδοκυττάρων) πριν 
το 1ο επεισόδιο TMA

Πρόγνωση
Eculizumab

Εξαιρετική με αναπλήρωση
Ουδεμία ανταπόκριση

↑κίνδυνος νεφρικής ανεπάρκειας
Συνήθως καμία

J Hematol Oncol. 2009;2:3, Nephron 2015;129(2):117-122, JASN 2014;25(10):2200-2211, Canadian Medical Association Journal 2023 Oct 3;195(38)

DiAcyl Glycerol Kinase epsilon γενετική μετάλλαξη)



Κλινική προσέγγιση TMA 
➢ Αναγνώριση: θρομβοπενία, MAHA (Combs Neg), βλάβη οργάνου
➢ Αποκλεισμός ΔΕΠ (↑INR, PTT ddimers, ↓ινωδογόνο), έλλειψη Β12 διατροφική

➢ ADAMTS 13 < 10% → Διάγνωση TTP → Έναρξη Πλασμαφαίρεση- Έλεγχος Ab
➢ PLASMIC score 6-7 → Έναρξη Πλασμαφαίρεσης

➢ Shiga toxin στα κόπρανα
➢ Αναλόγως κλινικής παρουσίασης: PCR influenza A/B, COVID, BK virus, CMV 

➢ Ανοσολογικός : ANA, dsDNA, ENA, APLA ((LA, aCL, aβ2GPI), RF, ANCA, anti-GBM
➢ Μεταβολικά : Methyl-malonic acid, homocysteine (γενετική δχ μεταβολισμού Β12)
➢ Κύηση, δείκτες απόρριψης μοσχεύματος

➢ Γονιδιακός έλεγχος: Μεταλλάξεις συμπληρώματος και DGKε
➢ Αντισώματα έναντι παράγοντα H

Genest D, AJKD 2023; 81 (5): 591-605, Huemer, M., et al. Nephrology 2016; 32: 723-733



ΑΙΤΙΟΛΟΓΙΑ ΠΡΟΤΕΙΝΟΜΕΝΗ ΕΝΔΕΙΞΗ ΑΝΑΣΤΟΛΕΑ C5- 2παθή ΤΜΑ (Morelle NDT 2025)

Σχετιζόμενο με 
Κύηση aHUS

Σοβαρή Προ-Εκλαμψία ή σύνδρομο HELLP άνευ αποδρομής σε 48-72h μετά 
τον τοκετό

Κακοήθης 
Υπέρταση

ΤΜΑ + Υπέρταση (ΣΑΠ ≥ 180 ή/και ΔΑΠ ≥ 110 mmHg και βλάβη οργάνου 
(υπερτασική ΑΜΒΛ/θεια σταδιο3-4, ΟΝΒ, οξεία εγκεφαλική ή καρδιακή 
βλάβη) ΚΑΙ απουσία αποδρομής ΤΜΑ (φυσιολογικά PLT ΚΑΙ βελτίωση 
νεφρικής λειτουργίας > 25%) παρά την βέλτιστη ρύθμιση ΑΠ μετά από 3-5 
ημέρες ΚΑΙ απουσία μη αναστρέψιμης νεφρικής βλάβης (US, βιοψία 
νεφρού)

Μεταμόσχευση Απουσία εναλλακτικής διάγνωσης (CMV, CNI, AB mediated Rejection) ή/και
σημαντική (απειλητική για ζωή/ όργανα) ΤΜΑ ή μη αποδρομή ΤΜΑ

ΣΕΛ Σημαντική ΤΜΑ ή μη αποδρομή παρά την εντατικοποίηση της 
ανοσοκαταστολής

Σκληρόδερμα Σημαντική ΤΜΑ ή μη αποδρομή παρά την βέλτιστη anti-RAAS αγωγή

APS Ανθεκτικό καταστροφικό σύνδρομο

Φάρμακα Σημαντική ΤΜΑ ή μη αποδρομή παρά την απόσυρση του φαρμάκου



Blood. 2015;125(23):3637-3646,  Hematology Am Soc Hematol Educ Program (2025) 2025 (1): 164–175.

Κύτταρα ευάλωτα 
σε αιμόλυση μέσω 
εναλλακτικής οδού

Κυτταρικός 
θάνατος

➢ Θετικό στο οξύ aHUS (κυτταρικό θάνατο 
>35-40%), αρνητικό σεTTP και STEC-
HUS

➢ Ανίχνευση και σε Φάση Ύφεσης ή 
Χωρίς Μεταλλάξεις

Modified Hamm test

Ορός 
ασθενή



Ex Vivo Test for Measuring Complement Attack on Endothelial Cells. Front Immunol. 2022 Apr 12;13:860689

➢ Ανθρώπινα ενδοθηλιακά κύτταρα  (HMEC-1 – Human Microvascular Endothelial Cells-1) 
➢ Επωάζονται με τον ορό του ασθενούς
➢ Εάν ο ορός περιέχει μεταλλάξεις η εναλλακτική οδός του συμπληρώματος ενεργοποιείται 

ανεξέλεγκτα πάνω στα κύτταρα
➢ Μετράται η εναπόθεση MAC -C3b στην επιφάνεια του ενδοθηλίου

➢ Δδ aHUS από Δευτεροπαθείς ΤΜΑ
➢ Τεκμηρίωση Παθογένειας (Ακόμα 

και με αρνητικό γενετικό έλεγχο, 
30-40%)

➢ Καθοδήγηση και Παρακολούθηση 
της Θεραπείας αναστολέων C5 και 
στρατηγική μείωσης διακοπής



Θρομβωτική Θρομβοπενική Προρφύρα/Thrombotic Thrombocytopenic Purpura (TTP)

Δραστηριότητα ADAMTS13 < 5-10%

1. Ανοσολογική (immune mediated iTTP) (>95%)

Ιδιοπαθής Quinine,Ticlopidine
Clopidogrel,cyclosporine
ΣΕΛ (αρχόμενος)
HCV/HIV/Κακοήθειες

Εκλυτικοί
παράγοντες

2. Συγγενής (congenital cTTP) (<5%)
Upshaw- Schulman Syndrome

Κληρονομικές μεταλλάξεις γονιδίου (ομόζυγες, 
σύνθετες ετερόζυγες) → μη λειτουργικό ένζυμο 

(1) ΤΕΠ: 35 ετών γυναίκα, κόπωση, 
πορφυρικό εξάνθημα, σύγχυση, Hb 8
g/dl, PLT 15.000 /μl, ↑LDH, ↑ έμμεση 
χολερυθρίνη, σχιστοκύτταρα (>1%), 

(2α) Νεογνό μετά  
γέννηση: σοβαρό 
ίκτερο + ↓PLT 

(2β) Έγκυος 2ο-3ο τρίμηνο: 
ραγδαία ↓PLT + MAHA 
(δδ Προεκλαμψία, HELLP)

Διάγνωση : Ανίχνευση Ab (IgG) ADAMTS13

Ύφεση: Δραστηριότητα ADAMTS13 μόνιμα < 10%



1. Ανοσολογική (immune mediated iTTP) (>95%)

Πλασμαφαίρεση -PEX

Κορτικοστεροειδή- Rituximab 

Caplacizumab (anti-vWF) (Cablivi / Sanofi Genzyme): μπλοκάρει άμεσα 
την σύνδεση αιμοπεταλίων με τον vWF σταματώντας ακαριαία τον 
σχηματισμό νέων θρόμβων στα αγγεία, μέχρι να δράσουν οι άλλες 
θεραπείες

2. Συγγενής (congenital cTTP) (<5%)

Plasma Infusions ή

Journal of Thrombosis and 
Haemostasis 2022; 20 (12): 
2734-2745

1ης γραμμής: Aνασυνδυασμένο ADAMTS13 ενδοφλεβίως κάθε 1-2 
εβδομάδες με στόχο επίπεδα > 15% 



85.5%

39.5%

Εμβόλια μηνιγγιτιδόκοκκου
Men ACWY (τετραδύναμο
συζευγμένο): 2 δόσεις με 
μεσοδιάστημα 8 εβδομάδων
Μen B: 2 δόσεις ανα 4 
εβδομάδες (Bexsero)

Προφύλαξη συνεχής για όλη 
την διάρκεια θεραπείας: 
Penicillin V 500mg bid ή 
Amoxicillin 500 mg bid
Erythrocin 500mg bid
Klarithromycin 250-500 mg bid

Μεγάλος κίνδυνος για 
σοβαρή 
μηνιγγιτιδοκοκκική νόσο 
(μηνιγγίτιδα- σηψαιμία) 



Chaturvedi S, Blood Adv. 2021 Mar 9;5(5):1504-1512

Protocol for eculizumab discontinuation and monitoring

➢ Διακοπή eculizumab είναι 
ασφαλής στο aHUS μετά από 
≥6μηνο κλινικο-εργαστηριακής  
σταθερότητας , υπό στενή 
παρακολούθηση

➢ CFH –MCP μεταλλάξεις έχουν 
μεγαλύτερο κίνδυνο υποτροπής 



Η Ανάπτυξη του Ravulizumab

1. Sheridan D, Yu ZX, Zhang Y, et al. Design and preclinical characterization of ALXN1210: a novel anti-C5 antibody with extended duration of action. PLoS One. 2018;13(4):e0195909. 2. Ryman JT, Meibohm B. Pharmacokinetics of monoclonal antibodies. CPI Pharmacometrics Syst Pharmacol. 
2017;6:576-588. doi:10.1002/psp4.12224  3. SOLIRIS [prescribing information]. Boston, MA: Alexion Pharmaceuticals Inc; 6/2019. 4. Legendre CM, et al. N Engl J Med. 2013;368:2169-2181. 5. Licht C, et al. Kidney Int. 2015;87:1061-1073.6. Greenbaum LA, et al. Kidney Int. 2016;89:701-711. 7. 
Fakhouri F, et al. Am J Kidney Dis. 2016;68:84-93. 6. ULTOMIRIS [prescribing information]. Boston, MA: Alexion Pharmaceuticals, Inc.; 10/2019. 7. Sahelijo L, et al. Blood. 2015;126:4777. 8. Wijnsma KL, et al. Clin Pharmacokinet. 2019;58(7):859-874. 

• Aντικατάσταση τεσσάρων αμινοξέων στο eculizumab

• Ως αποτέλεσμα, σχετικά με eculizumab

• Μειωμένη συνάφεια του ravulizumab με τη C5

• Ενισχυμένη ανακύκλωση του ravulizumab μέσω 
FcRn

• Τελικά ↑ χρόνου ημίσειας ζωής ravulizumab

Ravulizumab : άμεση, πλήρη και διαρκή αναστολή της C5 με δόση συντήρησης κάθε 8 εβδομάδες

Patients with PNH

Mean (%CV) terminal elimination t1/2 of 
49.7 (18.0) days

Patients with atypical-HUS

Mean (%CV) terminal elimination t1/2 of 
51.8 (31.3) days

Ravulizumab6

Adult patients with PNH

• Elimination t1/2 of 11.25 - 17.25 days

Patients with atypical-HUS

• Adults: Elimination t1/2 of 
~11.3 days

• Children: Elimination t1/2 of 
14.5 days

Eculizumab3,4,8

Αρχική φάση (εβδομάδες 1-4)
900 mg IV ανά εβδομάδα 
Συντήρηση
1200 mg IV (5η εβδομάδα)
1200 mg IV ανά 2 εβδομάδες

Ενήλικας ≥ 40 kg 40-60kg 2400 mg IV
60-100kg 2700 mg IV
≥100 kg 3000 mg IV1
1η δόση συντήρησης 2 
εβδομάδες μετά φόρτιση
Επανάληψη ανά 8 
εβδομάδες



➢ Τι είναι οι θρομβωτικές μικροαγγειοπάθειες ?

➢ Γιατί αποτελούν «επείγον» ?

➢ Έχει δυσκολίες η διάγνωση τους ?

➢ Υπάρχει αλγόριθμος ?

➢ Ποια είναι η αντιμετώπιση και η πρόγνωση ?

Πρότυπο ενδοθηλιακής βλάβης από διαφορετικά αίτια που οδηγεί σε θρόμβους σε αρτηριόλια-
τροχοειδή με αποτέλεσμα την 3άδα: θρομβοπενία,  μικροπαγγειοπαθητική αιμολυτική αναιμία και 
βλάβη οργάνων ( ≥1 ) (Νεφροί, ΚΝΣ, Καρδιά, Πνεύμονες, Οφθαλμοί, ΓΣ)

Κίνδυνος οργάνου στόχου και ζωής, όφελος από θεραπεία

Ναι! Κάθε παθολογική οντότητα έχει ιδιαιτερότητες

Renal limited/ ↓PLT + MAHA: ↓ Hb (Coombs neg) + ≥ 1:↓LDH ή απτοσφαιρίνη ή σχιστοκύτταρα

Πολλές 2παθείς ΤΜΑ αναπτύσσονται σε ασθενείς που έχουν ένα γενετικό υπόβαθρο ευαλωτότητας
στο συμπλήρωμα. Ο πρωταρχικός στόχος είναι πάντα η αντιμετώπιση του υποκείμενου αιτίου. Αν 
όμως το αίτιο αντιμετωπιστεί, οι αιματολογικοί δείκτες βελτιωθούν εν μέρει, αλλά η νεφρική (ή 
άλλη οργανική) βλάβη επιμένει, ο ρόλος αναστολής του συμπληρώματος είναι κομβικός 
(eculizumab, ravalimumab)

Plasmic score, ADAMS13 (<10%=TTP)/shiga toxin/ συμπλήρωμα

TTP: PLEX/Pred-RTX/caplacizumab, aHUS: C5 inh



Vivarelli M etal.The role of complement in kidney disease: conclusions from a Kidney Disease: Improving Global Outcomes (KDIGO) Controversies Conference. 
Kidney Int. 2024 Sep;106(3):369-391


