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Η Κοινή Ποικίλη Ανοσοανεπάρκεια (ΚΠΑΑ-CVID) είναι µια 
διαταραχή που χαρακτηρίζεται από χαµηλά επίπεδα 
ανοσοσφαιρινών (αντισωµάτων) στον ορό του αίµατος και 
αυξηµένη ευαισθησία σε λοιµώξεις. Το ακριβές αίτιο του χαµηλού 
επιπέδου ανοσοσφαιρινών στον ορό κατά κανόνα δεν είναι γνωστό. 
Είναι µια σχετικά συνήθης µορφή ανοσοανεπάρκειας, εξ’ ου και η 
ονοµασία «Κοινή». Ο βαθµός και ο τύπος της έλλειψης  
ανοσοσφαιρινών, καθώς και η κλινική πορεία, διαφέρουν από 
ασθενή σε ασθενή, γι’ αυτό και ονοµάζεται «Ποικίλη».... 
 
 
 
ΕΙΣΑΓΩΓΗ 
 
Η Κοινή Ποικίλη Ανοσοανεπάρκεια (ΚΠΑΑ-CVID) είναι µια διαταραχή που 
χαρακτηρίζεται από χαµηλά επίπεδα ανοσοσφαιρινών (αντισωµάτων) στον 
ορό του αίµατος και αυξηµένη ευαισθησία σε λοιµώξεις. Το ακριβές αίτιο 
του χαµηλού επιπέδου ανοσοσφαιρινών στον ορό κατά κανόνα δεν είναι 
γνωστό. Είναι µια σχετικά συνήθης µορφή ανοσοανεπάρκειας, εξ’ ου και η 
ονοµασία «Κοινή». Ο βαθµός και ο τύπος της έλλειψης ανοσοσφαιρινών, 
καθώς και η κλινική πορεία, διαφέρουν από ασθενή σε ασθενή, γι’ αυτό και 
ονοµάζεται «Ποικίλη». Σε ορισµένους ασθενείς, παρατηρείται ταυτόχρονη 
έλλειψη IgG και IgA, ενώ σε άλλους, και τα τρία κύρια είδη (ΙgG, IgA και 
IgM)  ανοσοσφαιρινών µπορεί να είναι µειωµένα.  Τα κλινικά συµπτώµατα 
µπορεί να ποικίλουν από ήπια έως σοβαρά. Συχνές και ασυνήθιστες 
λοιµώξεις µπορεί να εµφανιστούν κατά την πρώιµη παιδική ηλικία, την 
εφηβεία ή την ενήλικη ζωή. Στην πλειοψηφία των ασθενών, η διάγνωση 
δεν γίνεται µέχρι την 3η ή την 4η δεκαετία της ζωής τους. Όµως, περίπου 
το 20% των ασθενών έχουν συµπτώµατα της πάθησης ή βρίσκονται να 
έχουν ανοσοανεπάρκεια πριν την ηλικία των 16 ετών. 
 
Εξ αιτίας της σχετικά καθυστερηµένης έναρξης των συµπτωµάτων και της 
διάγνωσης, άλλες ονοµασίες που έχουν χρησιµοποιηθεί για την διαταραχή 
αυτή συµπεριλαµβάνουν τις: «επίκτητη» αγαµµασφαιριναιµία, «ενήλικης 
έναρξης» αγαµµασφαιριναιµία, ή «ύστερης έναρξης» υπογαµµα-
σφαιριναιµία. Ο όρος «Επίκτητη Ανοσοανεπάρκεια» χρησιµοποιείται σήµερα 
αναφορικά µε το σύνδροµο που προκαλείται από τον ιό του ΑΙDS (ιός ΗΙV) 
και δεν θα έπρεπε να χρησιµοποιείται για άτοµα µε CVID καθώς οι δύο 
αυτές διαταραχές είναι πολύ διαφορετικές µεταξύ τους. 
 
Οι αιτίες της CVID είναι άγνωστες στο µεγαλύτερο µέρος τους, αν και 
πρόσφατες µελέτες έχουν δείξει  πως συσχετίζονται µε µια µικρή οµάδα 
χρωµοσωµάτων σε ορισµένους από τους ασθενείς. Κατά τις τελευταίες 
δεκαετίες, µελέτες πάνω στα κύτταρα του ανοσοποιητικού συστήµατος 
ασθενών µε CVID έχουν αποκαλύψει ένα φάσµα λεµφοκυτταρικών 
ανωµαλιών. Στους περισσότερους ασθενείς ο αριθµός των                                
Β-λεµφοκυττάρων εµφανίζεται φυσιολογικός, χωρίς τα λεµφοκύτταρα 
όµως αυτά να ωριµάζουν σε πλασµατοκύτταρα κατάλληλα για την 
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παραγωγή  των διαφόρων ειδών ανοσοσφαιρινών και αντισωµάτων. Σε 
άλλους ασθενείς δεν λειτουργούν αρκετά τα βοηθητικά Τ-λεµφοκύτταρα 
ώστε να υπάρξουν φυσιολογικά µηνύµατα προς τα Β-κύτταρα για την 
παραγωγή των απαιτούµενων αντισωµάτων. Μια τρίτη οµάδα ασθενών έχει 
υπερβολικά πολλά κυτταροτοξικά  Τ- λεµφοκύτταρα, παρ’ όλο που ο ρόλος 
των κυττάρων αυτών στην εξέλιξη της νόσου δεν είναι σαφής. 
 
 
ΚΛΙΝΙΚΗ ΕΙΚΟΝΑ 
 
Άτοµα και των δύο φύλων µπορούν να έχουν Κοινή Ποικίλη 
Ανοσοανεπάρκεια (CVID). Κάποιοι ασθενείς έχουν συµπτώµατα κατά τα 
πρώτα χρόνια της ζωής τους, ενώ άλλοι δεν εµφανίζουν συµπτώµατα παρά 
την δεύτερη, την τρίτη δεκαετία ή ακόµα αργότερα. Τα χαρακτηριστικά που 
παρουσιάζουν οι περισσότεροι ασθενείς µε CVID είναι επαναλαµβανόµενες 
ωτίτιδες και παραρρινοκοπλίτιδες, λοιµώξεις  των βρόγχων και των 
πνευµόνων. Όταν οι λοιµώξεις των πνευµόνων γίνονται σοβαρές και 
επαναλαµβανόµενες, µπορεί να προκληθεί µόνιµη βλάβη στο βρογχικό 
δένδρο και να αναπτυχθεί µια χρόνια βλάβη των βρόγχων (αναπνευστικών 
οδών) που οδηγεί στη διάταση και φλεγµονή τους. Η κατάσταση αυτή είναι 
γνωστή ως βρογχοεκτασία. Οι µικροοργανισµοί που κατά κανόνα 
εντοπίζονται στις λοιµώξεις αυτές είναι  βακτήρια  ευρέως διαδεδοµένα 
στον πληθυσµό, τα οποία συχνά προκαλούν πνευµονία (Haemophilus 
influenzae, πνευµονιόκοκκος και σταφυλόκοκκος). Σκοπός της 
θεραπευτικής αγωγής των λοιµώξεων στους πνεύµονες είναι η αποτροπή 
της επανεµφάνισής τους και της συνακόλουθης χρόνιας βλάβης στους 
πνευµονικούς ιστούς. Τακτικός βήχας το πρωί που παράγει κίτρινα ή 
πράσινα πτύελα, µπορεί να υποδεικνύει την παρουσία χρόνιας λοίµωξης ή  
βρογχοεκτασίας. 
 
Ασθενείς µε CVID µπορεί επίσης να εµφανίζουν διογκωµένους λεµφαδένες 
στο λαιµό, στον θώρακα ή στην κοιλιακή χώρα. Η ακριβής αιτία δεν είναι 
γνωστή, όµως η διόγκωση των λεµφαδένων µπορεί να προκαλείται από 
λοίµωξη, από διαταραχή της ανοσορρύθµισης ή και τα δύο. Παροµοίως 
διόγκωση του σπλήνα είναι αρκετά συχνή καθώς και η διόγκωση των 
συναθροίσεων λεµφοκυττάρων στα τοιχώµατα του εντέρου  που 
ονοµάζονται πλάκες του Peyer. 
 
Αν και οι πάσχοντες από CVID έχουν µειωµένες αντισωµατικές απαντήσεις 
και χαµηλές τιµές ανοσοσφαιρίνων στο αίµα τους (υπογαµµασφαιριναιµία), 
µερικά από τα αντισώµατα που παράγει ο οργανισµός τους συχνά 
επιτίθενται στους ίδιους τους ιστούς (αυτοαντισώµατα). Αυτά τα 
αυτοαντισώµατα µπορεί να επιτεθούν και να καταστρέψουν κύτταρα του 
αίµατος (π.χ. ερυθρά ή λευκά αιµοσφαίρια, αιµοπετάλια).  Αν και οι 
περισσότεροι άνθρωποι µε CVID εµφανίζουν αρχικά επαναλαµβανόµενες 
βακτηριακές λοιµώξεις, σε περίπου 20% των περιπτώσεων η πρώτη 
εκδήλωση του ανοσολογικού προβλήµατος είναι η εύρεση πολύ λίγων 
αιµοπεταλίων στο αίµα, ή ίσως οξεία αναιµία που οφείλεται σε καταστροφή 
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των ερυθρών αιµοσφαιρίων. Τα αυτοαντισώµατα µπορεί επίσης να 
προκαλέσουν αρθρίτιδα ή ενδοκρινολογικές διαταραχές, όπως παθήσεις 
του θυροειδούς.  
 
Ασθενείς µε CVID, οι οποίοι ίσως να µην λαµβάνουν την κατάλληλη 
θεραπεία υποκατάστασης µε γάµµασφαιρίνη, µπορεί να αναπτύξουν 
επώδυνη φλεγµονή µιας ή περισσοτέρων αρθρώσεων. Η κατάσταση αυτή 
ονοµάζεται πολυαρθρίτις. Στην πλειοψηφία των περιπτώσεων αυτών το 
αρθρικό υγρό δεν περιέχει βακτήρια. Για να διασφαλιστεί ότι η αρθρίτις δεν 
προκαλείται από κάποιο βακτήριο που µπορεί να αντιµετωπιστεί, το υγρό 
της άρθρωσης µπορεί να αφαιρεθεί µε αναρρόφηση και να εξεταστεί για 
την παρουσία ή όχι βακτηρίων. Ορισµένες φορές ένα µικροοργανισµός που 
ονοµάζεται Μυκόπλασµα µπορεί να είναι η αιτία, η διάγνωσή του όµως είναι 
δύσκολη. Η χαρακτηριστική αρθρίτις που συνδέεται µε την CVID εµπλέκει 
τις µεγαλύτερες αρθρώσεις όπως τα γόνατα, οι αγκώνες και οι καρποί. Οι 
µικρότερες αρθρώσεις (όπως στα δάχτυλα) σπάνια πλήττονται. Τα 
συµπτώµατα των φλεγµονών των αρθρώσεων συνήθως υποχωρούν µε 
επαρκή χορήγηση ανοσοσφαιρινών και των κατάλληλων αντιβιοτικών. 
Όµως, υπάρχουν περιπτώσεις ασθενών στους οποίους η αρθρίτις µπορεί να 
παρουσιαστεί ακόµα και ενώ υποβάλλονται σε θεραπεία µε επαρκή 
χορήγηση ανοσοσφαιρίνης. 
 
Κάποιοι ασθενείς µε CVID αναφέρουν γαστρεντερικά συµπτώµατα, όπως 
κοιλιακό πόνο, µετεωρισµό, ναυτία, διάρροια και απώλεια βάρους. 
Προσεκτική µελέτη του πεπτικού συστήµατος µπορεί να αποκαλύψει 
δυσαπορρόφηση του λίπους και ορισµένων σακχάρων. Εάν ληφθεί ένα 
µικρό δείγµα (βιοψία) του εντερικού βλεννογόνου είναι ορατές 
χαρακτηριστικές αλλοιώσεις. Αυτές οι αλλοιώσεις βοηθούν στην διάγνωση 
του προβλήµατος και της αντιµετώπισής του. Σε µερικούς ασθενείς µε 
πεπτικά προβλήµατα, έχει εντοπιστεί ένα µικρό παράσιτο που ονοµάζεται  
Giardia lamblia στις βιοψίες και στα δείγµατα κοπράνων. Αποµάκρυνση 
αυτών των παρασίτων µε φαρµακευτική αγωγή µπορεί να εξαλείψει τις 
γαστρεντερικές εκδηλώσεις. 
 
Τέλος, οι ασθενείς µε CVID αντιµετωπίζουν αυξηµένο κίνδυνο καρκίνου, 
ιδιαίτερα καρκίνου του λεµφικού συστήµατος, του δέρµατος και της 
γαστρεντερικής οδού. 
 
Όσοι πάσχουν από CVID δεν έχουν σωµατικές ανωµαλίες εκτός εάν έχουν 
δηµιουργηθεί επιπλοκές. Κάποιοι ασθενείς µε CVID µπορεί να έχουν 
διογκωµένο σπλήνα και λεµφαδένες. Εάν έχει αναπτυχθεί χρόνια πάθηση 
των πνευµόνων, ο ασθενής µπορεί να έχει µειωµένη δυνατότητα άσκησης 
και µειωµένη ζωτική χωρητικότητα (η µέγιστη ποσότητα αέρα που µπορεί 
να πάρει µέσα στον πνεύµονα κανείς ηθεληµένα). Σε µερικές περιπτώσεις η 
εµπλοκή της γαστρεντερικής οδού µπορεί να εµποδίζει την φυσιολογική 
ανάπτυξη στα παιδιά ή να οδηγεί σε απώλεια βάρους στους ενηλίκους. 
 
 



           
 

 
 

 

- 7 - 

       ΚΟΙΝΗ ΠΟΙΚΙΛΗ ΑΝΟΣΟΑΝΕΠΑΡΚΕΙΑ (ΚΠΑΑ) 
 

     Common Variable Immunodeficiency (CVID) 
 
 

∆ΙΑΓΝΩΣΗ 
 
Υποψιαζόµαστε  Κοινή Ποικίλη Ανοσοανεπάρκεια (CVID) σε παιδιά ή 
ενήλικες που έχουν ιστορικό επαναλαµβανόµενων ωτίτιδων και 
παραρρινοκολπίτιδων, λοιµώξεων των βρόγχων και των πνευµόνων. Η 
διάγνωση επιβεβαιώνεται µε την εύρεση στον ορό αίµατος χαµηλών 
επιπέδων ανοσοσφαιρινών, συµπεριλαµβανοµένων των IgG, IgA και 
κυρίως της IgM. Ασθενείς που έχουν δεχθεί πλήρη ανοσοποίηση κατά της 
πολιοµυελίτιδας, της ιλαράς, της διφθερίτιδας και του τετάνου, κατά 
κανόνα έχουν πολύ χαµηλά επίπεδα αντισωµάτων ή καθόλου σε ένα ή 
περισσότερα από τα εµβόλια αυτά.  Ανοσοποίηση µε άλλα εµβόλια, όπως το 
εµβόλιο κατά του πνευµονιόκοκκου, µπορούν να γίνουν προκειµένου να 
προσδιοριστεί ο βαθµός της ανοσοανεπάρκειας. Σε ορισµένες περιπτώσεις, 
ο έλεγχος αυτός µπορεί να βοηθήσει τον γιατρό να αποφασίσει εάν ο 
ασθενής θα ωφεληθεί από µια θεραπεία υποκατάστασης ανοσοσφαιρινών. 
Μπορεί επίσης να καθοριστεί ο αριθµός των Τ-λεµφοκυττάρων και να 
ελεγχθεί  η λειτουργία τους σε δείγµατα αίµατος. Με ειδικές εργαστηριακές 
τεχνικές, είναι δυνατόν να εξακριβωθεί εάν τα Β-λεµφοκύτταρα παράγουν 
αντισώµατα σε δοκιµαστικό σωλήνα (καλλιέργεια ιστού) και αν τα                      
Τ-λεµφοκύτταρα έχουν φυσιολογικές λειτουργίες. 
 
 
ΓΕΝΕΤΙΚΗ ΚΑΙ ΚΛΗΡΟΝΟΜΙΚΟΤΗΤΑ 
 
Λόγω της ασαφούς γενετικής φύσης της Κοινής Ποικίλης 
Ανοσοανεπάρκειας  (CVID), δεν έχει καθοριστεί ένα ξεκάθαρο µοντέλο 
κληρονοµικότητας. Σε κάποιες περιπτώσεις, περισσότερα από ένα µέλη της 
ίδιας οικογένειας παρουσιάζουν ανεπάρκεια σε ένα ή περισσότερα είδη 
ανοσοσφαιρινών. Για παράδειγµα, δεν είναι ασυνήθιστο ένα µέλος µιας 
οικογένειας να πάσχει από CVID, ενώ άλλο να έχει επιλεκτική ανεπάρκεια 
IgA. 
 
Τα τελευταία χρόνια, µεταλλάξεις διαφόρων γονιδίων έχουν συνδεθεί µε 
την CVID. Σε αυτές ανήκουν επαγώγιµα συν-διεγερτικά γονίδια (ICOS) και 
µεταλλάξεις στο γονίδιο µιας πρωτεΐνης των Β-κύτταρων (CD19) και είναι 
αιτίες υπολειπόµενης αυτοσωµατικής κληρονοµικότητας CVID. Μεταλλάξεις 
στον κυτταρικό υποδοχέα (TACI) για δύο παράγοντες (BAFF ή APRIL) που 
είναι απαραίτητοι για την φυσιολογική ανάπτυξη και ρύθµιση των                    
Β-κυττάρων έχουν επίσης εντοπιστεί στο 10% των ασθενών µε CVID. Η 
αιτιότητα του ρόλου των µεταλλάξεων αυτών στην ανοσολογική 
ανεπάρκεια δεν είναι εµφανής καθώς µερικές από τις µεταλλάξεις αυτές 
µπορούν να βρεθούν σε ανθρώπους µε φυσιολογικές ανοσοσφαιρίνες. 
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ΘΕΡΑΠΕΥΤΙΚΗ ΑΓΩΓΗ 
 
Η αντιµετώπιση της CVID µοιάζει µε εκείνη που χρησιµοποιείται σε άλλες 
διαταραχές που χαρακτηρίζονται από χαµηλά επίπεδα ανοσοσφαιρινών 
στον ορό. Με την προϋπόθεση να µην υπάρχει σοβαρή ανεπάρκεια των                  
Τ-λεµφοκυττάρων ή βλάβη κάποιου οργάνου, η θεραπεία υποκατάστασης 
(χορήγησης) ανοσοσφαιρίνης σχεδόν πάντα οδηγεί σε βελτίωση των 
συµπτωµάτων. Η ανοσοσφαιρίνη προέρχεται από µια µεγάλη δεξαµενή 
ανθρώπινου πλάσµατος που αποτελείται κυρίως από IgG και περιέχει όλα 
τα σηµαντικά αντισώµατα που είναι παρόντα στον φυσιολογικό πληθυσµό. 
  
Ασθενείς µε χρόνια παραρρινοκολπίτιδα ή πνευµονικές παθήσεις και 
απαιτούν µακροχρόνιες θεραπείες µε αντιβιοτικά ευρέως φάσµατος. Εάν 
υπάρχει υποψία για µόλυνση από µυκόπλασµα ή χλαµµύδια, αντιβιοτικά 
ειδικά για τους µικροοργανισµούς αυτούς µπορεί να θεωρηθούν αναγκαία. 
Εάν έχει αναπτυχθεί βρογχεκτασία, είναι απαραίτητη φυσικοθεραπεία και 
καθηµερινή  µηχανική αποµάκρυνση (µε φυσικοθεραπεία) των εκκρίσεων 
από τους πνεύµονες και τους βρόγχους. 
 
Ασθενείς µε γαστρεντερικά συµπτώµατα και δυσαπορρόφηση εξετάζονται 
για την παρουσία των Giardia lamblia, rotavirus και µια σειρά άλλων 
µικροοργανισµών υπεύθυνων για  γαστρεντερικές λοιµώξεις. 
 
Οι περισσότεροι ασθενείς µε ανοσοανεπάρκεια και αρθρίτιδα 
ανταποκρίνονται θετικά στην θεραπεία µε χορήγηση ανοσοσφαιρίνης. 
 
 
 
ΠΡΟΟΠΤΙΚΕΣ 
 
Η θεραπεία χορήγησης ανοσοσφαιρίνης, συνδυασµένη µε  αντιβιοτική 
αγωγή, έχει βελτιώσει πολύ τις προοπτικές για ασθενείς µε Κοινή Ποικίλη 
Ανοσοανεπάρκεια (CVID). Στόχος της αγωγής είναι να κρατήσει τον 
ασθενή ελεύθερο από λοιµώξεις και να αποτρέψει την ανάπτυξη χρόνιων 
πνευµονικών παθήσεων. Οι προοπτικές των ασθενών µε CVID εξαρτώνται 
από το πόσο µεγάλη βλάβη έχει γίνει στους πνεύµονες ή σε άλλα όργανα 
πριν την διάγνωση και πόσο αποτελεσµατικά µπορούν να αποφευχθούν 
λοιµώξεις στο µέλλον µε την χρήση της θεραπείας µε ανοσοσφαιρίνη και 
αντιβιοτικά.     
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Παγκόσµιος Οργανισµός µε σκοπό  
τη βελτίωση της ποιότητας ζωής των ανθρώπων  

µε Πρωτοπαθείς Ανοσοανεπάρκειες 
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