
42   //   EΛΛΗΝΙΚΗ ΚΑΡΔΙΟΛΟΓΙΚΗ ΕΠΙΘΕΩΡΗΣΗ • HJC

Η πρόοδος της παιδοκαρδιοχειρουργικής και της 
επεμβατικής παιδοκαρδιολογίας, οι εξελίξεις στη 
φαρμακευτική θεραπεία και η ποιοτική μεταβολή 

της παρεχόμενης ιατρικής φροντίδας, οδήγησε στη βελτίωση 
της πρόγνωσης των παιδιατρικών ασθενών με συγγενείς καρ-
διοπάθειες. Οι ασθενείς αυτοί πλέον επιβιώνουν μέχρι την 
ενήλικο ζωή, δημιουργώντας έναν νέο, ολοένα αυξανόμενο 
πληθυσμό ενηλίκων ασθενών με συγγενείς καρδιοπάθειες, 
με ιδιαίτερες ανάγκες για υψηλού επιπέδου υγειονομική πε-
ρίθαλψη. Στο πρώτο μέρος της παρούσας βιβλιογραφικής 
ανασκόπησης επιδιώκουμε μια σύντομη παρουσίαση των ιδι-
αίτερων χαρακτηριστικών και αναγκών των ασθενών αυτών, 
δίνοντας έμφαση στα επιδημιολογικά δεδομένα και τα ιδιαίτε-
ρα χαρακτηριστικά και τις ανάγκες τους. 

Εισαγωγή

Μόλις μερικές δεκαετίες πριν, οι ενήλικες ασθενείς με συγ-
γενείς καρδιοπάθειες (ΣΚ) αποτελούσαν ένα σχετικά σπάνιο 
πληθυσμό και αντιμετωπίζονταν από τους παρόχους υγείας με 
την περιέργεια που ταιριάζει σε άγνωστα και σπάνια νοσήμα-
τα. Η διάγνωση της νόσου έμπαινε δύσκολα και ο καρδιακός 
καθετηριασμός, ή σε κάποιες περιπτώσεις η άμεση επισκό-
πηση της καρδιάς στο χειρουργικό τραπέζι αποτελούσαν τα 
κύρια διαγνωστικά εργαλεία στα χέρια των γιατρών, την εποχή 
που η καρδιακή απεικόνιση απείχε πολύ από το σημερινό της 
επίπεδο. Στις μέρες μας, η εξέλιξη των καρδιοχειρουργικών 
και επεμβατικών τεχνικών, η ανακάλυψη νέων φαρμακευτικών 
ουσιών και η ραγδαία πρόοδος της καρδιαγγειακής απεικόνι-
σης συνετέλεσαν στην έγκαιρη και πιο ολοκληρωμένη αντιμε-
τώπιση των ασθενών με ΣΚ, με αποτέλεσμα αφενός μεν την 
επιβίωσή τους μέχρι και την ενήλικη ζωή και αφετέρου την 
αλλαγή των επιδημιολογικών δεδομένων,1 καθώς αναμένεται 
να οδηγήσει σε νέες αλλαγές στη μορφή των συμπλόκων ΣΚ, 
και αν όχι στην εξάλειψη, τουλάχιστον στη δραματική μείωση 
των ασθενών με ανεγχείρητη κυανωτική ΣΚ, και στην αύξηση 
των ασθενών με φυσιολογία μονήρους κοιλίας και κυκλοφο-
ρία Fontan. Στο πρώτο μέρος της παρούσας βιβλιογραφικής 
ανασκόπησης, επιδιώκουμε μια σύντομη παρουσίαση των δι-
αθέσιμων επιδημιολογικών δεδομένων καθώς και τη συνοπτι-
κή παρουσίαση των ιδιαίτερων χαρακτηριστικών και αναγκών 
των ενηλίκων ασθενών με ΣΚ.

Επιδημιολογικά δεδομένα

Οι ΣΚ αποτελούν τη συνηθέστερη αιτία συγγενούς νοσήμα-
τος,2 με συχνότητα εμφάνισης που υπολογίζεται σε 8 πά-
σχοντες ανά 1000 γεννήσεις ζώντων νεογνών.3 Εντούτοις, ο 
ακριβής προσδιορισμός του αριθμού των ενηλίκων ασθενών 
με ΣΚ και της επιδημιολογικής μελέτης των ΣΚ εν γένει απο-
τελεί εξαιρετικά δύσκολο εγχείρημα, καθώς η μεγάλη ετε-
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ρογένεια τόσο στη ακολουθούμενη μεθοδολογία 
των σχετικών μελετών όσο και στον ορισμό και την 
ταξινόμηση των ΣΚ οδηγούν συχνά σε αποτελέσμα-
τα και συμπεράσματα δύσκολο να ερμηνευτούν. 
Ο υπολογιζόμενος επιπολασμός των ΣΚ παρουσι-
άζει σημαντικές διακυμάνσεις οι οποίες φαίνεται 
να σχετίζονται με ποικίλους παράγοντες, όπως για 
παράδειγμα με τον τόπο καταγραφής,4 γεγονός που 
επιβεβαιώνεται από τη διαπίστωση πενταπλάσιας 
επίπτωσης των ΣΚ στο Ηνωμένο Βασίλειο συγκριτι-
κά με την Ταϊλάνδη και την Ισλανδία.4 Οι διαφορές 
αυτές, αποδίδονται τόσο σε διακυμάνσεις στην επί-
πτωση των ΣΚ όσο και στη θνητότητα, που διαφέρει 
από χώρα σε χώρα, ακολουθώντας με τη σειρά της, 
τις διακυμάνσεις στο κοινωνικό-οικονομικό επίπεδο, 
τις κλιματικές συνθήκες και το πολιτισμικό επίπεδο 
της κάθε χώρας.5 Το πρόβλημα όμως δεν σταματάει 
εδώ, καθώς ακόμη και στην ίδια χώρα, η θνητότητα 
από ΣΚ φαίνεται να επηρεάζεται από την φυλή και 
το φύλο των ασθενών, με τη μαύρη φυλή να εμφα-
νίζει αυξημένη θνητότητα συγκριτικά με τη καυκά-
σια6 και τους άντρες να παρουσιάζουν συχνότερα 
σύμπλοκες ΣΚ συγκριτικά με τις γυναίκες.7 

Παρά τους αντικειμενικούς περιορισμούς στον 
προσδιορισμό των επιδημιολογικών δεδομένων 
στους ενήλικες ασθενείς με ΣΚ, υπολογίζεται ότι 
πάνω από το 85% των νεογνών με ΣΚ τελικά θα 
ενηλικιωθούν, με αποτέλεσμα σήμερα οι ενήλικες 
να ξεπερνούν σε αριθμό τους παιδιατρικούς ασθε-
νείς στις ανεπτυγμένες χώρες. Ο επιπολασμός των 
συγγενών καρδιοπαθειών στους ενήλικες υπολογί-
ζεται σε 3000 έως 6000 ασθενείς ανά εκατομμύριο 
πληθυσμού,8,9 με το ποσοστό αυτό να αυξάνεται 
προϊόντος του χρόνου. Ήδη από το έτος 2000, το 
49% των ασθενών με σύμπλοκη συγγενή καρδιο-
πάθεια ήταν ενήλικες,8 ποσοστό που αναμένεται να 
αυξηθεί περαιτέρω, ακολουθώντας τις τάσεις εντα-
τικοποίησης της παρακολούθησης των ασθενών αυ-
τών. Άλλωστε, ο μέσος όρος ηλικίας των ενηλίκων 
με ΣΚ αυξάνεται επίσης σταδιακά, υπολογιζόμενος 
σε 40 έτη για τον συνολικό πληθυσμό των ασθενών 
με ΣΚ και σε 29 έτη για την υποομάδα των ασθενών 
με σύμπλοκη νόσο,8 οι οποίοι με τη σειρά τους απο-
τελούν το 3% του συνολικού πληθυσμού των ενηλί-
κων ασθενών με ΣΚ,9 ενώ υπολογίζεται ότι περίπου 
4 στους 1000 ηλικιωμένους ασθενείς έχει κάποιας 
μορφής ΣΚ.10 

Κοινωνικές παροχές

Παροχή εξειδικευμένης ιατρικής φροντίδας
Οι ενήλικες ασθενείς με ΣΚ αποτελούν ένα σχετι-
κά μικρό αλλά προοδευτικά αυξανόμενο πληθυσμό 

ασθενών, με διαφορετικές ανάγκες σε ιατροφαρ-
μακευτική περίθαλψη, ανάλογες της βαρύτητας της 
νόσου τους. Παρά τον δυναμικό αριθμό των ασθε-
νών με ΣΚ, υπολογίζεται ότι μόνο ένα μικρό ποσο-
στό αυτών, που κυμαίνεται μεταξύ 30-60% παρακο-
λουθούνται σε εξειδικευμένα κέντρα ΣΚ από ιατρικό 
προσωπικό με εκπαίδευση και εμπειρία κατάλληλα 
για την διαχείρισή τους και την αντιμετώπιση των πι-
θανών επιπλοκών που μπορούν να ενσκήψουν κατά 
την διάρκεια της ζωής τους.11 Το 60% του συνόλου 
των ασθενών με ΣΚ, πάσχουν από νόσο μέτριας 
έως σοβαρής βαρύτητας και χρήζουν τακτικής και 
συστηματικής παρακολούθησης από εξειδικευμένα 
κέντρα, που πέρα των εξειδικευμένων καρδιολόγων 
και νοσηλευτών, διαθέτουν χειρουργικά τμήματα με 
έμπειρους καρδιοχειρουργούς, μονάδες εντατικής 
νοσηλείας με έμπειρο προσωπικό στην αντιμετώπι-
ση αυτών των ασθενών, τμήμα ηλεκτροφυσιολογίας 
και δυνατότητα διενέργειας όλων των απαραίτητων 
απεικονιστικών και επεμβατικών διαγνωστικών με-
θόδων.12,13 

Άλλωστε, οι ασθενείς με ΣΚ παρουσιάζουν ση-
μαντικά αυξημένα ποσοστά ανάγκης για νοσηλεία, 
κάνουν επαναλαμβανόμενες νοσηλείες, έχουν πα-
ρατεταμένη διάρκεια νοσηλείας και συχνότερες 
νοσηλείες σε μονάδα εντατικής παρακολούθησης 
συγκριτικά με τον γενικό πληθυσμό,14-16 με τους 
ασθενείς με σύμπλοκη νόσο να παρουσιάζουν με-
γαλύτερες ανάγκες για χρήση των δομών υγείας 
συγκριτικά με αυτούς με ηπιότερη νόσο.14 

Θα πρέπει να γίνονται προσπάθειες ώστε όλοι οι 
ενήλικες ασθενείς με ΣΚ να έχουν δυνατότητα πρό-
σβασης σε ειδικά κέντρα ΣΚ και να παρακολουθού-
νται σε αυτά με συχνότητα που εξατομικεύεται και 
καθορίζεται από τις ανάγκες τους. Σε κάθε εισαγω-
γή ασθενούς με ΣΚ σε μη εξειδικευμένο κέντρο, θα 
πρέπει να επιδιώκεται επαφή με τον εξειδικευμένο 
καρδιολόγο του κέντρου όπου αυτός παρακολου-
θείται ώστε να παρασχεθεί η καλύτερη δυνατή ια-
τρική φροντίδα. Αναφορικά δε στην ευπαθή ομάδα 
των ασθενών με σοβαρή νόσο, σε κάθε περίπτωση 
ανάγκης νοσηλείας/χειρουργικής επέμβασης θα 
πρέπει να επιδιώκεται ώστε αυτή να γίνεται σε κέ-
ντρο ΣΚ.12,13,17 Σε κάθε περίπτωση, πέραν της παρα-
κολούθησης από τους εξειδικευμένους γιατρούς 
των κέντρων ΣΚ, οι ασθενείς θα πρέπει να έχουν 
τακτική επαφή και με τον οικογενειακό τους γιατρό/
ειδικό καρδιολόγο, ώστε να εξασφαλίζεται η συνε-
χής παροχή της βέλτιστης δυνατής φροντίδας. 

Μετάβαση στις μονάδες φροντίδας ενηλίκων
Δεδομένης της αδυναμίας σαφούς προσδιορισμού 
της ηλικίας μετάβασης από την εφηβεία στην ενήλι-
κο ζωή, γίνεται αντιληπτό ότι κάποιοι έφηβοι ασθε-

Συγγενείς Καρδιοπάθειες
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νείς με ΣΚ αισθάνονται περισσότερο σίγουροι και 
ασφαλείς κατά την παρακολούθησή τους σε παι-
διατρικές μονάδες ΣΚ, όπου το περιβάλλον και το 
έμψυχο δυναμικό τους είναι ήδη οικείο, ενώ κάποιοι 
άλλοι εμφανίζονται έτοιμοι να μεταβούν στις μο-
νάδες παρακολούθησης ενηλίκων ασθενών με ΣΚ 
ήδη από την πρώιμη εφηβεία.12 Σε κάθε περίπτωση, 
η μετάβαση των ασθενών σε μονάδες παρακολού-
θησης ενηλίκων συστήνεται να γίνεται στην ηλικία 
των 16-21 ετών,13,18 ενώ η προετοιμασία των παιδιών 
για τη μετάβαση συστήνεται να ξεκινά ήδη από την 
ηλικία των 12 ετών. Πρόκειται για δύσκολο κομμάτι 
στη ζωή των νεαρών ασθενών με ΣΚ, καθώς εκτός 
από τη μετάβασή τους από την εφηβεία στην ενή-
λικο ζωή, καλούνται πλέον να αρχίσουν να λαμβά-
νουν οι ίδιοι τις αποφάσεις που αφορούν στην υγεία 
τους. Άλλωστε, πολλά παιδιά ενηλικιώνονται αγνοώ-
ντας τη σοβαρότητα της κλινικής τους κατάστασης, 
γεγονός που αποτελεί απόρροια είτε του υπερπρο-
στατευτικού περιβάλλοντος που συχνά υπάρχει 
γύρω τους, είτε της ελλιπούς τους ενημέρωσης. Η 
προετοιμασία του εφήβου θα πρέπει να ξεκινά ήδη 
από τις παιδιατρικές δομές, ή από οργανωμένες εν-
διάμεσες δομές υγείας με τη συνεργασία του παιδι-
άτρου- καρδιολόγου και των γονιών, με στόχο την 
ενίσχυση της αυτονομίας των εφήβων, εστιάζοντας 
κύρια στον ασθενή και κάνοντάς τον κοινωνό του 
προβλήματός του. Εκτός από τους γονείς, και οι νε-
αροί ασθενείς θα πρέπει να εκπαιδεύονται κατάλλη-
λα αναφορικά στη καρδιακή τους νόσο, να είναι ενή-
μεροι για το είδος και τη βαρύτητα της νόσου τους, 
το είδος των χειρουργικών επεμβάσεων στις οποίες 
έχουν υποβληθεί και τη φαρμακευτική αγωγή που 
λαμβάνουν, αλλά και να γνωρίζουν την ονομασία, 
το είδος, τη σκοπιμότητα και τα αποτελέσματα των 
εξετάσεων στις οποίες υποβάλλονται και να παίρ-
νουν αντίγραφα για το προσωπικό τους αρχείο.12,13,17 
Κύριο στόχο αποτελεί πάντα η σαφής ενημέρωση 
των ασθενών και η συνειδητοποίηση της ανάγκης 
για τακτική και οργανωμένη παρακολούθηση ακόμη 
και μετά την διακοπή της παρακολούθησης από τον 
παιδίατρο-καρδιολόγο, ώστε να ελαχιστοποιηθεί 
ο αριθμός των ασθενών που παύουν να δέχονται 
εξειδικευμένη φροντίδα μετά το πέρασμά τους στην 
ενήλικο ζωή.

Διακοπή παρακολούθησης σε εξειδικευμένο 
κέντρο
Η βελτίωση του προσδόκιμου επιβίωσης των ασθε-
νών με ΣΚ έφερε μια μερίδα αυτών αντιμέτωπους 
με μια σειρά επιπλοκών (πχ αρρυθμίες, πνευμονική 
υπέρταση, καρδιακή ανεπάρκεια), οι οποίες χρήζουν 
συνεχούς και στενής ιατρικής παρακολούθησης. 
Όμως, ενήλικες ασθενείς με ΣΚ, ακόμη και αυτοί 

με χειρουργηθείσα σύμπλοκη νόσο, συχνά παύουν 
να παρακολουθούνται από εξειδικευμένους καρδι-
ολόγους ακολουθώντας οδηγίες που τους δόθηκαν 
από τους θεράποντες γιατρούς τους χρόνια πριν, 
όταν ακόμη τα μακροχρόνια αποτελέσματα των χει-
ρουργικών θεραπειών ήταν άγνωστα (πχ ασθενείς 
με διορθωμένη τετραλογία Fallot, οι οποίοι μετά την 
επιτυχή χειρουργική αντιμετώπιση της νόσου τους 
θεωρήθηκε ότι έχουν ιαθεί και δεν χρήζουν ανά-
γκης περαιτέρω ελέγχου, επιστρέφουν χρόνια μετά 
με σοβαρή ανεπάρκεια της πνευμονικής βαλβίδας, 
απόρροια της γενναίας μυεκτομής στο χώρο εξό-
δου της δεξιάς κοιλίας) ή όταν η χειρουργική και 
η φαρμακολογία βρίσκονταν σε σχετικά αρχέγονα 
στάδια αδυνατώντας να δώσουν λύση σε σύνθετα 
προβλήματα (πχ ασθενείς με ΣΚ και πνευμονική 
υπέρταση/σύνδρομο Eisenmenger, στους οποίους 
η διάγνωση τέθηκε πριν την ανακάλυψη των ειδικών 
θεραπειών, παραμένουν με την πεποίθηση και την 
παλαιωμένη γνώση των περιορισμένων θεραπευτι-
κών επιλογών και θεωρούν μάταιη την αναζήτηση 
περαιτέρω ιατρικής φροντίδας). Από την άλλη με-
ριά, οι έφηβοι κυρίως ασθενείς με ΣΚ και ίδια αυτοί 
με σύμπλοκη νόσο, αντιμετωπίζουν συχνά με άρνη-
ση την ύπαρξη της νόσου και αποφεύγουν να ανα-
ζητήσουν ιατρική βοήθεια,19 ενώ έχει βρεθεί ότι οι 
άντρες με ΣΚ διακόπτουν συχνότερα την συστημα-
τική τους παρακολούθηση συγκριτικά με τις γυναί-
κες.11 Υπολογίζεται ότι 61% των ασθενών με ΣΚ δεν 
λαμβάνουν εξειδικευμένη καρδιολογική φροντίδα 
σε κέντρα ΣΚ,11 με το μεγαλύτερο ποσοστό αυτών 
να διακόπτει την παρακολούθησή του ήδη από την 
παιδική ηλικία, ενώ το 47% των ασθενών που πα-
ρακολουθούνταν σε παιδιατρικά κέντρα ΣΚ, δεν θα 
συνεχίσει την παρακολούθησή του σε αντίστοιχα κέ-
ντρα ΣΚ ενηλίκων.20 Για μεγάλο μέρος των ασθενών 
αυτών, η διακοπή της παρακολούθησης τους από 
κέντρα ΣΚ δεν αποτελεί επιλογή, αλλά αποτέλεσμα 
της ελλιπούς ενημέρωσής τους αναφορικά στο που 
και το πώς μπορούν να αναζητήσουν βοήθεια.21 
Ειδικά δε στη χώρα μας, με τις ιδιαιτερότητες του 
εδάφους και μεγάλο μέρος του πληθυσμού να ζει 
εκτός των αστικών κέντρων όπου λειτουργούν ειδι-
κά κέντρα ΣΚ και συχνά απομακρυσμένο από αυτά, 
η δυσκολία στη πρόσβαση αποτελεί έναν επιπλέον 
παράγοντα μη τακτικής παρακολούθησης από εξει-
δικευμένο ιατρικό προσωπικό. 

Ποιότητα ζωής

Ανάπτυξη της προσωπικότητας/ψυχοκοινωνικές 
επιπλοκές
Πέραν των καθαρά σωματικών σημείων, συμπτωμά-
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των και επιπλοκών που χρήζουν τακτικής ιατρικής 
παρακολούθησης, οι ασθενείς με ΣΚ πιθανόν να 
βρίσκονται αντιμέτωποι με προβλήματα που αφο-
ρούν την ομαλή ψυχοκοινωνική και συμπεριφορική 
τους ανάπτυξη όπως η κατάθλιψη, η χαμηλή αυτοε-
κτίμηση, η δυσκολία στην κοινωνικοποίηση, οι αγχώ-
δεις διαταραχές και η σωματοποίησή τους, τα οποία 
πηγάζουν από την ίδια την χρονιότητα και την ανα-
σφάλεια που προκαλείται από την εγγενή καρδιακή 
νόσο.22,23,24

Οι ασθενείς με ΣΚ αντιλαμβάνονται συχνά με 
στρεβλό τρόπο τις διαφορετικές ανάγκες τους συ-
γκριτικά με τους υγιείς συνομηλίκους τους, γεγονός 
που εκφράζεται άλλοτε με την έντονη επιθυμία και 
προσπάθειά τους να παραβλέψουν τη νόσο τους 

προσποιούμενοι ότι αυτή δεν υπάρχει και να προ-
σπαθήσουν να ξεπεράσουν τις σωματικές τους 
αντοχές (πχ συμμετοχή σε απαγορευμένες δρα-
στηριότητες όπως η συμμετοχή σε ανταγωνιστικά 
αθλήματα από ασθενείς υπό αντιπηκτική αγωγή, 
η επίτευξη και προσπάθεια ολοκλήρωσης κύησης 
από ασθενείς με πνευμονική υπέρταση/σύνδρομο 
Eisenmenger, η αναίτια διακοπή της φαρμακευτικής 
αγωγής κτλ), και άλλοτε με την απόσυρσή τους από 
την καθημερινότητα και την παραίτησή τους από την 
καθημερινή ζωή.22,25 Η ηλικία του ασθενούς, άμεσα 
σχετιζόμενη με την ωρίμανση της προσωπικότητας, 
αλλά κυρίως η σοβαρότητα της ΣΚ είναι οι κυριό-
τεροι παράγοντες που φαίνεται να επηρεάζουν την 
θεώρηση των ασθενών προς τη ζωή και την καθη-
μερινότητά τους. H σύμπλοκη νόσος μπορεί να συ-
νεπάγεται μεγαλύτερο περιορισμό της ικανότητας 
προς φυσική δραστηριότητα, λήψη φαρμακευτικής 
αγωγής, συχνές νοσηλείες και επαναλαμβανόμενες 
χειρουργικές και παρεμβατικές πράξεις, καταστά-
σεις που σαφώς παρεκκλίνουν από το συνηθισμένο 
και εντείνουν το αίσθημα της διαφορετικότητας.19,25 

Το αίσθημα ότι όχι ο ίδιος ο ασθενής αλλά η νό-
σος αποτελεί την κινητήριο δύναμη που καθορίζει 
μεγάλο μέρος του τρόπου ζωής και των προσωπι-
κών του αποφάσεων (π.χ. δυνατότητα εγκυμοσύ-

νης, επιλογή επαγγέλματος και λοιπών δραστηριο-
τήτων), αποτελεί παράγοντα που αποδυναμώνει το 
αίσθημα της κυριαρχίας στη ζωή και το σώμα τους 
και οδηγεί σε αίσθημα ανεπάρκειας ως προς τον 
ίδιο τους τον εαυτό.22 Επιπρόσθετα, η υπερπροστα-
σία που δέχονται οι ασθενείς με ΣΚ, και ίδια αυτοί 
με πιο σύμπλοκη νόσο, από το εγγύς συγγενικό 
τους περιβάλλον, οδηγεί στην απομάκρυνση του 
ασθενούς από τη λήψη αποφάσεων που αφορούν 
στο σώμα και την υγεία του, γεγονός που μπορεί να 
οδηγήσει ή να επιτείνει το αίσθημα ανεπάρκειας και 
αυτονομίας των ασθενών, συντελώντας στη καθυ-
στέρηση της πνευματικής τους ωρίμανσης, αλλά και 
επηρεάζοντας τις κοινωνικές τους επαφές και την 
ικανότητά τους να λαμβάνουν αποφάσεις.23,25

Ικανότητα προς άσκηση
Ο περιορισμός της λειτουργικής ικανότητας των 
ασθενών δεν αποτελεί σπάνιο εύρημα σε ασθε-
νείς με ΣΚ, και ειδικά σε αυτούς με σύνδρομο 
Eisenmenger ή σύμπλοκη νόσο, χωρίς όμως να 
εξαιρούνται και ασθενείς με ηπιότερη νόσο, όπως 
η μεσοκολπική επικοινωνία.26 Φαίνεται ότι η μειωμέ-
νη ικανότητα των ασθενών προς άσκηση, σχετίζεται 
με χειρότερη πρόγνωση καθώς και με χαμηλότερο 
επίπεδο ποιότητας ζωής26 και μπορεί να αποδοθεί 
σε μια πληθώρα καρδιακών και εξωκαρδιακών πα-
ραγόντων. Η άσκηση θα πρέπει να ενθαρρύνεται 
σε ασθενείς με ΣΚ και θα πρέπει να συστήνεται η 
συμμετοχή σε προγράμματα εκγύμνασης, με έμ-
φαση στη δυναμική παρά στη στατική άσκηση. Τα 
προγράμματα θα πρέπει να εξατομικεύονται και 
να προσαρμόζονται στην ικανότητα των ασθενών 
να ανταπεξέλθουν, στις προτιμήσεις τους, το είδος 
του αθλήματος και το επίπεδο σωματικής ικανότη-
τας που αυτό απαιτεί. Με εξαίρεση σύμπλοκες ΣΚ 
όπως η μονήρης κοιλία, η συγγενώς διορθωμένη/ 
χειρουργηθείσα μετάθεση μεγάλων αγγείων, η ανώ-
μαλη έκφυση στεφανιαίων αγγείων και η συνύπαρξη 
πνευμονικής υπέρτασης/συνδρόμου Eisenmenger, 
που αποτελούν παράγοντες αυξημένου κινδύνου 
για σοβαρές αρρυθμίες ή παθήσεις όπου απαιτείται 
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Σε κάθε περίπτωση, της απόφασης 
για κύηση θα πρέπει να προηγείται 
συμβουλευτική συνεδρία σε 
εξειδικευμένο κέντρο ΣΚ, όπου θα 
πρέπει να προσδιορίζεται ο βαθμός
κινδύνου για τη μητέρα και το έμβρυο, 
να προσδιορίζονται οι πιθανότητες 
μεταβίβασης της νόσου στους 
απογόνους και να προσαρμόζεται  
η φαρμακευτική αγωγή.

η λήψη αντιπηκτικής αγωγής, οι ασθενείς μπορούν 
να λάβουν μέρος σε κάθε μορφής ελεγχόμενη 
άσκηση, ακόμη και σε ανταγωνιστικά αθλήματα.27,28

Εργασία
Η ενθάρρυνση των ασθενών με ΣΚ στην ανάπτυξη 
δεξιοτήτων που θα τους βοηθήσουν στην προσπά-
θεια ανεύρεσης εργασίας και η σωστή καθοδήγησή 
τους για την επιλογή του κατάλληλου επαγγέλματος 
αποτελούν διαδικασίες στις οποίες πρέπει να συμ-
μετέχει και ο ειδικός καρδιολόγος, με στόχο την ορι-
οθέτηση ρεαλιστικών περιορισμών αναφορικά στις 
λειτουργικές δυνατότητες του ασθενούς.13 Φαίνεται 
ότι οι ασθενείς με ΣΚ έχουν χαμηλότερα ποσοστά 

απασχόλησης συγκριτικά με το γενικό πληθυσμό,29 
με τις ευκαιρίες ανεύρεσης εργασίας να μειώνονται 
με την επίταση της βαρύτητας της νόσου και τους 
ασθενείς με σύμπλοκη νόσο να παρουσιάζουν υψη-
λότερα ποσοστά ανεργίας συγκριτικά με αυτούς με 
ηπιότερη νόσο, ενώ η ανεργία στους νέους ασθε-
νείς ηλικίας <25 ετών εμφανίζει σαφώς αυξημένα 
επίπεδα συγκριτικά με τον γενικό πληθυσμό.30 Ο 
περιορισμός της λειτουργικής ικανότητας των ασθε-
νών και η αυξημένη ανάγκη για συχνή απουσία από 
την εργασία (νοσηλείες, επισκέψεις σε γιατρούς 
κτλ) οδηγούν σε αύξηση των ποσοστών μερικής 
απασχόλησης στους ασθενείς με ΣΚ και ίδια στους 
άντρες, συγκριτικά με τις γυναίκες,31 ενώ σημαντι-
κά ποσοστά ασθενών βιώνουν διακρίσεις κατά τη 
διαδικασία αίτησης για εργασία όταν δηλώνουν ότι 
πάσχουν από ΣΚ.32 

Σε κάθε περίπτωση, οι ασθενείς θα πρέπει να 
αποθαρρύνονται από την παραίτησή τους από την 
ενεργό δράση που μπορεί να επιτείνεται από την 
εν μέρει και οριακή κάλυψη των βασικών τους ανα-
γκών διαβίωσης από τη λήψη προνοιακών επιδομά-
των και να ενθαρρύνονται να αναλάβουν εργασία 

προσαρμοσμένη στις δικές τους λειτουργικές ικα-
νότητες, να κοινωνικοποιούνται και να αναπτύσ-
σουν την προσωπικότητά τους μέσα από αυτή. Προς 
την κατεύθυνση αυτή, η πολιτεία έχει προβλέψει τη 
δημιουργία και τη παροχή θέσεων εργασίας σε λει-
τουργικούς ασθενείς με κάποιας μορφής αναπηρία, 
ενώ η νομοθεσία προστατεύει τους ασθενείς από 
πιθανές διακρίσεις στην εργασία τους σχετιζόμενες 
με την κατάσταση της υγείας τους.13 

Οικονομική επιβάρυνση
Η συνεχώς συρρικνούμενη οικονομία και η αύξη-
ση του ποσοστού του κόστους της ιατρικής περί-
θαλψης που καλύπτεται πλέον από τον ασθενή και 
την οικογένειά του αποτελεί σημαντικό πρόβλημα 
που επηρεάζει και σε πολλές περιπτώσεις καθορί-
ζει την ποιότητα ζωής τόσο των ίδιων όσο και του 
στενού οικογενειακού τους περίγυρου.33 Η κάλυψη 
ιατρικών και άλλων εξόδων που σχετίζονται με την 
υγεία του ασθενούς με ΣΚ ξεκινά, ανάλογα με τη 
βαρύτητα της νόσου, από την νεογνική ή τη βρεφική 
ηλικία, συνεχίζεται καθ’ όλη τη διάρκεια της ζωής 
του και σε ορισμένες περιπτώσεις (ίδια σε ασθενείς 
με νοητική υστέρηση) μπορεί να απαιτεί οικονομικό 
προγραμματισμό και για μετά το θάνατο των γονιών. 
Η δε παραπομπή των ασθενών σε τεταρτοβάθμια 
κέντρα ΣΚ, οι συνεχείς νοσηλείες και οι επαναλαμ-
βανόμενες χειρουργικές επεμβάσεις, συνεπάγο-
νται παρατεταμένη απουσία από την εργασία τόσο 
για τον ίδιο τον ασθενή όσο και για το στενό οικο-
γενειακό του περιβάλλον, ενισχύοντας το αίσθημα 
αβεβαιότητας τους για το μέλλον και επηρεάζοντας 
την ποιότητα ζωής τόσο του ασθενούς όσο και της 
οικογένειάς του εν γένει.34	

Ιατρικά και ηθικά διλήμματα

Συγγενείς καρδιοπάθειες και νοητική υστέρηση
Οι ΣΚ και ίδια οι πλέον σύμπλοκες μορφές αυτών, 
μπορεί να σχετίζονται με νευρολογικά σύνδρομα 
και να συνυπάρχουν με νοητική υστέρηση. Αν και 
στη πλειοψηφία τους οι ΣΚ είναι νοσήματα αγνώ-
στου αιτιολογίας, περίπου στο 18% των ασθενών, η 
ΣΚ μπορεί να σχετίζεται με συγγενές σύνδρομο ή 
χρωμοσωμικές ανωμαλίες.35 Άλλωστε, σε περίπου 
40% των ασθενών με σύνδρομο Down συνυπάρχει 
και κάποιας μορφής συγγενής καρδιοπάθεια,36 ενώ 
το σύνδρομο DiGeorge, το οποίο είναι γενετικά κα-
θοριζόμενο και σχετίζεται με ήπια νοητική στέρηση, 
σχιζοφρένια και δυσχέρεια στις κοινωνικές συνανα-
στροφές, μπορεί να συνυπάρχει με ορισμένες ΣΚ 
όπως η τετραλογία Fallot.37 Σπανιότερα, άλλα νο-
σήματα σχετιζόμενα με νοητική υστέρηση όπως το 
σύνδρομο Noonan, και το σύνδρομο Williams, ή με 
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ενδοκρινικές διαταραχές όπως το σύνδρομο Turner 
μπορεί να συνυπάρχουν με ΣΚ, δυσχεραίνοντας την 
κλινική προσέγγιση των ασθενών αυτών, οι οποίοι 
πέραν την στενής καρδιολογικής χρήζουν παρακο-
λούθησης και από μια πλειάδα άλλων ιατρικών ειδι-
κοτήτων, όπως για παράδειγμα από νευρολόγους, 
ψυχιάτρους, ενδοκρινολόγους, πνευμονολόγους 
κτλ, κάνοντας ακόμη επιτακτικότερη την ανάγκη 
για παρακολούθησή τους σε τεταρτοβάθμια κέντρα 
ικανά να παρέχουν την απαιτούμενη φροντίδα. Σε 
κάθε περίπτωση θα πρέπει να συστήνεται γενετικός 
έλεγχος σε ασθενείς που πιθανόν να παρουσιάζουν 
κάποιο νευρολογικό σύνδρομο και να εφαρμόζεται 
προσεκτική προσέγγιση και γενετική συμβουλευτική 
αναφορικά στη πιθανότητα μεταβίβασης της νόσου 
στους απογόνους.

Αντισύλληψη και κύηση
Με ελάχιστες εξαιρέσεις, οι ΣΚ αποτελούν μη κλη-
ρονομούμενα νοσήματα και οι ασθενείς με ΣΚ θα 
πρέπει να λαμβάνουν έγκυρη ενημέρωση σχετικά 
με τις πιθανότητες μεταβίβασης της νόσου στους 
απογόνους τους. Η πλειοψηφία των ασθενών με ΣΚ 
και ίδια αυτών με ήπια νόσο, καλή λειτουργική κατά-
σταση και καλή λειτουργικότητα της συστηματικής 
κοιλίας μπορεί να τεκνοποιήσει και οι γυναίκες μπο-
ρούν να ολοκληρώσουν ανεπίπλεκτες κυήσεις.38 Ο 
φυσιολογικός τοκετός αποτελεί την καλύτερη και 
πλέον ενδεδειγμένη μέθοδο τοκετού στην πλειονό-
τητα των ασθενών με ήπιας μορφής ΣΚ.39 Ασθενείς 
με σοβαρή δυσλειτουργία της συστηματικής κοιλίας 
ή πνευμονική υπέρταση/ σύνδρομο Eisenmenger 
θεωρούνται υψηλού κινδύνου για κύηση και θα 
πρέπει να αποθαρρύνονται από την τεκνοποίηση.13,17 

Σε κάθε περίπτωση, της απόφασης για κύηση 
θα πρέπει να προηγείται συμβουλευτική συνεδρία 
σε εξειδικευμένο κέντρο ΣΚ, όπου θα πρέπει να 
προσδιορίζεται ο βαθμός κινδύνου για τη μητέρα 
και το έμβρυο, να προσδιορίζονται οι πιθανότητες 
μεταβίβασης της νόσου στους απογόνους και να 
προσαρμόζεται η φαρμακευτική αγωγή, με απο-
μάκρυνση από το θεραπευτικό σχήμα φαρμακευ-
τικών ουσιών με αποδεδειγμένα επιβλαβή δράση 
στο έμβρυο, όπως οι ανταγωνιστές του μετατρεπτι-
κού ενζύμου της αγγειοτενσίνης.40 Σε ασθενείς με 
αντενδείξεις για κύηση, όπως γυναίκες με σύνδρο-
μο Eisenmenger, θα πρέπει να γίνεται προσεκτική 
προσέγγιση και σαφής και κατανοητή ενημέρωση 
για την απόλυτη αντένδειξη της κύησης, τους κιν-
δύνους που αυτή θα ενείχε για τη μητέρα και το 
έμβρυο, καθώς και να καθορίζεται η κατάλληλη 
μέθοδος αντισύλληψης. Δεδομένου του αυξημένου 
κινδύνου θρομβοεμβολικών επεισοδίων που ενέ-
χουν τα αντισυλληπτικά σκευάσματα οιστρογόνων 
και της κατακράτησης υγρών την οποία μπορεί να 

επιτείνουν τα σκευάσματα προγεστερόνης, η ενδε-
δειγμένη μέθοδος αντισύλληψης σε ασθενείς με 
σύμπλοκη ΣΚ είναι η περίδεση των σαλπίγγων και 
η τοποθέτηση ενδομήτριων σπειραμάτων.39 Σε κάθε 
περίπτωση, οι αποφάσεις για την συνταγογράφηση 
του κατάλληλου αντισυλληπτικού σχήματος θα πρέ-
πει να λαμβάνονται από κοινού με την ασθενή και 
να προσαρμόζονται στις δικές της προσωπικές συ-
νήθειες και ανάγκες.

Παρηγορική θεραπεία/προσέγγιση της 
προθανάτιας φροντίδας
Τα οφέλη της επικοινωνίας με τον ασθενή και της 
αναγνώρισης των αναγκών και επιθυμιών του ανα-
φορικά στην προθανάτια φροντίδα και τη λήψη ή όχι 
επιθετικών μέτρων διατήρησης στη ζωή (πχ μηχανι-
κή υποστήριξη της ζωής) έχουν μελετηθεί εκτενώς 
σε ομάδες ασθενών άλλες των ΣΚ. Η συμμετοχή 
των ασθενών στη λήψη των αποφάσεων που αφο-
ρούν το τέλος της ζωής τους, μπορεί να βελτιώσει 
τις τελευταίες μέρες της ζωής του ασθενούς, κα-
θώς μπορεί να συνοδεύεται από λιγότερο επιθετι-
κές θεραπευτικές τεχνικές, έγκαιρη μεταφορά σε 
οικείο περιβάλλον και εξασφάλιση αξιοπρέπειας 
στο θάνατο.41 Μελέτες σε ασθενείς με καρδιακή 
ανεπάρκεια δείχνουν ότι οι ασθενείς επιθυμούν να 
έχουν πλήρη και σαφή ενημέρωση σχετικά με τις 
επιλογές τους για το τέλος της ζωής τους σε συνε-
δρίες που λαμβάνουν χώρα κατά την τακτική τους 
παρακολούθηση και πριν την επιδείνωση της νόσου 
και της λειτουργικής τους κατάστασης.42 Προς το 
παρόν, δεν υπάρχουν σαφείς κατευθυντήριες οδη-
γίες σχετικά με την προσέγγισή των ασθενών με 
ΣΚ αναφορικά στη συμμετοχή τους στη λήψη των 
αποφάσεων που αφορούν στη διαχείριση τους κατά 
το τέλος της ζωής τους. Εν τούτοις, ο προσεκτικός 
σχεδιασμός της προθανάτιας φροντίδας του ασθε-
νούς με ΣΚ θα πρέπει να αποτελεί ρουτίνα και να 
επαναξιολογείται σε κάθε σημαντική μεταβολή της 
κλινικής κατάστασής του.43 Περαιτέρω έρευνα εί-
ναι απαραίτητη προς δημιουργία κατευθυντήριων 
οδηγιών ώστε να εξασφαλίζεται η παροχή κατά το 
δυνατόν αξιοπρεπούς παρηγορικής φροντίδας, με 
κύριο γνώμονα τις ανάγκες και τις απαιτήσεις του 
κάθε ασθενούς.

Η κατάσταση στην Ελλάδα

Με βάση διεθνή επιδημιολογικά δεδομένα, υπολο-
γίζεται ότι στη χώρα μας υπάρχουν περίπου 33.000 
ενήλικες ασθενείς με ΣΚ, εκ των οποίων περίπου 
6.000 παρουσιάζουν σοβαρή ή μέτριας βαρύτητας 
νόσο.9 Από την παραπάνω προσέγγιση αποκλείονται 
οι ασθενείς με δίπτυχη αορτική βαλβίδα, πρόπτωση 
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της μιτροειδούς βαλβίδας, σύνδρομο Marfan, μυο-
καρδιοπάθειες, συγγενείς αρρυθμίες και καρδιακά 
ελλείμματα με αυτόματη σύγκλειση. Εν τούτοις, δεν 
υπάρχουν ακριβή στοιχεία για την επίπτωση των ΣΚ 
και την διαχείριση των ασθενών στη χώρα μας, κα-
θώς λείπουν αντίστοιχα δεδομένα που θα προέκυ-
πταν από ένα εθνικό μητρώο καταγραφής. Το κενό 
αυτό πρόκειται σύντομα να καλυφθεί, καθώς ήδη 
από το 2012 ξεκίνησε η επίσημη καταγραφή στο πα-
νελλήνιο μητρώο ασθενών με ΣΚ "CHALLENGE", το 
οποίο γίνεται με συμμετοχή κέντρων ΣΚ πανελλα-
δικά και αποτελεί πρωτοβουλία που στηρίζεται από 
την Ελληνική Καρδιολογική Εταιρία. Στόχος του μη-
τρώου είναι η κατά το δυνατόν ασφαλής εξαγωγή 
συμπερασμάτων αναφορικά όχι μόνο στον πληθυ-
σμό των εφήβων και ενηλίκων ασθενών με ΣΚ, αλλά 
και την αξιολόγηση της έως τώρα αντιμετώπισής 
τους, την καταγραφή των τάσεων των χειρουργικών 
και των θεραπευτικών τεχνικών και της μακροχρό-
νιας έκβασής τους εν γένει, με απώτερο στόχο την 
ανάπτυξη μιας αποτελεσματικής δομής οργάνωσης, 
εκτεινόμενης από τον γενικό καρδιολόγο έως τους 
εξειδικευμένους στις ΣΚ γιατρούς στα τεταρτοβάθ-
μια κέντρα, με κύριο σκοπό την βελτίωση της υγει-
ονομικής περίθαλψης, της κλινικής έκβασης, της 
πρόγνωσης των ασθενών με ΣΚ και της καθοδήγη-
σής τους στο ταξίδι της ζωής.
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