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Kriptogeenne organiseeruv pneumoonia
ehk peit-tekkene organiseeruv kopsupoletik
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Kriiptogeenne organiseeruv pneumoonia (KOP) (ingl Crypfogenic Organizing Pneumonia, COP) on tead-
mata etioloogiaga mittespetsiifiliste ild- ja respiratoorsete haigussimptomitega nagu palaviku, kéha,
nérkuse ja progr uva dispnoega kulgev aladge kopsuhaigus, mis klassifikatsiooni jérgi kuulub
idiopaatiliste interstitsiaalsete pneumooniate (IIP) hulka. Haigust defineeritakse patohistoloogilise leiu
jérgi, milleks on miiofibrofblastidest koosnevate granulatsioonkoeliste struktuuride vohamine alveoolide,
alveolaarjuhade ja respiratoorsete bronhioolide valendikku. KOPi-puhune sidekoe vohamine eristub
selgesti IPFile iseloomulikust progresseeruvast p6érdumatust fibroosist, kuna omab erakordset véimet
reageerida gliikokortikoidravile. Ulevaateartiklis on ldhemalt késitletud KOPi patogeneesi, kliinilist pilti,

diagnoosimist, avaldusvorme ja ravi ning toodud kahe haigusjuhu kirjeldused.

Ajalooline iillevaade

Viimase aastakimne jooksul on pulmonoloogic-
keskuste arstide konsultatsioonidele suunatud
haigeid, kellel on kliiniliselt ja radioloogiliselt diag-
noositud keskkonnatekkene kopsupdletik, kuid kellel
vaatamata adekvaatsele antibakteriaalsele ravile ei
ole saadud soovitud kliinilist paranemist ning ei ole
toimunud radioloogilise leiu taandumist. Esimesed
téhelepanekud taoliste haigusjuhtumite kohta péri-
nevad ajast enne antibiootikumide kasutuselevéttu.
Ravile allumatusse streptokokkpneumooniasse
surnud patsientide kopsude patohistoloogilisel
uuringul téheldati organiseeruvat kopsupéletikku,
kus alveoolid olid topistunud granulatsioonkoegaq,
mis oli tekkinud eksudaadi ja fibriini organisee-
rumisel (1). Aastaid télgendati analoogilisi vi
l&hedasi seisundeid kui “kroonilist pneumooniat”.
KOPi koos oma morfoloogilise leiuga kirjeldas esi-
mest korda 1985. aastal Epler (2). See on iseseisev
nosoloogiline entiteet, mis oma etiopatogeneesi,
kliinilise pildi, radioloogilise leiu, ravi ja prognoosi
osas eristub selgesti teistest nii interstitsiaalsetest kui
ka obstruktiivsetest kopsuhaigustest.

Terminoloogia
Ingliskeelses meditsiinilises kirjanduses oli varem
enam levinud lihend BOOP (Bronchiolitis

110 Ulevacted

Obliterans-Organizing Pneumonia) ehk respira-
toorne bronhioliit koos organiseeruva pneumooniaga,
kuid siiski soovitavad Euroopa ja Ameerika kopsu-
arstide assotsiatsioonid (3) konsensuslikult enam
kasutada terminit COP (Cryptogenic Organizing
Pneumonia), kuna see kajastab otseselt sind-
roomi ning vdlistab arusaamatused teiste sarnaste
kopsukahjustuste puhul (3). Samuti on KOPi-
puhustest muutustest esiplaanil just organiseeruv
pneumoonia (OP), seevastu oblitereeriv bronhioliit
on tunduvalt véiksema osatdhtsusega ning vaib
haiguse patomorfoloogilises pildis sageli isegi
puududa (4). Erialases kirjanduses leiab kasuta-
mist nii idiopaatiline kui ka kriptogeenne haiguse
mé&dratlus. Miks siis just kriptogeenne ja mitte
idiopaatiline? Kriiptogeenne téhendab peidetud
haiguse pdhijust, idiopaatiline (selfcovering) aga
on iseseisey, teistest haigustest sdltumatult tekkinud
haiguslik seisund.

K&esoleva ilevaateartikli autorid pdérdusid
Meditsiiniterminoloogia Komisjoni poole palvega
leida haigusseisundile sobiv ning suu- ja keele-
pdrane eestikeelne vaste. Komisjon oli seisukohal,
et eestikeelsena oleks vaja tunda mélemat terminit,
sest erialakirjanduses leiduvad need terminid sageli
koos. Seega véiks kokkuleppeliselt [thendi COP
eestikeelseks vasteks olla kriptogeenne orga-



niseeruv pneumoonia ehk peit-tekkene
organiseeruv kopsupéletik (lihendiks KOP)
ning BOOP vasteks oblitereeriva bronhioliidi
pShjustatud kopsupéletik/pneumoonia
(s.t teadaoleva p&hjuse poolt initsieeritud ana-
loogilise morfoloogilise substraadiga haigus).

Patomorfoloogia ja patogenees

KOPi puhul on terminaalsete ja respiratoorsete
bronhioolide valendikud topistunud granulatsioon-
kude meenutava miksoidse fibroblastilise sidekoe
poolt, mis ulatub ka alveolaarjuhadeni ja alveoo-
lideni ning mille véljendusvormiks on organiseeruv
pneumoonia (5). Seega on KOP histoloogiliselt
protsess, kus Ghel ajal on haaratud nii alveoolid
kui ka distaalsed juhtehingamisteed. Sidekoe-
rakkudest moodustavad enamiku miiofibroblastid (4).
Ténapéeva arusaamade jérgi on KOPi tekkes
primaarseks sindmuseks alveolaarepiteeli (peami-
selt | tiUpi pneumotsiittide) kahjustus ja nekroos,
misjérel suureneb basaalmembraani leke ning
kapillaaridest satuvad alveoolide valendikku seal
kiiresti koaguleeruvad plasmaproteiinid (fibriin jt)
ning péletikurakud (peamiselt limfotsiidid) (4).
Kuna koagulatsioonifibrinoliisi kaskaadide tasa-
kaal on enam kallutatud koagulatsiooni suunas, siis
fibriin sadeneb. Samas aktiveeruvad interstiitsiumis
paiknenud fibroblastid, need prolifereeruvad ja
migreeruvad samuti alveolaarruumi, diferentsee-
ruvad miofibroblastideks ning produtseerivad
esktratsellulaarse maatriksi valke. Viimastest for-
meeruvadki eelnimetatud intraalveolaarsed koheva
granulatsioonkoe vohandid (nn Massoni kehakesed),
mis koosnevad kontsentrilistest miofibroblastide ja
maatriksi (rakuvaheaine) kihtidest, kihtide vahele
jadb rohkelt 6hku (vt jn 2). Paralleelselt toimub
vohandite kiire kapillariseerumine.

Pshjused, miks KOPi puhul on sidekoe voha-
mine taaspdérduv (allub kergesti sisteemsetele
glikokortikoididele), enamiku kopsufibrooside
korral aga mitte, IPF puhul aga on fibroos peaaegu
kontrollimatult progresseeruy, ei ole praeguseks
teada. llmselt on KOPi korral tegemist granulat-
sioonkoega, mis oma patohistoloogiliselt olemuselt
seisab |ahemal reparatsioonile vai bioloogiliselt

“otstarbekale” haavaparanemisele, IPF juures
aga mangib rolli pusiv kontrollimatu epiteliaal-
mesenhimaalne kostimulatsioon (6) ning vélistatud
ei ole epiteeliaal-mesenhimaalne transitsioon (7).
Samuti ei toimu KOPi puhul Gmbritseva kopsukoe
mérkimisvédrset destruktsiooni, tekkiv granulatsioon-
kude on kohev ning hea vaskularisatsiooni téttu
antifibrogeensetele mediaatoritele ja ravimitele hésti
kéttesaadav. Schlesingeri ja Kossi andmetel on eduka
paranemise eeldusteks 1) granulatsioonikoe olemas-
olu, mille pinnal saab toimuda reepitelisatsioon;
2) soodne maatriksi metalloproteinaaside ja nende
koeliste inhibiitorite aktiivsuste suhe; 3) pdletiku
samaaegne resorptsioon ja 4) paranemise alg-
faasis ladestunud kollageeni kiire lagundamine
fibroblastide endi poolt, mis muudab esmase fibroosi
taaspddrduvaks (8).

Klassifikatsioon

Enamikul juhtudest on tegemist idiopaatilise KOPiga,
kuid paljudel juhtudel vib organiseeruv pneumoo-
nia (OP) olla ka mitmete sisteemsete haiguste
pulmonaalseks véljendusvormiks, p&hjustajaks
véivad olla ka fiisikalised tegurid, infektsioonid
v&i ravimid (vt tabel 1). OPile iseloomulikke
histopatoloogilisi muutusi v&ib leida sekundaarselt
mitmete kliiniliste seisundite korral nagu IPF (mille
morfoloogiliseks leiuks on tavaline interstitsiaalne
pneumoonia (usual interstitial pneumonia, UIP)),
Wegeneri granulomatoos, kopsumddanike sein,
limfoomide jt kasvajate Gmbrus jm. Praeguseks on
selge, et kuigi KOPi iheks iseloomulikuks kliiniliseks
jooneks on hingamisteede obstruktsioon, erineb
haigus oluliselt teistest kroonilistest obstruktiivsetest
kopsuhaigustest nagu astma véi KOK. Seda nii
erinevate pdletiku- ja sidekoestumismehhanismide,
mediaatorite, obstruktsiooni tekkemehhanismi kui
ka kortikosteroidravile reageerimise poolest (5).

Kliiniline haiguspilt

Mehed ja naised haigestuvad vérdse sagedusega.
Haigus avaldub peamiselt 40-60 eluaasta vanu-
ses, Uksikutel erandjuhtudel on KOPi diagnoositud
ka lastel. Méningad autorid on téheldanud, et mitte-
suitsetajate ja ekssuitsetajate haigestumine on ligi
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Tabel 1. Organiseeruva pneumoonia (OP) klassifikatsioon

Idiopaatiline KOP, agedalt kulgev KOP/BOOP (rapidly progressive BOOP), nodulaarne KOP.
Postinfektsioosne OP (nii bakteriaalsed, viiruslikud, parasitaarsed kui seeninfektsioonid).

Ravimitest pohjustatud OP.

Reumaatilistest ja sidekoehaigustest péhjustatud OP.
Immunoloogilise stisteemi héiretest pohjustatud KOP (AIDS).

Elunditransplantatsioonijargne OP.
Kiiritusjargne OP.

Muud pbhjused:

e alkohoolne maksatsirroos,
 [imfoomid ja teised kasvajad,

e HIV-infektsioon,

 krooniline tireoidiit jt.

2 korda suurem kui suitsetajatel (9). Kiill aga ollakse
Uksmeelel, et haigestumine ei ole seotud suitsetami-
sega (4). On téheldatud sesoonsust, sagedasemat
haigestumist ja haiguse retsidiveerumist kevad-
perioodil. Haigus algab mé&dukalt véljendunud
gripoosse haigestumise kliinilise pildiga, mille
avaldusvormideks on subfebriilne kehatemperatuuri
tdus, ndrkus, kdha, sé6giisu puudus vai kehakaalu
langus. Respiratoorsetest simptomitest on esiplaanil
algul kerge, kuid progresseeruva iseloomuga
diispnoe. Harvem esineb liigesevalusid, samuti valu
rindkeres. Verikdha on harv. Kopsude auskultat-
sioonil v&ib olla kuulda krepiteerivaid réginaid,
kuid sageli on auskultatoorne leid normiléhedane.
Tagasihoidliku kliinilise pildi tattu véib dige diag-
noos hilineda isegi 6-13 néadalat (4).

Uheks KOPi peamiseks tunnuseks on kiire
reageerimine glikokortikoidravile nii kliiniliselt
kui ka radioloogiliselt. Uksikjuhtudel véib aga
KOPi kliiniline leid olla kiirelt progresseeruv
(rapidly-progressive COP). Selline haiguse kulg
v&ib esineda isikutel, kelle diagnoos hilineb mér-
gatavalt, kui péetakse ménda siisteemset sidekoe
haigust véi kui on lisandunud bakteriaalne infekt-
sioon. Radioloogiliselt viliendub see ulatuslike
kopsukoe infiltratsioonidega ning kliiniliselt kiirelt
progresseruva dispnoega. Paari pdeva jooksul
kujuneb vilja seisund, mis nii kliiniliselt kui ka pato-
loogiliselt vastab @gedale hingamispuudulikkuse
sindroomile (acute respiratory distress syndrome,
ARDS) (10). Suremus on niisugustel juhtudel
suur, ulatudes erinevatel andmetel 40-70%ni.
Diferentsiaaldiagnostiliselt tuleb arvesse &ge
interstitsiaalne pneumoonia (AIP). Kui diagnoos
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on ebaselge ning esineb vdhimgi obstruktiivse
bronhioliidi égeda vormi kahtlus, on néidustatud
ka dgedas faasis diagnostiline kopsubiopsia.
Histopatoloogiliselt esineb dgedalt kulgeva vormi
korral lisaks tavapérasele KOPi-leiule interstitsiaalne
pneumoniit ja alveolaarseptide péletik (11).

Diagnoosimine
Kliinilis-radioloogiliselt pshjendatud kahtluse
korral on diagnoosi kinnitamise valikmeetodiks
kopsu biopsia videotorakoskoopilisel meetodil,
ent eelnevalt oleks otstarbekas teha fiilberbronhos-
koopia, mille kéigus teostada transbronhiaalne
kopsubiopsia. Kuigi viimasel juhul saadav bioptaat
on kiillaltki véike ning biopsiatangidega deformee-
ritud koed voivad mitte anda korrektset vastust,
on organiseeruva pneumoonia provisoorne leid
KOPile sobiva kliinilis-radioloogilise leiu olemasolu
korral kijllaldane ravi alustamiseks (12, 13). Nagu
mdrgitud, toetab diagnoosi oluliselt kiire raviefekt
suukaudsete glikokortikoididega. Samas jatab
ravile mittereageerimine turvalise ajavaru diag-
noosi imberhindamiseks. Analoogiliselt véib KOPi
kahtluse korral alustada kohe glitkokortikoidraviga
ex juvantibus ka eakatel ja raskemas ildseisundis
haigetel, kellele ei ole véimalik teha invasiivseid
diagnostilisi protseduure. Jallegi, kiire kliiniline ja
radioloogiline paranemine kinnitab KOPi diagnoosi.
Abistavatest uuringutest nditab spirograafia
kerget v6i md6dukat restriktiivset tiiipi ventilatsiooni-
funktsiooni halvenemist. Bronhoalveolaarne lavaaz
(BAL) on néidustatud kaikidel KOPi kahtluse juhtu-
del, kuna aitab haigust eristada aktiivsest paletikust,
teistest interstitsiaalsetest kopsuhaigustest ja paha-



loomulistest kasvajatest. KOPi puhul téheldatakse
BALi-vedeliku tsiitoloogilisel analtusil limfotstitide
osakaalu kasvu (20-40%), neutrofiiliat (~10%)
ja/véi eosinofiiliat (~5%). Limfotsiitdid on aktfivee-
ritud ning CD4+/CD8+ T-limfotsijitide suhe néitab
langustendentsi (erinevalt sarkoidoosist, mille puhul
téheldatakse CD4+/CD8+ arvulise suhte tdusu).
Laboratoorsed néitajad (leukotsiiiitide arv, CRV ja
SR) tletavad normi Glemist piiri véhe ja on seetbttu
vaheinformatiivsed.

Radioloogiline leid

Tiupiline leid on mélemapoolsed, harvem ihepoolsed,
sageli multilokulaarsed alveolaarsed infiltraadid (vt
haigusjuht 1) ja 8hkbronhogrammiga konsolidatsiooni-
alad. Kavitatsioone ja pleuraefusiooni esineb harva.
Protsessi progresseerudes omandavad infiltraadid
suuremad mddtmed vai tekivad vued infiltraadid
naaberkopsuosades. On kirjeldatud ka nn mobiil-
seid ehk migreeruvaid infiltraate (vt haigusjuht 2).

Kompuutertomogradfilise (KT) uuringu tiipiline
leid on bilateraalsed mattklaasi tiipi varjustused
(nn ground glass opacities) ja kopsukoe konsoli-
datsioonid kopsu perifeersetes osades (vt in 1).
Tavaliselt ngeb KT-kujutistel infiltraate rohkem ja
ulatuslikumalt kui tavaradiogrammidel. Peeneraldus-
kompuutertomograafial (HRCT) v&ib kopsude
alasagarates eristada kahte tiipi lineaarseid var-
justusi: esimesel juhul v&ib taheldada radiaalseid
varjustusi piki bronhide kulgu pleura suunas, teisel
juhul aga subpleuraalselt paigutuvaid lineaarseid
varjustusi, mis ei jérgi bronhide kulgu. Varjustuste
tihedus varieerub mattklaasvarjustustest kuni kopsu-
koe konsolidatsioonini, kus véib néha olla ka
8hkbronhogramm. Varjustusalad vaivad ménikord
koosneda hdsti eristatavatest atsinaarsetest varjustus-
kolletest (Iébimdoduga ~8 mm) (14).

KOPi radioloogilisi klassifikatsioone on vilja
pakkunud mitmed autorid (2, 15). Meile sobiks
ehk kéige paremini J. F. Cordieri (4) vélja pakutud
klassifikatsioon: 1) multiipelsed koldelised (patchy)
kopsupéletikku meenutavad varjustused, 2) solitaarsed
koldelise pneumoonia tiipi varjustused ja 3) difuus-
sed interstitsiaalse kopsuhaiguse tiiipi varjustused.

Multiipelse nodulaarse vormi korral on radioloo-
giline pilt kisllaltki sarnane pahaloomulise kasvaja
kopsumetastaasidedga (16). New Orleansi teadla-
sed on avaldanud arvamust, et kopsu metastaatilise
protsessi spontaanse taandarenemise korral vaib
tegemist olla hoopis KOPi nodulaarse vormiga (5).

Eraldi tuleks késitleda solitaarseid koldelisi
varjustusi, mida on raske eristada bronhogeensest
kartsinoomist véi ka koldelisest pneumooniast.
Fokaalse KOPi ja kartsinoomi eristamine on véi-
malik ainult patohistoloogilise uuringu abil. On
taheldatud, et fokaalne KOP, mille kolle on eemal-
datud kirurgilisel teel, hiliem ei retsidiveeru (4).

Mitmete alveolaarsete konsolidatsioonide korral
KOPi ja bakteriaalse pneumoonia eristamine ilma
kirurgilise kopsukoe biopsiata toimub alljérgnevate
tunnuste pshijal (4):

1) KOPile iseloomulik kliiniline pilt ja simpto-
matoloogia;

2) transbronhiaalse kopsubiopsia (TBKP) teel saadud
koematerjali histoloogilisel uvuringul sedastatavad
sidekoelised poliiipjad vohandid perifeersetes
ohuteedes;

3) ebaefektiivne antibakteriaalne ravi ning kiire
positiivne kliinilise ja radioloogilise leiu diinaamika
hormoonravi rakendamisel.

Organiseeruva pneumoonia (OP) erinevad
avaldusvormid determineeritud péhjuste
korral
Infektsioonijargne OP v&ib areneda bakte-
riaalse v&i viirusinfektsiooni jérel ning ka parasiitidest
ja seeninfektsioonidest pdhjustatud pneumoonia jérel
(vt tabel 2). Niisugustel juhtudel protsess adekvaatse
antibakteriaalse ravi toimel esialgu taandareneb,
paari pdeva mdéédudes aga kliinilise ja radioloo-
gilise leiv taandareng peatub. Glikokortikoidide
rakendamise jérel algab kiire paranemine.
Ravimitest pShjustatud OP. Mitmed pdletiku-
vastased ravimid ja immuunsupressandid véivad pah-
justada OPi (vt tabel 3). Eriti tuleb OPi véimalusega
arvestada meie meditsiinilises praksises sageda-
mini kasutatavate ravimite korral (antibiootikumid,
immunomoduleerivad ravimid, antiaritmikumid jt).
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Tabel 2. Sagedasemad organiseeruvat pneumooniat
pohijustavad infektsioossed tegurid (4)

Bakterid

Chlamydia pneumoniae
Mycoplasma pneumoniae
Pseudomonas aeruginosae
Staphylococcus aureus
Streptococcus pneumoniae
Legionella pneumophila
Coxiella burnetii

Serratia marcescens
Nocardia asteroids

Viirused
Cytomegalovirus
Herpesvirus

HIV

Influenzavirus
Parainfluenzavirus
Inimese herpesviirus-7

Parasiidid
Plasmodium vivax

Seened

Cryptococcus neoformans

Penicillium janthinellum

Pneumocystis carinii (AIDS-patsientidel)

Kiiritusjdrgne OP. Praktikas tuleb selle
véimalusega arvestada eriti rinnandérmevahi
tangentsiaalsuunalise véljaga kiiritusravi jérgsete
kopsukomplikatsioonide késitlemisel. Esinemis-
sagedus on ca 2,5% Kkiiritusravi saanutest (17).
Siumptomid vaivad avalduda 1-12 kuud pérast kiiritus-
ravi ning olla véga tagasihoidlikud, véljendudes
subfebriilses temperatuuritdusus, mitteproduktiivses

Tabel 3. Ravimid, mis véivad olla organiseeruva
pneumoonia pohijustajaks (4, 5)

5-aminosalitstitilhape
Amfoteritsiin
Amiodaroon
Bleomiitsiin
Doksorubitsiin
Feniitoiin
Interferoon-o
Karbamasepiin
Kloorambutsiil
Kullatihendid
L-triiptofaan
Metotreksaat
Mesalasiin
Minotstikliin
Nitrofurantoiin
Siroliimus

Sotalool
Sulfasalasiin
Tsefradiin (tsefalosporiini rihma antibiootikum)
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kdhas ja kergelt véliendunud 6hupuudustundes.
BALi-vedelikus tdheldatakse limfotsiiitide (~40%),
neutrofiilide (~10%) ja eosinofiilide (~3%)
sisalduse suurenemist (4). Radioloogiliselt esineb
alveolaarseid infiltraate ja mattklaasvarjustusi, mis
ei farvitse paikneda ildse kiiritatud alal, vaid olla
migreeruvad ja esineda ka kontralateraalses, mitte-
kiiritatud kopsus. Kortikoidravi toimel saavutatakse
nii kiire kliiniline kui ka radioloogiline paranemine
iima jadknahtudeta kopsus. Niisugused tunnused
ja haiguskulg ei ole arusaadavalt iseloomulikud
kiiritusjérgsele pneumoniidile, mis esineb Uksnes
kiiritatud kopsuosas. Viimase resorbeerumise
jarel jaavad jaaknahtudeks kopsukoe konsolidat
sioon vdimalike retraktiilsete bronhiektaasidega.
Vaatamata glikokortikoidravi kiirele efektile on
vaimalikud kiiritusjérgse OPi retsidiivid.

OP siisteemsete sidekoehaiguste
korral. Kéige sagedamini esineb klassikalist
OPi dermatomiosiidi-polimiosiidi korral (18).
OPile iseloomulikud infiltraadid v&ivad esineda
reumatoidartriidi, harvem eriitematoosse luupuse,
CREST-sindroomi (kaltsinoos, Raynaud’ feno-
men, sddgitoru dismotilism, sklerodaktiilia ja
teleangiektaasia), Sidgreni sindroomi ja siisteemse
skleroosi korral (4). Ka nendel juhtudel on ravi sis-
teemsete glikokortikoididega téhus. Susteemsete
sidekoehaiguste korral on OP tavaliselt haiguse
kopsumanifestatsiooniks ning paljudel juhtudel
on ta ka peamiseks patohistoloogilise muutuse
pohitibiks. Ent on ka haigusi, mille korral domi-
neerib muu kahjustuse variant, néiteks skleroderma
puhul prevaleerib mittespetsiifilise interstitsiaalse
pneumoonia (NSIP) leid (19). Susteemsete side-
koehaigustega seotud OPiga on kiillaltki sarnased
kopsude véi luuiidi transplantatsiooni jérgne OP,
mis samuti kujutab endast tekkiva immuunpéletikulise
reaktsiooni valiendust (4).

Veel on OPi kirjeldatud teatud maliigsete
hematoloogiliste haiguste nagu 16. kromosoomi
inversiooniga dgeda mijelomonotsiitaarse leukee-
mia, dgeda limfoblastilise leukeemia, kroonilise
mijelomonotsitaarse leukeemia, mijelodisplastilise
sindroomi, T-rakulise tdiskasvanute leukeemia,



a

Joonis 1. 49aastane naispatsient kriiptogeense organiseeruva
pneumooniaga. Mélema kopsu dorsaalsetes segmentides on
néha laatuv kopsukoe konsolidatsioon, mille foonil tulevad
néhtavale paksenenud seintega ja veidi laienenud bronhide
valendikud ning 6hu Ioksustumine (viimane néidatud valgete
nooltega).

Evansi sindroomi, Ewingi sarkoomi ja Hodgkini
tdve korral (4). Kuigi koldeline OP kuulub ka
haavandilise koliidi ja Crohni téve kopsumanifes-
tatsioonide hulka (4), peab silmas pidama, et ka
nende haiguste ravis kasutatavad ained véivad OPi
pohjustada (vt tabel 3).

K&esoleva ilevaate illustreerimiseks on all-
j@rgnevalt esitatud kahe KOPi haigusjuhu lihikokku-
votte.

Haigusjuht 1

49aastase naispatsiendi suunas perearst Péhja-
Eesti Regionaalhaiglasse uuringutele tavapérasele
antibakteriaalsele ravile allumatu kopsupéletiku
t6ttu. 3 nédalat varem haigestunud patsiendi kae-
busteks olid kuiv kéha ja kehatemperatuuri tdus
kuni 38°C. Radioloogilise leiv alusel diagnoositi
kahepoolset kopsupéletikku ning raviks ordinee-
riti alul asitromitsiini (Sumamed®) ning seejdrel
tsefuroksiimaksetiili (Zinnat®). Kehatemperatuur
normaliseerus, kuid infiltratiivsed muutused kop-
sudes PA-suunalisel radiogrammil pisisid ning oli
lisandunud uusi koldeid. Haiglasse saabudes oli
kaebuseks véhene kuiv kéha ning Gldine vésimus ja
nérkustunne. Laboratoorsetest analiisidest iletas
normi piiri vaid C-reaktiivse valgu kontsentratsioon
(58 mg/I). Bronhoskoopial nghti normleidu, limas-

kestabiopsia vastus viitas nérgalt véljendunud
mittespetsiifilisele poletikulisele protsessile. Bronhi
lavaazivedeliku analiisil happekindlaid kepikesi
ega muid patogeenseid mikroobe ei tuvastatud.
Spirograafiline uuring ei viidanud ei restriktsioonile
ega obstruktsioonile. KT-uuringul tuvastati mélema
kopsu alasagarate dorsaalsetes osades ulatuslik
laatuvkoldeline kopsukoe konsolidatsioon, mille
foonil tulid néhtavale paksenenud seintega veidi
laienenud bronhivalendikud (vt jn 1). Analoogilise
iseloomuga muutusi, kuigi oluliselt vaiksemaid,
leidus ka paremal 5. segmendi ning vasemal
8. segmendi piirkonnas. Interlobaarsed septid olid
kergelt paksenenud.

5 pdeva viltel rakendati antibakteriaalset
ravi ampitsilliini-sulbaktaamiga (Unasyn®),
lisaks inhalatsioonravi ipratroopiumbromiidiga
ja régalahtisteid. Kuna radioloogiline leid pisis
muutumatuna, teostati videotorakoskoopilisel
meetodil kopsukoe biopsia, morfoloogiline leid
sobis kriptogeensele organiseeruvale kopsu-
poletikule (vt jn 2).

Morfoloogilise diagnoosi selgudes alustatud
ambulatoorselt ravi prednisolooniga annuses
50 mg pro die, hiliem annust véhendati sujuvalt
kuni sdilitusannuseni (10 mg p&evas 2. ravikuu algu-
seks). Positiivne radioloogiline dinaamika ilmnes
juba 12. ravipgeval. Ravi kestus sellel konkreetsel
patsiendil oli ligi kolm kuud, |8pptulemusena olid
kopsuvéiljad koldeleiuta ja patsient kaebustevaba.
Kuus kuud pérast ravi algust teostatud KT-uuringul
taheldati paremal 8. ja 9. segmendi ning vase-
mal 4. ja 5. segmendi piirkonnas fibrooskoldelist
varjustust. Kuna patsient oli 3. ravikuu 1&puks kae-
bustevaba, siis ravi glikokortikoididega rohkem
ei jatkatud.

Haigusjuht 2

57 aastase naispatsiendi haigestumise esimesed
avaldusvormid olid subfebriilne kehatemperatuuri
tous, véhene kdha ja vésimustunne. Kuna kérgene-
nud kehatemperatuur pisis pikemat aega, suunas
perearst patsiendi Pdhja-Eesti Regionaalhaigla
tuberkuloosipolikliinikusse, kus vuringud tuberku-
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Joonis 2. Kopsubiopsia leid samal kriptogeense organiseeruva pneumooniaga 49aastasel naispatsiendil, kelle KT-leid

on toodud joonisel 1. Vérving van Giesoni jdrgi. A. Roosaks viirvunud intraluminaarsed miiksomatoosse sidekoe struktuurid
alveolaartasandil, millele lisandub krooniline péletikuline infiltraat interstitsiaalkoes. B. Nn Massoni kehake bronhiooli

valendikus.

loosi suhtes (bronhoskoopia, bronhilavaazivedeliku
uuring happekindlate bakterite suhtes, Mantoux’
tuberkuliintest) osutusid negatiivseks. Sellele
vaatamata, |dhtudes tuberkuloosile iseloomu-
likust radioloogilisest leiust (koldeline varjustus
parema kopsu ilasagaras), rakendati 2 kuu véltel
tuberkulostaatilist ravi 4 preparaadiga (isoniasiid,
rifampitsiin, pirasinamiid ja etambutool). Kaebu-
sed pusisid ning radioloogilisel kontrollil ilmnes
vastupidi oodatule protsessi progresseerumine,

millest andsid tunnistust uued infiltratsioonid méle-
mas kopsus (vt jn 3).

Patsient suunati statsionaarsetele uuringutele
pulmonoloogia osakonda, kus kohe tehti video-
torakoskoopia diagnostilisel eesméargil. Kopsu-
bioptaadi patohistoloogiline uuring tuvastas KOPile
iseloomuliku leiu. Rakendati glikokortikoidravi
algannuses 50 mg pro die 2 nédala véltel, edasi
jark-jargult alanevas annuses kuni ravi 16petamiseni
5. ravikuu I6puks. Ravi [8petati kosmeetiliselt olulise

Joonis 3. 57aastane naispatsient kriiptogeense organiseeruva pneumooniu?u parema kopsu ilasagaras (A). Bilateraalselt
i

niha progresseeruvad kopsuinfiltraadid, mis tekkisid ekslikv diagnoosi (in

rakendatud tuberkulostadtilise ravi foonil (B).
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Cushingi sindroomi téttu. Kaebused taandusid
esimese ravinddala véltel ning radioloogiliselt
taheldati olulist protsessi taandarengut. Kuuendal
ravikuul tehtud KT-uuringul kopsudes koldelisi muu-
tusi enam ei sedastatud.

Kriiptogeense organiseeruva pneumoonia
ravi

Simptomadtilise ja progresseeruva haigusvormi
korral on valikravimiks prednisoloon. Prednisolooni
algannus on 1 (0,75-1,5) mg/kg 1-3 kuu véltel,
seejdrel 40 mg pdevas 3 kuu véltel ning ravikuur
|6petatakse annusega 10-20 mg ilepdeviti,
kokku on soovituslikuks ravi kestuseks 1 aasta.
Erandjuhtudel véib rakendada ka lihemaaijalist,
6 kuud véltavat ravikuuri. Kui selleks on n&idustu-
sed (nditeks mao-seedetrakti kaasuvad haigused
véi kérvalndhud), véib juba ravikuuri alul raken-
dada prednisolooni ilep&evitist manustamist.
Alternatiivseteks ravimiteks on ménest nadalast
kuni 6 kuuni kasutatud makroliidirea antibiootikum
eritromitsiin/klaritromitsiin, millelt oodatakse
immunomoduleerivat toimet neutrofiilide ja
Tlomfotsiitide funktsiooni pérssimise kaudu (20);
samuti inhaleeritavad glikokortikoidid (21) ja
tsiklofosfamiid, viimane peamiselt muudest péh-
justest (sisteemsed sidekoehaigused, maliigsed
haigused, kemoteraapia, ravimkahijustus jt) tingi-
tud OP korral. Steroidresistentsete juhtude raviks
on kasutatud ka tsiklosporiini A (22). Ravitule-
muste andmed nn alternatiivsete vahenditega
on aga saadud véikestel patsientide hulkadel
ning on seetdttu suhteliselt piiratud. Vaatamata
glikokortikoidravi t8hususele on retsidiivid sage-
dased, jéades erinevate autorite andmeil 13%
(15) ja 58% (9) vahele. Retsidiivide tekkimise te-
n&osus on seotud rakendatud hormoonravi kestuse
ja patsiendi péhihaigusega. Eriti sagedased on
retsidiivid hormoonravi enneaegse |petamise vai
mitteadekvaatsetes doosides rakendamise korral.
Kuna retsidiividega ei kaasne ildjuhul suremuse
suurenemist, aktsepteerivad patsiendid pigem suure-

mat retsidiivide v&imalust, kui soostuvad tarvitama
glikokortikoide suurtes annustes ja pikema aja
(1 aasta) véltel. Suurem on retsidiivide véimalus
ka hilinenud ravi korral. Laboratoorsetest testidest
viitavad retsidiivi tekkimise véimalusele kérgenenud
1-glutamiamiiiili transferaasi ja alkaalse fosfataasi
aktiivsuse suurenemine.

Standarditud véikeste annustega gliskokortikoid-
ravi on vélja pakkunud haruldaste kopsuhaiguste
uvurimisgrupp Groupe d " Efudes et de Recherche sur
les Maladlies “ Orphelines’ Pulmonaires Prantsus-
maal (4). Selle jargi alustatakse ravi prednisolooniga
annuses 0,75 mg/kg 4 nédala viltel, seejérel
0,5 mg/kg jérgneva 4 nédala véltel, millele jérgneb
20 mg pro die 4 nédalat, 10 mg 6 nadalat ja ravi-
kuur I6petatakse annusega 5 mg 66pdevas viimasel
6 nédalal. Agedalt kulgeva protsessi korral alusta-
takse ravi prednisolooni véi metiiiilprednisolooniga
(9) veenisisesi boolusannusena 2 mg/kg 65p&evas
esimese 3-5 pdeva véltel. Kui ravi ajal prednisolooni
pdevaannuste puhul <20 mg tekib dgenemine, on
soovitatav annustada uuesti 20 mg pro dlie ning
seejdrel uuesti alustada redutseerimisega.

Prognoos

Idiopaatiliste interstitsiaalsete pneumooniate
seas kuulub KOP hea prognoosiga haiguste
hulka. Rohkem kui 80% patsientidest reageerib
glikokortikoidravile véga hésti, 70-80%- para-
neb haigus tdielikult. Viie aasta elulemus on ile
90%. Vaikesel osal patsientidest (ménel protsen-
dil, eeskatt nendel, kellel radioloogiliselt esineb
infiltratiivne haigusvorm ja patohistoloogiliselt
leitakse UIP v&i sellele léhedane kahjustus) véib
haigus siiski progresseeruda vaatamata ravile
oluliseks kopsufibroosiks, haigus meenutab siis nii
kliiniliselt kui ka radioloogiliselt IPFi (4); kasutatava
tsiklofosfamiidi raviefekt on niisugustel juhtudel
ebakindel. On kirjeldatud ka IPFi Ggenemise
juhtumeid, mille puhul patohistoloogilises leius

domineerib OPi leid (23).
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features and absence of a known cause or a peculiar
clinical context. Histopathological diagnosis is generally
required and the morphology includes presence of intra-
alveolar buds of the myxomatous and fibrous connective
tissue (organizing pneumonia) that have spread into the
bronchioles (bronchiolitis obliterans) and, to a lesser
extent, inflammation that has penetrated in the tissues
surrounding the terminal conducting airways. COP is



included in the heterogeneous family of idiopathic inter-
stitial pneumonias (IIPs) because of its idiopathic nature,
similarity with other IIPs, and presence of intferstitial
inflammation. Apart from COP, which is an idiopathic
disease, organizing pneumonia (OP) is a well-known
condition that develops within a specific context such as
connective fissue diseases, inflammatory bowel disease,
inhalation injury, various haematological disorders and
malignancies, and secondary to pulmonary infections,

as well as iatrogenic agents and actions such as lung
transplantation, bone marrow grafting, radiation therapy,
and use of certain medicines causing drug-induced lung
disease. As far as there is no inflammation caused by
microorganisms, COP does not respond to antibiotics,
but a dramatic clinical and radiographic improvement
is usually achieved with use of systemic corticosteroids.
However, relapses are not uncommon after stopping
treatment.
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