ESIMENE LASTE JA
NOORUKITE STEVENSI-

JOHNSONI SUNDROOMI JA
TOKSILISE EPIDERMAALSE
NEKROLUUSI RAVIJUHEND

Briti Dermatoloogide Uhing (British
Association of Dermatologists)
avaldas kuni 12aastaste laste ja
13-17aastaste noorukite Stevensi-
Johnsoni siindroomi (S]S) ja toksilise
epidermaalse nekroliitisi (TEN) ravi-
juhendi. Tdiskasvanud patsientide
SJSi-TENi ravijuhend valmis neil
moni aasta varem.

SJS-TEN on dge raske immuun-
reaktsioon, mis avaldub lisaks
tldsiimptomitele valuliku epider-
mise irdumise ja haavanditega
suus, silmades, hingamisteedes,
soolestikus ning genitaalide piir-
konnas. Irdunud nahapinna ulatuse
pohjal jaguneb haigus kolme erineva
prognoosiga raskusastmesse: < 10%
irdumise puhul on tegu Stevensi-
Johnsoni siindroomiga, > 30% puhul
toksilise epidermaalse nekroliilisiga
ning 10-30% nahahaaratuse puhul
on tegu Stevensi-Johnsoni siind-
roomi ja toksilise epidermaalse
nekroliiisi vahevormiga. Lisaks on
juhendis valja toodud erivariant
hingamisteede nakkusest pohjus-
tatud 166be ja mukosiidiga.

Suurbritannias tehtud uurin-
gute jargi tabab SJS-TEN 5-6 last ja
noorukit 1 miljoni inimese kohta
aastas. Suremus on 5-10% ning
ellujddnutest 18% kogevad retsi-
diive. Haiguse vallandajad vdéivad
lastel olla kas infektsioonid (nt
lihtohatise viirusnakkuse retsi-
diiv, hingamisteede klamiitidia- ja
miikoplasmainfektsioonid), tarvita-
tavad ravimid (nt antikonvulsandid,
antibiootikumid, vihiravimid) voi
saadud vaktsiinid. Sarnaselt kulgeb
ka dge transplantaadi reaktsioon
peremehe vastu.

Peamisteks diferentsiaaldiag-
nostilisteks seisunditeks on naha
stafiilokokkeksfoliatsiooni siind-

room (staphylococcal scalded skin
syndrome, SSSS), multiformne
erliteem (raske vorm) ja autoim-
muunsed villilised haigused. Diag-
nostiliste raskuste korral on abiks
nahabioptaadi histoloogiline uuring.

Kahtlusalus(t)e ravimi(te)
tarvitamise kohene katkestamine
vihendab suremust. Lastel on tdhtis
dra tunda reaktsiooni kéivitajana ka
infektsioon, sest adekvaatne infekt-
sioonivastane ravi parandab thelt
poolt prognoosi, teisalt aga kaasneb
nakkusliku vallandajaga suurem
tdendosus reaktsiooni kordumiseks.

Prognoosi seisukohalt ja pika-
ajaliste tilisistuste ennetamisel on
votmetdhtsusega parim toetav ravi
osakonnas, kus on korraldatav erine-
vate spetsialistide koostoo koigi
dhvardavate tlisistuste dratundmi-
seks ja adekvaatseks raviks; peami-
selt peetakse silmas hapra naha ja
nahapuudulikkuse ravi kogemusega
laste intensiivraviosakonda. Eraldi
on réhutatud véimalikult varase
silmakahjustuse kisitluse otsus-
tavust.

Praegu ei ole piisavalt tdendeid,
mis toetaksid méne immuunsupres-
sandi kasutamist laste ja ka tdiskas-
vanute SJSi-TENi puhul. Juhendis on
toodud vilja teadaolevad andmed
ravi kohta slisteemsete gliikokor-
tikoidide, veenisisese immuunglo-
buliini ja tuumori nekroosifaktori
(TNF) blokaatoritega. Haiguse pika-
ajaline kdsitlus hélmab patsientide
ja nende pereliikmete toetamist
toimetulekuks tiisistustega, mh
silma-, naha- ja pstitihikaproblee-
midega.
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Kommentaar
Nagu paljude haruldaste seisundite
puhul, pole ka Stevensi-Johnsoni

Nahahaigused

stindroomi ja toksilise epidermaalse
nekroliiisi korral hdid uuringuid,
milles oleks vorreldud tiht ravimee-
todit teisega. Seega koguneb enamik
tdendusest avaldatud haigusjuhtude
kirjeldustest. Soovitustes on kohan-
datud tdiskasvanud patsientide ravi-
juhendit ning tuginetud ekspertide
arvamusele ja konsensusotsustele.
Segadust suurendab téik, et vara-
semates toodes voivad multiformse
eriiteemi limaskestade haaratusega
vormid olla klassifitseeritud kui
Stevensi-Johnsoni siindroom.

Laste Stevensi-Johnsoni siind-
room ja toksiline epidermaalne
nekroliilis erineb tdiskasvanute
omast selle poolest, et on sageli
tingitud infektsioonist, on parema
prognoosi ja suurema retsidivee-
rumisriskiga. Laste puhul pole
haiguse raskusastme ja ravi téhu-
suse valideeritud méddikuid. Ravi-
juhendis on vilja toodud ka muud
lingad teadmistes ja téenduses
ning nendest ldhtuvad soovitused
edasiseks uurimistdoks.

ARVUTIALGORITMID
VOIVAD DERMATOSKOOPI-
LISTE PILTIDE JARGI KLAS-
SIFITSEERIDA PIGMENT-
MOODUSTISI TAPSEMINI
KUI INIMESED

2018. aastal korraldatud avatud
veebipdhises uuringus paluti rahvus-
vahelise dermoskoopiaiihingu
(International Dermoscopy Society)
liikmetel anda hinnangud pigment-
lesioonide dermatoskoopilistele pilti-
dele, mis olid koondatud 30 pildiga
komplektidesse, mis omakorda olid
juhuslikustatult valitud 1511 pildiga
andmebaasist. Osales 511 arsti 63
riigist, neist 283 olid dermatoloogid,
118 dermatoloogia residendid ja 83
perearstid. Vastused jaotati 7 eelde-
fineeritud rithma: intraepiteliaalne
vahk, basalioom, healoomulised
keratinotsiilitlesioonid, dermatofib-
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room, melanoom, pigmentneevus,
vaskulaarne lesioon. Arstide vastu-
seid vorreldi kolme koige paremini
tootanud masinalgoritmi tulemus-
tega (algul oli uuringusse haaratud
137 algoritmi, mis n-6 treeniti vilja
10 015 pildi pohjal).

Védhemalt 10aastase derma-
toskoopiakogemusega 27 ekspert-
arsti andsid 30 pildiga komplektis
keskmiselt 18,8 diget vastust ja
3 parimat algoritmi keskmiselt
25,4 korrektset vastust (keskmine
erinevus 6,65; 95% usaldusvahemik
(uv) 6,06-7,25). See erinevus oli
kiill oluliselt vdaiksem piltide seas,
mida ei olnud eelnevalt algoritmide
viljatreenimiseks kasutatud.
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Kommentaar

Dermatoskoopia parandab oluli-
selt nahamoodustiste diagnoosi-
mise spetsiifilisust ja tundlikkust
vorreldes palja silmaga hindamisega.
See on kriitilise tdhtsusega eeskitt
melanoomi varaseks avastami-
seks, aga ka asjatute ekstsisioonide
vihendamiseks. Dermatoskoopi-
lise leiu télgendamine on suuresti
subjektiivne ning nduab spetsiifilist
viljadpet ja igapdevast kasutamist.

Ehkki kirjeldatud uuringus oli
tehisintellekt pea igas aspektis
inimesest parem, peab esiteks arves-
tama, et tegu on siiski simulatsioo-
niga. Kliinilises t66s suurendab
diagnostilist tdpsust see, kui arst
saab hinnata lesiooni juures ka
teisi aspekte nagu patsiendi vanust,
tilejddnud nahamoodustisi, lesiooni
asukohta ja arengut ning palpeerida
lesiooni.

Teiseks on patsiendi kasitlemisel
erineva kaaluga, kas pahaloomulist
protsessi peetakse healoomuliseks
v0i vastupidi. Lisaks voib péris
elus olla tisna sama tulemus, kui
lesiooni peetakse melanoomi asemel
basalioomiks voi vastupidi, sest
modlema puhul jargneb tldjuhul

ekstsisioon voi vihemalt biopsia.
Kui ka konealuses uuringus jagati
vastused kaheks - pahaloomulised
ja healoomulised protsessid -, siis
inimeste ja tehisintellekti erinevus
tdpsuses taandus.
Tehisintellekti kasutamine
diagnoosimisel on kindlasti suure
potentsiaaliga, aga enne kliinilisse
praktikasse juurutamist vajab see
mitmekilgset valideerimist suurtes
prospektiivsetes uuringutes.

AKTIINILISE KERATOOSI
PUHUL NN VAHIVALJALE
SUUNATUD RAVIMEETODITE
TOHUSUSE VORDLUS

Aastatel 2014-2017 haarati Hollandis
uuringusse 624 patsienti, kellel
esines peapiirkonnas 25-100 cm?
alal vihemalt 5 aktiinilist kera-
toosi. Patsiendid jagati juhuslikus-
tatult 4 riithma, saamaks vahivaljale
suunatud ravi vastavalt
e 5% fluorouratsiilkreemiga;
e 5% imikvimoodkreemiga;
e metiiiilaminolevulinaadi fotodi-
naamilise raviga;
e 0,015% ingenoolmebutaatgeeliga.
Esmane tulemusnditaja oli
patsientide hulk, kellel 12 kuud
parast ravi 10ppu oli aktiiniliste
keratooside arv vihemalt 75%
vdiksem kui enne ravi. See tulemus
oli suurim 5% fluorouratsiilkree-
miga ravitute rithmas (75%; 95% uv
67-81) ning oluliselt vdiksem teistes
rithmades: imikvimoodravi saanutel
54% (95% uv 45-62), fotodiinaamilist
ravi saanutel 38% (95% uv 30-45)
jaingenoolmebutaatravil 29% (95%
uv 22-36).
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Kommentaar

Aktiiniline keratoos on viaga levinud
seisund: seda esineb elu jooksul
enam kui 50%-1 valgenahalisest
rahvastikust. Seni pole tiheselt
arusaamisele joutud, kas tegu on

prekantseroosi voi in situ kartsinoo-
miga. Hinnanguliselt progresseerub
aastas 0,1% aktiinilistest keratoosi-
dest lamerakkvahiks, aga osa koldeid
regresseerub spontaanselt. Samas
tekib umbes 40% lamerakkvihkidest
eelnevate muutusteta nahale.

Silmaga ndhtav keratoos on
iiksnes jadmade tipp, sest ka imbrit-
sevas nahas leidub diisplastilisi
rakke, mistottu kogu aktiinilise
kahjustuse piirkonda nimetatakse
vahivéljaks. Kui tiksikute aktiiniliste
keratooside raviks saab edukalt
rakendada kriiokirurgilist sekku-
mist, siis vdahivilja ravimeetodid
on suunatud mitmete ldhestikku
asuvate aktiiniliste keratooside
iiheaegseks raviks ning timbritsevas
nahas uute kollete kujunemise
ennetamiseks.

Dermatoloogias pole just palju
juhuslikustatud uuringuid, milles
oleks omavahel vorreldud n-6 6lg
6la korval kasutusel olevaid ravi-
meid voi ravimeetodeid. Niiid on
lisandunud tiks tdnuvadrne uurimus,
mis peaks aitama koos patsientidega
ravivalikuid teha. Kahjuks on Eestis
koigi kirjeldatud nn védhivilja ravi-
mite ja meetodite kdttesaadavus
vdga halb.

USTEKINUMABIL VOIB OLLA
KOHT AUTOSOOM-
RETSESSIIVSE KONGENI-
TAALSE IHTUOOSI RAVIS

Austraalia arstiteadlased on Kkirjel-
danud poissi, kellel oli homostigoot-
sest NIPAL4 geenidefektist tingitud
ihtlioos ja kaasuv artropaatia. 16 kuu
vanuses kujunes patsiendil lisaks
nahakuivusele ertitrodermia, mis ei
allunud ravile paikselt manustatud
gliikokortikoididega ega siisteemse
retinoidiga ning tema pohiraviks jai
baaskreemide kasutamine. 4 aasta
vanuses tekkis tal suurte liigeste
artriit, mis ei paranenud ei mitteste-
roidsete poletikuvastaste ainete ega
metotreksaadiga ravimisel, mistottu
alustati ravi adalimumabiga (TNF-
alfa vastane antikeha). Seepeale
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liigesepodletik taandus kiiresti ja
osaliselt paranes ka naha seisund.
Mittetdieliku ravivastuse tottu
vahetati ravim viélja ustekinumabi
vastu (IL-12/23 vastane antikeha),
millega ravi jatkamisel annuses
1,5 mg/kg iga 8 nddala jarel taandus
punetus tédielikult (psoriaasi puhul
on manustamine tildjuhul 0,75 mg/kg
12 ndadala tagant). Nitidseks on
patsient 9aastane, tema liigese-
haigus ei ole dgenenud ja piisima on
jadnud nahakuivus, mis on ohjatav
baaskreemidega.
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Varakult alustatud ravi
traneksaamhappega
parandab ajutraumaga
haigete prognoosi

Hinnanguliselt saab igal aastal
ajutrauma umbes 60 miljonit
inimest maailmas ja see arv
suureneb pidevalt. Lisaks vahe-
tult traumast tingitud ajukoe
kahjustuse raskusele mojutab
nende haigete prognoosi intra-
kraniaalsete verevalumite tekke
vbimalus esimestel traumajarg-
setel pievadel. Uldtuntud arusaa-
made kohaselt on ajutraumaga
haigete ravis oluline kontrollida,
ega ei ole tekkinud koljusisest
verevalumit. Eesmérk on hoida
ara ka arteriaalset hiipotooniat
ja hiipokseemiat.
Rahvusvahelises 29 riigi 175
haigla osavdtul tehtud juhusli-
kustatud platseeboga kontrol-
litud uuringus analiiisiti, kuidas
ajutrauma dgedas perioodis alus-

2. Paller AS, CzarnowickiT, Renert-Yuval Y, et al. The
spectrum of manifestationsin desmoplakin gene
(DSP) spectrin repeat 6 domain mutations: immu-
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Kommentaar
Autosoom-retsessiivne kaasasiin-
dinud ihtiioos on rithm geno- ja
fenottilibilt erinevaid haigusi.
Raskete ihtliooside ravivoima-
lused pole kaugeltki rahuldavad:
kui nahakuivust ja ketendust saab
leevendada pehmendavate baas-
kreemide, keratoluiitikumide ja
retinoidide suukaudse manustami-
sega, siis haiguse eriitrodermiline
pool nendele ravimeetoditele hasti
ei allu.

Varem on kirjeldatud usteki-
numabi edukat kasutamist kahel
ihtlioosiga lapsel, kellel esinesid

tatud ravi antifibrinoliiiitilise
toimega ravimi traneksaam-
happega mojutab nende haigete
prognoosi. Vaatluse all oli 12 737
ajutraumaga haiget, kel esimese
3 tunni méddudes traumast oli
Glasgow’ koomaskaala (GKS)
skoor 12 punkti véi vdhem voi
kel kompuutertomograafilisel
uuringul tuvastati intrakraniaalne
verdumine. Neist 50,3% said
parast juhuslikustamist raviks 1 g
traneksaamhapet veenisisesi ja
seda korrati 8 tunni méddudes,
tilejadnud haiged moodustasid
platseeborithma.

Andmete analiiisil ilmnes, et
esimese 3 tunni jooksul tranek-
saamravi saanud patsientidest
suri 1 kuu jooksul pdrast traumat
18,5% ja platseeborithma patsien-
tidest 19,8%. Kui ravitud haigete
riithmast arvati valja tliraske
ajutraumaga patsiendid (GKS 3 voi
viahem), oli esimese 3 tunni jooksul
raviga alustatud haigete riithmas

mutatsioonid desmoplakiini geeni
spectrin repeat 6 domeenis. Need

juhud toestavad, et Th17/IL-23 v

ada

on haiguste patogeneesis pariselt
oluline. Haruldaste nahahaiguste
immuunfenotiiipide selgitamine
voimaldab tdpsemalt sihitud ravi-
mite vdljatodtamist praegu kasu-
tusel olevate laiatoimeliste immuun-

supressantide asemel.
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suremus 12,5%, platseeboriihmas
aga 14%. Vorreldes platseebora-
vimit saanutega ei mdjutanud
hiljem kui 3 tunni jooksul alus-
tatud ravi traneksaamhappega
haigete prognoosi. Veresoonte
oklusioonist tingitud isheemilisi
tlisistusi esines mdlemas vaatlus-
aluste rihmas harva ja iihesuguse
sagedusega (riskisuhe 0,98).
Autorid jareldavad, et véima-
likult varakult alustatud ravi
traneksaamhappega vdahendab
kerge ja modduka raskusega
ajutraumaga haigetel intrak-
raniaalsete verdumiste riski ja
parandab haiguse prognoosi.
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