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kulgenud pulmonaalse kapillaarse
hemangiomatoosi haigusjuht
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Pulmonaalne hiipertensioon (PH) on
kardiopulmonaalsiisteemi haigussei-
sund, mida iseloomustab vererdhu
korgenemine kopsuarteris ja kopsu-
ringe vaskulaarse resistentsuse tous,
mis viivad siidame parema vatsakese
puudulikkuse tekkeni. Uks haruldane
PH pohjus on pulmonaalne kapillaarne
hemangiomatoos (PCH), millele on
iseloomulik kapillaaride vohamine
1abi kopsu alveoolide seinte ja inter-
stiitsiumi, pohjustades sekundaarselt
ka veresoonte kahjustuse ja PH tekke.
Artiklis on kirjeldatud 3aastase poisi
PCH-haigusjuhtu.

PULMONAALNE HUPERTENSIOON (PH)

PHd defineeritakse nii tdiskasvanutel kui
ka lastel sidame parema poole kateteri-
seerimisel mdddetud keskmise kopsuarteri
rohu tdusuna > 25 mm Hg rahuolekus (1, 2),
mitteinvasiivselt Doppleri meetodil hinna-
tuna maksimaalse slistoolse kopsuarteri
rohu viddrtusena >35 mm Hg (3).

Hiljuti uuendati 1998. aastast kidibel
olnud WHO PH etioloogilist klassifikat-
siooni (vt tabel 1) (1). Haige uurimine
soovitatakse suunitleda haiguse etioloogia
selgitamisele, et eristada sekundaarset PHd
idiopaatilisest, mille korral on tegu vilistava
diagnoosimisega (4).

PH kliinilised siimptomid on mittespetsii-
filised. Lisaks tahhii- ja diispnoele ning koor-
mustaluvuse halvenemisele domineerivad
viikelastel ildsimptomid nagu kasvupeetus
ja loidus voi drritatavus (3), suurematel
lastel vdsimus, peavalud, rindkerevalud (3).
Voivad esineda gastrointestinaalsed ndhud.
Stinkoobid on haiguse 16ppfaasis esinevad
halva prognoosi néitajad (1).

Esmastele uuringutele (EKG, ehho-
kardiograafia ja kopsude rontgeniiles-
vote) lisaks aitab kompuutertomograafiline
uuring (KT) rindkerest eristada idiopaati-
list pulmonaalset arteriaalset hiipertensiooni
(IPAH) trombemboolilistest seisunditest,
pulmonaalsest venooklusiivsest haigusest
(PVOD) ja pulmonaalsest kapillaarsest
hemangiomatoosist (PCH) (2). Stidame
parema poole kateteriseerimine koos vaso-
reaktiivsustestiga kinnitab diagnoosi ja aitab
teha ravivalikuid (2). Seda nimetatakse ka
PH diagnostika kuldseks standardiks (3).

Kopsubiopsia osutub PH diagnostikas
harva vajalikuks, véilja arvatud PVOD voi
PCH kahtluse ja alveolaarse hiipoplaasia/
diisplaasia kahtluse korral ning mdnede
komplekssete stidamerikete puhul (2).

Siiani ei ole leitud thtki ravimit, mis
tervendaks PH-patsiendid. Ajakohased
Euroopa Kardioloogide Seltsi ja Euroopa
Kopsuarstide Seltsi PH ravisoovitused on
toodud joonisel 1 (1).

PULMONAALNE KAPILLAARNE
HEMANGIOMATOOS (PCH)

PH ks haruldane pdhjus on PCH. Haiguse
uueks nimeks pakutakse pulmonaalset
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mikrovasopaatiat (6), kuid enamik meile
kittesaadavate artiklite autoreid on kasu-
tanud siiski vana terminit.

PCH onidiopaatilise tekkega harva esinev
haigus, mida esimesena kirjeldas Wagen-
voort koos kolleegidega 1978. aastal (5).
Sellest ajast on kirjanduses teadaolevalt kirjel-
datud alla 50 haigusjuhu (6). 2004. aastaks
oli kirjeldatud 15 laste PCH-juhtu (7).
Andmed PCH esinemissageduse kohta
on vihesed ja lisna erinevad: osa autoreid
esitab PCH esinemissageduseks 4 juhtu
miljoni inimese kohta (7), teised pakuvad,
et harvem kui 0,1-0,2 juhtu miljoni inimese
kohta (5). Haiguse esinemissageduse hinda-
mise teeb raskemaks asjaolu, et vaid viike
osa PCH-juhtudest diagnoositakse elupuhu-
selt (8). Néiteks 2002. aastal tehtud haigus-
juhtude kokkuvottes oli elupuhuselt pandud
PCH-diagnoos 35 juhust vaid 9-1 (9).

PCH korral on patomorfoloogiline pShi-
muutus kopsukoes kapillaaride vohamine 1dbi
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alveoolide seina ja interstitsiaalses kopsukoes,
pohjustades sekundaarselt ka arterite kahjus-
tuse. Kapillaaride proliferatsioon kompri-
meerib veenide ja veenulite seinad, tekitades
veresoone intima fibroosi ja sekundaarse
venooklusiooni. Kompensatoorselt paksenevad
arterioolide ja arterite silelihaskiht (5).

PCH on vidga sarnane pulmonaalse
venooklusiivse haigusega (PVOD), mille
korral pohiline kahjustuskoht on veenid ja
veenulid. Kliiniliselt pildilt on need kaks
haigust peaaegu eristamatud, piltdiagnos-
tiliselt ja patogeneetiliselt vdga sarnased,
mistdottu nende haiguste avastamisest
alates on diskuteeritud, kas tegemist on
the haiguse eri vormide v0i kahe erineva
haigusega (5). 35 PVOD ja PCH haigus-
juhu analttisimisel leidsid patoloogid histo-
loogilisi preparaate iile vaadates 24-1 30st
PVOD-patsiendist ka kapillaaride prolife-
ratsiooni néhte ja 4-1 5-st PCH-patsiendist
venooklusiooni tunnuseid (10).

Tabel 1. Pulmonaalhiipertensiooni (PH) klassifikatsioon (Dana Point 2009) (1)

1. Pulmonaalne arteriaalne hiipertensioon (PAH)
1.1. Idiopaatiline (IPAH)
1.2. Hereditaarne
1.2.1. BMPR2*

1.2.2. ALK1**, endogliin (koos voiilma hereditaarse hemorraagilise teleangiektaasiaga)

1.2.3. Teadmata
1.3. Ravimite ja toksiinide pohjustatud
1.4. Seotud
1. siisteemse sidekoehaigusega
2. HIVga
ortaalhu ertensiooniga
4. kaasasiin inud siidamerikkega
5. skistosomiaasiga
1.4.6. kroonilise hemoluiitilise aneemiaga

1.4.
1.4.
1.4.3
1.4.
1.4.

1.5. Vastsiindinu persisteeriv pulmonaalne hiipertensioon
1'. Pulmonaalne veno-oklusiivne haigus ja/véi pulmonaalne kapillaarne hemangiomatoos
2. Pulmonaalhiipertensioon seotuna vasaku siidamepoole haigustega

2.1. Sustoolne disfunktsioon
2.2. Diastoolne diisfunktsioon
2.3. Valvulaarne disfunktsioon

Pulmonaalhupertenswon seotuna kopsuhaigustega ja/voi hiipoksiaga

. Krooniline obstruktiivne kopsuhaigus
. Interstitsiaalsed kopsuhaigused

. Unegaseotud hingamishéired

. Alveolaarse hiipoventilatsiooniga haigused
. Pikaajaline kérgustes viibimine

. Kopsude arenguanomaaliad
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4. Kroomlme trombembooliline pulmonaalhiipertensioon

5. Ebaselge ja/v6i muu mehhanismiga seotud PH

. Teised nii obstruktiivsete kui ka restriktiivsete muutustega seotud kopsuhaigused

5.1. Hematolooglllsed haagused muelo&rollferatuvsed haigused, splenektoomia

5.2. Siisteemsed haigused: sarkoidoos
neurofibromatoos, vaskuliit

opsude Langerhans-rakuline histiotsiitoos, limfangioleiomatoos,

5.3. Metaboolsed haigused: gliikkogeeniladestushaigused, Gaucher’ tobi, kilpndarmehaigused
5.4. Muud: obstruktsioon tuumorist, fibroseeruv mediastiniit, dialtitisitav krooniline neerupuudulikkus

* BMPR2 - bone morphogenetic protein receptor 2
** ALK1 - activin receptor-like kinase-1
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Rehabilitatsioon (lla-B)
Psiihho-sotsiaalne abi (Ila-C)
Liigse fusilise koormuse valtimine (I11-C)

Rasestumisvastane kaitse (I-C) Toetav ravija Diureetikumid (I-C)
Gripi ja pneumokoki vastane vaktsineerimine (I-C) | ildised meetmed Hapnik (I-C)

P.o. antikoa%ulandid (l1a-C)
Digoksiin (11b-C)

v

| Suunamine spetsialisti konsultatsioonile (I-C) |

v

| Pulmonaalse vasoreaktiivsuse test (I-C IPAH, IIb-C APAH) |

Vasoreaktiivne |/

v

| Mittevasoreaktiivne

Y Y

WHO* funktsionaalne Algne ravi

klass I-111
Toendus- | WHO WHO WHO

Suukaudsed ohisuse funktsionaalne funktsionaalne funktsionaalne
kaltsiumikanali lass klass I klass 11l klass IV
blokaatorid
(-6) I-A Ambrisentaan Ambrisentaan, Epoprostenooli.v.

Bosentaan Bosentaan
Sildenafiil Sitaksentaan
Sildenafiil
. . Epoprostenool
Pisiv ravivaste i.v. lloprost
(WHOIilunktsionaalne (inhaleeritav)
ass 111} I-B Tadalafiil Tadalafiil
Trepostiniil (s.c.,
inhaleeritav)
lla-C Sitaksentaan lloprosti.v. Ambrisentaan,
Trepostiniil i.v. bosentaan,
. R sitaksentaan,
jah el sildenafiil,
tadalafiil, iloprost
inh.jai.v.,
trepostiniil s.c.,

. . i.v.,inhalgne
Jatkata ravi kombinatsioonravi
kaltsiumikanali
blokaatoriga Ilb-B Beraprost

Y

| Ebapiisav kliiniline vaste |

v

Ebapiisav kliiniline vaste |<7

Balloon-atrioseptostoomia (I-C) ja/voi
kopsude transplantatsioon (I-C)

Edasine kombinatsioonravi (lla-B)

Endoteliiniretseptori antagonistid

e AN
+ +
s AN
Prostanoidid — + — Fosfodiesteraas-
5-inhibiitorid

Joonis 1. Pulmonaalse arteriaalse hiipertensiooni ravi algoritm (1).

* WHO - Maailma Terviseorganisatsioon

PCH tekkepdhjus ei ole siiani selge ning
ka haiguse olemuses ja kliinilises kulus on
veel paljugi teadmata. On leitud mitmeid
haigusega koos esinevaid seisundeid, millest

lahtuvalt on avaldatud ka erinevaid etio-
loogilisi teooriaid, millest tikski pole siiani
kinnitust leidnud. Tdhtsamad neist on jirg-
mised (5):
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e immuun-vahendatud mehhanism —
PCHd on leitud koos esinemas siisteemse
eriitematoosse luupuse, sklerodermia,
Takayasu arteriidiga, aga ka Kartageneri
stindroomi ja hlipertroofilise kardiomiio-
paatiaga;

e viiruslik etioloogia — haigus on avaldunud
pérast dgeda respiratoorse viirusinfekt-
siooni pddemist;

¢ kasvajaline teooria — patogeneetiliselt
on tegu veresoonte vohamisega ja nii
on mitmed autorid liigitanud haiguse
healoomuliste kasvajate hulka;

e autosoom-retsessiivne périlikkus — on
esinenud perekondlikke juhte, néiteks
avaldati tihe perekondliku juhu kirjeldus
1988. aastal (12).

PCHd on diagnoositud molemast soost
patsientidel vordselt ja igas eas (vanuses 2—
71 aastat, keskmine vanus 30 aastat) (5).
Kirjeldatud on ka tiksikud kongenitaalsed
juhud, millega on kaasnenud mitmed muud
anomaaliad (7).

Kliinilistest simptomitest dominee-
rivad PCH korral progresseeruv hingeldus
ja jouetus. PCH eripdrana esineb veri-
koha kuni 30%-1ja hemorraagilised pleura-
efusioonid kuni 25%-1 patsientidest (5).
Lastel on kirjeldatud ka trombotsiitopee-
niat (13).

35 PCH-patsiendi kliiniliste simptomite
kokkuvdte on toodud tabelis 2 (9), millest
ndhtub, et ainus universaalne simptom
tundub olema diispnoe.

Tabel 2. 35 PCH-patsiendi kaebused ja
simptomid

Siimptom Pa:rs‘lle(‘r’l/fl)de
Diispnoe 32(91)
Parema stidamepoole puudulikkus 16 (46)
Verikéha 13(37)
Kéha 12 (34)
Pleuraefusioonid 9(26)
Tslianoos 6(17)
Rindkerevalu 4(11)
Trummipulksérmed 3(9)
Siinkoobid 3(9)
Veriokse 1(3)
Ninaverejooks 1(3)
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Enamasti joutakse PCH diagnoosini PH
nidhtude tekkel ja uurimisel. Juhuleiuna on
kirjeldatud PCHd ka ilma PH néhtudeta (11).
PCH diagnostika kuldne standard on
avatud kopsubiopsia (5). Piltdiagnostikas
on oluline KT, kus voib leida septaalseid
jooni, tsentrilobulaarset mattklaasvarjus-
tust ja pleuraefusioone (5).

PCH-le on iseloomulik kiirelt progres-
seeruv kulg (6). Keskmine elulemus on 3
aastat esmaste haigusndhtude tekkest, kuid
surm vOib saabuda kdigest paari kuu jooksul
pérast simptomite teket (5).

PCH ravi kohta ei ole tehtud tihtki juhus-
likustatud uuringut ning koik ravisoovitused
pohinevad tksikutel haigusjuhtudel (5).
Ainus kuratiivne ravi on kopsude voi
kopsude-siidame transplantatsioon (5, 6).
Medikamentoossel ravil on vaid toetav
efekt ja see on pigem sillaks transplanta-
sioonini. PCH puhul kasutatud ravimid
vOib tldjoontes jagada 2 riithma: anti-
angiogeneetilise toimega ja PH ohjeldami-
seks moeldud ravi.

Esimestest ravikatsetustest gliitkokorti-
kosteroidide ja tstiklosporiiniga ei ole efekti
saadud (14), kirjanduses on tiksikjuhtudena
PH-ta PCH ravis kirjeldatud interferoon-o
ja Ghel juhul dokstitstikliini positiivset
toimet (5). Proovitud on kasutada diureeti-
kume, angiotensiini konverteeriva enstiimi
inhibiitoreid, antikoagulante, sidame
gliikosiide, hapnikravi. Ndidatud on silde-
nafiili mOningast positiivset toimet (5).
Ka uutel PH-ravimitel ei ole PCH kulule
olulist md&ju tuvastatud (1). Kliiniline
kogemus néitab, et moned vasodilataa-
torid nagu kaltsiumikanalite blokaa-
torid ja intravenoossed prostatsikliinid
on neile patsientidele vastundidustatud,
kuna voivad esile kutsuda dgeda ja fataalse
kopsuturse (5).

Kokkuvotvalt voib 6elda, et tegu on PH
kliinilise pildiga kulgeva vdga tdsise prog-
noosiga haruldase haigusega, mida ravimi-
tega oluliselt mdjutada ei dnnestu ja mille
puhul ainus elu sdilitav meetod on kopsude
transplantatsioon.
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HAIGUSJUHU KIRJELDUS

13. mail 2008 suunati Tallinna Lastehaigla
pediaatria osakonda dekompenseeritud
astma tOttu lisauuringutele 3 aasta ja 4 kuu
vanune poiss.

Pereanamneesis oli emal lapseea
astma, vanemal vennal on pollinoos ja kerge
astma, isa esimene laps suri siidamerikke
tottu 3 pdeva vanuses.

Meie patsient siindis ajalisena siinni-
kaaluga 4400 g. 3 kuu vanusest tekkisid
atoopilise dermatiidi ndhud, tegemist oli
haiguse raskekujulise sagedaste dgenemis-
tega variandiga. Spetsiifiliste IgE analiilisiga
leiti sensibiliseerumine mitmete toidu- ja
aeroallergeenide (piim, muna, kala, pdhkel,
tolmulestad, dietolmud) suhtes.

Ligikaudu 1,5 aasta vanuselt diagnoositi
lapsel lisandunud korduvate obstruktiivsete
bronhiitide tdttu astma ja alustati pusiravi
montelukastiga. Last ravis jirgneva kahe
aasta jooksul perearst, astma kompensat-
siooni selle ajaga ei saavutatud — jatkusid
sagedased obstruktiivsed bronhiidid ja kord
kuus voi harvem esinesid kiirelt mé6duvad
viliseva hingamise episoodid, mille puhul
ventolini manustamine jii efektituks.

Viimane haiglaravi vajanud obstruk-
tiivse bronhiidi 4genemine oli 2 kuud enne
lapse lastehaiglasse uuringutele suuna-
mist, nddala jooksul pédrast bronhiidi pdde-
mist esines valu vasakus poOlves ja piisivalt
ebastabiilne iste. Laps vésis kiiresti, joudlus
oli kahanenud, poiss keeldus médngust ja
eelistas olla vanemate stiles. Pikemat maad
kondides tekkis hingeldus, trepist kondi-
mine oli vaevaline. Selgus, et hiilivalt ja
vaikselt olid samad kaebused stivenenud
2007. aasta stigisest. Positiivset kaaluiivet
viimase aasta jooksul peaaegu polnud, kaal
pusis 13,5 kg juures.

Objektiivne leid. Kohn kahvatu poiss,
kaal 13,7 kg (3—-10 protsentiili), pikkus
100 cm (50 protsentiili). Sdédstev liikumis-
muster, eelistab istuvaid ja vdhest litkumist
ndudvaid tegevusi. Tahhlipnoe 44 korda
minutis, hingamisel abilihaseid rahuolekus
ei kasuta, fiitisilisel koormusel kujuneb sega-

tllpi dispnoe. Rahuolekus ndhtav jugulum’i
litkumine hingamisel ja rindkere deformat-
sioon. Kopsudes olid tihekordselt kuuldavad
ebapisivad kiuned, rdginad, hiljem puhas
hingamiskahin. Stidame auskultatsioonil
esimene toon tasane, teine paukuv; sagedus
120 x minutis, RR dex 104/69 mm Hg,
sin 96/68 mm Hg. Maksa serv palpeeritav
+ 3-4 cm roidekaare alt, pinges. Kuiva-
vOitu nahal dnnaldes punetavad karedad
naastud.

Lihtudes tulalkirjeldatud leiust, tekkis
sidamepatoloogia kahtlus, mistdottu oli
esmaseks uuringuks EKG, kus esinesid
normofrekventse siinusriitmi foonil siidame
parema vatsakese viljendunud hiipertroofia
ja koja tilekoormuse tunnused. Ehhokardio-
graafiliselt (esitatud on algne leid ja 9 kuu
diinaamika) olid siidame paremad 60ned
maérgatavalt laienenud: parem vatsake
dilateerunud (2,63 — 4,4 cm M-mode),
parema vatsakese eessein hiipertrofeerunud
(0,6 — 0,86 cm M-mode) ja parem koda
dilateerunud, pindala 11,8 cm?. Kopsuarter
laienenud, klapi puudulikkus, arvestuslik
kopsuarteri keskmine rohk 35 — 55 mm Hg,
arvestuslik kopsuarteri l1oppdiastoolne rohk
24 — 60 mm Hg. Trikuspidaalklapi puudu-
likkus, gradient 125 — 92 — 108 mm Hg.
Alumine 00nesveen laienenud 0,8 — 1,6 cm,
alumise Od0nesveeni kollabeerumine
50% — 28%, maksaveenid laienenud. Vasak
vatsake viike, t60 hiiperkineetiline, vasaku
vatsakese ekstsentrilisuse indeks 1,7 — 3,0.
Kardiaalne indeks 2,25 — 1,4 1/min/m?2.
Lisaks esines seerumi B-tlilipi natriuree-
tilise N-terminaalse propeptiidi (proBNP)
viljendunud tous (15 877 pg/ml) ja rindkere-
elundite rontgenitlesvottel viikese vere-
ringe llekoormuse tunnused.

Nende niitajate alusel diagnoosisime
pulmonaalset arteriaalset hilipertensiooni
ja parema vatsakese puudulikkust ning
suunasime lapse angiokardiograafiliseks
uuringuks TU Kliinikumi kardiokirurgia
osakonda.

Kliinikumis hinnati selle uuringu tege-
mine patsiendile liiga ohtlikuks. Lapsel
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diagnoositi idiopaatilist pulmonaalset
hiipertensiooni ja alustati ravi sildenafiili,
furosemiidi ja spironolaktooniga.

Et vilistada teised PH pdohjused ja
moeldes ehhokardiograafiliselt mittediag-
noositavale siidamerikkele, jaitkasime uurin-
guid Tallinna Lastehaiglas. KT rindkere-
elunditest (vt joonis 2) tuvastas mdlemas
kopsus difuusselt tsentrilobulaarse matt-
klaasvarjustuse ja mediastiinumis laatuvad
suurenenud limfisdlmed paratrahheaalsel,
kariinialuses ruumis ja mdlemal pool bron-
hopulmonaalsel. Radioloog piistitas kaht-
luse venooklusiivse haiguse, kapillaarse
hemangiomatoosi voi kopsude alveolaarse
proteinoosi suhtes.

Joonis 2. Rindkere KT leid

Lisaks radioloogi hiipoteesidele mdeldi
diferentsiaaldiagnostiliselt siisteemsele
sklerodermiale. Seda kahtlust toetasid veel
vahepeal kliiniliselt tekkinud koéhuvalud
(jatkusid ka hiljem ning olid tdenéoliselt
seotud PAH ja parema vatsakese puudu-
likkusega) ning veritsus soolest (tegeli-
kuks pohjuseks 09.07.2008 eemaldatud
healoomuline jimesoole poliitip). Autoim-
muunmarkeritest oli tugevalt positiivne
ANA (1:640) vddrtus, samas jaid koik pole-
tikunéitajad ja teised autoimmuunmarkerid
negatiivseks.

Nende haiguste eristamise ainsaks
vOimaluseks oli avatud kopsubiopsia, mis
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teostati 2 kuud pérast esmast haiglasviibi-
mist. Preparaadis kirjeldati kopsu paren-
hiumis multifokaalseid muutusi, kus
kapillaari tilipi veresooned prolifereerivad
alveoolide seinu, interlobulaarseid septe ja
peribronhiaalset fibrooskude. Veresoonte
proliferatsioon oli eriti hdsti ndha immuun-
histokeemiliselt CD 34-ga. Vastus: leid
sobib kapillaarsele hemangiomatoosile.

Kuna tegemist on vdga harva esineva
haigusega, ptitidsime selle diagnoosi puhul
konsulteerida eri keskuste kolleegidega,
kelle abiga (ennekodike tdnu prof Altrajale)
esialgne kiisimus ,,Kas ikka on?“ asendus
kiisimusega ,,Mis saab edasi?“.

Haiguse ainus kuratiivne ravimeetod on
kopsude transplantatsioon. Suure t66 selle
ravimeetodi Eesti patsientidele kéttesaa-
davaks tegemiseks on teinud TU Kliini-
kumi kolleegid, kelle moodustatud kopsu-
transplantatsiooni meeskonnaga asusime ka
meie patsiendile kopsusiirdamiseks esimesi
samme astuma.

Kahjuks jidi see plaan 16puni viimata,
sest 9 kuud pérast uuringute alustamist
ja 6 kuud péarast PCH diagnoosimist laps
suri. Katsed konservatiivse raviga seisundit
parandada (sildenafiil, bosentaan, diureeti-
kumid, digoksiin) jdid tulemuseta.

ARUTELU
PCH on haruldane haigus, mille kohta on
viahe publitseeritud haigusjuhte, varase
lapseea juhte veel vihem. 2004. aastal tehtud
laste PCH juhtude kokkuvottes on kirjeldatud
15 juhtu, kus noorim patsient oli 2aastane ja
alla 10 aasta vanuseid patsiente oli 4 (7).
PCH-1 on esinenud nii omandatud
kui ka tiksikuid kaasastindinud juhte (7),
kirjeldatud kahe kaasastindinud PCHga
patsiendil esinesid molemal veel mitmed
muud viidrarengud. Meie patsiendi puhul
jddb teadmata, kas tegemist oli kaasasiin-
dinud voi elu jooksul tekkinud haigusega.
Kuna haigus ilmnes nii varases eas, jiadb
kahtlemata kaasastindinud variandi kahtlus,
kuid mingeid muid vddrarenguid meie poisil
ei tdheldanud.
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Omapdrane ja ilmselt ka esialgseid simp-
tomeid natuke varjutav oli fakt, et PCH
tekkis tugeva atoopiafooni ja mitme allergia-
haigusega lapsel. Teades, et PH Kkliinilised
ndhud vdivad lapsel sarnaneda bronhide
obstruktsioonindhtudega, ei saa tagantjérele
6elda, kumb haigus tekitas pdhiosa hinga-
misteede kaebustest. Siiski ei saa astmat
ka eitada: kohe pérast allergeeniga kokku-
puudet tekkinud vilisev hingamine kuulub
allergiahaiguse simptomite klassikasse.

Meile kidttesaadavast kirjandusest ei
onnestunud leida tihtki teist PCH-haigus-
juhtu, kus oleks mainitud atoopiahaiguste
kaasnemist vOi pdhjuslikku seost atoopia-
haiguste ja PCH vahel. Samuti ei leidnud
seost soolepoliitipidega.

Kill on PCH ja PVOD tekkel kahtlus-
tatud autoimmuunset geneesi (7). Kirjel-
datud patsiendil oli tugevalt positiivne anti-
nukleaarsete antikehade védartus, millele
meil selget seletust pakkuda ei ole. Vaata-
mata pdhjalikele otsingutele me autoim-
muunhaigusi poisil ei leidnud. Teadaolevalt
ka mingil osal tdiesti tervete inimeste popu-
latsioonist on ANA positiivne, nii voib tege-
mist olla lihtsalt kaasuva juhuleiuga.

Haigusjuhu diagnoosimisel kerkis tiles ka
kisimus, mis mahus uurida ja kui invasiiv-
seks peaks diagnostikas minema. Arvame,
et haruldaste ja tdsise prognoosiga haiguste
puhul on oluline diagnoosi maksimaalselt
tdpsustada, et leida infot vdoimalike ravi-
voimaluste ja prognoosi seisukohalt. Kaht-
lemata mingid kiisimused jddvad alati, ka
selle haigusjuhu puhul voib diskuteerida,
kas ja kuipalju sarnanevad haiguspilt ja
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histoloogiline leid PVODga. Nagu kirjan-
dusest teada, ei pruugi see piir alati viga
selge olla (1, 10).

Ainus nutdisaegsete PH diagnos-
tika juhendite jdrgi vajalik uuring, mida
patsiendil teha ei saanud, oli sidame
parema poole kateteriseerimine, kuna
uuring hinnati TUK kardiokirurgia klii-
nikus liiga ohtlikuks. Seetdttu on Kkirjel-
duses kasutatud ehhokardiograafial saadud
kaudseid kopsuarteri rohu viértusi.

Kui diagnoosimisel olid abiks PH
juhendid, siis ravi planeerimist raskendas
fakt, et PCH konservatiivse ravi juhendeid
ei ole olemas, soovitusi on vihe ja vahel ka
uksteisele vastukéivaid. Ainus konkreetne ja
koigist kirjandusallikatest ldbikdiv soovitus
on kopsude transplantatsioon. Algul Eestis
isna ebareaalsena tundunud vdimalus sai
Eesti kopsutransplantatsiooni rithma abiga
viga konkreetsed jooned ja suuna. Kahjuks
joudsime vaid poolele teele.

Lopetuseks, sellise haiguse diagnostika
ja kédsitlus on problemaatiline ning vajab
mitmete spetsialistide koost66d. Koostdo
patsiendiga, lapse vanematega ja kollee-
gidega on sellisel puhul eriti oluline ning
kirjeldatud juhul toimis hésti.
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SUMMARY

A case of pulmonary capillary
hemangiomatosis with severe
pulmonary hypertension

Pulmonary hypertension (PH) is defined
as mean pulmonary artery pressure higher
than >25mHg at rest. Pulmonary capillary
hemangiomatosis is a rare cause of PH, which
is characterised by proliferatiting capillaries
that invade the pulmonary interstitium
and alveolar septae. CT scan can help
distinguish PCH from idiopathic PH, but
the definitive diagnosis of PCH is based on
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histopathological findings and needs open
lung biopsy. The usual clinical course of
PCH is rapid deterioration and prognosis
without lung transplantation is poor.

We describe a case of PCH with PH
in a 3-year-old boy, who had coexisting
atopic excema and asthma. The child died
6months after the diagnosis of PCH and
before lung transplantation.

EestiArst 2009; 88(Lisa4):86-93

93





