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Eksfoliatsiooni siindroom ja
eksfoliatiivne glaukoom.
Ulevaade ja esinemine Eestis

Kuldar Kaljurand®

Nigemispuude pdhjustajana on glaukoom silmahaigustes teisel kohal maailmas,
olles pohjustanud pimeduse iile 200 miljonile inimesele. Eksfoliatsiooni siindroom
on peamiselt silmas esinev, aga siiski generaliseerunud elastoosi vorm, millele on
iseloomulik valkja helbelise materjali moodustumine ning selle materjali sadene-
mine silmas lddtse, vikerkesta ja trabekulaarvorgustiku pinnale. Eksfoliatsiooni
stindroomi koosesinemine koos avatud nurgaga glaukoomiga muudab viimase kulu
margatavalt agressiivsemaks ja ravile raskemini alluvaks.

Glaukoom on silma haiguslikest seisundi-
test katarakti jarel teisel kohal maailmas
nigemispuude ja pimeduse pdhjusena.
Hinnanguliselt on iile ilma suurusjargus
200 miljonit glaukoomi téttu pimedat
inimest. Taas hinnanguliselt umbes pooled
glaukoomi pddevad isikud ei ole teadlikud
oma haigusest, ja seda Euroopas ning
Pohja-Ameerikas. Arenevate maade kohta
tdpsemad andmed ja hinnangud paraku
puuduvad tldse (1). Tuleb tunnistada, et
ka Eestis puudub siiani glaukoomiregister.

Glaukoom jaguneb eeskambri nurga
avatuse jargi avatud nurgaga (OAQG) ja
kinnise nurgaga glaukoomiks. Kaukaasia
rassil, seega ka eestlastel, on ehituslikult
avarad silma eeskambri nurgad ning seega
esineb neil peaasjalikult primaarne avatud
nurgaga glaukoom (POAG).

Mbolemad glaukoomivormid véivad olla
primaarsed voi sekundaarsed. Sekundaarsel
OAG-1 on mitu alatiiiipi. Uks nendest on
eksfoliatiivne avatud nurgaga glaukoom.

Eksfoliatsiooni (ka pseudoeksfoliat-
siooni) stindroom (EXS) on east sdltuv kroo-
niline haigusseisund, mida iseloomustab
fibrillaarse ekstratsellulaarse materjali
produktsioon ja progresseeruv kuhjumine
silmamuna eesmises segmendis. Silma
vaatlusel on ndhtav miniatuurset kddma
meenutav materjal, mis tlitipiliselt sadeneb
laatse eesmisele pinnale, pupillaardirisele
ja eeskambri nurka. Kirjeldatud leid on
vaadeldav vaid pilulambiga. Esimesena
kirjeldas seda fenomeni ja kasitles teaduslikel

alustel Soome oftalmoloog John G. Lindberg,
kes kaitses sel teemal 1917. aastal Helsingis
doktorit6o (2). Tema kasitsi tehtud joonised
ndivad vidga niilidisaegsed (vt joonis 1)

Joonis 1. A. John G. Lindbergi joonis.
B. Eksfoliatsiooni siindroom laatse eeskapslil.
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ja tema morfoloogiline kasitlus konealusest
stindroomist on padev ka tanapieval.

Praegusajal seob koiki glaukoomispetsia-
liste, kes tegelevad keskendunumalt EXSiga,
kuulumine Lindbergi tihingusse.

Huvitava faktina tuleb mainida tdsiasja,
et peamise osa oma teadustddst tegi dr
Lindberg Peterburis prof Ernst Blessigi
juhendamisel. Prof Blessig lahkus Vene-
maalt varsti parast oktoobrirevolutsiooni
ning asus elama ja todtama Tartusse, kus
ta oli silmahaiguste professoriks ja eriala
edendajaks aastatel 1921-1929. Professor
Blessig on maetud Tartusse Raadi surnuaiale.

Immunohistokeemilised andmed
viitavad, et silma ladestuv eksfoliatiivne
materjal on gliikoproteiini-proteogliikaani
kompleks, mille tdpne moodustumiskoht ei
ole teada (3, 4). Selle kompleksi valgulises
koostises on nii mittekollageense baas-
membraani komponente nagu laminiin ja
fibronektiin kui ka elastse koe elemente
nagu elastiin, amiiloid P ja vitronektiin
ning eriti elastseid mikrofibrille (5, 6). Need
andmed koos valkude fibrilliin-1 ja LTBP-1/2
nRNA geenide liigse viljendumusega (7)
annavad kinnitust elastsete mikrofibrillide
patogeneesi teooriale, mille jargi on EXS
elastoosi alatiitip, mille kdigus kahjustuvad
elastse koe mikrofibrillid (8).

Kui eksfoliatiivsest materjalist on
haaratud vikerkesta veresooned, ldits, siis
esineb kogu silmamuna eesmise segmendi
hiipoksia, krooniline hemato-okulaarse
barjadri kahjustus, verevarustuse hdired
silma eesmises segmendis, aga ka hallkae
kiirem moodustumine silma lddtses (4).

EXSile iseloomulikud fibrillid (vt joonis 2)
ndivad olevat multifokaalsed, toodetud
intraokulaarsete rakkude poolt: pre-ekva-
toriaalne lddtse ja mittepigmenteeritud
ripslihase epiteel, trabekulaarvorgustiku,
sarvkesta ja veresoonte endoteel ning
peaaegu koik rakutiitibid vikerkestas (vt
joonis 3). Seega on EXSi esinemisel haaratud
ning vihemal v6i rohkemal maéaral kahjus-
tatud enamik silmamuna eesmise segmendi
kudedest ning see annabki stindroomile
iseloomuliku komplikatsioonide spektri
glaukoomi, aga ka teiste silmahaiguste
korral.

Eksfoliatiivse materjali teket on tuvas-
tatud ka teistes elundites peale silmamuna,
nditeks nahas, siseelundites, sile- ja voot-
lihaskiududes ning stidame lihaskiududes
(9, 10). EXSi seotust slisteemsete, peamiselt

ULEVAADE

Joonis 2. Elektronmikroskoopial on sedastatavad peenemad nn A-tiiiipi
fibrillid (A) ja paksemad B-tiiipi fibrillid (B), mikrofibrillide agregatsioon
kipseteks eksfoliatsiooni fibrillideks (C) ning fibrilliin-1 vastaste
antikehadega margistatud eksfoliatiivsed fibrillid (D).

Joonis 3. Elektronmikroskoopial ndhtavad eksfoliatiivsed fibrillid [aatse
epiteelis (A) (LE - |33tse epiteel, LC - 1aatse kapsel); ripslihase epiteelis (B)
ning vikerkesta pigmentepiteelis (C, D).
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vaskulaarsete haigustega ei ole mitmetes
nii immunohistokeemilistes kui ka rahvas-
tiku-uuringutes 6nnestunud kindlalt vélja
tuua. Nditeks leiti Saksamaal meditsiiniliste
andmebaaside analiitisi tulemusel EXSi
esinemise ja abdominaalaordi aneurtismi
vahel selge, statistiliselt oluline seos (11),
samas Soomes korraldatud samalaadne
uuring sellist seost ei kinnitanud (12).

Oluliseks verstapostiks EXSi uuringutel
on olnud lusiitilokstidaasi produktsiooni
avastamine kromosoomis 15924. Liistitiloks-
daas kataliilisib aldehtitidide moodustumist
kollageenist ja elastiinist. Islandi Reykjaviki
silmauurimisrihm avastas selge seose
liistitilokstidaasi produktsiooni ja EXSi ning
eksfoliatiivse OAG vahel (13).

Glaukoom on ndgemisnarvi neuropaatia,
mida iseloomustab neuroretinaalse ddrise
Ohenemine ja ndgemisndrvi papillieks-
kavatsiooni suurenemine. Haigusliku
protsessi kdigus kahjustuvad (praeguste
teadmiste jargi apoptoosi kaudu) reetina
ganglionirakkudelt ldhtuvad pikad aksonid.
Kliiniliselt ei ole haigus oma algusfaasis
patsiendile oluliste vaeguste pdhjusta-
jaks. Narvikiudude kahjustumise korral
kahjustub esmalt perifeerne ndgemine.
Vaatevilja ahenemine toimub jark-jargult
ning voib jddda patsiendile markamatuks
kuni ktillaltki ulatuslike kahjustuste
tekkimiseni. Salakavalaks teeb haiguse
veel see, et ndgemisndrvi kahjustuse teke
ja stivenemine on valutu. Silma siserohu
tous mangib olulist rolli (teatud juhtu-
mitel on ka peamine tegur) ndgemisnarvi
kahjustuse tekkel. Haiguse olemasolu
ja voimaliku progresseerumise iile saab
otsustada vaid regulaarselt ndgemisndrvi
seisundit hinnates, vaatevilja testides ning
silma siserdhku modtes. Eksfoliatiivset
glaukoomi iseloomustavad silma siserdhu
korged niitajad, vdga sageli juba haiguse
algusfaasis. Mitmed uuringud on ndidanud,
et EXSi esinemine ka silma kérgenenud
siserdhuta suurendab glaukoomi haiges-
tumise riski 5-9,8 korda (14, 15). Eksfo-
liatiivset materjali on avastatud ka silma
tagumiste ripsarterite ja keerise veenide
seintes. See voib olla ndgemisnérvi vereva-
rustust hdiriv ning seda kaudu glaukoomi
tekke riskiteguriks (16). Seda kinnitab, kiill
kaudselt, Puska Soomes tehtud uuring,
mis nditas, et kiimne jadlgimisaasta jooksul
arenes 32%-1 EXS-positiivsetest patsien-
tidest vélja eksfoliatiivne glaukoom (17).

EXSi levimus on maailma eri paigus
killaltki erinev. Jaapanis, Mongoolias ja Hiinas
on EXS {isna harv leid, esinedes 0,2-1,3%-1
ja puududes praktiliselt inuiitidel (18).
Ka Euroopas on levimus ebaiihtlane. EXS on
sage Kreekas ja Pohjamaades, ulatudes Soomes
kuni 22,1%-ni (19), Islandil 10,7%-ni (20)
Rootsis 17,4%-ni (21) 50aastastel ja vane-
matel isikutel. Suur osa selle valdkonna
arvamusliidritest on seisukohal, et vigagi
mitmed maailmas korraldatud rahavstiku-
uuringud ei ole olnud metoodiliselt 16puni
korrektsed v6i on uuritud mingit rahvas-
tiku alarithma, aga tulemusi sealjuures
laiendatud kogu rahvastikule. Eestis tehtud
rahvastiku-uuring (juhuslik uuritavate
isikute valik rahvastikuregistrist) andis
EXSi levimuseks 50aastastel ja vanematel
isikutel 25,5% (22). Samade autorite varem
tehtud uuringus katarakti operatsiooniks
saabunud patsientidel oli EXSi levimusprot-
sendiks 35,4% (23). EXSi levimus on Eestis
suur, vihemalt samal tasemel voi korgem
vorreldes PoOhjamaadega. Sellest tingitult
on Eestis ka suur eksfoliatiivse glaukoomi
esinemissagedus - pooltel avatud nurgaga
glaukoomi haigetest esineb EXS. 35,7%-1
EXS-positiivsetest esines glaukoom haiges-
tunud silmas.

Kokkuvotvalt voib konstateerida, et EXS
on iile maailma esinev, kuid ebaiihtlaselt
levinud stindroom. Sellisele ebatihtlase
leviku tiheks tdendoliseks seletuseks on
juba viidatud asjaolu, et oftalmoskoopi-
lisel uuringul ilma pupilli laiendamata
voib EXS jddda avastamata. Oluline on ka
tddeda, et oftalmoloogid ei poora paraku
piisavat tdhelepanu EXSi esinemisele ning
sellest lahtuvate muutuste tdlgendamisele.
Viimased molekulaar-bioloogilised uuringud
viitavad toesti ka asjaolule, et LOXL1-geen,
mis on peamine stindroomi olemasolu eest
vastutav geen, on maailma eri piirkondades
siiski erinevalt védljendunud. Eesti jadb
sarnaselt Soome ja Rootsiga suure viljen-
dumusega piirkonda. Teistes Balti riikides
teadaolevalt EXSi levimuse kohta uuringuid
tehtud ei ole. Tdsist uurimist vadriksid EXSi
kui Gihe elastoosi vormi korral erinevad
muutused teistes elundites, ning seda just
suure esinemissagedusega kogukonnas,
nagu see Eestis on.

Eksfoliatiivne glaukoom (EXG) on primaar-
sest avatud nurgaga glaukoomist marksa
agressiivsema kuluga ja raskemini ravile
alluva sekundaarse glaukoomi vorm, mis
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nagu uuringud nditavad, haarab peaaegu
pooli avatud nurgaga glaukoomi haigetest
Eestis (22). Eksfoliatiivne glaukoom on
vorreldes primaarse avatud nurgaga glau-
koomiga silma siserdhu oluliselt korgemate
nditajatega ja uuringud viitavad, et samade
siserdhu nditajate juures kujuneb glaukoom
kaks korda sagedamini EXSi esinemise
korral (24). Eksfoliatiivse glaukoomi adek-
vaatseks raviks on vaja marksa individuaal-
semat ja peaaegu alati ka agressiivsemat
ravi. On leitud, et kuni 80% koikidest
operatiivselt ravitud glaukoomidest on
olnud eksfoliatiivsed glaukoomid (4). Usun,
et Eesti silmaarstide ringkonnas on EXSi
olemus ja tdhtsus hésti teadvustatud. Eesti
Oftalmoloogide Seltsi ja mitmete toetajate
abil on toimunud siistemaatiliselt viga
mitmeid glaukoomi, ka EXG diagnostikat
ja ravi puudutavaid seminare. Oigel ajal
avastatud glaukoom ei ole tdnapdevaste
diagnostika- ja ravivoimaluste juures tingi-
mata patsiendi pimedusega 16ppev haigus.

SUMMARY

Exfoliation syndrome and
exfoliative glaucoma. Overview and
incidence in Estonia

Kuldar Kaljurand*

Exfoliation syndrome (EXS) is an age-
related generalized disorder characterized
by the production and accumulation of a
fibrillar extracellular material in the ocular
and other tissues. The EXS and exfoliative
glaucoma (EXG) are common ocular condi-
tions with significant repercussions for the
health of the eye. Prevalence of EXS varies
widely in different parts of the world. It is a
common condition in the Nordic countries.
According to a study conducted in Tartu,
the prevalence of EXS in Estonia is 25.5%.

Ocular degenerative changes arising
due to the synthesis and accumulation of
exfoliative material within ocular tissues
significantly increase the incidence of
glaucoma. Exfoliative glaucoma (common
in Estonia, accountig for up to 50% of all
open-angle glaucomas) is a sight-threatening

condition whose clinical characteristics,
course and prognosis are different from
those of primary open-angle glaucoma.
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