Krooniline sinusiit tstistilise fibroosi

korral haigusjuhu naitel
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Tsiistiline fibroos (TF) on autosoom-retsessiivselt paritav haigus, mis pohjustab tihkete
sekreetide teket kogu kehas. TFi korral esineb sagedasti, peaaegu 100%-1 juhtudest kroo-
niline rinosinusiit (KRS). Samuti on TF sagedasim ninapoliipoosi pohjustaja lastel ning
ninapoliipoosiga lapsi tuleks kindlasti TFi suhtes uurida. Tsiistilise fibroosiga seotud
KRSi (TF-KRS) haiged alluvad halvasti medikamentoossele ravile. Ninakdrvalkoobaste
endoskoopiline operatsioon (FESS) on ohutu ja tdohus ravimeetod nii lastele kui ka téis-
kasvanutele ning parandab oluliselt KRSi-haigete elukvaliteeti. TF-KRSi korral rakenda-
takse laiendatud maksillaarset antrotoomiat, mis holbustab postoperatiivset lavaazi. On
toendatud, et ka asiimptomaatilistele TF-KRSi patsientidele tuleks rakendada FESSi, mis
vdimaldab eemaldada ninakdrvalkoobastes pesitsevad patogeensed mikroobid.

Tsiistiline fibroos (TF) on autosoomne
retsessiivne pdrilik haigus, mille esinemis-
sagedus on 1 juhtum 2000 kuni 6000 siinni
kohta (1). Haiguse pohjuseks on mutatsioon
7. kromosoomi CFTR geenis (cystic fibrosis
transmembrane conductance regulator).
See pdhjustab klooritranspordi hiiret
ning tihkete, viskoossete sekreetide teket
kogu kehas (2). TFi puhul on iseloomulik
klassikaline siimptomite triaad: krooniline
obstruktiivne kopsuhaigus, pankrease
eksokriinne puudulikkus ning klooriioonide
suurenenud kontsentratsioon higis, kuid
esineb ka leebemaid ja atiitipilisi vorme (3).

Krooniline rinosinusiit on nina ja nina-
korvalurgete limaskesta poletik, mille puhul
simptomid kestavad iile 12 nddala. Haiguse
diagnoosimiseks peab esinema kaks pohi-
simptomit neljast: limasmadane eritis ninast,
ninakinnisus, halvenenud 16hnatundlikkus ja/
vOi valu/survetunne nio piirkonnas. Kindlasti
peab esinema kas ninakinnisus ja/voi sekreet
ninast. Diagnoosi peab kinnitama objektiivne
leid endoskoopial voéi KT-uuringul (2).

TF-patsiendid on vdga vastuvotlikud
varase ja ravile halvasti alluva krooni-
lise rinosinusiidi (KRS) suhtes. Téenaoli-
selt pohjustab paks ja tihke sekreet para-
nasaalsiinuste viljavoolutraktide ummistust
ja mukotsiliaarse transpordi hdirumist (2).
Rinosinusiidi esinemissagedus TFi korral on
sisuliselt 100% (4) ning ca 50%-1 haigetest
esineb ninapoliipoos (5, 6).

Lapseeas on KRSi diagnoosida keeruline,
kuna selle kliiniline pilt on eristamatu

adenoidi hiipertroofia ja/voi adenoidiidi
kliinilisest pildist. Kéha ja madane eritis
ninast on lastel sagedased kaebused ka teiste
haiguste puhul ning tihti tuleb diagnoos
plstitada vaid vanematelt saadud teabe
alusel (2). Ilmselt seetdttu on KRS lastel
moneti aladiagnoositud, kuna tavaliselt
sellele diagnoosile laste puhul ei mdelda.

Tstistilise fibroosiga seotud KRSi korral
(TF-KRS) esineb lastel oluliselt sagedamini
ninapoliipoosi kui n-0 tavalise KRSi korral
(86% vs. 16%) (7) ning TF on sagedasim
ninapoliipoosi pdhjustaja laste hulgas (8).
Seega tuleks iga ninapoliipoosiga last uurida
TFi suhtes (1).

KRS on elukvaliteeti oluliselt halvendav
haigus nii tdiskasvanutel kui ka lastel (2). Uhe
uuringu jargi on KRSist tingitud elukvaliteedi
halvenemine lastel isegi suurem kui nditeks
astma, aktiivsus-tdhelepanuhdire, juveniilse
reumatoidartriidi voi epilepsia korral (9).

Vaatamata sellele, et KRS on TFi korral
vdga sage, puuduvad praegu spetsiifilised
vahendid (kiisimustikud), millega hinnata,
kuidas moéjutab KRS tsiistilise fibroosiga
laste elukvaliteeti (10). Kdige laialdasemalt
on TFi elukvaliteedi hindamisel kasutusel
kiisimustik CFQ-R (11), kuid selles puudub
eraldi osa rinosinusiidi hindamiseks.

NINAKORVALURGETE JA ALUMISTE
HINGAMISTEEDE INFEKTSIOONIDE
SEOS

Koige sagedamini on ninakorvalurgetest
nende haigestumise korral véetud proo-
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videst leitud Pseudomonas aeruginosa’t,
Staphylococcus aureus’t ja Streptococcus
viridans’i. Seejuures on leitud markimis-
vaarne korrelatsioon paranasaalsiinustest
voetud kiilvi ja BAList (bronheoalveoraalne
lavaaz) voetud kiilvi vahel (2).

Keskkond ninakorvalurgetes ja alumistes
hingamisteedes on sarnane (12). Seetottu
arvatakse, et paranasaalsiinused on hea ja
yturvaline” paik bakteritele arenemiseks,
muteerumiseks ja ravimiresistentsuse saavu-
tamiseks (2, 12). Hilisemas jargus voivad
need bakterid juba migreeruda alumis-
tesse hingamisteedesse (12). TF-haigetel
on vdimalik ninakérvalurgetest leida ravi-
miresistentseid bakteritiivesid juba enne
krooniliste kopsuinfektsioonide teket (2).

RAVI

Eelnevat arvestades on TF-haigetel oluline
KRS varakult avastada ja seda ravida. TF-KRSi
raviks kasutatakse ninasiseseid steroid-
preparaate (INKS), sekreedi viskoossuse
vahendamiseks alfadornaasi ninasisesi ja
ninasiseseid antibiootikume (Eestis ei ole
praegu miitigil iihtegi ninasisest toopilist
antibiootikumi) ning rakendatakse ka nina-
korvalkoobaste endoskoopilist operatsiooni
(FESS) (2). TF-KRSi korral on INKSi moju aga
monevorra viaiksem kui n-0 tavalise KRSi
korral (1). Uldiselt varieeruvad Kkliinilised
kasitlusviisid haiglati ja riigiti tugevalt, sest
puudub n-6 kuldstandard (10).

FESS

FESS (funktsionaalne endoskoopiline siinuse
operatsioon) on iildine moiste, holmates
ninakérvalkoobaste endoskoopilisi operat-
sioone nagu maksillaarne antrostoomia,
etmoidektoomia, sfenoidotoomia ja fron-
totoomia.

FESS on KRSi puhul elukvaliteeti parandav
operatsioon ning see efekt on samavddrne
nii TF-KRSi kui ka tavalise KRSi korral (2).
TF-KRSi korral on aga sagedamini vajalikud
reoperatsioonid (1). Lisaks elukvaliteedi
parandamisele voimaldab FESS teoreetiliselt
likvideerida ka paransaalsiinustes pesitsevad
patogeenid (12).

Ka lastele on KRSi ja TF-KRSi korral FESS
turvaline, hdsti talutav, efektiivne ja elukva-
liteeti parandav ravimeetod (1, 8, 13, 14).

Kuna TF-KRSi korral esineb sekreedi
peetumine pdskkoobastes ning reoperat-
sioonide vajadus on sagedane, soovitatakse
TF-KRSi korral teha laialdased maksillaarsed

antrostoomiad (nn megaantrostoomiad), et
operatsioonijargsel perioodil oleks voimalik
poskkoopaid puhastada ja loputada (1, 2).
On olemas teatud toendid selle kohta,
et FESSi voiks teha ka asiimptomaatilistele
TF-KRSi patsientidele. On leitud, et FESS
vdahendab kopsuinfektsioonist tulenevaid
hospitaliseerimisi kopsusiiriku saanud
TF-haigete hulgas (15). Viljaspool transplan-
tatsioonimeditsiini késitlevat kirjandust on
aga avaldatud tulemused FESSi mdju kohta
TF-haigete kopsufunktsioonile vastukdivad

.

HAIGUSJUHT

9 aasta vanusel poisslapsel diagnoositi tstis-
tiline fibroos 2013. aastal (3 aasta 10 kuu
vanuses). Geneetilise analiilisi tulemusena
leiti CFTR geenis 2 haigusseoselist mutat-
siooni: ¢.262_263delTT valgus p.Leu88llefs*22
(varem tuntud kui 394delTT mutatsioon) ja
11. eksonis mutatsioon ¢.1521_1523delCTT
valgus p.Phe508del. Kliiniliselt on tegemist
kombineeritud (nii soole kui ka respiratoor-
sete) ilmingutega haigusvormiga.

Alates 2013. aastast on patsient olnud
regulaarsel jdlgimisel pediaatrite juures
ning saanud ensiiimasendusravi (lipaasi,
amiilaasi ja proteaasiga). Anamneesist on
teada, et vdikelapseeas oli ta harva haige,
kuid lasteaias kdimisega seoses esines pika
kuluga bronhiit. Kdht on olnud lapsel ette-
volvunud juba imikueast alates. Kaalu- ja
kasvuiive on olnud rahuldav.

Esimene teadaolev pddordumine
koérva-nina-kurguarsti vastuvotule oli 2012.
aastal seoses tugeva ninahingamistakistuse,
Oise nohisemise ja sagedaste nohude tottu.
Selleks hetkeks ei olnud veel TFi diag-
noositud ning leiti adenoidi hiipertroofia.
Piisiva ninahingamistakistuse tottu tehti
2014. aasta aprillis adenoidektoomia. Kuigi
ninahingamistakistus jii piisima ka pérast
operatsiooni, arvati, et tegemist vdiks olla
operatsioonijirgse harjumusliku suuhinga-
misega. Agedaid sinusiite oli patsient selleks
hetkeks pddenud tihe korra.

Tagantjarele voiks arvata, et juba 2014.
aastal oli krooniline rinosinusiit ilmselt
olemas. Selle kliinilise pildi kriteeriumid (2)
olid tdidetud ning peamine diferentsiaaldiag-
nostiline haigus - adenoidi hiipertroofia - oli
operatiivselt ravitud ning simptomid ei taan-
dunud. Kuigi siis eesmisel rinoskoopial kroo-
nilisele rinosinusiidile viitavaid tunnuseid
(miadane sekreet, poliilibid) ei ndhtud, peab
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Pilt 1. Operatsioonieelne KT-uuring - koronaarne ja aksiaalne I6ige paranasaalsiinustest.
Taielikult on malemal pool varjustatud poskkoopad ja etmoidaalrakustik, parem recessus
frontalis ning otsmikukoobas. Vasak otsmikukoobas ning sfenoidurked on vélja arenemata.

arvestama, et eesmine rinoskoopia vdimaldab
hinnata vaid nina eesmist kolmandikku ning
rahvusvaheliste ravijuhendite kohaselt on ka
lastel KRSi kahtluse korral ndutav KT voi CBCT
(cone-beam computed tomography) uuringu
voi ninaendoskoopia tegemine.

KRSi ka siis ei diagnoositud; diagnoositi
hoopis vasomotoorset riniiti ning raviks
madrati flutikasooni ninasprei (mis tege-
likult oleks ka KRSi korral olnud esmane
ravivalik). Alates 2015. aasta septembrist
lisati raviskeemi ka inhaleeritav alfadornaas.

Intranasaalse kortikosteroidravi foonil
ninahingamistakistus ja piisiv sekretsioon
ninast aga pusis, lisaks tekkis dine norska-
mine. Adenoidi taastekke kahtluse ja norska-
mise tottu suunati patsient novembris 2017
TU Kliinikumi kdrvakliinikusse readenoid-
ektoomiaks ja tonsillektoomiaks.

Haiglasse saabudes oli mélemal pool ndha
nina keskkidikude turse ja rohekas (maddane)
sekreet. Mandlid olid suured, kriiptilised.
Tehti tonsillektoomia.

Kliinilise pildi ja anamneesi pohjal jai
aga kahtlus KRSi suhtes. Patsient suunati
seejdrel paranasaalsiinuste KT-uuringule,
kus olid ndhtavad totaalsed varjustused
molemal pool etmoidaalrakkudes ja pdsk-
koobastes, paremas recessus frontalis’es ja
otsmikukoopas. Vasak otsmikukoobas ja
sfenoidurked olid vélja arenemata (vt pilt 1).
Raviskeemi lisati peale INKSi ninaloputused
fiisioloogilise lahusega.

Oluline ninahingamistakistuse siivene-
mine tekkis jaanuaris 2018. Patsient pdordus
kohaliku haigla erakorralise meditsiini

osakonda. Probleemiks oli 6huvoolu téielik
takistus paremas ninapooles.

TU Kliinikumi kérvakliinikusse hospi-
taliseeriti patsient uuesti martsis 2018.
Ninahingamine paremal poolel peaaegu
puudus. Rinoskoopial ilmnes, et parem iihine
ninakdik oli tédielikult sulgunud poliitibimas-
side tottu, samuti esines pollipoos vasakus
ninapooles. Kuna INKS selleks hetkeks mingit
toimet avaldanud ei olnud, lisati selle asemele
raviskeemi antileukotrieen (montelukast
annuses 5 mg iiks kord pdevas).

Aprillis 2018 tehti patsiendile molema-
poolne nina endoskoopiline operatsioon
(FESS). Molemalt poolt eemaldati ulatus-
likud poliitibimassid. Processus uncinatus oli
molemal pool surutud anteromediaalsele.
Tehti molemal pool maksillaarsed antrostoo-
miad, eesmine ja tagumine etmoidektoomia
ning paremal puhastati recessus frontalis ja
sinus frontalis. Koik paranasaalsiinused olid
tdidetud poliitibimassi ja mddase sekreediga.
Histoloogilise uuringu alusel oli tegemist
valdavalt eosinofiilse poliipoosiga.

Operatsioonijargseks raviks madrati
suukaudne antibiootikum, antileukotrieen
ja ninaloputused fiisioloogilise lahusega.
Operatsioonijargsel kontrollil mais 2018
mingit ninahingamise takistust ei esinenud.
Esines moddukal hulgal méddaslimast sekreeti
molemas ninapooles.

Endoskoopilisel kontrollil (vt pilt 2) oli
nédha, et molemal pool olid iihised ja kesk-
mised ninakdigud poliipoosivabad, kuid
samuti oli ndha limasmadane sekreet kesk-
kdikudes. Edasiseks raviks méarati lokaalne
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Pilt 2. Operatsioonijargne endoskoopiline pilt paremast keskmisest
ninakdigust. Nahtav on limasmadane sekreet keskmises ninakéigus.
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HAIGUSJUHU KOKKUVOTE
Kirjeldatud haigusjuhtum illustreerib ka
kirjanduses toetatud teooriat, et kroo-
nilise rinosinusiidi diagnoos kipub laste
puhul hilinema, kuna iildiselt peetakse
KRSi tdiskasvanute haiguseks. Nagu eelne-
valt vidlja toodud, ongi kliiniliselt lapseea
KRS eristamatu adenoidi hlipertroofiast.
Kui aga ninahingamise takistus ptisib ka
adenoidektoomia jdrel, tuleks last edasi
uurida KRSi suhtes. Eriline valvsus tuleks
sdilitada just TF-patsientide puhul, sest neil
on rinosinusiidi esinemissagedus sisuliselt
100%. KRSi tdpne diagnoosimine eeldab aga
KT (v6i CBCT) uuringu voi ninaendoskoopia
tegemist. Ka lastel on konservatiivse ravi
ebadnnestumise korral ndidustatud FESS,
mis on tdéhus ja ohutu ravimeetod.

SUMMARY

Chronic rhinosinusitis in children with
cystic fibrosis: a case report

Mihkel Plaas*

Cystic fibrosis (CF) is a progressive genetic
disorder with an autosomal recessive inher-
itance pattern. The condition is character-

ized by ongoing infections in the lungs and
continuous aggregation of thick mucus
secretion. Chronic rhinosinusitis (CRS) is
extremely common in CF patients, with an
incidence rate approaching 100%. Further,
CF is the most common cause of nasal
polyposis in the paediatric population.
Considering this, checking of all children
who present with polyps for CF is strongly
recommended. Typically, CF related CRS
(CF-CRS) is resistant to conservative therapy,
frequently necessitating more invasive
interventions. Endoscopic sinus surgery
(FESS) is an effective and safe treatment
modality that reliably improves quality of
life in both adults and children with CRS.
Maxillary mega-antrostomies are typically
recommended for CF-CRS cases, given the
high need for follow-up surgeries and to
aid post-operative lavage. There is some
evidence indicating the utility of FESS for
asymptomatic CF-CRS patients too, as this
could help eradicate potential pathogens in
the maxillary sinuses.
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