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Siisteemne skleroos (SS) on harva esinev autoimmuunhaigus, mida pdeb Eestis umbes
100-150 inimest. Haiguse konventsionaalne ravi pdhineb immuunsupressiooni ning
siimptomaatilise ravi kombinatsioonil, kuid ka ravi foonil progresseerub haigus sageli
edasi, pohjustades olulist elukvaliteedi halvenemist ning raskematel juhtudel ka
surma. Uus suund SSi ravis on autoloogsete vereloome tiivirakkude siirdamine (AVTS),
mis toimus Eestis esimest korda 2019. aastal. Artiklis on analiiiisitud kuue ehk koigi
kuni 2023. aasta mirtsini Pohja Eesti Regionaalhaiglas AVTSi ldbinud SSi-patsientide
haigusjuhtusid. Erinevalt konventsionaalsest ravist on siirdamisega voimalik peatada
progresseerumist ja muuta seeldbi haiguse kulgu.

KIRJANDUSE ULEVAADE

Siisteemne skleroos

SS on harvikhaigus, mida diagnoositakse
Eestis umbes neli juhtu aastas. Haiguse
tekkepdhjuste uurimisel on leitud téendeid
nii geneetilise eelsoodumuse, epigeneetiliste
muutuste kui ka teatud keskkonnategurite
moju kohta, kuid tdielikku tdde haiguse
tekkepohjuste kohta teada ei ole (1).

Sarnaselt tekkepdhjustega ei ole ka
haiguse patogenees 16puni teada. Tegemist
on autoimmuunse sidekoehaigusega, mis
areneb III tiitipi tlitundlikkusreaktsiooni
ehk immuunkomplekside moodustumise
kaudu. Haiguse patogeneesi iseloomustavad
autoantikehade teke, mikroveresoonte
kahjustus, fibroblastide aktivatsioon ning
kollageeni ja teiste ekstratsellulaarse maat-
riksi komponentide liigproduktsioon nahas
ja siseelundites (1). Arvatakse, et fibro-
blastide aktivatsioonile ja interstitsiaalsele
fibroosile eelnevad autoantikehade teke ja
vaskulopaatia (2).

SS on heterogeenne haigus, mille siimp-
tomid voivad suures ulatuses varieeruda.
Raynaud’ fenomen esineb umbes 95%-I
patsientidest ning voib lisaks sérmedele
haarata ka jalgu, nina ning kérvu. Naha

kovastumine saab enamasti alguse sdrme-
dest ning voib edasi progresseerudes haarata
koiki jasemeid, ka kerepiirkonda ning négu,
piirates suu avanemist. Skleroosi ulatust
hinnatakse modifitseeritud Rodnani-naha-
skooriga (modified Rodnan skin score, mRss).
Raynaud’ fenomeni ning naha kévastumise
tagajérjel tekivad ligi pooltel SSi-patsienti-
dest sormeotstele haavandid, mis raskematel
juhtudel véivad viia ka gangreeni ja ampu-
tatsioonini. Nahaga seotud ilmingutest on
SSi puhul sage ka teleangiektaasiate teke,
hiiperpigmentatsioon ning kaltsifikat-
sioonid, mis méjutavad peamiselt sérmi,
késivarsi, kiitinarnukke ning polvi (3).

Peamised SSiga seotud kopsuilmingud
on interstitsiaalne kopsuhaigus (interstitial
lung disease, ILD) ja pulmonaalne arteriaalne
hiipertensioon (PAH) koos kopsufibroosiga
voiilma (3, 4). Kopsufibroosi esineb kuni ligi-
kaudu 80%-1 SSi-patsientidest ning 25-30%-1
patsientidest tekib progresseeruv ILD (4).

So6gitoru haaratus puudutab umbes
70% SSi-patsientidest (3). Simptomite hulka
kuuluvad kérvetised, diisfaagia, iiveldus,
oksendamine ja regurgitatsioon ning nende
pdhjuseks on enamasti gastrodsofageaalne
refluks voi séogitoru peristaltikaga seotud
hiired.

EestiArst 2023;
102(11):609-615

Saabunud toimetusse:
03.04.2023

Avaldamiseks vastu voetud:
14.06.2023

Avaldatud internetis:
23.11.2023

* Tartu Ulikooli arstiteaduse
eriala tligpilane,
2Pohja-Eesti
Regionaalhaigla
sisehaiguste kliinik,

3 Pohja-Eesti
Regionaalhaigla onkoloogia-
ja hematoloogiakliinik

Kirjavahetajaautor:
Marie Elise Soomre
marieelise.soomre@
gmail.com

Votmesonad:

sisteemne skleroos,
autoloogsete vereloome
tivirakkude siirdamine, ravi

Eesti Arstiteadusiliopi-
laste Seltsija ajakirja
Eesti Arst 2022/2023.
Oppeaasta artiklikon-
kursile ,Minu esimene
publikatsioon” esitatud
t6o.

EestiArst 2023;102(11):609-615

609



Stidamehaaratus voib méjutada nii peri-
kardi kui miiokardi. Perikardi kahjustus
avaldub dgeda perikardiidi, kroonilise
perikardiidi voi harva ka konstriktiivse
perikardiidina. Miiokardi haaratus tuleneb
peamiselt isheemilisest kahjustusest, mis
on seotud pargarteri mikrotsirkulatsiooni
hédiretega ning v6ib viia miiokardis fibroosi
tekkeni (3).

Liigeste haaratus on védga sage, esinedes
45-90%-1 SSi-patsientidest (3). See hélmab
artralgiat, harvem siimmeetrilist artriiti,
mis mdjutab kidte, randmete, polvede ja
pahkluude vdikeseid liigeseid. Liigeste jdikus
voib olla seotud ka naha kdovastumisega.

Neerukahjustus on SSi-patsientidel harv
(4-6%), kuid halva prognoosiga tiisistus
(2). Kodige rohkem uuritud neerukahjustuse
vorm on skleroderma neerukriis, mida
iseloomustab raske hiipertensioon ning
kiiresti progresseeruv neerupuudulikkus
®).

SSi konventsionaalne ravi péhineb
immuunmoduleeriva ja simptomaatilise
ravi kombinatsioonil ning sdltub konkreetse
patsiendi elundikahjustustest ja simptomi-
test. Inmuunmoduleeriva ravina on haiguse
kergemate vormide korral kasutusel meto-
treksaat ja miikofenoolhape, raskematel
juhtudel tstiklofosfamiid. Erinevate elun-
dikahjustuste korral lisanduvad raviskeemi
ka teised ravimid, néditeks neerukriisi korral
AKE inhibiitorid ning Raynaud’ fenomeni
puhul kaltsiumikanali blokaatorid. Kasu-
tusel on ka bioloogilised ravimid, mis on
kliinilistes uuringutes ndidanud positiivseid
tulemusi naha- ja kopsukahjustuste puhul.
Konventsionaalse raviga on voimalik aeglus-
tada, kuid mitte tdielikult peatada haiguse
progresseerumist ning leevendada patsiendi
simptomeid.

Kuidas aitab autoloogsete
vereloome tiivirakkude siirdamine
siisteemse skleroosi patsiente?
AVTSi raviv efekt seisneb korgdoosis keemia-
ravis, mis on suunatud elimineerima T- ja
B-limfotsiiiite, sealhulgas ka autoreak-
tiivseid immuunrakke, millel on SSi pato-
geneesis keskne roll (7). Uuringud on
ndidanud, et AVTSiga saavutatud pikaaja-
lised ravivabad remissioonid on seotud auto-
reaktiivse immunoloogilise malu véljajuuri-
mise ja immuunsiisteemi fundamentaalse
timberkonfigureerimisega. Viimane holmab
naiivsete B-rakkude regenereerumist ja

tilimuse stabiilset reaktiveerumist koos
sealt parinevate naiivsete T-rakkude, seal-
hulgas uute antigeenretseptoritega FOXP3+
regulatoorsete T-rakkude taastekkega ehk
toimub immuunsiisteemi taaskdivitamine.
Immuunsusteemi uuenemine pdrast AVTSi
vOib viia autoimmuunhaiguste korral
esineva vigase immuunsiisteemi isetaluvasse
(self tolerance) olekusse ja seega kutsuda
esile pikaajalisi remissioone.

AVTS koosneb neljast peamisest etapist:
tivirakkude mobiliseerimine luutiidist
perifeersesse verre, tlivirakkude kogumine
patsiendi verest, konditsioneeriv ravi ning
siirdamine. Mobiliseerimise etapis stimulee-
ritakse tiivirakke liikuma patsiendi luutidist
vereringesse, kasutades selleks granulo-
tstiitide kolooniaid stimuleerivat faktorit
ja tsiiklofosfamiidi. Seejarel kogutakse
tiivirakud perifeersest verest ja sédilitatakse
need vedelas lammastikus. Afereesiprotse-
duuri kdigus kogutakse CD34+ rakud (6, 7).
4-6 nddalat parast tlivirakkude kogumist
alustatakse konditsioneeriva raviga, mille
eesmark on elimineerida enamik autoreak-
tiivsete T- ja B-lumfotsiititide alamhulkadest.
Selleks kasutatakse tsiiklofosfamiidi ja
kuitiliku anti-T-limfotsiititse immuunglobu-
liini (rabbit anti thymocyte globulin, rATG)
suuri annuseid ning osas raviprotokollides
ka kogu keha kiiritust.

Kogu keha kiirituseta konditsioneerimise
raviprotokollid on valdavalt ltimfoabla-
tiivsed, kahandades lumfotstiiitide arvu
olulisel méaral, kuid sédilitades tsiiklofosf-
amiidi suhtes resistentsed miielogeensed
tivirakud. Seevastu raviprotokollid, mille
puhul kasutatakse kogu keha kiiritust,
on lisaks limfoablatsioonile ka miieloab-
latiivsed (6, 7). Parast konditsioneerivat
ravi sulatatakse eelnevalt kiilmutatud
tiivirakud ning siiratakse need patsiendi
verre. Tuvirakkude siirdamine liithendab
keemiaravijargset pantsiitopeenia perioodi,
voimaldades omandatud immuunsis-
teemil kiiremini taastuda. Autoreaktiivsete
T-lumfotstttide tdielik elimineerimine on
voimatu, kuid uute, immuunkompetentsete
rakkude klonaalse ekspansiooni tottu jadavad
nad arvulisse vahemusse ja ei ole seetdttu
enam voimelised organismis slisteemset
autoimmuunreaktsiooni esile kutsuma (7).

Raskekujulise ja kiirelt progresseeruva
SSi korral on mitmete kliiniliste uuringute
pdhjal ndidatud AVTSist tulenevat kasu.
Alates 2000. aastate algusest on I ja II faasi
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uuringud ndidanud AVTSi potentsiaali
poorata tagasi sklerootilised muutused
nahas ja stabiliseerida haigusega kaasnev
ILD (6-8).

Euroopas tehti Euroopa Vere ja Luutidi
Transplantatsiooni Uhingu (EBMT) andmetel
2021. aastal vereloome tiivirakkude auto-
loogne siirdamine 52-le SSi-patsiendile,
neist 4-le Eestis. Koigist Euroopas tehtud
autoloogsetest siirdamistest moodustab
SS umbes 0,2%. Rahvusvaheliste registrite
andmetel on siirdamise labinud SSi-patsien-
tide arv viimase kiimne aasta jooksul pea
kahekordistunud ning ravitulemused
paranenud (6). Aastate jooksul kogutud
teadmised patsientide selektsiooni kriteeriu-
mite ja ka protseduuri enda kohta on vihen-
danud siirdamisest tulenevat suremust
3-9%-ni (6). Siiski on tegemist haigusega,
mille puhul siirdamisega seotud suremus
on suur ning seda peamiselt siirdamise
eel tekkinud siidame- ja kopsukahjustuste
tottu. Hiljutised strateegiad raviga seotud
komplikatsioonide véhendamiseks hélmavad
siirdamiseelset ulatuslikku stidametege-
vuse ja kopsufunktsiooni hindamist ning
vajaduse korral tstiklofosfamiidi - stida-
mele toksiliselt mojuva raviaine - annuste
vahendamist (6).

Nahahaaratuse hindamisel kasutatav
mRSS viheneb suurel osal patsientidest
parast siirdamist markimisvaarselt (6, 7).
Patsientidel saavutatakse kopsufunktsiooni
halvenemise pidurdumine ning méned
uuringud on ndidanud ka forsseeritud
vitaalkapatsiteedi (forced vital capacity, FVC)
paranemist (6-8). Lisaks paraneb patsien-
tide elukvaliteet ja fiitisiline voimekus,
mida on méddetud kuue minuti konnitesti
ning heaoluniitajate uuringuga (6). Kolm
juhuslikustatud juhtkontrolluuringut ja
mittejuhuslikustatud vérdlusuuring on tées-
tanud autoloogsete vereloome tiivirakkude
siirdamise paremust vorreldes standardra-
viga uldise elulemuse, progressioonivaba
elulemuse ja elukvaliteedi parandamisel
(8-11). Need uuringud niitavad, et erinevalt
konventsionaalsest ravist voib AVTS muuta
SSi kulgu.

Raviprotokoll ASTIS

Kliiniline uuring ASTIS (Autologous Stem cell
Transplantation International Scleroderma)
kéivitati 2001. aastal Euroopa Reumavastase
Liiga ja EBMT egiidi all. Kliinilise uuringu
eesmdrk oli vérrelda korgdoosis keemia-

ravi ja AVTSi ohutust ja tdhusust igakuise
veenisisese tsiiklofosfamiidi pulssraviga.
Tuvirakkude mobiliseerimiseks kasutatakse
suurtes annustes veenisisest tsiiklofostf-
amiidi tihekordse veenisisese infusioonina
ning naha alla siistitavat granulotsiititide
kolooniaid stimuleerivat faktorit. Seejarel
tehakse leukaferees, mille kdigus kogutakse
patsiendi verest vahemalt 2-4 x 10° CD34+
rakku/kg kehakaalu kohta, mis sdilitatakse
siirdamiseni vedelas lammastikus.
Tivirakkude kogumisele jargneb kondit-
sioneeriv keemiaravi tsiiklofosfamiidiga
annuses 200 mg/kg kehakaalu kohta jaga-
tuna neljale jarjestikusele pdevale ning
rATG manustamine annuses 7,5 mg/kg
kehakaalu kohta jagatuna kolmele jarjes-
tikusele pédevale. Pdrast konditsioneeriva
ravi I6ppu tehakse vereloome tiivirakkude
siirdamine. Siirdamise jarel toimub kord
kuus immuunglobuliini veenisisene manus-
tamine 15 kuu viltel, seejarel alustatakse
revaktsinatsioonidega (12).

Patsientide selektsiooni
kriteeriumid

Patsientide sobivust siirdamiseks hinna-
takse pdhjalikult mitmete tegurite alusel.
Stidametegevuse hindamiseks tehakse
ehhokardiograafia siidame vasaku vatsa-
kese viljutusfraktsiooni (ejection fraction,
EF) ja kopsuarteri rohu mddtmiseks ning
sidame magnetresonantstomograafia
(MRT) miiokardi fibroosi ja perikardi kahjus-
tuse hindamiseks. ASTISi raviprotokolli jargi
ei ole patsiendid, kelle EF on alla 45% voi
kopsuarteri keskmine rohk iile 50 mm/Hg,
korge riski tottu siirdamiseks sobilikud (6,
7). Kopsude seisundi hindamisel jdlgitakse,
et patsiendi FVC oleks iile 45% ning kopsude
difusioonivoime iile 40%. Neerufunktsiooni
hindamiseks kasutatakse glomerulaarfilt-
ratsiooni Kiirust, mis peab olema iile 40 ml/
min (6, 7). Lisaks ei tohi SS olla diagnoositud
rohkem kui 4 aastat tagasi, patsiendi vanus
peab jddma alla 65 aasta ning tegemist peab
olema aktiivse, mitmeid elundisiisteeme
haarava haigustiitibiga (6, 7). Siirdamise
valistab ka patsiendi varasem tsiiklofosf-
amiidi veenisisene kumulatiivne annus
ile 5 g voi tile 3 kuu kestnud suukaudne
tstiklofosfamiidi ravi (6, 7).

HAIGUSJUHUD
Eesti esimene AVTS SSi-patsiendile viidi
labi Pohja-Eesti Regionaalhaiglas (PERH)
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2019. aasta alguses ning kuni 2023. aasta
martsini oli seal siirdamine tehtud kuuele
SSi-patsiendile. Lisaks artiklis analiitisitud
kuuele patsiendile tehti 2022. aastal {iks siir-
damine ka Tartu Ulikooli Kliinikumis. Kdigi
patsientide ravis jargiti ASTISi protokolli.

Esimene siirdamine

Esimene siirdamine toimus 2019. aasta
jaanuaris. Patsiendiks oli 63aastane naiste-
rahvas, kellel oli haigus diagnoositud 2016.
aastal. Tema peamisteks kahjustuskohtadeks
olid nahk ja kopsud. Lisaks esines Raynaud’
fenomen, tildine joudlus oli nérk ning flitsi-
lisel pingutusel tekkis sageli 6hupuudus.

Siirdamiseelse konditsioneeriva ravi ajal
tousis patsiendil korge palavik, mis antibioo-
tikum- ja hormoonravi foonil taandus. Tiivi-
rakkude tilekande ajal probleeme ei esinenud,
kuid pool tundi hiljem tekkis 6hupuudus ning
SpO, langus, mis raviga taandus.

Patsient tunneb end seniajani hasti. Aasta
parast siirdamist tehtud kopsu kompuu-
tertomograafilisel (KT) uuringul oli ndha
kopsufibroosi olulist positiivset diinaamikat,
mis on pilisinud tdnaseni. Tema fiitisiline
joudlus on parem, nahakahjustus téielikult
taandunud ning kolmel siirdamisjargsel
aastal ei esinenud tihtegi tagasilooki.

2022. aasta veebruaris slivenes patsiendil
taas 6hupuudus, misjdrel avastati uuringute
kdigus PAH ning alustati PAHi-spetsiifilist
ravi. Vaatamata tekkinud tagasilodgile on
patsiendi elukvaliteet vorreldes siirdamis-
eelse perioodiga endisest tunduvalt parem.

Teine siirdamine

2020. aasta maértsis tehti teine siirdamine.
Patsiendiks oli 22aastane naisterahvas,
kellel oli diagnoosi saamisest mdodas 6
aastat. Kuigi 6 aastat kestnud haigus vilistab
patsientide selektsioonikriteeriumite pohjal
siirdamise, otsustati sellele patsiendile ravi
siiski voimaldada, sest ei olnud veel tekkinud
ulatuslikke ja p6drdumatuid kahjustusi ning
arvesse voeti ka asjaolu, et varem ei olnud
ravi Eestis voimalik.

Peamisteks kahjustuskohtadeks olid
seedetrakt, kus probleemiks refluksoso-
fagiit ja diisfaagia, ning stida, kus kerge
raskusastmega miiokardiidile ja poletiku-
jargsele fibroosile viitav leid. Samuti esinesid
Raynaud’ fenomen, lihase- ja liigesevalud
ning vahenenud fiitisiline joudlus.

Siirdamise jarel vihenesid patsiendil
liigese- ja lihasevalud ning fuisiline joudlus

paranes. Nii aasta kui ka kaks aastat parast
siirdamist tehtud siidame MRT-uuringu
leid on piisinud vorreldes siirdamiseelsega
fibroosi osas diinaamikata ning kadunud
on aktiivsele poletikule viitav turse. Seede-
traktiga seotud siimptomites ei ole muutusi
toimunud. Kolm aastat parast siirdamist
ei ole tihtegi tagasilodki tekkinud ning
patsiendi iildine enesetunne vorreldes
siirdamiseelse ajaga on paranenud.

Kolmas siirdamine

Aasta hiljem, 2021. aasta mértsis, siirati vere-
loome tiivirakud 48aastasele meesterahvale,
kelle puhul oli tegemist kaks aastat varem
diagnoositud raske ja kiirelt progresseeruva
stisteemse skleroosiga. Aasta jooksul peale
diagnoosi saamist oli tal juba tekkinud raske
naha- ja siseelundite haaratus.

2021. aasta jaanuaris olid patsiendil
tuvastatavad SSile iseloomulikud kaugele-
arenenud muutused: patsiendi liikumis-
voime oli piiratud, pikemaid vahemaid
liikus ratastoolis, esinesid liigesekont-
raktuurid, nahk oli vaga kuiv ja skleroo-
tiline. Patsiendi seisundi hindamisel leiti
kopsudes ja siidames ning seedetraktis
SSile iseloomulikud viljendunud muutused.
Uhiskonsiiliumi (kardioloog, reumatoloog,
hematoloog) otsuse alusel koguti siiski 2021.
aasta veebruari alguses tiivirakud.

Peale tlvirakkude kogumist halvenes
kardiaalne ja hingamisfunktsioon ning
tlisistuste suure riski tottu tehti otsus
siirdamist mitte ette votta. Kuna edasise
raviga toimus patsiendi seisundis mdnin-
gane paranemine ja stabiliseerumine ning
patsient ja tema perekond olid hoolimata
ulikorgest tiisistuste riskist viga motivee-
ritud siirdamist labi viima, tehti 16puks
AVTS. Kahjuks talus mees juba konditsio-
neerivat ravi halvasti, tekkis viljendunud
vedeliku-lilekoormus, hiipotensioon, hinga-
mispuudulikkus ning stivenev neerupuudu-
likkus. Tuvirakkude tilekanne viidi 14bi ja
vereloome taastus, ent tekkinud hulgielun-
dipuudulikkuse tagajdrjel suri patsient 17.
siirdamisjdrgsel pdeval.

Neljas siirdamine

Sama aasta maikuus toimus siirdamine
21aastasel naisterahval, kellel SS oli diag-
noositud umbes pool aastat varem. Peamis-
teks kahjustuskohtadeks olid nahk, kopsud
(fibroos, difusioonivdéime langus) ning
stida (vdhene fibroos ja kerge poéletikuleid).
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Lisaks esines sdrmede funktsioonihdire ning
Raynaud’ fenomen.

Pool aastat parast siirdamist tehtud
siidame MRT-uuringul piisib fibroos,
kuid varasemaga vorreldes diinaamikata
ning aktiivsele protsessile viitav turse on
kadunud. Aasta pérast siirdamist on kopsu
KT-uuringul ndha fibroosi osas mdningast
ebasoodsat diinaamikat, mille tottu alustati
2022. aasta mais taas konventsionaalse
raviga. Patsient tunneb end paremini ning
Raynaud’ fenomen on véga tagasihoidlik.
Piisib minimaalne sérmede funktsiooni-
hidire, mille raviks kasutab ta tegevus-
terapeudi abi.

Viies siirdamine
2021. aasta suvel viidi ldbi siirdamine
S55aastasele meesterahvale, kes oli SSi diag-
noosi saanud 2019. aasta detsembris. Peamis-
teks kaebusteks olid patsiendil Raynaud’
fenomen, ulatuslikust naha tihenemisest
tingitud sklerodaktiitilia, refluksdsofagiit
ning futsilise jdudluse vihenemine. Lisaks
oli leitud fibroos kopsudes ja siidamelihases.
Siirdamise jarel on kopsude KT- ning
sidame MRT-uuringutel piisinud fibroosi-
leiud muutusteta. Leevenenud on seede-
traktiga seotud probleemid ning vahesel
madral ka nahakahjustus. Ravimitest on
kasutusel vaid nifedipiin Raynaud’ fenomeni
leevendamiseks. Neelamishdiret ja refluksi
enam ei esine.

Kuues siirdamine

Kuues siirdamine viidi 1dbi 2021. aasta
stigisel 62aastasele naisterahvale, kellel SS
oli diagnoositud aasta varem. Siirdamise
eel oli patsiendil joudnud tekkida ulatuslik
kopsukahjustus, kus 30% kopsudest oli
haaratud fibroosist ning esines oluline
kopsude difusioonivéime langus. Lisaks oli
patsiendil naha ja liigeste kahjustus ning
Raynaud’ fenomen.

Siirdamiseelse konditsioneeriva ravi
foonil tekkis patsiendil siinustahhiikardia
ning kopsuturse, mis raviga taandus.
Keemiaravi jdrel oli tal tugev iiveldus ning
tekkis transaminaaside vdirtuste ajutine
tous. Tluvirakkude tilekande jéarel langes
SpO,, esines tugev hingeldus, tekkis kopsu-
turse ning vererdhu kérgenemine, kuid
raviga seisund paranes.

Pool aastat parast siirdamist ei olnud
kopsude seisund muutunud, kuid aasta
hiljem lisandus KT-uuringul ndhtavat matt-

klaasi tiitipi varjutust, mis viitab haiguse
progressioonile. Naha osas saab ravitulemust
pidada positiivseks: iihtegi haavandit, mis
varem olid sérmeotstel ja kiilinarvarrel,
enam ei ole. Samuti saab patsient nlitid
erinevalt varasemast ka parema kéde sormi
panna rusikasse. Kuna kopsukahjustuse

R INDKERE

Pilt 1. Patsientide nr 1, 2, 4, 5 ja 6 kopsud enne (A) ja iiks aasta
parast (B) siirdamist kompuutertomograafilisel uuringul.
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Tabel 1. Haiguse profiil iga patsiendi kohta enne ja iiks aasta pérast siirdamist

Patsient 1 Patsient 2 Patsient 3* Patsient 4 Patsient 5 Patsient 6

Enne Parast Enne Parast Enne Enne Parast Enne Parast Enne Parast
mRSS 15 0 5 0 39 17 5 34 25 16 14
GERD Ei Ei Jah Jah Jah Ei Ei Jah Ei Ei Ei
Diisfaagia Ei Ei Jah Jah Jah Ei Ei Jah Ei Jah Jah
Raynaud’ Jah Ei Jah Jah Jah Jah Jah Jah Jah Jah Jah
fenomen
Sormeotste Jah Ei Jah Ei Jah Jah Ei Jah Ei Jah Ei
haavandid
ILD Jah Ei Ei Ei Jah Jah Jah Jah Jah Jah Jah
FVC (1) 3,5 3,4 3,4 - 4,2 4,5 4,3 3,4 3,8 1,7 1,8
DLCO (%) 52 46 73 = 45 64 60 58 48 39 34
PAH Ei Ei Ei Ei Ei Ei Ei Ei Ei Ei Ei
Miokardiit Ei Ei Jah Ei Jah Jah Ei Ei Ei Ei Ei
ANA 1:320 1:100 | 1:1000 1:1000 1:1000 1:1000 1:1000|1:1000 1:1000|1:1000 1:1000
Antikehade  Fibrilla- Neg Neg Neg Scl70 Scl75/ Neg Scl70 Scl70 Scl70 Scl70
profiil riin Scl100

mRSS - modifitseeritud Rodnani-nahaskoor; GERD - gastrodsofageaalne reflukshaigus; ILD - interstitsiaalne kopsuhaigus; FVC -
forsseeritud vitaalkapatsiteet; DLCO - siisinikmonooksiidi difusioonikapatsiteet; PAH - pulmonaalne arteriaalne hiipertensioon;
ANA - tuumavastane antikeha

* Patsient suri, siirdamisjargne hindamine ei ole voimalik.

osas siirdamisega raviefekti ei kaasnenud,
alustati 2022. aasta juunis taas konventsio-
naalset ravi.

ARUTELU

AVTS sai SSi ravis Eestis hoo sisse 2019.
aasta alguses ning nelja aasta jooksul on
1abi viidud 7 siirdamist. Protseduuri on
voimalik teostada vaid suures piirkondlikus
haiglas, kus on olemas siirdamiskeskus,
erineva valmidusega osakonnad ning vastava
vdljadppega arstid ja ded. Eestis on siirda-
miskeskuse olemasolu parast sellised haiglad
vaid PERH ning TU Kliinikum.

Kuna tegemist on suure riskiga prot-
seduuriga, on patsientide sobivuse hinda-
miseks seatud tdpsed kriteeriumid, mis
muu hulgas vélistavad kaugelearenenud
stidame- ja kopsukahjustusega patsientide
ravi. Siirdamisega seotud riskid on kiill
tunduvalt vaiksemad, kui patsient vastab
koigile kriteeriumitele, kuid sellegipoolest
ei tdhenda see automaatselt siirdamise
Onnestumist ega anna garantiid, et komp-
likatsioone ei teki. Adrmiselt oluline on
patsientide valikul jargida koiki kriteeriu-
meid: ka PERHis siiratud patsientide puhul
kulges koigile kriteeriumitele vastavatel
patsientidel siirdamine tésiste komplikat-
sioonideta.

Tegemist ei ole imeraviga, kus haiguse
taandumine on tagatud. Kuigi AVTS on
seni ainus ravimeetod, millega on voimalik
haiguse kulgu muuta ja progresseerumist
tdielikult peatada, on ka PERHis siiratud
patsientide seas iiks, kellel ravi olulist efekti
ei andnud. Paraku ei ole enne siirdamist
vbimalik ennustada, kellel ravi to6tab ja
kellel mitte.

PERHis siiratud viiest patsiendist neljal
oli siirdamise jarel selgelt ndha positiivset
raviefekti. Eestis siiratud patsientide ravi-
tulemused toetavad rahvusvahelistes
uuringutes leitut: enim on ndha naha ja
kopsude seisundi paranemist, kuid lisaks
paranes patsientidel ka kardiaalne leid.
Kahel patsiendil on siirdamise jairel mRSS 0
ja ka koigil teistel on see eelnevaga vorreldes
vihenenud (vt tabel 1). Raynaud’ fenomen
on kill kéigil patsientidel jadnud plisima,
kuid sellega seotud haavandeid ei ole
pérast siirdamist enam kellelgi tekkinud.
Kopsude seisundi halvenemise peatumist
on peamiselt hinnatud KT-uuringu abil:
kahel patsiendil viiest on kopsude seisund
siirdamise jarel plisinud diinaamikata ning
tithe puhul on ndha isegi positiivset muutust
(vt pilt 1). Stidame osas on koigil eelnevalt
miiokardiidi leiuga patsientidel poéletiku-
jargne fibroos plisinud muutusteta ning
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miiokardi aktiivne poletik taandunud. See
kinnitab, et AVTSi abil on voimalik aktiivne
haigusprotsess peatada ning seelédbi patsien-
tide elukvaliteeti parandada.

KOKKUVOTE

SS on mitmeid elundisiisteeme haarav
reumaatiline autoimmuunhaigus, millel
siiani puudub efektiivne ravi. 2000. aastate
alguses hakati rahvusvahelistes kliinilistes
uuringutes testima SSi-patsientidel AVTSi
ning aastate jooksul kogutud info pohjal
ja rahvusvahelisi juhendeid ja protokolle
jargides on alates 2019. aasta algusest
ka Eestis tehtud juba seitse siirdamist.
AVTSi eesmirk on peatada haiguse prog-
resseerumine ning parandada patsientide
elukvaliteeti. AVTSiga kaasneb tiisistuste
suur risk, kuid hoolikalt valitud ja koigile
kriteeriumitele vastavatel patsientidel on
nii rahvusvaheliste uuringute kui ka PERHi
patsientide tulemuste pdhjal siirdamisest
tulenev raviefekt hea ning komplikatsioo-
nide esinemine minimaalne.

VOIMALIKU HUVIKONFLIKTI DEKLARATSIOON

Autoritel puudub huvide konflikt seosesartiklis kasitletud teemaga.

SUMMARY

Autologous haematopoietic stem
stell transplantation in treatment
of systemic sclerosis: a literature
overview and analysis of cases
managed at North Estonia Medical
Centre

Marie Elise Soomre?, Eevi Parsik?, Katrin
Palk?

Systemic sclerosis (SSc) is a rheumatic
autoimmune disease affecting several
organ systems, for which there is still no
effective treatment. In the early 2000s,
clinical trials began to test autologous

haematopoietic stem cell transplantation
(AHSCT) in patients with SSc.Based on the
information collected over the years and
following international guidelines and
protocols, since the beginning of 2019,
seven AHSCTs have already been performed
in Estonia. The goal of transplantation is to
stop the progression of the disease and to
improve the patients’ quality of life. AHSCT
carries a high risk of complications, but
in carefully selected patients who meet
all criteria, based on the results of both
international studies and on the data for
North Estonian Medical Centre’s patients,
the treatment effect achieved by AHSCT is
good and the occurrence of complications
is minimal.
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