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Lihhenamiiloidoos: kirjanduse
lilevaade ja haigusjuhu kirjeldus

Oliver Juursoo?, Oliver Taul?3

Lihhenamiiloidoos (LA) on krooniline nahahaigus, mille puhul ladestub amiiloid ainult
nahas. Haigust iseloomustavad siigelevad, sageli pigmenteerunud paapulid kerel ja
jdsemetel, eriti sddrte sirutuspindadel. Lo6ve mojutab oluliselt LA-patsientide elukva-
liteeti, pohjustades sageli tugevat siigelust ja kosmeetilisi probleeme. Varajane ja tdpne
diagnoos koos digel ajal alustatud raviga véimaldab viltida haiguse kroonilist kulgu
ja elukvaliteedi olulist halvenemist. Artikli eesmérk on anda esmakordne eestikeelne
iilevaade LAst, kidsitledes haiguse patogeneesi, kliinilist pilti, diagnoosimist ja ravi-
vdimalusi. Lisaks on kirjeldatud ravimiresistentse LAga patsiendi haigusjuhtu, mille
puhul saavutati hea ravitulemus uut bioloogilist ravi kasutades.

Amiloidoos tihistab laiemat moistet, mille
alla kuuluvad mitmed haigused, mille
tihiseks tunnuseks on amiiloidi rakuvéline
ladestumine. Primaarse lokaliseerunud
nahaamiiloidoosi korral on amiiloid lades-
tunud ainult nahas ning selle haigusrithma
sagedasim esindaja on lihhenamiiloidoos
(LA). Teisteks primaarse amiiloidoosi alatiii-
pideks on veel makulaarne, bifaasiline,
nodulaarne ja diiskroomne amiiloidoos.
Sekundaarseid amiiloidi ladestusi on juhus-
likult leitud ka erinevate nahakasvajate
korral (1).

LAd on esimest korda kirjeldatud 1928.
aastal (2). Tegemist on haruldase haigu-
sega, enim juhtumeid on kirjeldatud Kagu-
Aasias, eriti Hiinas (3). LA suurema levi-
musega on seotud ka teatud nahatiiiibid,
néiteks Fitzpatricku skaala alusel III ja IV
nahattiip (1). Haigus avaldub sagedamini
tdiskasvanueas, keskmine vanus diagnoo-
simisel on 47 eluaastat. Epidemioloogilised
uuringud Euroopa kohta puuduvad, kuid
Aasia populatsioonis on leitud hinnangu-
liseks primaarse lokaliseerunud nahaamii-
loidoosi levimuseks 0,98 juhtumit 10 000
inimese kohta (4).

PATOGENEES

LA tdpne patogenees ei ole veel selge.
Amiiloid koosneb lahustumatutest amiiloid-
fibrillidest, mis on tekkinud erinevatest
lahustuvatest valkudest nende struktuur-
sete muutuste tagajdrjel (5). LA puhul esinev
amiiloid K (AK) on périt keratinotstiiitide
keratiinvalkudest. Esineb mitmeid AK

moodustumise teooriaid, ent keskset rolli
etendavad basaalmembraani keratino-
tsiitidid. Uhe teooria kohaselt vabanevad
keratinotsiititide apoptoosi kdigus kera-
tiinvalgud, mis muudetakse makrofaagide
ja enstiimide poolt amiiloidiks (6). Teise
teooria kohaselt voib olla tegemist kera-
tinotsiiitide kiudude (tonofilamentide)
degeneratsiooniga, kus tonofilamentide
migreerumisel epidermisest dermisesse
muudetakse need eeldatavasti histiotsiii-
tide ja fibroblastide poolt amiiloidiks (1).
Kolmanda teooriana on kirjeldatud higindar-
mete voi higijuhade talitluse hdiret, mille
tagajarjel satub higi basaalmembraani, mis
omakorda kutsub esile poletikulise reakt-
siooni ja epidermise kahjustuse, tingides
amiloidi ladestuse (7).

Keratinotsiititide kahjustust voivad
soodustada erinevad tegurid, sealhulgas
kroonilist stigelust ja kratsimist pdhjus-
tavad haigused, nagu krooniline neeru-
haigus ja biliaarne tsirroos. Samuti on
selles osa geneetilisel eelsoodumusel (nt
OSMR (Oncostatin M receptor) ja IL31RA
(Interleukin-31 receptor A) geenidel) ning
keskkonnateguritel (1, 5). On avastatud, et
patogeensed mutatsioonid OSMR ja IL31RA
geenides pohjustavad IL-31 signaaliraja
hdirumist, mis on otseselt seotud siigeluse
tekkega (8).

KLIINILINE PILT

LA puhul on enamasti tegemist nahal
asuvate sligelevate naastudega, mis paik-
nevad koige sagedamini jasemete sirutuspin-
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dadel, eriti sdartel. Haiguse algstaadiumis
esinevad luksikud ketendavad, naha varvi
voi hilperpigmenteeritud 2-4 mm labimo6-
duga paapulid, mis hiljem voivad laatuda
naastudeks, moodustades lainelise mustri
nahale. Lihhen terminina tdhendab samb-
lalaadset mustrit.

LA algab tavaliselt tihel kehapoolel, kuid
voib aja jooksul haarata kogu kehapinna (1,
5). Sagedamini esineb koldeid sdartel, reitel,
kiasivartel ja seljal. Haiguse tiitipiline paikne-
mine seostub kratsimisele kergesti alluvate
nahapiirkondadega. Patsiendid, kellel esineb
sddrte sirutuspinnal LA, héoruvad sageli
sddri teise kehapoole kannaga (5). Kolded
on enamasti stigelevad, kuid voivad olla ka
astimptomaatilised (9). Haruldastel juhtudel
voivad esineda ka villid. Osal patsientidel
esineb samal ajal ka makulaarse amiiloidoosi
tunnuseid, nagu hiiperpigmenteerunud
vorkjad voi lainelise mustriga maakulid
nahal, eriti tilaseljal, sellisel juhul on tege-
mist bifaasilise amtloidoosiga (1).

Haigus vdib esineda iseseisvalt voi koos
teiste haigustega, sealhulgas atoopilise
dermatiidi, lameda lihheni, ankiiloseeriva
spondiiliidi, multipleksse endokriinse
diisplaasia, hiipertlireoidismi, autoim-
muunsete sidekoehaiguste (nt stisteemne
skleroos, slisteemne eriitematoosne luupus,
dermatomiiosiit) ja teiste sidekoehaigus-
tega (1, 10). Uhel patsiendil on kirjeldatud
LA kollete puudumist piirkondades, kus
naha temperatuur on kérgem (nt suurte
pindmiste veenide juures), mis viitab, et
amiiloidfibrillide teke v6ib in vivo séltuda
temperatuurist (11).

DIAGNOOSIMINE

LA kahtlus tekib ttitipilise kliinilise pildi
alusel, iseloomulik on naha varvi voi hiiper-
pigmenteeritud paapulite ja/vdi naastude
esinemine. Diagnoosi toetab 166be tiitipiline
lokalisatsioon, nagu sédarte sirutuspinnad,
ja tutpilised simptomid, nagu kahjustatud
piirkondade stigelemine ja kratsimine.
Arvestades, et sarnane kliiniline pilt esineb
ka teiste haiguste korral, ei ole LA diag-
noosimine alati lihtne (5, 12). Oluline on
LA varajane dratundmine, et alustada diget
ravi stigeluse leevendamiseks ja viltida
nahakahjustust.

Diagnoos kinnitatakse nahabiopsiaga,
eelistatud meetodiks on puurbiopsia.
LA korral paiknevad amiiloidladestused
dermise pindmises osas, eeskatt papillaarses

dermises. Dermise papillid véivad amiiloid-
ladestuste tagajirjel laieneda. Epidermises
esineb sageli kroonilisele hddrdumisele
viitavaid tunnuseid, nagu naha pakse-
nemine ogakihi (stratum spinosum) ehk
akantoosi ja sarvkihi (stratum corneum) ehk
hiiperkeratoosi arvelt, mis voivad meenu-
tada kroonilist lihtlihhenit (1, 5). Amiiloidi
ladestumist ei esine veresoonte seinte
umber ega dermise stigavamates kihtides
©).

Keratinotstititidest parinev amiiloid
varvub Kongo punasega polariseeritud
valgusel dunroheliseks (apple-green birefrin-
gence), kuid tavalisel valgusmikroskoopial
telliskivipunaseks (13).

Diferentsiaaldiagnostiliste variantide
hulka kuuluvad peamiselt haigused, mis
avalduvad naastudena jasemete sirutus-
pindadel (5). Peamiselt on tegu krooni-
lise lihtlihheni (lichen simplex chronicus),
hiipertroofilise lameda lihheni (hypertrophic
lichen planus) ja s6lmelise sligatovega
(prurigo nodularis) (1, 5, 12). Neid haigusi
iseloomustavad kroonilised stigelevad
naastud vdi sdlmed, sageli sddrte siru-
tuspindadel ning histoloogiliselt esineb
hiiperkeratoosi, akantoosi ja kerget kuni
moodukat limfohistotsiitaarset pdletikulist
infiltraati, kuid amtiloidladestusi ei leidu.
Kroonilise lihtlihheni puhul on sageli nahal
nahtav lihheniseerumine ehk naha pakse-
nemine, samas kui hiipertroofilise lameda
lihheni puhul voivad kolded olla violetsed
ning histoloogiliselt omada iseloomulikku
pindmises dermises asetsevat saeham-
bataolist limfotstiiitide infiltraati (1, 5).
Nii kroonilise lihtlihheni kui ka s6lmelise
stigatove puhul voivad sageli kaasneda voi
olla algpdhjuseks teised sligelevad naha-
haigused, nagu atoopiline dermatiit (5).

RAVI

LA on nahaga piirduv haigus, seega on
ravi eesmirk leevendada siimptomeid ja
kosmeetilisi probleeme. Kuigi kasutusel
on mitmeid ravimeetodeid, on nende efek-
tiivsuse kohta vihe andmeid, kuna tegu
on haruldase haigusega (12). Ukski seni
kirjeldatud ravimeetod ei ole osutunud
koigil patsientidel iihtlaselt tohusaks ega
ole suutnud haigust vélja ravida (1).

Ravi eesmark on katkestada LA-patsien-
tidel sageli esinev siigeluse-sligamise
tstikkel, kuna kratsimine soodustab kera-
tinotstilitide kahjustust ja haiguse piisimist

Eesti Arst 2026; 105(10):504-509

505



(D). Oluline osa on noustada patsiente, et
nad vildiks siigelust soodustavaid tegureid,
nditeks naha kuivust.

Kergematel juhtudel on véimalik kasu-
tada tugevaid ja tilitugevaid paikseid korti-
kosteroide. Tihkemate naastude korral voib
paikseid kortikosteroide kasutada vajaduse
korral oklusioonina. Sel juhul kaetakse
ravimiga madritud ala kileplaastriga, et
parandada kortikosteroidide imendumist.
On leitud, et slistitav koldesisene korti-
kosteroidravi voib olla alternatiiv viikeste
piirdunud kollete puhul. Kui tthe kuu
jooksul paranemist ei toimu, tuleks paikne
kortikosteroidravi lopetada ja kaaluda teisi
ravivdimalusi. Paiksete kortikosteroidide
pikaaegsel kasutamisel voib kdrvaltoimena
kujuneda nahaatroofia (5). Alternatiivina
paiksele kortikosteroidravile on leitud
raviefekt ka paiksetel kaltsineuriini inhi-
biitoritel (nt takroliimus), millel puudub
risk nahaatroofia tekkeks (14). Ketenduse
eemaldamiseks on kasulikud paiksed
keratoliititilised preparaadid, nditeks
salitsiitilhape voi uurea (1, 5).

Viaheste andmete pohjal on leitud LA
parandavat moju valgus- ja laserravil,
dermaabrasioonravil ning slisteemsetel
ravimitel (nt suukaudsed retinoidid, tstik-
losporiin, tstiklofosfamiid ja talidomiid)
(1, 5). Uuringus, kus vorreldi médduka
kuni tugeva paikse kortikosteroidi ravi
efektiivsust ultraviolettkiirgus B (UVB)
valgusravi ning PUVA-valgusraviga (psora-
leen koos UVA-kiirgusega) 20 LA-patsiendi
seas, taheldati, et valgusravi vihendas
patsientide hinnangul stigelust ja naha
kareduse astet rohkem, kuigi erinevus ei
olnud statistiliselt oluline (15).

Dupilumab on mitmetes haigusjuhtudes
ndidanud soodsat toimet LA suhtes. Tegu
on monokloonse antikehaga, mis seondub
IL-4 ja IL-13 retseptoritega, pdrssides
signaalide edastamist (16). Lisaks stimu-
leerib IL-4 Th2-rakke tootma IL-31, seega
vahendab dupilumab, inhibeerides IL-4
toimet, kaudselt IL-31 aktiivsust. IL-31 on
tstitokiin, mis omab olulist rolli stigeluse
tekkes (17). Uuringud on ndidanud, et
primaarse lokaliseerunud nahaamiiloi-
doosiga patsientidel on seerumis ja nahas
tousnud II tiilipi tstitokiinide (IL-4, IL-13,
IL-31) ning nende retseptorite tasemed,
mis simptomite leevenemisel vihenevad
(18). Dupilumab on Euroopas ndidustatud
atoopilise dermatiidi, sdlmelise siigatove

ja kroonilise spontaanse urtikaaria ravis
(19). Ameerika Uhendriikide Toidu- ja
Ravimiameti poolt on dupilumab néidus-
tatud ka bulloosse pemfigoidi raviks
(20). Eestis on dupilumab kittesaadav
atoopilise dermatiidi raviks. 2026. aasta
martsi seisuga on kirjanduses kirjeldatud
kokku vihemalt 18 LA-patsienti, keda on
ravitud dupilumabiga. Uuringutes taandus
patsientide siigelus tavaliselt mone nddala
jooksul ning nahakahjustused muutusid
kuude jooksul mirgatavalt leebemaks voi
taandusid taielikult (10, 12, 18, 21-28).

LA puhul on tegemist iildiselt healoo-
mulise haigusega, progresseerumine
stisteemseks amiiloidoosiks on ddrmiselt
haruldane (29). Kasutusel on mitmeid
ravimeetodeid, aga nende efektiivsus on
kiisitav. Védikestes uuringutes on kirjel-
datud ka kortikosteroididest efektiivse-
maid ravimeetodeid nagu dupilumabravi,
aga 2025. aastal ka nemolizumabravi, mis
blokeerib otseselt IL-31 rada. Nemolizumab
voib pakkuda efektiivsemat siimptomite
kontrolli ja vihem koérvaltoimeid, eriti
kui siigelus on domineeriv simptom (30).
Nemolizumab on Euroopas ja USAs ndidus-
tatud atoopilise dermatiidi ja s6lmelise
sigatdve raviks, kuid Eestis ei ole ravim
praegu kittesaadav (31).

HAIGUSJUHU KIRJELDUS
2024. aasta augustis hospitaliseeriti Tartu
Ulikooli Kliinikumi nahahaiguste osakonda
77aastane mees ile keha esineva naha-
l60be, tugeva nahasiigeluse ja ulatuslike
ekskoriatsioonide tottu. Tugevalt stigelev
l66ve oli patsiendil esinenud peaaegu 20
aastat, kuid ravist hoolimata 166ve pisis ja
stigelus progresseerus. Loobeelementideks
on olnud lillakas-pruunikad sarvestunud
koonusjatest paapulitest laatunud naastud.
Nahk on olnud tugevalt kriimustatud ja
veriste koorikutega. Haaratud on olnud
peaaegu kogu nahk, kuid jisemete painu-
tuspinnad ja nahavoldid on jadnud enamasti
loobevabaks. Loove oli eriti vdljendunud
jalgade sirutuspindadel (vt foto 1 ja 2).
Aastate jooksul on patsient kdinud
korduvalt perearsti ja dermatoloogide
vastuvottudel. Alates 2017. aastast on
patsient viibinud korduvalt uuringutel ja
ravil TU Kliinikumi nahahaiguste kliiniku
statsionaaris. Kliiniline pilt on viidanud
LA-le, kuid varasemad nahabiopsiad viitasid
kroonilisele lihtlihhenile v6i sélmelisele
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HAIGUSJUHT

Foto 2. L6dve patsiendi seljal oktoobris 2024.

Foto 1. L6dve patsiendi
jalal mértsis 2024. Foto 4. Patsiendi naha seisund seljal martsis 2025.

Fotod: 4 x Oliver Taul

stigatovele. 2022. aastal véetud nahabiop-
taadis esines keratiini tiilipi amiiloidla-
destus, mis kinnitas LA diagnoosi.

Raviks on patsient saanud niisutavaid
salve, erinevaid hormoonsalve, atsitretiini,
dapsooni ja PUVA-vanne. 2017. aastal alus-
tati siisteemse kortikosteroidraviga, mis
leevendas siigelust ja 166vet, kuid tekkinud
korvaltoimete nagu suurenenud s66giisu ja
tdusnud kehakaalu tottu otsustas patsient
ravi lopetada.

Septembris 2024 alustati ravi dupilu-
mabiga (300 mg s.c.) 2nddalaste interval-
lidega. Kontrollvastuvotul 6 kuu pérast
patsiendil subjektiivseid kaebusi ei esinenud.
Objektiivselt oli nahal tédheldatav veel kerge
poletikujdrgne leid (vt foto 3 ja 4). Prooviti
ka ravi intervalli pikendada 3 nddala peale,
kuid siis tekkis taas stigelus. Kontrollvastu-
votul 13 kuu pérast oli patsient kaebusteta,
nahk oli tédiesti lo6bevaba.

Foto 3. Patsiendi naha seisund jalgadel
martsis 2025.
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ARUTELU

Kirjeldatud haigusjuht esindab klassikalist
LA kulgu tugeva siigeluse, hiiperpigmentee-
ritud naastude ja kroonilise kulu poolest.
Ebatiitipiliseks voib pidada haiguse erakord-
selt ulatuslikku levikut peaaegu kogu
kehale, samas kui klassikaline LA piirdub
tavaliselt jisemete sirutuspindadega (5).

LA patogeneesis etendab keskset rolli
stigeluse-stigamise tsiikkel. Krooniline
kratsimine pohjustab keratinotsuiitide
kahjustust, mis viib amiiloidi moodustu-
miseni. Uuringud on ndidanud, et LA voib
tekkida kroonilise lihtlihheni tagajarjel,
mille puhul viib pidev kratsimine 16puks
amiiloidi ladestumiseni (32). Suigeluse-
stigamise tstikkel on iseennast voimendav
protsess, kus kratsimise kdigus vabanevad
mediaatorid, mis omakorda siivendavad
stigelust (33). See rohutab vajadust katkes-
tada tsiikkel varajases staadiumis.

Kuigi LA puhul on tegemist healoo-
mulise haigusega, méjutab see oluliselt
patsientide elukvaliteeti. Mitte-esteeti-
line védljandgemine ja krooniline stigelus
pohjustavad frustratsiooni, drevust ja
depressiooni (34).

Haigusjuhus kirjeldatud patsiendil
saavutati raviga tdielik remissioon ning
dupilumabravi kestel ei esinenud korval-
toimeid. Pikaajalised uuringud on ndidanud
dupilumabi soodsat ohutusprofiili kuni
Saastase kasutamise korral. Kdige sageda-
semad koérvaltoimed hélmavad konjunk-
tiviiti, stistekoha reaktsioone ja naso-
fariingiiti (35). Dupilumab on esimene
bioloogiline ravim mooduka kuni raske
atoopilise dermatiidi raviks, mis on kasu-
tusel alates 2017. aastast (16). LA ravis
kirjeldati dupilumabi kasutamist esimest
korda 2020. aastal (10).

Lisaks dupilumabile pakub uut ravi-
véimalust nemolizumab, mis blokeerib
otseselt IL-31 rada. Nemolizumab vdib
samuti olla efektiivne LA ravis ja pakkuda
tulevikus tdiendavat ravivoimalust.

LA uurimine on oluline mitmel pdhjusel.
Haiguse patogenees on endiselt ebaselge
ja tdpsem arusaam voiks viia sihtotstarbe-
lisemate ravimeetodite viljatootamiseni.
Kuigi LA on healoomuline haigus, mojutab
see oluliselt patsientide elukvaliteeti.
Traditsioonilised ravimeetodid on sageli
ebaefektiivsed ja uued bioloogilised ravimid
pakuvad lootust, kuid nende efektiivsuse

kinnitamiseks on vaja suuremaid kontrol-
litud uuringuid. LA geneetiline taust ning
seos IL-31 signaalirajaga avab vdoimalusi
personaliseeritud raviks ja stigeluse mehha-
nismide paremaks moistmiseks.
Esitatud haigusjuhu nidide kirjeldab
dupilumabi arvestatavat efektiivsust raske
pikaajalise LA ravis ning tédieliku kliinilise
remissiooni kujunemist ilma maéarkimis-
viadrsete kdrvaltoimeteta. See toetab
dupilumabi kasutamist kui paljutdotavat
ravivoimalust ravimresistentse LA korral.

KOKKUVOTE

Lihhenamiloidoos (LA) on primaarse
lokaliseerunud nahaamiiloidoosi kdige
sagedasem alatiilip, mida iseloomustavad
stigelevad, hiiperpigmenteeritud paapulid
ja naastud jasemete sirutuspindadel, eriti
sddrtel. Haigus on haruldane Euroopas,
kuid sagedasem Kagu-Aasias. Patogenees
on seotud siigeluse-siigamise tsiikliga,
kus krooniline kratsimine pdhjustab
keratinotsuiitide kahjustust ja amiiloid
K ladestumist dermise papillaarses osas.
Geneetilised mutatsioonid OSMR ja IL31RA
geenides, mis mojutavad IL-31 signaalirada,
on seotud haiguse tekkega. Diagnoos
kinnitatakse nahabiopsial, kus amiiloid
varvub Kongo punasega ja on polariseeritud
valguses iseloomulikku dunrohelist varvi.

Ravi eesmark on leevendada stimp-
tomeid ja katkestada siigeluse-siigamise
tstikkel. Traditsioonilised ravimeetodid
hélmavad tugevaid paikseid kortikoste-
roide, keratoliititilisi preparaate ja valgus-
ravi, kuid nende efektiivsus on piiratud.
Viimastel aastatel on dupilumab, IL-4 ja
IL-13 retseptorite antagonist, ndidanud
markimisvddrset efektiivsust ravimire-
sistentse LA ravis, leevendades stigelust
mone nddala jooksul ja parandades naha-
kahjustusi kuude jooksul.

Kirjeldatud 77aastasel mehel saavutati
dupilumabraviga LA téielik kliiniline remis-
sioon pdrast peaaegu 20 aastat kestnud ja
rakendatud ravile mitteallunud haigust.

VOIMALIKU HUVIKONFLIKTI DEKLARATSIOON

Autorid kinnitavad, et neil puudub huvide konflikt seoses artikliga.

Artikkel onvalminud Eesti Teadusagentuuri (PRG-1189) rahasta-
tava Erojekti ,Papuloskvamoossete haiguste mitmetasandiline
molekulaarne profileerimine, multikomponentsed biomarkerid
jamultioomika analtts" kaigus.

Autorid kinnitavad, et patsiendilt on haigusjuhu avaldamiseks
saadud informeeritud nousolek.
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SUMMARY

Lichen Amyloidosis: Literature
review and case report

Oliver Juursoo?, Oliver Taul?3

Lichen amyloidosis (LA) is the most common
subtype of primary localized cutaneous
amyloidosis, characterized by pruritic,
hyperpigmented papules and plaques
on the extensor surfaces of extremities,
especially the shins. The disease is rare in
Europe but more common in Southeast Asia.
Pathogenesis involves the itch-scratch cycle,
where chronic scratching causes keratino-
cyte damage and amyloid K deposition in
the papillary dermis. Genetic mutations
in OSMR and IL31RA genes affecting the
IL-31 signaling pathway are associated with
disease development. Diagnosis is confirmed
by skin biopsy, where amyloid stains with
Congo red and shows characteristic apple-
green birefringence under polarized light.

Treatment aims to relieve symptoms
and break the itch-scratch cycle. Traditional
treatment modalities include potent topical
corticosteroids, keratolytic agents, and
phototherapy, but their efficacy is limited.
Recently, dupilumab, an IL-4 and IL-13
receptor antagonist, has shown significant
efficacy in treating refractory LA, relieving
pruritus within weeks, and improving skin
lesions within months. The presented case
describes a 77-year-old man who achieved
complete clinical remission with dupilumab
therapy after nearly 20 years of treatment-
resistant disease, supporting the use of
dupilumab as a promising treatment option
for severe LA.
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