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Alfa -antitrypsiinin puutos,
AAT-protelinin puutos

(eng. alphal-antitrysin deficiency)

ICD10 E88.0

lfal-antitrypsiinin (AAT-proteiini) puute on perinnoéllinen aineenvaihduntasairaus,
joka lisda riskid kantajan keuhko- ja maksavaurioille. Tassa tarkastellaan AAT-
proteiinin puutetta keuhkovaurioiden nakékulmasta.

Mista sairaus johtuu?

AAT-proteiini muodostuu padasiassa maksassa, josta se kulkeutuu verenkierron mukana
keuhkoihin. Keuhkot ovat alttiina erilaisille tulehduksille, joita aiheuttavia bakteereja
entsyymit yrittavat tuhota. AAT-proteiini hillitsee entsyymeja niin, ettd ne tuhoavat vain
bakteereita eivatka keuhkokudosta. Keuhkokudos alkaa tuhoutua, kun AAT-proteiinin
pitoisuus on liian matala.

AAT-proteiinin toimintaa sdidteleva geeni sijaitsee kromosomissa 14. Vanhemmilta tu-
levat geenit madrittdvéat alfal-antitrypsiinipuutoksen genotyypin. Virheellinen geeni voi-
daan perid vain toiselta (heterotsygootti) tai molemmilta vanhemmilta (homotsygootti).

IThmisen AAT-proteiinipitoisuus voi vaihdella ja siten proteiinipuutokseen liittyva
fenotyyppi eli ilmiasu voi olla eri ihmisilld erilainen. Proteiinipitoisuus on merkittava
ilmiasua (mahdollisesti keuhkojen toimintakyvyn alenemaa tai keuhkosairautta)
ennustava tekijd. Normaalisti toimiva genotyyppi on M. Yleisimmat sairastumisriskiin
liittyvat genotyypit ovat S, jossa AAT-proteiinin pitoisuus on selvasti normaalia matalampi
ja Z, jonka yhteydessa AAT-proteiinin pitoisuus on pieni erityisesti, jos Z-genotyyppi on
periytynyt molemmilta vanhemmilta.

Oireet

Oireet ovat erittdin yksilollisia. Niihin vaikuttavat AAT-proteiinipitoisuuden lisaksi
elintavat ja elinymparisto.

Vaikeassa alfal-antitrypsiinin puutoksessa (genotyyppi ZZ ja SZ) on tyypillista
emfyseema eli keuhkolaajentuman ilmeneminen 40-50 ikdvuoden vililla. AAT-proteiinin
puutteen on kuvattu liittyvaan myos varhain alkaneeseen keuhkoahtaumatautiin (COPD,
taulukko) ja joskus myos bronkiektasioihin eli keuhkoputkien laajentumiin.
Emfyseemamuutokset painottuvat erityisesti keuhkojen alaosiin, kun taustalla on AAT-
proteiinin puute. AAT-proteiinin lisdksi keuhkomuutosten kehittymiseen vaikuttavat
elamaéantavat, esimerkiksi aktiivinen ja passiivinen tupakointi ja polyinen tydymparisto.

Keuhkoahtaumatauti eli COPD

Keuhkoahtaumatautiin kuuluvat Oire

Krooninen keuhkoputkentulehdus Pitkdaikainen ja toistuva hengitysteiden limaisuus
Keuhkoputkien ahtauma Yska, limaisuus ja rasitushengenahdistus
Keuhkolaajentuma eli emfyseema Rasitushengenahdistus

Tyypillisid keuhko-oireita ovat hengenahdistus ensin rasituksessa ja myohemmin, jos
sairaus etenee vaikeaksi myos levossa. Oireena voi olla myds yska ja limaisuus, jota
mahdolliset bronkiektasiat lisdavat.



AAT-proteiinin puutoksen aiheuttavat maksasairaudet ilmenevét tavallisimmin
vastasyntyneelld esimerkiksi maksatulehduksena. Aikuisidssé suurin riski
maksasairauksiin (maksakirroosi ja hepatooma) on yli 60-vuotiailla ZZ-genotyypin
omaavilla. Muissa genotyypeissa riski on vahéinen tai sita ei ole ollenkaan.

Diagnostisointi

AAT-proteiinin pitoisuus tulee maarittad aikuisilta

» joilla on keuhkoahtaumatautiin sopivia muutoksia (taulukko) keuhkoissa ja jotka ovat
alle 45-vuotiaita tai heilld on lyhyt tupakkahistoria (alle 20 askivuotta)

» joilla on tuntemattomasta syysta aiheutuva maksasairaus

AAT-proteiinin puutetta epdiltdesséa tutkitaan ensisijaisesti sen pitoisuus veressa
(fenotyypitys). Jos pitoisuus on matala (viitearvo 0,96-1,78 g/l), jatketaan tavallisesti
genotyypin tutkimuksella (geenimuutoksen tutkiminen).

Keuhkoahtaumataudin diagnostisointi
Tutkimus Loydos
Keuhkojen kuuntelu Normaali tai ulos hengittaessa kuuluu rahinaa/vinkunaa tai
hengitysaanet ovat hiljentyneet

Keuhkojen toimintakokeet Sekunnissa ulospuhallettavan ilmamaaran (uloshengityksen

(spirometria) sekuntikapasiteetti, FEV1) alentunut suhde voimistetussa
uloshengityksessa kokonaan ulospuhallettuun ilmamaaraan
(nopea vitalikapasiteetti, FVC) keuhkoputkia avaavan laakityksen
(bronkodilataation) jalkeen

Pystytaan maarittelemaan myds sairauden vaikeusaste
(ahtauman eli obstruktion aste)

Kuvantamistutkimus, rtg Perustutkimus, jonka avulla suljetaan pois muita hengitysoireita
aiheuttavia sairauksia.

Edenneessa keuhkoahtaumataudissa rtg-kuvassa on
keuhkolaajentumaan liittyvia muutoksia.

Kuvantamistutkimus, Ei rutiininomaisesti diagnostisoinnissa vaan tarpeen mukaan mm.
tietokonetomografia ongelmatapauksissa diagnoosin tarkentamiseksi ja
erotusdiagnostiikassa.

Laboratoriotutkimukset Muiden tautien poissulkemiseksi, akuutin infektion toteamiseksi
tai akuuttitilanteen arvioon pahenemisvaiheessa.

Kyselylomakkeet CAT-testi, jolla kartoitetaan oireita ja eldménlaatua
keuhkoahtaumatautiin sairastuneilla mMRC-testi, jolla
kartoitetaan hengenahdistusta

Hoito

AAT-proteiinin puutokseen on tehty kansainvélisesti tutkimuksia proteiinin
korvaamiseksi suonensisaiselld valmisteella. Korvaushoidolla ei ole saatu 2-3 vuoden
mittaisissa tutkimuksissa riittdvaa vaikutusta keuhkojen toimintakykyyn tai
eldmanlaatuun. Suomessa korvaushoitoa on kaytetty, jos uloshengityksen
sekuntikapasiteetti (FEV1) tai keuhkofunktio on huonontunut &killisesti ja nopeasti.

AAT-proteiinin aiheuttamien keuhkomuutosten hoidossa noudatetaan
keuhkoahtaumataudin Kaypa hoito -suosituksia (linkki kdypa hoitoon).

Tupakoimattomuus ja tupakoinnin lopettaminen ovat oleellinen osa hoitoa. Tarkeda
on vihentda altistumista myds muille ympaériston hengitystiedrsykkeille, esimerkiksi
karyille ja polyille.



Ladkehoidon tavoitteena on
1. keuhkoputkien avaaminen ja siten paivittdisten oireiden viheneminen ja/tai
2. keuhkoahtaumataudissa ilmaantuvien pahenemisvaiheiden vahentdminen.

Ladkehoito koostuu padosin lyhyt- ja pitkavaikutteisista avaavista ladkkeista ja
sisddnhengitettavastd kortikosteroidista eli niin sanotusta hoitavasta ladkkeesta.

Pahenemisvaiheen merkkejd ovat muun muassa lisddntynyt hengenahdistus, yska ja
mahdolliset markaiset yskokset. Pahenemisvaiheessa hengitystieoireet vaikeutuvat
akillisesti tavanomaisesta paivittaisesta vaihtelusta.

Influenssarokote kannattaa ottaa, silld sen on todettu vihentivan
keuhkoahtaumataudin pahenemisvaiheita. Myds pneumokokkirokotetta suositellaan
keuhkoahtaumapotilaille, koska se mitd ilmeisemmin vahentda pneumokokin
aiheuttamaa keuhkokuumetta.

Liikunnan on todettu keuhkoahtaumapotilailla

» vahentavan merkittavasti hengenahdistusta ja voimattomuutta
» lieventdvan depressiota ja ahdistuneisuutta

» parantavan fyysistd suorituskykya

» pienentdvin sairaalahoitoon joutumista.

Liikunta on hyodyksi myos lievad keuhkoahtaumatautia sairastaville, jos suorituskyky on
heikentynyt. Litkunta kannattaa aloittaa heti sairauden pahenemisvaiheen jalkeen, silla
se pienentdd uuden sairaalahoidon ja kuoleman riskid merkittavasti.

Tutkimusnayttoa rasituksenaikaisen happilisan hyodysta pidemmalla aikavalilla ei ole,
mutta rasituksenaikainen happilisad saattaa parantaa yksittdisen harjoitussuorituksen
tulosta, vaikka pysyvaa valtimoveren hapenpuutetta ei ole kehittynyt.

Sairauden edetessid voidaan arvioida keuhkonsiirron mahdollisuutta.

Maksasairauksien hoidossa noudatetaan hoitoa kuten muissa kroonisissa
maksasairauksissa. Aikuisilla maksansiirrot ovat olleet harvinaisia.

Esiintyvyys

Vuonna 2015 julkaistun tutkimuksen mukaan fenotyyppi Z olisi 202 577 suomalaisella ja
fenotyyppi S 105 692 suomalaisella. Genotyyppien (SZ ja ZZ) esiintyvyydesti ei ole tietoa.

Asiantuntijatarkistuksen tekstiin on tehnyt
keuhkosairauksien ja allergologian erikoislaakari
Paula Kauppi seka keuhkosairauksien, allergologian
ja sisdtautien erikoislaakari Seppo Saarelainen.

Tekstin on oikolukenut Selina Kangas. ',’ HengltySIIIttO



Bronkiektasiatauti

(eng. bronchiectasis)

ICD10 J47

ronkiektasiataudilla tarkoitetaan keuhkoputkien pysyvaa, parantumatonta

laajenemista, ja keuhkoputkien seindmien seka niitd ymparoivien rakenteiden

pitkdaikaista tulehdusta. Bronkiektasioita voi esiintyd paikallisesti tai laajemmin
molemmissa keuhkoissa.

Tauti on kuvattu ensimmaisen kerran vuonna 1891 ja on todennakoisesti nykypaivana
alidiagnostisoitu. Taudin monimuotoisuus on alkanut hahmottua vasta viime vuosina.
Kansainvilisten hoitolinjausten mukaan on térkeds selvittda bronkiektasioiden
mahdollinen syy, jotta asianmukainen hoito voidaan aloittaa mahdollisimman varhain
keuhkovaurioiden ennaltaehkaisemiseksi. Oleellista on akuuttien pahenemisvaiheiden
hyva hoito ja rokotuksista huolehtiminen. Avainasemassa on myos aktiivinen
limaisuuden hoito ja monipuolinen liikunta.

Mista sairaus johtuu?

Vaikka sairaus on tunnettu jo kauan, ei taudin syntya tunneta viela kovin hyvin.
Bronkiektasioiden taustalla voi olla monenlaisia tekijoita (taulukko), mutta se voi olla
myos idiopaattinen eli syyté ei tiedetd (26-53 %).

Taulukko 2: Bronkiektasiataudin taustalla voi olla monenlaisia tekijéita

Varekarvatoiminnan ja limanerityksen hairiot
> esimerkiksi primaari siliaarinen dyskinesia, kystinen fibroosi

Tulehdustautien jalkitilat
esimerkiksi bakteeritulehdus, myobakteerit, virustaudit

Mekaaninen ahtauttava tekija
> esimerkiksi kasvain, vierasesine

Iimateita ahtauttava keuhkosairaus
> esimerkiksi COPD, astma, alfa-1-antitrypsiinin puutos

Immuunipuutos
> esimerkiksi yleinen vaihteleva immuunipuutos

Toksinen vaurio
> esimerkiksi myrkyllisen kaasun hengittédminen, refluksitauti

Systeemitauteihin liittyva
> esimerkiksi sidekudossairaudet, tulehdukselliset suolistosairaudet




Oireet

Osa potilaista saattaa olla oireettomia ja osalla oireita on jatkuvasti. Osalla taas on oireita
vain taudin pahenemisvaiheessa. Pahenemisvaiheella tarkoitetaan yli 24 tunnin kestivaa
oirekuvanmuuttumista omaa normaalia tilannetta pahemmaksi.

Yleisimmait oireet: Muita oireita Pahenemisvaiheiden
» runsas limaisuus » toistuvat ilmaantumista ennustavia
» yska hengitystietulehdukset tekijéitd ovat muun muassa
» veriyska » toistuvat
» hengenahdistus poskiontelotulehdukset
» kuume » refluksitauti
» rintakipu » yskosten bakteerikasvun
» yskan vaikeutuminen monilajisuus
» yskosten madrin, » varekarvojen
markaisyyden ja toimintahairiot
koostumuksen muutokset ~ » keuhkoahtaumatauti
» hengityksen vinkuna (COPD).

» ilman loppumisen tunne.

Diagnosointi

Ohutleiketietokonekuvaus (HRTT)

» keuhkoputken seindmien paksuuntuminen ja keuhkoputkien laajeneminen
suuremmaksi kuin viereinen keuhkovaltimo

» keuhkoputkien ldpimitta ei kapene matkallaan kohti keuhkon reuna-aluetta

» keuhkoputkien ndkyminen keuhkon reuna-alueilla

Keuhkoja kuunnellessa saattaa kuulua rahinoita ja vinkunoita.

Verikokeet: perusselvityksend laaja verenkuva ja CRP, joka saattaa olla lievasti koholla.
Sairauden pahenemisvaiheessa saattaa olla leukosytoosia eli veren valkosolujen
runsautta, ja lasko eli senkka ja CRP voivat olla koholla.

Spirometria eli keuhkojen toimintakoe ei ole bronkiektasiataudille diagnostinen, mutta se voi
seurannassa antaa kuvan taudin etenemisesta. Bronkiektasiapotilaan spirometria voi olla
normaali, mutta keuhkojen tilavuuden pienenemista tai lievda ahtautumista voi esiintya.

Tautia aiheuttavien syiden selvittdminen kuuluu erikoissairaanhoidon tehtéviin.

Hoito

On tarkeda selvittdd mahdollinen bronkiektasioita aiheuttava syy, silla se voi vaikuttaa
hoitolinjauksiin.

Hoidon tavoitteena on:

» vahentad oireita ja yllapitda keuhkojen toimintaa
» vahentdd pahenemisvaiheita

» parantaa elaméanlaatua



Ladkehoito

Ladkehoidon tavoitteena on bakteeritulehdusten rauhoittaminen ja tulehdukseen
liittyvén kudosvauriota pahentavan noidankehén katkaiseminen. Hoito jaetaan
pahenemisvaiheen hoitoon, ja pitkaaikais- ja haatohoitoon.

Pahenemisvaiheen hoito aloitetaan, kun oirekuva muuttuu tavanomaisesta.
Ladkevalinnassa huomioidaan aiheuttajabakteeri tai aikaisempi bakteerikantajuus ja
bakteerikannan vastustuskyky antibioottihoitoja kohtaan. Yskosten bakteeriviljelynédyte
tulisi ottaa ennen ladkkeen aloittamista.

Hoitona kaytetdan yleensa kapeakirjoista (vaikuttaa tiettyihin bakteereihin), suun
kautta annosteltavaa ladketta riittdvan suurena annoksena 14 vuorokauden ajan. Jos
pahenemisvaihe on vaikea tai se pitkittyy tai uusii tablettimuotoisesta ladkehoidosta
huolimatta tai henkilo tarvitsee sairaalahoitoa, harkitaan suonensisiista antibioottihoitoa.

Hengitettdvaa antibioottihoitoa kéytetdan toistaiseksi vain harvoin muutamien
vaikeahoitoisten bakteerien hoidossa.

Pitkdaikaishoitoa antibiooteilla harkitaan erikoislddkarin toimesta silloin, kun
potilaalla on ollut vahintaan kolme ladkehoitoa vaatinutta pahenemisvaihetta vuoden
sisalla tai pahenemisvaiheisiin on liittynyt huomattava sairastavuus.

Haatohoitoa harkitaan kaytettavaksi yleensa, jos todetaan tiettyjen bakteerien (esim.
Pseudomonas aeruginosa tai Staphylococcus aureus) kantajuus. Hoidon tavoitteena on
ennaltaehkdistd vaikeita hengitystieoireita sekd eldménlaadun ja keuhkojen
toimintakyvyn heikkenemista.

Muu ladkehoito

Hengitettdvistd tai suun kautta otettavista kortikosteroideista ei ole tutkimukseen
perustuvaa nayttoa bronkiektasioiden hoidossa. Jos kortikosteroidia paatetaan kokeilla,
on hoitovastetta seurattava tarkasti. lman selkeadd hoitovastetta ladkitysta ei pida jatkaa.

Rokottaminen
Influenssa- ja pneumokokkirokotuksia suositellaan kaikille bronkiektasiatautia
sairastaville. Rokotusten tavoitteena on ehkaistd vaikeita hengitystietulehduksia.

Limantyhjennyshoidot
Liman aktiivinen tyhjentaminen on erittdin tarkeaa bronkiektasiataudissa. Aktiivisen
liikunnan harrastamista suositellaan bronkiektasiatautia sairastavalle monestakin eri
syystd. Se muun muassa tehostaa liman poistoa.
Limaisuuden hoidossa voidaan kayttaa erilaisia hengitysharjoitusapuvilineitd (PEP-
laitteet) ja erilaisia hengitystekniikoita, joita tulee harjoitella fysioterapeutin ohjauksessa.
Vaikeaa ja runsasoireista bronkiektasiatautia sairastavilla voidaan kayttaa
limanirrotuksen tehostamiseen hypertonisen keittosuolaliuoksen hengittamistd kahdesti
paivassa. Suolaliuos hengitetddn hoyryn muodossa akkukayttoisen ladkesumuttimen
avulla. Hoidon soveltuvuus potilaalle arvioidaan erikoissairaanhoidossa, jossa annetaan
myo0s hoidon ohjaus.

Kirurginen hoito
Jos bronkiektasioita esiintyy paikallisesti (yhden lohkon alueella) ja oireita on parhaasta
mahdollisesta hoidosta huolimatta, voidaan harkita lohkonpoistoa. Lohkonpoisto tehdaan
nykyéaan erittdin harvoin.

Keuhkosiirtoa voidaan harkita hoidoksi silloin, kun bronkiektasioita esiintyy laajoilla
alueilla ja tauti etenee parhaasta mahdollisesta hoidosta huolimatta.



Seuranta

Bronkiektasioiden diagnosointi ja runsaasti oireilevien ja yli kolme pahenemisvaihetta
vuodessa sairastavien henkildiden seuranta kuuluu erikoissairaanhoitoon. Jos taudin
tilanne on vakaa eika toistuvia pahenemisvaiheita esiinny, tautia seurataan
perusterveydenhuollossa.

Ennuste

Runsasoireinen, hoitamaton tauti voi johtaa keuhkojen toiminnan huononemiseen ja
eldménlaadun heikkenemiseen sekd ennenaikaiseen kuolemaan.

Esiintyvyys
Bronkiektasiataudin esiintyvyys tunnetaan huonosti. Linsimaissa se on nykytiedon

mukaan 4/100 000-272/100 000 ollen yleisempéad idkkadssa (yli 75-vuotiaat) viestossa.
Bronkiektasioita voi esiintyd myos lapsilla.

Asiantuntijatarkistuksen tekstiin on tehnyt
keuhkosairauksien erikoislaakari, dosentti v . ..
Minna Purokivi. Tekstin on oikolukenut Selina Kangas. " HengltyShlttO



Sarkoidoosi

ICD10 D86 / D86.0 / D86.1/ D86.2 / D86.3 / D86.8 / D86.9

arkoidoosi on granulomatoottinen, tulehduksellinen monielinsairaus, jonka
aiheuttaja, ennuste ja spesifinen hoito ovat osin viela ratkaisematta. Sairautta
esiintyy kaikkialla maailmassa.
Sarkoidoosin diagnosointi on vaikeaa, koska sen oireet ja 16ydokset voivat olla
moninaisia ja muistuttaa monia muita sairauksia. Sarkoidoosi voi myos esiintya lahes
missa elimessa tahansa. Tassa tekstissa keskitytaan keuhkosarkoidoosiin.

Diagnoosikoodit ICD 10 jarjestelmdn mukaan:

D86 Sarkoidoosi

D86.0 Keuhkosarkoidoosi

D86.1 Imusolmukkeiden sarkoidoosi

D86.2 Keuhko ja imusolmukkeiden sarkoidoosi

D86.3 Thosarkoidoosi

D86.8 Muussa tai useissa kehonosissa ilmeneva sarkoidoosi
D86.9 Maarittdmaton sarkoidoosi

Mista sairaus johtuu?

Sarkoidoosin aiheuttajaa ei tiedetd. Nykykdasityksen mukaan sairauden taustalla on
ulkopuolinen laukaisija eli antigeeni yhdessa yksildllisen taipumuksen kanssa.

Perimalla on vaikutusta sairauden puhkeamisen todennakoisyyteen, mutta myos
kliiniseen kuvaan ja ennusteeseen.

Esiintyvyys
Tavallisimmin sarkoidoosia esiintyy 20-40-vuotiailla. Toinen esiintymishuippu esiintyy
50-60- vuotiailla. Naisilla sairaus on hieman yleisempi kuin miehilla. Lapsilla sarkoidoosi
on erittdin harvinainen.

Suomessa sarkoidoosin esiintyvyytta (prevalenssi) selvitelleen tutkimuksen mukaan
sarkoidoosia sairastaa noin 28 ihmistd 100 000:sta. Suomessa sairastuneita on noin 1 500.

Sarkoidoosidiagnoosin saa vuosittain (ilmaantuvuus eli insidenssi) noin 10-15 ihmisté
100 000:sta. Suomessa vuosittain sairastuu noin 600 ihmista.

Sarkoidoosia sairastavan lahisukulaisella on suurentunut riski sairastua. Suomessa
suvuittain esiintyvén sarkoidoosin esiintyvyys on tutkimuksen mukaan 3,6-4,7 %.



Oireet

Oireet vaihtelevat oireettomuudesta runsasoireiseen taudinkuvaan. Noin puolet
suomalaisista sarkoidoosia sairastavista ovat sairastuessaan oireettomia.

Oireet voivat alkaa

» akuutisti eli nopeasti esimerkiksi kyhmyruusuna, kuumeena tai silmén suonikalvon
tulehduksena

» subakuutisti eli puoligkillisesti

» kroonisesti eli vahitellen usein pitkdkestoisia tai esimerkiksi toistuvina arpien
liikakasvuna, sinipunertavina ihomuutoksina tai silman pitkdaikaisina suonikalvon
tulehduksina.

Oireet riippuvat siitd, missé elimessé granulomaattista tulehdusta on. Sarkoidoosin

oireita voivat olla

» yska (> 30 %)

» kuume (20 %)

» epamaardinen uupumus, englanniksi fatique

» kyhmyruusu eli punoittava kohouma, yleensa saérissa (20 %)

» hengenahdistus ja rintakivut (20 %)

» nivelkivut, joihin saattaa liittyd nivelturvotusta ja -tulehdusta (20 %)

» silmaoireet, kuten uveiitti eli suonikalvoston tulehdus, artyneet ja kuivat silmét (noin
10-28 %)

» ihomuutokset, kuten vanhojen arpien kasvu ja tummuminen tai sinipunerrus tai
sinipunertavat kyhmyt esimerkiksi kasvoissa

Sarkoidoosin granulomattoottisia muutoksia voi esiintya missa elimessa tahansa, mutta
suomalaisessa vaestdssa sarkoidoosi ilmenee yleisemmin (> 90 %:1la) keuhkoissa ja
keuhkoportin imusolmukkeissa.

Sarkoidoosia sairastavien keuhkokuvista alle 20 %:ssa ei ole 16ydettavissa
keuhkoportin imusolmukkeiden korostumista, jolloin keuhkojen ohutleiketomografialla
(HRCT) saadaan arvokasta tietoa diagnoosin tueksi.

Osalla on myos kliinisesti merkittavid sarkoidoosiloydoksid keuhkojen ulkopuolella,
esimerkiksi iholla ja silmissa. Imusolmukemuutoksia lukuun ottamatta ne viittaavat
useimmiten krooniseen, pitkdkestoiseen tautimuotoon.

Keuhkomuutokset jaotellaan neljdén eri asteeseen:

» Taste (noin 50 %:1la): suurentuneet keuhkoportin (hilus eli kohta, josta keuhkoputket
jakautuvat henkitorvesta joko oikeaan tai vasempaan keuhkoon) ja imusolmukkeet

» II aste (vajaalla 40 %:1la): suurentuneet keuhkoportin imusolmukkeet ja
keuhkokudoksen eli parenkyymin muutoksia

» III aste: pelkdstaan keuhkokudoksen muutoksia ja

» IV aste: keuhkokudoksen fibroottiset eli arpeuttavat muutokset.

v

10



Diagnostisointi
Henkilon antamat tiedot kokemistaan oireista ovat tirkeitd diagnoosin tekemisessa.

Keuhkojen kuunteluléydos eli auskultaatio on harvoin poikkeava. Joskus diagnoosin
asettaminen perustuu poissulkumenettelyyn.

Tutkimus Merkitys
Keuhkoréontgenkuva (thoraxréntgen) 90-95 %:lla keuhkokuvamuutoksia
Ohutleiketomografiatutkimus (HRCT) Diagnoosien tueksi tarvittaessa

Keuhkoputkien tahystys (bronkoskopia):
koepalan otto ja keuhkoputkien huuhtelu | Diagnoosin tueksi tarvittaessa
(bronkoalveolaarinen huuhtelu eli BAL)

Verikokeet, kuten verenkuva, senkka, Ei spesifia koetta sarkoidoosille, eika niiden
maksa- ja munuaisarvot, kalsium, perusteella voida diagnosoida sarkoidoosia, mutta
angiotensiinikonvertaasi (ACE) ja voivat tukea diagnoosia ja auttaa poissulkemaan
lysotsyymi (LZM) muita sairauksia.

Keuhkojen toimintakokeet (spirometria,

diffuusiokapasiteetti=keuhkojen Auttavat arvioimaan ladkehoidon aloitustarvetta ja
kaasunsiirtokyvyn mitta) kaytetdan taudin seurannassa

diagnoosivaiheessa ja seurannassa

Perustutkimus - jos tulos on poikkeava,
Sydanfilmi (EKG) lisatutkimuksia tehdaan sydansarkoidoosin
poissulkemiseksi

Silmatutkimus Silméasarkoidoosin poissulkemiseksi

Sarkoidoosidiagnoosin tekemiseen riittda parhaassa tapauksessa tyypillinen kliininen
kuva yhdessa keuhkokuvan ensimmaisen asteen muutosten kanssa.

Jos on vahva epailys sarkoidoosista, mutta keuhkokuvissa ei ole muutoksia, voidaan
keuhkokuvaus uusia 1-3 kuukauden kuluttua. Tarvittaessa kaytetdan tdydentavia
tutkimuksia, kuten kaikukuvausta, ohutleiketietokonetomografiaa (HRCT),
magneettikuvausta (MRI) ja positoniemissiotomografiaa (PET).

Verikokeet ovat usein normaalit, mutta osalla sarkoidoosia sairastavilla voi esiintya

seuraavia:

» leuko- tai trombosytopeniaa

» anemiaa

» laskon tai CRP:n vahaistd suurenemista sairauden alkuvaiheessa

» seerumin tai vuorokausivirtsan kalsiumarvojen kasvua

» maksa-arvoissa Alat ja Afos saattavat suurentua, jos on maksamuutoksia

» kreatiinipitoisuus saattaa suurentua, jos on munuaismuutoksia

» ACE:n eli seerumin angiotensiinia kovertoiva entsyymin pitoisuus on osalla (noin 2/3)
suurentunut sairauden alku- ja aktiivivaiheessa

» sairauden alkuvaiheessa leukosyyttiaktivaatiosta johtuen voidaan todeta myo0s
suurentuneita seerumin lysotsyymi- ja beeta2-mikoglobuliini tai interleukiini-2-
reseptoripitoisuuksia (IL-R2).

Epéselvissa tapauksissa diagnoosi pyritddn vahvistamaan positiivisella
kudosnayteloydoksella.

Kudosnayte eli koepala otetaan siitd elimestd, jossa on oireita ja josta se helpoimmin
saadaan.

Sarkoidoosia sairastavalla saattaa olla oireeton uveiitti, joka hoitamattomana voi
johtaa naon heikkenemiseen. Taman vuoksi silmalaakarin arvio tulisi tehda ainakin
kerran.
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Ladkehoito

Ladkehoito ei paranna tautia, eikd se lyhennd taudin kestoa. Ladkehoito on jokaisella
yksil6llinen. Suurin osa eli noin 60 % ei tarvitse lddkehoitoa. Ladkehoidon tavoitteena on
lievittad oireita ja estdd keuhkojen ja muiden elinten vaurioita ja arpeutumista seka
parantaa elamaéanlaatua.

Ladkehoidon syyné on runsaiden keuhkomuutosten (aste II tai III) lisdksi alentunut
keuhkojen toimintakyky, etenevit keuhkomuutokset tai voimakkaat oireet.

Kun keuhkokuvassa on ensimmaisen asteen muutoksia, ei yleensa tarvita hoitoa.
Talloin tilannetta seurataan. Hoito aloitetaan, jos sairaus etenee.

Jos keuhkokuvassa on toisen tai kolmannen asteen muutokset, mutta henkilé on
oireeton, voidaan aluksi tilannetta vain seurata. Hoito on aloitettava, jos oireita ilmaantuu
tai sairaus vaikeutuu.

Jos henkilolla on jo neljannen asteen muutoksia, hoidosta ei ole hyotya. Ladkehoito
aloitetaan, jos oireita tai merkkeja sairauden aktiivisuudesta esiintyy.

Keuhkosarkoidoosin ladkehoito koostuu tarvittaessa tulehdusta rauhoittavasta
lagkityksesta ja tulehduskipulagkityksestd, joka auttaa kuumeeseen ja nivelkipuihin.

Tablettimuotoinen kortikosteroidi on kaytetyin ladke sarkoidoosin hoidossa. Se
lievittaa oireita, vahentaa tulehdusta keuhkoissa ja estda fibroosin eli sidekudoksen
muodostumista elimiin. Ladkehoito ei lyhenni sairauden kestoa tai paranna tautia.

Ladkehoito aloitetaan isommalla annoksella, esimerkiksi 40 milligrammaa paivéssa.
Tastd lasketaan asteittain pieneen ylldpitoannokseen, esimerkiksi 5-15 milligrammaan
paivassa.

Ladkehoidon kesto on yksilollinen. Se kestda yleensa vahintddn 1-1,5 vuotta riippuen
taudin aktiivisuudesta. Ladkeannostusta laskettaessa tai lopetettaessa oireet voivat
uusiutua, jolloin ladkeannosta nostetaan tai jatketaan.

Muita laakkeitd keuhkosarkoidoosin hoitoon on muun muassa atsatiopriini,
metotreksaatti, leflunomidi, mykofenolaatti tai niin sanotut biologiset ladkkeet eli TNF-
alfan estdjat. Naitd voidaan harkita sarkoidoosin hoidossa lisdladkkeend, kun halutaan
pienentdd kortikosteroidin annosta ja sen aiheuttamia sivuvaikutuksia tai saada
lisétehoa.

Keuhkosarkoidoosin yllapitohoitona on kaytetty sisddnhengitettavaa kortikosteroidia,
esimerkiksi budesonidia 1,6 milligrammaa vuorokaudessa. Suomalaisessa
monikeskustutkimuksen 5 vuoden seurannassa sen on osoitettu parantavan
keuhkofunktiota lievdssa keuhkosarkoidoosissa.

Omabhoito

Liikunnan merkityksestd sarkoidoosin hoidossa ei ole riittdvaa tutkimustietoa. Kdypa
hoito -suosituksen mukaan hengityssairautta sairastavan kannattaa litkkua sadnncllisesti
ja monipuolisesti. Liikunnalla voidaan vahentda suun kautta otettavan kortikosteroidin
haittavaikutuksia.

Terveellinen ja monipuolinen ravinto yhdessi litkunnan ja hyvin unen kanssa voivat
helpottaa sarkoidoosin oireita. Suun kautta otettava kortikosteroidi saattaa lisata
ruokahalua, joten on syyta kiinnittdd huomiota ruoan laatuun ja maaraan.

Granuloomat eli tulehdussolukertymat tuottavat kalsitriolia, joka on D-vitamiinin
aktiivinen esiaste. Tama lisdd suolistossa kalsiumin imeytymistg, jolloin voidaan todeta
ylimé&araista kalsiumia veressa ja virtsassa. Taméan vuoksi kalkki- ja D-vitamiinilisédn
kayttoa tulee harkita. MyOs seerumin ja vuorokausivirtsan kalsiumpitoisuudet tulee
tarkistaa ja naitd tulee tarvittaessa seurata.

Sarkoidoosin oireista muun muassa yska ja kivut saattavat heikentds unen laatua. Jos
univaikeudet eivit helpota, on otettava yhteys ladkarin.
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Ennuste

Keuhkosarkoidoosi on pddosin hyviaennusteinen. Sairauden ennusteeseen vaikuttavat,
milld tavoin sairaus alkaa sekd keuhkomuutosten laajuus taudin alkuvaiheessa.

Kaikista sarkoidoosia sairastavista yli puolet paranee spontaanisti. Akuutissa
taudinkuvassa, jossa esiintyy kyhmyruusumuutoksia ja keuhkoportin imusolmukkeiden
suurentumista ennuste on paras. Suurin osa eli noin 80-90 % paranee 1-2 vuodessa.
Useimmat keuhkojen ulkopuoliset sarkoidoosimuodot viittaavat krooniseen tautimuotoon.

Sarkoidoosi jaotellaan oireiden ja 16ydosten perusteella

» sammuneeseen

» aktiiviseen, mutta tasaisena pysyvain

» aktiiviseen, mutta etenevaan tautimuotoon, jolloin ladkehoito on aloitettava
viivytyksetta.

Krooninen sarkoidoosi kehittyy noin 15 %:lle. Kroonisen sarkoidoosin ennuste vaihtelee,
ja se on riippuvainen taudin levinneisyydesti ja elinmuutoksista, sairastumisidsta ja
geneettisestd taustasta. Merkityksellistd on myos se, onko krooninen sarkoidoosi
samanlaisena jatkuva eli niin sanottu stabiili vai hoidosta huolimatta jatkuvasti eteneva.

Jos ladkehoidon on kulunut yli vuosi, eikd sairauden aktiivisuudesta ole merkkeji, on
kyseessd sammunut sarkoidoosi. Noin 30-40 % sairastuneista tarvitsee lddkehoitoa.

Pohjoismaisen tutkimuksen mukaan sarkoidoosia sairastavista parani 5 vuoden
seurannan aikana 80 % niistd, joilla oli I asteen keuhkomuutoksia, 70 % niist4, joilla oli II
asteen muutoksia ja 30 % niist4, joilla oli III asteen keuhkomuutoksia.

Seuranta

Sairauden seuranta nayttaa taudin luonteen. Seurantaan vaikuttavat sairauden
aktiivisuus ja hoidon teho. Keuhkosarkoidoosia sairastavan seuranta kestaa yleensa
vahintddn 1-2 vuotta.

Aktiivista sairautta seurataan aluksi erikoissairaanhoidossa. Sairauden parannuttua
hoidolla tai ilman hoitoa ja kun paranemisesta on kulunut noin vuosi, voidaan seuranta
siirtad perusterveydenhuoltoon.

Kroonisen sarkoidoosin hoito ja seuranta ovat yleensa erikoissairaanhoidossa etenkin
aktiivisessa ja etenevissa taudissa.

Asiantuntijatarkistuksen tekstiin on tehnyt
keuhkosairauksien ja allergologian erikoisladkari Johanna

Pakkasela. Tekstin on oikolukenut Selina Kangas. ',’ HengltySIIIttO
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Trakeobronkomalasia (TBM)
ja litallinen hengitysteiden
kasaan painuminen (EDAC)

uurten hengitysteiden kasaanpainumistaipumus jaetaan karkeasti kahteen
ryhmdéan, mutta ilmiot ovat osittain paallekkaisia.

Liiallinen dynaaminen hengitysteiden kasaanpainuminen (EDAC, eng. exessive dynamic
airway collapse), jossa uloshengityksessa isompien hengitysteiden takaseindman
heikentyneet pitkat elastiset sidekudosséikeet ja surkastuneet lihasséikeet pullistuvat
sisddnpdin kaventaen hengitystien halkaisijaa

Trakeobronkomalasia (TBM, eng. tracheobronchomalacia), jossa isompien hengitysteiden
rustorenkaiden heikkouden myota hengitystiet padsevat painumaan kasaan voimakkaasti
kaventaen hengitystien halkaisijaa.

EDAC ja TBM voivat esiintya yhta aikaa ja padosin ne ovat seurauksia jostakin sairaudesta.

Molemmat ovat vakiintumattomia diagnooseja, koska kliiniset oireet ja 16ydckset ovat
erittdin yksilollisid. Molemmista on vain vahén tutkittua tietoa.

Mita hengitysteissa tapahtuu?

Henkitorvi ja padkeuhkoputket muodostuvat rustorenkaista, joiden péiden véliin (seldn
puolelle) jaa pitkistad sidekudossaikeista ja siledstd, tahdosta riippumattomasta
lihaskudoksesta muodostuva takaseindma (kuva alla).

" <. RUSTORENGAS

\

S
cosem i 4o \
SILEAA LIHASKUDOSTA—— = “ LIMAKALVO RAUHASINEEN
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TBM:ssa henkitorvea ja
padkeuhkoputkia avoimena pitdvat
rustorenkaat ovat heikentyneet tai
tuhoutuneet, jolloin uloshengityksen
aikana henkitorvi ja padkeuhkoputki
paasevat painumaan kasaan (kollapsi).
Ongelma voi olla vain padkeukoputkien
alueella (bronkomalasia) tai vain
henkitorvessa (trakeomalasia).

EDAC:ssa vastaavasti henkitorven ja
padkeuhkoputkien takaosassa,
rustorenkaiden paiden vilissa (kuva) oleva
takaseindma paasee uloshengityksen KEUHKOPUTKI
aikana pullistumaan sisddnpéin pienentden ELI BRONCHUS
hengitysteiden halkaisijaa.

Kirjallisuudessa ei ole pystytty
tekemaéén selkedd eroa naiden kahden,
edelld mainitun, sairauden valilla.

HENKITORVI
ELI TRACHEA

PAAKEUHKOPUTKI
ELI PAABRONCHUS

KEUHKORAKKULA
ELI ALVEOLI

Saber-sheath type TBM Circumferential type TEM

Kuva:

A) Hengitysteiden halkaisija sisdanhengityksen aikana.

B) Normaali uloshengityksen aikainen hengitysteiden takaseinaman (sileda lihaskudosta)
painuminen sisaanpain (dynaamiseksi hengitysteiden kollapsi)

C) Hengitysteiden takaseinaman liiallinen painuminen etuseindmaa kohti eli liiallinen dynaaminen
hengitysteiden kasaan painuminen (EDAC).

D) Liiallinen rustorenkaiden etuseindman periksi antaminen eli puolikuun tyyppinen TBM
(crescent type TBM)

E) Liiallinen rustorenkaiden sivuseinaman periksi antaminen eli sapelitupen tyyppinen TBM
(saber-sheath type TBM)

F) Liiallinen rustorenkaiden etu- etta sivuseindmien periksi antaminen eli kehamuotoinen TBM
(circumferential type TBM)

(Murgu SD, Colt HG. Tracheobronchomalacia and excessive dynamic airway collapse. Respiratory 2006, 11:388-406.)
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TBM voi olla primaari eli synnynnéinen tai idiopaattinen eli tuntemattomasta syysta
johtuva. Padosin sairaus on sekundaarinen eli johtuu mm. toistuvista infektioista,
astmasta, keuhkoahtaumataudista tai kroonisesta keuhkoputkentulehduksesta.
Harvinaisessa tilanteessa Intubaation (hengitysputken avulla hengitysteiden pysyminen
avoimena) jalkitila voi aiheuttaa henkitorven seindmavaurion seurauksena pienelld
alueella henkitorvessa esiintyvan paikallisen kasaanpainumistaipumuksen. Henkitorvea
ulkopuolelta painava sairaus esim. struuma (kilpirauhasen liikakasvu), kasvaimet, paiseet,
verisuonipoikkeavuudet) voivat olla my6s TBM:n taustalla. EDAC:ssa taustalla on usein
toinen keuhkosairaus, kuten toistuvat infektiot, astma tai keuhkoahtaumatauti.

Oireet

TBM:ssa ja EDAC:ssa ei ole spesifejd oireita vaan oireet muistuttavat muiden
keuhkosairauksien oireita (taulukko). Saattavat olla myd&s oireettomia, jolloin sairaus
saattaa tulla sattumaldydoksena.

Taulukko 4: TBM ja EDAC yleisimmat oireet

yska, jonka yhteydessa saattaa tulla pyodrtyminen

hengenahdistus rasituksessa

hengenahdistus selinmakuulla

hengityksen vinkuminen

limaisuus

toistuvat hengitystieinfektiot

Diagnostisointi

Padasialliset diagnostisointimenetelmat ovat keuhkoputkentdhystys (bronkoskopia) seka
dynaaminen keuhkojen viipalekuvaus (HRTT) sisdén- ja uloshengityksessa. Spirometriasta
voidaan saada viitteitd ilmiostd mutta yksistddn spirometrian perusteella ilmiota ei voida
diagnosoida.

Diagnoosi vaatii, ettd hengitysteiden halkaisija pienenee vahintdan 50 %
uloshengityksen aikana. Joidenkin tutkijoiden mukaan vasta 70 - 75 prosentin
pieneneminen olisi kdytannossa merkittava oireiden aiheuttaja. Tutkimustulosten ja
oireiden voimakkuuden vililld on kuitenkin paljon yksilollistd vaihtelua, jonka vuoksi raja
normaalivaihtelun ja sairauden valilld on liukuva.

Lihavuuden vaikutus hengitykseen

Lihavuus pahentaa EDAC:ssa ja TBM:ssa oireita, koska hengityksen vaikeutuminen on
lihavuuteen liittyva ongelma. Lihavuus haittaa pallean toimintaa (etenkin
keskivartalolihavuus), vaikeuttaa rintakehéan liikettd hengityksen aikana (etenkin
keuhkoja ymparoiva rasvakudos) ja haittaa keuhkojen kaasujenvaihduntaa.
Keskivartalolihavuus voi vaikuttaa keuhkojen toiminnan heikentymiseen, vaikka
painoindeksi (kehon paino / pituus x pituus) olisi normaali. Lihavuuden takia tarvittaisiin
painvastoin normaalia tehokkaampaa hengitystd suurentuneen hapen kulutuksen ja
hiilidioksidin tuoton vuoksi.

Keskivartalo- eli vyotarolihavuudessa yliméaardisen rasvakudoksen kertyminen
vatsaontelon sisdelinten ymparille lisdd vatsaontelon painetta, jolloin pallean liike
sisddnhengityksen aikana vaatii enemman lihasvoimaa. Vastaavasti keuhkoja ympéaroiva
ylimadrainen kudosmassa estdi rintaontelon ja keuhkojen laajenemista
sisddnhengityksen aikana ja vastaavasti uloshengityksen lopussa painavat keuhkoja
kasaan. Keuhkojen tilavuus lepohengityksessa pienenee ja hengitys tapahtuu
pienemmalléd keuhkojen ilmatéytteisyystasolla, joten riittavan hengitysliikkeen



saavuttaminen vaatisi enemman tyotd. Hengittdminen normaalia pienemmalla
keuhkojen ilmatéytteisyyden tasolla voi aiheuttaa pienten keuhkoputkien ahtautumista
lisdten ilmavirtauksen vastusta ja hengitykseen tarvittavaa tyota.

Makuuasennossa lihavuuden myota keuhkojen alaosat painuvat helposti kasaan, kun
vatsan elimet ja niiden ymparilla oleva rasva painaa kasaan rintakehén aluetta.
Hengityksen muutosten vuoksi makuulla valtimoveren happipitoisuus (Sa02) saattaa olla
pienentynyt. Lihavuus lisdd my6s huomattavasti riskid sairastua uniapneaan.

Hoito

Hoito riippuu oireista ja niiden vaikeusasteesta. Hoito on oireenmukaista.
Mahdollisen taustasairauden tai -sairauksien hyva hoito:

» tupakoinnin lopettaminen

» monipuolinen ja saannollinen litkunta

» lihavuuden hoito ja ennaltaehkaisy

» tulehdusten hyva hoito

» liman tehokas poistaminen ja

» rokotukset (kausi-influenssa ja pneumokokki)

» mahdollisen astman tai keuhkoahtaumataudin lddkehoidon optimointi

Ylimé&ardinen lima tulee poistaa hengitysteistd, koska se saattaa altistaa
hengitystietulehduksille. Hengitystekniikassa tulee kiinnittda huomiota etenkin rentoon
pallea- ja uloshengitykseen, koska se on avainasemassa tehdessa erilaisia
limanirrotusharjoituksia. On hyva opetella uloshengitystd pienen huulirakon kautta,
jolloin pieni vastapaine saattaa auttaa hengitysteitd pysymaan auki. T4t tulee harjoitella
levossa ja sitd on hyva kayttaa rasituksessa, jolloin pyritaan estamaan hengitysteiden
kasaan painuminen. Huulirakohengitys parantaa myos hengityslihasten yhteistyota.

Hengéstyttava, sdanndllinen ja monipuolinen litkunta on erittdin tarked osa omahoitoa
ja se mm. tehostaa liman poistumista hengitysteista ja auttaa painonhallinnassa.

Liman poistumista voi tehostaa ns. PEP-harjoittelulla, joista yksinkertaisin muoto on
vesi-PEP (pullo, letku ja 10 cm vettd). Tassa harjoittelussa on tarkeda rauhallinen
uloshengitys ja sen voimakkuus on vain sen verran, ettd vesi lahtee kuplimaan.
Uloshengitys on vain hieman normaalia uloshengitysta pidempi.

TBM:ssa ja EDAC:ssa on valtettdva yskimistd, koska talloin hengitystiet painuvat
voimakkaasti kasaan. Hengitysteille kevyempi, mutta tehokas keino poistaa limaa esim.
PEP-harjoituksen jalkeen on voimistettu uloshengitys. Tassakin on valtettava liian
voimakasta ja rajua uloshonkaisya. Voimistetussa uloshengityksessa kurkunpéi pysyy
auki (ns. peilin huuruttaminen) ja sen voimakkuudella vaikutetaan siihen, misté kohdin
lima saadaan liikkeelle (taulukko). Harjoitus kannattaa aloittaa kevyestd voimistetusta
uloshengityksestd. Perakkain voi tehda 5 - 6 voimistettua uloshengitysta, jonka jalkeen
kannatta hengitys rentouttaa lepohengitykselld ennen seuraavan voimistetun
uloshengityksen sarjaa.

Taulukko: Voimistettu uloshengitys ja liman poistuminen hengitysteiden eri osista

Hengityksen voimakkuus Liman poistuminen

normaali sisddnhengitys — kevyt voimistettu pienet ilmatiehyeet
uloshengitys

syvennetty sisaanhengitys - hieman voimistettu keskisuuret hengitystiet
uloshengitys

syva sisadnhengitys — voimakas voimistettu isot hengitystiet
uloshengitys
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Limaisuuden poistamista voi helpottaa myos hengittamalla hypertonista (vakevad)
keittosuolaliuosta ladkesumuttimella. Hypertonisen keittoliuoksen kaytosta tulee aina
keskustella keuhkolddkarin kanssa ja se tulee aloittaa valvotusti, koska se saattaa drsyttda
hengitysteita. Hypertoninen keittosuolaliuos mm vaikuttaa edullisesti liman
viskositeettiin, lisda hengitysteiden limakalvoilla olevan nesteen tilavuutta ja stimuloi
yskad. Se on turvallista ja hyvin siedettya.

Lisdtietoja hengittdmisests, lilkunnasta ja limaisuuden poistamisesta saa
Hengitysliiton Hengitd ja hengésty -oppaasta. (http://www.hengitysliitto.fi/sites/default/
files/oppaat/hengitajahengasty.pdf)

TBM:n ja EDAC:n hoidossa voidaan kayttda CPAP:a eli ylipainehengityslaitetta, joka
tukee hengitysteiden auki pysymistd vihentden hengitysvastusta ja parantaen
uloshengitystd. CPAP-laitteen saan lainaksi keuhkoklinikalta, jos laakéari katsoo hoidon
tarpeelliseksi. Hoidossa voidaan kayttad myos NIPPV:td eli noninvasiivistd hengitystukea,
joka yllapitda hengitysteiden auki pysymistd, tehostaa liman poistumista ja parantaa
uloshengitysta. Laitehoito kdytetdédn yleensd vain nukkuessa.

Kansainvalisesti kaytetadn myos kasaan painuvan kohdan tukemista hengitystien
sisapuolelta keuhkoputken tahystyksen yhteydessia (ns. stenttaus silikoniverkkoputkella),
jossa ongelmana on tukirakenteen hyljintd, yska ja limaisuus.

Ulkopuolinen tukiverkon asentaminen, jota siedetddn sisdista tukirakennetta
paremmin, on operaationa iso, jolloin leikkaukseen saattaa liittyd komplikaatioita. N&ita
operaatioita tehdadn Suomessa harvoin, koska niiden hyoty on ollut vahaista suhteessa
komplikaatio- ja leikkausriskeihin.

Ennuste

Osalla oireet lisaantyvat idn myota, mutta usein suurempi vaikutus sairauden kulkuun on
muilla samanaikaisilla keuhkosairauksilla.

Esiintyvyys
Koko viestdssd harvinainen. Esiintyvyys kasvaa vanhetessa. Enemmén esiintyy naisilla ja
niill4, joilla kilpirauhasen liikakasvua.

¢» Hengitysliitto

Tekstin on oikolukenut Selina Kangas.
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