Kryptogeeninen organisoituva
pneumonia

(Cryptogenic organising pneumonia)
COP

ICD-10 J84. 1, muu maarittelematdn interstitiaalinen pneumonia

ryptogeeninen organisoituva pneumonia eli COP kuuluu interstitiaalisten

keuhkosairauksien (ILD, interstitial lung disease) tautiryhmé&in. Samaan ryhmaan

kuuluu monia erilaisia keuhkosairauksia ja tautiryhmii, joista kdytetdan
lyhennettd ILD (interstitial lung disease eli interstitiaalinen keuhkosairaus).

COP on idiopaattinen eli tuntemattomasta syysta johtuva sairaus, jossa tapahtuu
pienten hengitysteiden arpeutumista ja ahtautumista. Se ilmenee tyypillisesti
hengitystieinfektiona ja pitkittyneen tai huonosti paranevan keuhkokuumeen
kaltaisena.

Jos organisoituva pneumonia on seurauksena esimerkiksi sidehoidosta, ladkkeista tai
infektiosta, on diagnoosina talléin sekundaarinen organisoituva pneumonia eli
sekundaédrinen OP.

Sairauden syy on tuntematon, mutta COP:n uskotaan olevan seurausta keuhko-
rakkuloiden (alveolaarisesta) vauriosta. Talloin vaurio ei korjaannu normaalisti, vaan
sidekudosta eli fibroosia alkaa muodostumaan keuhkorakkuloihin ja pienempiin
ilmatiehyeisiin. Tastd johtuen hapen siirtyminen keuhkorakkulasta keuhkoverenkiertoon
hairiintyy.

COP:ta esiintyy sekd miehilld ja naisilla. Yleensd he ovat 50-60-vuotiata ja savuttomia.
Sairauskuva muistuttaa huonosti paranevaa keuhkokuumetta, jota on saatettu hoitaa
antibiootilla, mutta hoitovastetta ei ole tullut. Joskus tilanne etenee lisadhappea tai
hengityskonehoitoa vaativaan hengitysvajaukseen ladkehoidosta huolimatta.

Oireet

Oireet ilmaantuvat viikkojen tai 2-3 kuukauden aikana. Tavallisimpia oireita ovat kuiva
tai limainen yska, hengenahdistus, huonovointisuus, kuume ja visymys. Vaikeassa
tautimuodossa voi esiintyd myds vaikeaa hengenahdistusta ja hypoksiaa, joka tarkoittaa
vaikeutunutta hapen siirtymista verenkiertoon.

Diagnoosi

Diagnoosi perustuu oirekuvaan ja muiden sairauksien poissulkemiseen. Verikokeissa
CRP-arvo seka valkosolujen eli leukosyyttien maara ja lasko saattava olla koholla.

Keuhkojen toimintakokeissa (spirometria ja diffuusiokapasiteetti) on tavallista, ettd
nopea vitaalikapasiteetti (FVC) ja diffuusikapasiteetti (DLCO) ovat pienentyneet. FVC
mittaa keuhkojen toiminnallista tilavuutta ja DLCO keuhkorakkulatasolla tapahtuvaa
kaasujen vaihtoa.

Keuhkokuvassa tyypillisid ovat molemminpuoliset, diffuusit infiltraatit eli epatarkka-
rajaiset kudoksen tiivistymat. Ne saattavat olla my0s toispuolisia ja toisinaan vaihtaa
paikkaa.



Tarkein diagnostinen tutkimus on ohutleiketietokonetomografia (HRTT), jossa
muutokset ovat usein laajempia kuin keuhkokuvassa. Tutkimuksessa nikyvat muutokset
voivat olla seuraavanlaisia:

» pesadkkiiset (fokaaliset) tiivistymat (konsodilaatiot) keuhkopussia vasten
(subpleraaliset) ja keuhkovaltimoiden ja keuhkoputkien ymparilla
(peribronkovaskulaariset konsolidaatiot)

» voi liittyd mattalasivarjostusta (pilvim&inen, huntumainen muutos) tai keuhkoputket
saattavat nékyd ilmatéytteisind (ilmabronkogrammia).

Keuhkoputken tdhystys (bronkoskopia) ja keuhkohuuhteluniyte (BAL,
bronkoalveolaarinan lavaatio) sekd koepalan otto keuhkoputken tédhystyksen yhteydessa
(TBB, transbronkiaalibiopsia) voivat olla tarpeen infektion poissulkemiseksi. Nama
toimenpiteita ei voida tehda kaikille mahdollisen hengitysvajauksen vuoksi.

Hoito

Hoitona on kortikosteroidilagkitys (glukokortikoidi, kortisonitabletti) 6-12 kuukauden
ajan. Ladkehoito alkaa yleensa tehota nopeasti paivissa tai viikoissa. Yleensa laakitys
aloitetaan isolla annoksella, jota pienennetdan vahitellen. Vasteen ladkkeelle saa 60-85
prosenttia potilaista. Joillakin sairaus saattaa parantua spontaanisti.

Seuranta

Seurannan kesto on yksil6llinen ja sithen vaikuttavat oireet ja lddkehoidon kesto.
Seuranta tapahtuu erikoissairaanhoidossa.

Ennuste

Sairauden ennuste on hyvi ja valtaosa paranee. Harvalla sairaus muuttuu krooniseksi tai
etenee. Sairaus uusiutuu melko usein, mutta se ei huononna sairauden ennustetta.

Esiintyvyys

Tarkkaa vallitsevuutta eli prevalenssia ja esiintyvyytta eli insidenssia ei tiedeta.
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