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Essentsiaalne
trombotsuteemia

Essentsiaalne trombotsiiteemia (ET) on krooniline vere-
loome kasvaja, mille puhul toodetakse luutdis vereloome
geneetiliste muutuste tottu liiga palju trombotstulte. ET
kuulub mueloproliferatiivsete haiguste gruppi.

Trombotsuut ehk vereliistak on vaga vaike vererakk, mille
Ulesandeks on osaleda verehlubimises.

PUNASED
VERELIBLED
— ehk . .
eritrotstiidid erutrotsuut
[Umfotstlt
monotsuut
- - | VALGED
LUUUDI TUVIRAKUD VERELIBLED cosinofiil
ehk =
leukotstlidid ~ /S&eete
\'{Q} basofiil
j neutrofiil
VERELIISTAKUD
ehk trombotstUt

trombotsuudid




ESSENTSIAALNE TROMBOTSUTEEMIA

Essentsiaalsele trombotsUteemiale on iseloomulik:

- normist kdrgem trombotstdtide arv (= 450 x 109/1)
vahemalt 2 kuu valtel ja on valistatud teised trombot-
suutide hulga suurenemise pohjused:;

- haigust pohjustavad muutused on tekkinud elu
jooksul;

- muutused verepildis ja luuudis ei ole iseloomulikud
teistele vereloome haigustele.

Kui trombotsulute on vaga palju, suureneb tromboosi-
oht, sest oma hulgaga véivad nad blokeerida vaiksemaid
veresooni. Harvem voib tekkida veritsusi, kuna trombotsuu-
tide arvu suurenemisel voib hairuda nende funktsioon.
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Arteri tromboos

Normaalnhe verevool

Verevool on blokeeritud

Termin ,trombotstUteemia“kirjeldab trombotstutide rohkust
veres. Mdiste ,essentsiaalne” viitab primaarsele luuudi haigu-
sele, valistades trombotsuutide arvu suurenemise muid
pohjusi, nagu naiteks infektsioonid, podletikulised haigused,
operatsioonid, kasvajad, rauavaegus, porna puudumine.

ET on harva esinev haigus: 100000 elaniku kohta diag-
noositakse aastas umbes kaks uut juhtumit. Haigestutakse
enamasti Ule 60 aasta vanuselt, kuid 20% patsientidest on
diagnoosimisel alla 40 aasta vanused. Noorte seas on naiste
osakaal suurem. Vanemate patsientide seas on meeste ja
naiste haigestumus vordne.
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ET ei ole ennetatav ning haiguse tekkepdhjused pole veel
taielikult moistetavad. Koige sagedamini, umbes 60%
juhtudest leitakse muutus janus kinaas 2 geenis (JAK 2) ning
umbes 30% kalretikuliini geenis (CALR). Harvem leitakse
Mmuutus sarnase toimemehhanismiga MPL geenis.

GCeenimuutusi ei leita 10-20% patsientidest ning nende
Ma&ju haiguse kulule ja sellest tulenevatele ravivalikutele veel
uuritakse.

Sumptomid

Paljudel ET diagnoosiga patsientidel ei esine haigusega
seotud sUmptomeid, trombotsuutide arvu tdus vereana-
[GUsis on juhuleid.

Voimalikud simptomid:

M Aju verevarustuse modduva haire ehk transitoorse ishee-
milise ataki (TIA) tunnuseks voivad olla peavalu, uimasus,
norkus, segasusseisund, nagemis- voi konehaire jt. Need
sumptomid tekivad verevoolu hairetest ajus.

B Tromboos on peamine ET tusistus, mis voib olla eluohtlik!
ET puhul voib esineda nii arteriaalset (nt isheemiline insult
ehk ajuinfarkt, sidamelihaseinfarkt) kui ka sUvaveeni trom-
boosi (nt kopsuarteri trombemboolia). Tromboosi risk on
suurem vanemaealistel, kaasuvate haigustega, varasema
tromboosi ja kdrge trombotsuutide hulgaga patsientidel.
Tromboos voib tekkida ka Uksnes veidi suurema trombot-
suutide arvu korral.




ESSENTSIAALNE TROMBOTSUTEEMIA

M Veritsusnahud esinevad harva ning enamasti vaga korgete
trombotsultide vaartuste korral (31000 x 109/1). Veritsus
vOib avalduda kas pikaleveninud voi rohke veritsusena
vaikesest haavast, sagedaste ja rohkete ninaverejooksu-
dena, veritsevate igemetena voi ka rohke verega menst-
ruatsioonina.

M Suurenenud poérn ehk splenomegaalia esineb 30-50%
patsientidest ning voib tekitada ebamugavus- ja taiskdhu-
tunnet, harva ka valu vasakul tlakdhus.

A

Normaalne porn Splenomegaalia puhul
(maht umbes 350 ml) voib porn suureneda
kuni seitse korda

M Voivad esineda uUldsiumptomid nagu vasimus, norkus,
naha sugelemine, higistamine ja vaike palavik.
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Diagnoosimine

Sageli leitakse haigus juhuslikult, kui esineb normist kdrgem
trombotsUUtide arv (= 450 x 10%/1), mis pUsib vahemalt kaks
kuud ning on valistatud teised trombotstutide hulga suure-
nemise pohjused.

Teiste verenaitajate - leukotsuutide, hemoglobiini, hemato-
kriti ja erUtrotsuutide vaartused voivad olla normiparased.

Diagnoosi kinnitamiseks on vaja votta luuldi proovid, milles
ET puhul esineb megakaruotsuutide (need on trombotsuu-
tide eellasrakud) vohamine. K6hu komplemisel voib tunda
suurenenud porna.

Ravi

ET on krooniline haigus, mis ei ole valja ravitav. Ravi planee-
rimisel hinnatakse haigusest tingitud simptomeid ja riski
tromboosi tekkeks. Patsient, kellel sumptomeid ei esine ja
kellel haigustunnused puuduvad ja tromboosirisk on vaike,
voib jaada lihtsalt jalgimisele. Patsientidel, kellel on kdrge
risk tUsistuste tekkeks (nt varasem tromboos, vanus Ule 60
aasta, sudameveresoonkonna haigused voi nende riskifak-
torid vms), on ravi pohieesmargiks trombotstutide hulga
vahendamine. Nii vaheneb ka tromboosioht. Tromboosi
arahoidmiseks on vajalik minimeerida elustiilist tulenevate
riskifaktorite osa (I6petada suitsetamine, vabaneda Ulekaa-
lust, hoida vererdhk normvaartustes, tegeleda regulaarselt
spordiga).
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Kasutatavad ravimid

M Vaikeses annuses aspiriini (nn sidameaspiriin) kasutatakse
trombotsuutide kleepumise ja trombi tekkeriski vahen-
damiseks. Aspiriin voib arritada mao limaskesta, tekitades
Mmaos ebamugavustunnet, iiveldust ja valu. Vahel on vaja
maarata antikoagulantravi (vere huubimist takistav ravi),
kui risk tromboosi tekkeks kaasuvate haiguste tottu on
vaga korge.

M Hudroksukarbamiid ehk hudrokstuurea on keemiaravim,
mis surub luuldis maha rakkude tootmist ja on koige
sagedamini kasutatav ravim ET puhul. Hudroksukarba-
miid pidurdab tohusalt vereloome rakkude kUpsemist
ja jagunemist, mistottu voib veres lisaks trombotsuutide
arvule langeda ka erUtrotsuutide ja leukotsuutide arv. Kuna
ravim surub maha vereloomet, millega voib kaasneda
vererakkude arvu liigne langus, on regulaarne vereanalUusi
tulemuste kontroll vaga oluline. Vereanallusi tulemuste
pohjal otsustatakse raviannus. HudroksUkarbamiidi
voetakse suu kaudu kapslitena vastavalt hematoloogi
koostatud skeemile. Enamasti on hudroksukarbamiid
hasti talutav, korvaltoimeid on vahe ja need on tavaliselt
kerged. Vahel voib ravim tekitada vasimust. Naha varvus
vOib tumeneda. Suurenud on risk nahakasvajate tekkeks
(valtida paevitamist). Kui suulimaskestale voi jalgadele
tekivad hudroksukarbamiidravi ajal haavandid, tuleb
sellest kindlasti raakida oma raviarstiga!

M Interferoon-alfa on aine, mida toodetakse ka tavaparaselt
keharakkudes infektsioonide ja kasvajarakkude vastu
voitlemiseks. Seda ravimit eelistatakse noorematel
inimestel. Interferoon-alfa langetab trombotsuutide arvu.
Ravimit sustitakse naha alla vastavalt arsti poolt maaratud
skeemile. Peamisteks korvaltoimeteks on gripilaadsed
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sUmptomid, mis on ravi alguses vaga valjendunud: korge
palavik, valulikkus Ule kogu keha ja kehv enesetunne.
Seetdttu soovitatakse enne sustimist votta paratsetamooli
ja sustida ravimit ohtuti enne magamaminekut.
Korvaltoimed kaovad tavaliselt pikemal kasutamisel.

B Anagreliidi kasutatakse harva: juhtudel, kui haige ei talu
hidrokstUuureat a interferoon-alfat ja/voi need ravimid ei
anna soovitud ravitulemust. Anagreliid aeglustab trom-
botstutide tootmist luuldis. Voimalikud korvaltoimed
on vedelikupeetus, probleemid vererbhuga, peavalu,
uimasus, sudame rutmihaired ja kdhulahtisus.

Busulfaani ja radioaktiivset fosforit P32 kasutatakse harva.

Mida patsient saab ise
teha

PUsida normkaalus ja tegeleda regulaarselt tervisespordiga
(v@hemalt 30 minutit jalutamist iga paev). Valtida pikaajalist
sundasendit, nt istumist (kindlasti enne reisimist konsultee-
rida arstiga!).

Raseduse planeerimisel ja rasestumisel konsulteerida oma
hematoloogiga.

SUUa tasakaalustatud tervislikku toitu, valtida rasvaseid toite.
Hoida vererdhk, kolesterool ja veresuhkur kontrolli all.

Mitte suitsetada.
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Proghoos

Keskmine elulemus ET diagnoosiga patsientidel on peaaegu
vordne tavapopulatsiooniga, kuid see soltub palju konk-
reetse haige ravitulemustest, vanusest ning kaasuvatest
haigustest. Ravi korral on haigus tihti stabiilne Ule kimne
aasta. ET voib areneda aastate jooksul muelofibroosiks ja
1-2% patsientidest agedaks leukeemiaks.

Muelofibroosi puhul asendub luuludi jark-jargult kiulise ehk
fibrootilise koega ning normaalsele vereloomele jaab ruumi
jarjest vahemaks. Osaliselt siirdub vererakkude tootmine
porna, pdhjustades sellega pdrna suurenemist. Aja jooksul
voib vererakkude hulk oluliselt vaheneda, mistottu vahel
areneb séltuvus verekomponentide Ulekannetest. Ageda
leukeemia puhul tekib blastide (ebakUpsete kasvajaliste
rakkude) vohamine, mis halvendab prognoosi.

ET kui haiguse kulgu ei ole vdimalik mdjutada, kuid on
voimalik ennetada haigusest tingitud tusistusi, jalgides
tapselt arsti nduandeid ja elades tervislikult.
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