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IDA-TALLINNA KESKHAIGLA
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B-Phagoburst

Fagotsiitoos on organismile tihtis mittespetsiifilisene rakuline kaitsemehhanism.
Fagotsiitoos on mitmeetapiline protsess, mille dnnestumise tagab kdigi etappide
taiuslik funktsioneerimine. Péarast fagosoomi moodustumist toimub mikroobi
hivitamine hapnikust sdltuvate ja sdltumatute mehhanismide abil. Hapnikust
sOltuva mehhanismi korral tekib fagotsiiiidi oksiidatiivne purse — reaktiivsete
hapnikuiihendite kiire (tipneb 10-15 minutil) teke. Protsessi eest vastutab
kuuevalguline kompleks NADPH oksiidaas. NADPH oksiidaasi aktiveerumisel
edastatakse elektronid hapniku molekulidele, mille tulemusena moodustuvad
superoksiidanioonid (O2) ja edasi metaboliidid (H.0,, HOCI jt). NADPH
oksiidaasi defektide korral esineb krooniline granulomatoostobi (CGD). CGD on
geneetiliselt heterogeenne haigus, 65-70% juhtudest on tegemist raskema kuluga
X-liitelise périlikkusega haigusega, pdhjustatuna gp91P"** valgu geeni
mutatsioonidest, iilejdanud on autosomaal-retsessiivsed haigused. Fagotsiititide
hapnikust soltuvate mehhanismide hdirumise tottu on puudulik eeskétt katalaas-
positiivsete mikroobide hivitamine, nagu stafiilokokid, E.coli, Serratia
marcencens, aga ka Aspergillus, Nocardia. Esinevad korduvad infektsioonid,
enamasti kopsudes, nahas, limfisdlmedes, maksas, voib esineda ka osteomdieliiti
ning perianaalseid abstsesse voi fissuure. Tekivad granuloomid, eriti
gastrointestinaal- ja urogenitaaltraktis ning korioretinaalsed lesioonid. Sageli
ilmnevad hepatosplenomegaalia, maksaensiiiimide suurenemine ja samaaegsed
autoimmuunhaigused. Oksiidatiivse purske hdirumine voib esineda lisaks CGD-
le gliikkoos-6-fosfaat-dehiidrogenaasi puudulikkuse ja teiste haruldaste
stindroomide puhul.
Kroonilise granulomatoostdve (CGD) diagnoosimine, millele vdivad viidata:

e korduvad piiogeensed voi seeninfektsioonid ilma olulise leukotsiitoosita,

kuid CRP suurenemisega

o granuloomide teke (nditeks granulomatoosne koliit)

« halb haavaparanemine ja operatsioonihaavade hiline dehistsents

» hepatomegaalia, splenomegaalia

e diarrda, kasvupeetus lastel
Gliikoos-6- fosfaat-dehiidrogenaasi (G-6PD) puudulikkuse diagnostika, millele
viitab lisaks CGD tunnustele hemoliiiitilise aneemia esinemine.
Uuring ei ole teostatav raske neutropeenia ja monopeenia korral.
Liitumhepariiniga katsuti (ilma geelita)
Veri: toatemperatuuril 24 tundi
Proovimaterjal saata E-N
Toopéeviti, immunoloogia labor, Ravi 18
Lébivoolutsiitomeetria

97-100%

70-100%

= krooniline granulomatoostobi, gliikoos-6- fosfaat-dehiidrogenaasi (G-
6PD) puudulikkus
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