IDA-TALLINNA KESKHAIGLA

GRANULOTSUUTIDE OKSUDATIIVNE PURSE
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Fagotsiitoos on organismile tdhtis mittespetsiifiline rakuline kaitsemehhanism.
Fagotsiitoos on mitmeetapiline protsess, mille dnnestumise tagab kdigi etappide
téiuslik funktsioneerimine. Pérast fagosoomi moodustumist toimub mikroobi
hévitamine hapnikust sdltuvate ja sdltumatute mehhanismide abil. Hapnikust
soltuvate mehhanismide aktivatsiooni néitab fagotsiitidi hapnikutarbimise jark
kasv — okstidatiivne purse. Hapnikust sdltuvate mehhanismide alla kuuluvad
niditeks NADPH oksiidaas, miieloperoksiidaas. NADPH oksiidaasi
aktiveerumisel edastatakse elektronid hapniku molekulidele, mille tulemusena
moodustuvad superoksiidi radikaalid (O2) ja edasi metaboliidid s.h. H2O5, mis
muudetakse miieloperoksiidaasi (MPO) abil hiipokloorishappeks, mis on tugeva
antimikroobse toimega.

NADPH oksiidaasi defektide korral esineb kroonilise granulomatoostobi (CGD).
CGD on geneetiliselt heterogeenne haigus, 65-70% juhtudest on tegemist
raskema kuluga X-liitelise périlikkusega haigusega, pdhjustatuna gp91°"* valgu
geeni mutatsioonidest, {ilejadnud on autosomaal-retsessiivsed haigused.
Fagotsiiiitide hapnikust sdltuvate mehhanismide héirumise tdttu on puudulik
eeskitt katalaas-positiivsete mikroobide hdvitamine, nagu stafiilokokid, E.coli,
Serratia marcencens, aga ka Aspergillus, Nocardia. Esinevad korduvad
infektsioonid, enamasti kopsudes, nahas, limfisdlmedes, maksas, vdib esineda
ka osteomiieliiti ning perianaalseid abstsesse voi fissuure. Tekivad granuloomid,
eriti gastrointestinaal- ja urogenitaaltraktis ning korioretinaalsed lesioonid.
Sageli ilmnevad hepatosplenomegaalia, maksaensiitimide suurenemine ja
samaaegsed autoimmuunhaigused.

Okstiidatiivse purske hdirumine voib esineda lisaks CGD-le gliikoos-6-fosfaat-
dehiidrogenaasi (G6PD) voi MPO puudulikkuse korral. G6PD defitsiidile viitab
lisaks CGD tunnustele hemoliiiitilise aneemia esinemine. MPO defitsiidi korral
esinevad korduvad seeninfektsioonid.

Kroonilise granulomatoostove (CGD) diagnoosimine, millele voivad viidata:
= korduvad pliogeensed vodi seeninfektsioonid ilma olulise
leukotsiitoosita, kuid CRP suurenemisega
= goranuloomide teke (nditeks granulomatoosne koliit)
= halb haava paranemine ja operatsiooni haavade hiline dehistsents
= hepatomegaalia, splenomegaalia
= diarrda, kasvupeetus lastel

Uuring ei ole teostatav raske neutropeenia korral.
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