9 HENGITYSTIEPATOLOGIA

NENAN JA NENANIELUN SAIRAUDET

l. RINITTI JA SINUINITTI
A. Nenan limakalvon tulehdus, joka ilmenee aivasteluna, tukkoisuutena ja vuotavana nenana
(nuha).
B. Rinovirusyleisin infektiivinen aiheuttaja, yleisin syy ylipaataan on allergia.
C. Allerginen riniitti on tyypin | yliherkkyysreaktio esimerkiksi siitepolylle (n. 20% vaestosta).
1. Diagnoosi helppo oireiden kulun perusteella, joskus voidaan hyddyntaa veri- ja
ihopistokokeita (prick-testi)
2. Tulehdus on eosinofiilista.
3. Potilailla esiintyy usein myos muita allergisia oireita, kuten astmaa tai atooppista
ekseemaa.
D. Sinuiitti tarkoittaa tulehdusta nenan sivuonteloissa.
1. Riniitti ja sinuiitti esiintyvat yleensa samanaikaisesti, jolloin kaytetaan termia
rinosinuiitti.
a. Aiheuttajat paaosin samoja kuin riniitissa.
I. NENAN POLYYPPITAUTI
A. Polyypit ovat nenan limakalvon hyvalaatuisia tulehtuneita pullistumia. (Kuva 9.1.)
1. Pienina voivat olla oireettomia, mutta suurina voivat tukkia koko sieraimen.
B. Varmaa syyta ei tiedeta, mutta astmaatikoilla, allergikoilla ja kroonista rinosinuiittia
sairastavilla on suurempi alttius polyypeille.
1. Aspirin-exacerbated respiratory disease (AERD, Samterin triadi) — ASA-yliherkkyys,
astma ja nenapolyypit; liittyy liséksi viela krooninen rinosinuiitti
a. Polypoosi normaalia vakavampaa; triadi ilmenee jopa 10%:lla
astmapotilaista.
2. Lapsilla nenapolypoosi liittyy kystiseen fibroosiin.
M. NENANIELUN JUVENIILI ANGIOFIBROOMA
A. Harvinainen hyvanlaatuinen side- ja suonikudoksesta koostuva kasvain nendontelossa.
1. Esiintyy lahes pelkastaan nuorilla miehilla (10-20v.).
B. Tuumorin kasvaessa ilmenee tyypilliset oireet, eli runsaat verenvuodot nenasta (epistaksis)
ja hengitysvaikeudet.
V. NENANIELUN KARSINOOMA (NPC)
A. Nenanielun pintaepiteelista lahtoisin oleva pahanlaatuinen kasvain.
B. Harvinainen lansimaissa, mutta hyvin tavallinen Afrikassa ja erityisesti Etela-Kiinassa.
1. Geneettinen alttius siis todennakoinen; assosiaatio EBV-infektioon on vahva.
a. Voidaan havaita EBER in situ -hybridisaatiolla.
2. Lansimaissa tavataan paljon myés HPV-positiivisia nenanielukarsinoomia.
C. Histologisesti havaitaan runsaasti lymfosyyttista reaktiivista tulehdussolukkoa ja tuumorit
voidaan jakaa keratinisoivaan, ei-keratinisoivaan ja erilaistumattomaan muotoon. (Kuva
9.2))
D. Metastasoivat usein kaulan imusolmukkeisiin.
E. N.60% kolmen vuoden selviytyminen



KURKUNPAA (LARYNX)

l. LARYNGIITTI
A. Kurkunpdan infektiot ovat useimmiten virusinfektioita; yleisia lapsilla.
B. Akuutti epiglottiitti:
1. Akillinen, mahdollisesti hengenvaarallinen, kurkunkannen tulehdus, joka nakyy
mansikanpunaisena ja voimakkaana turvotuksena. (Kuva 9.3.)
2. Tyypillisestiilmenee korkeana kuumeena, nielemiskipuna, kuolan valumisena ja
sisdanhengitysvaikeutena (inspiratorinen stridor).
a. Stridor tarkoittaa vinkuvaa ja voimakasta lisa-aanta sisaanhengittaessa.
3. VYleisin aiheuttaja on Haemophilus influenzae b; nykyaan harvinainen rokotusten
takia.
C. Laryngotrakeobronkiitti (kruppi, valekuristustauti)
1. Hitaasti (paivien kuluessa) kehittyva; akuuttia epiglottiittia vahemman vaarallinen
ylahengitystieinfektio
2. Tyypillisestiilmenee matalana kuumeena, adnen kdheytena, hengitysvaikeutena
(inspiratorinen stridor) ja haukkuvana yskana.
3. VYleisin aiheuttaja on parainfluenssavirus.
. AANIHUULIKYHMYT
A. Useimmiten johtuvat danihuulitraumasta (esim. lilaallinen dadnenkaytto).
B. Yleensd muutaman millimetrin kokoisia ja bilateraalisia. (Kuva 9.4.)
1. Hyvéanlaatuisia; histologisesti koostuvat degeneratiivisesta (myksoidista)
sidekudoksesta.
C. Ilmenevat aanen kdheytena ja paranevat aanenkayton vahentamisella.
ll.  KURKUNPAAN PAPILLOOMAT
A. Kurkunpaan hyvanlaatuisia eksofyyttisia levyepiteelikasvaimia danihuulilla, joiden
aiheuttajia ovat papilloomavirukset HPV 6 ja 11. (Kuva 9.5.)
B. Papilloomat ovat yleensa yksittaisia aikuisilla, kun taas lapsilla esiintyva juveniili
papillomatoosi on tyypillisesti useista tuumoreista koostuvaa ja helposti uusiutuvaa.
C. Ilmenee danen kdheytena ja saattaa vaikeuttaa hengitysta.
D. Etenee vain harvoin karsinoomaksi.
IV.  KURKUNPAAN KARSINOOMA
A. Lahes kaikki kurkunpaan pahanlaatuiset kasvaimet ovat levyepiteelikarsinoomia.
B. Vahva assosiaatio tupakoimiseen, myos alkoholi riskitekija
C. Ilmenevatyleensa danen kaheytena ja siihen usein liittyneena kaulan lymfadenopatiana.
D. Tuumorin sijainti vaikuttaa ennusteeseen (supraglottisessa huonompi kuin glottisessa);
ennuste hyva aikaisessa vaiheessa.



KEUHKOINFEKTIOT

l. KEUHKOKUUME (PNEUMONIA)

A. Pneumonia tarkoittaa keuhkoparenkyymin infektiota ja on yksi tdrkeimmistd kuolemaan
johtavista taudeista.

B. Taustalla useimmiten bakteeri tai virus (harvoin sieni tai alkuelain) seka jokin altistava
tekija (bakteeripneumoniassa aikaisempi virusinfektio, heikentynyt yskanrefleksi,
vahentynyt mukosiliaarinen kuljetus, immuunipuutostilat, krooniset keuhkosairaudet,
tupakointi, jne.)

1. Yleisimmat syyt infektiolle ovat suunielun sisallon mikroaspiraatio unen aikana ja
aerosolipisaroiden hengittdminen ilmasta.

C. Yleisimmat oireet ovat kuume, yska, yskokset (marasta johtuen keltavihreaa tai veresta
johtuen ruosteenvarista) ja infektion pleuraan edettyaan hankausaani ja rintakipu.

D. Mahdolliset komplikaatiot liittyvat yleensa bakteeritauteihin.

1. Pleuran infektio voi johtaa pleuraeffuusioon (eksudatiivinen vaihe), jolloin pleuraan
kehittyy markapesake eli empyeema.

a. Voihoitamattomana jatkaa fibropurulenttiin ja lopulta organisoituvaan
vaiheeseen, jossa pleuratila fibrinotisoituu ja arpeutuu hairiten keuhkon
laajenemista ja toimintaa.

2. Kudostuho ja nekroosi voi johtaa keuhkoabskessin muodostumiseen.
3. Baktereeminen disseminaatio muihin elimiin (sepsis, endokardiitti, meningiitti, jne.)

E. Diagnosoidaan yleensa kliinisesti, radiologisesti ja laboratoriokokein (yskos- ja veriviljely).

1. Keuhkoauskultaatiossa usein rahinaa, perkussiossa kumea aani.

F. Voidaan jakaa mm. alkupaikan ja kasvutavan mukaan.

1. Avohoitokeuhkokuumeessa tartunta on saatu muualta kuin sairaalaymparistosta,
sairaalakeuhkokuume alkaa sairaalassa saadusta infektiosta.

a. Sairaalakeuhkokuumeitten aiheuttajia useimmiten gramnegatiiviset sauvat
(Enterobacteriaceae spp. ja Pseudomonas spp.) seka S. aureus.

2. Anatomisen kasvutavan mukaan tyypillisesti jaetaan lobaari-, bronko- ja
interstitiaalipneumoniaan.
I. LOBAARIPNEUMONIA (LOHKOKEUHKOKUUME)
A. Keuhkokudos on raskasta ja tiivista (konsolidoitunutta) kokonaan tai lahes kokonaan yhden
lohkon alueella.
B. Tyypillisesti bakteeriperainen infektio (yleisin Streptococcus pneumoniae, muita mm.
Klebsiella).
C. Kehityksen vaiheet:
1. Kongestio (1-2 paivaa) — Punaviolettia parenkyymin osittaista konsolidaatiota, joka
johtuu verisuonten kongestiosta ja eksudaattisesta 6deemasta. (Kuva 9.6.)
2. Punainen hepatisaatio (3-4 paivaa) — Punaruskeaa konsolidaatiota, joka johtuu
fibriinirikkaasta eksudaatista, neutrofiileista ja punasoluista, jotka tayttavat alveolit.
(Kuva 9.7.)
3. Harmaa hepatisaatio (5-7 paivaa) - Kudos nayttaa harmaalta, joka johtuu eksudaatin
punasolujen degradaatiosta ja leukosyytti-infiltraatiosta.
4. Resoluutio (8+ paivaa) — T2 makrofagit korjaavat kudoksen ja T2 pneumosyytit
toimivat alveolien kantasoluina.



V.

VI.

\"

BRONKOPNEUMONIA

A.

B.

Keuhkokudoksen laiskittaista konsolidoitumista, joka keskittyy bronkusten ja bronkiolien
sisalle ja ymparille. (Kuva 9.8.)

1. Usein multilobaarista ja bilateraalista.
Aiheuttajia runsas maara, mm. Strep. pneumoniae, Hib, Staph. Aureus

C. Voi edeta lobaaripneumoniaksi.
INTESTITIAALINEN (ATYYPPINEN) PNEUMONIA

A.

@

Niukat paikallisloydokset ja interstitiumin diffuusi, pddosin mononukleaarinen infiltraatio.
(Kuva 9.9.)
1. Alveolitiloissa ei siis yleensa eksudaattia.
Oireet yleensa lievempia kuin tyyppisessa pneumoniassa (walking pneumonia).
Aiheuttajana useimmiten Mycoplasma pneumoniae, varsinkin talvisin armeijassa.
1. Voi komplikaationa johtaa iho-oireisiin ja lievdan autoimmuuniin hemolyyttiseen
anemiaan.

ASPIRAATIOPNEUMONIA

A.
B.
C.

Aspiraatio eli mahan sisallon tai nieltdvan aineen paasy keuhkoihin altistaa pneumonialle.
Nahdaan usein tajuttomilla potilailla ja alkoholisteilla.
Keuhkoihin paassyt happama materiaali on hyvin arsyttavaa, mika aiheuttaa yleensa
suunielun anaerobisten bakteerien kanssa nekrotisoivan pneumonian.
Taudin kulku on usein nopea ja vakava; yleinen komplikaatio on oikean puolen alemman
lohkon abskessi.

1. Aspiraation aiheuttamat abskessit ovat yleisempia oikealla puolella, koska oikea

paakeuhkoputki haarautuu vertikaalisemmassa kulmassa.

VIRUSPNEUMONIAT

A. Tyypillisesti interstitiaalinen pneumonia, mutta voi myos yltaa alveoleihin ja tuottaa
bakteeripneumonian kaltaista konsolidaatiota kuvauksissa, joten vain radiologisilla
tutkimuksilla ei voida erottaa bakteeri- ja virusperaista pneumoniaa.

B. Vaurioittavat respiratorista epiteelia ja mukosiliaarista kuljetusta altistaen sekundaariselle
bakteeripneumonialle.

C. Aiheuttajia mm.

1. RSV -Yleisin atyyppisen pneumonian syy pienilla lapsilla
2. Influenssavirus — Tarkein bakteeriperaista keuhkokuumetta edeltava virusinfektio
KEUHKOTUBERKULOOSI

A. Yleisin kroonisen pneumonian syy; aiheuttaja Mycobacterium tuberculosis.

1. Maailmanlaajuisesti tarkein infektiivinen kuolemanaiheuttaja, Suomessa vain n. 200
tapausta vuodessa.

B. Primaarituberkuloosivaihe seuraa aikaisemmin altistumattoman potilaan infektiota.

1. Bakteerit levidvat ylalohkon alaosiin/alalohkon ylaosiin ja muodostavat
granulomatoottisen tulehduksen primaaripesakkeita (Ghon focus, 1-1.5cm
lapimitaltaan tyypillisesti), joiden keskus kaseaatinekrotisoituu. (Kuva 9.10.)

2. Bakteereita mahdollisesti paasee laheisiin imusolmukkeisiin; usein hiluksessa.

a. Lymfadenopatia ja Ghonin fokus muodostavat yhdessad Ghonin compleksin.

3. Soluvalitteisen immuniteetin kehittyminen yleensa mahdollistaa infektion
kontrolloimisen, ja Ghonin kompleksi fibrotisoituu ja kalsifikoituu Ranken
kompleksiksi.



4. Kompleksit eivat kuitenkaan ole steriileja (latentti infektio) ja voivat reaktivoitua
potilaan immuunipuolustuksen heikentyessa.

5. Primaarituberkuloosi on yleensa oireeton; latentti infektio voidaan havaita IGRA
testilla.

a. Mantoux-ihotesti (tuberkuliinikoe) on positiivinen myoés BCG-rokotuksen
(tuberkuloosirokote) saaneilla, mutta voidaan kayttda maarittdmaan voiko
BCG-rokotusta antaa (jos pos. ei saa antaa).

b. Eivoida erottaa kdynnissé olevaa infektiota latentista.

C. Sekundaarituberkuloosi (postprimaarinen) ilmenee usein latentin infektion reaktivoituessa
vuosikymmenien jalkeen alkuinfektiosta.
1. Yleisin aiheuttaja on immuunipuolustuksen heikentyminen AIDS:n seurauksena.
2. Voimakas immunologinen reaktio johtaa suureen kudostuhoon ja
kaseaatinekroosisten kaviteettien muodostumiseen.

a. Havaitaan keuhkojen ylimmissa osissa (vrt. primaarivaihe) suurina n. 3-
10cm kavitaatioina.

3. Keuhkotuberkuloosin oireita ovat mm. jatkuva kuumeilu, pitkittynyt verinen yska,
yo6hikoilu ja painonmenetys.
4. Diagnosoidaan yskosten varjaykselld, geenimonistuksella ja viljelylla.

a. Ziehl-Neelsenin varjayksessa havaitaan haponkestavia punaisia sauvoja,
mutta herkkyys on huono. (Kuva 9.11.)

b. Geenimonistustesti (PCR) on nopea ja merkitseva, mutta ei negatiivisena
sulje pois tuberkuloosia (esim. vahabakteerinen nayte).

c. Viljelytutkimus on diagnostiikan kulmakivi, mutta tulos on todella hidas (4-
6vk)

5. Voi komplisoitua verenkiertoon levitessaan miliaariseksi tuberkuloosiksi, joka johtaa
minka tahansa elimen infektoitumiseen (mm. kaulan lymfadeniitti, meningiitti,
munuaiset ja selkaranka (Pottin tauti)).

KEUHKOJEN OBSTRUKTIIVISET SAIRAUDET

l. PERIAATTEET
A. Ryhma sairauksia, jotka johtuvat ilmateiden obstruktiosta, mika estaa ilman kulkua
keuhkoista ulos.
1. Keuhkoahtaumatauti (COPD), astma ja bronkiektasiat
B. Diagnoosi perustuu keuhkofunktiotutkimuksiin; spirometriassa tarkeimmat arvot ovat FVC,
FEV1 ja naiden suhde. (Kuva 9.12.)
1. Uloshengitys heikkenee, joten VFVCja vVFEV1 ja vVFEV1/FVC (FEV%).
a. Normaali FEV1/FVC on 4L/5L=80%
b. Tutkimukseen liitetdan aina bronkodilataatiokoe; varsinkin kun halutaan
astmaa diagnosoida.
2. TLCyleensa kasvaa ilman jaadessa jumiin keuhkoihin.
I. KEUHKOAHTAUMATAUTI (COPD)
A. Keuhkojen krooninen obstruktiivinen sairaus, jonka ldhes ainoa syy on tupakointi.
B. Kaksi tyypillistad osatekijaa: krooninen bronkiitti ja emfyseema.



1. Yleensailmenevat yhdessa eika oireisto ole yleensa selvasti kummankaan yksin
aiheuttamaa.

. Krooninen bronkiitti tarkoittaa limaa tuottavaa yskaa, joka kestaa vahintaan 3kk ajan

kahtena perakkaisena vuotena.

1. Tupakansavu (tai ilmansaasteet ja polyt tietyissa toissa) arsyttavat bronkusten
epiteelid ja aiheuttavat tulehdusta sekd seindmien limarauhasten hypertrofiaa ja
hypersekreetiota.

a. Histologisesti havaitaan limarauhasalueen paksuuden kasvamisena
suhteessa bronkuksen seindman kokonaispaksuuteen (epiteelin ja ruston
valinen paksuus); normaali Reidin indeksi <40%, kroonisessa bronkiitissa
>50%. (Kuva 9.13.)

b. Kertyva lima seka limakalvojen ja keuhkoputkien silean lihaksen
paksuuntuminen vahitellen ahtauttavat keuhkoputket.

2. Keuhkoputkien ahtautuminen estaa hiilidioksidin poistumisen ja hapen saannin ja
siten voi aiheuttaa syanoosia — "blue bloaters”. (Kuva 9.14.)

3. Ahtautuminen lisda myos riskia infektioille ja cor pulmonalelle.

a. Infektiot ovat tarkea tekija toistuville pahenemisvaiheille.

. Emfyseema eli keuhkolaajentuma tarkoittaa terminaalisesta bronkiolista distaalisten osien

eli asinuksen palautumattoman tuhoutumisen aiheuttamaa laajentumista. (Kuva 9.15.)
1. Alveolipinta-ala vahenee ja elastinen palautuvuus heikkenee, mika johtaa pienten
ilmateiden kollapsiin ja heikkoon kaasujen vaihtoon. (Kuva 9.16.)
2. Johtuu proteaasien liiaallisesta suhteesta verrattuna antiproteaaseihin.
a. Tupakointi (tai ilmansaasteet ja polyt tietyissa tdissa) lisdavat tulehdusta
keuhkoissa, jolloin neutrofiilit ja makrofagit vapauttavat proteaaseja.
b. Paaosin maksan tuottama alfas-antitrypsiini (A1AT) neutralisoi proteaaseja.
3. Kaksi tarkeintad anatomisen jakautumisen luokitusta ovat sentriasinaarinen (n. 95%)
ja panasinaarinen emfyseema. (Kuva 9.17.)
a. Sentriasinaarinen emfyseema on yleensa keuhkojen ylalohkoissa ja liittyy
tupakointiin.

i. Muutokset keuhkoasinusten keskella eli respiratorisissa
bronkioleissa.

b. Panasinaarinen emfyseema on yleensa keuhkojen alaosissa ja liittyy A1AT:n
puutokseen, jonka aste maaraa taudin vakavuuden.

i. Maksan tuottama A1AT ei laskostu normaalisti ja kertyy
hepatosyyttien endoplasmiseen retikkeliin, mika aiheuttaa myos
maksavauriota. Maksakirroosia voidaan havaita ja biopsiassa
pinkkeja, PAS-positiivisia kertymia hepatosyyteissa. (Kuva 9.18.)

ii. PiM on normaali alleeli (PiIMM-genotyyppi), PiZ-alleeli aiheuttaa
vahentynytta kiertavaa A1AT:ta.

iii. PiMZ-heterotsygootit yleensa oireettomia, mutta tupakointi nostaa
riskid emfyseemalle normaalia enemman.
iv. PiZZ-homotsygooteille kehittyy usein lapsuudessa kirroosia ja
panasinaarisen emfyseeman riski on suuri.
4. Emfyseeman oireita ovat mm.
a. Hengenahdistus ja vahalimainen yska



b. Pitkitetty uloshengitys mutristetuilla huulilla — ”pink-puffer”. Kuluttaa
runsaasti energiaa ja johtaakin usein painon menetykseen.
c. Tynnyririnta (kasvanut AP-halkaisija) (Kuva 9.19.)
Il. ASTMA
A. Astmassaon COPD:n tapaan uloshengitysvajausta, mutta se yleensa johtuu laakityksella
palautuvasta hyperreaktiivisesta kohtauksittaisesta bronkokonstriktiosta.

1. Astman ilmentyminen usein nopea ja kulku vaihteleva, kun taas COPD kehittyy
hitaammin ja etenevasti.

B. Yleisin tyyppion allerginen (atooppinen) astma, joka alkaa lapsuudessa ja liittyy muihin
allergisiin tauteihin (mm. atooppinen ihottuma, riniitti, ruoka- ja laakeaineallergiat).

C. Atooppinen astma on tyypin | yliherkkyysreaktio.

1. Allergeeniindusoi Th2-solujen fenotyypiksi erilaistumista CD4+ T-soluissa.

2. Th2-solut erittavat runsaasti erilaisia sytokiineja, kuten IL-4 (stimuloi IgE:n
tuotantoa), IL-5 (eosinofiilien kemoattraktantti) ja IL-10 (stimuloi Th2-soluja ja inhiboi
Th1-soluja).

a. |IgE sitoutuu syottosolujen pinnalle.

3. Allergeenille uudelleen altistuessa allergeeni sitoutuu IgE:hen sy6ttésolujen pinnalla
ja aiheuttaa sy6ttdsolujen degranulaatiota seka leukotrieenien tuotantoa.

a. Tuotetut leukotrieenit C4, D4 ja E4 seka granuloista vapautuva histamiini
aiheuttavat bronkokonstriktiota ja lisdavat vaskulaarista permeabiliteettia.

b. Inflammaatio kehittyy hitaammin ja on yleensa eosinofiilien tuottaman
MBP:n aiheuttamaa (major basic protein).

D. Diagnosoidaan kliinisesti oireiden ja keuhkojen toimintakokeiden perusteella:

1. Kohtauksittainen hengenahdistus ja hengityksen vinkuna

2. Yollinen tai aamuun painottuva limainen yska

a. Yskoksissa eosinofiliaa, ohuita ja vieterimaisia limasaikeita (Curschmannin
spiraaleja) (Kuva 9.20.) ja eosinofiiliperaisia Charcot-Leydenin kristalleja.
(Kuva 9.21.)
3. PEF-mittaus (uloshengityksen huippuvirtaus) ja spirometria varmistavat diagnoosin.
a. PEF-arvon (15%) tai FEV1:n (12%) parantuminen bronkodilataation jalkeen tai
pieneneminen yli 15% juoksurasituskokeessa.

i. COPD:ssa ei klassisesti havaita normaaliin toimintaan palauttavaa
bronkodilataatiovastetta, mutta jonkin asteen vaste on kuitenkin
yleista.

E. Astma voi myds olla ei-allergista, joka on tavallisemmin aikuisten tautimuoto.

1. Aiheuttajia mm. laakeaineet (aspiriinin aiheuttama AERD), tyoperaiset hengitettavat
aineet ja virusinfektiot (usein rinovirus).

F. Henkea uhkaavaa ja heikosti lAakitykseen vastaavaa pahenemisvaihetta kutsutaan status
asthmaticukseksi, joka ilmenee akuuttina ja vaikeana hengenahdistuksena, vinkumisena,
hypoksemiana seka hyperkapniana.

V. BRONKIEKTASIA

A. Bronkusten ja bronkiolien epanormaalia ja pysyvaa laajentumista, joka on emfyseemaa
proksimaalisempaa.

B. Johtuu bronkuksen seindmaa vaurioittavasta kroonisesta tulehduksesta, mika aiheuttaa
ilmateiden janteyden menetysta ja ilman loukkuun jaamista.



C. VYleisin aiheuttaja on nekrotisoiva bakteeripneumonia, mutta antibioottihoitojen
kehittyessa ilmeneminen on vahentynyt. Muita syitd ovat mm.

1. Virus- ja sieni-infektiot — sieni-infektioista Aspergillus fumigatus voi aiheuttaa
astmaatikoille ja kystisesta fibroosista karsiville allergisen bronkopulmonaarisen
aspergilloosin (ABPA)

2. Mekaaninen este (kasvain, vierasesine, limatulppa) — esteesta distaalisesti oleva
kudos tulehtuu ja aiheuttaa paikallista bronkiektasiaa.

a. Kystinen fibroosi - ionitransportteri CFTR-geenissa mutaatio, joka aiheuttaa
liman viskositeetin lisaantymista ja poistumisen hidastumista. Johtaa laaja-
alaiseen bronkiektasiaan.

3. Liikkumattomien varekarvojen oireyhtyma — moottoriproteiinien, kuten dyneiinin,
toiminta on heikkoa ja aiheuttaa liman kertymista bronkuksiin ja
hengitystieinfektioalttiutta.

a. Assosiaatio myds hedelmattomyyteen (etenkin miehilla; siittioiden heikko
liikehdinta) ja n. puolella potilaista on taydellinen situs inversus eli tila, jossa
sisdelimen ovat asettuneet normaalin peilikuvaksi.

i. Kartagenerin oireyhtyma: Liikkumattomien varekarvojen aiheuttama
triadi: bronkiektasioita+krooninen sinusiitti+situs inversus (Kuva 9.22.)
D. Ilmenee yleisimmin pitkittyneena yskana, huonohajuisina ja mahdollisesti verisina (vrt.
krooninen bronkiitti) yskoksina ja hengenahdistuksena.
1. Komplikaatioita ovat hypoksemia ja cor pulmonale seka sekundaarinen (AA)

amyloidoosi.
E. Todetaan ohutleiketietokonekerroskuvauksella; verikokeet ja yskdsnaytteet auttavat syyn
selvittelyssa.
KEUHKOJEN RESTRIKTIIVISET SAIRAUDET
l. PERIAATTEET

A. Ryhma sairauksia, jotka johtuvat keuhkojen normaalin tayttymisen heikkenemisesta.

1. Ovatyleensa kroonisia interstitiaalisia keuhkosairauksia (keuhkoparenkyymin
tauteja, ILD), mutta restriktio voi myos johtua ekstraparenkyymisista syista, kuten
sairaalloisesta lihavuudesta.

a. Interstitiaaliset keuhkosairaudet ovat sairauksien ryhma, jossa havaitaan
inflammatorisia ja fibroottisia muutoksia alveolien interstitiumissa ja
mahdollisesti ymparoivassa bronkiaalisessa kudoksessa.

i. Mm. idiopaattiset interstitiaaliset pneumoniat (lIP), sarkoidoosi ja
pneumokonioosit

2. Paljon obstruktiivisia harvinaisempia.

B. Spirometria: VWFVC, YFEV1, "FEV1/FVC (FEV%) (ja ¥TLC)
1. FVC:nz-arvo JAVC:n z-arvo on alle -1.65.
C. Keuhkojen HRTT on tarkein ja ensisijainen diagnostinen keino, mutta joskus tarvitaan
keuhkobiopsia tarkkaan diagnoosiin.
I. IDIOPAATTINEN KEUHKOFIBROOSI (IPF)
A. Tavallisin idiopaattinen interstitiaalinen pneumonia ja siten myos tavallisin interstitiaalinen
keuhkosairaus (Suomessa n. 600-800 potilasta, yleensa yli 60v.).
B. Vaikea ja eteneva keuhkojen interstitiumia fibrotisoiva sairaus.



1. Histologinen muutos on UIP (usual interstitial pneumonia, Kuva 9.23.), jota saattaa
esiintyd myos monissa muissakin taudeissa, kuten nivelreumassa, SLE:ssé ja
asbestoosissa.

2. Keuhkojen HRTT:ssd ndhdaan ”hunajakennokeuhko”. (Kuva 9.24.)

C. Etiologia tuntematon, mutta liittyynee toistuvaan keuhkovaurioon.

1. Vaurioituneet pneumosyytit vapauttavat TGF-betaa, mika indusoi fibroosia.

D. Tyypillisesti ilmenee hengenahdistuksena ja kuivana yskana.

E. Talla hetkelld lAakehoito vain hidastavaa, ainoa lopullinen hoitokeino on keuhkonsiirto.

Il. SARKOIDOOSI

A. Useita elimia vaurioittava ei-kaseoivasti granulomatoottinen sairaus; yleensa nuorilla
aikuisilla (Suomessa n. 500/v)

B. Etiologia tuntematon; dendriittisolu tunnistaa tuntemattoman antigeeni, jonka se esittelee
CD4+-auttaja-T-solulle, joka aktivoituu ja alkaa erittaa sytokiineja ja kemoattraktantteja
johtaen granuloomien muodostukseen.

C. Granuloomien tavallisimmat elinilmentymat:

1. Tavallisimmat loydokset ovat keuhkoportin imusolmukkeissa ja keuhkokudoksessa,
mitka johtavat restriktiiviseen keuhkosairauteen.

a. Oireina hengenahdistus ja kuiva yska.
b. Kuvantamisessa keuhkoportin adenopatiaa ja parenkyymin noduksia.
c. Granulooman jattisolut sisaltavat usein asteroidikappaleita. (Kuva 9.25.)

2. lhomuutokset —yleisin muutos on kyhmyruusu (erythema nodosum) (Kuva 9.26.)

3. Silmédmuutokset - yleisin muutos on suonikalvoston tulehdus (uveiitti)

4. Limakalvomuutokset — kuivasilmaisyys, suuhaavaumat, vahentynyt syljeneritys ja
sylkirauhasten turvotus (Sjogrenin oireyhtyman kaltainen tila)

5. Sydanmuutokset - ilmenee eteis-kammiokatkoksena; sarkoidoosin pelatyin
komplikaatio on akkikuolemaan johtava akillinen rytmihairio

6. Munuaismuutokset — Munuaiskivet ovat yleinen loydos; epiteloidisolujen 1-
alfahydroksylaasiaktiviteetti konvertoi D-vitamiinia aktiiviseen muotoon ja aiheuttaa
hyperkalsemiaa, mika johtaa kalsiumoksalaattikivien muodostumiseen.

a. Verenkuvassa voidaan siis usein nahda hyperkalsemiaa, mutta myos ACE-
pitoisuuden ja maksaentsyymiarvojen kohonneisuutta.

D. Yleensa itsestaan paraneva lieva tauti, mutta tarvittaessa hoidetaan
immunosuppressiivisesti.

V. PNEUMOKONIOOSIT (POLYKEUHKOSAIRAUDET)

A. Keuhkojen restriktiivisia ammattisairauksia, jotka johtavat interstitiaaliseen fibroosiin.

1. Tyossa altistutaan pienille partikkeleille, jotka padsevat hengityksen kautta
alveoleihin, jossa alveolaarimakrofagit fagosytoivat ne, vapauttavat valittajaaineita ja
indusoivat fibroosia.

B. Tarkeimpid pneumokoniooseja ovat asbestoosi, silikoosi, hiilitydlaisen pneumokonioosi ja
beryllioosi.

C. Asbestin kaytto kiellettiin vuonna 19983, joten nykyaan sille altistutaan paaosin purkutoissa.
Sairauksia todetaan edelleen n. 30-40 tapausta vuodessa pitkan latenssiajan takia (10-50
vuotta).

1. Pitkdaikainen altistuminen voi johtaa keuhkokudoksen ja pleuran fibroosiin
(pleuraplakit). (Kuva 9.27.)



2. Lisaariskia keuhkosydvalle seka mesotelioomalle, joka on lahes yksinomaan
asbestialtistumiselle spesifinen syopa.

3. Histologisesti voidaan ndhda pitkia, kultaruskeita kuitumaisia asbestikappaleita.
(Kuva 9.28.)

D. Silikoosi eli kivipdlykeuhko johtuu pitkaaikaisesta altistumisesta kivi- tai hiekkapolylle
(tavallisimmin kvartsipdlylle), mitd tapahtuu mm. kaivos-, maansiirto- ja
tunnelinrakennustydssa.

1. Tavallisin muoto on klassinen krooninen kivipdlykeuhko, jossa voidaan havaita
ylalohkopainotteista nodulaarista fibroosia ja keuhkoportin imusolmukkeiden
kalkkiutumista. (Kuva 9.29.)

2. Kvartsipoly on karsinogeeni seka silikoosi lisaa riskia tuberkuloosille.

a. Kvartsipoly hairitsee fagolysosomiformaatiota makrofageissa, mika altistaa
tuberkuloosille.

E. Hiilityolaisen pneumokonioosi (CWP, BLD) johtuu pitkaaikaisesta altistumisesta
hiilipolylle, mita tapahtuu mm. hiilikaivostyolaisilla.

1. Kehittyy antrakoosin kautta vakavampaan tautimuotoon.

a. Antrakoosi tarkoittaa yleensa oireetonta keuhkojen mustaa varjaytymista,
joka johtuu hiilipigmentin kertymisesta makrofageihin, valikudokseen ja
imusolmukkeisiin. (Kuva 9.30.)

i. Havaitaan jossain maarin kaikilla kaupungeissa asuvilla.

b. Jatkuva vakava altistuminen voi johtaa diffuusiin keuhkojen fibroosiin, mika
nayttaa hyvin samanlaiselta kuin silikoosi.

i. Makroskooppisesti keuhkot ovat hyvin tummat (Black lung disease).
(Kuva 9.31.)

F. Beryllioosijohtuu pitkaaikaisesta altistumisesta berylliumille, mita tapahtuu mm.
elektroniikka- ja lentokoneteollisuudessa.

1. Johtaa ei-kaseoivaan granulomatoottiseen tulehdukseen keuhkoissa, keuhkoportin
imusolmukkeissa ja myods muissa elimissa (muistuttaa siis sarkoidoosia).

2. Beryllium on karsinogeeni, joten lisda myos keuhkosydvan riskia.

V.  ALLERGINEN ALVEOLIITTI (HYPERSENSITIVITY PNEUMONITIS)

A. Inhaloitujen orgaanisten antigeenien aiheuttama interstitiaalinen pneumonia, joka voi
kroonisessa altistumisessa johtaa fibroosiin.

1. Tulehduksessa havaitaan useimmiten ei-nekrotisoituvia granuloomia.

B. Tavallisimpia aiheuttajia ovat bakteerit ja homeet; tavataan useimmiten maanviljelijéilla
(farmer’s lung eli homepolykeuhko) ja lintujen kanssa tyoskentelevilla (linnunpdlykeuhko).

C. Ilmenee muutama tuntia altistumisen jalkeen kuumeena, yskana ja hengenahdistuksena.



PULMONAALINEN HYPERTENSIO

l. PERIAATTEET
A. Keuhkoverenpainetaudissa keuhkovaltimon keskipaine on levossa yli 25mmHg
(normaalisti 14mmHg).
B. Johtaa muutoksiin verisuonten endoteeliss3, siledlihassoluissa ja soluvalitilassa.

1. Sisakerroksen fibrotisoituminen, keskikerroksen hypetrofia ja ulkokerroksen
paksuuntuminen.

a. Sydansairauksista johtuva laskimohypertensio aiheuttaa myds naita
muutoksia ja johtaa ns. arterialisaatioon; myohemmassa vaiheessa
verenpaine kohoaa myds keuhkovaltimoissa.

2. Vaikeassa ja pitkaaikaisessa taudissa voidaan tavata pleksiformisia lesioita, jotka
ovat uudismuodostuneita pienia verisuonia, joiden tarkoitus on mahdollistaa
verenkulku ahtautuneista keuhkovaltimoista huolimatta; havaitaan histologisesti
pienten verisuonten keraantymina. (Kuva 9.32.)

3. Kohonnut verenpaine on ateroskleroosin riskitekija, joten usein havaitaan myos
keuhkovaltimorungon ahtautumista ateroskleroosin takia.

C. Johtaa hoitamattomana sydamen oikean puolen vajaatoimintaan ja lopulta cor
pulmonaleen eli keuhkosydansairauteen.

1. Cor pulmonale tarkoittaa oikean kammion paksuuntumista ja lopullista
vajaatoimintaa keuhkojen tai keuhkoverenkierron hairididen seurauksena.

D. Tyypillisia oireita ovat varsinkin rasituksen aiheuttama hengenahdistus, pyortyileminen ja
rintakipu seka sydamen oikean puolen vajaatoiminnan oireet (mm. perifeerinen 6deema).

E. Monia eri mahdollisia etiologioita; paaasiallisesti voidaan jakaa primaarisiin ja
sekundaarisiin tapauksiin.

I. PRIMAARINEN KEUHKOVERENPAINETAUTI

A. Sporadisissa tapauksissa kutsutaan idiopaattiseksi keuhkovaltimoiden hypertensioksi
(IPAH), lahisukulaisilla myds todettuna periytyvaksi.

B. Suurella osalla esiintyy BMPR2-geenin inaktivoiva mutaatio, mika lisaa verisuonten silean
lihaksen proliferaatiota.

C. Tyypillisesti tavataan nuorilla aikuisilla naisilla.

M. SEKUNDAARINEN KEUHKOVERENPAINETAUTI

A. Muihin tauteihin liittyva keuhkovaltimotauti (APAH) on IPAH:ta yleisempi.

B. Tavallisimmat taustalla olevat taudit ovat muut keuhkosairaudet ja happeutumisvajaus,
sydantoiminnan hairiot (esim. synnynnainen vasemmalta oikealle oikovirtaus) ja toistuvat
organisoituvat tromboemboliat.

1. Keuhkosairaudesta tai happeutumisvajaudesta johtuva - Mm. Keuhkoahtaumatauti
(COPD) ja krooninen altistuminen korkealle ilmanalalle johtavat hypoksemiaan
keuhkoissa, mika johtaa laajaan keuhkoverenkierron vasokonstriktioon ja siten
hypertensioon.

2. Sydantoiminnan hairidsta johtuva - Vasemmalta oikealle suuntautuva oikovirtaus
lisaa verivolyymia keuhkoverenkierrossa ja siten aiheuttaa hypertensiota.

a. Tietysti myos vasemman puolen vajaatoiminta aiheuttaa PAH (oikeastaan
yleisin syy)



3. Krooninen tromboembolinen keuhkoverenpainetauti (KTEPH) - Akuutti
keuhkoembolia ei aina liukene taysin vaan voi organisoitua ja ahtauttaa
keuhkovaltimon pysyvasti, jolloin keuhkoverisuonten virtauspinta-ala pienenee —
varsinkin embolioiden ollessa toistuvia.

HENGITYSVAJAUS

l. PERIAATTEET

A. Hengitysvajauksessa kaasujenvaihto alveoleissa tai keuhkotuuletus eli hapen saanti ja
hiilidioksidin poistuminen on heikentynyt.

B. Syyna on kaasujenvaihdon rajapinnan ongelma tai ilmatien tai aktiivisen hengityselimen
puutteellinen toiminta.

1. Kaasujenvaihtohairio johtaa hypoksemiaan ja ventilaatiohairid hyperkapniaan.

2. Useimmilla potilailla on seka kaasujenvaihtohairio ettd keuhkotuuletuksen vajaus,
silla kaasujenvaihdon heikentyessa vaadittavan hengitystyon kasvu saattaa ylittaa
kompensointireservit.

C. Voidaan jakaa akuuttiin ja krooniseen hengitysvajauteen.

1. Akuutti voi johtua mm. keuhkokuumeesta ja -pohosta, keuhkoveritulpasta ja ARDS:ta

2. Kroonisen yleisin syy on keuhkoahtaumatauti, muita ovat mm. hermo-lihassairaudet
(esim. myasthenia gravis) ja lihavuus.

. AKUUTTI/AIKUISEN AKILLINEN HENGITYSVAJAUSOIREYHTYMA (ARDS)

A. Keuhkokapillaarien diffuusi tulehdusreaktion aiheuttama endoteelivaurio (DAD, diffuse
alveolar damage) hairitsee alveoli-kapillaari -rajapintaa ja siten kaasujenvaihtoa.

1. Proteiinirunsasta nestetta tihkuu alveolien soluvalitilaan ja sisalle ja muodostaa
nekroottisten solujen kanssa kaasujenvaihtopintaa hairitsevan hyaliinimembraanin.
(Kuva 9.33.)

a. Myds normaali surfaktantin toiminta hairiintyy ja alveolit kollapsoituvat
helpommin (alveolaarinen atelektaasi).

2. Tulehdusreaktio aiheuttaa myos keuhkokapillaarien trombotisoitumista (V/Q -
jakauman hairio) seka aktivoi fibroblasteja aiheuttaen keuhkokudoksen
arpeentumista.

a. Myds tyypin | ja Il pneumosyytit vaurioituvat, joten regeneraation sijasta
tapahtuu enemman reparaatiota arpikudoksella.

B. Eiole omatautinsa, vaantapahtuu sekundaarisena yhteydessa muuhun vakavaan ei-
sydanperaiseen sairauteen, kuten sepsiksen, sokkitilan, myrkytyksen, DIC:n,
keuhkotulehduksen tai pankreatiitin seurauksena.

C. Oireet:

1. Hengenahdistus, suurentunut hengitystaajuus ja apuhengityslihasten kaytto

2. Hypoksemiasta johtuvaa syanoosia

3. Hyperkapniasta johtuvaa paansarkya, sekavuutta ja uneliaisuutta

D. Thoraxkuvauksessa nahddan molemminpuoliset samentumat ilman sydanperaista
keuhkokongestiota.

E. Hoidetaan taustasairauden hoidolla seka saastavalla hengityslaitehoidolla, jossa
keuhkojen venyttymista ja jatkuvaa avautumista ja sulkeutumista pyritdan minimoimaan.

1. Hengityslaitehoidossa matala kertahengitystilavuus seka loppu-uloshengityksen
aikainen positiivinen paine (PEEP), joka estaa keuhkorakkuloiden kasaan painumista.



ll.  VASTASYNTYNEEN HENGITYSVAIKEUSOIREYHTYMA (NRDS, RDS-TAUTI)
A. Surfaktantin puutteesta johtuva vastasyntyneen hengitysvajaus
1. Surfaktantti on T [l pneumosyyttien tuottama pintajannitysta heikentava tekija, joka
muodostaa alveoleihin ohuen kerroksen ja estda niiden kasaan painumista
uloshengityksessa.
a. Tarkein rakennusosa on fosfatidyylikoliini (Lesitiini).
2. Kapillaari-alveolaarikalvon lisdantynyt lapaisevyys mahdollistaa plasmaproteiinien
valumisen alveoleihin ja hyaliinimembraanien muodostumisen.
B. RDS-taudin ilmaantuvuus on kaantaen verrannollinen syntymaikaan.
1. Ennenaikaisella vastasyntyneelld surfaktanttia ei ole ehtinyt vield muodostua
tarpeeksi; tuotanto alkaa n. vk 28 ja riittavat tasot saavutetaan n. vk 35.
a. Ennen lapsen syntymaa keuhkojen kehittymista voidaan seurata lapsiveden
lesitiini/sfingomyeliini-suhteella (L/S-suhde), joka on riittava, jos se on yli 2.
i. Nykyaan tutkitaan lapsiveden lamellaarikappaleita tutkimalla (kun
Am-Lamel >25xE9/I (labrasta riippuen), niin L/S on >2)
C. Myo0s keisarileikkaus ja aidin diabetes lisaavat riskia RDS-taudille.
1. Normaalissa vaginaalisessa synnytyksessa stressireaktio lisda steroidisynteesia
vauvalla, mika lisda surfaktantin tuotantoa.
2. Aidin diabeteksessa aidin korkea verensokeri kulkee sikié6n ja lisda sikion
insuliinintuotantoa (insuliini vdhentaa surfaktantin tuotantoa).
D. Vastasyntyneelld havaitaan korkea hengitystaajuus, ahkimista ja syanoosia.
E. Ehkaistdan aidille annetulla kortikosteroidihoidolla ja hoidetaan vastasyntyneella
ylipainehengityshoidolla seka korvaavalla surfaktantilla.

KEUHKOKASVAIMET

l. PERIAATTEET
A. Lahes kaikki (99%) keuhkojen kasvaimista ovat maligneja.
B. Suomessa todetaan n. 2700 uutta keuhkosydpatapausta vuosittain; tyypillisesti havaitaan
yli 60-vuotiailla ja hieman useammin miehilla.

1. Keuhkosyovat aiheuttavat eniten syopakuolemia maailmassa (5v elossaolo-osuus n.
10-15%).

C. Tarkein etiologia on tupakointi (85-90% keuhkosydvista), mutta myds radonsateily ja
asbesti ovat riskitekijoita.

1. Tupakansavun yksi tarkeimmista karsinogeenisista aineista ovat polysykliset
aromaattiset hiilivedyt (PAH-yhdisteet), joita syntyy orgaanisen aineen palaessa
epataydellisesti.

a. PAH-yhdisteita syntyy siis myos savustaessa ja grillatessa ruokaa,
liikenteessa, energiantuotannossa, alumiinitehtaissa yms. paikoissa ja
tilanteissa.

b. Keuhkosyoévan riski nousee askivuosien mukaan (askivuodet=paivittaisten
askien lkm * tupakoinnin kesto).

2. Radon on radioaktiivinen jalokaasu, jota syntyy uraanin hajoamisreaktiossa.

a. Tarkein radonin lahde tyypilliselle suomalaiselle on sisdilma, johon
radonkaasua on paassyt talon alla olevasta maaperasta.



b. Suomessa sisdilman radon aiheuttaa n. 300 keuhkosydpatapausta
vuosittain.

D. Keuhkosydvét ovat usein pitkdan oireettomia ja havaitaan vasta levinneessa vaiheessa.

1. Oireet ovat epaspesifeja ja riippuvat paaosin primaarituumorin koosta, sijainnista ja
levinneisyydesta.

a. Venavaca superior -syndrooma (yldonttolaskimo-oireyhtyma) syntyy
kasvaimen painaessa ylaonttolaskimon tukkoon.

i. Mm. kasvojen ja kdsien 6deema, kaulan verisuonet alkavat pullottaa
seka voidaan havaita positiivinen Pembertonin merkki (kasvojen
punotusta ja pohotysta pitaessa kasia ylhaalla paan vieressa). (Kuva
9.34.)

b. N. phrenicuksen kompressio aiheuttaa pallean paralyysia ja olkapaakipua;
n. laryngeus recurrensin kompressio taas ddnen kaheytta.

c. Keuhkon ylakarjen kasvain (Pancoastin tuumori, superior pulmonary sulcus
tumor) voi painaa useita olkahermopunoksen hermojuuria (olkakipu ja
kaden heikkous) ja sympaattista hermorunkoa (Hornerin oireyhtyma eli
yleensa unilateraalinen ptoosi, mioosi ja kasvojen anhidroosi). (Kuva 9.35)

d. Keuhkosydvat usein myods aiheuttavat pleuraeffuusiota, joka ilmenee
rintakipuna.

2. Epaily heraa oireista ja poikkeavasta thoraxkuvasta, jossa voidaan havaita
pyorovarjo.

a. Myds mm. benignit kasvaimet (useimmiten hamartooma) ja infektiot (esim.
tuberkulooma, aspergillooma) voivat aiheuttaa pyorovarjon.

E. Levinneisyysastetta ja sen mydta ennustetta kuvataan TNM-luokituksella, joiden
perusteella syovat voidaan jakaa myos asteisiin (I-1V):

1. T-Tumor; primaarikasvaimen koko ja paikallinen tunkeutuminen

2. N- Nodes; paikallisten imusolmukkeiden etapesakkeet

3. M- Metastasis; Etapesakkeet muualla

a. Yleisimmat paikat ovat maksa, luusto, aivot ja lisdamunuaiset.

F. Diagnoosi perustuu histologiseen tai sytologiseen naytteeseen.

1. Keskeisin tutkimus on transtorakaalinen neulanayte tuumorista
paksuneulabiopsiana (voidaan tdydentaa sytologisilla tutkimuksilla, kuten
ohutneulabiopsialla, BAL-naytteella tai harjaamalla bronkusten seindmia)

G. Naytteiden perusteella keuhkosyovat jaetaan kahteen paaluokkaan: pienisoluinen
keuhkokarsinooma ja ei-pienisoluiset keuhkokarsinoomat.

1. Ei-pienisoluiset keuhkokarsinoomat voidaan tavallisesti hoitaa kirurgisesti, kun taas
pienisoluinen karsinooma hoidetaan padasiassa kemoterapialla ja sateilylla.

2. Immunohistokemialliset tutkimukset auttavat alatyypityksessa ja tarkemman hoidon
valinnassa.

a. Adenokarsinoomassa voidaan havaita EGFR-mutaatioita tai kromosomin 2
inversio (EML4-ALK -fuusioproteiini), jotka ohjaavat systeemista terapiaa.

b. PD-L1 voi olla ekspressoitu missa tahansa ei-pienisoluisessa
karsinoomassa ja ohjaa immunologista hoitoa.

ll.  PIENISOLUINEN KEUHKOSYOPA
A. N. 15% kaikista keuhkosyodvista ovat pienisoluisia karsinoomia.
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Erittdin vahva yhteys tupakointiin; tavataankin yleensa vanhoilla tupakoivilla miehilla.
C. Histologisesti havaitaan heikosti erikoistuneita pienia soluja, jotka ovat peraisin
neuroendokriinisista Kulchitskyn soluista. (Kuva 9.36.)
D. Primaarituumorin sijainti on yleensa keuhkojen keskiosassa (sentraalinen), josta se
metastasoi aikaisin.
E. Usein havaitaan my0s paraneoplastisia oireyhtymia, mm.

1. Antidiureettisen hormonin epaasianmukainen eritys (SIADH) — ADH:n liikaeritys
aiheuttaa hyponatremiaa

2. Ektooppinen Cushingin oireyhtyma — ACTH:n liikatuotanto aiheuttaa Cushingin
oireyhtyman kaltaisia oireita (painonnousu, kuukasvoisuus, akne, proksimaalinen
lihasheikkous, hypertensio yms.)

3. Lambert-Eatonin myasteeninen syndrooma (LEMS) — Sy6péasolut tuottavat vasta-
aineita hermo-Llihasliitoksen presynaptisia kalsiumkanavia vastaan; oireistoon
kuuluu proksimaalisten lihasten heikkous ja vaimentuneet heijasteet

Il. EI-PIENISOLUINEN KEUHKOSYOPA
A. Adenokarsinooma
1. Yleisimpia primaarisia keuhkosydpia (n. 50%); yleisin naisten ja ei-tupakoitsijoiden
tyyppi (tupakointi silti tarkein riskitekija)
2. Histologisesti havaitaan usein rauhasmaista tai lepidista kasvua ja usein musiinia.

(Kuva 9.37.)
3. Primaarituumorin sijainti yleensa keuhkojen perifeerisissa osissa (perifeerinen).
4. Voiolla:

a. preinvasiivinen (adenokarsinooma in situ), jossa lieriomaisia soluja kasvaa
pitkin bronkiolien ja alveolien seinamaa (Kuva 9.38.)
b. minimaalisesti invasiivinen: halkaisijaltaan korkeintaan 3 cm, sen hallitseva
kasvutapa on lepidinen, ja invasiivinen alue on kooltaan korkeintaan 5 mm.
c. taiinvasiivinen, joilla useita erilaisia kasvutapoja; jaetaan viela non-
musinoottiseen ja invasiiviseen musinoottiseen
B. Levyepiteelikarsinooma
1. Toiseksiyleisin keuhkokarsinooma; yleisin tupakoivilla miehilla
2. Histologisesti havaitaan keratinisaatiota, keratiinihelmia ja
soluvalisiltamuodostusta. (Kuva 9.39)
3. Primaarituumorin sijainti yleensa sentraalinen.
4. Voituottaa PTHrP ja aiheuttaa paraneoplastisen oireyhtyman, johon liittyy mm.
hyperkalsemia.
C. Suurisoluinen karsinooma (LCNEC)
1. Vainn. 5-10% keuhkokarsinoomista; yleisin tupakoivilla miehilla
2. Histologisesti havaitaan huonosti erilaistuneita suuria neuroendokriinisia soluja ja
usein nekroosia, mutta ei muita adenokarsinooman tai levyepiteelikarsinooman
tyypillisia piirteita. (Kuva 9.40.)
a. Diagnoosion poissulkudiagnoosi immunohistokemiaa hyodyntaen.
3. Primaarituumorin sijainti vaihtelee, mutta yleensa perifeerinen.
D. Karsinoidituumori
1. Alle 5% keuhkosyovista; voi esiintyd myos alle 20v (kuitenkin yleensa n. 45-55v.), ei
liity selkeasti tupakointiin



2. Histologisesti havaitaan hyvin erilaistuneita neuroendokriinisia soluja, jotka ovat
kromograniinipositiivisia. (Kuva 9.41.)

3. Primaarituumorin sijainti vaihtelee, mutta yleensa sentraalinen ja sijaitsevat
keutkoputken sisalla.

4. Tyypillisesti matalan maligniasteen tuumori, jonka ennuste on hyva.

a. Voiharvoin aiheuttaa karsinoidisyndrooman (muiden elinten
karsinoidituumoreissa yleisempi).
i. Tuumori erittda runsaasti serotoniinia, joka aiheuttaa mm. ripulia,
kasvojen punoitusta ja takykardiaa.
E. Metastaasit keuhkoihin

1. Yleisempaa kuin primaariset tuumorit.

2. Yleisin veriteitse leviavien kasvainten metastasointipaikka; tavallisemmat
lahtopaikat ovat rinta-, maha-suolikanava-, munuais- ja kilpirauhassyoévat ja
melanooma seka paan ja kaulan alueen syovat.

3. Kuvauksessa havaitaan multippeleita pyorotuumoreita; immunohistokemia auttaa
erottamisessa.

PLEURAN TAUDIT

l. PLEURANESTEKERTYMA
A. Pleuranesteen ylittaessa fysiologisen maaran (10-20ml), ilmenee pleuranestekertymalle
tyypillisia oireita, kuten pistavaa kylkikipua ja hengenahdistusta.
B. Neste voi olla koostumukseltaan joko transudaattia (vahaproteiininen) tai eksudaattia
(runsasproteiininen).
1. Transudaatti syntyy hydrostaattisen paineen kohotessa (esim. sydamen
vajaatoiminta) tai onkoottisen paineen laskiessa (esim. nefroottinen oireyhtyma).
2. Eksudaatti syntyy hiussuonten lapaisevyyden lisdantymisen seurauksena (esim.
pleuriitti tai maligniteetti)
I. PNEUMOTHORAX (ILMARINTA)
A. Keuhkopussiin kertyy ilmaa, mika havittaa pleuratilan negatiivisen paineen, painaa
keuhkon toista puolta kasaan ja aiheuttaa hengenahdistusta ja kipua.

@

Voi syntya spontaanisti tai trauman aiheuttamana.

C. Spontaaniilmarinta syntyy ”sisakautta” keuhkoputkista, kun laajentunut bronkiolin tai
alveolin kupla repeaa ja vuotaa ilmaa keuhkopussiin.

1. Voiolla primaarinen (terveissa keuhkoissa tapahtuva) tai sekundaarinen (sairaissa
keuhkoissa, esim. tuberkuloosi, maligniteetti, COPD)

D. Trauma rintakehan lapi paastaa ilmaa suoraan ulkoilmasta pleuraan; voi aiheuttaa
janniteilmarinnan (tension pneumothorax), jossa ilmaa paasee pleuraan mutta ei ulos
sielta (yksisuuntainen lappa).

1. Kasvava ylipaine on nopeasti henkea uhkaava ja johtaa nopeasti hoitamattomana
kuolemaan.
Il. MESOTELIOOMA

A. Pleuramesoteliooma on keuhkopussin maligni kasvain; lahes aina taustalla tydperdinen
asbestialtistus.

1. Viive altistuksen ja sairastumisen valilla jopa useita vuosikymmenia.

B. Aiheuttaa hengenahdistusta, rintakehan kipuja ja toistuvia pleuraeffuusioita.



Kuva 9.1. Nenapolyppi



Kuva 9.2.2. Nasofaryngeaalikarsinooma, keratinisoimaton, erilaistunut




Kuva 9.2.3. Nasofaryngeaalikarsinooma, keratinisoiva

Kuva 9.3. Epiglottiitti



Kuva 9.5. Laryngeaalipapillomatoosi



PMNs and RBCs (some)
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Kuva 9.6. Kongestiovaihe

Gray hepatization Red hepatization

Kuva 9.7. Punainen ja harmaa hepatisaatio



Kuva 9.8. Bronkopneumonia

Kuva 9.9. Interstitiaalinen pneumonia



Kuva 9.10. Ghonin fokus

Kuva 9.11. Ziehl-Neelsen-varjays
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Kuva 9.12. Spirometria
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Kuva 9.13. Reidin indeksi

More emphysema Less emphysema
LT e T %

Pink puffer Blue bloater
= Lower body mass index = Higher body mass index
= Fewer cardiovascular co-morbidities = More metabolic co-morbidities

= Fewer metabolic co-morbidities = Cardiac compromise

= Less muscle mass = OSA-COPD overlap

= Hyperinflation = Less hyperinflation

= Low diffusion capacity for CO = More chronic bronchitis
= More dyspnoea = Increased exacerbations |
= Decreased exercise capacity = More normal diffusion capacity

= Worst health status = Higher serum levels of inflammatory
= Lower serum levels of sSRAGEs markers (IL-6 and CRP)

——

—

Barnes PJ et al. 2015 PMID 27189863

Kuva 9.14. Pinkki puhisija vs sininen turvottaja (Pink puffer vs blue bloater)



Kormal Lung - Lress

Kuva 9.15. Emfyseema

Kuva 9.16. Emfyseema
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Kuva 9.17. Sentri- vs. panasinaarinen emfyseema



Kuva 9.18. PASD-varjays paljastaa hepatosyyttien intrasytoplasmiset kappaleet A1AT-
puutoksessa

Seen in patients with emphysema
Increased lung compliance

Increased FRC = larger volumes in chest

Normal Barrel Chest

Kuva 9.19. Tynnyririnta



Kuva 9.21. Charcot-Leydenin kristalleja ja eosinofiileja

Situs Inversus

Situs inversus

totalis
(Reversed)

Situs solitus
(Normal)

Lungs

Heart
Liver

Spleen

Stomach

© 2023 Northwestem Medicine.

Kuva 9.22. Situs inversus
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Kuva 9.23. UIP

Kuva 9.24. Hunajakennokeuhkot



Kuva 9.25. Asteroidikappale

Kuva 9.26. Erythema nodosum



Kuva 9.27. Pleuraplakki



Kuva 9.29. Silikoosi



Kuva 9.31. CWP



Kuva 9.33. ARDS



Kuva 9.34. Vena cava superior -syndrooma; Pemberton sign

Horner’s Syndrome

a neurological condition that affects the sympathetic nerve pathway

Ptosis
(drooping eyelid)

Miosis
(constricting pupil)

Anhidrosis
(lack of sweating on the face)

Kuva 9.35. Hornerin oireyhtyma
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Kuva 9.37. Keuhkojen adenokarsinooma



Kuva 9.38. Adenokarsinooma in situ



Squamous Cell Carcinoma Adenocarcinoma
“Invasive sheets of carcinoma cells with | “Gland-related structures of carcinoma

Two key histologic features Glandular, ductal, tubular, acinar,
A. Keratin pearl follicular, alveolar
B. Intercellular bridge Cribriform
Papillary, micropapillary,
pseudopapillary
Solid

Mucin(+), PAS(+), PAS with Diastase(+)

Kuva 9.39. Levyepiteelikarsinooma



Kuva 9.40. Suurisoluinen keuhkokarsinooma



Kuva 9.41. Karsinoidituumori, rosettimainen kasvutapa



