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|. Johdanto

péatyypilliset haavat késittavat noin 20 %

kroonisista haavoista. Vdeston ikdantyessa

ja liitdnndissairauksien lisdéntyessa nama
luvut todenndkdisesti nousevat. Epétyypilliset
haavat ovat haavoja, joita ei voida luokitella
tyypillisiksi: laskimo- tai turvotushaavoiksi,
valtimohaavoiksi, seskamuotoisiksi haavoiksi,
painehaavoiksi tai diabeettisiksi haavoiksi. Ne ovat
laaja joukko tiloja ja sairauksia, joiden aiheuttajana on
inflammaatio, infektio, maligniteetti, tai krooninen tai

perinnéllinen sairaus.

Epityypillisti haavaa tulee epiilld, jos haavalla
on poikkeava ulkondko tai sijainti, suhteettoman
suuri kipu haavan kokoon nihden tai haava ei
parane hyvilld hoitosuunnitelmalla 4-12 viikon
kuluessa.”? Diagnoosiviive voi olla valitettavan
pitkéd johtaen pahimmillaan potilaan hengen

menetykseen.'*"?

Siksi on tirkedd, ettd jokainen haavoja hoitava
terveydenhuollon ammattilainen tunnistaa
epityypillisen haavan merkit ja osaa ohjata
potilaan oikea-aikaisesti
asiantuntijakonsultaatioon. Taman
potilasryhmaén hoitoon tarvitaan usein
moniammatillista tiimi&, johon kuuluvat mm.
ihotautilaédkari, verisuoni- ja plastiikkakirurgi,
reumatologi, diabetologi, nefrologi,
infektioldakari, psykiatri, haavanhoitaja,
jalkaterapeutti, psykologi, ravitsemusterapeutti,
fysioterapeutti ja sosiaalityontekija. Varhainen
diagnoosi ja ihotautilddkarin konsultaatio on
tarkedd tdman potilasryhmaén osalta. Ihotauti-
laakarit ovat asiantuntijoita diagnosoimaan
epatyypillisid haavoja.>”* Oikean diagnoosin

jélkeen tarvitaan kokonaisvaltainen arvio

ja potilaan hyvéksyma hoitosuunnitelma jotta

paédstdan kustannustehokkaaseen hoitoon ja pystytaan

estimdan haavojen uusiutumista.

Potilaan ndakokulmasta epatyypilliset haavat
tuottavat kipua ja alentavat eldméanlaatua.’ Monet
potilaat karsivét seka fyysisesti ettd psyykkiseseti.
Epatyypilliset haavat aiheuttavat hajua, eritysta,
kipua, liikkkuvuuden heikkenemista seka kielteisia
tunnekokemuksia, yksindisyyttd ja masennusta. °
Kuolleisuus on suurentunut seka liitinndissairauk-

sien ettd suurentuneen itsemurhariskin johdosta. ®

Silti kustannustehokkuustutkimuksia ja
eldamanlaatututkimuksia tdssa potilasryhmassa on
yllattavan vahan. European Wound Management
Association (EWMA) kokosi kirjoittajaryhman
kerdamaan kirjallisuudesta paras saatavilla oleva
tieto ndiden haavojen osalta. Dokumentti on
tarkoitettu lisddmaéaan tietoisuutta epétyypillisten
haavojen tunnusmerkeistd, diagnoosista ja
hoidoista. Tavoitteena oli my0s tuottaa
kaytannonlaheista tietoa, mikd parhammillaan
pienentdisi diagnoosiviiveitd. Toivomme ettd
tdma systemaattinen katsaus parantaa hoidon
laatua ja eldménlaatua tdssa potilasryhmaéssa.
Toivomme my®0s, ettd dokumentti toimii

katalysaattorina uudelle tutkimustiedolle.

Tama dokumentti keskittyy inflammation,
maligniteetin ja kroonisten sairauksien
aiheuttamiin epétyypillisiin haavoihin.
Perinnoéllisid sairauksia kuten Epidermolysis
Bullosaa (EB) ei késitelld. Dokumentti ei ole
ndytonastekatsaus vaan parhaaseen mahdollliseen

tietoon ja kokemukseen nojaava dokumentti.
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Dokumentin tarkoituksena on:

esitelld diagnostiset kriteerit ja liitinnaissairaudet
epityypillisiin haavoihin liittyen ja tarjota myos

kiytinnonlaheisid vinkkeja kliiniseen tyéhoén

esittdd parhaat mahdolliset dokumentoidut
hoitovaihtoehdot. Korkealaatuinen naytté on
viahaistd, mutta dokumentissa on hyédynnetty
myos retrospektiivisia ja

havainnointitutkimuksia

esitelld uusia hoitokeinoja epatyypillisiin

haavoihin

tavoitteena myds vahentaa epatyypillisiin
haavoihin liittyvad diagnoosiviivetta
(kts. algoritmi Kappale 12 Kaytannon aspekteja)
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2. Pyoderma

yoderma gangrenosum (PG) on

neutrofiilinen dermatiitti ja osa

monitahoista systeemista auto-
inflammatorista prosessia. Sen ilmaantuvuudek-
si raportoidaan 0.3-1.0 tapausta 100 000 asukasta
kohden. PG luokitellaan siten harvinaissairau-
deksi.'” Kolme neljésta potilaasta on naisia. Tauti
voi ilmeta milloin vain, mutta suurin osa

potilaista on yli 50-vuotiaita.!®

Etiologia

PG:n tarkkaa etiologiaa ei tunneta. Poikkeavat
neutrofiilit ja T-solut héiritsevéat
immuunijarjestelman sdatelya, jolloin
tulehduksen vilittdjdaineiden pitoisuudet
nousevat. Parantuneilla haava-alueilla on
taipumus uusiutua, minka vuoksi T-
soluaktiivisuuden epaillaan kohdistuvan
karvatupen apuelinrakenteisiin ja johtavan
talirauhasyksikon tuhoutumiseen.? PEST-
geeniperheen (proliiini, glutamaatti, seriini ja
threoniini) mutaatioiden raportoidaan

aiheuttavan perinnollista taipumusta PG:lle.?

Taulukko I. Autoinflammatoriset
syndroomat jotka liittyvat
pyoderma gangrenosumiin

PAPA syndrooma. Potilaalla PG, pyogeeninen artriitti ja
akne

PASH syndrooma. Potilaalla PG, pyogeeninen artriitti ja
hidradenitis suppurativa

PA-PASH syndrooma. Potilaalla pyogeeninen artriitti,
PG, hidradenitis suppurativa ja akne

gangrenosum

Taman hetkisen kasityksen mukaan PG ei ole
vain erillinen ihosairaus vaan yleistyneen
tulehdusvasteen ihoilmentyma. Téahén teoriaan
viittaa myos PG:n yhteys muihin
autoinflammatorisiin sairauksiin. PG kuvataan
lisdksi usein osana tiettyja harvinaisia
oireyhtymid, monesti yhdessé hidradenitis

suppurativan kanssa (Taulukko 1).2

Liitannaissairaudet

Pitkdan tunnettuja PG:n liitinndissairauksia ovat
krooniset tulehdukselliset suolistosairaudet (IBD) ja
tulehdukselliset reumasairaudet (IRD), joiden lisaksi
PG:n raportoidaan liittyvan (hematologisiin)
syopiin. Yha lisdaantyva naytto vaikuttaisi
yhdistdvan sen myos tiettyihin metabolisen
oireyhtyman piirteisiin.'” Ei siis yllata, etta
potilaiden kuolleisuus on arviolta kolminkertainen

verrattuna normaalivaestoon.!?

Diagnostiikka tulisi raataloida yksilollisesti ottaen
huomioon eri liittdnnédissairaudet ja erityisesti
paraneoplasian mahdollisuus.?? Moniammatillinen
ldhestymistapa on tdten oleellisessa asemassa.

Kliininen kuva

Ensimmaiset ihomuutokset ovat punoittavia
ndppyja, kyhmyja tai markapaita. Ne kehittyvat
syviksi ja varsin kipeiksi haavoiksi yleensa

muutaman péivan aikana. (Kuvat 1 ja 2)
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Potilaiden mukaan PG ilmenee usein vahédisen
vamman jalkeen, mitd kutsutaan patergiaksi.
Muutosta ymparoiva punoitus on
varhaisvaiheessa tyypillisesti savyltdaan
sinipunervaa, ja vaihtelee haavautumisen
jalkeen tummanpunaisesta sinipunervaan.?
Samalla havaitaan reunojen painumista. Haavan
ympdrilld on usein markapaitd. On tarkeda
erottaa steriilit markdpéaat bakteerien
aiheuttamasta sekundaari-infektiosta, joka on

yleinen virhediagnoosi.

PG voi ilmaantua mihin tahansa kehon osaan,
mutta 70% haavoista ilmaantuu séériin.? Toinen
tyyppipaikka on avanneaukon ymparisto.?
Syntyvia arpia kutsutaan cribriformisiksi. (Kuva
3).

Kuva |.Nuori naispotilas jolla alkuaan pieni pusteli ja otettiin koepala.
PG voi myds ilmaantua leikkausalueelle Kuva Joachim Dissemond.
postoperatiivisesti, jolloin se ensin useimmiten
diagnosoidaan vaarin haavainfektioksi.
Leikkauksen jélkeinen PG (post-surgical
pyoderma gangrenosum, PSPG) ilmenee
yleisimmin rintaleikkauksien seurauksena,
sitten thorax-, vatsa- ja gynekologisten
leikkauksien jalkeen.?® Negatiiviset
bakteeriviljelyt, huono vaste
antibioottihoidolle seki haavan paheneminen
revidoinnin tai leikkaushoidon jilkeen ovat
vihjeitd, jotka auttavat timdin jopa
hengenvaarallisen tilan tunnistamisessa *%
PSPG:n riskitekijoita ovat tavallisen PG:n
tapaan muun muassa aiempi PG, Kuva 2.Potilas tuli takaisin 2 vrk kuluttua ja hanelld
tulehduksellinen suolistosairaus, oli laajeneva, kivulias PG. Kuva Joachim Dissemond.

hematologiset hdiriot, nivelreuma ja

ensimmaisen asteen sukulaisen PG.?¢
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PG:n sisdelinmanifestaatioita kuvataan yha
useammin tieteellisissa julkaisuissa. Ihon
ulkopuolisia infiltraatteja voi esiintyd missa
tahansa elinjarjestelmassa. Yleisimpid kohteita
ovat keuhkot, sitten maksa, perna ja luut.
Potilailla on tyypillisesti aseptisia paiseita.?

Fig 3. Cribriforminen arpeutuma pyoderma gangrenosum -
(PG) haavassa. Kuva Kirsilsoherranen.

Taulukko 2. Pyoderma gangrenosum
(PG):n diagnostiset kriteerit,
PARACELSUS-score

Pyoderma gangrenosumin (PG) diagnostiset
kriteerit PARACELSUS-pistetyksen mukaisesti.
Arviointi: Pisteitd 210 = PG hyvin todennikéinen; <10
PG epitodenndkainen. VAS — visual analogue scale,
kipujana.

Pddkriteerit (3 pistettd)

Taudin eteneminen

Oleellisten erotusdiagnostisten vaihtoehtojen
poissulku tai puuttuminen

Haavareunan punakka-sinipunerva vari

Sivukriteerit (2 pistettd)

Paraneminen (lieveneminen) immunosuppressiivisella
hoidolla

’Oudon’ muotoinen haava

Kova kipu (>4/10 VAS)

Paikallinen patergia

Diagnostiikka

PG diagnosoidaan toistaiseksi sulkemalla pois
Kkliinisesti samankaltaiset erotusdiagnoosit, kuten
vaskuliitit, vaskulopatia ja Martorellin haava.
Thokoepalan histopatologiset 16ydokset ovat
erotusdiagnostiikan tarkein tekija. Objektiiviseksi
diagnostiikan apuvilineeksi on my®ds ehdotettu
PARACELSUS-pisteytystd. (Taulukko 2)?

Kliinisista parametreista koostuva vaihtoehtoinen
pisteytysjarjestelma julkaistiin vuonna 2018
(Taulukko 3).30

Patergia-koetta voidaan kayttaa diagnostisena
apukeinona. Vdhdisen vaurion provosoimaa ihon
hyperreaktiivisuutta testataan laittamalla steriili
neula tai 1ml keittosuolaa kyynéarvarren ihoon.
Punaisen ndppylan ilmaantuminen testialueelle 1-2
pdivan kuluessa tulkitaan positiiviseksi
testitulokseksi. Testi ei kuitenkaan ole spesifinen
PG:lle, silla se voi olla positiivinen myds muissa
neutrofiilitaudeissa kuten Behgetin taudissa.!

Taulukko 3. Pyoderma
gangrenosumin (PG)
diagnostiset kriteerit

Paakriteerit

Haavareunan koepalassa havaitaan neutrofiilista
tulehdusta

Sivukriteerit

Infektion poissulku Perifeerinen eryteema,
mataava haavanreuna, kipu

haava-alueella

Patergiailmio Toistuvat haavat, joista
vahintaan yksi sadren

etuosassa

Anamneesissa
tulehduksellinen
suolistosairaus tai
niveltulehdus

Cribriforminen arpi eli
‘rypistettyd  paperia’
muistuttava arpi tai
useampia

Lisdkriteerit (1 piste)
Histologiassa markainen tulehdus
Haavareunan painuminen
Liitannaissairautena systeemitauti

Anamneesissa nappyla,
markapaa tai vesirakkula,

sisalld ilmaantumisestaan.

Haavan koko pienentynyt
kuukauden sisalla
immunosuppressiivisen
ladkityksen aloituksesta.

PG-diagnoosi vaatii paakri-
teerin tayttymisen ja vahin-
taan nelja sivukriteereista.
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Hoito

PG:n onnistunut hoito pohjautuu eri tyyppisiin
immunomodulatorisiin ja/tai
immunosuppressiivisiin lddkehoitoihin Yksilollista
hoitoa suunniteltaessa tulee huomioida sekéa taudin

vaikeusaste, ettd sen aktiivisuus.

Paikallinen laakehoito

Paikallishoidossa kdytetddn yleensa ultrapotentteja
glukokortikoideja kuten klobetasoli-valmisteita.
0,1% takrolimuusi-voide on tehokas vaihtoehto
erityisesti pitkdisaikaisessa hoidossa.
Paikallishoitoa tulisi kdyttdd mahdollisimman
varhaisessa vaiheessa uusille ihomuutoksille sekd
haavapohjaan.® Haavaan tai sen ymparille
voidaan my®ds injisoida trimasinolonia.
Paikallishoito ei yleensa riitd yksindan
rauhoittamaan pahenemisvaiheita, mutta sitd tulisi

kdyttaa tukihoitona muiden toimenpiteiden ohessa.

Systeeminen laakehoito

Glukokortikoidit ovat tdlla hetkelld ensilinjan
hoitomuoto ja ainoa virallisesti hyvaksytty PG:n
ladkehoito. My®s siklosporiinin tehosta on hyvaa
tieteellistd ndyttoa. Sitd voidaan kayttda joko
yksindan tai yhdistettynd glukokortikoideihin.
TNP-« estajat varteenotettava vaihtoehto, kun
potilaalla on tulehduksellinen suolistosairaus tai
reumatauti, jolloin niiden kaytt6 ei ole “off-label’-
tyyppistd. Systeemiantibiootteja tulisi kayttda
vain, mikéali havaitaan merkkeja systeemisesta
bakteeri-infektiosta. Kivunhoito tulee myds
huomioida PG:n moniammatillisessa hoidossa.

Naéiden lisaksi kdytettdvissa on monia muita
systeemisia lddkehoitoja, joista suurin osa on
kuvattu joko tapaussarjoissa tai retrospektiivisissa

kontrolloimattomissa tutkimuksissa. (Taulukko 4)

Taulukko 4. Viime vuosina julkaistuja
pyoderma gangrenosumin (PG)

systeemihoidon laikevaihtoehtoja.

Perinteiset systeemildakkeet Biologiset laakkeet
Atsatiopriini Adalimumabi
Dapsoni Anakinra
Mykofenylaatti mofetiili Canakinumabi
Prednisoloni Etanersepti
Siklosporiini Ruxolitinibi
Metotreksaatti Sekukinumabi
Ustekinumabi

Suonensisdinen immunoglobuliinihoito (IVIG)

Naytto

Hiljattain julkaistuun PG:n ladkehoitoa arvioivaan
katsausartikkeliin keréttiin 41 tutkimusta, joihin
osallistui 704 potilasta.®® Toistaiseksi aiheesta on
julkaistu vain kaksi randomisoitua kontrolloitua
tutkimusta (RCT). Néistd toinen on STOP-GAP
tutkimus, jossa osoitettiin 121 potilaan aineistossa
prednisolonin ja siklosporiinin vastaavan
teholtaan toisiaan siten, ettd 15-20% haavoista
parani kuudessa viikossa ja 47% kuudessa
kuukaudessa.?* Toisessa 30:n potilaan RCT:ssa
raportoitiiin infliksimabin tehoavan plaseboa
paremmin niin, ettd 21% haavoista parani

kuudessa viikossa.?

Haavanhoito

Kaikkien PG-potilaiden hoitoon tulisi yhdistda
haavanhoito. Sen tulisi perustua haavapohjan
kosteustasapainon ylldpitoon ja potilaan oireisiin.%
On tdrkeés, ettd haavasidokset saadaan poistettua
vaurioittamatta haavaa. Haavan mekaaniseen
puhdistukseen ja kirurgiseen revidointiin liittyy
patergian riski. Kajoavia hoitoja voidaan kuitenkin
kayttad, kun tulehdus on saatu hallintaan
systeemisellda immuunisuppressiolla. Muuten
haavan puhdistuksessa voidaan kdyttaa
atraumaattisia vaihtoehtoja kuten autolyyttisia
hydrogeeleja, proteolyyttisid entsyymeja sisaltavia

valmisteita tai toukkahoitoa.?
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Potilaiden infektioriski on yleensd kohonnut
immunosuppressiivisen hoidon vuoksi.
Antimikrobiaalisten hoitomuotojen tulisi siten
kuulua haavahoidon perusvalikoimaan.
Ylihappihoitoa (Hyperbaric oxygen therapy,
HBOT) voidaan harkita muun hoidon lisdksi, silla
se saattaa tukea haavan paranemista.®* Kun
inflammaation kliinisid merkkeja ei enad
onnistuneen hoidon myo6ta havaita, voidaan

harkita alipaineimuhoitoa tai ihon osasiirretta.*

Kompressiohoidon tehosta PG-potilailla ei ole
toistaiseksi julkaistu tieteellisid tutkimuksia.
Kliinisen kokemuksen mukaan kaikki sddrihaava-
ja turvotuspotilaat kuitenkin hyotyvat
kompressiohoidosta. Kompressiohoito voi olla
kivuliasta, jos haavassa on tulehdusaktiivisuutta.
Télldin hoidon voi aloittaa matalammalla 20mmHg

paineella.*!

Ennuste

Paranemisnopeus ja tulehdusaktiivisuuden
rauhoittuminen ennustavat hyvin PG:n parane-
mista.* Taipumus uusiutumiseen voi kestaa

useita vuosia.

Loppupaatelmat ja
suositukset

PG on harvinainen tauti, joka johtaa kivuliaisiin ja
vaikeahoitoisiin haavoihin. Useimmissa
tapauksissa vaaditaan paikallishoidon, systeemi-
sen immunosuppressiivisen tai immunomodu-
latorisen ladkehoidon ja haavanhoidon
yhdistamista. Kun olennaiset erotusdiagnoosit on
suljettu pois, tulisi diagnostiikka ja hoito

ehdottomasti suunnitella moniammatillisesti.
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.Vaskulittihaavat

askuliitissa inflammaatio johtaa
verisuonten seindmien tuhoutumiseen.
Vaskuliittihaavat johtuvat verisuoni-
tuhon aiheuttamasta iskeemisesta
nekroosista. Naihin haavoihin liittyy usein
verisuonituhon johdosta hidastunut

paraneminen.

Aikaisempi yleinen tapa jaotella vaskuliitteja oli
suonen koon mukaisesti: suurten suonten
vaskuliitit (kohteena aortta seka suuret ja
keskisuuret valtimot), keskisuurten suonten
vaskuliitti (kohteena pédaosin keskisuuret ja
pienet valtimot) ja pienten suonten vaskuliitti
(kohteena padosin pienet valtimot, arteriolit,
kapillaarit, postkapillaariset venulit ja pienet
laskimot). Thossa on erikokoisia pienid verisuonia
(pienet valtimot, arteriolit, kapillaarit,
postkapillaariset venulit ja pienet laskimot)
Valtimot ja laskimot rasvakudoksessa ja sen
septoissa luokitellaan keskisuuriksi verisuoniksi
Chapel Hill Consensus Conference (CHCC)-

luokituksen mukaisesti.*?

Pienten suonten vaskuliitti johtaa nopeasti
sekundaariseen suonten tukkeutumiseen. Siksi
on joskus vaikea erottaa vaskulopatia pienten

suonten vaskuliitista yksittédisissa ihokoepaloissa.

Vaskulopatia on tukkeuttava, alun perin ei-
inflammatorinen sairaus joka affisioi ihon pienia
suonia ja se voi johtua systeemisesta tai
paikallisesta koagulopatiasta, embolisaatiosta,
verihiutaleiden sakkautumisesta tai kylmaan
littyvasta molekyylien sakkautumisesta
(kryoglobuliinit).

On my0s joukko sairauksia, joissa on mukana
sekd vaskulopatia ettd vaskuliitti (esim.
kryoglobulineeminen vaskuliitti tai
monoklonaaliseen gammapatiaan liittyva

vaskuliitti). 446

Hiljattain julkaistussa konsensuslausunnossa
ihovaskuliitti on jaoteltu uudella tavalla,* i)
systeemivaskuliittiin liittyva ihoaffisio (esim
polyarteritis nodosaan (PAN) liittyvat iho-oireet),
ii) padosin iholla esiintyva systeeminen
vaskuliitti (esim kutaaninen PAN tai kutaaninen
arteriitti), or iii) pelkastdan iholle rajoittunut
vaskuliitti (esim nodulaarinen vaskuliitti,
Taulukko 5)).

Tama kappale keskittyy vaskuliitteihin jotja
aiheuttavat haavoja:

Keskisuurten suonten vaskuliitit

Polyarteritis nodosa cutanea (PAN, kutaaninen arteriitti)

Pienten suonten vaskuliitit

Immuunikompleksivaskuliitit (sisdltden

kryoglobulineemisen vaskuliitin)

Reumatoidi vaskuliitti ja Lupus
Erythematosukseen (LE) liittyva vaskuliitti tai

muihin sidekudostauteihin liittyvit vaskuliitit

ANCA- positiiviset vaskuliitit
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* Nodulaarinen vaskuliitti.

Naiden vaskuliittityyppien etiologia ja sita

mydten hoito ovat erilaisia.

Keskisuurten suonten
vaskuliitti

Polyarteritis nodosa cutanea (PAN,
kutaaninen arteriitti) on krooninen,
rasvakudoksen pienid valtimoita ja arterioleja
affisioiva arteriitti, ja sithen voi liittyd myos
lihaskudoksen ja perifeeristen hermojen
tulehdus (mononeuritis multiplex). Se ei suoraan

aiheuta laskimoiden tulehdusta.

Etiologia

Haavat sijaitsevat yleensé alaraajoissa tai

muilla alueilla missé esiintyy kroonista
turvotusta, ja siksi on mietitty humoraalisen
immuunipuolustusjdrjestelman osuutta
patogeneesissa.

Ajatellaan my®0s, ettd hepatiitti B- ja C-infektioilla,
streptokokilla tai ladkkeelld on osuutta
tulehduksen kdynnistdjana.

Kuva 4. lholla esiintyva PAN. Livedo racemosa ja osittain
haavautuneet kyhmyt. Kuva Cord Sunderkotter.

Kliininen kuva

Tholla esiintyva PAN (Kuva 4) esiintyy ldhes aina
paikallisena livedona ja usein my®9s ihonalaisina
kyhmyina. Useissa tapauksissa esiintyy myos
haavoja jotka syntyvat iskeemisen nekroosin
pohjalta.

Tholla esiintyva PAN voi olla hyvin kivulias
(iskemia ja hermoaffisio), ja esiintyy useimmin

raajojen alueella.®

Diagnostiikka
Kliininen kuva yhdessa histologisesti osoitetun
arteriitin kanssa vahvistaa polyarteritis nodosa —

diagnoosin.

Joskus tarvitaan useita ihokoepaloja, silla
rasvakudoksen pienten suonten vaskuliitti ei tule
valttdmatta esiin yhdessa koepalassa.

Erotusdiagnostiikka

Tholla esiityva PAN on kroonisempi ja
monimutkaisempi kuin CHCC-luokituksessa
esitetty 2012.43

Toisin kuin mikroskooppinen polyangiitti
(MPA) iholle rajoittunut PAN alkaa aina
valtimoista, eiké siihen liity postkapillaaristen
venuleiden leukosytoklastista vaskuliittia
(vaikka intramuraalista tai perivaskulaarista

leukosytoklasiaa voi esiintyd).

Inflammaatio PAN:ssa ei ulotu valtimoiden
adventiaan toisin kuin nodulaarisessa
vaskuliitissa *’ja se ei my06skaan affisioi
merkittavasti sidekudosta tai rasvakudoksen
lobuluksia. Systeeminen PAN, ANCA-
positiiviset vaskuliitit, reumatoidi artriitti ja
kryoglobulinemia tulee aina poissulkea mm.
laboratoriokokein.
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Hoito

Kaikki mahdolliset laukaisevat ladkkeet tulee
lopettaa (esim minosykliini). Mahdollinen
hepatiitti- tai streptokokki-infektio tulee hoitaa.
Kontrolloituja tutkimuksia ei ole, joten
hoitokdytannést perustuvat kliiniseen
kdytantoon, potilastapauksiin tai
katsausartikkeleihin. *' Kivun hoito normaalin
kivunhoitokdytdnnén mukaan on tarkeas, sa-
moin kompressiohoito, joka yleisesti ottaen on
hyvin siedettyé. Paikallishoito ks. kappale 13.
Ladkehoidosta ei ole vahvaa ndytt6d, mutta
dapsoni on useimmiten tehokas, ja jos se ei
tehoa, kolkisiinia tai metotreksaattia tulisi
kokeilla. Pienimolekyylistd hepariinia voi
kokeilla antitromboottisilla annoksilla
vaskulopatiayhteyden johdosta. Hankalissa,
laajenevissa haavoissa kannattaa aloittaa
systeeminen glukokortikoidi (0.4-0.5mg/kg

kg /vrk, Glukokortikoidin aloituksen jalkeen
kannattaa aloittaa steroidia sddstdvana ladkkeena
esim. metotreksaatti (alkuun 25-30 mg/viikko,
sitten 10-15 mg/viikko). Yksittdistapauksissa on
raportoitu hy6tyd myos hydroksiklorokiinista,
atsatiopriinista, pentoksifylliinista,
mykofenolaattimofetiilista tai korkea-annoksisesta

immunoglobuliinista.

Systeeminen tai klassinen PAN

Tama systeeminen vaskuliitti on paljon luultua
harvinaisempi. Etiologia on edelleen mysteeri,
mutta hepatiitti B:lla on mahdollinen osuus

patogeneesissa.

Pienten suonten vaskuliitit
Pienten suonten vaskuliitit voidaan jakaa
seuraavasti: immuunikompleksivaskuliitti (IgA ja
IgG/ IgM vaskuliitti, kryoglobulineeminen
vaskuliitti, seerumitauti) ja ANCA-positiiviset
vaskuliitit.

Immuunikompleksivaskuliitit (IgA ja IgG/IgM
vaskuliitti, kryoglobulineeminen vaskuliitti,
seerumitauti) esiintyvéat keskimé&arin 1-9/100 000

ihmista.

Seka systeemimuodot ettd iholle rajoittuneet muodot

ovat tavallisia immuunikompleksivaskuliiteissa.

Etiologia

IgA-vaskuliitissa (IgAV) or tai Henoch-Schonlein-
purppurassa huonosti O-galactosyloitua IgAl:ta
kertyy glomeruluksen kapillaarien tai
mesangiumin seindmiin. Aiheesta on julkaistu

useita katsauksia.”>>*

Osalla potilaista joilla on systeeminen IgA-
vaskuliitti, IgG ja IgA vasta-aineita 10ytyy
seerumista. Toiset antigeenit sitoutuvat pieniin
verisuoniin ja aktivoivat endoteelisoluja ja siten
syntyy neutrofiilien aktivaatio. Tima interaktio
johtaa neutrofiilien degranulaatioon ja
sytotoksisten valittdjdaineiden purkaukseen ja

verisuoni vaurioituu.

Thoaffisio kryoglobulinemiassa syntyy kahden
paamekanismin avulla: i) leukosytoklastinen
immuunikompleksivaskuliitti (tyyppi II tai III
kryoglobuliinit, eivét liity kylmaaltistukseen)
ja/tai ii) ihon verisuonien tukkeutuminen
johtuen tyyppi I kryoglobuliineista
(vaskulopatia) kylmaaltistuneella iholla (voi
affisioida kaikkia verinahan verisuonia ja
rasvalobuluksen kapillaareja).”” Molemmat
tyypit voivat esiintyd samanaikaisesti ja
eritasoisesti,* esimerkiksi tyyppi II ja III
kryoglobuliinien viahentédvét veren virtausta ja

edesauttavat kryoglobuliinien sakkautumista.

Kliininen kuva

Systeemisten immuunikompleksivaskuliittien
kuten maaritelty CHCC:ssa 2012, kliininen kuva
kasittdd samoja piirteita kuin iholle rajoittuneissa
muodoissa: pyored ja joskus verkkomainen

purppura, jota esiintyy erityisesti alaraajoissa.
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Kuva 5. Verkkomainen purpputra ja eroosiot
immuunikompleksivaskuliitissa. Kuva Cord
Sunderkotter.

Tama 160ydos on tunnusomainen IgA- tai
IgM/IgG-immuunikompleksivaskuliiteille (Kuva
5). Hankalimmissa tautimuodoissa esiintyy

verensekaisia rakkuloita ja haavoja.

Postkapillaaristen venulien tukkeuttava vaurio
johtaa bulliin, eroosioihin ja haavoihin. Yleensa
laaja-alaiseen affisioon 16ytyy muita patogeneettisa
tekijoitd, kuten kryoglobulinemia,
reumatoidivaskuliitti ja SLE (systeeminen lupus

erythematosus).

Leukosytoklastinen vaskuliitti 16ytyy yleensd
kryoglobulinemia tyyppi Il:issa, harvemmin
tyyppi lll:ssa (Kuva 6).

Tyyppi I kryoglobulinemiaan taas liittyy usein
vaskulopatia, ja se esiintyy kylmaénarilla alueilla
kuten késissd, jaloissa, huulissa, korvissa ja
nenassa. Joskus siihen liittyy livedoa johtuen

verenvirtauksen osittaisesta tukkeutumisesta.

Kuva 6. Livedo ja verkkomainen purpura ja haava
kryoglobulineemisessa vaskuliitissa. Kuva Cord
Sunderkotter.

CHCC 2012-luokituksessa ei kdyteta termia
kutaaninen IgM- tai IgG immuuni-
kompleksivaskuliitti. Se viittaa padosin
postkapillaaristen venulien leukosytoklastiseen
vaskuliittiin, ja kliinisesti ja histologisesti ei ole
erotettavissa IgA-vaskuliitista (raajoihin painottuva
palpoitava purppura joka pahenee vasodilataatiosta).
Mutta immunofluoresenssitutkimuksessa 10ytyy
positiivisuus IgM:lle ja/tai IgG:lle. Tamé kategoria on
kuvattu vain julkaisuissa ryhmaéssa ”IgA-negatiiviset
iholle rajoittuneet

immuunikompleksivaskuliitit”. ¢ Taméa ryhma
aiheuttaa todennékdisesti harvoin haavoja.

Diagnostiikka

Tyypillinen kliininen kuva ja IgA, IgG tai IgM
positiivisuus
immunofluoresenssitutkimuksessa riittavét
diagnoosiin. Histologisesti postkapillaaristen
venulien leukosytoklastinen vaskuliitti lisaa

varmuutta diagnoosille.
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Leukosytoklastisen immuunikompleksi-
vaskuliitin toteamiseen vaaditaan nayte 24-48
tuntia vanhasta leesiosta, eika potilaalla saa olla
vaskuliittihoitoja paalla.
Immunofluoresenssitutkimukseen vaaditaan

vield tuoreempi, alle 24 tuntia vanha leesio.

Diagnoosin lisdksi tarvitaan tutkimuksia muiden
elinten affision poissulkemiseksi (mm. munuaiset)
ja laukaisevien tekijoiden (mm. infektiot)

Ioytamiseksi.

Erotusdiagnostiikka

Muiden pienten suonten vaskuliittien poissulku.

Hoito

Immuunikompleksivaskuliittien hoidosta ei ole
kontrolloituja tutkimuksia lukuun ottamatta
muutamaa tutkimusta kryoglobulineemisesta
vaskuliitista,**¢joten suositellut hoidot perustuvat
potilastapauksiin, kliiniseen kokemukseen tai

katsauksiin.

Vaskuliitin mahdollisesti laukaissut ladke tulee
lopettaa (esim. NSAID-ldédkkeet, penisilliini,

sulfonamidit, kefaklori, diureetit, allopurinoli,

kinolonit, hydralatsiini, metotreksaatti ja e-pillerit).

Systeemisessd IgA-vaskuliitissa suositellaan

maligniteettitutkimuksia.

Kompressiohoito vahentda immuunikompleksien
kertymistd. Antihistamiinit tavanomaisilla
annoksilla voivat lievittad oireita, ja niitd voidaan

kdyttaa pitkidkin aikoja.

Tauti on usein itsestddn rajoittuva, eikd aina vaadi
esim. glukokortikoidilaakitysta.
Glukokortikoidihoito on kuitenkin suositeltava
aloittaa nopeasti rakkuloiden tai eroosioiden
ilmaantuessa haavojen ennaltaehkaisemiseksi ja

aina jos haavoja on ilmaantunut. >

Munuaisaffision hoito méaraytyy nefrologin

kannanoton perusteella.

Reumatoidivaskuliitti ja muut
sidekudostauteihin liittyvat vaskuliitit

Reumatoidivaskuliitti tai lupukseen liittyva
vaskuliitti luokitellaan kategoriaan
“Systeemitautiin liittyva vaskuliitti”, koska ne
affisioivat erikokoisia suonia, vaikka ovatkin

samankaltaisia kuin immuunikompleksivaskuliitit.

Néama sairaudet aiheuttavat usein haavoja.
Reumatoidi vaskuliitti esiintyy potilailla, joilla
on positiviinen reumafaktori, pitkaan kestanyt
tauti ja usein erosoiva reumatoidiartriitti.
Iholla se on IgG/IgM-, mutta my0s IgA-
positiivinen postkapillaaristen venulien
leukosytoklastinen vaskuliitti  tai verinahan ja
ihonalaiskudoksen vélimaaston tai
rasvakudoksen arteriitti.* Aidosta IgA- tai
IgG/IgM-vaskuliitista sen erottaa suurempien
suonien kuin postkapillaaristen venulien
affisio. Tamén johdosta my®os kliinisessa
kuvassa on enemmaén vaihtelua. Kliiniseen
kuvaan kuuluvat haavat, karkijasenten kuoliot
tai kynsivallin infarktaatio. Hermoaffisiosta
voi seurata neuropatiaa. Reumatoidivaskuliitti,
joka affisioi lihasseindisia valtimoita
(keskisuurten suonten vaskuliitti, MVV),
erotetaan iholle rajoittuneesta tai systeemisesta
PAN:sta siten, ettd reumatekija on positiivinen,
potilaalla on artriittia ja postkapillaariset
venulit ovat affisoituneet.

Samalla lailla heterogeeninen presentaatio voi myos
esiintya lupukseen, dermatomyosiitiin tai

systeemiseen skleroosiin liittyvéssa vaskuliitissa.

Hoito raataloidaan taustalla olevan

systeemisairauden mukaisesti.
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ANCA-positiiviset vaskuliitit

ANCA-positiiviset vaskuliitit ovat monia
elimid affisoivia autoimmuunisairauksia. Ne
ovat yleisimpid idkkailld ja miehilld.® Vaikka
ne ovat harvinaisia, niiden maara lisdantyy
vdeston ikddntyessa. Ne vaativat usein

pitkakestoisen immunosuppressiohoidon.®

Etiologia

ANCA-vaskuliitit voidaan jakaa
myeloperoksidaasi (MPO-ANCA) tai
proteinaasi 3 (PR3-ANCA) —positiivisiin
vaskuliitteihin. Perustuen patologisiin ja
Kkliinisiin piirteisiin, ANCA-positiiviset
vaskuliitit jaetaan kolmeen eri ryhmaéan:
mikroskooppinen polyangiitti (MPA),
granulomatoottinen polyangiitti(Wegener) (GPA),
ja eosinofiilinen granulomatoottinen polyangiitti
(Churg-Strauss) (EGPA).

MPO-ANCA tai PR3-ANCA vasta-aineet ovat
tarkea diagnostinen vihje. Seka kliininen naytto
ettd in vitro -kokeet ovat osoittaneet molemmat
vasta-aineet patogeenisiksi. Sekd PR3-ANCA ettd
MPO-ANCA IgG aktivoivat in vitro neutrofiileja
jotka sitten vapauttavat tekijoita jotka vaikuttavat
tulehduskaskadiin.®’

Kliininen kuva

ANCA-vaskuliitin kliininen kuva iholla vaihtelee,
mutta kaikki ndma vaskuliitit voivat aiheuttaa
haavoja: a) postkapillaaristen venulien
leukosytoklastinen vaskuliitti joka kliinisesti
ndyttdytyy hemorragisina papuloina tai makuloina,
joskus kyhmyind ja haavoina, ja/tai b) pienten

valtimoiden tai arteriolien vaskuliitti

joka ndyttaytyy inflammatorisena verkkomaisena
purppurana tai leesiona jossa alkuvaiheessa vahva
eryteema ja sitten haavautuvat kyhmyt®ja joskus

kérkijasenten kuoliot.

Mikali esiintyy samanaikaisesti hemorragisia
papuloita seka livedoa tai kyhmya tulee
ensisijaisesti epdilla ANCA-positiivista vaskuliittia,
ei IgA-vaskuliittia (HSP). Néissa tilanteissa on

erityisen tirkedd ANCA-vasta-aineiden tutkiminen.

Diagnostiikka
Nopea diagnostiikka ja hoidon aloitus on tarkeaa

potilaan ennusteen kannalta.

ANCA-vaskuliittia tulee epailld, mikali
haavautuvien leesioiden lisdksi potilaalla on
heikentynyt yleistila, sinuiitti, verenvuotoa
limakalvoilta, veriyskoksid, proteinuriaa tai
hematuriaa tai allerginen riniitti tai astma

anamneesissa.

Hoito

ANCA-vaskuliiteista on julkaistu eniten kliinisiad
tutkimuksia hoidosta vaskuliittien saralla. Sen
johdosta on olemassa my0s naytt6on perustuvia
suosituksia, joita ei tarkemmin kasitella tassa

kappaleessa.

Systeemildakehoito tulee aloittaa
erikoissairaanhoidossa. Rituksimabista on tullut
hyva vaihtoehto perinteisten
immunosuppressiivisten ladkkeiden rinnalle.
Yleensa aloitetaan aggressiivisella

induktiohoidolla ja sitten jatketaan lievemmalla
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Kuva 7. Nodulaarinen vaskuliitti (erythema induratum
of Bazin). Kuva Kirsi Isoherranen.

yllapitohoidolla kun remissio on saavutettu.®%7

Nodulaarinen vaskuliitti
ger){thema induratum of

azin)
Nodulaarinen vaskuliitti (erythema induratum of
Bazin) on lobulaarinen pannikuliitti, joka
assosioituu rasvakudoksen verisuonten
vaskuliittiin. Mikali potilaalla on my6s
tuberkuloosi, kdytetdan termid erythema
induratum of Bazin”. Se on pelkédstdan iholle
rajoittunut vaskuliitti.

Etiologia

Nodulaarinen vaskuliitti on todennakdisesti
hypererginen (tyyppi IV) reaktio infektiolle, kuten
mykobakteeri-infektioille, hepatiitti B/C tai
nokardioosi tai myds systeemisairauksiin kuten
reumatoidi artriitti, SLE tai tulehduksellinen
suolistosairaus. Sitd esiintyy mm. naisilla joilla on
lipedeemaa, akrosyanoosia tai livedoreticularista.

Kliininen kuva

Kliiniseen kuvaan kuuluvat ensisijaisesti pohkeissa
sijaitsevat ihonalaiset plakit ja kyhmyt.
Tyyppipotilas on keski-ikdinen nainen, jolla on
lipedeema (pylvasmaiset jalat) ja livedo reticularis
(Kuva 7). Sairauden edetessd kyhmyt saattavat

haavautua.

Diagnostiikka
Diagnoosi perustuu kliiniseen kuvaan ja
histopatologiseen 16y ddkseen.

Loydoksend on aina lobulaarinen pannikuliitti ja
usein myos vaskuliitti. Affisioituneet suonet
yleisyysjarjestyksessa ovat: (1) rasvalobulusten
pienet venulit (2) sekd sidekudosseptojen
laskimot, ettd rasvalobulusten pienet venulit (3)
vain sidekudosseptojen laskimot, (4)
sidekudosseptojen laskimot ja valtimot seka
rasvalobulusten venulit (5) sidekudosseptojen
laskimot ja valtimot. Joissain tapauksissa
ihokoepaloissa ei voitu osoittaa vaskuliittia.”
Nodulaarinen vaskuliitti yhdistettyna
lobulaariseen pannikuliittiin voi liittya
koagulatiiviseen nekroosiin ja granulomatoottiseen
inflammaatioon. Taudin asteen mukaan vaskuliitti
on joko neutrofiilinen, granulomatoottinen tai

lymfosyyttinen inflammaatio.>

Erotusdiagnostiikka

Lobulaarinen pannikuliitti erottaa nodulaarisen
vaskuliitin kutaanisesta arteriitista. Vaskuliitin ja
pannikuliitin primaarisijainti erottaa sen GPA:sta
ja EGPA:sta.

Hoito

Mikali tuberkuloosi todetaan, tulee se hoitaa
infektioladkarin ohjeiden mukaisesti (yleensa
kolmoisladkitys yhdeksan kuukauden ajan).
Muita hoitomuotoja ovat kaliumjodidi, NSAID-
ladkkeet, systeemiset glukokortikoidit, kolkisiini

sekd kompressiohoito ja haavojen paikallishoito.
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Taulukko 5. Systeemiset ja iholle rajoittuneet keskisuurten ja
pienten suonten vaskuliitit (muokattu lihteesti*’)

Systeemiset ja iholle rajoittuneet haavoja aiheuttavat keskisuurten ja pienten suonten vaskuliitit

CHCC2012 nimitys

LyhennettyCHCC
2012 miritelma

Systeemisen
vaskuliitin
ihoilmentyma

lholle rajoittu-
nut tai pddosin
iholla esiintyva

lThoilmentymit

Keskisuurten suonten vaskuliitti = vaskuliitti joka pddosin affisioi keskisuu

ria suonia

Polyarteritis
nodosa

Nekrotisoiva
keskisuurten tai pienten
suonten arteriitti ilman
glomerulonefriittia tai
IANCA-vasta-aineita

Akuutti pienten
suonten tai arteriolien
arteriitti, ilmenee
purputrana ja/tai
haavautuvina
ihokyhmyina

Kutaaninen

arteriitti (kutaaninen
PAN). Arteriitti joka
affisioi etupaassa
rasvakudoksen pienia
valtimoita, jatkuu
dermo-subkutaanirajan
arterioleihin, muttei
postkapillaarisiin
venuleihin

Paikallisesti rajoittunut
livedo ja usein

palpoitavat, haavautuvat
ihonalaiset kyhmyt

Pienten suonten vaskauliitti = padosin pienid verisuonia (parenkyymin sisdisid arterioleita, kapillaareja ja postkapillaarisia

venuleita) affisoiva vaskuliitti

ANCA-

pos vaskauliitit
Mikroskooppinen polyangiitti,
Wegener (granulomatosis with
polyangiitis=GPA), Churg-Strauss
(Eosinophilic granulomatosis with
polyangiitis=EGPA)

Pienten suonten
nekrotisoiva vaskuliitti,
ANCA +

ANCA +,

Ihon postkapillaaristen
venulien, pienten
laskimoiden, arteriolien
ja pienten valtimoiden
vaskuliitti

ANCAH+, iholle
rajoittunut vaskuliitti

Palpoitava

ja verkkomainen
purpura, ja/tai b) livedo
ja/tai c) hemorragiset
kyhmyt ja/tai d)
hyperplastinen
ientulehdus (erityisesti
GPA)

Immuunikompleksivaskuliitit

(systeemiset ja iholle rajoittuneet muodot)

IgA vaskuliitti
(Henoch-
Schonlein)

IgA1-dominantit
kertymat pienissa
suonissa

Leukosytoklastinen
IgAl-dominantti

lahinna postkapillaaristen
venulien vaskuliitti

Iholle rajoittunut
IgA-vaskuliitti.

lhon IgA-dominantti
vaskuliitti, ei systeeminen

Palpoitavat

pyoreat
inflammatoriset leesiot
alaraajapainotteisesti.
Vaikeassa taudissa
vuotavia rakkuloita ja
haavoja.

Kryoglobulineeminen
vaskuliitti

Vaskuliitti jossa
kryoglobuliineja
pienissa suonissa,
Liittyy seerumin kryo-
globuliineihin

Leukosytoklastinen
vaskuliitti joka
liittyy seerumin
kryoglobuliineihin

Iholle rajoittunut
kryoglobulineeminen
vaskuliitti ilman
systeemioireita

Palpoitavat purpura,
livedo, ei-inflammato-
rinen purpura ja
hemorraginen nekroosi
kylmaaltisteisilla alueilla
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Taulukko 5. Systeemiset ja iholle rajoittuneet keskisuurten ja pienten suonten
vaskuliitit (muokattu lihteestd47), jatkoa

Systeemiset ja iholle rajoittuneet haavoja aiheuttavat keskisuurten ja pienten suonten vaskuliitit

CHCC2012 nimitys

Lyhennetty CHCC
2012 maddritelma

Systeemisen
vaskuliitin
ihoilmentyma

Iholle rajoittu-
nut tai padosin
iholla esiintyva

lThoilmentymiit

Systeemiset ja iholle

rajoittuneet vaskuliiti

t

Systeemitautiin
liittyva
vaskuliitti

Systeemitautiin liittyva
vaskuliitti (mm.
reumatoidivaskuliitti,
LE)

Systeemivaskuliitin
ihoilmentyma

lhovaskauliitti ilman
systeemivaskuliittia

Palpoitava ja
inflammatorinen
purpura, livedo ja
hemorraginen
nekroosi

lholle rajoittunut vaskuliitti = iholle rajoittun

ut vaskuliitti, ei systeemivaskuliittia

vaskuliitti r
(erythema
induratum of Bazin)

rinen pannikuliitti
rasvalobulusten
pienissa verisuonissa

Kutaaninen IgM / IgG | IgM ja/tai IgG Ei ole kuvattu Kutaaninen IgM- Samat kuin IgA
immuunikompleksivask | dominantit tai IgG dominantti vaskuliitilla
uliitti immuunikertymat leukosytoklastinen
pienissa suonissa vaskuliitti
postkapillaarisissa
venuleissa
Nodulaarinen Ei ole kuvattu Vaskuliitti ja lobulaa- Punoittavia

ihonalaisia plakkeja
ja kyhmyja saarten
takapinnoilla
(joskus haavautuvia),
livedo reticularis

tai karvatuppia
ymparoiva
sinipunerrus

Johtopaatokset ja suositukset

Vaskuliittihaavat johtuvat verisuonituhon

aiheuttamasta iskeemisesta nekroosista.

Yleisimmaét haavoja aiheuttavat vaskuliitit ovat

pienten suonten vaskuliitteja.

Kliiniset tunnusmerkit ohjaavat diagnostiikkaa:

Useat leesiot joissa palpoitava tai

verkkomainen purpura alaraajoissa on lihes

patognominen IgA- tai IgG/IgM-vaskuliiteille
Yksittdiset kivuliaat, haavautuvat kyhmyt joissa
livedo ympirilla ovat tyypillisia kutaaniselle

polyarteritis nodosalle

Heterogeenisempi kliininen kuva missi esiintyy

hemorragisia makuloita, palpoitavaa purpura,

haavautuneita kyhmyja ja systeemioireita viittaa

ANCA-positiiviseen vaskuliittiin

Erytematoottiset haavautuneet kyhmyt pohkeiden

posterioripinnoilla keski-ikiislla naisilla, joilla on

lipoedeemaa, on tyypillistda nodulaariselle

vaskuliitille

Hemorraginen nekroosi kylmaaltistuneilla

alueilla ja kryoglobuliinit on (eniten monoklo-

naaliset tyyppi I, mutta myos tyyppi II tai III) on
tyypillisempi okklusiiviselle vaskulopatialle kuin
kryoglobulineemiselle vaskuliitille

Haavojen hoitoon tulee sisiltya vaskuliitin hoito.

Hoitopaitokset eivit ole kuitenkaan helppoja silla

hyvia kliinisid tutkimuksia on vahan. Hoitoon

sisaltyy my®os laukaisevien tekijéiden etsimine
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4. Okklusiivinen vaskulopatia

suonisairauksia, joten mikili potilaan ihossa on

kklusiivinen vaskulopatia (tukkeut- verkkomaisia lilanvarisia muutoksia ja

tava suonitauti) voidaan maaritella haavaumia tai kuolioita, tulisi tarvittaessa ohjelmoida

sellaiseksi verisuonten sairaudeksi, kudosnaéytteitd, laboratorio- ja jopa radiologisia
jossa niiden sisitila pienentyy tai jopa tukkeu- tutkimuksia.
tuu taysin. Siihen ei liity verisuonten OkKlusiivista vaskulopatiaa aiheuttavat hairiot on
tulehdusta eli vaskuliittia ja sen tyypillisin lueteltu luvun lopussa olevassa taulukossa 6.7
kliininen 16ydds on verkkomainen purppura. Kéytannossa ensimmainen askel niin
Livedo reticularis eli ihon kuvioltaan tulehduksellisten kuin muidenkin suonia
muuttuva verkkomainen sinikalpeus on tdysin tukkeuttavien sairauksien diagnostiikassa on
hyvénlaatuinen verisuonten supistumisen huolellinen anamneesi. Yleensd koepala on
aiheuttama oire, joten sité ei kasitelld tassa. valttamaton tukkeutuman toteamiseksi,
(Kuva 8). verisuonitulehduksen poissulkemiseksi ja tarkan
Livedo racemosa néyttaytyy ihon paikallaan diagnoosin saamiseksi. Laboratoriokokeista
pysyvéni pyoredhkojen juovien ja sdikeiden taydellinen verenkuva, tromboplastiiniaika (APTT),
epasadnnollisend verkostona ja se johtuu kryoglobuliinit, maksan ja munuaisten perus-
pysyvistd ihon syvemmaén suonipunoksen toimintakokeet ja ANCA -vasta-aineet tulee katsoa.
keskeisten verisuonten tukoksista
(Kuva 9). OkKlusiiviset vaskulopatiat voidaan jakaa
Purppura, haavautumat, kuoliot ja kolmeen paaryhmaéan: embolisaatiot,
“purppuravarvasoireyhtymi” voivat myds suonensisdiset tukokset ja hyytymishéiriot.
olla tulehduksettoman okklusiivisen
vaskulopatian oireita. Okklusiiviseen A. Embolisaatio

vaskulopatiaan liittyy aivoverisuonten seka Kolesteroliembolisaatio

munuaisten ja muiden sisdelinten

Kolesteroliembolisaatiota (veritulppa) tapahtuu

Kuva 8. Livedoreticularis. Lahde: Mar Llamas-Velasco. Kuva 9. Livedoracemosa.Ldhde: MarLlamas-Velasco.
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spontaanisti idkkailla vaikeasta valtimoiden
ateroskleroosista karsivilla potilailla, mika on
nahtévissa 4,4%:ssa laaketieteellisista

ruumiinavauksista.

Suonikatetri, pitkittynyt antikoagulaatio ja akuutti
trombolyyttinen hoito ovat riskitekijoita™.
Diagnostisessa ihobiopsiassa ndkyy venyneitd,
neulanmuotoisia kolesterolivakoja
pikkuvaltimoiden (arterioli) onteloissa. Kliinisesti
on tyypillistd nopeasti alkava akuutti kipu, livedo
racemosa, verkkomainen purppura, sekd raajojen
kéarkiosien kuoliot (gangreenat), sinerrys (syanoosi)
tai haavat. Silménpohjan tutkimuksessa voidaan
néahda retinan valtimoiden haaroissa
kahtaistaittavia kristalleja. Nditd kutsutaan
Hollenhorstin plakeiksi”.

Kolesteroliembolisaation hoito on péddasiassa
supportiivista eli hypertensiota sekd sydamen ja

munuaisten vajaatoimintaa hoidetaan’.

Metastaasit iholla

Suonensisdisissd ihometastaaseissa sydpasoluja voi
olla my0s ihossa vaikka ne sijaitsevat padasiassa
imuteissé (inflammatorinen metastaattinen
karsinooma) tai verisuonissa (telangiektaattinen
metastaattinen karsinooma). (Kuva 10) 7.
Todennakoisimman alkuperan selvittamiseksi
tulee diagnoosi varmistaa
immunohistokemiallisin nédyttein. Jos
primaarikasvain ei ole tiedossa, tulee sita etsia
taydentédvin tutkimuksin. Diagnosoinnin tekee
haastavammaksi se, etta kaikki ihometastaasit
eivat ole suonissa vaan ne voivat olla my0s
ekstravaskulaarisia, matkien sidekudoksen
perisyytteja’®”.

Hoito tulee kohdistaa primaarikasvaimeen,
joskin ihometastaaseja voi hoitaa kirurgisesti,
kryohoidolla tai elektrokemoterapialla.

Infektiivinen endokardiitti
Sydamen sisdkalvon ja ldppien tulehdus eli
endokardiitti voi ilmetd septisin

(verenmyrkytykseen liittyvin) tai ei-septisin

embolioin. Ei-bakterielli tromboottinen endokardiitti
aiheuttaa paikallisia fibriinin ja muiden veren
komponenttien kertymid sydanlapissa. Kertymat
voivat lahted liikkeelle ja tukkia pienempié suonia
(Libman-Sacks endokardiitti).

Tyypillisia septiselle endokardiitille ovat ohimenevit
kipeét, sormien ja varpaiden ventraalipuolella
sijaitsevat kyhmyt (Oslerin kyhmyt), seka lukuisat
pienet hieman infiltroituneet vertavuotavat laikét
(Janeway lesions) **#'. Kynnenalusten pisteméiset
verenvuodot (splinter haemorrhages) ovat yksindan
ilman muita infektio-oireita melko epaspesifeja
merkkeja.

Septisen endokardiitin aiheuttamista leesioista
otetuissa koepaloissa on variaatiota tromboosista
ilman vaskuliittia leukosytoklastiseen vaskuliittiin,
ilman trombia tai trombin kanssa, kuten muissakin
septisen vaskuliitin muodoissa. Septisessa
vaskuliitissa on suuria suonensisédisia trombeja ja
minimaalisesti valkosolujen hajoamista kudokseen
(leukosytoklasia), toisin kuin idiopaattisessa
leukosytoklastisessa vaskuliitissa, jota ei kasitella
tésséd luvussa vaikka siind onkin suonitukoksia ja se
voi liittya infektiiviseen endokardiittiin tai mihin

tahansa systeemiseen infektioon®®,
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Empiirinen antibioottihoito suunnataan paikallisten
mibrobilddkehoito-ohjeiden mukaisesti
infektiolddkareiden konsultaation perusteella. Hoito
tdytyy suunnata, kun bakteeri ja sen herkkyydet ovat
tiedossa®.

B. Suonensisaisettrombit

Hepariinin aiheuttamat ihonekroosit Hepariinin
aiheuttamat ihonekroosit ilmenevit purppuraisina
plakkeina, ihonekroosilla tai ilman, hepariinin
pistopaikalla 5-14 paivéda hoidon aloituksen jalkeen.
Trombosyyttimaaran ollessa tyypillisen alentunut
niitd ilmenee my6s muilla alueilla.* Nekrooseja
aiheuttaa hepariinin ja verihiutaleiden pinnalla
olevan trombosyyttitekija 4:n muodostamiin
komplekseihin kiinnittyvan vasta-aineen
ilmaantuminen.

Koepalassa nékyy ei-tulehduksellinen, eosinofiilisen
trombin aiheuttama tukos. Tama muodostuu
verihiutaletulpasta (white clot) ja ilmenee seka ihon
valtimoissa ettd laskimoissa, niin syvassa kuin
pinnallisessakin verinahan suonipunoksessa.*

Trombosytoosi, polysytemia vera ja
myelodysplastinen oireyhtyma voivat olla kliinis-
patologisesti samankaltaisia. Jos verikokeista 16ytyy

néaihin viittaavaa, tulee konsultoida hematologia.

Kryoglobulinemiat

Kryoglobulinemiat luokitellaan monoklonaalisiin
(tyyppi I), sekamuotoisiin (tyyppi II) ja
polyklonaalisiin (tyyppi III). Vain tyypin I
kryoglobulinemia ilmenee tukkeuttavana
suonisairautena ilman tulehdusta, useimmiten
raajojen karkiosissa. (Kuva 11).

Diagnostisessa koepalassa pienten

verisuonten luumenit ovat PAS-positiivisen
eosinofiilisen materiaalin tayttamia. Vaikka

20% tapauksista jaa idiopaattisiksi, kryoglobulinemia
voi liittya hematologisiin sairauksiin kuten
multippeliin myeloomaan, Waldenstromin
makroglobulinemiaan, leukemiaan, tai lymfoomaan.
Hematologisen sairauden hoito ja kylman
vélttdminen helpottavat kryoglobulinemista

vaskuliittia. Lisdhoitoina voidaan kayttaa esimerkiksi

rituksimabia, plasmafereesia,
kortikosteroideja, iloprostia. My0s
bortetsomibia on ehdotettu kaytettavaksi. %
Hyvin harvinainen kryoglobulinemian tyyppi
kristalliglobulinemia ilmenee yleensa nopeasti
pahenevana munuaisten vajaatoimintana,
adreisneuropatiana ja polyartropatiana™®*.

Kuva | I. Kryoglobulinemia. Lahde: Mar Llamas-Velasco.

C. Koagulopatiat

Systeemiset koagulopatiat

Erityisesti synnynndisestd proteiini C:n vajauksesta
kérsivilld on suurentunut riski K-
vitamiiniantagonisti varfariinin aiheuttamaan
tukostaipumukseen ja ihonekrooseihin, mutta niita
voi tulla ilman synnynniista vajaustakin
(varfariinihoidon aloitukseen liittyvd hankinnainen
tukostaipumus)”. Ensimmadiset, purppuraiset
makulopapulaariset tai urtikariellit ihomuutokset
ilmaantuvat yleensa paksumman subkutaanirasvan
ihoalueille 3-5 vuorokautta varfariinihoidon alusta.
Hepariinin kayttd ennen varfariinin aloitusta ja
viiden ensimmadisen hoitopdivan aikana saattaa
estdd taudin. % K-vitamiini ja jadplasma voivat

parantaa oireet.®
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Suonten tukkeutumista aiheuttavia ja siten
ihonekrooseihin ja -haavoihin johtavia
tukostaipumuksia tunnetaan runsaasti. Ne
jaotellaan primaarisiin (esim. FV Leiden -
mutaatio, protrombiininin G20210A-mutaatio,
hyperhomokysteinemia) ja sekundaarisiin
(kuten postoperatiivinen immobilisaatio,
syop4, sepsis).” Primaaristen syiden suhteen
tarvitaan usein hematologin konsultaatiota,
sekundaaristen syiden kohdalla pyritdan
korjaamaan altistavat ja laukaisevat tekijat.

Fulminantti purppura (PF) on dermatologinen

hatatilanne, jossa ei-inflammarorinen

verkkomainen, yhteensulautuva purpura kehittyy

nopeasti nekroottisiksi leesioiksi. Aiheuttavina
tekijoina voivat olla hankalat hyytymishairiot,

kokaiiniin lisatty levamisoli, seké vaikeat infektiot

(sepsis).®>12. Aiheuttavan tekijan hoito
(antibiootit ja tarvittaessa infektiofokuksen
invasiivinen hoito, syovan hoito) seka
supportiivinen hoito (verensiirrot, hepariini, anti-
Xa, proteaasi-inhibiittorit , fibrinolyysi) ovat
tarpeen.

Kuva 12. Livedoidivaskulopatia. Lahde: Mar Llamas-Velasco.

Livedoidi vaskulopatia (LV)

LV tunnetaan myos nimityksella PURPLE (painful
purpuric ulcers with reticular pattern of the lower
extremities).” LV liittyy usein tukostaipumuksiin,
mutta patogeneesid ei tunneta taysin.” Kliinisesti
tyypillisid ovat kipeét reikimaiset haavat jotka
paranevat jattden tdhtimaiset valkoiset arvet
(atrophie blanche), seké perifeeriset laajentuneet
ihoverisuonet alaraajojen kérkiosissa. LV on

yleisempi naisilla. (Kuva 12).

Koska potilaalla voi olla LV samanaikaisesti ihon
polyarteriitin (joka voi my®0s kliinisesti olla LV:n
kaltainen) kanssa,’ on ihobiopsia valttamaton
keskisuurten suonten vaskuliitin
poissulkemiseksi.” Antiaggregaatteja,
antikoagulantteja, (tulehdus)kipuladakkeitd,
pentoksifylliinid, ylipainehappihoitoa,
fibrinolyysia, seka vasoaktiivisia ladkityksid on
kokeiltu®®?”. Rivaroksabaani 10-20mg paivassa

vaikuttaa lupaavalta hoitokeinolta®*.

Yhteenveto

Verkkomaisten ja sinertévien, joskus
haavautuvien ihomuutosten kliinis-patologinen
arviointi johtaa tarkkaan tukkeuttavan
suonitaudin diagnoosiin. Ndin voidaan arvioida
muiden elinten sairastumisen riski ja valita ensi

linjan hoito.

Diagnostiikkaan kuuluvia tutkimuksia ovat
ihobiopsia ja laboratoriokokeet mukaanlukien
taydellinen verenkuva,
tukostaipumustutkimukset, kryoglobuliinit,
maksan ja munuaisten toiminnan peruskokeet,
ANCA-vasta-aineet.

Hoitokeinot voidaan luokitella altistavien
tekijoiden hoitojen mukaan. Taudin etiologiasta
riippuen voidaan tarvita antikoagulantteja,
antiaggregaatteja, vasoaktiivisia tai anti-
inflammatorisia ladkkeitd, plasmafereesia tai

antibiootteja.
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Taulukko 6. Okklusiivisten vaskulopatioiden luokittelu. Perustuu
aiemmin julkaistuun taulukkoon.’

Tyypit Kliinis-patologiset luokat
Embolisaatiot Sisasyntyinen materiaali Kolesteroli- ja oksalaattiembolisaatiot, kristalliglobuliini
Kasvaimet Eteisen myksooma, angiosarkooma, suonensisainen lymfooma,
kristalliglobulinemia, suonensisdinen metastaasi
Poikkeavat hyvanlaatuiset solut Intralymfaattinen histiosytoosi, reaktiivinen angioendoteliomatoosi
Ulkoinen materiaali Mikrobit: Tarttuva endokardiitti
Vierasmateriaali: Ladkestentti
Trombit Verihiutaletukos Hepariinin aiheuttama ihonekroosi
Myeloproliferatiivisen taudin sekundaarinen trombosytoosi
Paroksysmalinen nokturnaalinen haemoglobinuria
Tromboottinen trombosytopeninen purppura
Kylmaan liittyva sakkautuminen Kryoglobulinemia
Kryofibrinogenemia
Kylmaagglutiniinit
Tarttuva mikro- Ecthyma gangrenosum
organismi suonistossa Opportunistiset sienet, esim.aspergilloosi
Levinnyt strongyloidiaasi
Lepra: Lucion ilmio
Koagulopatiat Systeemiset koagulopatiat Proteiinien C ja S viat
Kumariinin aiheuttama ihonekroosi
Diss. intravaskul. koagulopatia (DIC)
Antifosfolipidivasta-aine/Lupusantikoagulanttioireyhtyma
Vaskulaariset koagulopatiat Sneddonin oireyhtyma
Livedoidi vasculopatia
Degosin tauti
Punasolujen tukkeuttavat oireyht. | Kiihtyneeseen retikulosytoosiin liittyva takertuminen
Sekalaiset Kalsifylaksia
Hydroksiurean aiheuttamat haavat (ks. kuva luvussa |10:Muut epatyypilliset haavat)
Kokaiinin+levamisolin aiheuttama okklusiivinen vaskulopatia




5. Martorellin haava ja
kalsifylaksia: iskeemisen
arterioloskleroosin

aiheuttama ihoinfarkti ja

karkijasenten kuolio

artorellin haavalle ja kalsify-

laksialle on molemmille

tunnusomaista iskeeminen
arterioloskleroosi, joka aiheuttaa ihoinfarktaatiota ja
karkijasenten kuoliota (Kuva 13). Arterioleissa on
hypertrofinen media ja mahdollisesti myos lievaa
Monckebergin mediaalia kalsinoosia seka intiman
hyperplasia. Nama johtavat verisuonen
ahtautumiseen (Kuval4).1%
Kliinisesti molemmissa on nekroottiset haavat
alaraajoissa tai proksimaalisesti. Sormien,
varpaiden ja peniksen gangreenaa esiintyy vain

kalsifylaksiassa.'®-1"

‘Klassinen’ kalsifylaksia ilmenee loppuvaiheen
munuaisten vajaatoimintaa sairastavilla

10473 harvemmin potilailla ilman

potilailla
munuaisten vajaatoimintaa mutta joilla on morbidi
obesiteetti, verenpainetauti ja tyyppi II

diabetes 100,108-110

Martorellin haavat ilmenevit potilailla, joilla on

pitkdkestoinen mutta hyvissa hoitotasapainossa

oleva verenpainetauti.’' Noin 60 %
Martorellin haavapotilaista on my6s tyyppi I
diabetes. 01310612 Martorellin haavapotilailla

EI ole munuaisten vajaatoimintaa. '®

Seka Martorellin haava ettd kalsifylaksia
voivat johtaa potilaan kuolemaan.
Martorellin haavapotilailla kuolleisuus on
jopa 10 %, erityisesti jos potilailla méaarataan
PG-ajatuksella systeemikortikoidilaakitys.'®
Kalsifylaksiassa yksivuotiskuolleisuus on 40-
50 % munuaispotilalla ja 25 % potilailla joilla

ei ole munuaisten vajaatoimintaa.!*!*

Monissa maissa tietoisuus Martorellin
haavoista ja kalsifylaksiasta on vield vahasita.
Ranskassa tietoisuus on ollut parhainta; sielld
Martorellin haava mainitaan oppikirjoissa
termilla

angiodermite nécrotique.'0"106114-117
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Kalsifylaksia munuaispotilailla Kalsifylaksia, normaali munuaisten
toiminta ja parathormonitaso

2 o . . . . .
] Distaalinen kalsifylaksia Martorellin haava(verenpainetauti)
£
c
[
£
s
8
2
(a)]
e}
]
o
3
S
G I o Morbidiin
2 Proksimaalinen kalsifylaksia . .
= obesiteettiin
« . .
£ liittyva
%] . .
§ kalsifylaksia
o

Fig 13. Nelja kliinistd muotoa Martorellin haavalle ja kalsifylaksialle. Hafner . Calciphylaxisand martorell hypertensiveischemicleg
ulcer:samepattern - one pathophysiology. Dermatology 2016; 232(5):523-533, reproduced with the permission of S. Karger AG,
Basel, Switzerland.

Patofysiologia

Kalsifylaksian patofysiologia
loppuvaiheen munuaisten
vajaatoiminnassa

Kalsifylaksia esiintyy dialyysipotilailla noin
35/10,000 potilasta.’™ Tyypillisesti tauti alkaa 35-
105 kuukautta dialyysin aloituksen jalkeen. '™
Riskitekijoitd ovat:"'®!" Diabetes, obesiteetti,

naissukupuoli, hairiét kalkki- ja fosforitasoissa,

Matrix Gla proteiini (MGP) on K-vitamiiniriippuvainen
suoja luuston ulkopuolista kalkkeutumaa vastaan

1211123 joka samalla inhiboi prokalsifoivia proteiineja
BMP 2+4. 12012 MGP ja fetuiini A puutos ovat
merkittdvia kalsifylaksian riskitekijoita.

D-vitamiinin ja kalkin liikakaytto tai vitamiini K
antagonistiladkitys (riskisuhde 3-13!).120121
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Kalsifylaksia munuaispotilaalla

Kalsifylaksia, normaali munuaisten ja
lisakilpirauhasen toiminta

Distaalienn muoto

Proksimaalinen muoto

Proksimaalinen kalsifylaksia

Kuva 4.Nelja identtista histologista kuvaa. Hafner].Calciphylaxisand martorellhypertensiveischemiclegulcer:samepattern-
one pathophysiology. Dermatology 2016; 232(5):523-533, reproduced with the permission of S. Karger AG, Basel, Switzerland

Tésta johtuen vitamiini K antagonistit (varfariini,
kumarolijohdokset) lisdavat kalsifylaksian
ilmaantumisriskig.'!

Subkutaaninen arterioloskleroosi (verisuonen
halkaisija: 100-600pm) joka johtaa mediaaliseen
hypertrofiaan,

Fig I 5.Subkutaainen arterioloskleroosi yhdistettyna
mediaaliseen kalsifikaatioon ja dermaalinen nekroosi.
Kuva Jirg Hafner.

ja lisaksi mahdollisesti Monckebergin mediaalienn
kalsifikaatio ja endoteelin hyperplasia (Kuva 15)
johtavat (Kuva 15) ihoinfarktaatioon ja kérkijasenten
lqlolml()S,llZ,lZS,lZﬁ

Kalsifylaksian patofysiologia normaalissa
munuaisten vajaatoiminnassa

Kalsifylaksia ilman munuaisten vajaatoimintaa
ilmenee potilailla joilla on morbidi obesiteetti ja
tyyppi II diabetes sekd verenpainetauti.'®?
Nefrologit pitdvit sitd kalsifylaksian alatyyppind,
me taas proksimaalisena Martorellin haava
alatyyppina.'®

Martorellin haavan patofysiologia
Martorellin  haavassa on nekroottisia haavoja

akillesjanteen paalla tai laterodorsaalisesti sddrissa
(KuVa 16)'101,103,105,106,112,114—117
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Potilaalla on aina verenpainetauti (yleensa
pitkéakestoinen mutta hyva hoitotasapaino), 60
%:1la on tyyppi II diabetes ja ehkd myds vitamiini K
antagonisti laakitys. 50 % potilaista on myos

tukkeuttava valtimotauti.'®

Tyyppipiirteita Martorellin haavoissa ja
kalsifylaksiassa

Tyypillinen ateroskleroosi johtuu verisuonten
inflammatiosta ja vauriosta. Ateroskleroosin
riskitekijoita ovat verenpainetauti, diabetes,

dyslipidemia ja tupakointi.

Hypoteesimme on ettd Martorellin haavoissa ja
kalsifylaksiassa on samat riskitekijat (Taulukko 7).

Fig 16. Martorellin haavat 66-vuotiaalla miehella. Kuva Jiirg
(A) Martorellin haavapotilailla on aina Hafner.

Verenpainetauti’101/103,105,106,112,1147117 , samoin

kalsifylaksiapotilailla joilla on normaali (C) Vitamiini K antagonistit ovat riskitekija
munuaisten toiminta. Klassiselle kalsifylaksialle.**'* Hypoteettisesti

vitamiini K antagonistit ovat riskitekijéitd myds
(B) 60 % Martorellin haavapotilaista on myos Martorellin haavoille, mutta tdtd hypoteesia ei ole
diabetes, ja 100 % kalsifylaksiapotilaista joilla viela tieteellisesti todistettu.

normaalin munuaisten,'®""ja diabetes on my0s
yleisin munuaisten vajaatoiminnan aiheuttaja. (D) Kohonneet kalsium ja fosfaattitasot ovat

paariskitekijat klassiselle kalsifylaksialle.

118,119,126-134

Taulukko 7. Arterioloskleroosin kardiovaskulaariset riskitekijat

Normaali munuaistoiminta Munuaisten vajaatoiminta
Distaali- Martorellin haava Kalsifylaksia, distaalinen muoto
nen Verenpainetauti (primaarinen) Verenpainetauti (renaalinen)
muoto Diabetes mellitus (tyyppi 2) Diabetes mellitus (tyyppi | tai 2)

Vitamiini K antagonistildikitys(fetuin A inaktivaati) Vitamiini K antagonistilaakitys
Hyperparatyreoidismi

Proksi- Kalsifylaksia, normaali munuais- ja Kalsifylaksia,proksimaalinen muoto
maalinen lisdkilpirauhastoiminta Renaalinen hypertension (sekundaarinen)
muoto Morbidi obesiteetti ja: Diabetes mellitus (tyyppi | tai 2)

= Verenpainetauti (primaarinen) Vitamini Kantagonistilaakitys

= Diabetes mellitus tyyppi 2 Hyperparatyreoidismi

= Vitamin Kantagonisti (fetuin A inaktivaatio)
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Taulukko 8. Sijaintimuodot

Normaali munuaistoiminta

Munuaisten vajaatoiminta

Distaalinen Martorellin haava
muoto Laterodorsaalinen sdiren alue
Akillesjanne

Distaalinen kalsifylaksia
Laterodorsaalinen sddren alue
Akillesjanne

Karkijasenten gangreena:

muoto Sisareisi

Vatsa

Rinnat

Yliraajojen lateraaliosa

Proksimaalin | Normaali munuais- ja lisdkilpirauhasen toiminta

Proksimaalinen kalsifylaksia
Sisareisi

Vatsa

Rinnat

Ylaraajojen lateraaliosa

Kliininen kuva ja
erotusdiagnostiikka

Alkuvaiheessa esiintyy violetteja plakkeja jotka
muutaman vuorokauden sisalla
nekrotisoituvat.’® Nekroottinen alue on
epasdannollinen. Nekroosin ymparilld on
useimmiten livedoa, ja haavan reuna on
tyypillisesti inflammoitunut. Potilailla on erittdin
kovaa kipua, joka ei vastaa tavanomaisiin
kipulddkkeisiin tai opioideihinkaan..%1%
Klassisessa kalsifylaksiassa esiintyy sormien,
varpaiden ja peniksen kalsifylaksiaa.'">'*
Nekroosin sijainti noudatta tyypillistd kaavaa:
Laterodorsaalinen sdiren alue seki,'® seka
sisdreidet, vatsan alue, rinnat ja ylaraajojen

lateraaliosa (Taulukko 8).1%

Haasteet erotusdiagnostiikassa
Kliinikot jotka eivat tunne Martorellin haava —
kokonaisuutta voivat erehdyksessa
diagnosoida haavat PG- tai vaskuliittihaa-
voiksi. Vuonna 2010 kuvatussa 31 potilaan
aineistossa puolet potilaista sai virheellisesti

immunosuppressiivista laakitysta.'®

Kliininen kuva toki néilld epatyypillisilld haavoilla

on samankaltainen :

progressiiviset nekroottiset haavat ja kivuliaat,

violetit haavareunat.

Martorellin haavoissa, arterioloskleroos
aiheuttaa mustan nekroosin kaikissa ihon
kerroksissa mutta sadstda faskian. Potilailla
on pitkédkestoinen mutta usein hyvéssa
hoitotasapainossa oleva verenpainetauti ja
60 % potilaista on my6s tyyppi II diabetes.
Martrorellin haavoihin ei liity hematologiset
maligniteetit tai tulehdukselliset
suolistosairaudet. Martorellin havaat eivat
respondoi systeemiglukokortikoideihin tai
muihin immunosuppressiivisiin laakityksiin,
paist haavanreunan inflammaatio voi jonkin

verran vaheta.

PG-haavoissa on neutrofiilien
kontrolloimaton aktivaatio, ja ne aiheuttavat
pinnallisempia ihonekrooseja ja vastaavat
systeemiglukokortikoideille. Ihonekroosi PG-
haavoissa ei yleensa ole “mustaa” ja
tyypillisesti kdsittda vain yladermiksen.
Potilaista noin 20 %:1la on veritauti ja 10 %:lla
tulehduksellinen suolistosairaus. Suurin osa
PG-haavoista sijoittuu alaraajoihin.
Liitdannaissairauksia ovat my6s metabolinen

oireyhtymad, verenpainetauti ja diabetes.!217.1%
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Nekrotisoivassa vaskuliitissa on usein
bilateraalisesti symemtrisid, pyOreitd haavoja
alaraajoissa, pakaroissa, alaseldssd ja harvemmin
yldraajoissa ja hartioissa. Palpoituvaa purpuraa
esiintyy taudin alkuvaiheessa. Infektiot toimiva
usein laukaisijana ja systeemimanifestaatiota,

kuten glomerulonefriittig, tulee etsid.*”'%

Ecthyma gangrenosum (EG) esiintyy

usein immunosupprimoiduilla potilailla ja
patogeeneja ovat

Strepto-cocci spp. tai Pseudomonas spp., tai
atyyppiset mykobakteerit. EG muistuttaa PG:ta tai
vaskuliittia ja tulee pitda mielessa ko.
potilasryhmassa. 7

Potilaan tutkiminen ja
ihokoepalan otto

(A) Kaikilta potilailta, joilla epaillaan Martorellin
haavaa tai kalsifylaksiaa, tulisi tutkia
valtimoverenkierto. Noin 50 %:lla Martorellin
haavapotilaista on myos tukkeuttava valtimotauti,
mika yleensi hoidetaan pallolaajennuksella. '® Tama

parantaa haavan paranemisennustetta.

(B) Bakteeriviljelyniytteenotto tai syva
bakteeriviljelynayte tai PCR-tutkimus on tarkei
jotta voidaan hoittaa kriittinen kolonisaatio ja/tai
infektio ja kohdentaa tarvittaessa

preoperativinen mikrobiladkehoito.

(©) Ihokoepala subkutaanisen arterioloskleroosin
osoittamiseksi on darimmaiisen tirked. Ranskalainen
koulukunta suosittaa diagnoosin perustamista
ainoastaan kliiniseen arvioon %', He perustelevat
suositustaan silla ettd koepalan otto voi
iatrogeenisesti pahentaa haavaa, ja etta
subkutaaninen arterioloskleroosi on epispesifi
16ydos vanhemmassa videstossid. Me suosittelemme
koepalaa aina, erityisesti kun pitaa poissulkea PG
ja/tai nekrotisoiva vaskuliitti.

On tarkeaa ettei oteta pientd stanssibiopsiaa,

koska se voi olla harhaanjohtava. Esimerkiksi
pienessa stanssikoepalassa voi olla neutrofiili-
infiltraatti joka johtaa PG-diagnoosiin. Sen sijaan
on suositeltavaa ettd ihokoepala on 3-6 cm pitka ja
4-5 mm leved kapea veneviiltokoepala joka

ulottuu faskiaan saakka.'®Koepala otetaan
paikallispuudutuksessa ja voidaan sulkea

sulavilla ompeleilla (Kuva 17).

Kuva |7. Kapea veneviiltokoepala. Kuva Juerg Hafner.

Jurg
Hafner.
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Pieni  Martorellin
haava

<5cm koko,
pinnallinen,
infektoitlumaton

\

Keskikokoinen
Martorellin haava

5—-15cm koko ja/tai syva
ja/tai tulehtunut

Kookas Martorellin
haava
>|5cm koko

A

v

Arvioi ja hoida kipu: laakkeet, paikallisanestesia, osaihonsiirre

v

v

Tutki ja hoida tukkeuttava valtimotauti

v

v

Hoida kardiovaskulaariset riskitekijat

(sevelameeri)

Jos normaali munuaistoiminta ja perifeerinen sijainti: Martorellin haava

Jos normaali munuaistoiminta ja proksimaalinen sijainti: kalsifylaksia normaalisssa
munuaistoimnnassa morbidisti obeesilla, lisdksi verenpainetauti ja diabetes mellitus

Jos loppuvaiheen munuaisten vajaatoiminta: kalsifylaksia (perifeerinen tai sentraalinen)

Jos kalsifylaksia: hoida hyperparatyreoidismi (sinakalseetti) ja kdyta kalsiumvapaita fosforin sitojia

v

v

Pieni Martorellin haava
<5cm koko , palasiirto

Keskikokoinen tai kookas Martorellin haava
Ota ihokoepala ja puhdista haava

Aloita alipaineimuhoito ja antibiootit tarvittaessa
Nopea ihonsiirre kun haavapohja valmis
Tarvittaessa uusi ihonsiirreleikkaus

On tdrkedd kdynnistdd koko ihokoepala eika
tehda poikittaisleikkeitd (Kuva 18). N&in
saadaan laajempi edustavampi kuva
histologiasta. Koepalan paastd voidaan ottaa
pieni pala immunofluoresenssitutkimusta

varten.

Hoito

Yleisia periaatteita

Kalsifylaksian ja Martorellin hoito perustuu
riskitekijoiden poistamiseen (Kuva 19). tdhén

kuuluu verenpainetaudin ja diabeteksen hoidon

optimointi, vitamiini K antagonistin lopetus '*'*ja
kalsium-fosforimetabolian optimointi. Tahan
kuuluu sinakalseetin aloitus,'”'¥*144ke joka
suppressoi sekundaarista
hyperparatyreoidismia, kalsium ja D-vitamiini
seka kalsiumia siséltavien fosforinsitojien
kaytt6.™™ Vitamiini K1 ja K2 supplementaatiosta voi
my®0s olla hyotya. 0115140

Kalsifylaksiassa kdytetaan
natriumtiosulfaattia 25 g/100 ml hitaana
infuusiona viimeisen 30-60 min aikana

dialyysin yhteydessa.
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Randomoituja kontrolloituja tutkimuksia tehosta
on menossa. '"! Laajoissa Martorellin haavoissa
voidaan kokeellisesti kdyttda natriumtiosulfaattia
(10 g/100 ml, 3 x viikossa), mutta tdsta hoidosta ei
ole tieteellistd nayttod. Natriumtiosulfaatilla on
antioksidatiivisia ja vasodilatoivia vaikutuksia ja se
vahentaa rasvasolujen ja verisuonten
kalsifikaatiota.'**'**Bisfosfonaatit ovat myds
osoittaneet tehonsa potilassarjoissa klassisessa

kalsifylaksiassa.'®

Potilaat joilla on pienet Martorellin haavat hyotyvat
haavapohjan puhdistuksesta ja nopeasta

palasiirrosta.'0t114144145

Haavakirurgia

Laaja-alaisissa Martorellin haavoissa nopein
hoitotulos saavutetaan alipaineimuhoidolla, seka
varhaisella palasiirrolla tai osaihonsiirteelld
(Kuva 20, 21,22).108112117.144146 Pajkallisen infektion
ja sepsiksen ehkdisemiseksi tarvitaan usein
antibioottihoito. ' Kirurgian rooli on epdvarma
sentraalisessa kalsifylaksiassa..

On térkea kouluttaa lddkéareitd ja haavanhoitajia
tunnistamaan Martorellin haava ja kalsifylaksia ja

siten auttaa potilasta kun 16ytyy nopea, oikea hoito

Johtopaatokset ja suositukset

Kliinisen kuvan ja histologian samankaltaisuudet
viittaavat siihen ettd seuraavilla sairauksilla on
samankaltainen patofysiologia (A) Martorellin
haava, (B) distaalinen kalsifylaksia munuaisten
vajaatoiminnassa(C) sentraalinen kalsifylaksia

munuaisten vajaatoiminnassaja (D)

Fig 20. Martorellin haava ennen palasiirtoa.(a). 14 vrk
kuluttua kivun vaheneminen (VAS 9-10 -> 2-3)(b). 2wk
pakasirosta (c). 58wrkkulutia Kuvat Elena Conde Montero
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Kuva 21. Laaja Martorellin haava ja livedo (a). Revisio ja
alipaineimuhoito (b). 3 vk ihonsiirrosta (c) Kuvat JurgHafner.

sentraalinen kalsifylaksia normaalissa munuaisten
toiminnassa. Nama nelja tilaa omaavat
samankaltaisen histologian (stenoottinen
arterioloskleroosi + lievd Monckeberg
arterioloskleroosi, + intiman hyperplasia) seka

kliinisen kuvan.

Tama viittaa samankaltaiseen patofysiologiaan
(riskitekijat kuten verenpainetauti, diabetes,
vitamiini K-antagonistiladkitys

Fig22. Martorellin haava. Kuva Jirg Hafner.

ja poikkeava luuston ja kalsium-fosfaattimetabolia
klassisessa kalsifylaksiassa.

Martorellin haavaa ei saa sekoittaa PG-haavaan: hoito
on taysin erilainen. Martorellin haavoissa hoito on
kirurginen, kun taas PG-haavoissa
immunosuppressiivinen. Inmunosuppressiohoito voi
merkittavasti huonontaa ennustetta Martorellin
haavapotilailla.

Niinkuin kaikilla alaraajahaavapotilailla,
tukkeuttava valtimotauti tulee poissulkea ja hoitaa

(esim pallolaajennus).

Diagnoosin varmistus pitkalla (3-6 cm) ja
kapealla ihokoepalalla (4-5 mm) on suositeltavaa
ainakin kookkaimmissa haavoissa, jos diagnoosi

on epdvarma tai tarvitaan osaihonsiirreleikkaus.

Pienet Martorelli- tai kalsifylaksia-haavat (<5 cm
koko) voivat parantua konservatiivisesti
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tai haavapohjan puhdistuksella ja
palaihonsiirrolla. Keskikokoiset tai kookkaat
haavat vaativat laajemman revision,
alipaineimuhoidon ja osaihonsiirteen.
Potilaat joilla on kookkaita tai toistuvia
haavoja voivat hyotyéa iv
natriumtiosulfaatista

(10g/100ml lyhyt infuusio, 3 x viikossa).

Thonsiirreleikkaus tulisi tehda nopeasti vaikka
haavapohja ei ole tdysin valmis. Usein tarvitaan
antibioottihoitoa hoitamaan kriittistd kolonisaatiota
tai infektiota.

Thonsiirteet vahentavit usein dramaattisesti kipua

ja ovat yleensa paras kivunlievityskeino.

Yleensa ihonsiirteiden tarttuvuus on hyvaa

keskeltd mutta huonompaa haavan reunoissa.

Polysykliset ihoinfarktit ovat progressiivisia haavan
reunoilla ja usein tarvitaan toistuvia ihonsiirteitd ja
loppuvaiheeessa pienet aukileet voidaan jattad

itsestdan granuloitumaan.

Tulevaisuuden nakymia
Histopatologisten 10yddsten sensitiviteetti ja
spesifeetti tulee todentaa laajassa prospektiivisessa
kontrolloidussa tutkimuksessa. Arterioloskleroosi
on mahdollisesti systeemistd. Mahdollisia

elinaffisioita tulee tutkia lisda. Tutkimuksen tulee

hoitojen teho tulee varmentaa

kaksoissokkotutkimuksilla.
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6. Hidradenitis suppurativa

Hidradenitis suppurativan (HS, HS-tauti) kuvasi
ensikertaa Velpeau vuonna 1939. HS on
tulehduksellinen sairaus joka kohdistuu
ensisijaisesti apokriinisid rauhasia sisdltdvan ihon
karvatuppiin, eli genitaalialuetta ympardivaan
ihoon ja kainaloihin, saaden aikaan toistuvia
ihomuutoksia. Muutoksiin lukeutuvat
tulehtuneet ja tulehtumattomat kyhmyt, paiseet,
sekd iholle tyhjentyvit tai suljetut tunnelit. (Kuva
23) Edistyneissa tautimuodoissa havaitaan

huomattavaa arpeutumista.! 14

Muutokset aiheuttavat kipua, epamukavuutta ja
ulkondkohaittaa. HS ilmenee joskus yhdessa
aknen, niveltulehduksen ja pyoderma
gangrenosumin kanssa osana PASH tai PA-
PASH oireyhtymia.!*® Viime aikoina HS-tauti on
yhdistetty huomattaviin liitdinndissairauksiin ja
kokonaiskuolleisuuden kasvuun, jossa on
huomioitu my®0s itsemurhien lisdantyminen. ! 152
Tama viittaa HS-taudilla olevan

systeemivaikutuksia, ja sitd voidaankin pitdd

yleistyneend tulehdussairautena.4

Kuva 23.Vaikea HS-tapaus. Kuva Gregor Jemec.

HS-taudin esiintyvyyden raportoidaan vaihtelevan
0,05-4%:n viélilld. Arviot ndyttavit riippuvan
tutkitun populaation lisdksi my®os kdytetyistd
arviontimenetelmistd.'> Rekisteritutkimuksissa
ilmoitetaan yleensd matalampia esiintyvyyksia kuin
Kkliiniseen tutkimukseen tai omatoimiseen
raportointiin pohjautuvissa tutkimuksissa, mika
viittaa valintaharhaan. Tatd havaintoa tukee myds
maailmanlaatuisesti todettu ja kliinisesti merkittava
viive taudin diagnosoinnissa.’®HS nayttaa
vaikuttavan suuresti potilaiden eldmén kulkuun
vaestotasolla, silla siihen liittyy sosioekonomisten
tekijoiden, kuten koulutuksen, tulojen ja

yhteiskuntaluokan madaltuminen. 5515

HS-tauti haavan paranemisen
sairautena

Kroonisille HS-taudin muutoksille on tyypillista
tulehduksen ja arpeutumisen yhdistelma, joka
ilmenee arpina, tunneleina ja joskus muutoksiin
liittyvand hypergranuloivana kudoksena. Nama
havainnot ovat johtaneet hypoteesiin HS-taudista

haavan paranemisen hairiona.!s”

HS-taudin etiologia on vield suurelta osin
tuntematon, mutta karvatuppien mikrobiomin
muutosten aiheuttamilla immuunivasteen
héirisilla epdilldan olevan siind osansa.
Patogeneesiin liittyy tulehdusta lisddvien
sytokiinien kuten TNEF- a:n ja IL-17:n, seka
tulehdusta jarruttavien sytokiininen kuten IL-
10:n vapautuminen.'®1* Morfologisesti
patogeneesiin kuuluvat ensivaiheen prekliiniset
muutokset, joihin lukeutuvat perifollikulaariset

lymfosyyttikertymat biofilmia sisaltamattomien
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follikkelien ymparilla.'eo 161

Myohdisemmissa pitkdaikaisiin muutoksiin
painottuvissa vaiheissa todetaan siirtyminen
kohti neutrofiili- ja syottdsoluvaltaista tulehdusta,
joka ymparoi kroonistuneita ja runsaasti biofilmia
sisdltavid tunneleita.!6> 163 Tdssa vaiheessa
muutokset ilmentavat metalloproteinaasi MMP-
2:a, mika viittaa haavan paranemisen

solumigraatioon. %

Sidosten kaytto HS:n hoidossa

HS-taudin hoidon tulisi olla monialaista ja
koostua liitanndishoidosta (elintapahoito),
ladkehoidosta ja kirurgisesta hoidosta,
ihanteellisesti samanaikaisesti eika perakkain.!®®
Elintapahoitoon kuuluu neuvonta terveellisesta
ruokavaliosta, painon pudotuksesta, liikunnasta
ja tupakoinnin lopettamisesta. Sidokset ovat
tarked lisa HS-taudin hoidossa.

HS-taudin ladkehoidon tavoitteena on hidastaa
taudin etenemista ja tulehdusta niin, ettd kipu ja
eritys vahenevit ajan myo6ta. Tutkimustulokset
osoittavat pitkdaikaisen tai toistuvan
odottamattoman erityksen laskevan osaltaan
merkittavasti HS-potilaiden terveyteen liittyvaa
elamanlaatua (HRQoL, Health-Related Quality
of Life).1681¢ Eritykseen liittyy kaksi
elamanlaatua heikentavaa osatekijaa: haju ja
vuoto. Vaikkei eritystd aina havaittaisikaan
Kkliinisesti, on pelko pahanhajuisesta eritteesta
tarked tekija HRQoL:n laskussa. Potilaat my0s
pelkdavat eritteen vuotavan vaatteiden ldpi ja
jattavan nakyvia jalkia vaatteiden lisdksi tuoleille
tai muille huonekaluille. Molemmat pelot ovat
hallittavissa asianmukaisten sidosten kaytolla.
Sidoshoidon haasteena on, ettd suurin osa
tuotteista on suunniteltu kaytettavaksi tasaisella
tai kuperalla pinnalla, kun HS taas ilmenee
pédosin koverilla pinnoilla. Imukyvyn lisaksi
hajun torjunta ja kdytettavyys ovat tarkeitd
tekijoita sidosta valitessa. Pehmeit ja imevat
sidokset ihovauriota minimoivalla
silikonikiinnitykselld ovat yleensa
kayttokelpoisia, vaikka tuotteiden muotoilu ja
hinta rajoittavatkin niiden kayttoa. Sidosten
muotoilu vaatii yleensé huolellista asettelua,
mika voi olla vaikeaa huomioiden HS-taudin

tyyppipaikat, ja niiden hinta on usein kohtuuton.

Monet potilaat paétyvat ndin ollen

kayttamaan terveyssiteitd, rattejd tai

keittiopyyhkeitd. Paikallinen ldakehoito sopii

parhaiten joko hyvin lievdan Hurley stage I-

taudin tai yksittdisten muutosten hoitoon.
Paikallinen klindamysiini vaikutti erdassa
varhaisvaiheen ladketutkimuksessa olevan
hyodyllinen lievassa tautimuodossa, kun taas
yksittdisid muutoksia on hoidettu
menestyksellisesti 0,15%:1la resinolilla.®5
Systeemisessd lddkehoidossa kaytetaan
ensisijaisesti antibiootteja ja/tai
immunosuppressantteja. Taman hetkiset
hoitosuositukset suosittavat tetrasykliini-ryhméan
antibiootteja ja rifampisiinia, joilla ajatellaan
oleva paddosin immunomodulatorisia vaikutuksia
antibakteeristen sijaan. HS-taudissa
antibioottihoidon ndytonaste on kuitenkin
verrattain huonoa. Parempaa nayttdd on suorasta
immunosuppressiivisesta hoidosta biologisilla
laédkkeilld, erityisesti TNF- a-salpaajilla
(adalimumabi ja infliksimabi), sekd IL-1 est&jilla
(anakinra) ja IL-12/23 estdjilla.*®

Thannetilanteessa oireet saadaan kuurin
ladkehoidolla, mutta koska HS-tautiin liittyy
kudosvauriota, saattavat jdljelle jaédneet
pitkdaikaiset muutokset vaatia kirurgista hoitoa.
Kirurgisen hoidon tavoite on vihentéa ja lievittaa
olemassa olevaa kudosvauriota, mika voidaan
toteuttaa esimerkiksi kroonisesti arpeutuneiden
muutosten poistolla.’®® Sidoksilla on siis téarkea

osa myos kirurgisten haavojen hoidossa.

Vihiten invasiivinen toimenpide on niin kutsuttu
"deroofing’, jossa kirjaimellisesti poistetaan HS-
tunnelin katto.’”® Toimenpide paljastaa kroonisten
tunnelien epakypsan epiteelipinnan ymparistolle.
Jalkihoidoksi riittdd lyhytkestoinen sidonta
kevyesti imukykyiselld tarttumattomalla
sidoksella, jolla pyritddn varmistamaan epiteelin

kypsymiselle edulliset olosuhteet.

Arpeutuneemmat muutokset vaativat sen sijaan
koko ihon syvyisen poiston. Pienempien
muutosten osalta sulku onnistuu yleensa
primaaristi, joskin siihen liittyy suurentunut
uusiutumisriski.’®® [sommat alueet voidaan
hoitaa alipaineimulla ja ihonsiirteelld tai

kielekkeelld, mutta ne jatetadn myds usein auki
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paranemaan sekundaarisesti.
Hiilidioksidilaserilla poistetut muutosalueet
jatetddn samoin paranemaan sekundaarisesti.
Tutkimusten mukaan HS-potilaat hyvaksyvét
taman tyyppisen ’ei-kirurgisen’
lahestymistavan hyvin, ja se on menetelmé&na
useimmiten turvallinen ja tehokas.!7!172
Paranemisajat ovat kuitenkin pitkia. Niita
voidaan pyrkiéd lyhentdm&aan myohéaisvaiheen
ihonsiirteelld, joka tehdddn joko suuren
muutoksen osittaisen sulun jalkeen tai kun
haavapohjaa on ensin valmisteltu
alipaineimulla.’”? Postoperatiivisten haavojen
hoito noudattaa suurten kudospuutosten

yleisid hoitosuosituksia.

Loppupaatelmat ja
suositukset

Haavanhoito on HS-taudin hoidon kulmakivi
sekad krooniseen tautiaktiivisuuteen liittyvien
tekijoiden kuten vuodon ja hypergranulaation
lisdhoitona, etta kirurgisen hoidon jalkeen.
Sidosten kaytto dkillisen vuodon hallinnassa
on erityisen hyoddyllista, silla se
voimaannuttaa potilaita ja tarjoaa heille
realistisen keinon omatoimiseen hoitoon. Sen
sijaan leikkauksen jalkeinen haavanhoito
sijoittuu alkujaan enemmankin perinteisen
sairaanhoidon piiriin, ja siind sovelletaan
vakiintuneita ajatusmalleja ja algoritmeja.
Molemmissa tapauksissa sopivien sidosten
loytaminen on haasteellista, silld tauti esiintyy
kehon koverilla pinnoilla kun suurin osa
sidoksista on suunniteltu kaytettavaksi
tasaisilla tai koverilla pinnoilla. Mita tulee
haavasidoksiin, HS-potilaiden hoito jai usein
puutteelliseksi. Taman hetkisten sidosten
geometrisesti soveltuvampi muotoilu olisi
suositeltavaa, jotta ne vastaisivat paremmin
tdmaén alitarjonnasta karsivan potilasryhméan

tarpeisiin.

S38



/. Malignit haavat

ahanlaatuisten haavojen prevalenssi

kroonisesta alaraajahaavasta karsivilld

potilailla on noin 2-4%.7+"” Luku
vaihtelee hoitopaikasta riippuen ja ndyttad olevan
korkein yliopistosairaaloiden dermatologisissa
haavakeskuksissa. Prospektiivisessa
monikeskustutkimuksessa, jossa kaikilta
parantumatonta alaraajahaavaa sairastavilta
potilailta otettiin biopsia, oli prevalenssi jopa
10.4%.'7 Moni kroonisena alaraajahaavana
nayttaytyva syopa voi jadada tunnistamatta.
Malignin haavan tunnistaminen on térkeata, silld
ne eivat yleensa parane konservatiivisesti ja hoito

eroaa suoniperdisten haavojen hoidosta.

Etiologia ja patogeneesi

Malignit haavat voidaan jakaa primaarisiin
haavauttaviin iholla esiintyviin kasvaimiin ja
sekundaarisiin haavauttaviin kasvaimiin jotka
ilmeneviét kroonisessa haavassa, palovamman
arvessa tai osteomyeliittiin liittyvissa vuotavissa
kéytavissa. Primaariset malignit haavat ovat
huomattavasti sekundaarisia yleisempid. Alaraajan
primaariset malignit haavat ovat perédisin
pdadasiassa ihon basalioomista ja okasolusyovista.
Harvinaisia kroonisen haavan syita ovat muut
kasvaimet kuten melanooma, malignit suonien tai
ihon apuelinten kasvaimet, iholymfoomat,
Merkelinsolusy6pa (primaarinen ihon
neuroendokriininen karsinooma), sarkoomat, seka

ihon metastaasit (Taulukko 9).

Basalioomia ja okasolusyopia kutsutaan
yhteisesti termilld non-melanoma skin cancer
(NMSC). NMSC:t ovat kaikkein yleisimmin

diagnosoituja syopatyyppejd vaaleaihoisilla'®~®!
ja niitd ilmenee maailmanlaajuisesti kaikissa
roduissa. Hyvin vaaleaihoisilla ja punahiuksisilla
(Fitzpatrick I ihotyyppi) ne ovat kaikkein
yleisimpia. Geneettisen alttiuden ja idn lisdksi
kumulatiivinen elinikdinen UV-altistus ja
pitkdaikainen immunosuppressio ovat tarkeita
riskitekijoitd. 18 NMSC-tapauksista 60-80%
ilmenee péén ja kaulan alueella, alaraajoissa niité
on harvakseltaan.'**'¥” Kroonisen
laskimovajaatoiminnan on pitkédan epadilty olevan
NMSC:n, erityisesti basaliooman riskitekija,
mutta on epaselvda onko kyse oikeasta
assosiaatiosta vai sattumasta .'77185-1%
Tutkimustulokset ovat ristiriitaisia
alaraajahaavoista I0ytyvan syopatyypin suhteen.
Basalioomat tai okasolusydvit olivat yleisimpid,

riippuen julkaistuista tapaussarjoista.'’>'77178

Taulukko 9. Malignien
haavojen etiologia

Malignien haavojen aiheuttajia

Yleiset Basalioomat (BCC)
aiheuttajat Okasolusyovat (SCC)
Harvinaiset Melanooma

aiheuttajat Suonimalignit. (esim. Kaposin

sarkooma, angiosarkooma)
Iholymfoomat
Merkelinsolusyopa

Malignit apuelinkasvaimet
Sarkoomat

lhon metastaasit
Sekundaarset haavautuvat
kasvaimet (Marjolinin haavat)
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Sekundaariset haavauttavat tuumorit ovat
erityisesti alaraajahaavoissa harvinaisia.
Laajassa ruotsalaisessa 10,913 potilasta joilla oli
krooninen alaraajahaava kasittavassa
retrospektiivisessa analyysissa vain 17:1la
potilaalla (0.15%) havaittiin muuntuminen
sekundaariseksi maligniksi haavaksi.'"!
Maligneja haavoja 10ytyy useammin
palovamma-arvista ja osteomyeliittiin
liittyvistd vuotavista kaytavista.'”

Kaikkia sekundaarisia maligneja haavoja
kutsutaan Marjolinin haavoiksi, pitkdaikaisten
haavojen ja arpien malignisoitumisen 1800-
luvulla kuvanneen ranskalaisen kirurgi Jean
Nicolas Marjolinin mukaan (Kuva 24).'"

Haavojen ja arpien latenssiaika ennen
malignisoitumista on yleensd yli 10 vuotta.!”*%
Tapaussarjoissa on kuvattu 25-27 vuoden
latenssiaikoja.'?"**1% Sekundaariset tuumorit ovat

yleisimmin okasolusy6pid, mutta muitakin

kasvaimia kuten basalioomia on kuvattu
ilmaantuvan krooniseen alaraajahaa-
vaan.!$81901941%197 Kroonisiin haavoihin
ilmaantuvien NMSC:n patogeneesistda on

useita hypoteeseja, esimerkiksi krooniseen
laskimovajaatoimintaan liittyvén pitkdaikaisen
tulehduksen aiheuttamat muutokset.

Selked primaarisen ja sekundaarisen haavan erottelu
on vaikeaa, eika sita aina saavuteta ilman haavan
kehittymisen tarkkaa dokumentointia ja toistuvia
biopsioita joista kdy ilmi haavan muuntuminen

benignistd maligniksi.'¥

Kliininen kuva

Malignien haavojen kliiniset kuvat vaihtelevat
laajalti (Kuva 25). Itse asiassa maligni haava voi
ndyttdd miltd vain muulta krooniselta
alaraajahaavalta, joten tarkkaa kliinistd diagnoosia
on vaikea tehd&. Seuraavien merkkien ja tekijoiden
tulisi herattdd epaily malignista haavasta: Haavan
sijainti epéatyypillisessd paikassa joka ei sovi
verisuoniperdiseen haavaan. Epatyypillinen
haavan ulkonédkd — haavapohjan ja erityisesti
haavareunojen ylenméaardinen granulaatiokudos'?®.
Vahemman spesifisid merkkeja ovat
epasaannolliset haavareunat, haju, lisdantynyt
kipu, verenvuoto haavasta. Lisdksi malignia,
erityisesti sekundaarista, haavaa tulisi epaillé, jos
pitkdaikaisen haavan ulkondko on muuttunut
(Taulukko 10) .1

Taulukko 10. Kliinisen epdilyn
malignista haavasta herattavat
vihjeet

Kliinisesti malignin haavan epdilyn herittda

Yleiset Haavapohjan ja reunojen ylenmaarainen
granulaatiokudos

Epatyypillinen haavan sijainti
Pitkaaikaisen haavan ulkonaon muutos
(laajentuminen, hypertrofiset reunat)

Kuva 24. Laskimoperdisestd alaraajahaavasta

karsineella 74-vuotiaalla naisella todettiin
okasolusyOopa vasemmassa saaressa. Lahde: Kirsi
Isoherranen

Vahemman | Epasaannolliset reunat
spesifit Haavan haju

Lisaantyva haavan kipu
Herkka, vuotava kudos
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Kuva 25. Haavautuva basaliooma 92-vuotiaan naisen nilkan mediaalipuolella (a),lahikuva (b).Haavautuva okasolusyopa 9 1-vuotiaan miehen

sddren alaosassa (c), lahikuva (d). Haavautuva amelanoottinen maligni melanoma distadisen sdaren anterolateraalipuolella 81-vuotiaalla

naisella (e), lahikuva (f). Haavautuva melanooma 83-vuotiaan miespotilaan kantapadssa (g).Lahde: Stephan Nobbe

Joissakin maligneissa haavoissa ei ole lainkaan

naita tekijoitd. Maligneilla haavoilla on yleisesti

yksi yhteinen piirre: Ne eivat parane
laskimoperaisiin haavoihin kéytetyilla
kompressiohoidoilla ja haavasidoksilla tai
neuropaattisten haavojen kevennyshoidoilla.
Kliinikon tulee aina epiilld maligniteetin
mahdollisuutta, jos asianmukaisesti
toteutetusta hoidosta huolimatta haava ei
parane. Jos paraneminen ei etene tai mikali yksi
tai useampi edelld mainittu merkki ilmenee,
tulee potilas ldhettaa erikoislaakarin arvioon
lisddiagnostiikkaa varten.

Diagnostiikka ja levinneisyysarvio
Térkein asia malignin haavan diagnostiikassa on
biopsia histopatologista tutkimusta varten.
Haavabiopsia voidaan ottaa veneviillolla tai 5-
6mm stanssilla paikallispuudutuksessa. Biopsia

on varsin turvallinen toimenpide ja biopsiahaava
paranee yleensd muutamassa viikossa
vaikuttamatta kroonisen haavan

paranemiseen.'®

Vaaran negatiivisen tuloksen valttamiseksi
suositellaan vahvasti vahintaan kahta , haavan eri

osista (haavapohja ja -reuna) otettua
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biopsiaa.'””'”®  Erityisesti haavareunan ihon Toistuvia biopsioita tulee harkita jos aiemmat

epiteeleineen tulee olla mukana biopsiassa, silld biopsiat ovat olleet negatiiviset mutta haava on
joskus histologisesti maligneja muutoksia 16ytyy edelleen kliinisesti epdilyttdva. Tama on erityisen
vain haavareunoista.'” tdrkedd kun sekundaarisen malignin haavan

Kuva 26.Krooniseen vaskulaariseen alaraajahaavaan syntynyt sekundaarinen okasolusyopa 59-vuotiaan naisen nilkassa
lateraalisesti. (a). Kasvaimen poisto |,5cm turvamarginaalilla (b). Seuranta, viikko reidestd otetun verkotetun osaihonsiirteen
jalkeen (c).Seuranta kolme viikkoa siirteesta. (d) Siirteen ottokohta reiden lateraaliosassa, 3 viikon kohdalla (). Seuranta
kaksi kuukautta siirteesta (f). Kuvat Jirg Hafner.
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kehittymista ei voida muutoin poissulkea.

Kun maligni haava on diagnosoitu, tulee harkita
levinneisyystutkimuksia mahdollisen
imusolmukkeiden tai muiden elinten taudin
toteamiseksi. Tutkimusten laajuus riippuu
kasvaintyypistd, sen koosta ja sijainnista,
histologisista piirteista ja potilaan terveydentilasta
(esim. immunosuppressiiviset ldakkeet). IThon
basalioomissa kliininen tutkimus on tarkeinta eika
kuvantamisia yleensa tarvita. Kuvantaminen voi olla
hyo6dyllista kudosinvaasion laajuuden
maédrittamiseksi (tietokonetomografia luiden,
magneettikuvaus pehmytkudosten ja hermojen
tutkimiseksi) ja imusolmukemetastaasien
havaitsemiseksi (ultradani tai tietokonetomografia).
Korkean riskin okasolusyovissa (lapimitta >2cm,
paksuus >4mm, huono erilaistuminen,
perineuraalinen kasvu, Marjolinin haava),
suositellaan imusolmukealueiden ultradani- tai

tietokonetomografiatutkimusta. 20020

Hoito ja seuranta

Paikallisten malignien haavojen hoito on
pédasiassa kirurginen. Mikrografinen kirurgia
vdhentdd uusiutumisriskia. Se voidaan tehda
Klassisesti Mohs:n tekniikalla jolla jadleikkeissa
voidaan kontrolloida koko leikkausmarginaali.
Nayte kasitelldan erityistekniikalla koko
resektiomarginaalin visualisoimiseksi ja
dermatokirurgi katsoo lasit yhdessa
dermatopatologin kanssa. Laajemmissa
kasvaimissa ja jos Mohs:n tekniikka ei ole kaytossa,
voidaan histologisen marginaalin tarkistus tehda
parafiinileikkeista ja sulkea leikkausdefekti vasta
muutaman paivan viiveelld.

Aggressiiviset kasvaimet (sekundaariset malignit,
histologisesti erilaistumattomat) tulisi poistaa
usean senttimetrin turvamarginaalilla. Jos ndma
tuumorit ovat invasoineet luuhun, voidaan

tarvita jopa amputaatiota. >

Sadren alaosan defektin sulkuun kéytetdan usein
osaihonsiirretta reiden lateraaliosasta, silla
nilkkaseudun iho on kired ja vaikeasti
mobilisoitavissa. (Kuva 26).

Tama verrattain turvallinen ja helppo tekniikka
soveltuu suurienkin defektien korjaukseen.
Tarkedna lisdhyotyna on se, ettd kasvaimen
uusiutuminen osaihonsiirteelld korjatuissa
defekteissa huomataan yleensé seurannassa
aiemmin kuin kielekkeellad korjatuissa.

Toisaalta sdaren alaosan siirteet tapaavat parantua
hitaasti etenkin, jos potilaalla on raajan valtimo-
tai laskimoverenkierron ongelmaa, ja niista jaa
tyypillisesti painuneet atrofiset tai
hypopigmentoituneet arvet. Vaihtoehtoisia
haavan sulkutekniikoita ovat paikalliset
ihokielekkeet <4cm defekteille?®*2%ja
lihaskalvoihokielekkeet?”?*® tai varrelliset

kielekkeet**®?” laajemmille defekteille.

Joidenkin kasvaintyyppien kohdalla sadehoito
voi olla vaihtoehto, etenkin palliatiiviseksi
hoidoksi. On mainittava, ettd yhdessa
tapaussarjassa malignien alaraajojen muutosten
sadehoidon jdlkeen haavat parantuivat
kolmanneksella potilaista huonosti, riippuen
potilaan idstd, sidehoidetun alueen laajuudesta,
sekd sddeannoksesta.’’* Muita vaihtoehtoisia
saarten kasvainten hoitoja ovat, tapauskohtaisesti
valiten ja kasvaintyypista riippuen,
elektrokemoterapia, kryohoito,
muutoksensisainen interferonihoito,
fotodynaaminen terapia seka paikallinen

kemoterapia.

Paikallisesti edenneiden ja kirurgisesti
inoperaabeleiden basalioomien hoidossa
sddehoito tai systeeminen hedgehog-
inhibiittorihoito (vismodegibi) voivat olla
hoitovaihtoehtoja.

Edenneiden ja metastasoineiden okasolusyopien
hoidossa voidaan kéyttda sadehoitoa ja
systeemisid ladkehoitoja (kemoterapia,

tdsméhoidot, immunoterapia).
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Kaikkia ihosyopépotilaita tulisi seurata uusien eri Niilld on taipumus olla aggressiivisempia ja niihin

ihoalueiden kasvainten havaitsemiseksi. Jos liittyy merkittdva metastasointiriski. Marjolinin
okasolusy6pa uusiutuu, tapahtuu uusiutuminen haavasta kédrsivien potilaiden kuolleisuus oli yhden
>75%:ssa tapauksista kahden vuoden sisalld tutkimuksen mukaan (keskimdarin 2,33v seuranta-
alkuperdisesta diagnoosista.*!?" aikana) jopa 37%."

Matalan riskin okasolusydvéan sairastaneiden

potilaiden iho ja imusolmukealueet tulisi tutkia

Yhteenveto

Valitettavasti malignit haavat eivit ole

kliinisesti kuuden kuukauden vélein

ensimmaisten kahden vuoden ajan, sitten

vuosittain harvinaisia, joten suurin osa haavoja

hoitavista terveydenhuollon ammattilaisista

Korkean riskin okasolusyovan tapauksessa tulee tapaamaan potilaita joilla on maligni

seurantakaynteja voidaan harkita tehtavaksi . . .
haava. Useimmissa tapauksissa sddrten

1 alein j .. .
kolmen kuukauden vilein ja malignin haavan aiheuttaa haavauttava, alun

kuvantamistutkimuksia (imusolmukkeiden perin haavautumattomalle iholle ilmaantunut

ultradani tai tietokonetomografia, ihosyopa4, tyypillisimmin basaliooma tai

magneettikuvaus jos hermoinvaasiota) kuuden okasolusy®pa. Oikea diagnoosi saadaan

kuukauden valein, kahden vuoden ajan.'® L. L. ..
ottamalla yksi tai useampia biopsioita
histopatologista tutkimusta varten. Malignien

haavojen hoitona on yleensa koko muutoksen

Ennuste

kirurginen poisto, mika yleensé johtaa
Malignien haavojen ennuste riippuu seka

pysyvaan paranemiseen.
kasvaintyypistd ettd siitd oliko haavakasvain

primaari vai sekundaarinen. Primaariset
basalioomat ja okasolusydvét paranevat yleensa SU ositu kSia
leikkauksella,””jos ne tunnistetaan kasvaimiksi ja

Haavanhoidon ammattilaisten tulisi epailla

hoidetaan varhaisessa vaiheessa. Haavautuvat L . o . .
malignia haavaa jos haavan kliininen vaikutelma tai

melanoomat ja korkean riskin okasolusyovit, sijainti on epétyypillinen, tai jos oletetusta

i lignit h jolini . . . . .
kuten sekundaariset malignit haavat (Marjolinin asianmukaisesta hoidosta huolimatta haava ei

haavat) ovat huonomman ennusteen tauteja. . .
osoita paranemistaipumusta. Jos epdily heras, tulee

aina ottaa haavabiopsioita (katso kappale 11.

Epétyypillisten haavojen histologia) diagnoosin

varmistamiseksi.
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8. Artefaktaaliset haavat

rtefaktaaliset haavat ovat haasteel-

lisesti diagnosoitavia ja hoidettavia.

Dermatitis artefactalla tarkoitetaan
ihomuutosta, jonka potilas itse tietoisesti
aiheuttaa tyydyttadkseen alitajuista psykologista
tai.?® Dermatitis artefaktaa tavataan
enimmakseen naisilla joilla on jokin psykiatrinen
saiarus, ja tila pahenee usen stressistd. Yleensa
potilas ei myonna aiheuttaneensa itse leesiot ja
siksi diagnoosi.?™ on yleensa
poissulkudiagnoosi.

Insidenssi ja etiologia

Dermatitis artefacta voi ilmaantua missa idssa
tahansa, mutta tyypillisin ilmaantumisika on
mydShdinen teini-ika tai nuori aikuisuus ja nais-
miessuhde on valilta 3:1 ja 20:1." Artefaktaaliset
haavat ilmaantuvat mystisesti ja potilas kieltda

kaiken osuuden niihin. Haavat kuvastavat yleensa

syvaa psykologista haavoittuvuutta.?'* Potilaan
ensisijainen toive on tyydyttda sisdinen
emotionaalinen tarve ja ettd joku huomioi
hénta — joko perheenjisen tai terveydenhuollon
ammattilainen.?”?'® Usein myos laheisella tai
potilaalla on jokin terveydenhuollon koulutus
25 Taustalla voi olla my0s seksuaalista
hyvéksikaytt6d.?’? Monella potilaalla on
persoonallisuushéirio, ja on tirked huomata
my0s mahdollinen syomishdirio héiriintyneen
kehonkuvan johdosta.?? Miinchausenin
syndrooma on samankaltainen, paitsi ettd
oireiden aiheuttaja on vanhempi ja lapsi on

liian peloissaan paljastaakseen sen 2'°.

Kliininen kuva

Kliininen kuva vaihtelee aiheuttajan mukaan, mutta
yleensa haavat ovat geometrisia tai epanormaalin
muotoisia, reunat teravid ja niita ei esiinny alueilla
mihin kasi ei ylety (Kuva 27 ja 28).

Fig 27. Artefaktaalinen haava vatsan alueella.
Kuva Kirsi Isoherranen.

Fig 28. Artefaktaalinen haava kasvoilla.
Kuva Kirsi Isoherranen.
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Tyypillisid paikkoja ovat kasvot, ylavartalo ja raajat.

Leesiot muodostuvat heti samanlaisina, ja potilaan

kuvaus niistd on epdjohdonmukainen.*'*2

Diagnostiikka

Diagnoosi on yleensa poissulkudiagnoosi. On
tarked poissulkea ensin yleisimmat etiologiat:
laskimoperédinen, valtimoperéinen,
sekamuotoinen, paine- tai diabeettinen haava.
My6s muut epatyypilliset haavat tulee
poissulkea ja yleensa tarvitaan ihon
koepala.Valitettavasti mikroskooppiset
loydokset artefaktaalisissa haavoissa ovat usein
epéspesifejd, mutta on raportteja joissa ndiden
haavojen tunnusmerkkina olisi monitumaiset
keratinosyytit (yli 5 tumaa). 2****Kliinikko voi
epdilld epatyypillistd haavaa myds oudon

historian ja haavan ulkonédon perusteella.

Hoito

Tavallisella haavanhoidolla, kuten
helldvaraisella mekaanisella puhdistuksella ja
haavasidoksilla on paikkansa hoidossa. Joskus
voidaan kdyttda peittosidoksia estimdan haavan
manipulointia, mutta ne eivit esta aiheuttamasta
haavaa tosieen paikkaan.?”® Kaikkein tarkein
hoito on psykiatrinen ja psykologinen terapia.
Jos hoitosuhde saadaan tarpeeksi supportoivaksi
ja empaattiseksi voi potilas olla myontyvainen
psykiatrin konsultaatioon. Ideaalitilanteessa
dermatologilla ja psykiatrilla olisi
yhteisvastaanotto, joka mahdollistaisi kevyen

kaavan mukaan konsultaation.

Psykologisen hoidon tavoitteena on vahvistaa
potilaan kykyé tunnistaa ja valttda stressitekijoita
jotka johtavat ihon vahingoittamiseen. Kognitiivinen
psykoterapia on todennakdisesti tehokasta, mikali

potilas on valmis vastaanottamaan apua.

Jos potilas vastustaa voimakkaasti lahetetta
psykiatrille/psykologille, on suositeltavaa etta
hoitava ladkari maaraa potilaalle mielealalddkkeen,
kuten serotoniinin takaisinotonest&jan (SSRI-
ladkkeen), buspironin tai antipsykootin
(risperidonin tai olantsapiinin) " On myds
suositeltavaa ohjelmoida potilaalle kontrolli
sdannollisin valiajoin eika lopettaa
hoitosuhdetta.”” Parhaimmassa tapauksessa
potilas muuttuu ladkityksen myota suostuvaiseksi

psykiatrin konsultaatioon.

Johtopaatokset ja suositukset

Potilailla joilla on artefaktaalisia haavoja voi olla
my0ds persoonallisuushéirio, mika haastaa
hoitosuhteen. On suositeltavaa valttaa
konfrontaatiota. Paras vaihtoehto on luoda
luottamuksellinen hoitosuhde ja antaa potilaalle
tukea niin ettd han tuntee itsensa turvatuksi eika
hénen itsetuntoaa uhata. Keskustelun ajoitus on
tarkead. Aiheen esilleottoa ei kannata tehda heti,
muttei keskustelun aloitusta tule toisaalta viivyttaa
liian pitkaan. Jos potilas kieltaytyy psykiatrin
konsultaatiosta, on suositeltavaa etta
dermatologi/hoitava ladkéri aloittaa potilaalle

mielialaladkkeen.
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9. Ektyyma ja ecthyma

gangrenosum

ktyyma (rupimérkimaé) on ihon

verinahkaan ulottuva bakteeri-infektio joka

aiheuttaa haavautumista. Téastd johtuen se
jattda parantuessaan arpia ja sitd pidetdan syvana
markarupityyppind.” Termilld ecthyma
gangrenosum (EG) tarkoitetaan yleisesti
immuunivajauksesta kdrsivien potilaiden
Pseudomonas aeruginosa- bakteremian iho-oireita.?
Saman Kliinisen kuvan on havaittu liittyvan
muihinkin bakteeri- ja sieniperaisiin infektioihin,”'
sekaé terveilld ettd immuunivajauksesta karsivilla.
Osan tapauksista on kuvattu liittyvan bakteremiaan,
osan ei.”* Taman vuoksi laajan kirjallisuushaun
jalkeen on ehdotettu, etta Pseudomonas aeruginosan ja
ei-Pseudomonas aeruginosan aiheuttamia EG-

tapauksia ei ole tarpeen erotella.’?*

Ottaen huomioon, etta erilaiset sairaudet
voivat matkia ektyymaa ja EG:a (niin kutsutut
ecthyman kaltaiset leesiot), tehddén diagnoosi
huolellisen anamneesin ja kliinisen tutkimisen,
seka histologisten ja mikrobiologisten

lisatutkimusten perusteella.? >

Etiologia ja patofysiologia
Ektyyma on haavauttava tartuntatauti, jonka
voivat aiheuttaa erilaiset bakteerit, pddasiassa
beetahemolyyttiset streptokokit kuten
Streptococcus pyogenes. Staphylococcus aureus-
bakteeria 16ytyy my0s usein haavan
markaeritteestd, joskus ainoana patogeenina.
Koska ektyyma tulee yleensd ihorikkoalueille,
riskitekijoitd ovat niveljalkaisten puremat ja

pistot, huono hygienia,

vajaaravitsemus ja trooppinen ilmasto. Ektyyma ei
ole harvinainen ihon ja pehmytkudoksen infektio
matkailijoiden keskuudessa, ja heilld siihen liittyy

usein useampi leesio ja niveljalkaisten puremat.?’

EG viittaa perinteisesti Pseudomonas aeruginosan
baiheuttaman bakteremian patognomonisiin
iho-oireisiin ldhinnd immuunivajauksesta
kérsivilld, erityisesti neutropeenisilla,
verisyOpad (leukemia, lymfooma) sairastavilla ja
elinsiirtopotilailla.?® Viimeisen 40 vuoden aikana
kuitenkin useat kirjoittajat ovat esittéaneet, ettd
useat bakteerit kuten muut Pseudomonaslajit,
Aeromonas hydrophila, Escherichia coli, Klebsiella
pneumonia, Morgagnella Morgagni,
Stenotrophomonas Maltophilia, epétyypilliset
mykobakteerit ja erdt sienet, kuten Candida tai
Fusariumlajit voisivat olla aiheuttajina.?®>?%
Samasta leesiosta voi 10ytya eri lajeja. Lisdksi

koska EG voi tulla immunokompetenteille ja

terveille potilaille ilman samanaikaista bakteremiaa,

on ehdotettu ettei sita tule pitda vain vaikean
systeemisen tartunnan (mikrobien levidminen

verestd iholle) oireena, vaan myos primaarina
oireena paikassa jossa organismi tunkeutuu
ihoon.!¥233235.2% K atsauksessa joka kattoi 167 EG:a
sairastavaa potilasta, Pseudomonas aeruginosa
havaittiin 73.65%:ssa tapauksista, néistd 58.5%:ssa
littyensepsikseen.”* Lapsilla sen on raportoitu
ilmenevan hautuneilla vaippa-alueilla
antibioottihoidon jalkeen.”” Vastasyntyneilld on
tarkedtd sulkea pois tunnetut EG:lle altistavat
tekijit. 28
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Kuva 29.Punoittavien reunojen ymparoimaa
nekroottista rupea. Liahde: Elena Conde Montero.

Taudin patofysiologiassa mikrobien
tunkeutuminen ihon verisuoniin johtaa arteriolien
sekundaarisiin tukoksiin, kudosturvotukseen ja
epidermiksen irtoamiseen verinahasta. Tama
ilmenee tyypillisend bulloottisena purppurana ja

sitd seuraavana nekroottisena haavana.'”

Kliininen kuva

Ektyyma alkaa yleensd harmaankellertdvan
eritteen tdyttdmind vesikkeleina (vesirakkuloina)
tai pusteleina (markanappyldind) jotka
muuntuvat nopeasti reikimaéiseksi haavoiksi,

joiden reunat ovat sinipunervat ja joiden

Kuva 31. Palpoituva purppura immuunivajauksesta
karsivalla potilaalla. Lahde: Elena Conde Montero

Kuva 30. Ektyymanjalkeinen arpi ranteessa. Lahde:
Elena Conde Montero.

paalla on nekroottista rupea. (Kuva 29).
Tyypillisesti alaraajoissa sijaitsevia leesioita voi olla

useita. Parantuessaan leesio jattdd arven. (Kuva 30).

EG ilmenee yleisesti punoittavina tai purppuraisina
laiskind jotka muuttuvat nopeasti vesikkeleiksi tai
kyhmyiksi, sekd ndistd seuraavina mustan rupisina,
punoittavan reunan ympéardivind haavoina.

(Kuva 31-34). Tyypillisesti ensimmaiset

vesikkelit ilmaantuvat turvotusalueelle ja

liittyvat yhteen muodostaen suuria rakkuloita.
Naista rakkuloista voi jadda haavautunut

keskusta. Oireet voivat edeta ndin tunneissa.

Kuva 32.Purppuraisen leesion nopea kehitys haavaksi.

Mustan ruven revidoinnin jalkeen nakyy kesivaa
haavapohjaa. Lahde: Elena Conde Montero
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Kuva 33. Nopeasti kasvava purppurainen kyhmy

immunosuppressoidun naisen rintakehallda. Kuva: Elena
CondeMontero

Tholeesiot voivat olla yksittdisid tai laajalle
levinneitad, mihin liittyy huonompi ennuste
immuunivajavuudesta kérsivilld potilailla®.
Yleisimmin muutoksia tulee pakaroihin,
perineumiin ja alaraajoihin, mutta niita voi tulla
mille tahansa alueelle, kuten kasvoille,?*

rintakehalle tai kaulalle.

Diagnostiikka

Koska ektyyman ja EG:n kliiniset kuvat voivat olla
monimuotoisia ja muiden dermatoosien kaltaisia,
Esitiedot immuunistatuksen, mahdollisten
riskitekijoiden, sekd ymparisto- ja
eldinaltistusten suhteen voivat johtaa

diagnoosin jaljille. Diagnoosin varmistamiseksi
tarvitaan kuitenkin myds histologinen nayte ja
mikrobiologiset ndytteet. Otetaan veresta ja
haavabiopsiasta bakteeri-, sieni- ja
mykobakteerindytteet joista tehd&dan viljely,
lajintunnistus ja herkkyystutkimukset.'

My®s histologisiin tutkimuksiin lahetetaan
biopsiandyte. Diagnostisessa ndytteessd on
vaskulaarinen nekroosi, suonensisaisia tukoksia,
sekd sekamuotoista tulehdussoluinfiltraattia®’ (Ks.
Luku. 11 Epétyypillisten haavojen histologia).
Verinahassa ja suonten ymparilld voi nakya
gram-negatiivisia sauvoja jos EG on niiden

(kuten Pseudomonas aeruginosan®°)

aiheuttama.

Kuva 34. Nopeasti kehittynyt mustan ruven peittama
haava. Kuva: Elena Conde Montero

Atyyppista mykobakteeri-infektiota tulee osata
epailld. Sen diagnosoinnissa keskeisid ovat
mykobakteeriviljely ja histologiassa nakyva
granulomatoottinen dermatiitti. Woodin valo voi
auttaa, silld Pseudomonas aeruginosan aiheuttamat
leesiot fluoresoivat vihreind.?* Seuraavat ovat

erotusdiagnooseja:'?”?2>>*

* Pilkkukuume

Loxosceles-suvun himéhakkien puremat

Pernarutto

¢ Tholeishmaniaasi

¢ Ecthyma contagiosum (orf)
* PG

* Mycobacterium ulcerans (Buruli haava)

Vaskuliittihaavat

Antikoagulanttien aiheuttamat ihonekroosit

* Muut okklusiiviset vasculopatiat, kuten
kalsifylaksia, septiset emboliat,
disseminoitunut intravaskulaarinen
hyytymishaiirié (DIC).
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Hoito

Koska ektyyman ja EG:n etiologia on moninainen,

késitelladn spesifida mikrobiologista hoitoa ja yleista

haavan paikallishoitoa erikseen.

Potilaita joilla on rajoittunut ektyyma voidaan
hoitaa vain paikallisantibiooteilla. Laajemmalle
levinneessa taudissa suositellaan antibiootteja

suun kautta.

Jos kliinisesti epdillddn EG:a, 1ahinna
immuunivajauksesta karsivilla potilailla,
suositellaan viljelynéytteiden jdlkeen aloitettavan
empiirinen ldakitys pseudomonasta vastaan.' >
Aminoglykosidin ja anti-pseudomonaalisen
beetalaktaamin yhdistelmé&a suositellaan yleensa
EG:n hoitoon riippumatta siitd onko

bakteremiaa.?®

Lahinna vaikean taudin ennusteeseen
vaikuttavat antimikrobisen hoidon

aloituksen viive ja vaste hoitoon.”>*

Mikrobiologiset tulokset osoittavat
asianmukaisen hoidon (antibiootti-
/antifungaalihoito).

Pseudomonaksen aiheuttamassa EG:ssa
tarvitaan suonensisdisia antibiootteja. My0s
muiden mikrobien aiheuttamassa EG:ssa
suositellaan suonensisdistd mikrobilaakitysta

jos potilaalla on immuunivajaus.

Kun EG:n aiheuttajaan kohdistettu hoito on
aloitettu, tadytyy nekrotisoivaa
pehmytkudosleesiota hoitaa paikallisesti.
Nekroottinen kudos poistetaan. Pienissa
leesioissa autolyyttinen puhdistus tai bed-side
revisio voivat riittdd. Laajoissa nekroottisissa
haavoissa voidaan tarvita aggressiivinen
kirurginen revisio ja ihonsiirre. Kirurginen hoito on

sama etiologiasta riippumatta.'’

Yhteenveto ja suositukset

EG ei tarkoita vain Pseudomonas aeruginosa-
bakteremian immuunivajauksesta kérsivélle
potilaalle aiheuttamia iho-oireita. EG-diagnoosi
tulee muistaa my®ds terveilld potilailla ja vaikka

bakteremiaa tai pseudomonasta ei todettaisi.

Koska EG:n Kliiniset oireet eivét ole spesifejd, tulee
muut vastaavia leesioita aiheuttavat tilat kuten
niveljalkaisten puremat, antikoagulantin
aiheuttamat ihonekroosit, PG, vaskuliitti ja
okklusiiviset vaskulopatiat muistaa

erotusdiagnooseina.

Huolellinen = anamneesi ja  biopsiat
mikrobiologisia ja histologisia kokeita
varten ovat véalttdméattomia varhaisen EG-

diagnoosin saamiseksi.

Huomioiden, ettd nopea hoito viahentda
erityisesti immuunivajauksesta karsivien
potilaiden kuolleisuutta, kuuluvat keskeiseen
hoitostrategiaan varhain aloitetut empiiriset
pseudomonasantibiootit ja kuolleen

kudoksen revidointi.
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10. Muut epatyypilliset

haavat

Edelldmainittujen haavojen lisdksi on paljon

muitakin  epétyypillisid  haavoja, jotka

haastavat kliinikon tunnistamisessa,
diagnoosissa ja hoidossa.” Téassa kappaleessa
kasitelldan epatyypillisid haavoja, jotka johtuvat

inflammaatiosta, 1adkkeista tai infektioista.

Inflammatoriset haavat
Ulseratiivinen punajakala

Lichen planus eli punajakéla on inflammatorinen
ihosairaus. Klassiset punajakalan muodot on
verraten helppoa tunnistaa mutta on myos
harvinaisempia punajakédlan muotoja.”*! Naihin
lukeutuu ulseratiivinen eli haavauttava
punajékala, joka ilmenee tyypillisesti naisilla.
Tyyppipiirteet ovat hypertrofiset,
hyperkeratoottiset, bulloottiset ja hilsehtivit leesiot
jalkojen plantaaripuolella. My&s limakalvoleesioita
voi esiintyd. #*'Kynnet voivat puuttua ja haavat
aiheuttaa arpeutumista.*? Diagnoosi varmistetaan
ihokoepalalla ja immunofluoresenssinédyte on
tarpeellinen pemfigoidin poissulkemiseksi.
Hepatiittiserologian tutkiminen on myds
suositeltavaa, silla C-hepatiitti voi liittya
ulseratiiviseen punajakaldan. “Hoitokeinot ovat
usein varsin tehottomia. Systeemihoitoihin
kuuluvat retinoidit ja siklosporiini ja paikallisiin
hoitomuotoihin UVA-1, kortikosteroidit ja
takrolimuusi.”***?Vaikeissa tapauksissa voidaan
harkita kirurgista ekskiisiota ja
ihonsiirreleikkausta.? On tarke&d tiedostaa
myds ettd krooninen inflammatorinen sairaus
voi altistaa okasolusydville, ja siksi hoidolle

resistenttejd haavoja tulisi biopsoida.”**

Ulseratiivinen necrobiosis lipoidica
Necrobiosis lipoidica on ihonalaiskudoksen
inflammatorinen sairaus. 50-80 %:lla potilaista on
diabetes.?* Kuitenkin on tdarkeda muistaa eta
kaikilla ei ole diabetesta tai se voi puhjeta
sairauden aikana.**Necrobiosis lipoidica esiintyy
tyypillisesti keltaisenruskeina, kiiltdvina soikeina
ldiskina sadren etupuolella nuorilla ja keski-
ikéisilld naisilla. Noin 35 %:lla ndmaé leesiot
haavautuvat (Kuva 35) ja ovat hankalia
paranemaan. Hoitovaihtoehtoihin kuuluvat
paikalliset, intralesionaaliset ja systeemiset
kortikosteroidit; takrolimuusi, siklosporiini,
hydroksiklorokiini, valohoito, pentoksifylliini ja
my0s biologiset ladkkeet kuten etanersepti ja
infliksimabi. 7?# Haasteellissa tapauksissa
ihonsiirto on vaihtoehto 2#. Vaikkei
kompressiohoidosta ole ndyttoa necrobiosis
lipoidicassa, kliininen kaytanto puoltaa sen
kayttoa, myos ehkdisymielessa. Kuten
ulseratiivisessa punajakélassa, myos necrobiosis
lipoidicassa on kuvattu okasolusydvan

ilmaantuminen. 248

Kuva35. Ulseratiivinen necrobiosislipoidica. Kuva

Kirsi Isoherranen.
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Ulseratiivinen sarkoidoosi

Ulseratiivinen Panniku“itti Sarkoidoosi on inflammatorinen,

Pannikuliitti on yleistermi ihonalaisen granulomatoottinen sairaus joka affisioi
rasvakudoksen inflammatoriselle sairaudelle keuhkoja, ihoa ja sydanti. Thomuutoksia on
Kliinisesti sille tyypillisid ovat arat, haavautuneet noin 25 %:lla potilaita ja noin 5 % muutoksista
ihonalaiset kyhmyt alaraajoissa. Pannikuliitin eri haavautuu. Tyyppipotilas on nuori

muotoja ovat nodulaarinen vaskuliittti (kts. kpl 3), tummaihoinen nainen ja leesiot ovat
kyhmyruusu, pankreaattinen pannikuliitti ja tyypillisesti sdédrten etupinnoilla. Hoito voi olla
a—antitrypsiinin puutos. haastavaa; metotreksaatti, kortikosteroidit,
Erityisesti pankreaattisessa pannikuliitissa voi olla malarialdikkeet, mykofenolaattimofetiili ja
yleisoireita kuten kuumetta, vatsakipua, talidomidi ovat hoitovaihtoehtoja.”?** My6s
niveltulehdusta, askitesta ja pleuraeffuusiota.’ adalimumabin tehosta on raportteja.2*!

Hoito riippuu pannikuliitin tyypista.

Muut inflammatoriset epatyypilliset haavat
Reumaa sairastavilla potilailla on kohonnut riski
saada alaraajahaava.” Tama potilasryhma on
haastava, silla haavat ovat tyypillisesti
monietiologisia. Haavoissa saattaa olla sekd
laskimo-, valtimo- ja paine-etiologia ja vield
inflammatorinen etiologia.” Nivelreuma on

hyvin tunnettu liitinndissairaus PG- ja
vaskuliittihaavoissa. Vaskuliittihaavoja esiintyy
my0s Feltyn syndroomassa (nivelreuma,

neutropenia ja splenomegalia).?®

Kihtihaavat esiintyvét useimmiten jaloissa tai
sormissa.” Autoimmuunirakkulasairaudet kuten
pemfigoidi ja pemphigus aiheuttavat huonosti
paranevia haavoja erityisesti alaraajoissa.
Systeemiskleroosiin liittyvat sormihaavat toimivat
varoitusmerkkina huonolle ennusteelle,”>mutta tata

tautikirjoa ei kdyda lapi yksityiskohtaisesti

dokumentissamme.
Kuva 36.Hydroksiurean aiheuttama haava (a) Sama haava
I kk laakkeen lopetuksen jdlkeen jolloin se ol I r ni h
S atrogeeniset haavat
Kuvat Kirsi Isoherranen. Hydroksiureaa kdytetddn myelodysplastisten

syndroomien hoitoon ja se on sytotoksinen ldéke.
Se aiheuttaa haavoja jopa 10 %:lle potilaista joilla
se on saannollisena ladkkeena.?
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Haavat ilmaantuvat tyypillisesti muutaman
vuoden kuluttua hoidon aloituksesta ja ovat
pienid, tarkkarajaisia ja molemminpuolisia (Kuva
36).%" Ladkkeen lopetus yleensd parantaa nima
haavat, mutta edistyneempiéd haavanhoitoja

voidaan kdyttdd paranemisen nopeuttamiseksi.?®

Metotreksaatti aihettaa erilaisia ihohaittoja.
Haavat ja vakava epidermaalinen nekroosi ovat
harvinaisia.®**® Haavat ovat tyypillisid
psoriaasipotilaille. Tyyppi I haavat esiintyvat
psoriasiplakeissa kun taas tyyppi II haavat
esiintyvat esim. laskimovajaatoiminta-alueilla.
Talloin laakitys tulisi keskeyttédd tai annosta

pienent&a.”

Seka hepariini ettd varfariini voivat aiheuttaa
nekrooseja (kts kappale 4). Nama
haittavaikutukset voivat olla fataaleja ja siksi ne
pitdisi diagnosoida nopeasti.”* Tyypillisesti ne
ilmaantuvat muutama péiva ladkityksen
aloittamisen jalkeen, mutta on raportoitu myos
viivastynytta alkamista.?*' Diagnoosi on kliininen,
mutta leesiot alkavat alkavat punaisina plakkeina
ja muuttuvat nekroottisiksi ja hemorragisiksi
rakkuloiksi tai haavoiksi. Diagnoosin jdlkeen tulee
varfariini tai hepariini nopeasti lopettaa ja mikali
kyseessd on varfariininekroosi, kiyttaa jadplasmaa

tai vitamiini K:ta.**

Nikorandiili, jota kdytetdan angina pectoriksen
hoitoon, aiheuttaa my®ds suun ja anaaliseudun
haavoja ja ladkityksen lopetus parantaa nima

haavat 262,263

Infektiohaavat

Monet mikro-organismit voivat aiheuttaa
haavoja. Matkailu ja maahanmuutto lisdavat
ndiden haavojen esiintymistd. Ndiden haavojen
hoito tulisi suunnitella yhdessa infektiolddkarin

kanssa.

4

Iholeishmaniaasi aiheuttaa haavan joka voi
parantua itsestdan 3-18 kuukauden kuluessa,
mutta voi my0s aiheuttaa haittaavan arven ja 10 %
tapauksista voi aiheuttaa vaarallisempia

tautimuotoja (Kuva 37).%*

Acanthamoeba voi aiheuttaa haavautuneita
kyhmyjd immunokomprimoiduilla potilailla.”?%
Amebiaasi on alkueldininfektio joka voi aiheuttaa
haavan, tyypillisesti perianaalisesti kuukausien tai
vuosien kuluttua infektiosta.”**® Myckobakteerit
aiheuttavat my6s haavoja, ja Burulin haavan
aiheuttavat Mycobacterium ulcerans ja muut
hitaasti kasvavat mykobakteerit. Burulin haava
esiintyy useimmiten alaraajoissa ja esiintyy
kivuttomana kyhmyna tai laajana induroituneena

plakkina joka haavautuu.’

Muita haavoja

Ikaantymiseen liittyva ihon hauraus
(dermatoporoosi) liittyy syviin pienen trauman
aiheuttamiin hematoomiin. Hoitona on hematooman
kirurginen evakuaatio jotta valtytdédn syvempien
kudosten nekroosilta.”
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Trigeminal trophic

syndrooma aiheutuu trigeminaalihermon vauriosta ja
aiheuttaa dysestesiaa ja itse aiheutettuja haavoja
kasvojen alueella.”® Alaraajahaavat ovat myos
sirppisoluanemian pitkakestoinen ja vakava
komplikaatio. Prospektiivisessa
kohorttitutkimuksessa osoitettiin ettd
sirppisoluanemian aiheuttamien haavojen
paranemisennuste riippui haavan koosta ja kestosta,

ei niinkaan sirppisoluanemian tyypista.”®
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| I. Histologia

Koepalan ottokohdan huolellinen valinta on

oimivan hoidon edelltyksend on oikea tarkedd. Koepala tulisi ottaa haavan reunasta,
diagnoosi. Histologinen diagnoosi on koska haavapohjasta otettuna koepalassa on
tirked epatyypillisen haavan vain sekundéaarisid 10y doksia jotka eivédt anna
diagnoosissa. Vaikkei jokaista kroonista haavaa riittdvaa tietoa haavan etiologiasta. %!
tarvitsekaan biopsoida, on tirked3 ottaa koepala Koepalan tulisi sisiltdd epidermis, dermis ja
aina kun haava on epityypillisen nikdinen tai riittdvasti ihonalaiskudosta (Kuva 38).
sen paraneminen ei edisty hyvélld hoidolla 12 Stanssilla riittdva syvyys on vaikea saavuttaa,
viikon kuluessa .7 joten veitsella otettu koepala on paras. Talla

metodilla on myds se etu ettd haavan reunojen
sulku on helpompaa. Veneviiltokoepalassa on

Bio ps ian tekniikka riittdvasti materiaalia histologiseen

‘Biopsiaa tulisi harkita aina kun haavalla on diagnoosiin, ja reunasta voidaan ottaa pala

immunofluoresenssindytettd varten. Usein on
hyodyllista konsultoida ihopatologia hyvasta
koepalan ottokohdasta.

epidtyypillinen ulkonidko tai paraneminen ei
edisty 4-12 viikon kuluessa.”

Fig 38. Biopsiatekniikka (a).Biopsiatekniikka purppuriellissa/nekroottisissa leesioissa (b) Kuvat Elena Conde Montero
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Ihokoepalat rutiinihistologiaa varten tulisi laittaa 10
% formaliiniliuokseen, kun taas immunofluoresenssi-
néyte tulisi toimittaa 24 tunnin kuluessa
laboratorioon erityisessa kuljetusliuoksessa.
Erityishuomio tulisi kiinnittda potilaan nimeen,
sosiaaliturvatunnukseen ja koepalanottokohtaan.
Tutkimuspyyntoon tulisi kirjoittaa lyhyt ja keskeinen
Kliininen historia seka kuvaus haavan ulkonddsta.
Useimmat naytteet prosessoidaan hematoksyliini-
eosiinivarjayksella. Joskus patologi teettda
erikoisvarjayksia. Seuraavissa kappaleissa
késitellaan erityyppisten epéatyypillisten haavojen

272,273

histologisia 10ydoksia.

Vaskuliitti

Vaskuliitti on verisuonten inflammaatio, mika
johtaa verisuonten hemorragisiiin/iskeemisiin
tapahtumiin.*Thokoepala on kultainen standardi
diagnoosiin. Paras tulos saavutetaan jos leesio on
alle 72 tuntia vanha ja IF-ndytteissd <24 tuntia
vanha.””*

Sidekudostauteihin (CTD) liittyvé sekundaarinen
vaskuliitti esiintyy usein systeemisen punahukan
(SLE), nivelreuman (RA) ja Sjogrenin syndrooman
yhteydessd, harvemmin dermatomyosiitin,
skleroderman ja polykondriitin yhteydessa.
Yleisesti ottaen CTD-vaskuliiteissa on my0s
enemman systeemildydoksid. IThobiopsiassa on
pieniin suoniin painottuva neutrofiilinen vaskuliitti
ja leesioita jotka muistuttavat joko tyypillista
leukosytoklastista vaskuliittia tai polyarteritis
nodosaa: pienten suonten ja lihasseindisten
verisuonten vaskuliitti samassa koepalassa on

tyypillinen sidekudosvaskuliiteille.

Suonimuutosten liséksi koepalan interface dermatiitti
ja dermaalinen tai subkutaaninen skleroosi ovat

viitteellisia sidekudosvaskuliitille.?”®

Livedoidi vaskulopatia

Livedoidi vaskulopatia esiintyy tyypillisesti
bilateraalisesti malleolien seudussa ja on hyvin
kivulias tauti. Varhaisissa haavautuneissa leesioissa
ndhdédan verinahan suonissa fibriiniplakkia ja
nekroosia (Kuva 39). Yleensa on myo0s lieva
inflammatorinen infiltraatti mutta ei
verisuonivauriota, joten tilasta voidaan kayttaa
nimitystd pseudovaskuliitti tai vaskulopatia.
Tyypillinen merkki on myds posliininvalkoinen
arpimainen “atrophie blanche”, mika tarkoittaa sita
ettd epidermis on atrofinen ja dermiksessé on

skleroderman kaltaista hyalinisaatiota.””®

Kutaaninen

|(3|2I Xrl'\ltc)aritis nodosa

KPAN:ia tulisi epéilld mikali potilaalla on kipeita
kyhmyja, livedo racemosa, haavoja, akraalinen
gangreena ja/tai neuropatia. Syva faskiaan ulottuva
veneviiltokoepala nayttda neutrofiilisen vaskuliitin
valtimoiden risteyskohdissa dermiksen ja
subkutaanikudoksen rajalla tai subkutiksessa.
Hiljattain on kuvattu kaksi samankaltaista tilaa
mutta joissa on lymfosyyttinen valtimotulehdus :
makulaarinen arteriitti ja lymfosyyttinen
trombofiiilinen arteriitti. Nama variantit voivat

my0s olla KPAN:in myohédisempia muotoja.””®

Pyoderma gangrenosum
PG haavat ovathyvin monenmuotoisia. mutta
tyypillisesti ovat hyvin kivuliaita.
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Histologinen 16ydos on epéspesifi mutta
koepalaa tarvitaan muiden syiden, kuten
infektioiden aja maligniteetin poissulkemiseksi.
Mikroskooppisesti ndhddan massiivinen
neutrofiilinen infiltraatti, hemorragiaa ja nekroosia
epidermiksessa. Histologisesti se voi muistuttaa
abskessia tai selluliittia. Neutrofiilit ovat yleensa
verisuonten ymparilld ja niiden sisélld, mutta
vaskuliitin kokonaiskuva puuttuu.
Neutrofiilinen nekroosi dermiksessa on laajempi
kuin epidermiksessad (Kuva 40). Myohaisemmassa
vaiheessa reparatiiviset muutokset kuten fibroosi
voi peittda histologisen kuvan joten negatiivinen
histologia ei poissulje PG:ta.?

Leukosytoklastinen vaskuliitti

(LSV)
Vaikka palpoituva purpura on tyyppildydos
LSV:ssa, voivat leesiot olla my0s bulloottisia,
urtikariaalisa, nodulaarisia ja pustulaarisia. Eniten
16ydoksia on postkapillaarisissa venuleissa ja
kapillaareissa, ja vaikeammissa tapauksissa myos
syvemmissd verisuonissa. LSV:n diagnoosi perustuu
fibrinoidiin nekroosiin affektoituneissa verisuonissa
ja endoteelisten solujen turpoamiseen. Liséksi
verisuonten seindmiin kertyy neutofiilejd ja
tumapolya ja tapahtuu erytrosyyttien
ekstravasaatiota. Haavautumiseen liittyy my0s
intravaskulaarinen trombi ja epidermiksen ja
dermiksen nekroosi. Infltraatissa on myds
eosinofiilejd ja mononukleaarisia soluja. Mikali
eosinofiileja on paljon, se voi viitata ladkkeen
aiheuttamaan vaskuliittiin.

My6hemmissa vaiheissa kuvaa hallitsee
interstitiaalinen solukasauma (“tayteldinen
dermis”) ja histiosyytit. On tdrkeda ottaa koepala
varhaisista leesioista (alle 48 tuntia) jotta ndhddan
diagnostiset muutokset.”>

Fig 39. Livedoidi vaskulopatia, HE-vdrjdys. Vasculopathy, HE.
Dermaalissa suonissa on intraluminaalinen fibriiniplakki ja lisdksi on
fibrinoidia verisuonten nekroosia. Lisdksi on lievd inflammatorinen
infiltraatti mutta ei verisuonen seindman inflammatorista
destruktiota. Kuva Jivko Kamarachev.

Fig 40. Pyoderma gangrenosum, HE. Neutrofiilinen nekroosi

dermiksessa on laajempaa kuin epidermiksessa. Kuva Jivko
Kamarachev.

Kryoglobulinemia

Kryoglobuliinit ovat kylméssa saostuvia
seerumin immunoglobuliineja. Kryoglobulinemia
on yleensa oireeton mutta voi johtaa verisuonten
tukkeutumiseen ja kryoglobulineemiseen
vaskuliittiin.

Monoklonaalinen kryoglobulinemia (Tyyppi I)
késittaa noin 25 % tapauksista ja liittyy
multippeliin myeloomaan, Waldenstromin
makroglobulinemiaan ja krooniseen
lymfaattiseen leukemiaan. Tyypilliset kliiniset
16ydokset ovat alaraajahaavat, akrosyanoosi ja
yleistynyt livedo reticularis. Histologisesti
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Kuva 41.Kryoglobulinemia, HE: Yladermiksen pienissa suonissa on
homogeenista ja eosinofiilista materiaalia. Kuva Jivko Kamarachev

Fig 42. Martorell HYTILU, HE. Fokaalinen tukkeuttava subkutaaninen
arterioloskleroosi ja mediaalinen hypertrofia ja kalsinoosi. Kuva
Jivko Kamarachev

pienissd verisuonissa on homogeenista,
eosinofiilista, PAS-positiivista materiaalia haavojen
alla ja vaskuliittia ei ole (Kuva 41).
Polyklonaalisessa ja sekamuotoisessa
kryoglobulinemiassa (jotka assosioituvat usein C-
hepatiittiin) on vastaavankaltainen kliininen ja
histologinen kuva kuin leukosytoklastisessa

vaskuliitissa.?””

Martorellin haava, HYTILU

Martorellin haava on tukkeuttava subkutaaninen
arterioloskleroosi jossa on mediaalista
hypertrofiaa ja mediaalista kalsinoosia (Kuva 42).

Koska nama 16ydokset muistuttavat PAN:aa, on

tarkeda ottaa riittdvan iso koepala ja useita
leikkeitd. Parhaat tulokset saavutetaan 5 mm
levedlld mutta 3-4 cm pitkalla riittavéan syvalla
koepalalla, mika tulisi késitelld pitkittain jotta
saadaan riittdvéan laaja alue mikroskooppiseen

tarkasteluun.?”

Kolesteroliembolia

Kolesteroliembolia syntyy ateroskleroosiplakeista ja voi
lahted liikkeelle esimerkiksi endovaskulaaristen
toimenpiteiden tai antikoagulaation yhteydessa.
Yleisesti ottaen alaraajat ovat affisioituneet ja
iholeesioihin kuuluvat purpura, livedo reticularis,
haavat ja gangreena. Mikroskooppisesti 10ytyy
“kolesterolilauttoja” arterioleissa ja pienissda dermiksen
ja subkutiksen arterioissa. Fibriinitrombit ymparéivat
kolesterolikristalleja. Epidermiksen ja dermiksen
ymparilld voi olla huomattavaa nekroosia. Koska
emboliatapahtuma on fokaalinen, tarvitaan useita

mikroskooppisia leikkeitd.”?

Kalsifylaksia

Kalsifylaksia on henked uhkaava sairaus jota
esiintyy etupadssa dialyysivaiheen
munuaispotilailla joilla on epdnormaali
kalsium/fosforimetabolia ja sekundé&érinen tai
tertiddrinen hyperparatyreoidismi. Kliinisesti
ndhdaan erytematoottiset induroituneet plakit,
joita esiintyy etupddssa alaraajoissa. Nama
haavat paranevat hitaasti ja ovat hyvin
kivuliaita. Histologinen tyyppildydos on
pienten ja keskisuurten valtimoiden ja
arteriolien kalsifikaatio dermiksessé ja
subkutiksessa. Laajoissa tapauksissa voidaan
nédhdi interstitiaalista kalkkeutumista.
Hemorragiaa ja nekroosia voidaan myds
nghda.””

Necrobiosis lipoidica
Necrobiosis lipoidicaa (NL) esiintyy 0.3%-1.2%:1la
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diabeetikoista.”* NL esiintyy tyypillisesti
yksittdisina tai multippeleina oireettomina
keltaisenruskeina plakkeina jotka véhitellen
laajenevat ja ovat atrofioituneita. Leesiot
haavautuvat noin 15 %:ssa tapauksista,

useimmiten pienen trauman seurauksena.”

NL:n histopatologinen kuva kasittdd koko
dermiksen. Nekrobioosialueet ovat yleensa
vahemman laajoja ja vahemman tarkkarajaisia
kuin granuloma annularessa. Nekrobioottisten
alueiden viélissa on granulomatoottinen
infammatorinen infiltraatti joka koostuu
histiosyyteista, lymfosyyteista ja Langerhansin
monitumaisista soluista tai jattisoluista.
Vanhoissa atrofisissa leesioissa ja plakkien
keskelld on vahan nekrobioosia ja paljon
dermaalista fibroosia. Musiinin puuttuminen
erottaa NL:n granuloma annularesta.
Verisuonimuutokset (endoteelin turpoamisesta ja
verisuonen seindimén paksuuntuminen ja fibroosi)
ovat voimakkaampia NL:ssa kuin granuloma

annularessa.?®?

Infektiohaavat

Useat infektiot voivat aiheuttaa haavoja: EG,
trooppinen haava, atyyppiset mykobakteerit,
lepra, tuberkuloosi, syva sieni-infektio ja

leishmaniaasi.

Infektiohaavaa epailtaessa tulisi ottaa syvat
bakteeri- ja sienindytteet. Histologia osoittaa
infektion merkkeja ja erityisvéarjayksissa voidaan
osoittaa my0s patogeeneja, kuten PAS-
vérjayksessa sienid, Gram-varjayksessa
bakteereja, Giemsa-virjayksessa Leishmania ja
Ziehl-Nielsen-varjays voi auttaa mykobakteerien
havaitsemisessa. Histologiset 16ydokset jotka
viittaavat infektiohaavaan ovat: epidermiksen
hyperplasia, pseudo-epiteliomatoottinen

vaikutelma,

sekamuotoinen inflammatorinen infiltraatti jossa
on tiiviitd neutrofiilisia granulosyytteja ja
granuloomien muodostus yhdessé tai ilman
kaseaationekroosin kanssa ja lymfosyyttien,
plasmasolujen ja joidenkin eosinofiilien

kasautuma.

EG liittyy tyypillisesti Pseudomonas aeruginosa-
septikemiaan mutta samanlaisia leesioita voi
esiintyd my0s bakteerin, sienen ja
virusinfektioiden yhteydessd. EG-leesiot syntyvat
bakteerien invaasiosta verisuonten seindmissa.

Immunovajavuus on tunnettu riskitekija EG:lle.

EG:n histopatologiaan kuuluu vaskulaarinen
nekroosi ja intravaskulaarinen tromboosi sekd
niukka sekamuotoinen inflammatorinen infiltraatti
ja basofiiliset kertymat. Gram-vérjayksessa
ndhdaan gramnegatiivisia sauvoja. Rakkulat,
hemorragia, 6deema ja nekroosi ovat nahtavissa
dermiksessa. Histologiset 16ydokset ovat kuitenkin
vaihtelevia sen mukaan mika on leesion ik ja mikéa
hoito on aloitettu.

Histologinen 16ydos tuleekin suhteuttaa kliiniseen

kuvaan ja bakteeri- ja veriviljelyiden tuloksiin.

Tuumorit

Okasolusyopé (SCC) voi ilmaantua de novo tai
sekundaarisesti pitkdaikaiseen haavaan.
Sekundaarisella okasolusy6vélld on
huomattavasti huonompi ennuste kuin de novo —
okasolusyovalld. Ennuste huonontaa edelleen
diagnoosiviive.?® Hoidolle reagoimattomat
krooniset haavat tulisikin biopsoida. Jos huonosti
tai kohtalaisesti erilaistunut SCC 18ydet&én,
varhainen ja aggressiivinen kirurginen hoito on

tarkeaa.
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Haavojen taustalla voi olla my&s basaliooma.
Histologia on tyypillinen ja siind on
basofiilinen epiteliaalinen tuumori jolla on
yhteys epidermikseen. Basalioomalle on
tyypillistad tuumorijuosteet ja palisadien
muodostus seka tarkkarajainen fibroottinen
strooma ja retraktioartefakta tuumorin ja

strooman valilla.

Kaposin sarkooman tyyppipaikka on myos
alaraaja, ja siind ndhdé&éan retikulaarisessa
dermiksessé atyyppista vaskulaarista
proliferaatiota, erytrosyyttien ekstravasaatiota ja
plasmasoluja tuumorin stroomassa. Mikali
immunohistokemiassa nahd&aan herpes virus 8
(HHVB8) atyyppisessa endoteelissa on se vahva merkki

Kaposin sarkoomasta.

Alaraaja on my®s tyyppipaikka suurisoluiselle
diffuusille B-solulymfoomalle. Se on
aggressiivinen tauti, jossa ilmaantuu nopealla
tahdilla haavautuvia tuumoreita ja ennuste on
huono. Histologiassa nahdéaan tiivis kerdaytyma
CD20+, bel2+, MUM1+ B-solublasteja dermiksessa
ja subkutiksessa.?®*Jopa akraalinen melanoma
voidaan virheellisesti tulkita diabeettiseksi

haavaksi, ja vain histologia paljastaa diagnoosin.*®

Laakkeet

Ladkkeiden aiheuttamista haavoista on
anekdotaalisia raportteja mutta hydroksiurea ja

varfariini ovat tunnetuimpia haavojen aiheuttajia.

Yhdessa tutkimuksessa, jossa oli 41 potilasta
joilla oli alaraajahaava hydroksiureasta johtuen,

ja 11:lta potilaalta otettiin ihokoepalat.

Loydoksid olivat epidermaalinen atrofia, dermaalinen
fibroosi ja arpikudos ilman vaskulaarista leesiota.
Yhdesséd tapauksessa muutama pieni kapillaari oli
tukkeutunut kuten livedovaskulopatiassa mutta
suora immunofluoresenssindyte oli negatiivinen.
Toisessa tapauksessa oli fibriinikertymia dermiksessd
ja punasolujen ekstravasaatiota ja leukosytoklastista

vaskuliittia.?®

Varfariininekroosissa nadhddan epidermaalista ja
dermaalista nekroosia. Liséksi on runsaasti
intravaskulaarista trombia kapillaareissa ja

venuleissa.?27

Muut tekijat

Akuutit ulkopuoliset haittatekijat (fysikaaliset,
kemialliset, mukaanlukien artefaktaaliset
haavat) voivat aiheuttaa epidermiksen kalpeaa
nekroosia ja joskus my6s dermiksen nekroosia.
Sen sijaan inflammatorista prosessia tai

verisuonten vauriota ei ole.

Johtopaatokset ja suositukset

Histologia on tarkeé viline epétyypillisten haavojen
diagnosoinnissa. Krooninen haava joka ei vastaa
hoitoon tulisi biopsoida viimeistadn 12 viikon
kohdalla. Koepala tulisi ottaa haavan reunasta.
Diagnoosiin tarvitaan syvéd, kapea mutta riittdvan
pitkd koepala joka sisdltda epidermiksen,
dermiksen ja subkutaanista rasvaa. Lisaksi patologi
tarvitsee hyvit taustatiedot ja haavan ulkondon

kuvailun.
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|2. Kaytannon

aspekteja

Menestyksekids haavanhoito nojaa suuresti

oikeaan diagnoosiin.® Jopa naytt66n

perustuva hoito on tuomittu
epdonnistumaan jos haavalla ei ole tarkkaa
diagnoosia ja mikali liitdinnaissairauksia ei ole
huomioitu. Yleisimmat haavaetiologiat ovat
laskimo-, valtimo-, ja sekamuotoiset haavat seka
diabeettiset ja painehaavat.®*® Jos haava ei ole
luokiteltavissa naihin kategorioihin, tulisi
epatyypillistd syytd.®” Varhainen diagnoosi on
sikélikin tarkeda ettd monen epatyypillisen haavan
hoito eroaa merkittavasti tyypillisistd. Vaara hoito
voi pahimmillaan uhata potilaan raajaa tai

henkeé 10,11,100

Diagnosis

Diagnoosiin vaaditaan huolellinen anamneesi
(Taulukko 11) ja potilaan kokonaisvaltainen
huolellinen tutkimus, jossa huomioidaan

erityisesti verenkiertoelinten tila.

Haavan ja ymparéivan ihon ulkondakoé on myds
tarkeda. Hypergranulaatio, patergia
(=paheneminen traumasta), violetit reunat, joiden
alla taskumuodostusta, nekroosi, voimakas kipu,
epatyypillinen sijainti, livedo racemosa ja nopeasti
etenevit haavat ovat merkkeja epatyypillisista

syista

(Kuva 46).5”%* Haavan arviointi on jatkuva prosessi

ja sen vuoksi on tarkedd tunnistaa ja arvioida

uudelleen my6s haavat jotka eivét osoita

paranemisen merkkeja hyvélla hoidolla

(kompressio-, kevennys- ja optimaalinen

paikallishoito).

Jos haavaa epadilldan alunperin laskimohaavaksi tai

neuropaattiseksi haavaksi mutta hyvalla hoidolla

se ei osoita paranemisen merkkeja,

Taulukko 1 1. Eri riskitekijat
epatyypillisissa haavoissa

IBD, nivelreuma, PG?
hematologinen

maligniteetti?

Uremia,dialyysi? Kalsifylaksia?

RR-tauti,obesiteetti, tyyppi
Il diabetes?

Martorellin haava? HS-tauti?

Nivelreuma,sidekudos-
tauti?

Vaskuliitti?

Vitamin K
antagonisti- ladkitys?

Kalsifylaksia, Martorellin
haava,

Hydroksiurealdakitys?

Hydroksiureahaavat?

Matkailu, maahanmuuttaja?

Leishmaniaasi, tuberkuloosi?

Iki,
immunosuppressio?

Maligniteetti?

Personallisuushairio?

Artefaktahaavat?

Leesiot kainaloissa,
rintojen alla,
anogenitaaliseudussa,
nivusissa’

HS?
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Epicermis
+
Papillary
dermis

Thin split thickness skin graft

Fig 43. Ohut osaihonsiirre. Kuva Elena Conde Montero.

4-12 viikon sisélld, ainakin yksi biopsia tulisi
ottaa (kts, kpl 11).° Jos epailldan infektiohaavaa,
tulisi ottaa iso koepala ja siitd ndytteet bakteeri-,

mykobakteeri- ja sieniviljelyita varten.®

Jotta saadaan luotettava néyte, tulisi koepala

ottaa veitselld haavan reunasta. Kun epailldan
Martorellin haavaa tai kalsifylaksiahaavoja, ei
stanssikoepala yleensa ole riittdvan syva

(katso kappale 5) Stanssikoepala voi riittda
maligniteettiepdilyissa, muttei muissa
epatyypillisissa haavoissa. Vaskuliittiepailyissa
vaaditaan my®ds suora immunofluoresenssindyte
mieluiten alle 24 h ikdisesta leesiosta.”*** Mieluiten
ihopatologian erikoisldadkari analysoi histologisen
ja IF-néytteen. On kuitekin tarkedd my0ds muistaa,
ettei negatiivinen histologia poissulje haavan
epatyypillistd syytd, tarvitaan my®s kliininen arvio

ja potilas tulisi lahettdd ihotautildakarin arvioon.”

Epétyypillisen haavan liséksi potilailla voi olla myds
laskimo- tai valtimotauti. Siksi huolellinen
verenkierron arvio tarvitaan jokaiselta potilaalta
(mm. pulssipalpaatio, ABI-mittaus). Jos potilaalla
epdilldan laskimovajaatoimintaa, tulisi tehda duplex
ué-tutkimus. Neuropatian tutkimiseksi tulee tehda
monofilamenttitesti. Lisdksi tulee mitata verenpaine
ja usein tarvitaan myds laboratoriotutkimuksia,
kuten taydellinen verenkuva, maksa- ja
munuaisarvot, virtsakoe ja mahdollisesti
ulostetutkimuksia (kuten F-kalprotektiini). Jos
epdilldan vaskuliittia tai vaskulopatiaa, tulee tutkia
my06s ANA-vasta-aineet, ANCA-vasta-aineet, RF,
CCP-ab (sitrulliinivasta-aineet), seerumin
proteiinielktroforeesi, hepatiittikokeet,
kryoglobuliinit, lupusantikoagulantti, antofosfolipidi
ja kardiolipiinivasta-aineet, proteiini C, Proteiini S,
faktori V leiden ja antitrombiini III tasot, seka

kryofibrinogeenit.5**

Hoito

Kun diagnoosi on selva tarvitaan moniammatillista
lahestymistapaa. Tiimiin kuuluvat potilaan
diagnoosista riippuen mm. seuraavat
ammattiryhmat: ihotautildékari, verisuoni- ja
plastiikkakirurgi,nefrologi, reumatologi,
haavanhoitaja, ravitsemusterapeutti, fysioterapeutti,
sosiaalityontekija, psykiatri ja jalkaterapeutti. %
Hoito riippuu haavan etiologiasta ja on esitetty
aiemmissa kappaleissa. Mikili potilaalla on
immunosuppressiivinen hoito, saatetaan tarvita
my®&s alipaineimuhoitoa ja ihonsiirrettta
paranemisen vauhdittamiseksi sen jalkeen kun

inflammaatio on saatu rauhoittumaan (kuva 43).>"
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Paikalliskortikoidien kaytto on standardihoito
PG:ssé. Paikalliskortikoidit voivat kuitenkin
védhentdd inflammaatiota myds muissa
haavatyypeissa.”****?Kortikoidin
paikallisapplikaatio haavapohjalle vahentda
hypergranulaatiota ja se voi vahentdd my0s
nekroosin etenemistd Martorellin haavoissa ja
vaskuliiteissa 2** (kts kpl 13 Paikallishoito).

Koska immunosuppressiiviset lddkkeet hidastavat
haavan paranemista, tarvitaan myds
edistyneempid hoitoja®* kuten epidermisssirtoa®®ja
kirurgisia hoitomuotoja. On my&s mahdollista tehda
palasiirto, joka on perinteinen keino saada
osaihonsiirteita jotka sisaltdvat epidermiksen ja

papillaarisen dermiksen (Kuva 44).

Palat otetaan paikalllispuudutuksessa stanssilla,
kyretilla tai veitselld ja laitetaan suoraan
epidermispuoli ylospdin haavapohjalle.
Ottokohta on yleensa reisi, joka paranee
sekundaarisesti. Tdma toimenpide voidaan tehda
polikliinisesti hyvalld menestyksella'**%*” (Kuva
45). On kuitenkin tilanteita milloin palat eivat
tartu mutta silti vapauttavat kasvutekijoita ja
tukevat epitelisaatiota ja vahentavat
kipua.'*#*%*7 Painesidos ja immobilisaatio
ensimmaisen 3-4 vrk aikana on tarkeda palojen

tarttumiselle.

Ensimmadinen sidosvaihto tehddan 5-7 vrk
toimenpiteen jalkeen. Sidosvaihtojen
yhteydessa tulee varoa liiallista mekaanista

puhdistusta.

Kompressiohoito (tukisidokset, hoitosukat tai
wrap-sidokset) on hyoddyllistd kaikissa
alaraajahaavoissa vaikkei laskimovajaatoi-
mintaa olisikaan. Valtimotauti on kuitenkin
ensin poissuljettava huolellisesti. Mikali
merkittdvad valtimotautia ei todeta, tulisi
kompressiohoitoa kayttda kaikilla
alaraajahaavapotilailla. 2

Kuva 44. Kyretilld otetut palat (a).Stanssilla ja

veitselld otetut palat (b). Pisteverenvuoto palojen

ottamisen jdlkeen (c and d). Kuvat by Elena Conde
Montero

Kuva 45. Vaskauliitin aiheuttama krooninen haava (a).
Kirurgisella veitsella otetut palat haavapohjalla (b).

Kliininen kuva 3 vk myohemmin (c) Taydellinen
epitelisaatio 7 vk toimenpiteesta (d). Kuva Elena Conde
Montero

Kompressiohoito voi kuitenkin olla kivuliasta PG-
potilailla tai vaskuliittipotilailla, ja siksi voi olla
hyddyllista aloittaa pienemmilld 20mmHg
paineella * (kts kappale. 2 Pyoderma

gangrenosum).
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Tarkka anamneesi ja potilaan tutkiminen

|

Haava ei ole luokiteltavissa tyypilliseksi tai silla on epatyypillisia piirteita tai
se ei parane 4-12 viikon kuluessa hyvallad hoidolla

v

Ihokoepala ja tarvittaessa IF-ndyte, laboratoriokokeita tarvittaessa

v

v

IBD, nivelreuma,
hematologinen maligniteetti
Violetinpunaiset taskumaiset

reunat, pustelit?

Patergia?
Voimakas

kipu?

Nivelreuma,
sidekudostauti?

Palpoitava purpura, livedo
racemosa, ihonalaiset kyhmyt?

Violetti reunus ja
nekroosi?

Multippelit leesiot alaraajoissa?

Patergia?

Hypergranulaatio?
Epatyypillinen
pigmentaatio?

Ei vastetta
standardihoitoon?

Epatyypillinen sijainti?

v

v

v

Pyoderma gangrenosum? Vaskuliitti? Tuumorihaava?
Verenpainetauti, tyyppi Il diabetes, ) o
obesiteetti, vitamin K antagonisti? Munuaisten vajaatoiminta,
. o hyperparatyreoidismi, varfariini-
Nekroottiset, kivuliaat haavat s
. AL O laakitys?
alaraajoissa tai Akilleksen paalla?
Kivuliaat, nekroottiset, nopeasti etenevat haavat?
| |
Y \J

Martorellin haava? ‘ ‘ Kalsifylaksia?

Leesiot perigenitaalialueella tai kainaloissa? A -

Immunosupprimoitu potilas?
Inflammoituneet tai ei-inflammatoituneet leesiot, X . _— . v
. e . Matkailuanamneesi, nuori ikd, huumeiden kaytto?
abskessit ja erittavat fistelit? Arpeutumat?

Vesikkeli tai pusteli josta harmaankeltaista eritetta?

Tupakointi?
v Erytematoottiset tai purppuriellit makulat jotka

HS? muuttuvat vesikkeleiksi tai noduluksiksi ja sitten
haavoiksi joissa on musta nekroosi ja

erytematooottinen halo?

Persoonallisuushirio? Multippelit leesiot?

Geometriset tai tarkkarajaiset haavat?

v \

Artefaktaaliset haavat? ‘ ‘ Ecthyma gangrenosum?
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Epatyypillisten haavojen paikallishoito on
kuvattu tarkkaan kappaleessa “Paikallishoito”.
Ensi vaiheessa tulisi kdyttdad hellavaraisia,
tarttumattomia sidoksia jotta véltetdan patergia-
ilmi6 (=paheneminen traumasta).

Johtopaatokset

Mikéli haava ei sovi tyypilliseksi, on tarkeaa
miettid haavan epatyypillista syyta (kuva 46).
Paras lahestymistapa on konsultoida
ihotautilddkaria. Moniammatillisuus on

menestyksekkaan hoidon kulmakivi.
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| 3. Paikallishoito

ennen hoitolinjauksen paattimista ja

tarkan diagnoosin varmistamiseksi

epatyypillisistd haavoista kdrsivia
potilaita tulee arvioida kokonaisvaltaisesti ja tehda
heille asianmukaiset kliiniset tutkimukset. Haavan
etiologian méaarittiminen voi olla vaikeaa, silld
monet eri haavatyypit muistuttavat toisiaan
Kkliinisesti. Tdam&n vuoksi usein tarvitaan

lisdatutkimuksia kuten haavabiopsia.?”

Arviointi

Jotta hoidon onnistuminen voidaan varmistaa,
tulee potilas, haava ja potilaan ympaéristo
arvioida. Potilas tarvitsee terveydenhuollon
tukea, jotta haavasidosten vaihdot voidaan tehda
oikea-aikaisesti, aseptisesti ja atraumaattisesti
joko kotona tai vastaanotolla. Haavan
paranemiseen vaikuttaviin elintapoihin kuten
ruokavalioon, tupakointiin ja liikuntaan on
kiinnitettava huomiota. Ennen sidosvalintaa tulee
potilaan verenkierto, kipu ja muut paranemiseen
vaikuttavat tekijét kuten liitinn&issaiaraudet
huomioida hoitosuunnitelmassa.’*® Haavasta
arvioidaan koko, syvyys, haavapohjan kudos,
eritys, haju sekd haavaa ympéréiva iho. Jos
epaillddn infektiota, tulee ottaa
bakteeriviljelynédyte bakteerien herkkyyksien
selvittimiseksi ja oikean antibiootin
valitsemiseksi. Apuvilineet kuten paineen
uudelleenjakavat tuet suojaavat ihoa estden
painetta ja optimoiden mikroilmapiirin.*
Potilaiden, laheisten, hoivan, terveydenhuollon
ammattilaisten, teollisuuden ja organisaation

yhteisty6 varmistaa potilaan laadukkaan hoidon.

Hoitosuunnistelman tekoon tulee valmistau-
tua. Resurssit vaihtelevat maittain ja alueittain.
Potilaan tarpeiden kuuntelu parantaa hoitoon
sitoutumista ja luottamusta.

Hoitotiimin tulisi mé&éarittaa “viikon tavoitteet” ja
kédynnistdd asianmukainen hoito. Haava tulee
viikoittain arvioida ja mitata, seka tulokset kirjata. Jos
paranemista ei tapahdu neljassa viikossa, tarvitaan

haavaspesialistin arviota. 3

Puhdistus

Haavojen puhdistuksesta on keskusteltu
kirjallisuudessa. Infektiota vahentdvien ja haavan
paranemista edistdvien liuosten paremmuudesta
on runsaasti kirjallisuutta.*”® Kuitenkin,
Hodgkinson & Nay ehdottavat, ettd kuivan
karstan poisto, koko alaraajan huomiointi, ja
potilaan olon parantaminen ovat paikallishoi-
dossa tarkeintd.** The British Association of
Dermatology (BAD) suositteli 2014 etta potilaiden
tulisi sidosvaihdon yhteydessa pestd alaraajat
lampimasséd puhtaassa hanavedessa.’® Raajojen
pesuun tulisi kdyttad pesuvoidetta.’®Raaja ja
erityisesti varvasvalit tulisi kuivata huolellisesti
pesun jalkeen.** Kuivunut erite ja haavaan sekd
sen reunoihin kiinnittynyt hilseileva kuollut iho
vain edistdvét bakteerikasvua joten sen poistoa
suositellaan. Vetyperoksidi-, jodi-,
kaliumpermanganaatti-, klooriheksidiini- ja
keittosuolaliuoksia seké vetta kdytetaan
epatyypillisten haavojen puhdistukseen ja
paikallishoitoihin, bakteerikuorman ja biofilmin

véahentamiseksi.
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Tarvitaan  tasokkaampia  tutkimuksia jotta
kliinikkoa voitaisiin epéilyksettd ohjata haavojen
puhdistustuotteen  valinnassa.’”  Infektioiden
tunnistaminen ja hoitaminen on vélttimatonta
potilailla joilla on epétyypillisia haavoja.®®
Viimeiseksi, = sopivan  perusvoiteen  kayttd
paikallishoidon yhteydessa estda ihon halkeilun ja

kuivan hilsekarstan keraytymisen.’®

Paikalliset kortikosteroidit

Liiallinen tulehdusvaste lisddntyneine tulehdus-
soluineen (kuten neutrofiilit, lymfosyytit,
makrofagit) on yleisesti tyypillista kroonisille ja
erityisesti epatyypillisille haavoille.* Tamé
johtaa haavan jaddmiseen kroonisesti
tulehdukselliseen vaiheeseen, jossa on runsaasti
sytokiinejd, matriksin metalloproteinaaseja seka
happiradikaaleja. Tama kiihdytt&aa
solunulkoisen matriksin hajoamista ja estda
haavan paranemisen.’" Siksi paikalliset anti-
inflammatoriset steroidit voivat olla
kdyttokelpoisia haavahoidossa. Taheri ym.
ehdottavat, ettd kortikosteroideja voidaan
kdyttaa palovammoissa tulehdusta ja
fibroblastiaktiivisuutta vahentavana hoitona,
hypertrofisten arpien ja keloidien kehittymisen
estdmiseksi.*? Paikallissteroideilla on onnistuttu
tapaussarjassa hoitamaan my0s
hypergranulaatiota.’® Niita ei kuitenkaan ole
yleensa kaytetty haavanhoidossa . Haavoihin,
joissa hyvésta hoidosta huolimatta on
poikkeavan runsaita tulehduspiirteitd, voidaan
kéayttaa paikallissteroideja joko yksin tai
yhdistelména antimikrobiaalisten ja

antifungaalisten aineiden kanssa.**

Paikallisia kortikosteroideja tulee kéyttaa haavan-
hoitoon vain lddkarin maarayksen ja paikallisten
hoitolinjausten ohjeiden mukaisesti. Paikallinen
yhdistelmévalmiste on usein ensisijainen valinta,
silld pelkka kortikosteroidi tyypillisesti lisaa
infektioriskid ja voi ohentaa ihoa.*™* Tutkimuksessa
jossa potilailla oli krooninen haava (mukaanlukien
epatyypilliset haavat kuten vaskuliitti, PG,
sekamuotoinen haava, reumahaava),
paikallisteroidin, antimikrobiaalisen ja
antifungaalisen aineen yhdistelma nopeutti
paranemista ja vahensi seka eritysta ettd
kipuoireita.?”? Tutkimuksessa suositeltiin, ettd
paikallissteroideja tulee harkita jos kroonisessa
haavassa on poikkeava tulehdusreaktio, mutta
vain kun tarkka diagnoosi on tehty ja potilasta

voidaan seurata huolellisesti.

Haavasidosten valinta
Haavasidonnan toteuttavan ammattilaisen tulee
olla koulutettu ja ammattitaitoinen. Haavan
arvioinnin rungon (esim.TIME) kaytto voi auttaa
oikeiden sidosten 19ytdmisessa.’

T=Tissue: Hyva kudoksen verenkierto on edellytys
paranemiselle. Nekroottinen kudos tulee poistaa
silld se estdd haavan paranemista. Osaa
epatyypillisistd haavoista tulee revidoida
saannollisesti, mutta joidenkin haavojen (PG,
vaskuliitti,) tulehduksellisessa vaiheessa revidointi
on vahingollista. Kun ndiden haavojen
immunosuppressiivinen hoito on jo vahentanyt

hyvin tulehdusta, voidaan paikallinen
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haavarevidointi toteuttaa. Yleiskatsaus haavare-
vidoinnista ja sen toteutustavoista on ilmaiseksi ja
vapaasti luettavissa Euroopan
Haavanhoitoyhdistyksen artikkelista ‘EWMA
Document: debridement: an updated overview and
clarification of the principle role of debridement’ tai
suomennettuna

https://www.shhy .fi/site/assets/files/1042/ewma_mie

tint_haavan_puhdistus_hc.pdf

I=Infection: Oikean antibiootin valitsemiseksi tulee
infektion aiheuttaja selvittda. Bakteerit hidastavat
epatyypillisen haavan paranemista, joten
bakteerikuorman vahentdminen voi auttaa.
Antibiootteja voidaan tarvita jos haavassa on
infektio, mutta ennen hoitoa tulee diagnoosin
varmistamiseksi tehda potilaan huolellinen
kokonaisarviointi. Monia PG:a sairastavia potilaita
on hoidettu useammalla antibioottikuurilla ennen
oikeaa diagnoosia. Antiseptisten aineiden kayttd
saattaa estdd infektioita ja edistdd nopeampaa
paranemista. Paikallisten antimikrobisten aineiden
kaytto voi olla erityisen hyddyllista bakteereiden
hé&tamiseksi ennen epatyypillisen haavan

hoitoa ihonsiirteella.*”*'® Kokonaiskatsaus Euroopan
Haavanhoitoyhdistyksen kantaan
antimikrobiaalisista hoidoista kroonisissa haavoista
on ilmaiseksi ja vapaasti luettavissa

'EWMA document: Antimicrobials and non-healing
wounds. Evidence, controversies and suggestions’"

ja seuraamalla British Society for Antimicrobial
Chemotherapy:n (BSAC) kanssa kehitettya EWMA

Antimicrobial Stewardship -kampanjaa. 317

M=Moisture: Erite edistda tulehdusvastetta ja auttaa
autolyyttisessa puhdistuksessa seka epitelisaatiossa.
Liiallinen erite voi kuitenkin johtaa ymparysihon
vaurioon ja hautumiseen

(maseraatio).”*® Paikallishoidon yhteydessa tulee
eritteen maaré, viskositeetti, haju ja koostumus

arvioida.

E= Epithelial cells. Epiteelisolut vaeltavat aktiivisesti

haavan yli. Haavareunan taytyy olla

terve jotta haava voi sulkeutua.

Haavasidoksen valinnan tulee perustua
haavapohjan kuntoon ja sithen minka tyyppisia
kudoksia siind on. Huomioitaviin avainasioihin
kuuluvat:

Kostean paranemisymparistén edistiminen

Eri kudostyyppien (nekroosi, kuollut iho,

granulaatio) oikea hoito
Eritteenhallinta

Infektionhallinta

Hemostaasin edistiminen jos vuotoa
Hajunhallinta

Haavanymparysihon suojaus
Atraumaattinen sidosvaihto

Mukava ja esteettisesti hyviksyttava
potilaalle.

Kipu

Kipu on tyypillistad epatyypillisille haavoille.
Validoitua kivun arviointityokalua tulisikin
kayttaa potilaan kiputason selvittamiseksi.
Asianmukainen kivunhoito tdytyy varmistaa
ennen sidosvaihtoa. Monet epatyypillistd haavaa
sairastavat potilaat kdrsivat turhaan, niin ennen
sidosvaihtoa kuin sen aikana ja jélkeen, jos kipua
ei ole hoidettu hyvin.

Kivun ja ympardivien kudosten trauma
minimoimiseksi on oleellista valttda tarttuvia
sidoksia kuten sideharsokangasta.’” Vaihtovéli
ja haavan kosteustaso tulee huomioida

sidoksen mukavuuden takaamiseksi.
Kalsifylaksia- ja PG-haavat voivat olla erityisen
kivuliaita.
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Tarttumattomat sensitiiviset sidokset on todettu
kaytannollisiksi, silld vaskuliitti- ja PG-haavoihin
liittyy patergiailmio, eli ne vaikeutuvat pienistakin

vammoista.

Helposti asetettavien ja lisdksi paranemisprosessia
stimuloivaan pystyvien, kivunhoidollisten,
haavapohjaa jatkuvasti puhdistavien
monitoimisidosten, kuten polymeerikalvosidosten,
kayttod voi helpottaa hoitoa ja saada potilaan

paremmin osallistumaan hoitoon.**

Haavasidostuotteet

Erilaisia haavasidostuotteita on runsaasti tarjolla.
“Viikon tavoitteiden” asettaminen voi auttaa
sidosvalinnassa. Jos epdilldédn allergiaa
sidostuotteelle tai jos on kosketusihottumaan
viittaavaa, suositellaan epikutaanitesteja

mahdollisimman pian.
Haavasidosten luokkia ovat:

Passiiviset yksinkertaiset sidokset kuten
kirurgiset haavatyynyt, jotka suojaavat ja
ovat kiyttokelpoisia vihiisen eritteen

absorboimiseksi

Aktiiviset, haavapohjan kanssa
vuorovaikuttavat sidokset, kuten esimerkiksi
polymeerikalvosidokset, ovat hyodyllisid
kalsifylaksiahaavojen kovan ruven
hellavaraisessa pehmittamisessa ja kuolleen

materiaalin poistossa.

Edistyneet hoidot jotka vuorovaikuttavat
ja edistdvat paranemista, ovat hyodyllisid
komplisoituneiden ja haastavien

haavojen hoidossa.

Sidostyyppeihin kuuluvat:

Alginaatit
Antimikrobiaaliset sidokset
Vaahtosidokset
Lapinakyvit kalvot
Hydrokolloidit
Geeliytyvit kuidut
Hydrogeelit
Hydropolymeerit
Kiinnittymattomat sidokset
Alipaineimuhoito (NPWT)
Polymeeriset membraanisidokset
Superabsorboivat sidokset

Huom: Sidosten hinnat, koot, indikaatiot kannattaa

tarkistaa paikallisista ohjeista . Alipaineimusta
lisdtietoa 16ytyy ‘EWMA Document: Negative

7 321

Pressure Wound Therapy’.
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| 4. Potilaan nakokulma

roonisten haavojen negatiivinen vaikutus

potilaan hyvinvointiin tunnetaan hyvin.

Monet potilaat karsivat ahdistuksesta ja
masennuksesta. Epatyypillista haavaa sairastavia
potilaita voi vaivata paivittdin fyysisesti haju,
erite, kipu ja liikerajoitus, seka psyykkisesti
negatiiviset tunteet, yksindisyys ja masennus.™
Heidan kuolleisuutensa on suurempaa kuin
normaalivaestolld, ei vain liitinndissairauksien ja
suurempaan itsemurhariskiin johtavan
matalamman sosioekonomisen statuksen vuoksi,
vaan usein myds kipua ja kdrsimysta pitkittavan
merkittdvan diagnoosiviiveen vuoksi.*** Stressin
on osoitettu heikentdvan haavojen paranemista.'
Vaikka epétyypilliset haavat ovat kroonisia, on
niiden vaikutuksesta eldmé&nlaatuun niukasti
tutkimusta. Siksi kirjallisuushakuun siséllytettiin
epatyypillisten ja kroonisten haavojen potilas-

nakokulma.

Autonomia

Taitava ammattilainen ymmartaa
haavanhoidon potilaan nakokulmasta.’>
Univaje, kipu ja itsendisyyden menetys voivat
saada potilaan vaikuttamaan kliinikon silmissa
vaikealta. Todellisuudessa néin kirsiva potilas
kokee, etta hanta ei kuunnella. Oman
autonomian menetys merkitsee kontrollin
puuttumista ja tdma voi olla turhauttavaa
potilaalle joka haluaa pitad itsendisyytensa ja
riippumattomuutensa. Asianmukainen
oireidenhallinta voi parantaa potilaan
elaméanlaatua. Kun potilas on mukana hoidossa
ja hoitosuunnitelma sovitaan yhdessa potilaan
kanssa, ovat hyva sitoutuminen ja haavan

paraneminen todenndkdisempia.

Kroonisten, myos epatyypillisten haavojen
ilmaantuvuus ja prevalenssi tulevat
todenndkdisesti lisdantymaan. Vdeston
ikdantymisen seka lihavuuden, diabeteksen ja
alaraajojen valtimotaudin lisidntymisen vuoksi yha
useammalla potilaalla on liitinndissairauksia

joiden vuoksi haavat paranevat huonommin .**

Potilaita tuleekin rohkaista omatoimisuuteen seka
haavanhoitoon sitoutumiseen.

Elaménlaadun parantamiseksi ja kustannusten
pienentdmiseksi kannattaa sairaalahoitoa valttda ja
hoitaa haavat lahtokohtaisesti kotona. Osalla
potilaista on tydssdolon vuoksi niukasti aikaa
kayda vastaanotoilla. Toisille, usein idkkdammille
potilaille, vastaanotto on mahdollisuus tavata

muita ihmisia.

Potilaan osallistuminen

Potilaan osallistuminen on pitkdan tunnustettu
kroonisten epétyypillisten haavojen hoidossa
onnistumisen avainseikaksi .**
Korkealuokkaisessa hoidossa on oleellista aina
varmistaa arvokkuus ja kunnioitus. Tama voi
kuitenkin johtaa konfliktiin kun potilas kiistelee
ammattilaisen kanssa siitd mita han haluaa ja
mitd saa.*® Naita potilaita on usein hoidettu
monilla tuotteilla ja ladkkeilld ennen tarkan
diagnoosin tekoa.'® Potilaan voimaannuttami-
seksi, sitouttamiseksi hoitoon ja vakuuttamiseksi
siitd ettd oikea diagnoosi on tehty, tarvitaan
hyvaa kommunikaatiota ja ndiden monitahoisten
haavojen ymmarrysta. Téasta nakokulmasta voi
ajatella hyvinvoinnin olevan potilaan tarkeysjarjes-

tyksessd haavan paranemisen edella.
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Koulutus

Koulutus on térkeédta niin terveydenhuollon
ammattilaisille kuin potilaillekin. Ammattilaisten
tulee parantaa tietimystdan ja opetustaitojaan.
Potilaan ymmarryksen kannalta on tarkeata
informoida kielelld jonka potilas ymmartaa ja voi
sisdistdd. Viesti tulee vélittdd sopivan yksildidysti
ja perustellusti, esimerkiksi tupakoinnin
lopettaminen on helpompaa, jos potilas on
perustellusti sitoutunut. Siséllon, kontekstin ja
tiedonjakamiskeinojen joustavuus auttaa
vaikuttamaan potilaan ymmarrykseen ja
sitoutumiseen.®” Osa potilaista pitdd esim.
videoista, osa lehtisista. Tietoteknisten laitteiden

kayttd voi olla idkkdammille hankalaa.??

Potilaan odotukset

On tarkeata tunnistaa my®ds potilaan hoitoihin ja
toimenpiteisiin liittyvat odotukset. Esim. potilaan
tadytyy ymmartaa ettd ihosyopaepailyn biopsia on
diagnostinen, ei syovan hoito.'”® Potilaan kanssa
tulisikin kayda lapi yhdessa sovittu
hoitosuunnitelma jota noudatetaan. Né&in potilas
ja ammattilainen voivat paasta yhteisiin
tavoitteesiin. Informoidun paatéksenteon avulla
(asianmukainen tieto ja tiedonjakamistykalut)
voimme saada potilaan suostumuksen niin, etté
hén voi itse olla tilanteensa herra.
Toimenpiteiden ja uudelleenarvioiden
kirjaaminen varmistavat ettd hoito edistyy ja

tarvittavat konsultaatiot tehdaan oikea-aikaisesti.

Moniammatillisen tydryhman kommunikointi
kirjataan. N&in suunnitelma on tasmallinen,
etenkin kun tiimin jasenet kayttavit samaa
elektronista potilastietojarjestelmad. Tama estda

pyyntdjen ja tutkimusten turhaa toistamista. **

Potilaan kyvyt

Kiireisen vastaanoton aikana voi olla vaikeaa
antaa potilaalle aikaa huoliensa ilmaisuun.
Potilaalle tulee kuitenkin antaa mahdollisuus
osallistua.**® Wounds International -lehden
mukaan terveydenhuollon ammattilaisilla on
velvollisuus ajaa potilaan etua varmistamalla
potilaan hoidon olevan etusijalla ja
mahdollisuuksien mukaan osallistamalla potilas
kaikissa vaiheissa paatoksentekoon, jopa kun
haavan paranemista ei voida saavuttaa.’®* Potilaan
kapasiteetti ja sen rajoitukset tulee huomioida
Kliinisia ratkaisuja tehdessd, potilaan parhaan edun
mukaisesti. Emme aina ole samaa mielta potilaan
kanssa. Potilas voi esim. siirtda kirurgista hoitoa
suositellusta, mutta jos potilas on henkisesti
kyvykais ja paatosvaltainen, saa potilas
paatoksen tehda ja sen kanssa on elettava. Naissa
tapauksissa moniammatillisista tapaamisista voi
olla hyotya: muut ammattilaiset voivat jakaa
ajatuksiaan ja kokemuksiaan vastaavista
tilanteista.

Potilaat eivit endé ole passiivisia hoitonsa
suhteen. Internetyhteydet ja kansalliset
hoitosuositukset edistavat aktiivisuutta.

Britannian terveysvirasto alkoi toteuttaa 2011
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pitkdaikaishoidon arvon osoittavaa strategiaa,
jossa potilasta koskevat paatokset tehdédéan aina
yhdessa potilaan kanssa (no decision about me
without me).¥*2 Hoitotuloksien mittareina ovat
potilastyytyvaisyys, potilaan kokemus ja hoidon
turvallisuus. Kuitenkin Green ym:n tekemasséa
tutkimuksessa®? todettiin, ettd 38% potilaista ei
kertonut huolenaiheistaan. Kahdeksan
prosenttia kertoi, mutta heidén hoitajansa ei
huomioinut tai sivuutti huolen. Jos jaettu
paatoksenteko on haavanhoidon tulevaisuutta,
tdytyy meidén tarkistaa konsultaatiokykyjamme.
Kvalitatiivisen (laadullisen) tutkimuksen
lisdantyminen osoittaa potilaiden haluavan
enemman sananvaltaa sidoksien ja muiden
hoitojen suhteen.** Jos haluamme saada hy6édyn
aiemmin pitkalti sivuutetusta potilaan resurssista,
tdytyy meidan tydskennelld yhdessé potilaan
kanssa.

Digitaalinen kuvantaminen
Erdédssa tutkimuksessa selvitettiin
potilasndkokulmaa digitaalikuvien kdytt66n
haavan paranemisen arvioinnissa. Potilaat olivat
avoimia idealle ja kokivat sen olevan hyddyllinen
edistymisen arvioinnin lisdksi myds opetustyo-
kaluna. Osallistujien mielestd valokuvat yhdessa
mittojen ja sanallisen kuvauksen kanssa tallensivat
haavan tarkasti. Suurimalle osalle potilaista ei ollut
valid ottiko kuvan valokuvaaja, hoitaja vai ladkari
ja oliko kamera sairaalan vai henkil6kohtainen.
Kuitenkin EU:n tietosuoja-asetus (GDPR) ja
Suomen laki huomioiden on kaikkien potilaasta
tallennettujen tietojen, niin kuvien kuin haavan

mittaustenkin, hyvé tietoturva valttamatonta.'

Elamanlaatu

Potilaat, joilla on epatyypillinen haava, eivat
tarvitse psykologista tukea ja apua
moniammatillisen tiimin jasenilta pelkastaan
haavanhoidon suhteen. He tarvitsevat tukea
ryhtyékseen toimeen ja padstdkseen kasiksi

voimavaroihin joita tarvitaan eldmaéssa ja

kumppanuudessa, tullakseen taas arvostetuiksi
yhteiskunnan jaseniksi.*” Sosiaalisten tukikeinojen
on tutkimuksessa osoitettu auttavan potilaita
selviytymé&dn hoidoista ja parantavan

elamanlaatua.’®

IImiomaisessa 2017 julkaistussa portugalilaisessa
kymmenen kroonisten haavojen kanssa eldavan
potilaan tutkimuksessa raportoitiin potilaiden
tunteneen rajoittuneisuutta, masennusta,
ahdistusta ja eristaytyneisyytta. He hapesivat
hajua ja haavan erittelya sangyssa kumppaniensa
kanssa ja monet kokivat joutuneensa eristetyiksi
sosiaalisista tapahtumista. Heidan uskonnollinen
vakaumuksensa lohdutti heita ja auttoi heita
selviytymaan. Potilaiden kokemuksien
ymmartaminen, kdyttden validoituja terveyteen
liittyvan elamanlaadun kyselyitd, auttaa
kehittdiméaan potilaan tarpeisiin raataloidyt
ratkaisut.?3%

Paatelmat

Tutkimus ja kyselyt auttavat sekd ymmartamaan
potilasndkdkulman ndihin hankaliin haavoihin,
ettd suuntaamaan resurssit sinne missa niita
eniten tarvitaan. Tutkimustieto auttaa
standardoinnissa ja hoitopolkujen
yhdenmukaistamisessa. Hoitopolut auttavat
potilasta ymmartamaan hoitoprosessin ja
luottamaan ammattilaiseen. Usein potilas
tarvitsee vakuuttavaa otetta ja ymmarrysta
hoitonsa perusteista. Tarkoituksenmukainen ja
oikea-aikainen paasy hoitoon ovat myos hoidon
tehokkuuden avainmittareita. Tehtdvamme on
varmistaa laadukkaan hoidon turvallinen toteutus,
véahentéen riskejd kuten leikkaushaavainfektioita, ja
noudattaen kansainvélisid ndyttd6n perustuvia
suosituksia. Moore ym. korostivat, ettd laaduk-
kaassa haavanhoidon johtamisessa on tarkeinta
hyva moniammatillinen ldhestymistapa.?
Toisessa artikkelissa osoitettiin ettd jos potilas
pitaa itse dokumentoinnin, mahdollistuu jatkuva
ja jaettu hoitovastuu, kunhan potilas pitda
dokumentit tallessa ja
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muistaa ottaa ne hoitoon mukaan.?®” Sahkéinen
potilaan kantama kortti voi hyodyttda osaa
potilaista. Potilaan raportoimat tulosmittaukset
(PRO-mittaukset) ovat hyvé tapa selvittaa
taytettiinko potilaan tarpeet. Pilottitutkimuksessa
kéytettiin tdtd menetelméaa. Potilaat tayttivat
online-kyselyn tabletilla tai tietokoneella.
Kyselysta saatiin arvokasta ja luotettavaa tietoa
potilaan kokemuksesta artroskopiasta ja se
mahdollisti seurantavastaanoton varaamisen
vain tarvittaessa, mika vahensi turhia
rutiinivastaanottoja.’® Tdma lisadntynyt
ymmarryksen taso johtaa informoituihin
valintoihin, jotka taas johtavat potilaan kannalta
parempaan hoitoon rajallisilla resursseilla, mitd

me haluammekin.

Suositukset

Terveydenhuollon ammattilaisella on kaytdssaan
vield niukasti ndyttdd epatyypillisten haavojen
kanssa elamisen vaikeudesta.

Jos pyrimme kohtaamaan potilaan tarpeet ja
tukemaan potilasta, ovat tulokset parempia.
Ammattilaisella on tilaisuus oppia, seka
kokemuksesta ettd saatavilla olevasta kirjallisuudesta,
parantamaan hoitopolkuja ja varmistamaan potilaan
oikea diagnoosi ja hoito. Seka kliinikoiden etta
potilaiden koulutusta epatyypillisistd haavoista
taytyy parantaa. Viimeiseksi, tarvitaan lisda
laadukasta tutkimusta my0s tulosten, kuten
eldmé&nlaadun mittaamiseksi ja kivunhoidon
arvioimiseksi, ei vain haavan paranemistulosten

selvittamiseksi.
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|5. Terveystalous

Ja organisaatio

patyypillisten haavojen hoidon kustan-

nuksia ei tunneta hyvin, silld niiden

etiologia vaihtelee, ja koska niiden tiedot
usein yhdistetdan alaraajahaavojen seka
kroonisten haavojen tutkimuksiin. Kuitenkin
epatyypillisten haavojen seka rahalliset etta
inhimilliset menetykset voivat olla merkittavat
mm. diagnoosiviiveen, potilaan
liitdnndissairaukisen ja kroonisen
tulehdusreaktion aiheuttaman seisahtuneen
paranemisen johdosta. Harvinaisuudesta johtuen
hoidoista ei ole korkealaatuista ndyttoa:
Tutkimuksiin otetaan usein erilaisia matalan
naytdnasteen paikallis- ja systeemihoitoja, ja
tutkiminen on ongelmallista my0s
rekrytointivaikeuden vuoksi. Esim. PG on
Kkliininen ja poissulkudiagnoosi, jolla ei yleensa
ole spesifeja 10ydoksid,* joten hoidon aloitus voi

viivastyd aiheuttaen lisimenetyksia.

Laaja katsaus haavanhoidon terveysekonomia-
tutkimuksiin ei kuulu tihan dokumenttiin, mutta
on 16ydettavissda "'EWMA Outcomes in controlled
and comparative studies of non-healing wounds’
-dokumentista.?*

Kansantalouden kustannukset
Epatyypillisten haavojen kansantaloudellisten
kustannusten arviointi on rajoittunutta.
Kroonisten haavojen kustannukset ovat yleisesti
hyvin dokumentoitu®!ja niiden odotetaan
nousevan lihavuuden, diabeteksen ja muiden

autoimmuunitautien yleistyessa.

Y1i 400,000 australialaisella on krooninen haava.?*?
Kolmannes haavoista on kestanyt yli kuusi
kuukautta, viidesosa vuoden tai enemmaén.*?
Australiassa kroonisiin haavoihin kaytetaan
vuosittain arviolta kolme miljardia Australian
dollaria eli noin 2% maan terveysmenoista.>*
Muissa lansimaissa nahdééan vastaavia lukuja. Ison
Britannian ja Pohjois-Irlannin alueella kroonisten
haavojen hoitoon kéytetaan 3% terveydenhuollon
menoista.’** Walesilaisessa julkisen terveydenhuolto-
jarjestelmén (NHS) tietoja kdyttdneessa
tutkimuksessa paateltiin ettd kroonisten haavojen
prevalenssi on 6% ja ne kuluttavat ainakin 5,5%
NHS:n menoista.*?*>Noin 2,2 miljoonalla potilaalla
on krooninen haava®* ja ndma aiheuttavat
komorbiditeetteineen terveydenhuoltojarjestelmalle
5,3 miljardin punnan vuosikustannuksen.** Eri
puolilla Eurooppaa haavoihin kédytetaan 2—4%
terveydenhuollon menoista ja lukemat ovat
nousussa.*? Kroonisen haavan hoito maksaa
keskiméaarin 6000-10000 euroa vuodessa.*
Alkuperaisen haavan paranemisen kustannusten
lisdksi haavojen uusiutuminen on yleistd, mika voi

johtaa useiden vuosien jatkuviin kustannuksiin.
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Kustannus organisaatioille
Kroonisista haavoista koituu terveyspalveluille ja
organisaatioille valtavat kustannukset. On
kaytannollista saada tietoa kustannuksista, niin
ongelman nostamiseksi paattajien tietoon, kuin
ongelman vahentamisesta saatavien sdastojen
laskemisessakin. Haavanhoidon kustannuksista
organisaatiotasolla on epdyhdenmukaista tietoa
joka vaihtelee riippuen arviointimetodeista.
Nayton puute vaikeuttaa paatoksentekoa ja
hoitolinjauksien kehittamistd, resurssien
kohdentamisen parantamista, seka hinta-

hyotysuhteen optimointia.

STOP GAP, randomisoitu kontrolloitu
monikeskustutkimus tehtiin kliinikoiden
ohjaamiseksi parempiin hoitopaatoksiin PG:a
sairastavilla potilailla.** Osana tutkimusta Mason
ym. vertasivat siklosporiinin ja prednisolonin
kustannustehokkuutta ensi linjan hoitona.?®
Kustannustehokkuudessa ei ollut eroa potilailla
joiden leesio oli pieni, <20cm?.3*Jos leesio oli suuri
(>20cm?), oli siklosporiini kustannustehokkaampi
ja paransi potilaan ilmoittamaa elamé&nlaatua .’
Hoitopé&atoksiin tulevat toki vaikuttamaan niin
potilaan toive kuin haittavaikutusriskitkin, mutta
tutkimus osoittaa siklosporiinin olevan
prednisolonia parempaa terveydenhuollon
resurssien kayttod kustannustehokkuuden ja
elamanlaadun suhteen potilaille joilla on suuria
PG-haavoja. Tama todennakdisesti tulee
vaikuttamaan hoitolinjauksiin. ** Ensimmaisena
julkaistuna PG:iin liittyvanad kustannustehokkuus-
analyysind tutkimus avaa mahdollisuuksia tdimé&n

alueen lisatutkimukselle. 3%

HS-potilaat kdrsivat usein myos diagnoosiviiveesta.
Kuitenkin tieto HS:n aiheuttamista suorista ja
epéasuorista hoitokustannuksista on rajallista. Tama
krooninen, eteneva, kivulias ja toimintakykya
heikentdva ihosairaus vahingoittaa nuorempaa

véaestdd, johtaen usein elinikédisen hoidon tarpeeseen.

Tutkimuksissa on osoitettu HS:a sairastavien
potilaiden lisdantynyt paivystyskdyntien ja
sairaalahoidon tarve.*? Retrospektiivinen Iso-
Britanniassa tehty kohorttitutkimus paljasti
korkeakuormitteisen tihean vastaanotto-,
pdivystys- ja sairaalakdyntien maaran. Suurin osa
sairaalahoidoista oli kirurgisilla osastoilla.**
Sairaalajaksojen 1.4.2007-31.12.2013 tilastotiedoista
tutkimukseen 16ytyi 11,359 HS-potilasta. Heilla oli
65,544 osastojaksoa; 43,773 pdivystyskdyntia ja
303,204 vastaanottokdyntid.*¢ Keskimédaraisen
potilaan vuosittaisten kdyntien méaran perusteella
laskettuna sairaalaresurssien hinta oli 2,027
puntaa yhtd HS:a sairastavaa potilasta kohti .3

Suurin osa tutkimuksen potilaista oli tyoikaisia
joten sosioekonominen tyosta poissaolojen
vaikutus on merkittdva, vastaten raportoitua 2,7
tyopéaivad vuodessa.®” Yhdysvaltalaisten HS:a
sairastavien potilaiden haastattelussa 58%
vastaajista arvioi taudin aiheuttaneen poissaoloja

toistd, keskiméaarin 34 paivad vuosittain.®”
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Parantumattomiin haavoihin liittyvéat ihosyovat
voivat syntya haavan malignisoitumisesta tai
ihosydpd voi haavautua ja muistuttaa
verisuoniperdista haavaa, jollaisena sitd usein
alkuun hoidetaan ja siten oikea diagnoosi ja hoito
viivastyvat."”® Basaliooma ja okasolusyOpd ovat
yleisimmat ihosy6vét. Yhdessa ne ovat
vaaleaihoisten yleisin sy0patyyppi ja niiden
ilmaantuvuus kasvaa.**® Melanooman ilmaantuvuus
on my&s kasvussa ja se, kuten harvinaisempi
Merkelinsolusyopé, ovat aggressivisia, riippuen
siitd missd vaiheessa ne diagnosoidaan. Niiden
hoito kirurgisesti, kemoterapialla,
immunoterapialla tai sidehoidolla on kallista,

kuten uusiutumisen varalta tehtdva seurantakin.

Australialaiset yleisldaédkarit tapaavat vuosittain yli
miljoona potilasta ihosydpien vuoksi. Naiden
potilaiden leikkaus- ja muiden hoitojen, seka
patologisten ja muiden tutkimusten yhteiskustan-
nukset ovat korkeammat kuin millddn muulla
syovalla.* Suurin osa ihosy6vistd on auringon
aiheuttamia ja Australiassa niiden ilmaantuvuus
on kolminkertainen Kanadaan, Yhdysvaltoihin tai
Iso-Britanniaan verrattuna.*’ Basalioomien ja
okasolusyOpien diagnostiset ja hoitokulut arvioitiin
2010 yhteensa 511 miljoonaksi Australian
dollariksi, ja niiden arvioidaan nousevan 700

miljoonaan ldhivuosina.*

Haavanhoidon ja dermatologian aloilla on
enenevasti hoitosuosituksia, mutta niiden
kustannustehokkuuden osoittamisessa
organisaatioille on aukkoja. Tutkimuksen
mukaan hoitosuosituksiin perustuva hoito voi
olla useimmiten kustannustehokasta tai
kustannuksia sdédstavad. ™ Katsauksessa
lapikaytyjen tutkimusten laatu ja
kayttokelpoisuus paatoksentekoa ajatellen
vaihteli, mutta niistd paateltiin, ettd paremmalla
tiedolla ja laadukkaammilla kustannusarvioilla
paattdjilla on lisdaantynyt varmuus edistaa
hoitosuosituksiin perustuvaa hoitoa.*® Tdhan
liittyen tanskalaisessa tutkimuksessa todettiin

kansallisen, parhaisiin hoitosuosituksiin

perustuvan strategian mahdollistavan haavanhoidon

kustannusten vahentdamisen jopa 30%:1la.*

Epatyypillisen haavan diagnosointiviive voi
johtua rajoitetusta paasysta erikoislaakarille ja
terveydenhuollon ammattilaisten vaihtelevasta
ammattitaidosta seka tietimyksesta. Joissakin
tutkimuksissa on osoitettu merkittavia,
esimerkiksi erikoistuneiden haavapoliklinikoi-
den kéyttoonotolla saatuja sadstojd, nayttoon
perustuvan hoidon omaksumisen johdosta.*”
Ammattilaisten koulutus, harjoittelu ja
nimittdiminen kroonisten haavojen hoitoon ovat
epasuoria kustannuksia jotka taytyy siséllyttaa
organisaation budjettiin kustannuksia
arvioidessa ja kustannustehokkaan

haavanhoidon resursseja hankkiessa.’®

Ammattilaisjédrjestdjen kuten Euroopan
haavanhoitoyhdistys EWMA:n tuottamien
hoitosuositusten kdyttéonotolla ja haavanhoidon
resursoinnista paattavien asianmukaisella
koulutuksella voi olla merkittdva vaikutus
haavanhoidon taloudelliseen taakkaan.
Potentiaalisesti tehokkuutta voidaan parantaa
parhaiten haavanhoitoon liittyvien
ammattilaisten tehokkaalla kouluttamisella.
Strukturoitu koulutusohjelma nimikkeineen tai
auktorisointeineen haavahoidon ammattilaisille,
yvhdesséa uusien hoitosuositusten ja -protokollien
kanssa voi vahentaa hoidon vaihtelua, laskea

kustannuksia ja parantaa hoitotuloksia.®>3%

S76



Kustannukset potilaalle
Viimeiseksi, on tarkedtd muistaa potilaan rooli
haavanhoidon kustannuksissa. Potilaalle
koituvien kulujen kokonaisméaraa ei tunneta.
Naiden haavojen taakkaa ja suoraa vaikutusta
potilaaseen ja hdnen perheeseensa
aliarvioidaan usein. Epatyypilliset haavat ovat
usein muun sairauden oire tai komplikaatio.
Epaétyypillisid haavoja voi tulla kaiken ikéisille
ja hoito voi kestéda koko elamén. Hoitopolut
ovat monesti hiammentavia ja monimutkaisia
kun eri alojen ammattilaiset hoitavat haavaa ja
potilaalle koituu kustannuksia ylimaaraisesta
matkustamisesta, tdistd poissaoloista,
diagnostisista kokeista ja poliklinikkamak-

suista.

Krooniset haavat huonontavat merkittavasti
eldamanlaatua, hyvinvointia ja tyokykya. Ne

lisddvat sosiaalista eristyneisyytta.

Riippuen taloudellisesta tuesta ja
haavanhoitopalveluiden seké -tuotteiden
saatavuudesta, krooniset haavat voivat aiheuttaa
potilaalle huomattavia henkilokohtaisia kuluja.
Haavanhoidon siirtyminen enenevissa maarin
kotiin on siirtdnyt kustannuksia terveydenhuollolta
potilaille niissd maissa ja tilanteissa joissa

kotihoidon kuluja ei korvata.

Kustannukset esimerkiksi kotihoidon kdynneista,
haavasidoksista ja tukisidoksista voivat olla
merkittdvid ja siten vaikuttaa hoitopaatoksiin.
Lisdksi ndma tekijdt sotkevat eri hoitojarjestelmissd
tapahtuvan haavanhoidon kustannusten suoraa

vertailua.
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| 6. Johtopaato

Epatyypilliset haavat kdsittdvat noin 20

prosenttia kaikista kroonisista

haavoista.>® Naiden haavojen osalta on
selked tarve prospektiivisille monikeskustutki-
muksille. Laajan kirjallisuushaun tuloksena
huomattiin ettd on harvoja kliinisiad tutkimuksia,
ja monet niistd potilastapauksia tai
retrospektiivisia tutkimuksia. PG:n osalta on
kaksi prospektiivista randomoitua tutkimusta;
toinen vertaili kahden viikon aikana
infliksimabia plaseboon, ja koska infliksimabin
Kkliininen teho oli parempi kuin plasebolla (46%
versus 6%), ndiden kahden viikon jalkeen

plaseboryhmaé sai myds infliksimabia.?

Toinen monikeskustutkimus vertaili
siklosporiinin ja prednisolonin tehoa (112
potilasta). Siklosporiinilla ja prednisolonilla ei
ollut eroa erilaisissa péaatetapahtumissa .**
Kalsifylaksian osalta monikeskustutkimukset
ovat kdynnissd.Tarvitaan kuitenkin lisda
tutkimusta biologisista ladkkeista vertailtuna
prednisoloniin tai siklosporiiniin. .** Taméan
dokumentin kirjoittajaryhma suosittelee
seuraavia tulevaisuuden projekteja:

Paitetapahtumiksi suositellaan esim.
paranemisnopeus (esim. 6 viikon kohdalla),
paranemisaika, potilaan raportoima kipu,
elamanlaatu, laakkeiden aiheuttamat
haittavaikutukset ladkkeisti sekd komplikaatiot

kuten infektio, selluliitti, sepsis ja kuolema.*

kset

Monien niiden inflammatoristen haavojen
tarkka patofysiologia on vield tuntematon. Jotta
voidaan raitaléida tismahoitoja tarvitaan lisaa
tietoutta inflammatorisista ja tukkeuttavista
mekanismeista. Emme esimerkiksi tiedd mika
hoito voisi spesifisesti vahentda subkutaanista

arterioloskleroosia.

On jonkinasteista niyttod aikaisesta
ihonsiirreleikkausta arteriolopatioissa, jotta
nekroosin ja inflammaation noidankehi
saadaan taltutettua ja kipua vahennettya. 46
Vastakohtana perinteiselle konseptille missa
haavapohja optimoidaan ihonsiirreleikkausta
varten, paranemista voidaan havaita vaikka
haavapohja olisi vield katteinen."* Tamén ilmion
tarkkoja mediaattoreita olisi mielenkiintoista
tutkia.

Koska jokainen paranematon haava,
riippumatta etiologiasta, on
inflammatorinen leesio, tulisi
paikalliskortikoidien ja takrolimuusin
vaikutusta tutkia laajemmin.
Pro-inflammatoriset ja anti-inflammatoristet
makrofagifenotyypit ndyttelevat suurta
rolia, joten ndma solut voisivat olla kohde
tulevaisuuden hoidoille.*® Ottaen huomioon
ihonsiirteen anti-inflammatorisen
vaikutuksen haavan paranemisessa, tulisi
tutkia miten keratinosyytit ja molekyylit
jotka vaikuttavat loppuvaiheen

epitelisaatiossa
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saatelevat mikroymparistdd epanormaalissa
pitkittyneessa inflammatorisessa tilanteessa.
Tutkimukset voisivat selvittda aikaisen
palasiirron hyotyja. Palasiirto on helppo ja
kustannustehokas keino nopeuttaa haavan
paranemista. Tarvitaan my0s prospektiivisia
tutkimuksia alipaineimuhoidosta ja
edistyneemmistéd hoidoista, myos

kustannustehokkkuden nakokulmasta.

Epityypillisten haavojen hoidon haasteena on
myo6s konsensuksen ja kustannustutkimusten
puute. Lisdksi monet tutkimukset ovat
keskittyneet vain haavan paranemiseen eivatka
ota huomioon uusiutumista. On suositeltavaa

ettd remissioaika ja uusiutumiskertojen maara

otettaisiin my6s huomioon ndissa tutkimuksissa.

Tutkimukset jotka huomioivat diagnoosiviiveita
olisivat myds téarkeitd sekd potilaiden etta
organisaatioiden kannalta.

Lisdksi, kustannustehokkuus on hyvin harvoin

huomioitu epatyypillisten haavojen tutkimuksissa.

Kliinikot tietavét ettd nopea diagnoosi saastaa
kustannuksia, mutta lukuja tarvitaan paattajia

varten.

Epityypilliset haavat haastavat kliinikon seka
tunnistamisessa, diagnosoinnissa ettd hoidossa.
On tirkedd lisata tietoisuutta naistd haavoista
kaikille terveydenhuollon ammattilaisille, mutta
myos perustaa erikoistuneita keskuksia kaikista
haastavimmille haavatyypeille. Ndiden
haavojen hoitopolkuun pitaisi sisallyttaa
moniammatillinen organisoitu tiimi, joka
kisittaisi mm. ihotautilddkarin, verisuoni- ja
plastiikkakirurgin, reumatologin, diabetologin,
infektiolaakarin, psykiatrin, haavanhoitajan,
jalkaterapeutin, nefrologin, psykologin,
ravitsemusterapeutin, fysioterapeutin ja

sosiaalityontekijan.

Lopuksi haluamme vield painottaa varhaisen
tunnistamisen ja asiantuntijakonsultaation naissa
haavoissa. “Odota ja katso” — asenne voi johtaa
tuhoisiin seurauksiin. Toivomme ettd algoritmi auttaa
arjen tydssa haavapotilaiden systemaattista arviointia
ja ettd dokumenttia levitetdan ja kédytetdan kaikkia
haavoja hoitavien terveydenhuollon ammattilaisten
keskuudessa. Toivomme my®s ettd dokumentti
stimuloi kliinikkoja ja tutkijoita hedelmalliseen
translationaaliseen tutkimukseen. Lopuksi
haluamme kiittda kaikesta palautteesta ja
kommenteista mitd saimme ympéri maailmaa.
Olemme vilpittdman kiitollisia niisté ja toivomme
dokumentin hyodyttavan seka kliinikoita etta

potilaita.
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| 8. Liitteet

Maaritelmat

Biologinen hoito: hoitomuoto jossa kdytetdan
eldvistd organismeista tehtyjé aineita hoitamaan
tautia. Biologiseen hoitoon kuuluvat
immunoterapia (rokotukset, sytokiinit ja jotkut
vasta-aineet) geeniterapia ja jotkut

kohdeterapiat.
Cribriform: scars perforated like a sieve

Immunomodulatorinen hoito: hoito mika
vaikuttaa ihmisen

immuunipuolustusjirjestelmé&an

Immunosuppressiivinen hoito: hoito joka
vahentdd immuunipuolustusjarjestelmn

aktiviteettia

Moniammatillinen tiimi: moniammatillinen
tiimi on joukko terveydenhuollon ammattilaisia
jotka toimivat yhdessd potilaan parhaaksi,

kukin omasta erikoisosaamisestaan kasin. .

Interdisciplinary team: An interdisciplinary
clinical team is a consistent grouping of people
from relevant clinical disciplines, ideally inclusive
of the patient, whose interactions are guided by
specific team functions and processes to achieve

team-defined favourable patient outcomes.?

Patergia: Leesion paheneminen traumasta
iholla

Purpura: Punaiset tai tummanvioletit taplat iholla

jotka  eivat  hdvid  painettaessa,  liittyy

verisuonivaurioon.
Systeeminen hoito: Hoito jossa kédytetddn aineita
jotka6breatment using substances that travel through

the bloodstream, reaching and affecting cells all

over the body.

Lyhenteet

AAV: ANCA-assossioituneet vaskuliitit

ADA2: Adenosine deaminase?

ABPI: ABIl-indeksi

ANA: Antinukleaariset vasta-aineet

ANCA: Antineutrofiiliset sytoplasmiset vasta-aineet
BAD: British Association of Dermatology

BCC: Basalioomat

BMP: Bone morphogenetic proteiinit

BSAC: British Society for Antimicrobial
Chemotherapy

CHCC: Chapel Hill Consensus Conference
Nomenclature of Vasculitides

CTD: Connective tissue disorder, sidekudostauti
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CUA: Calcific uremic arteriolopathy

DIF: Direct immunofluorescence , suora immunofluoresenssi

EB: Epidermolysis bullosa

EG: Ecthyma gangrenosum

EGPA: Eosinofiilinen granulomatoottinen polyangiitti
ELISA: Enzyme-linked immunosorbent assay
ESRD: End-stage renal disease

EWMA: European Wound Management Association
GPA: Granulomatoottinen polyangiitti

HE: Haematoksyliini ja eosiinivarjays

HSP: Henoch-Schonlein purpura

HHYVS8: Human herpes virus8

HRQoL: Health Related Quality of Life, elaméanlaatu
HS: Hidradenitis suppurativa

HT: Hypertension, verenpainetauti

HYTILU: Hypertensive ischemic leg ulcer

IBD: Inflammatory bowel diseases, tulehdukselliset suolistosairaudet

IgA/G/M: Immunoglobulin A/G/M

IgAV: IgA vasculitis
IL-1/12/17: Interleukin

IRD: Inflammatory rheumatological diseases

KPAN: Kutaaninen polyarteritis nodosa
LSV: Leukosytoklastinen vaskuliitti
LE: Lupus erythematosus

LP: Lichen planus, punajakala
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LU: Leg ulcer, alaraajahaava

LV: Livedoidi vasculopatia

MGP: Matrix Gla protein

MMP: Matrix metalloproteinase
MPA: Mikroskooppinen polyangiitti
MPO-ANCA: Myeloperoxidase ANCA
MRI: Magneettitutkimus
MVV:Medium vessel vasculitis
NETs: Neutrophil extracellular traps
NHS: National health service

NL: Necrobiosis lipoidica

NMSC: Non-melanoma skin cancer, ei-melanoottinen ihosy6pa

NPWT: Negative pressure wound therapy, alipaineimuhoito

NSAID: Non-Steroidaaalinen anti- inflammatorinen ladke

PAD: Peripheral arterial disease, valtimotauti

PAN: Polyarteritis nodosa
PAPA: PG, Pyogeneninen artriitti ja akne

PAS: Periodic acid-Schiff varjays

PASH: PG, Pyogeeninen artriitti ja Hidradenitis

suppurativa

PA-PASH: PG, Pyogeeninen artriitti ja arthritis,

Hidradenitis suppurativa, ja Acne

PCR: Polymeraasiketjureaktio

PEST: Proline, glutamate, serine ja
threonine

PF: Purpura fulminans

PMN: Polymorphonukleaariset
leukosyytit

PR3-ANCA: Proteinaasi- 3 ANCA-vasta-
aineet

PROMS: Patient related outcome
measurements

PSPG: Postkirurginen pyoderma
gangrenosum
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PTA: Percutaneous transluminal angioplasty, pallolaajennus
PTP: Protein tyrosine fosfataasit

PURPLE: Painful Purpuric Ulcers with Reticular Pattern

of the Lower Extremities, kivuliaat purppuriellit

alaraajojen haavat

RA: Rheumatoidiartriitti

RCT: Randomised controlled trials, randomoidut
kaksoissokkotutkimukset

SCC: Squamous cell carcinomas,
okasolusyopa

SCD: Sickle cell disease, sirppusoluanemia

SLE: Systeeminen lupus erythematosus

SOV: Single organ vasculitis, yhden elimen vaskuliitti

SSI: Surgical site infection, kirurginen infektio

SSRI: Serotonin reuptake inhibitor, serotoniinin takaisinoton estéja
SVV: Small vessel vasculitis, pienten suonten vaskuliitti

TNF-o.: Tumour necrosis factor alpha

ULP: Ulcerative lichen planus, haavauttava punajdkala

UVAI: Ultraviolet A1
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