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Sissejuhatus

Schwannomatoosi iseloomustab
healoomuliste kasvajate -
schwannoomide teke perifeersetes
ja spinaalnarvides. Kasvaja areneb
narvi Umbrise Schwanni rakkudest
(joonis 1), millest tuleneb ka kasvaja
nimetus. Schwannoom vOib
pohjustada lokaalset voi kiirguvat
valu, samuti esineda asiimptomaati-
lise massina. Schwannomatoos voib
pohjustada ka meningioomide teket,
mis on ajukelmelt Ildahtuv hea-
loomuline kasvaja.

Healoomulised on kasvajad, mis
kasvavad aeglaselt, ei tungi
Umbritsevatesse kudedesse ja on
hasti piirdunud. Samas vdivad ka
healoomulised kasvajad p&hjustada
tGsiseid kaebuseid olenevalt
asukohast ja survest teistele
kudedele.
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Schwannomatoos on pdhjustatud muutusest 22. kromosoomil asuvas SMARCB1 vGi LZTR1 geenis.

Inimesel on normaalselt 23 kromosoomipaari ehk kokku 46 kromosoomi, mis asuvad rakutuumas. 46-
st kromosoomist on kaks sugukromosoomid, mis maadravad lapse soo — tiitarlapsel kaks X-kromosoomi
(46;XX) ja poisslapsel X ja Y kromosoomid (46;XY). Normaalselt parib laps ihe kromosoomi isalt, teise
emalt. Igal kromosoomil on tuhandeid geene, milles sisalduv informatsioon on vajalik organismi
toimimiseks. Piltlikult 6eldes on geenid nagu retsept, mis annab tapseid juhiseid, kuidas organism peab

arenema, kasvama ja funktsioneerima.

SMARCB1 ja LZTR1 geenid toimivad kui tuumor-supressor geenid, mille roll on labi valgu tootmise
reguleerida rakkude kasvu, jagunemist ja apoptoosi e programmeeritud rakusurma. Mutatsioonid
tuumor-supressor geenis pohjustavad rakkude reguleerimata jagunemise (paljunemise) ja apoptoosi
mitte toimumise, mistdttu kujuneb soodumus kasvajate tekkeks. SMARCB1 geenimutatsiooni korral

on risk ka meningioomide tekkeks.

Esinemissagedus

Schwannomatoosi esinemissagedus ei ole tapselt teada. Hinnanguliselt vdib lilemaailmselt
esinemissagedus olla 1 juhtum 70 000 elussiinni kohta.



Kliiniline pilt

Uldjuhul avaldub périlik schwannomatoos 10-40 eluaasta vahel, mitteparilikel juhtudel hilisemas eas.
Schwannoomid tekivad kdige sagedamini perifeersetes voi spinaalnarvides. Spinaalnarvi kasvaja tekib
peamiselt alaselja piirkonnas. Kraniaalnarvid on haaratud harva, kuid neist kdige sagedamini V
kraniaalnarv e kolmiknarv, mille haaratus p&hjustab pea- ja ndopiirkonna valu.

Schwannoomi peamiseks kaebuseks on lokaalne vai kiirguv valu. Monel juhul véib valuaisting esineda
ka piirkonnas, kus schwannoomi ei ole. Kasvaja voib esineda ka asimptomaatilise massina. Valu on
Gldjuhul mé6duka kuni tugeva intensiivsusega ja vGib olla raskesti valu vaigistavatele meetoditele
alluv. Valu muutub sageli krooniliseks. Teised schwannoomiga seotud kaebused tulenevad kasvaja
asukohast ja narvikahjustusest ning voivad avalduda naiteks tundlikkushdirena (siplegajooksutunne,
tundlikkuse langus), jdseme ndrkuse voi peavaluna.

SMARCB1 geenimutatsiooni korral on suurenenud risk ka meningioomide tekkeks, mis kujutab endast
ajukelmelt Iahtuvat healoomulist kasvajat.

Schwannomatoos on sarnane Il tidpi neurofibromatoosile, mida iseloomustab kuulmis- ja
tasakaalunarvi schwannoomide teke sisekdrvas. Schwannomatoosi puhul Gldjuhul sisekdrva kasvajaid
ei teki ja nende kahepoolne olemasolu valistab schwannomatoosi diagnoosi.

Parandumine

Autosoom-dominantne
Schwannomatoos on enamikel juhtudel

sporaadiline e uksikjuht perekonnas. Mdnel

sporaadilise schwannomatoosiga patsiendil on

samuti pohjus SMARCB1 voi LZTR1 geenis, Terve vanem
monel jadb pohjus teadmata. Uuringud on

leidnud, et ligikaudu 15 -  25%
schwannomatoosidest on  parilikud ja
autosoom-dominantse parandumisega (joonis

2), mis tdhendab, et haiguse avaldumiseks ]
piisab muutusest vaid (hes SMARCB1 véi
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LZTR1 geenide alleelis. Autosoom-dominantne
muutus vOib olla de novo ehk uustekkeline, mis

tahendab, et kumbki vanematest muutust ei .
kanna. Teistel juhtudel Gks vanematest kannab
||

samuti sama muutust Uhes geeni alleelis.
Geenimuutusega isik parandab
schwannomatoosi oma jarglasele 50%
tdendosusega.
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Joonis 2. Autosoom-dominante pdrandumine.
Modlifitseeritud. Wikimedia Commons, 2022



Ravi ja kasitlus

Schwannomatoos ei ole vilja ravitav ning ravi keskendub kaebuste leevendamisele. Schwannomatoosi
diagnoosi jargselt on vajalik teostada MRT uuring haiguse ulatuse tuvastamiseks. Soodsa koha peal
asetsevaid schwannoome on vdimalik kirurgiliselt eemaldada. Operatsiooni ndidustuse ja vGimalikkuse
Ule otsustab neurokirurg. Schwannomiga patsient peab jddma neuroloogi jalgimisele ja praeguste
juhendite jargi on soovituslik iga-aastaselt teostada MRT uuring pea- ja/vGi seljaaju schwannoomi
korral.

Peamiseks kaebuseks on tldjuhul valu, mis muutub tihti krooniliseks ning on elukvaliteeti hairiv.
Tllpilistest valuvaigistitest (paratsetamool, mittesteroidsed pdletikuvastased ravimid nagu nt
ibuprofeen) kroonilise valu puhul kasu ei ole, mistottu vajab krooniline valu mitmekilgset kasitlust
valuravi spetsialisti poolt. Valuga tegelemine aitab ennetada ka drevuse ja depressiooni tekkeriski.
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