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mmuunivajeet (inborn errors of immunity,

IEI) muodostavat monimuotoisen harvinais-

sairauksien ryhmin, jossa yksittdiset diag-

noosit ovat harvinaisia, mutta kokonaisuutena

immuunivajeet ovat merkittivd diagnoosi-

ryhmi, jonka sairastavuus on korkeaa. Niin
voimme olettaa, etti tehohoidossakin kohtaa seka
potilaita, joilla on tiedossa oleva synnynniinen
immuunivaje, mutta my6s sellaisia potilaita, joilla
immuunivaje on vield diagnosoimaton. Synnyn-
ndisid immuunivajeita diagnosoidaan lisddnty-
visti myos aikuisilla.

Tehohoitolddkiri voi kidynnistid immuuniva-
jeen diagnostiset selvittelyt, mutta varsinainen
diagnostiikka on yliopistosairaaloissa keskitet-
ty yleensi infektiosairauksien alla oleville poli-
klinikoille. Immuunivajeet voivat ilmetd hyvin
vaihtelevin tavoin ja eri ikiryhmissd, miki tekee
diagnostiikasta erityisen haastavaa etenkin teho-
hoitoympiristdssd. Diagnostiikassa anamneesin
merkitys on keskeinen, ja laboratoriotutkimukset
etenevit seulontatesteistd kohti spesifisempii ja
usein vaativia erityistutkimuksia, mukaan lukien
geneettinen diagnostiikka. Kliinisen kuvan ja
laboratorioloydésten vilinen korrelaatio voi olla
heikko, ja harvinaisten sairauksien diagnostiikka
edellyttdd usein erikoisosaamista ja kansainvilis-
td yhteistyota.

Vastasyntyneiden osalta keskiéssd on
SCID-seulonta, joka mahdollistaa vaikei-
den T-solupuutosten varhaisen tunnistamisen
kantapdindytteestd. Seulonta on herkkd, mutta
ei tidydellinen: vddrid positiivisia esiintyy, ja har-
vinaisissa tapauksissa myds vddrid negatiivisia.
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Esimerkkind vastasyntyneiden tai lasten teho-
hoidossa mahdollisesti esiin tulevasta sairaudesta
luennolla esiteltiin 22q11.2-deleetiosyndroomaa,
jonka kliininen ja immunologinen ilmentyma on
vaihteleva ja jossa immuunipuutoksen vaikeusas-
te vaihtelee lievistd vaikeaan T-solupuutokseen.
Synnynniiset sydinviat ovat hyvin tavallisia
22q11.2-deleetiosyndroomassa, joten sydin-
vikaisen vastasyntyneen osalta immunologiset
perusselvittelyt kannattaa tehdd herkasti.

Lasten tehohoitoa koskevassa retrospektii-
visessd aineistossa Turkista immuunivaje diag-
nosoitiin ensimmaiistd kertaa tehohoidon aikana
noin 4 %:lla potilaista. Merkittivd havainto oli,
ettd suurin osa ndistd tapauksista edusti immuno-
dysregulaatiotiloja, mikd korostaa sitd, ettd im-
muunivaje ei ilmene pelkistddn infektioherk-
kyytend, vaan my6s poikkeavana tulehdus- ja
immuunivasteena.

Aikuisten immuunivajeista tehohoidon niko-
kulmasta on selvisti vihemmin tietoa. Aikuisialld
diagnosoitavat synnynniiset immuunivajeet ovat
usein immunodysregulaatiotiloja, joiden tunnis-
taminen on vaikeaa. Hyvi esimerkki tehohoidos-
sa esiintyvistd immunodysregulaatiotilasta on
HLH (hemofagosyyttinen lymfohistiosytoosi),
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joka on harvinainen mutta kliinisesti keskeinen
erotusdiagnostinen haaste sepsiksen ja sytokiini-
myrskyn yhteydessi. HLH-potilailla synnynnii-
nen immuunivaje on mahdollinen, mutta sekun-
daarinen HLH ilman selkedd geneettistd taustaa
on tavallisempi. HLH:n diagnostiikka perustuu
kliinisiin ja laboratoriokriteereihin, mutta teho-
hoitopotilailla kiytettivissd oleva diagnostinen
tyokalupakki on rajallinen ja tulosten tulkinta
vaikeaa. Nimi potilaat olisi kuitenkin tirkedd
tunnistaa ajoissa, jotta heille voidaan kohdentaa
oikea hoito. Sytokiiniméirityksid on suositeltu
kliinisen diagnostiikan tueksi, mutta niitd on
rajallisesti saatavilla tutkimuslaboratorioiden
ulkopuolella. Sytokiinimiidritykset voivat ohjata
biologisia hoitoja sytokiinimyrskyyn.

Lopuksi korostan, ettd immuunivajepotilai-
den tunnistaminen tehohoidossa edellyttai sitd,
ettd herdd ajatus mahdollisesti immunologises-
ta hiiriostd tavallisempien diagnoosien ohella.
Poikkeava tai hoitoresistentti taudinkuva voi
olla merkki taustalla olevasta immuunivajeesta
— erityisesti immunodysregulaatiosta. Niiden

vaikeiden harvinaissairauksien osalta moni-
ammatillinen dialogi on tirkedi: infektiolddkiri,
hematologi, tehohoitolddkiri, reumatologi ja
myo6s laboratoriolddkiri kaikki kantavat korten-
sa kekoon.

Viitteet

1. Poli MC, Aksentijevich |, Bousfiha AA, ym. Human inborn errors of
immunity: 2024 update on the classification from the Internatio-
nal Union of Immunological Societies Expert Committee. J Hum
Immun 2025; 1(1): €20250003. doi:10.70962/jhi.20250003.

2. Bousfiha AA, Jeddane L, Moundir A, ym. The 2024 update of IUIS
phenotypic classification of human inborn errors of immunity. J
Hum Immun 2025; 1(1): €20250002. doi:10.70962/jhi.20250002.

3. Borghesi A. Life-threatening infections in human newborns:
reconciling age-specific vulnerability and interindividual
variability. Cell Immunol 2024; 397-398: 104807. doi10.1016/j.
cellimm.2024.104807.

4. Celmeli F, Oz A, Kihtir HS, ym. Inborn errors of immunity in pediat-
ric intensive care: prevalence, characteristics, and prognosis. J Clin
Immunol 2024; 45(1): 25. doi:10.1007/s10875-024-01823-5.

5. Eidson NM, Williams KW. Inborn errors of immunity in pediatric in-
tensive care: prevalence, characteristics, and prognosis. Pediatrics
2025; 156(Suppl 2): S65. doi10.1542/peds.2025-0742460H.

6. Casanova JL, Abel L. From rare disorders of immunity to common
determinants of infection: following the mechanistic thread. Cell
2022;185(17): 3086-103. doi:10.1016/j.cell.2022.07.004.

7. Griffin G, Shenoi S, Hughes G. Hemophagocytic lymphohistio-
cytosis: an update on pathogenesis, diagnosis, and therapy.

Best Pract Res Clin Rheumatol 2020; 34(4): 101515. doi:10.1016/j.
berh.2020.101515.

8. Nie J, Zhou L, Tian W, ym. Deep insight into cytokine storm: from
pathogenesis to treatment. Signal Transduct Target Ther 2025;
10: 112. doi:10.1038/s41392-025-02178-y.

Operatiivisten paivien 2025 luentolyhennelma.



	Pääkirjoitus: Vapaaehtoistyön ytimessä
	Tässä numerossa
	Suomen Anestesiologiyhdistyksen Obstetrisen jaoksen Syyskoulutuspäivät
	Puheenjohtajalta: Uusi vuosi, uusi johtokunta
	Proffan palsta: Väärin ymmärretty
	Koulutuskalenteri
	Kuulustelussa: Erikoislääkärikuulustelu – Anestesiologia ja tehohoito 3.2.2026
	Dosentit
	Haastattelu: Päätoimittaja tavattavissa
	Haastattelu: Vuoden Innostaja - erityismaininta Jenni Puolivälille
	Uutisia
	Veripalvelu tarjoaa kokoverivalmisteen ensihoidon käyttöön
	SAY:n johtokunta esittäytyy
	Edelliseltä toimikaudelta jatkavat
	Viimeisin tiedejulkaisuni
	Uusi jäsen Finnanestin toimituskuntaan!
	Kokoustiedotteet jäsenille
	Anestesiologien edunvalvonnalle haetaan uutta kotia
	Koulutuspaikkakyselyn tulokset
	Finnanestiin uudet kirjoituspohjat ja tekoälyohjeistus
	Äänestä lehden parasta artikkelia

	Uutiskirje: Suositus potilaskeskeisen verenhoidon  (Patient Blood Management, PBM)  käyttöönotosta
	Teema: Työhyvinvointi
	Aktiivinen johtaminen työhyvinvoinnin osana
	Psykologisesti turvallinen ympäristö
	(Työ)elämän ennakoimattomuudesta kohti antifragiliteettia
	Tuhkaa vai timanttia paineen alla - stressin monet kasvot
	Miten jäädä eläkkeelle?

	Elinhäiriöiden mittaaminen tehohoidossa: SOFA-2
	Immuunivajepotilas tehohoidossa
	Sairaalloisen obeesi potilas tehohoidossa
	Elämän loppuvaihe teho-osastolla
	DAS 2025 intubation guidelines - mitä uutta?
	Jos Hb alle 80,  pussi punasoluja?
	Dynaamiset verenkierron mittarit ja nestevasteisuuden testit
	Tutkijaviesti: Tutkimusterveisiä Lapin keskussairaalasta!
	Hereillä!: Lasten puudutuksille kyllä, bentsodiatsepiineille ja liberaalille punasolujen annolle ei
	Väitös: Aivojen sähköhoidon anestesia Suomessa - kliiniset käytännöt ja haittavaikutusten hoito
	Matkakertomus: Obstetrista anestesiologiaa käytännönläheisesti ja muuan Mauri Hakkarainen
	Matkakertomus: Mitä opin globaalista anestesiasta?
	Työpäiväni: Voi kun olisi päivän lopuksi vähän verta kengällä
	Erikoistuvan elämää: Älä tee niin kuin minä sanon, vaan tee juuri niin kuin minä sanon!

