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Maahanmuuttajalapsen poikkeava verenkuva -
huomioi hemoglobiinisairaudet ja taustatekijat

« Tyypillisin maahanmuuttajalapsen verenkuvan poikkeavuus on anemia. Sita esiintyy lahes puolella pakolaistaustaisista lapsista.
« Anemian taustalla voi olla muun muassa aliravitsemus, infektio, krooninen sairaus tai perinnéllinen hemoglobiinisairaus.

« Perinnéllisessa hemoglobiinisairaudessa muodostuu joko liian vahan (talassemia) tai rakenteeltaan poikkeavaa (yleisimmin
sirppisolutauti) hemoglobiinin globiiniketjua.

- Terveilla afrikkalaistaustaisilla lapsilla neutrofiiliarvot voivat olla suomalaisiin viitearvoihin ndhden matalia afrikkalaisvaestossa
yleisen geenipolymorfismin vuoksi.
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Suomeen saapuu lapsia maahanmuuttajina monista maista. Heistd merkittdva osa tulee pakolaisina,
turvapaikan hakijoina tai adoption kautta. Maahanmuuttajilla tarkoitamme suomalaisesta kantaviestosta
geneettisesti poikkeavia viestoryhmia.

Maahanmuuttajaviestossa perinnolliset anemiaa aiheuttavat sairaudet, kuten talassemiat, ovat yleisia. Lapsen
anemian taustalla voi olla my06s ravitsemusvajeita, erilaisia infektioita ja kroonisia sairauksia. Toisaalta tdysin
terveilla afrikkalaistaustaisilla lapsilla voi olla suomalaisia viitearvoja matalampi neutrofiilitaso
geenipolymorfismin takia (1,2).

Perinndlliset verihiutalehdiriot eivét ole nykytiedon valossa maahanmuuttajilla yleisempid kuin
suomalaisvéest6lld, mutta sukulaisavioliitoissa voi esiintyd harvinaisiakin perinnéllisid veritauteja.
Keskitymme péddosin anemian erotusdiagnoosiin seké yleisimpiin hemoglobiinipoikkeavuuksiin.

Anemia

Anemia on maahanmuuttajalasten yleisin verenkuvapoikkeavuus. Pakolaisina linsimaihin saapuneista
lapsista lahes puolella (44 %) on todettu anemia. Suurin anemiariski on 6—-23 kuukauden ikéisilld lapsilla (3).

Tavallisin anemian syy on raudanpuute (4,5). Raudanpuuteanemia nayttaytyy verenkuvassa mikrosytaarisena
ja hypokromisena, eli punasolut ovat pienikokoisia (pieni MCV, ks. taulukko 1) ja kalpeita (pieni MCH).
Raudanpuutteen taustalla on yleisimmin ravitsemuksen puutteellisuus tai yksipuolisuus (4,5).


https://www.laakarilehti.fi/
https://www.laakarilehti.fi/haku/?category[]=1041
https://tsv.fi/tunnus

TAULUKKO 1.

Anemian erotusdiagnostiikka maahanmuuttajalapsilla

Anemian perustutkimus on verenkuva sisaltdaen retikulosyytit (PVKT+R). Verenkuvasta
huomioidaan erityisesti hemoglohiinitaso, punasolujen koko ja hemoglobiinikyllasteisyys
seka retikulosyyttimaara.
Anemian syy Tyypillinen loydos anemian lisaksi
Raudan puute Mikrosytoosi eli pieni MCV, pieni MCH
Retikulosyytit matalat
Ferritiini matala ja/tai muut rautaparametrit sopivat

rautavajeeseen
B,,-vitamiinin tai folaatin puute Makrosytoosi eli suuri MCV
Infektiot: Alkuelaimet ja suolistoloiset: eosinofilia
helikobakteeri, alkueldimet, Helikobakteeri ja malaria: mikrobiologiset testit
suolistoloiset, malaria, tavalliset o _ _
virus- ja bakteeri-infektiot Infektio-oireet ja -parametrit
Diagnosoimaton sairaus, Yleisoireet
e5|m_erk|k5| |r_1fle_1mmatqr|neq : Usein matalat retikulosyytit (jos ei ole kyse vuoto-
autoimmuunisairaus tai maligni- :
o : : . anemiasta)
teetti ("kroonisen taudin anemia”)
Talassemia tai talassemian Mikrosytoosi eli pieni MCV
kantajuus Retikulosyytit koholla
Beetatalassemiassa tyypillinen hemoglohiinifraktiointi-
l6ydds
Sirppisolutauti Normosytaarinen anemia
Retikulosyytit koholla
Tyypillinen hemoglobiinifraktiointiloydds
G6PD-puutos (akuutti anemia) Akuutti kellastuminen

Positiiviset hemolyysikokeet

G6PD = glukoosi-6-fosfaattidehydrogenaasi, MCH = mean cellular hemaglobin eli punasolun
keskimaarainen hemoglobiinimaara, MCV = mean cellular volume eli punasolujen keskitilavuus,
PVKT+R = perusverenkuva, trombosyytit ja retikulosyytit.

Anemian syitd on monia (taulukko 1). Mikili lapsi on lahikuukausina saapunut heikon hygienian oloista ja
trooppiselta alueelta, voi syyné olla Suomessa harvinaisia alkueldin- tai bakteeritauteja, kuten suoliston
parasiitti-infektio (5). Alkueldintaudeissa verenkuvassa voidaan néhda lisdksi eosinofiliaa, mik antaa
diagnostisen vihjeen mahdollisten vatsaoireiden lisdksi. Toinen tyypillinen lievdd anemiaa aiheuttava infektio
maahanmuuttajilla on helikobakteerigastriitti. Erotusdiagnostiikassa huomioon otettavien infektioiden kirjo
on laaja (taulukko 1).
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Etenkin aliravitun lapsen anemian taustalla voi olla B, 5-vitamiinin tai folaatin puute. Mikali lapsella ei ole
samanaikaista raudanpuutetta tai talassemiaa, on Bq,-vitamiinin ja folaatin puutokseen liittyvd anemia

makrosytaarinen (suuri MCV). Anemian syyné voi olla my06s diagnosoimaton sairaus, kuten tulehduksellinen
autoimmuunitauti tai maligniteetti. Etenkin pakolaisleireilti tai vastaavanlaisilta alueilta saapuvilla lapsilla voi
olla vaikeitakin sairauksia, joita ei terveyspalvelujen heikon saatavuuden vuoksi ole diagnosoitu tai hoidettu.

Akuutin hemolyyttisen anemian ja kellastumisen taustalla voi olla glukoosi-6-fosfaattidehydrogenaasin (G6PD)
puute. Se on hyvin yleinen malarian esiintymisalueilla Vdlimeren ympéristossi, Afrikassa ja Eteld-Aasiassa (6).
G6PD-puutos ei vaikuta hemoglobiinitasoon normaalitilanteessa, vaan akuutti anemia ilmaantuu esimerkiksi
hirkipapujen syomisen yhteydessid. Maahanmuuttajalapsen jatkuvan anemian taustalla voi olla myos
perinnéllinen hemoglobiinisairaus.

Perinndlliset hemoglobiinisairaudet

Perinndllisilla hemoglobiinisairauksilla tarkoitetaan tilaa, jossa geenipoikkeavuus paikantuu hemoglobiinin
alfa- tai beetaketjun geeniin. Talassemioissa alfa- tai beetaketjua muodostuu liian véhén, kun taas
hemoglobiinivarianteissa (HbS, HbC, HbD, HbE) hemoglobiini on rakenteeltaan poikkeava. Tavallisin
hemoglobiinivariantti on HbS, joka aiheuttaa sirppisolutaudin (7,8).

Perinndlliset hemoglobiinipoikkeavuudet ovat maailman yleisimpid monogeenisia sairauksia (7,8).
Hemoglobiinisairauksia esiintyy erityisesti malaria-alueilta ldhtoisin olevilla ihmisilla (kuva 1).



KUVA 1.

Hemoglobiinisairauksien tyypilliset esiintymisalueet
maailmassa

et

Talassemia 1IN
HbS
HbC [

Ovalosytoosi [
HbE C—1
PK:n puute %

Hemoglobiinivariantit: HbE = hemoglobiini E, HbS = hemoglobiini S eli sirppihemoglobiini,

HbC = hemoglobiini C.

Ovalosytoosia ja punasolujen PK:n (pyruvaattikinaasin) puutetta ei kasitelld tassa kirjoituksessa,
koska ne eivat ole merkittavia lapsen verenkuvaa tulkittaessa.

Kuva: Thalassemia International Federation (TIF). Kiitdamme lampimasti TIF:n henkildkuntaa
saamastamme avusta ja kuvan julkaisuluvasta.

Viimeisten vuosikymmenten aikana niita sairastavia ja kantavia henkil6itd on muuttanut runsaasti ympari
maailmaa (9,10). Suomessa oli vuonna 2008 OECD:n raportin mukaan maahanmuuttajia 4 prosenttia
viestOstd, ja vuonna 2022 Tilastokeskuksen mukaan ulkomaalaistaustaisia oli 9 prosenttia viestosta (11,12).

Hemoglobiinisairautta tulee herkésti epéailla kaikenikéisilla, jos henkil6illd on epéselvista syystd anemia ja
etninen tausta sopii sairauteen.

Talassemiat

Talassemiat jaetaan alfa- ja beetatalassemiaan. Niiden vaikeusaste vaihtelee oireettomasta kantajuudesta
vaikeaan, verensiirroista riippuvaiseen talassemiaan. Verenkuvassa todetaan mikrosytaarinen anemia
(taulukko 2).
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TAULUKKO 2.

Erotusdiagnostiikka ja tutkimukset

Hemoglohiinisairauksien, raudanpuuteanemian ja sekundaarianemian erotusdiagnostiikka seka hemoglobiinisairauksien
diagnostiset tutkimukset.

Verenkuvamuuttujat
Talassemia Sirppisolutauti Raudanpuuteanemia Sekundaarianemia
Hemoglobiini Matala — viitealueen Matala — viite- Matala Matala
alareunalla alueen alareunalla
E-MCV Matala Normaali Matala Normaali
E-MCH Korkea/normaali Normaali Matala Normaali
Erytrosyyttimdara Korkea Normaali Matala Matala
Retikulo- Korkea Korkea/normaali  Matala Matala
syyttimaara
Muut tutkimukset
Hemoglobiini- Beetatalassemiassa Hemoglobiini- Normaali Normaali
fraktiot HbAZ:n osuus on variantti, HbS
lisadntynyt
Alfatalassemiassa
normaali

Diagnostiset perustutkimukset hemoglohiinisairautta epailtdessa (yleensa perusterveydenhuolto/yleispediatria): Perusveren-
kuva + retikulosyytit, plasman bilirubiini, laktaattidehydrogenaasi, ferritiini ja transferriinireseptoripitoisuus seka hemoglohiini-
fraktiot.

Lisdtutkimukset hematologin kansultaation perusteella: HBA/B-D-geenitutkimus, vatsan ultraddnitutkimus,

Lahettamisindikaatiot erikoissairaanhoitoon: Aina epailtaessa sirppisolutautia tai transfuusioriippuvaista talassemiaa.
Talassemiakantajuus ei vaadi erikoissairaanhoidon arviota. Sekundaarinen anemia, jos syy ei loydy maahanmuuttajan perus-
tutkimuksilla.

E-MCH = punasolujen keskimadrdinen hemaoglobiinimaard, E-MCVY = punasolujen keskitilavuus, HbS = hemoglobiini S eli
sirppihemoglohiini, HBA/B-D-geenitutkimus = alfa- ja beetaglohiinigeenien tutkimus, HhA2 = hemoglohiini A2, jossa 2 alfa-
glohiini- ja 2 deltaglobiiniketjua.

Alfatalassemia on maailman yleisimpié perinnéllisid verisairauksia. Maailman viestdstd noin 5 prosenttia on
sen kantajia, ja oireisia potilaita on noin miljoona (13,14). Sairautta esiintyy eniten Etel4-Kiinassa,
Kaukoidissé, Lahi-Idassé, Valimeren alueella ja Afrikassa (kuva 1). Alfatalassemiassa alfaketjua muodostuu
liian vihén. Merkittdvimmaét sairauden muodot ovat verensiirtoja vaativa HbH-tauti ja hydrops fetalis -
oireyhtyma4, jossa sikio ei ole elinkelpoinen ilman sikiokautisia verensiirtoja.

Beetatalassemia puolestaan johtuu liian vih&isestéa tai puuttuvasta beetaglobiiniketjun valmistuksesta, minké
seurauksena alfaketjujen ylimdéara hajottaa punasoluja. Arviolta 1,5 prosenttia maailman viestosti kantaa
beetatalassemiaa. Euroopassa oireisia potilaita arvioidaan viesttssi olevan 1:10 000 (13,15).

Vaikeimmat alfatalassemian muodot tulevat esiin jo vastasyntyneené (16). Homotsygoottinen verensiirtoja
vaativa beetatalassemia sen sijaan tulee yleensa esiin vasta 6 kuukauden ién jalkeen sikiokautisen
hemoglobiinin véistyesséa. Vaikeassa talassemiassa Hb on yleensaé alle 70 g/1, lapsi kasvaa huonosti ja hdnella
on suurentunut perna.

Nykyéin talassemiat jaetaan verensiirtoriippuvaiseen talassemiaan (TDT, transfusion dependent thalassemia)
ja ei-verensiirtoriippuvaiseen talassemiaan (NTDT, non-transfusion dependent thalassemia) (17). TDT-potilaat
tarvitsevat sddnnollisesti verensiirtoja, kun taas NTDT-potilaat tarvitsevat niiti vain satunnaisesti tai eivét
lainkaan.

Talassemiaan liittyy anemian lisdksi lisddntynyt raudan kertyminen elimist6on, joten etenkin TDT-potilaat
tarvitsevat verensiirtojen lisdksi rautaa poistavaa ladkitystid. TDT-potilailla ainoa parantava hoito tilli hetkella
on allogeeninen kantasolusiirto. Tulevaisuudessa my0s geeniterapiasta saattaa olla apua.
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Valtaosa lapsista, joilla on talassemiamutaatio, on talassemian kantajia. He ovat siis perineet poikkeavan
hemoglobiinigeenin vain toiselta vanhemmaltaan. Talassemian kantajien hemoglobiiniarvo on normaali tai
lahes normaali, ja he kasvavat ja kehittyvat normaalisti. Taudin kantajat ovat oireettomia, mutta myos heilla
raudan kertyminen elimist66n on lisdantynyt.

Maahanmuuttajalapsen verenkuvasta on tarkeéa erottaa, onko lievin anemian ja mikrosytoosin taustalla
talassemian kantajuus vai raudanpuuteanemia (taulukko 2). Turhia rautalisdkuureja tulee valttaa.
Rautavarastojen niukkuuden perusteella todettu raudanpuute tulee hoitaa myo6s talassemian kantajilla, mutta
he eivit tarvitse erikoissairaanhoidon seurantaa.

Sirppisolutauti

Sirppisolutauti ("sirppisoluanemia”) on hemoglobiinin beetaglobiinigeenin yhden pistemutaation aiheuttama
hemoglobiinipoikkeavuus. Talassemioissa globiiniketjujen tuotanto on puutteellista tai olematonta.
Sirppisolutaudissa puolestaan beetaglobiiniketjua muodostuu normaali mééara, mutta se on laadullisesti
poikkeavaa. Tésté seuraa sirppihemoglobiinin, HbS:n (tai harvinaisemmassa muodossa HbC:n),
muodostuminen. Sirppisolutautia luonnehtii jatkuva hemolyyttinen anemia seké pienten verisuonten tukokset
eli vaso-okkluusiot (18,19).

Sirppisolutautia esiintyy endeemisend vain tietyilla alueilla etenkin Saharan eteldpuolisessa Afrikassa ja Intian
niemimaalla (18) (kuva 1). Sairaus periytyy autosomaalisesti peittyvésti (20). Taudinkantaja on
normaalitilanteessa oireeton. Hinelli ei ole verenkuvan poikkeavuuksia, ei edes lievad anemiaa. Tavallisimmin
molemmat vanhemmat ovat oireettomia kantajia, eikd suurin osa taudin esiintymisalueilta 1aht6isin olevista
ihmisisté tiedd kantavansa geenivirhetta.

Sirppisolutaudin oireet alkavat tyypillisesti 6—12 kuukauden idss4, silld fysiologisesti korkea
fetaalihemoglobiinin (HbF) taso suojaa oireilta noin 6 kuukauden ikdén asti. Oireet johtuvat punasolujen
sirppiytymisesti. Poikkeava hemoglobiini (HbS) polymerisoituu punasolun sisill4, ja punasolu muuntuu
sirpinmuotoiseksi, seindmaltdin jaykiksi ja takertuvaksi sirppisoluksi (18,19).

Jaykka ja huonosti muovautuva sirppipunasolu hajoaa eli hemolysoituu herkésti. Lisdksi se aiheuttaa
tulehdusta verisuonen seindméa arsyttdmalla sekd aktivoi hyytymistekijoitd, valkosoluja ja trombosyytteja
aiheuttaen muun muassa pienten verisuonten trombooseja.

Néiden tekijoiden yhteisvaikutuksena syntyvét sirppisolutaudin akuutit komplikaatiot eli “kriisit”: vaso-
okklusiivinen kriisi ("kipukriisi”), aivo-, keuhko- ja luuinfarktit. Pernasekvestraatiossa vaso-okkluusio on
osunut pernan suonistoon, jolloin veri ei pdise kiertiméain eteenpiin vaan pakkautuu pernaan (18).
Sirppisolukriisit vaativat vélitontd paivystyksellisti arviota ja hoitoa, jonka kulmakivid ovat nopeasti aloitettava
tehokas kipuldakitys, nesteytys, hengityksen tuki ja tarvittaessa verensiirto.

Hemolyysia tapahtuu jatkuvasti jonkin verran, mutta se kiihtyy sirppiytymisen lisddntyessa. Sirppiytymista
lisdavat matala ilman happiosapaine, elimiston kuivuminen, raskas fyysinen suoritus, kylmettyminen ja
lampéotilan vaihtelut seké infektiot. Silloin kun sirppisolukriisi ei ole, lapsi on yleenséi tdysin oireeton.

Sirppisolupotilaan verenkuvassa todetaan normosytaarinen hemolyyttinen anemia; hemoglobiini on
tavallisimmin 70-110 g/1 (taulukko 2). Lisdksi hemolyysin merkkiné retikulosyytit, bilirubiini ja
laktaattidehydrogenaasi ovat koholla. Veren sivelyvalmisteessa voidaan ndhdé sirppisoluja.

Anamneesi voi johtaa sirppisolutaudin epéilyyn. Hyva anamneesi sisdltdé tiedon siitid, mistd vanhemmat ovat
kotoisin ja onko suvussa todettu sirppisolutautia. Pienella lapsella sirppisolukriisin oireet ovat usein
epaspesifisia. Sairaushistoria voi sisdltad episelviksi jidneita sairaalahoitojaksoja ja verensiirtoja lahtomaassa.
Lapsi on myo6s saattanut kasvaa huonosti tai sairastaa vakavia infektioita. Pienille lapsille ominainen
sirppisolutaudin komplikaatio on daktyliitti eli sormien ja varpaiden pienten luiden kivulias infarkti, joka
ilmenee késien ja/tai jalkaterien turvotuksena (20).



Sirppisolutautia voidaan hoitaa hydroksiurealdédkitykselld, joka tulisi aloittaa varhaislapsuudessa. Sen suojaava
vaikutus perustuu sikibhemoglobiinin, HbF:n, ilmentymisen aktivointiin. Uusia hoitomuotoja on myos tullut
markkinoille, mutta toistaiseksi ainoa vakiintunut parantava hoito on allogeeninen kantasolusiirto (18,19,20).

Hyvanlaatuinen etninen neutropenia

Veren neutrofiilim&éara saattaa olla afrikkalaistaustaisilla lapsilla viitealueen alapuolella (< 1 500/ul) ilman
hematologista sairautta. Tyypillisesti heilla ei ole ollut toistuvia tai vakavia infektioita eikd muita sytopenioita
(21). Tilaa on kutsuttu hyvanlaatuiseksi etniseksi neutropeniaksi (Benign ethnic neutropenia, BEN).

[Imién geneettiseksi syyksi on tunnistettu afrikkalaisessa vdestdssé yleinen, punasolun pintarakennetta
koodaavan DARC (Duffy antigen receptor for chemokines) -geenin polymorfismi (20). Matala neutrofiiliarvo
liittyy DARC-geenin polymorfismin homotsygoottiseen nollavarianttiin (Duffy-null associated neutrophil count,
DANC), johon ei liity lisdantynyttd infektiotaipumusta, muita verenkuvamuutoksia tai poikkeavia 16ydoksia.

Lopuksi

Lapsen verenkuvan muutoksia on syytéd arvioida laaja-alaisesti, jos lapsi on saapunut Suomeen alueelta, jossa
terveydenhuolto toimii puutteellisesti. Tieto lapsen aiemmasta terveydentilasta ja suvun sairauksista on
diagnostiikassa tirkedd. Maahanmuuttajaperheet eivit usein osaa suomea tai englantia, joten hyva tulkki on
vastaanotolla tirked apu.

Anamneesissa kysymysten asettamisessa on huomioitava vanhempien koulutustaso. Erilaisista kulttuurisista
ja uskonnollisista taustoista tulevien perheiden kanssa on syyta toimia hienovaraisesti, kun keskustellaan
esimerkiksi vanhempien sukulaisuudesta ja suvun perinndéllisista sairauksista. Vanhempia ei myodskéiéan tule
turhaan pelotella lapsen vakavan sairauden mahdollisuudella.
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