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KATSAUS

Annamari T. Immonen, Michael P. Backlund, Sabita Kawan, Tero T. Kivelä ja Joni A. Turunen

Keratitis fugax hereditaria – perinnöllinen 
kohtauksittainen sarveiskalvotulehdus

Keratitis fugax hereditaria (KFH) on perinnöllinen kohtauksittainen sarveiskalvotulehdus, joka aiheutuu 
virheellisestä NLRP3-inflammasomigeenistä, periytyy autosomissa vallitsevasti ja saattaa edustaa 
suomalais-ruotsalaista tautiperintöä. Yli 90 suomalaisella on geneettisesti varmennettu KFH, ja 
löytymättä saattaa olla kuutisensataa tapausta. Taudin esiintyvyys keskittyy Etelä- ja Lounais-Suomeen 
sekä Hämeeseen. Geenitietokannat viittaavat taudin esiintymiseen myös Ruotsissa. Geenivirhe aiheuttaa 
keskimäärin 3–5 kertaa vuodessa äkillisen silmäkipukohtauksen, jonka jälkeen näkö on pari viikkoa 
sumea. Vähitellen noin puolet potilaista saa keskeiset sarveiskalvosamentumat, jolloin näöntarkkuus 
jää heikentyneeksi. Akuutin kohtauksen hoidoksi suositamme glukokortikoidisilmätippoja ja pysyvästi 
heikentyneen näön parantamiseksi kovakalvopiilolinssejä. KFH voi oireiden samankaltaisuuden vuoksi 
sekoittua värikalvo- tai sidekalvotulehdukseen, sarveiskalvohaavaumaan tai herpeskeratiittiin.

”O heisena esitetään erikoinen perin-
nöllinen sarveiskalvon sairaus. Kir-
jallisuudesta en ole löytänyt mai-

nintoja tämänkaltaisesta silmätaudista. Olen 
kutsunut sitä oireenmukaisesti nimellä keratitis 
fugax hereditaria.” Näin päätti Tampereella sil-
mätauteihin erikoistumassa ollut lääkäri Olavi 
Valle johdantokappaleensa Duodecim-lehdessä 
vuonna 1964 julkaistussa artikkelissa, jossa 
hän ensimmäistä kertaa kuvasi ja nimesi tämän 
taudin (1). Artikkelissa kuvattiin neljässä pol-
vessa suku, jonka kymmenen jäsentä sairasti 
kohtauksellista sarveiskalvotulehdusta.

Lisää tietoa taudista saatiin odottaa 1980-lu-
vulle, jolloin toinen suku raportoitiin Helsin-
gissä (2). Sarveiskalvon takapinnan endoteeli-
soluja kuvantavan peiliheijastusmikroskoopin 
antaman näkymän vuoksi taudin nimi muu-
tettiin keratoendotheliitis fugax hereditariaksi 
(2). Edellä mainittu kuvantamistulkinta to-
dettiin myöhemmin virheelliseksi (endoteeli-
solut eivät merkittävästi vaurioidu vaan tuleh-
dussolut tulevat endoteelin eteen), ja palattiin 
käyttämään alkuperäistä nimeä keratitis fugax 
hereditaria (KFH).

Geneettinen tausta

Neljä vuotta sitten tämän katsauksen viimei-
nen kirjoittaja törmäsi erikoistuvana lääkärinä 
KFH:ta sairastavaan potilaaseen kolmannesta 
suvusta. Sukuja löytyi nopeasti lisää, yhteensä 
seitsemän, ja näistä suvuista tutkittiin 34 oi-
reiden perusteella KFH:ta sairastavaa jäsentä. 
Proteiinia koodaavien geenien sekvensoinnilla 
(eksomisekvensointi) löytyi kaikkien tutkit-
tujen taudin aiheuttajaksi inflammasomigeeni 
NLRP3:n heterotsygoottinen aminohappoa 
muuttava (missense) vaihtomutaatio, joka mer-
kitään c.61G>C, p.(Asp21His) (3). Sittemmin 
tutkimusryhmämme on löytänyt jo 95 suoma-
laista, jotka kantavat kyseistä varianttia. Tois-
taiseksi tautia ei ole tunnistettu muualla kuin 
Suomessa, mutta geenitietokantojen ja maan-
tieteellisen esiintyvyyden perusteella sitä pitäisi 
löytyä ainakin Ruotsista (4).

NLRP3 on keskeinen tekijä nimeään kanta-
vassa NLRP3-inflammasomissa. Inflammasomi 
on suuri proteiinikompleksi, tulehdusjyvänen, 
jonka mikrobi tai solunsisäinen vaarasignaa-
li aktivoi ja käynnistää siten tulehdusreaktion 
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(5). NLRP3-inflammasomin aktivoituminen 
johtaa interleukiini 1 beetan (IL-1β) ja IL-18:n 
erittymiseen solusta. Tutuin seuraus inflam-
masomin aktivoitumisesta on kuumereaktio. 
Inflammasomin häiriintynyt toiminta on yh-
distetty useisiin tauteihin, ja aivan erityisesti 
autoinflammatorisiin tauteihin. 

NLRP3-proteiinin toimintaa kiihdyttävät 
geenivirheet aiheuttavat kohtauksittain lehahta-
vina tulehdusreaktioina ilmeneviä oireyhtymiä, 
esimerkiksi periytyvän autoinflammatorisen 
kylmäurtikarian (familial cold autoinflammato-
ry syndrome, FCAS), Muckle–Wellsin oireyh-
tymän (MWS) ja vastasyntyneisyyskaudella 
alkavan monielintulehduksen (neonatal-onset 
multisystem inflammatory disease, NOMID) 
(5). Pidämme KFH:ta neljäntenä NLRP3-

geeniin liittyvänä autoinflammatorisena tauti-
na. KFH eroaa merkittävästi edellä mainituista, 
koska sen oireet rajoittuvat silmän etuosaan.

Taudinkuva yleisesti

KFH:n oireet alkavat keskimäärin 11 vuoden 
iässä, mutta alkamisikä on vaihdellut kahdesta 
55 vuoteen. Kolmen neljäsosan oireet ilmaan-
tuvat 6–20 vuoden iässä. Tauti ilmenee toistu-
vina silmäkipukohtauksina, jotka toistuvat noin 
3–5 kertaa vuodessa lähes aina yhdessä silmäs-
sä kerrallaan ja vaihdellen sattumanvaraisesti 
silmien välillä. Taudinkuvakin vaihtelee yksi-
löllisesti: toisten kohtaukset toistuvat kymme-
nen kertaa vuodessa, toisten enintään kerran. 
Olemme lisäksi löytäneet kaksi geenivirheen 

Endoteeli

Descemetin kalvo

Bowmanin kerros

Strooma

Epiteeli

KUVA 1.  Kaavakuva (vasemmalla) sarveiskalvosta ja sen kerroksista. Oikealla keratitis fugax hereditariaa sairas‑
tavan henkilön sarveiskalvon konfokaalimikroskooppikuvat äkillisen kohtauksen aikana. A. Sarveiskalvon nor‑
maali epiteeli. B. Sarveiskalvon strooma, jossa tulehdussolurykelmiä. C. Sarveiskalvon ikää vastaava normaali 
endoteeli (vähäistä solujen koon vaihtelua).
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kantajaa (iät 73 ja 43 vuotta), joilla ei ole ollut 
lainkaan tautiin liitettäviä silmäoireita. KFH ai-
heuttaa voimakkaampia oireita nuoruusiässä ja 
lievittyy yleensä keski-iän jälkeen (6).

Akuutti kohtaus

Oireet ja löydökset. Akuutin kohtauksen 
oireita ovat silmän punoitus, silmäkipu, va-
lonarkuus, rikantunne ja kyynelehtiminen. 
Silmäkipu voi olla hyvin voimakasta (asteikol-
la 1–10 keskimäärin 7) ja kestää 1–3 päivää. 
Näkö sumenee jo kohtauksen alussa, mutta 
erityisen sumea se on kohtauksen jälkeen noin 
kymmenen vuorokauden ajan (90 %:lla poti-
laista). Kliiniset löydökset ovat sidekalvon ve-
restys sekä sarveiskalvon lievä turvotus ja sen 
keskikerroksen (strooman) tulehdussolutus, 
joka näkyy rakovalotutkimuksessa diffuusina 

rakeisuutena. Osalla potilaista on vähäisiä mää-
riä tulehdussoluja myös silmän etukammiossa. 
Silmänpaine on normaali, eikä silmän muissa 
osissa ole poikkeavaa. Noin puolelle potilaista 
syntyy kohtausten toistuessa pysyvä ovaalin-
muotoinen sarveiskalvosamentuma (3,6,7).

Sarveiskalvon konfokaalimikroskopialla 
voidaan havaita kohtauksen aikana normaalin 
epiteelin ja hermojen lisäksi hyperreflektoivia 
Langerhansin soluja Bowmanin kerroksen ta-
sossa (KUVA 1). Strooman keskiosiin kertyneinä 
näkyy pyöreähköjä hyperreflektoivia tulehdus-
soluja. Endoteelisolukerros näyttää yleensä ta-
saiselta (7).

Yli puolet potilaista on sitä mieltä, että jokin 
ympäristö- tai muu ulkoinen tekijä laukaisee 
äkillisen kohtauksen. Yleisimpinä laukaisevina 
tekijöinä nimettiin psyykkinen stressi, viima ja 
kylmä ilma (6).

KUVA 2.  Kahden keratitis fugax hereditariaa sairastavan henkilön molempien silmien etuosien mikroskooppi‑
valokuvat. Henkilön 1 oikea (A) ja vasen (B) silmä. Henkilön 2 oikea (C) ja vasen (D) silmä. Sarveiskalvoissa nä‑
kyy tyypillinen vaakaovaali etustrooman samentuma, ja kuvissa C ja D ruskehtavaa rautakertymää samentuman 
keskellä.

Keratitis fugax hereditaria

A B

C D
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Hoito. Äkillisen kohtauksen hoitoon ei ole 
näyttöön perustuvaa lääkehoitoa. Koska ky-
seessä on autoinflammatorinen reaktio, suosi-

tamme kokemusperäisenä hoitona heti oirei-
den alkaessa tiheästi annettavaa glukokortikoi-
disilmätippaa (prednisolonia tai deksameta-
sonia) hereilläoloaikana joka tunti silmäkivun 
ajan (yleensä 1–3 päivää) ja tämän jälkeen neljä 
kertaa päivässä näön sumeuden ajan (yleensä 
1–4 viikkoa). Osa potilaista on käyttänyt tuleh-
duskipulääkesilmätippoja ja kokenut ne miel-
lyttävämmiksi. Osalle on riittänyt kohtauksen 
hoidoksi tulehduskipulääke suun kautta otet-
tuna, ja osa ei koe tarvitsevansa minkäänlaista 
lääkitystä.

Krooninen vaihe

Oireet ja löydökset. Noin puolelle potilais-
ta syntyy toistuvien kohtausten seurauksena 
vähitellen sarveiskalvon keskelle pysyvä vaa-
kaovaalin muotoinen samentuma, ja joillakin 
näkyy myös vähäistä ruskehtavaa rautaker-
tymää (KUVA 2). Silmän etuosan valokerros-
kuvauksessa (optical coherence tomography, 
OCT) sarveiskalvossa näkyy tällöin etustroo-
man arpimaista kudosta (3). Ennen selvien sa-
mentumien syntymistä rakovalotutkimuksella 
voidaan havaita lievää etustrooman sameutta. 
Jos samentuma kehittyy molempiin silmiin, 
näkö voi heikentyä pysyvästi. Samentumis-
ta huolimatta olemme mitanneet poikkeavan 
näöntarkkuuden (< 1,0 desimaalijärjestelmäl-
lä) vain 25 %:lta potilaista; paremman silmän 
näöntarkkuus oli 8 %:lla alle 0,5 ja 2 %:lla 
alle 0,3. Heikentyneen näöntarkkuuden lisäksi 
potilailla ilmeni näön laatuun vaikuttavia poik-
keavuuksia, kuten häikäisyä, valon siroamista ja 
varjokuvia (3,6,7).

Sarveiskalvon konfokaalimikroskopiassa voi-
daan taudin kroonisessa vaiheessa havaita terve 
epiteelisolukerros ja normaalit hermot Bowma-
nin kerroksen tasossa. Etu- ja keskistroomassa 
näkyy 50–200 nm:n pituisia hyperreflektoivia 
neulamaisia kertymiä keratosyyttien joukossa 
(KUVA 3). Keratosyyttien tumat näyttävät nor-
maaleilta. Endoteelisolukerros kuvautuu nor-
maalina.

Sarveiskalvon topo- ja tomografiatutkimuk-
sessa havaitaan lievää epäsäännöllistä hajatait-
toisuutta ja oletettuja merkittävämpiä optisia 
poikkeamia. Sarveiskalvon paksuus on hieman 

KUVA 3.  Keratitis fugax hereditaria ‑potilaan sarveis‑
kalvon konfokaalimikroskopiakuvat taudin krooni‑
sessa vaiheessa. A. Sarveiskalvon normaali epiteeli. 
B. Sarveiskalvon strooma, jossa näkyy tyypillisiä hy‑
perreflektoivia neulamaisia kertymiä keratosyyttien 
joukossa satunnaisissa suunnissa. C. Sarveiskalvon ta‑
sainen endoteelisolukerros.
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Sarveiskalvo

Värikalvo

Kovakalvo Mykiö eli linssi

Etukammio
Kyynelneste

KovakalvopiilolinssiBA

normaalia ohuempi riippumatta siitä, oliko sa-
mentumia vai ei (6,7).

Hoito. Näöntarkkuutta heikentää enemmän 
epäsäännöllinen hajataittoisuus kuin sarveiskal-
von samentumat. Jos näöntarkkuus ei parane 
riittävästi silmälaseilla, suositamme kovakal-
voon tukeutuvia kovia (skleraalisia) piilolinsse-
jä (KUVA 4). Ne korjaavat sarveiskalvon pinnan 
epätasaisuuden ja merkittävämmät poikkeamat, 
parantavat näöntarkkuutta 1–5 riviä ja vähen-
tävät vääristymiä (6). Halkaisijaltaan suuret 
kovakalvopiilolinssit myös suojaavat silmän 
pintaa ulkoisilta ärsykkeiltä (8). Kahdelle po-
tilaallemme oli tehty samentumien vuoksi sar-
veiskalvonsiirto aikana, jolloin KFH tunnettiin 
heikosti. Siirron jälkeen KFH:n oireet ja äkilli-
set kohtaukset jäivät pois (6).

Muut oireet ja elämänlaatu

KFH vaikuttaa yksilöihin ja elämänlaatuun 
vaihtelevasti. Elämänlaatu on heikompi, jos 
sarveiskalvoissa on pysyvät samentumat, mutta 
yksilöllistä vaihtelua on paljon. Potilaille lähete-
tyssä kyselyssä, jossa taudin vaikutusta elämän-
laatuun pyydettiin arvioimaan asteikolla 1–10 
(1 = ei vaikutusta, 10 = suurin mahdollinen hei-
kentävä vaikutus), mediaanitulos oli 5 (6).

Koska NLRP3-geeni vaikuttaa kehonlaa-
juisesti, on hämmästyttävää, että päänsärkyä 
(40 %:lla) lukuun ottamatta potilailla ei esiinny 
säännöllisesti muita CAPS-oireyhtymiin (cryo-
pyrin-associated periodic syndromes, kryopy-
riinitaudit) tyypillisesti kuuluvia yleisoireita, 
kuten toistuvaa kuumetta, väsymystä, nivelsär-
kyä, ihottumaa, lihaskipua tai kuulon heikkene-

mistä. Joidenkin potilaiden yleisoireet (pään-
särky, niveltulehdukset tai poikkeava ihon pig-
mentaatio) ovat liittyneet muihin tauteihin tai 
ikääntymiseen. Muista silmäsairauksista KFH-
potilailla oli diagnosoitu eniten kuivasilmäi-
syyttä (23 %:lla) ja etuosauveiittia (22 %:lla). 
KFH on kuitenkin vielä monille silmätautien 
erikoislääkäreillekin vieras, ja se saatetaan diag-
nosoida virheellisesti etuosauveiitiksi lievän 
etukammioreaktion vuoksi. Yhdelläkään poti-
laalla ei ole ollut silmän takaosauveiittia (6).

NLRP3-inflammasomin toiminta

NLRP3-inflammasomin pääasiallinen tehtävä 
on reagoida solun ulkopuolelta tuleviin vaara- 
ja vauriosignaaleihin tulehdusreaktion ja py-
roptoottisen solukuoleman muodossa (KUVA 5) 
(9). Tällaisia vaara- ja vauriosignaaleita ovat 
esimerkiksi mikrobiperäiset patogeenitoistoku-
viot (pathogen-associated molecular pattern, 
PAMP), kuten lipopolysakkaridi (LPS), sekä 
solu- tai kudosvaurioista viestittävät vauriotois-
tokuviot (damage-associated molecular pattern, 
DAMP) kuten adenosiinitrifosfaatti (ATP).

NLRP3-inflammasomi on supramolekulaa-
rinen kompleksi, jonka aktivaatio tavallisesti 
vaatii kaksivaiheisen alustus- ja aktivaatiosig-
naaleista koostuvan signaaliketjun (9). Solun 
kohdatessa patogeeni- ja vauriotoistokuvioita 
ensimmäisen kerran alustussignaali (priming 
signal) johtaa NLRP3-inflammasomin run-
sastumiseen. NLRP3-inflammasomin aktivaa-
tion ensimmäisessä vaiheessa useat NLRP3-
proteiinit muodostavat NEK7 (NIMA-related 
kinase 7) ‑proteiinin kanssa rengasmaisen nuk

KUVA 4.  Kovakalvopiilolinssi on valmistettu kovasta muovista, ja se tukeutuu kovakalvoon koskettamatta sar‑
veiskalvoa. Linssin takapinnan ja silmän pinnan väliin jäävä kyynelnestekerros kumoaa silmän pinnan epätasai‑
suudet ja parantaa silmän optiikkaa. A. Valokuva silmästä, jossa on kovakalvopiilolinssi. B. Poikkileikkauskuva sil‑
män etuosasta ja kovakalvopiilolinssistä.

Keratitis fugax hereditaria
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leaatiokeskuksen, johon inflammasomin osaset, 
ASC (apoptosis-associated speck-like protein 
containing a CARD) ja prokaspaasi 1 sitou-
tuvat. Yhdessä ne muodostavat haaroittuvista 
säikeistä koostuvan aktiivisen NLRP3-inflam-
masomin (10–12). 

NLRP3-inflammasomin prokaspaasi 1 ‑yk-
siköiden läheinen yhteisvaikutus sallii kaspaa-
si 1:n autokatalyyttisen aktivaation (11). Ak-
tiivinen kaspaasi 1 aktivoi IL-18:n, IL-1β:n ja 
gasdermiini D:n inaktiiviset tsymogeenit pilk-
komalla ne proteolyyttisesti (13). Gasdermii-
ni D:n aminoterminaaliset osat muodostavat 
solukalvolle huokosen, jonka kautta interleukii-
nit vapautuvat soluvälitilaan (14, 15). Yhdessä 

nämä tekijät voimistavat paikallista tulehdus
reaktiota.

KFH:ta aiheuttava c.61G>C, p.(Asp21His)-
geenivirhe sijaitsee NLRP3-proteiinin pyrimi-
diinidomeenissa, johon ASC-proteiini sitoutuu 
nukleaatiokeskuksessa ja on siten keskeinen 
aktiivisen NLRP3-inflammasomin muodostu-
misessa. Tämän geenivirheen onkin osoitettu 
voimistavan NLRP3:n pyrimidiinidomeenin 
polymerisaatioaktiivisuutta in vitro (12). Oma 
ryhmämme on äskettäin osoittanut, että gee-
nivirhettä kantavilta henkilöiltä eristettyjen 
valkosolujen kynnys erittää IL-1β:tä toistoku-
viostimulaation seurauksena on madaltunut. 
Olemme lisäksi havainneet näiden solujen ela-

KUVA 5.  NLRP3-inflammasomin toiminta. A. Alustussignaali ja tumasignaalireitin aktivoituminen. B. NLRP3-
inflammasomin signaaliketjun geenien ilmentymisen voimistuminen. C. Aktivaatiosignaali. D. NLRP3- ja NEK7- 
proteiinien muodostaman nukleaatiokeskuksen muodostuminen ja NLRP3-inflammasomin aktivoituminen. 
E. ASC-proteiinin sitoutuminen nukleaatiokeskukseen. F. Prokaspaasi 1 ‑proteiinin sitoutuminen ASC-säikeeseen. 
G. Kaspaasi 1:n autokatalyyttinen aktivoituminen sekä IL-18:n, IL-1β:n ja gasdermiini D:n proteolyyttinen aktivoi‑
tuminen kaspaasi 1:n välittämänä. H. Gasdermiini D:n aminoterminaalisten osien muodostama huokonen solu‑
kalvossa. I. Pyroptoottinen solukuolema ja tulehdusta aiheuttavien sytokiinien IL-18:n ja IL-1β:n vapautuminen 
soluvälitilaan.
ASC = apoptosis-associated speck-like protein containing a CARD, DAMP = vauriotoistokuvio, GSDMD = gas‑
dermiini D, IL = interleukiini, NEK7 = NIMA related kinase 7, NLRP3 = NLR family pyrin domain containing 3, 
PAMP = patogeenitoistokuvio

Soluvälitila

Tuma Solulima

1. Signaali

PAMP/DAMP

GSDMD-
huokonen

Tulehdusreaktio
Pyroptoosi

IL-1β
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pro-IL-18
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NEK7
NLRP3
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aminoterminus

NLRP3
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Prokaspaasi 1
NEK7

A

B
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D
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F
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IL-1β
IL-18
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tusaineeseen erittämän IL-1β:n pitoisuuden 
olevan suurempi kuin terveiltä luovuttajilta 
eristettyjen valkosolujen erittämän IL-1β:n pi-
toisuus. 

Vaikka c.61G>C, p.(Asp21His)-geenivir-
heen aiheuttamat molekyylibiologiset vaiku-
tukset ovat vielä paljolti epäselviä, tuloksemme 
yhdessä muiden havaintojen kanssa osoittavat, 
että kyseessä on toimintaa voimistava (gain-of-
function) geenivirhe (12,16). Huomionarvoi-
nen on myös havaintomme, että prednisoloni 
vähentää NLRP3-inflammasomin aktivoitu-
misen yhteydessä tapahtuvaa IL-1β:n eritystä 
sekä potilaiden että terveiden luovuttajien val-
kosoluista. Tämä tukee glukokortikoidien käyt-
töä KFH:n lääkehoitona. Niillä ei kuitenkaan 
pystytä täysin hillitsemään tulehdusta.

Taudin yleisyys

Kansainvälisestä gnomAD-eksomi- ja genomi-
tietokannasta pystymme arvioimaan, että Suo-
messa c.61G>C-variantin kantajia voisi olla 
noin 700 ja muista maista lähinnä Ruotsissa yli 
tuhat (17). Toistaiseksi tautia ei ole raportoitu 
muualta kuin Suomesta. Suomalaiset perheet 
ovat kotoisin rannikkoseudulta tai Hämeestä 
(6). Onkin olettavaa, että tautia ei vielä tunnis-
teta oikein kaikkialla, erityisesti Ruotsissa (4).

Lopuksi

KFH on kohtauksittainen sarveiskalvotuleh-
dus, joka aiheutuu NLRP3-geenin toimintaa 
voimistavasta virheestä. Tämä johtaa vielä tun-
temattomalla tavalla sarveiskalvon tulehdus-
reaktion liian herkkään aktivoitumiseen. Tauti 

todennäköisesti diagnosoidaan usein väärin vä-
rikalvotulehdukseksi, sidekalvotulehdukseksi 
tai muuksi sarveiskalvotaudiksi kuten haavau-
maksi tai herpeskeratiitiksi. TIETOLAATIKKOON 
on listattu oireet ja löydökset KFH:n helppoon 
tunnistamiseen.

Täsmähoitoa ei tunneta, joten toistaiseksi 
suositamme glukokortikoiditippoja akuutin 
kohtauksen hoidoksi. Näön pysyvän heikke-
nemisen korjaamiseksi suositamme kovakal-
vopiilolinssejä. Diagnoosi voidaan varmistaa 
geenitutkimuksella. HUSLABiin peruste-
taan kohdennettua NLRP3-geenin c.61G>C, 
p.(Asp21His) ‑muutoksen tutkimusta, jota 
toistaiseksi on tehty tutkimuslaboratoriossam-
me. Lisäksi useat kaupalliset geenilaboratoriot 
tarjoavat koko NLRP3-geenin sekvensointia. ■
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kohtauksittainen sarveiskalvotulehdus, 
joka alkaa lapsuudessa ja toistuu sen jäl-
keen yleensä muutaman kerran vuodessa.

	8 Akuutit oireet kestävät usein pari päivää, 
mutta näkö voi jäädä sumentuneeksi viik-
kojen ajaksi.

	8 Toistuvat kohtaukset aiheuttavat puolelle 
potilaista ajan myötä sarveiskalvon sa-
mentuman ja muodon muutoksia, jotka 
heikentävät näöntarkkuutta.

	8 Tauti periytyy autosomissa vallitsevasti ja 
aiheutuu geenivirheestä inflammasomi-
geenissä NLRP3.

TIETOLAATIKKO.  Keratitis fugax hereditarian tunnistaminen.

Yhden silmän kipukohtaus 1–3 päivän ajan, jolloin 
oireena on myös punoitusta, kyynelehtimistä ja 
valonarkuutta.

Kivun väistyttyä näkö on sumea 1–2 viikon ajan.

Kohtauksen aikana rakovalotutkimuksella voidaan 
havaita lievää etukammiosolutusta ja sarveiskalvon 
sameutta (tulehdussolukertymää).

Kroonisessa vaiheessa sarveiskalvon keskellä etu­
stroomassa voi näkyä vaakaovaali samentuma.

Kohtaus toistuu muutamia kertoja vuodessa ja voi 
oireiden samankaltaisuuden vuoksi sekoittua vä­
rikalvo- tai sidekalvotulehdukseen, sarveiskalvo­
haavaumaan tai herpeskeratiittiin.

Muilla perheenjäsenillä tai sukulaisilla voi olla sa­
manlaista silmävaivaa.

Keratitis fugax hereditaria
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