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Inngangur

Berkjuskulk (Bronchiectasis) er sjakdomur par sem berkjur verda
6eodlilega vidar og um er ad raeda astand sem ad jafnadi gengur
ekki til baka.! Petta getur verid stadbundid eda dreift um lungun.
Sjukddémurinn kemur fyrir beedi hja bérnum og fullordnum og ein-
kennist af hosta med uppgangi og endurteknum sykingum.? Hann
einkennist af endurteknum timabilum par sem einkenni versna
mikid og gerist pad oftast vegna sykinga.® Algengt er ad bakteriur
reektist ar hrdkasyni baedi i stodugu astandi og vid versnanir.

Berkjuskulk er oftast af 6pekktum orsokum en getur tengst
fjsldamorgum sjikdémum baedi i lungum og utan beirra. I
lungum ma nefna astma, langvinna lungnateppu, og utan peirra
gigtsjukdoma eins og lidagigt, bolgusjakddéma i meltingarvegi og
onemisgalla. Pannig verdur sjukdomsmyndin 6lik milli einstak-
linga pvi berkjuskulk er { raun lokattkoma margra sjuikdoms-
ferla. Slimseigjusjukdémur { lungum (cystic fibrosis) er einn peirra
lungnasjukdéma sem veldur berkjuskulki. Ekki verdur fjallad
frekar um hann 1 pessu yfirliti heldur adrar orsakir.

Greining feest med tolvusneidmynd af lungum til vidbotar vid
klinisk einkenni. Myndgreining synir utvikkadar berkjur en gefur
einnig visbendingar um adra sjuikdéma i lungum.* Pannig getur
stadsetning berkjuskulks til vidbdtar 6drum breytingum greint
orsakir i sumum tilvikum

Uppvinnsla til ad greina adrar sjikdoma sem hafa tengsl vid
berkjuskulk er mikilveeg og er mismunandi eftir aldri sjuklings
og almennu astandi hans. Sjuklingar med berkjuskulk hafa skert
heilsutengd lifsgeedi og styttar lifslikur.’

Meodferd er folgin i medhondlun undirliggjandi sjukdéma,
syklalyfjum og loftvegahreinsun.® Einnig er ymis sérheefd medferd
1 bodi fyrir hluta pessara sjuklinga og raedst af undirliggjandi or-
s6k.” I pessari grein verdur gefid yfirlit um berkjusktlk sem nytist
morgum leeknum 1 daglegu starfi pvi sjukdémurinn greinist vida,
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Berkjuskulk er sjukdémur par sem berkjur verda éedlilega vidar og um
er ad raeda vidvarandi dstand. betta getur verid stadbundid eda dreift
um badi lungu. Sjukdémurinn kemur & 6llum aldri og veldur hésta med
uppgangi og endurteknum sykingum. Tidni er heerri hja konum og vex
med aldri. Hann einkennist af endurteknum timabilum par sem einkenni
versna mikid og gerist pad oftast vegna sykinga.

Berkjuskulk getur verid af 6pekktum orsékum en getur tengst fjolda-
morgum sjikdémum baedi i lungum og utan peirra. Sem dami um slika
sjukdéma eru astmi, langvinn lungnateppa og lidagigt auk pess sem
brestir i 6naemiskerfi tengjast berkjuskulki. Pannig er sjakdémsmynd
6lik milli einstaklinga.

Greining faest med tolvusneidmynd af lungum til vidbétar vid klinisk
einkenni. Uppvinnsla til ad greina adra sjukdéma sem hafa tengsl vid
berkjuskulk er mikilvaeg. | pvi sambandi er ségutaka, likamsskodun og
frekari rannsoknir mikilvaegar.

Sjuklingar med berkjuskulk hafa skert heilsutengd lifsgaedi og stytt-
ar lifslikur. Medferd er folgin i medferd undirliggjandi sjukdéma, sykla-
lyfjum og loftvegahreinsun. Lungnaendurhafing og reglulegt eftirlit eru
einnig mikilvaeg.

i pessari grein verdur gefid yfirlit um berkjuskalk sem nytist mérg-
um leeknum i daglegu starfi pvi sjikdémurinn sést vida, baedi hja heimil-
islaeknum, a sjukrahdsum og utan sjukrahusa.

Skalk

Ordio skulk er hvorugkynsnafnord og er 4 ensku ectasis
og & latinu ectasia. Petta er gamalt ord 1 islensku sem
talid er merkja hntisk, bungu eda bélgu. I daglegu tali
vio sjuklinga er betra ad tala um utvikkadar berkjur.




beedi hja heimilisleknum, a sjikrahtsum og utan sjukrahtsa. bPa
er einnig mikilveegt ad rontgenlaeknar lysi berkjuskulki ef pad sést
4 myndgreiningarrannsoknum.

Skilgreining og faraldsfraedi

Berkjuskulk er skilgreint sem utvikkun a berkjum lungnanna sem
ad jafnadi gengur ekki til baka. Greining feest fram med tolvu-
sneidmynd af brjostholi.* Ekki er nein ein orsok fyrir berkjuskulki
heldur eru peer fjoldamargar og berkjuskulk pannig lokautkoma
margra sjukdomsferla.8’ Klinisk einkenni eru hdsti, slimupp-
gangur og endurteknar ondunarferasykingar. Algengi er talid
vera um 500/100.000 og er heldur heerra hja konum en koérlum.!1?
Berkjuskulk getur sést baedi hja bérnum og fullordnum og tidni
eykst med vaxandi aldri.®* Sjaukdémurinn veldur skertum heilsu-
tengdum lifsgeedum og eykur danartidni.!

Meingerd

Meingerd berkjuskulks er ekki vel pekkt. Mest hefur verid lagt upp
ur kenningu um vitahring sem Cole lagdi fram vardandi tilurd
og frampréun berkjuskilks.® [ honum er gert rad fyrir ad fjorir
mismunandi peettir hafi ahrif. Peir eru skertar varnir lungna,
bolgusvorun, skemmdir 4 loftvegum og syking, eins og sést &
mynd 1. Upphafspunkturinn er mismunandi eftir pvi hvad veld-
ur berkjuskulki. Pannig eru peir sem hafa medfeedda eda dunna
onemisgalla med skertar lungnavarnir sem leida til sykinga.
Bolgusjukddmar i lungum og lidagigt auka a bélgusvorun 1 lung-
um. Endurtekin asvelging veldur beinum vefjaskada. Sykingar
geta valdid vefjaskada og aukid & bélgusvorun. Sumir sjukdémar
geta haft ahrif a fleiri en einn patt.”®

Berkjuskulk er talinn langvinnur boélgusjikdémur par sem
einkum sést berkjubdlga med daufkirningum.® Aukinn fjoldi
peirra sést baedi i stodugu astandi og vid versnanir.” Peir sem eru
med vidvarandi bakteriusykingar hafa enn fleiri daufkirninga en
peir sem ekki eru syktir. Starfsemi daufkirninganna er skert.'®
Pannig er sjalfdrepi seinkad hja peim og frumuat er skert.”” Dauf-
kirningarnir hafa aukna tirkornun sem veldur pvi ad prétinkljufar
eru losadir og pad leidir til vefjaskemmda.'® Fjolgun verdur a slim-
myndandi kirtlum og starfsemi peirra eykst.* Magn proétinkljufa
eykst med vaxandi fjolda bakteria i berkjum og eykst einnig vid
versnanir.”! Hluti peirra sem hafa berkjuskulk eru med aukn-
ingu & raudkirningum i berkjum.”” Vaxandi pekking & hlutverki
D-vitamins { vornum likamans hefur komid fram 4 lidnum arum.?
D-vitamin dregur ur myndun a bélguaukandi frumuhvotum og
eykur ahrif sykladrepandi peptida.”® Rannsoknir hafa synt ad al-
gengt er ad sjuklingar med berkjuskulk séu med skort a D-vitamini
og hann tengist meiri syklabyrdi i berkjunum, leegri gildum i
ondunarmelingum og meiri leekkun & éndunarmeelingum yfir
timabil *

Klinisk einkenni

Algengustu einkenni sjuklinga med berkjuskulk eru hosti og
slimuppgangur. Stundum er hostinn purr. Pa getur fylgt meedi
og slappleiki. Blodhosti getur komid fyrir sem og brjostverkir og
surg fyrir brjosti.! Endurteknar 6ndunarfeerasykingar eru eitt af
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Mynd 1. Lita md d meingerd berkjuskiilks sem vitahring, sjd nanar i texta.

megineinkennum berkjuskulks en eru ekki til stadar hja 6llum.
Likt og i morgum 60rum lungnasjukdémum koma endurtekn-
ar versnanir a einkennum poétt pad gerist misoft og stundum
mjog sjaldan.” Hafa eetti berkjuskulk 1 huga hja sjaklingum sem
hafa langdreginn hoésta (lengur en 8 vikur) med eda an slimupp-
gangs. Mikilvaegt er ad leita i sogutoku ad einkennum sjukdoma
sem geta tengst berkjuskulki.?® Pa er einnig mikilveegt ad kanna
med fyrri sykingar, allt fra barnaesku. Pa er gott ad spyrja hvort
kyngingarerfidleikar séu til stadar. Vio likamsskodun er mikil-
vaegt ad leita ad teiknum um adra sjukdoéma sem tengjast berkju-
skulki. Vid lungnahlustun geta heyrst brakhljod pott ekki sé pad
algilt og meelingar a surefnismettun geta synt surefnisskort i langt
gengnum sjukdomi eda vid versnanir.?

Syklafreedi

Sykingar eru einn af meginpattum berkjuskulks, beaedi i stod-
ugu astandi og pegar astand versnar.? Bakteriusykingar eru al-
gengar.”’ Med hefdbundnum reektunum & hraka er algengt ad
greina P. aeruginosa og H. influenzae. Adrar bakteriur sem reektast
ar hraka eru Moraxella catarrhalis, Staphylococcus aureus, Strept-
ococcus pneumoniae, Klebsiella-tegundir og Escherichia-tegundir. Pa
finnast einnig mykébakteriur sem ekki eru berklar.®

[ nordurhluta Evrépu er H. influenzae algengust en i Sudur-
Evrépu er P. aeruginosa algengari.” Pessar bakteriur finnast einnig
oftast i Asfu.® [ Bandarikjunum er mun algengara ad sjuklingar
séu syktir af mykobakterium sem ekki eru berklar. Skyring a pessu
getur ad hluta til verid ad sérheefdar midstodvar 1 Bandarikjun-
um leggja sig sérstaklega fram vid greiningu og medferd sykinga
sem eru af voldum mykobakteria sem ekki eru berklar og birta
nidurstodur sinar i visindatimaritum.® Par er algengast ad finna
Mycobacterium avium, M. abscessus og M. chelonae.

Litid er vitad um hversu algengar veiru- og sveppasykingar eru
1 berkjuskulki! Algengast er ad reekta Aspergillus-tegundir. Pegar
einkenni aukast er oftast a0 finna somu bakteriutegundir og eru
til stadar 1 st6dugu astandi.? Pannig er talid ad meiri voxtur verdi
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4 peim bakterium sem fyrir eru en einnig ad nyjar tegundir geti
myndast. Veirusykingar eru algengari i versnunum, sérstaklega ad
vetrarlagi, en mun minni upplysingar eru til um veirusykingar
i berkjuskulki en i 60rum lungnasjukdémum, til deemis astma
og langvinnri lungnateppu.®® Engar upplysingar eru til um
syklafreedi berkjusklks & Islandi.

Radgreiningar & DNA hafa aukid mikid pekkingu okkar a
syklafreedi lungna & sidustu drum.* Pannig hefur verid vel lyst
heilbrigdu Orverumengi (microbiome) 1 lungum, sem adur voru
talin an sykla. T berkjuskulki sést nokkur munur & hrakareektun-
um og radgreiningu 4 DNA.* bannig virdist minna koma fram af
H. influenzae og M. catarrhalis 1 hefdbundnum reektunum en meira
af P. aeruginosa og S. aureus. Fjoldamargar rannsoknir hafa synt ad
medferd med syklalyfjum hefur einungis skammvinn ahrif & 6r-
verumengi i dndunarfeerum.? Versnanir virdast tilkomnar vegna
breytingar i hegdun sykla frekar en ad syklasamsetning breytist.?

Sjikdomar sem tengjast berkjuskitki

Fjoldamargir sjukddmar tengjast berkjuskulki® Peir geta verid
i brjéstholi eda utan brjésthols og stundum er um ad reda
kerfissjikdéma eins og sést 1 toflu L% Algengustu sjikdémar i
brjostholi sem tengjast berkjuskulki eru astmi (allt ad 25% med
berkjuskulk) og langvinn lungnateppa par sem allt ad helmingur
er med berkjuskulk.”

[ langvinnri lungnateppu eykur berkjuskulk fjolda versnana,
dregur ur lungnastarfsemi og eykur déanartioni.*® Berkjuskulk
kemur einnig fram hja sjiklingum med alfa-1-antitrypsin skort og
er ein af sjtkdomsmyndum slimseigjusjukdéms.! Par sem slim-

Tafla I. Orsakir berkjuskulks, tidni og greiningarrannsdknir.™

seigjusjikdémur hefur einstaka birtingarmynd og medferdir er
yfirleitt fjallad sérstaklega um berkjuskulk i slimseigjusjukdémi.?
Pad sama er gert i pessu yfirliti og ekki verdur fjallad frekar um
slimseigjusjukdém hér. Ofnaemissvérun kénnusvepps i berkjum
og lungum (allergic bronchopulmonary aspergillosis, ABPA) er ein af
ors6kum berkjusktlks og tengist astma.* Berkjuskulk er oft hluti
af lungnaskemmdum sem geta att sér ymsar orsakir. Sem deemi
getur geislamedferd vegna brjostakrabbameins leitt til bandvefs-
myndunar med medfylgjandi berkjuskulki. Pad sama a vid sjuk-
déma eins og sarkliki par sem sjukdémurinn préast oft med tim-
anum 1 bandvefsmyndun og berkjuskulk.

Endurtekin asvelging getur valdid skemmdum & berkjum
sem leida til utvikkunar peirra. Adskotahlutir i berkjum koma af
stad sykingum og bolgusvérun sem mynda stadbundid berkju-
skulk. Sjukdomar i bifhdrum valda berkjuskulki. Algengustu
gigtarsjukdomar sem tengjast berkjuskulki eru lidagigt par sem
berkjuskulk hefur fundist { allt ad helmingi sjuklinga.* [ sumum
tilfellum kemur berkjuskilk fram 4 undan &6rum einkennum
lidagigtar. Adrir gigtarsjukdémar sem tengjast berkjuskulki eru
heilkenni Sjogrens, heilkenni Marfans, herslismein, raudir ulfar
og hrygggikt."2 Ymsir bolgusjukdémar tengjast berkjuskulki eins
og bolgusjukddémar i pormum.* Berkjuskulk kemur einnig fyrir i
sjuklingum med HIV-sykingu.*

P4 geta fyrri sykingar 1 lungum valdid berkjuskulki og geta
1idid aratugir fra pvi ad pad gerist og par til einkenni berkjuskulks
koma fram. Sykingar i nefi og afholum pess tengjast berkjuskulki.
Medfeedd og dunnin édneemisbilun getur valdid berkjuskulki. Med-
al peirra sjikdéma sem eru medfeeddir og valda vanstarfsemi &
6neemiskerfinu er frumkominn éneemisbrestur auk fleiri sjik-

Sjakdomar i brjéstholi Tidni % Athugasemdir Rannsoknir til greiningar
Astmi 17-43 Meta hvort geeti haft dunninn 6namisbrest Ondunarpréf, NO i Gténdunarlofti, berkjuaudreitniprof
Ofna@missvorun kdnnusvepps . P PN NPT .
T T e T 1-7 Tengist astma Onamisglobalin af E gerd, fellimétefni gegn Aspergillus.
Langvinn lungnateppa 4-69 Meta hvort gaeti haft dunninn 6namisbrest Ondunarpréf, merki um lungnapembu 4 télvusneidmynd
i kjolfar sykingar 33-42 Nakvaem ségutaka mikilvaeg Télvusneidmynd getur synt kalkanir og bandvef
e 24 Einkenni tengjast maltidum Kyngingarmynd talmeln’a.fraaélngs, rontgenmynd af vélinda,
vélindaspeglun

Lungnaskemmdir 2-4 Adskotahlutur, geislun, bandvefur Berkjuspeglun ef grunur um adskotahlut
Sjukdomar sem na til fleiri liffera
Gigtarsjukdomar 3-6 Lidagigt, herslismein, heilkenni Sjogrens Gigtarprof, nakvaem likamsskodun
Bolgyslukdomarl 1-2 Sjukrasaga um meltingarfaeraeinkenni Ristilspeglun
meltingarfaeerum
Svkingar 134 Mykébakteriur — ekki berklar, Berklaraektun & hraka,

yKing HIV-syking moétefnamaeling i blodi
Onzmisbrestir 1-8 Medfaeddir og anunnir Onzmisglébalin af IgA-, IgM- og IgG-gerd auk undirflokka IgG
Annad 1-17 Bifharasjukdomar Synataka fra nefi
Opekkt orsok 30-53 Ef ekkert af ofangreindu finnst eftir uppvinnslu
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Mynd 2. Berkjuskiilk i haegra nedra lungnabladi. Berkjurnar eru
vikkadar samanborid vid adlaga lungnaslageed (6r). Loftvegir eru
einnig synilegir i minna en 1 cm fjarleego fra rifjafleidru (afmarkad
af punktalinu).*

Mynd 3a-b. Berkjuskiilk er samkvaemt skilgreiningu évidsniianleg
berkjuvikkun. [ vissum tilfellum getur vaeg vidsniianleg berkjuvikkun komid
fram, til demis vegna berkjulungnabolgu. Pessi sjiiklingur hafdi einkenni
nedri loftvegasykingar. Tolvusneidmyndin synir vaega stadbundna vikkun d
berkjum dsamt berkjuveggpykknunum og adlegum lungnapéttingum. Eftir
syklalyfjamedferd hafa berkjuvikkunin og lungnapéttingarnar gengid til baka.*

déma.®s Aunninn eda afleiddur énsemisbrestur sést i vaxandi maeli
hja eldri einstaklingum.* Einkum er um ad raeda einstaklinga sem
hafa verid 4 steramedferd i lengri tima, sem veldur skorti 4 métefn-
um af IgG-gerd eda undirflokkum peirra. P4 getur énnur medferd
valdid skorti & métefnum en oft eru orsakir fyrir moétefnaskorti
Opekktar.

Svipgerdir berkjuskulks

Vegna bess ad berkjuskulk & sér margar orsakir og sjukddms-
myndir er vaxandi ahugi fyrir pvi ad finna svipgerdir sjukddms-
ins sem hjalpad geetu vid ad baeta medferd. Nylega birtust nidur-
stodur rannsokna par sem heegt var ad greina fjérar mismunandi
svipgerdir hja sjuklingum med berkjuskulk.” Peer byggdust a
syklarannsoknum og kliniskum einkennum. Fyrsta svipgerdin er
st ad hafa langvinna Pseudomonas-sykingu (16%), énnur ad hafa
adra langvinna sykingu (24%), pridja ad hafa daglegan hdsta (33%)
og fjorda ad hafa purrt berkjuskulk (an slimuppgangs, 27%). beir
sem voru med langvinna Pseudomonas-sykingu hofou fleiri versn-
anir, voru oftar lagdir inn a sjukrahts og hofdu meiri merki um
bélgu. Danartidni peirra var heerri og lifsgaedi voru lakari. Peim
sem voru med purrt berkjuskulk farnadist best.

Rannsoknir

Mikilvaegt er ad ad leita ad undirliggjandi orsokum berkjuskulks
og finna ma orsakir { yfir 50% tilvika og pannig studla ad mark-
vissari medferd. Heegt er ad gera fjoldamargar rannsoknir til
ad greina orsakir vegna pess hvad peer geta verid margvislegar
eins og sést i toflu I. Ymis atridi er haegt ad stydjast vid til pess ad
gera slika uppvinnslu hnitmidadri. Pannig geta eldri tdlvusneid-
myndir verid hjalplegar sem og saga um fyrri lungnasykingar.
Pa getur dreifing og utlit breytinga 4 tolvusneidmynd hjalpad til.
Sem deemi geeti berkjuskulk sem er eingdngu i nedra bladi haegra
lunga bent til adskotahlutar sem orsakar og fyrsta rannsékn verid
berkjuspeglun fremur en bl6d- og adrar rannsoknir til ad leita ad
medfylgjandi sjikdémi.*

Rontgenmyndir af brjostholi

Rontgenmyndir af brjdstholi hafa litid neemi 1 greiningu og eftirliti
a berkjuskulki en geta verid hjalplegar 1 byrjun til ad utiloka adrar
orsakir einkenna sem geta likst berkjuskulki. Peer geta einnig nyst
til ad greina breytingar ef koma versnanir.*

Tolvusneiomyndir af brjostholi

Télvusneidmyndir af lungum greina berkjuskulk, flokka nidur i
gerdir og segja til um medfylgjandi sjukdéma 1 lungum. Utvikkun
berkju er adalskilmerkid og er fundid med pvi ad bera saman pver-
mal berkju vid medfylgjandi lungnaslageed eins og sést a mynd 2.
Almennt er midad vid ad berkja sé ttvikkud ef hlutfallid er meira
en 1:1. Ymsar lifedlisfreedilegar eda sjuklegar 4steedur geta haft
ahrif a hlutfallid og pad eykur pvi neemi ad auka hlutfallid { meira
en 1,5 4 moéti 1. Sem deemi um edlilega lifedlisfreedilega skyringu &
atvikkun er 6ldrun og deemi um sjuklegt astand sem getur valdid
berkjuttvikkun er lungnahrun eda bdlga, oftast vegna sykingar
eins og 1 lungnabdlgu (mynd 3). Pannig er ekki haegt ad greina vid-
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Mynd 4. Sivalt berkjuskiilk. Enduruppbyggd mynd
eftir lengdardsi loftvega synir vontun d mjékkun
loftvega meira en 2 cm frd berkjugreiningu. Petta er
naemasta myndteikn berkjuskiilks.*

Mynd 5. Mismunandi tequndir berkjuskiilks geta sést

i sama sjuiklingi og hafa takmarkada kliniska pydingu.
Muyndin synir hniita-berkjuskiilk i miobladi (6rvaoddur)
og stvalt berkjuskiilk { haegra nedra lungnabladi.
Trjabrumspéttingar koma einnig fram (stjarna) en pad

Mynd 6. Hniita-berkjuskiilk (6r) hjd sjiiklingi
med sarkliki. Dreifingin i efri lungnablodum
er deemigerd, oftast beggja vegna. Oregluleg
skaglufa vinstra lunga (stjarna) gefur til kynna
bandvefsmyndun.*

er algengur tengdur myndfundur og bendir oftast til

sykingar.*

varandi berkjuskulk medan a sykingu stendur og getur purft ad
endurtaka tolvusneidmynd sidar til ad stadfesta greiningu.* Edli-
legir loftvegir mjokka eftir pvi sem beir fara lengra tutlegt en ef
peir gera pad ekki yfir 2 cm vegalengd fra loftvegaskiptingu er pad
merki um berkjuskulk sem hefur mikid neemi og getur verid fyrsta
teikn um sjukdéminn (mynd 4). Ef berkjur sjast 4 télvusneidmynd 1
minna en eins cm fjarleegd fra rifjafleidru eda alveg ad midmaetis-
fleidru er pad merki um berkjuskulk.

Algengar tengdar breytingar sem sjast 4 tolvusneidmyndum og
tengjast bolgu eru berkjuveggspykknanir, slimtappar i berkjum og
trjabrumspéttingar.*

Berkjuskulki er skipt { prjar tegundir sem eru: 1. Sivalt berkju-
skulk sem er algengast. 2. Hnuta-berkjuskulk par sem skiptast
a utvikkud og inndregin sveedi. 3. Blodru-berkjuskulk sem er
versta gerdin og blodrurnar eru gjarna med loftvokvabordi (mynd
2, 4, 5). Tolvusneidmyndir geta hjalpad til vid ad greina orsakir
berkjuskulks. Deemi um pad eru adskotahlutir eda exli 1 berkj-
um. Dreifing breytinga getur bent til dkvedinna orsaka. Pannig
getur stadsetning i efri blodum lungna bent til ad orsokin sé
slimseigjusjukdémur, eldri berklasyking, sarkliki eda astand
eftir geislun (mynd 6, 7). Stadsetning i nedri blodum bendir til
asvelgingar, ad fyrri syking sé orsok eda vanstarfsemi a 6neemis-
kerfi. Stadsetning 1 fremri hlutum midblads eda tynglu (lingula)
getur bent til mykobakteriusykingar sem ekki eru berklar (mynd
8 0g 9).*

Lungnarannséknir

Lungnarannsoknir geta verid edlilegar en geta einnig synt teppu,
herpu eda blandada mynd eftir pvi hvort sjukdémurinn tengist
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60rum sjukdomum eins og langvinnri lungnateppu og astma eda
standi einn sér.

Hrakarannsoknir

Reektun & hréka er mikilveeg til ad greina bakteriur og mikilvaegt
er ad gera berklareektun i ad minnsta kosti eitt skipti.

Blodrannsoknir

Almennar blédrannsoknir eru sjaldan hjalplegar til ad greina
orsakir. Heekkun a hvitum blédkornum og bolguvisum eins og
CRP getur hjalpad til vid greiningu versnunar. Aukning 4 raud-
kirningum 1 bl6di getur hjalpad til vid ad finna pa sem geetu haft
gagn af steralyfjum { innéndunarformi.

Sérhafoar rannsoknir

Fjoldamargar sérhaefdar rannsoknir geta hjalpad til vid ad greina
medfylgjandi sjikdéma berkjuskulks.! Mikilvaegt er ad leita orsaka
pess og medfylgjandi sjukdoma. Gigtarprof 1 blodi eru mjog hjalp-
leg til ad greina pa sem hafa gigtsjukdoma. Rannsoknir a éneem-
iskerfi geta greint 6neemisgalla. Pannig er haegt ad meaela métefni af
gerd IgA, IgM og IgG asamt undirflokkum IgG. Pa er meeling 4 IgE
og fellimoétefnum gegn Aspergillus-hluti af pvi ad greina ofneemis-
vidbragd vid konnusveppi (mynd 10). Meling a métefnum gegn
pneumdkokkum beedi fyrir og eftir bélusetningu hjalpar til vid
ad meta virkni éneemiskerfisins. Erfdarannsoknir og meelingar a
alfa-l-antitrypsini i bl6di greina skort a alfa-1-antitrypsini og svita-
prof og erfdarannsoknir greina slimseigjusjukdém. Magaspegl-



Mynd 7. Berkjuskiilk eftir berkla hjd eldri sjiiklingi. Dreifing breytinga
einhlida { lungnatoppi er deemigerd.*

r

£

Mynd 8. Berkjuskiilk i miobladi og tynglu vegna mykdobakteria sem ekki eru berklar
(mycobacterium avium-intracellulare).*

Mynd 9. Berkjuskiilk vegna mykdbakteria sem ekki eru berklar (mycobacterium avium-
intracellulare) hjd 60rum sjiiklingi. Beggja vegna sést sivalt berkjuskiilk dsamt dreifoum
smdum hniitum (6rvaoddur), sumir hmitanna innihalda kalkanir. Lungnapéttingar med
holmyndun sjdst einnig i nedra vinstra lungnabladi (6r).*

un greinir vélindabakflaedi, pindarslit og prengingar i vélinda.
Kyngingarmynd talmeinafraedings greinir asvelgingu og rontgen-
mynd af vélinda med skuggaefni greinir prengingar. Ristilspeglun
og fleiri rannsoknir greina bélgusjikddéma i meltingarvegi.

Berkjuspeglun

Adaltilgangur berkjuspeglunar er ad greina adskotahluti sem geetu
hafa komid ferlinu af stad. Pa er oftast um ad raeda stadbundid
berkjuskulk frekar en dreift og oft sést samfall & hluta af lunga um
leid. Annar tilgangur berkjuspeglunar veeri ad fa skolsyni hja peim
sem hafa litinn uppgang en tidar versnanir. Pa er beedi heegt ad fa
syni til reektunar en einnig ad meta frumur sem koma fram i skoli.
Mikill fjoldi raudkirninga geeti bent til gagnsemi steramedferdar.

Versnanir a einkennum

Algengt er ad sjuklingar med berkjuskulk finni fyrir versnun ein-
kenna. Pannig fa peir aukinn hosta og uppgang sem getur pykkn-
ad og breytt um lit. Pa getur fylgt blodhosti. Almenn einkenni
geta verid til stadar eins og slappleiki, lystarleysi og hiti. Pessu
fylgir aukin bdlga i berkjum og kerfisbundin bdlga. Ekki er til
nein akvedin alpjodleg skilgreining & versnunum & berkjuskulki.
Pannig hafa mismunandi 16nd og sérgreinafélog komid fram
med mismunandi skilgreiningar. Oftast er gert rad fyrir auknum
einkennum og einnig parf ad koma til breyting 4 medferd til ad
pad teljist versnun.

Arid 2016 var sett fram alpjédleg tillaga um skilgreiningu &
versnun.” Par var stungid upp a pvi ad til keemi breyting 4 medferd
i tengslum vid breytingar a ad minnsta kosti premur einkennum
a sidustu 48 klukkustundum. Pessi einkenni eru hdsti, magn og/
eda pykkt uppgangs, litur a hraka, maedi, slappleiki og blédhosti.
AJ jafnadi eru versnanir taldar stafa af sykingum sem orsakadar
eru af bakterium. Petta er p6 ekki vel rannsakad og margt 6ljost.
Jafnvel er talid ad aukin iferd daufkirninga i berkjur an sykingar
geti komio af stad versnun. Adrar orsakir eru ekki vel rannsakadar
og ekki heldur pattur hjasjukdéma i versnunum.

Pekkt eru tengsl milli loftmengunar og versnandi einkenna
berkjuskulks. Pannig getur loftmengun aukid & bolgusvorun
1 berkjum, beelt dnemissvérun og valdid truflunum a liffilmu
berkjanna. Pekktur hjasjakdémur i berkjuskulki er vélindabak-
fleedi sem tengt hefur verid aukinni tidni versnana.®® Versnanir
a berkjuskulki eru mikilveegar pvi peer valda auknum kostnadi
1 heilbrigdiskerfinu og peer eru tengdar vaxandi lungnaskemmd-
um, skerdingu a lifsgeedum, hradari skerdingu a lungnastarfsemi
og aukinni danartioni.*” Likt og { 66rum lungnasjukdémum hef-
ur verid vaxandi ahugi & ad finna pa sem hafa tidar versnanir til
ad reyna ad fyrirbyggja peer og draga ar ahrifum peirra a sjuk-
linginn. Ekki er til dkvedin skilgreining a tidum versnunum en
margir mida vid prjar eda fleiri a ari.® Helsti aheettupattur er fjoldi
versnana arid a undan. P4 eru langvinnar sykingar meo P. aerugin-
osa sterkur dheettupattur. Tidar versnanir hafa enn meiri ahrif a
lifsgaedi, danartidni og sjukrahusinnlagnir en feerri eda engar
versnanir.
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Mynd 10ab. Berkjuskiilk vegna ofnemisvidbragds vid konnusveppi (ABPA).
Astmasjiiklingur med priggja manada ségu um hosta med uppgangi. Hrakasyni

syndi aspergillus-sveppi. Raudkirningar voru haekkadir i blodi dsamt IgE-métefnum

og fellimétefnum gegn Aspergillus. Tolvusneidmynd synir hdpétta slimtappa i
vikkudum berkjum (6rvaoddur), demigert fyrir ABPA, dsamt lungnahruni. Endurtekin
tolousneidmynd eftir medferd med sveppalyfjum og sterum synir brotthvarf slimtappa
med eftirstandandi berkjuskilki (6roaoddur).*

Medoferd

Medferd berkjusktlks felst i pvi ad medhondla undirliggjandi
sjukdoma, draga ur sykingum og auka loftvegahreinsun (mynd
10). Petta beetir lifsgeedi, dregur ar frampréun sjukdémsins og
feekkar versnunum.

Meoferd sykinga
Sykingar eru stdr hluti af sjukdémsmynd berkjuskulks. Medferd
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peirra er pvi mikilveegur hluti af medferd berkjuskulks. Til ad
medferdin verdi sem ahrifarikust er vandad hrakasyni pvi mikil-
veegt svo haegt sé ad greina um hvada bakteriu sé ad reeda og hvert
neemi hennar fyrir syklalyfjum er.! Syklalyfjamedferd er svo valin
at fra nidurstodum hrakarektunar eda peim upplysingum sem
fyrir liggja um tidni bakteriusykinga i samfélaginu. Ad jafnadi eru
syklalyf gefin i lengri tima en almennt er gert vid dndunarfeera-
sykingar. Oftast er midad vid tveer vikur.”

Langtima syklalyfjamedferd

Pegar um er ad reda endurteknar versnanir eru syklalyf gef-
in lengur en prja manudi i senn.! Pannig er haegt ad fakka
versnunum og 1 morgum tilvikum beeta lifsgeedi.® Algengast er ad
nota azitromycin 250-500 mg prisvar 1 viku en pad ma einnig nota
syklalyf af tetrasyklin-flokki.*

Leid syklalyfja

Syklalyf eru { langflestum tilvikum gefin um munn. [ sumum til-
vikum eru bakteriur éneemar fyrir syklalyfjum sem haegt er ad gefa
um munn og 1 6drum tilvikum eru aukaverkanir fra meltingarvegi
sem koma i veg fyrir gjof peirra um munn. Pa kemur til greina
syklalyfjamedferd i ed ef naemi er til stadar. Einnig er haegt ad
gefa syklalyf i inndndun rétt eins og berkjuvikkandi lyf og inn-
ondunarstera. P4 feest verkun beint &4 peim stad sem sykingin er og
par med minni aukaverkanir.

Arid 2019 birtist safngreining & virkni og og 6ryggi syklalyfja
sem gefin eru med innéndun.®{ flestum rannséknunum var P.
aeruginosa algengasta bakterian sem var medhondlud en sjuk-
lingarnir voru einnig med adrar bakteriur. Ad jafnadi poldust slik
syklalyf vel og pau feekkudu bakterium i berkjum og drégu ur
ti0ni versnana en baettu ekki lifsgeedi.

Almennt eru pessi syklalyf ekki gefin nema buiid sé ad reyna
syklalyf um munn og pau polast ekki eda halda versnunum ekki
fra.

Slimlosandi medferd

Slimlosandi lyfjamedferd eykur likur & ad losa upp slim og dregur
ar slimmyndun.® Slik lyf mé setja 1 fjora flokka. I fyrsta lagi eru
lyf sem auka likur 4 ad slim komi upp ur berkjunum pegar hdstad
er. Deemi um petta er haprystid saltvatn (hypertonic saline). I 56dru
lagi eru lyf sem hafa ahrif a stjérnun slimmyndunar og deemi eru
andkolinvirk lyf. T pridja flokki eru lyf sem hafa &hrif 4 seigju slims.
Deemi um pau lyf eru N-asetylcystein og DNAasi. [ fjorda lagi er
um ad reda lyf sem hafa ahrif a bifhar og auka pannig a hreinsun
slims. Daemi eru berkjuvikkandi lyf. Ekkert af pessum lyfjum feekk-
ar versnunum og DNAasi fjolgar peim. Pad er pvi ekki meelt med
DNAasa lyfjum hja sjuklingum med berkjuskulk.! Almennt eru
tiltélulega faar rannsoknir til um notagildi slimlosandi lyfja.! Mik-
ilveegt er ad pessi lyf séu notud i tengslum vid loftvegahreinsun.
Pannig hefur hdprystid saltvatn skamman virknitima og pvi mikil-
vaegt ad loftvegahreinsun sé gerd i framhaldi af slikri lyfjagjof.>*




Loftvegahreinsun

Med loftvegahreinsun er att vid adferdir sem hreinsa loftvegina
en eru ekki lyfjamedferd.”* Peer draga ur einkennum, beeta lifs-
gadi og draga ur tidni versnana.®® Mikilveegt er ad allir sjuk-
lingar med berkjuskulk fai pjalfun og kennslu i loftvegahreinsun.
Algengt er ad sjukrapjalfarar veiti pessa pjalfun. Margar gerdir af
loftvegahreinsun geta sjuklingar gert an utanadkomandi adstodar
en sumar gerdir purfa utanadkomandi adstod.* Rannsoknir benda
til pess ad innan vid helmingur sjuklinga med berkjuskulk nyti
sér loftvegahreinsun reglulega.” Lifedlisfreedilega byggir loftvega-
hreinsun 4 tveimur pattum sem skarast.>{ fyrsta lagi ad loft komist
bak vid hindrunina i berkju og pannig verdi loftskipti handan vid
hindrunina. T 68ru lagi ad breytingar 4 flaedi { atondun hreyfi slim
neerleegt 1 berkjurnar. Loftvegahreinsun sem sjuklingar geta gert
sjalfir felst i fyrsta lagi 1 stodubundinni losun par sem sjuklingur
leetur hofud og efri hluta likama liggja leegra en nedri hluta og
vid pad flyst slim betur neerleegt i berkjur og kemur jafnvel upp
ar peim. T 68ru lagi eru notadar svokalladar virkar hringrésar
ondunaradferdir (active cycle of breathing methods). Peer felast i pvi
a0 hafa stjorn a 6ndun, eefingum par sem andad er djupt og aefing-
um par sem beitt er hradri aténdun. Einnig eru til teeki par sem
andad er fra sér gegn jakveedum uténdunarprystingi med sveiflu
(oscillation). Pad hjalpar slimi a0 feerast neerleegt 1 berkjur og hr6d
utondun med hosta kemur slimi alla leid i munn.* Engin ein af
pessum adferdum er betri en 6nnur og peer eru gjarna notadar
saman eftir pvi sem sjuklingi likar best og hann hefur mest gagn
af.%®

Lungnaendurhzfing

Lungnaendurheaefing getur gagnast sjuklingum med berkjuskulk.
Kliniskar leiobeiningar meela med endurheefingu fyrir pa sem eru
meednir! Lungnaendurheefing er pverfagleg og kemur pvi vida
vi0. Sjakrapjalfarar kenna teekni sem studlar a0 loftvegahreinsun.
Veitt er freedsla um sjukdéminn, medferd vio honum og gefnar
eru leidbeiningar um rétta likamspjalfun.> Rannsoknir hafa synt
a0 lungnaendurheefing hefur god ahrif til styttri tima en ahrif til
lengri tima eru ekki eins g6d.”

Onnur medferd
Inndndunarlyf

Innéndunarsterar eru gefnir peim sem hafa undirliggjandi loft-
vegasjukddm eins og astma og langvinna lungnateppu.' Lang-
virk berkjuvikkandi lyf henta peim sem eru maednir, einkum vid
areynslu.

Gammaglobilin-medferd

Ef um er ad reeda medfeeddan skort & moétefnum er gefin uppbotar-
medferd med gammaglobulinum.® Vid dunninn éneemisbrest med
leekkuoum gildum a IgG og/eda undirflokkum kemur uppbétar-
medferd til greina hja peim sem syna skerta métefnamyndun vid
pneumokokka-bdlusetningu og svara ekki vel langtima syklalyfja-
medferd.!

Skurdadgerdir

Ef berkjuskulk er stadbundid i einu bladi lunga og veldur miklum
einkennum eins og til deemis tidum dndunarfeerasykingum sem
skerda lifsgaedi sjuklings, kemur til greina ad fjarleegja bladid med
skurdadgerd. Arid 2009 birtist grein sem lysti greiningu og med-
ferd 18 sjuklinga & fslandi sem farid hofdu i brottndm & midbladi
heegra lunga vegna endurtekinna sykinga.®* Af peim voru 7, eda
39%, med berkjuskulk & télvusneidmynd. Vid skodun vefjasyna
reyndist helmingur hafa berkjuskulk.

Meoferd bradra versnana

Ef sjuklingur er med berkjuskulk tengt 66rum sjukdéomum i
brjostholi er medferd versnunar eins og kliniskar leidbeiningar um
undirliggjandi sjatkddma segja til um.! Pannig eru sterar, syklalyf
og berkjuvikkandi lyf gefin peim sem hafa undirliggjandi astma
eda langvinna lungnateppu. Sterar og berkjuvikkandi lyf gagnast
eingdngu peim sem hafa undirliggjandi teppusjukdém i lungum
og eru ekki gefin peim sem ekki hafa pessa sjikddma. Syklalyf eru
mikilveegur pattur i medferd bradra versnana. Reektun a hréka-
syni getur hjalpad til vid ad greina um hvada bakteriur sé ad raeda.
Einnig geta nidurstddur fyrri hrakasyna verid leiobeinandi um
hvada syklalyf veeri rétt ad nota. Kliniskar leidbeiningar radleggja
a0 syklalyf séu gefin { lengri tima en ad jafnadi vido dndunarfeera-
sykingar.'® Pannig er almennt maelt med gjof peirra 1 14 daga.”
Pa getur aukin loftvegahreinsun verid gagnleg medan & bradri
versnun stendur. Meelt er med daglegri adstod sjukrapjalfara hja
peim sem leggjast inn 4 sjikrahts. Almennri studningsmeodferd er
einnig beitt, eins og strefnisgjof og dndunarvélamedferd ef porf
krefur. Bloohdsti getur verid eitt af einkennum versnana. Ef um
er ad reeda mikid magn er sjuklingur lagdur inn a sjukrahus. Gef-
in eru syklalyf i 20 og gengid ur skugga um ad blddstorknun sé
edlileg. P4 eru &ll blodpynnandi lyf stodvud. Ef petta dugar ekki
geta rontgenlaeknar med inngripi lokad lungnaslageedum til sveed-
is sem bleeding kemur fra.

Eftirlit

Meelt er med pvi a0 gera syklareektun fra hraka ad minnsta kosti
einu sinni 4 ari 1 stodugu astandi og pegar ad einkenni versna.®
A0 jafnadi er lika gerd berklaraektun. Peir sem eru med alvarlegra
form eettu a0 vera { eftirliti hja leknum med sérpekkingu a berkju-
skulki til vidbotar vid heimilisleekni.!

Framtidin

Mikilveegt er ad greina berkjuskulk eins fljott og haegt er til pess
a0 heegt sé ad veita rétta medferd sem getur rofid pann vitahring
sem oft er til stadar hja sjuklingum med berkjuskulk. Pa er mik-
ilveegt ad finna lifvisa sem geta sagt til um frampréun sjukdéms-
ins. Betri greiningar 4 syklafreedi myndu vanda enn frekar notkun
syklalyfja og vontun er & medferd vid loftvegabodlgunni sem er til
stadar og einkennist af daufkirningum.
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Lokaord

Berkjuskulk er sjukdémur sem einkennist af atvikkudum berkj-

um. Mikilvegt er ad leeknar hafi berkjuskulk 1 huga pegar peir

standa frammi fyrir sjuklingum med langvinnan hdsta med eda

an slimuppgangs og sdgu um endurteknar dndunarferasykingar.

Greining feest med tolvusneidmynd af brjéstholi og itarlegri rann-

soknir geta leitt til greiningar undirliggjandi sjikdéma par sem
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ENGLISH SUMMARY

Bronchiectasis is a disease that is characterized by permanent bronchial
dilation. This can be localized or diffuse in the lungs. The disease can occur
at any age and causes cough, sputum production and repeated infections. It is
more common in women and incidence increases with age.

Bronchiectasis is characterized by repeated episodes of worsening symptoms
Gunnar Jaliusson® that are usually caused by respiratory infections.

The cause of bronchiectasis can be unknown but it can be caused by
respiratory diseases and diseases outside the chest. Examples of such disea-
ses are asthma, chronic obstructive pulmonary disease, rheumatoid arthritis
in addition to immune deficiency. Disease profile is therefore different for each
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Bronchiectasis is diagnosed with computerized tomography of the chest in
Department of Respiratory Medicine, National University Hospital, Reykjavik, addition to clinical symptoms. Workup to diagnose other diseases that could be
Iceland, Faculty of Medicine, University of Iceland, Reykjavik, Iceland, *Department causing it is therefore important. For that detailed history, physical examination
of Radiology Karolinska University Hospital Stockholm, Sweden. and additional investigations are appropriate.

Patients with bronchiectasis have decreased health related quality of life and
increased mortality. Treatment focuses on treatment of underlying diseases,
airway clearance and treatment of infections. Pulmonary rehabilititation is also
important. Regular follow-up is important. This is a review on bronchiectasis
that is intended for a spectrum of physicians, because bronchiectasis can be
seen in primary care, hospitals and out of hospital.
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