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Sjukratilfelli

Prjatiu og sjo dra gomul kona leitadi endurtekid til
heimilisleknis 4 ramu halfu éri. Ferslur { sjukraskra
hennar frd peim tima einkennast af kvortunum um
hofudverki, svima og brjéstverki. Pessi einkenni voru
i fyrstu talin upprunnin { stodkerfi og fékk hin medal
annars dvisad bolgueydandi lyfjum (NSAID). Grein-
ingin obs. pericarditis er nefnd. Bl6Oprystingur reynd-
ist haekkadur 4 bilinu 140-200/70-110 mmHg pratt
fyrir ad lyfjamedferd veeri hafin med amlodipine 5 mg
daglega (fimm drum 4adur hafdi blodOprystingur i
pungun melst 125/75 mmHg). Endurteknar mzlingar
an lyfja stadfestu kaliumbrest i sermi (s-K*32 & 3,3 &
3,4 mmol/l) sem brugdist var vio med dvisun 4 kalium
klorid 750 mg tvisvar 4 dag. Hjartarafrit og lungna-
mynd voru edlileg. Aldésterén var melt 1 sermi {
tvigang og talid edlilegt (646 og 650 pmol/l). Pessu
nzast voru katek6lamin { pvagi meld (tafla I) og i fyrra
skiptid 4n lyfja var um a0 reda noradrenalin haekkun
sem nam 2,4 sinnum efri vikmorkum en { seinna
skiptid (nyhafin medferd med amlodipine) nam nor-
adrenalin hakkunin 5,3 foldum efri vikmorkum.
Heilsufarssaga var annars 6markverd og konan neytti
hvorki afengis né reykti. Attarsaga var jdkvad med
tilliti til hjartasjikdéma og haprystings.

sofnun stadfesti heekkun 4 noradrenalini (nd 5,7 sinn-
um efri vikmork) en adrenalin var edlilegt (tafla I).
Tolvusneidmynd leiddi { 1jés 3,4 sm fyrirferd { hagri
nyrnahettu.

Akvordun var tekin um ad fiarlegja @xlio. Til
undirbinings heima { héradi var konan fyrst med-
hondlud med doxazosin fordatoflum i haekkandi
skommtum en sidan batt vid atenolol. Samkvamt
skyrslum heilsugasluleknis var blodprystingur 105-
110/70 mmHg 4 doxazosin 10mgxl og atenolol
25mgx2. Haegri nyrnahettan var sidan fjarlegd med
adstod kvidsjar og reyndist fyrirferdin vera vid nedri
pol hagri nyrnahettunnar. Vel gekk ad fjarlegja
nyrnahettuna og engir fylgikvillar komu upp 1 eda
eftir adgerd po6 blodprystingur hafi verio { legra lagi.
Meinafredirannsékn stadfesti ad @xlid var utan
hinnar eiginlegu nyrnahettu, hafdi hydi og var vel
@Oanert. Smasjarskodun syndi utlit og vefjagero ein-
kennandi fyrir litfiklaexli (myndir 2 og 3). Nyrna-
hettan sjalf reyndist an sjiklegra breytinga. Eftir ad-
gerd hefur hun haft edlilegan blodprysting an lyfja-
medferdar, einkenni eru horfin og katekélamin {
pvagi hafa melst innan vikmarka (noradrenalin 227
nmol/l og adrenalin 32 nmol/l).

Umrada

Tafla 1. Katekdlamin i pvagi.

Haprystingur meo kaliumbresti

pvagmeelingar Heima i héradi A sjlkrahdsi

(24 klukkustundir) Meeling 1 Meeling 2 Meeling 3 Vikmork Renl’n_aldésterén kerf16 Stjérnar Salt_ Og Vékvabﬁ_
bvagmagn (ml) 1250 1500 2520 - . . .
Noradrenalin (nmol) 965 2126 2293 100-400 skap lkamans (mynd 4). Edlilegt er pvi ad beina
Adrenalin (nmol) o5 131 28 5-80 sjonum ad pvi { tilfellum eins og pessu sem hér er lyst.
Dépamin (nmol) 1463 1242 1902 760-2400 Upp 1 huga flestra kemur p4 liklegast heilkenni kennt
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Pessu nast var konan 16g0 inn 4 sjukrahus til frek-
ari ranns6kna. Vid innlogn hafoi hin verid lyfjalaus {
fjérar vikur og greindi hiin frd ad minnsta kosti ars-
sogu um tida hofudverki og madi 4 stundum. Vid
kerfakonnun gekkst hin vid svimakostum, brjost-
verkjum og doda { hondum auk sjontruflana sem erf-
itt var ad henda reidur 4. Hin greindi einnig fréa ny-
legu mjog slemu hjartslattarkasti (,,pungur og dkaf-
ur*). Konan neitadi lakkrisneyslu. Likamsskodun var
omarkver0 ef fra er talinn héprystingur; 24 klst bl6o-
prystingsmeling var framkvaemd og syndi hiin demi-
gerda dagursveiflu (mynd 1). Styrkur salta { sermi
reyndist nd edlilegur og blodprof stadfestu afleitt
(secondary) aldésterénheilkenni. Pannig var plasma-
renin eftir rimlegu yfir n6tt 47 mEin/l (vikmork 8,8-
36) og plasma alddsterén 1050 pmol/! (vikmork 38-
490). Sélarhringsutskilnadur 4 natrium { pvagi var 77
mmol/l og kaliumdutskilnadur var 47 mmol/l. Pvag-

vid Conn sem orsakast af gookynja aldésterén-fram-
leidandi @xli { nyrnahettu. Stjérnlaus offramleidsla
og seyting 4 alddsteréni (primer aldosteronismus)
kemur einnig fyrir { hnokrastekkun 4 nyrnahettu-
berki (bilateral nodular adrenal hyperplasia) og i
sjaldgefum arfgengum kvilla par sem ACTH yfirtek-
ur stjorn saltsteramyndunar vegna genaumroédunar {
styrir6d ensimsins aldosterone synthase (Glucocorti-
coid Suppressible Hyperaldosteronism). (1) Flestir
en po ekki allir telja saltsteraofgnétt mjog sjaldgaefa
orsok haprystings (0,5-2,0%) (1, 2). Hins vegar er ni
viotekid ad kaliumbrestur parf ekki alltaf ad vera til
stadar { pessum tilfellum p6é hulunni sé audveldlega
svipt af brestinum med pvagrasilyfjum. Pad er hins
vegar deginum lj6sara a0 fastir peirra sem hafa kal-
fumbrest vegna til deemis piasionotkunar hafa stjérn-
lausa offramleidslu saltstera. I stuttu mali er liklegt
a0 sem oftar séu morkin milli hins edlilega og sjik-
déms 6skyr, og um ad reda samfellt rof: Edlilegt —
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h4prystingur med ldgu renin — hnokrastekkun —
Seniny l Conns zxli. Ymis skimpréf eru nefnd til sogunnar en
ekkert peirra hefur reynst 6brigoult (1).
I Eins og sést af mynd 4 hlytur styrkur renins { sermi
184 l . | ) ! . ad vera ldgur ef um er ad rada stjornlausa fram-
| |
|

leidslu aldésterdns. Hins vegar er pad einnig 1jost ad

ymislegt annad hefur dhrif og ad { pessu sem og yms-
um 00rum innkirtlazxlum er framleidsla viokomandi

veegt a0 meta kerfio { heild vid stadladar og pekktar

i
-J:=- hormoéns ekki fullkomlega stjérnlaus. Pvi er mikil-

I
T Ih] | I 'l- adstzdur. Pannig var ekki ljost 1 ofannefndu tilfelli
' | '5 | hvenar dags eda vid hvada likamsstoou aldésterén
i hafdi verid melt heima { héradi, né hvort kalfumgildi
| i sermi hafi verid edlilegt eda hvernig saltneyslu var
héittad. Enn fremur er évenjulegt ad kaliumbrestur
2 fylgi offramleidslu katekélamina af voldum litfikla-
e iR el S R T :;::I'I-uu:;; axlis og ymis lyf, par med taldir kalsiumblokkar, geta

truflad mat 4 framleioslu katekdlamina (3).
Enn er p6 6talin algengasta orsok haprystings med
6{\- f 1'!;,,1-_?' :'Ei 1 P ;;' . r'_.~.‘-r"'_' Tl RS _;’f ]."I_:l-'; - #|  Kalfumbresti, en pad er lakkrisneysla sem kalla metti
- ¥ - s
d,

= e .'-‘.‘f_-‘..- saltsteraliki. Lakkris inniheldur virka efnid glycyrrhe-
B o] . el tinic syru sem hefur pann eiginleika a0 hemja virkni
ensimsins 11B-hydroxysteroid dehydrogenase. Hlut-
verk pessa ensims er medal annars a0 sjd til pess ad
saltsteraviotakinn geri greinarmun 4 alddsteréni og
kortis6li in-vivo. Homlun 4 virkni 113-hydroxysteroid
dehydrogenase leidir pvi til pess ad kortis6l virkjar
saltsteraviotakann { Sleyfi med augljésum afleiding-
um. I pvi tilfelli ma pvi buast vid ad ekki bara aldé-
sterén, heldur einnig renin sé beelt (1) (tafla IT).

Litfiklacexli

Litfiklaexli er upprunnid i semjuhluta sjdlfvirka
taugakerfisins (sympathetic nervous system) og er
pvi &xli er seytir katek6laminum (oftast noradrenlin
og adrenalin). Samkvaemt hefobundnum greiningar-
adferdum meinafredi er vefurinn krémsekinn
(chromaffin tissue). Sjukdémurinn er lifshaettulegur
en horfur eru gédar ef hann greinist snemma. TiOni
sjikdémsins er svipud { bddum kynjum og talid ad
hann valdi teplega 0,1% pekktra haprystingstilfella.
Algengasta stadsetning litfiklazxlis er { nyrnahettum
en 10% reglan gildir um pessi @xli: 10% utan nyrna-
hettna, 10% eru ®ttgeng og 10% eru illkynja. Sjuk-
démurinn hrjdir félk 4 6llum aldri en flestir greinast 4
tvitugs- og pritugsaldri. Rimlega 50% tilfella grein-
ast vi0 krufningu (4).

Megineinkenni litfiklazxlis er haprystingur. Flestir
halda ad hann komi { kostum en pegar betur er ad gad
reynist helmingur sjiklinga hafa viovarandi hapryst-
ing og fimmtungur edlilegan bldprysting (okkar sjik-
lingur fékk ekki slik kost, samanber mynd 1). Sjuk-
lingar fa hins vegar tiltekin kost sem bera med sér prji
megineinkenni; hofudverk, slattarénot (palpitations)
og mikla og éedlilega svitamyndun (5). Kostin geta
varad frd nokkrum mindtum til nokkurra klukku-
stunda og 4 milli peirra geta 1i0i0 allt frd nokkrum dog-
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Samspil og ahrif renins, aldésterons og katekolamina
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um til margra méanada. Kost pessi eru lifedlisfredileg-
ar afleidingar mikillar og skyndilegrar katekélamin-
losunar @xlisins og Orvunar adrenvirkra vidtaka um
allan likamann. Ymis dreiti geta komid slikum kostum
af stad en yfirleitt koma pau dn nokkurs dreitis (4).

Onnur einkenni eru medal annars f6lvi { andliti,
brjost- og kvidverkir, svimi og harolifi. Auk pessa eru
sjaldgeefari einkenni: kvidi, skjalfti, 6gledi (med eda
an uppkasta), ormdgnun, preyta, andnaud og preif-
anleg fyrirferd i kvio (6, 7). Fylgikvillar litfiklaexlis
eru medal annars lost, flog, rakvodvaleysing (rhab-
domyolysis), skyndileg nyrnabilun og jafnvel daudi.
Hjartakvillar eru einnig algengir; allt frd sméavagileg-
um breytingum 4 hjartalinuriti til hjartadreps (myo-
cardial infarction). Enn sjaldgefara er afleitt aldé-
sterénheilkenni, réttstoouldgprystingur (orthostatic
hypotension), taugrenn lungnabjigur (neurogenic
pulmonary oedema), hitadpol, skert sykurpol, hatt
kalsium i bl6di og heekkud hematdkrit (4, 6).

Ef 1iti0 er til sjakratilfellisins sem lyst er hér ad
ofan ma sja ad konan hafdi sem adalkvartanir hofud-
verki, brjostverki, svima og ma0i eda tuthaldsleysi
sem vaentanlega hefur verid kveikjan ad katekol-
aminmelingum heilsugesluleknisins. Einnig er vert
a0 minnast pess ad nidurgangur og rodi { andliti
(flushing) eru ekki algeng einkenni litfiklazxlis,
gagnsteett pvi sem margir virdast halda (3, 4).

Eins og ad ofan er getid myndi haprystingur og
kalfumbrestur a0 6llu jofnu leida hugann ad ofgnétt
saltstera. I pessu tilfelli reyndist reninframleidsla
hins vegar ekki vera beld pratt fyrir hekkad aldé-
sterén. Hér var pvi um 2° alddsterénheilkenni ad
reda. Klassisk orsok pessa er prenging 4 nyrnaslagaed
sem veldur lagprystingi 1 nyra og pvi aukinni renin-
framleidslu en litfiklazxli getur p6 { undantekningar-
tilfellum valdid pessu. Noradrenalin 6rvar pa renin-
losun i nyrum med pvi ad tengjast B1-viotokum (8).

Vakni grunur um litfiklaexli samkvaemt sjikra-

R/ LITFIKLAAXLI I

Mynd 4.

Tafla Il. Renin og aldésterdn vid ymsar adstaedur.

p - Renin

p - Alddsteron

Daemi

Frumheilkenni aldésterons l 1

Afleitt ald6sterénheilkenni 1 1

Aldosteronliki ! !

Heilkenni Conns
Hnokrastaekkud
nyrnahetta
bvagraesilyf
brengsli i
nyrnaslagaed
Litfiklagex|i

Lakkrisneysla

sogu er rétt ad framkvema pvag- og/eda blodprufur
til a0 stadfesta greininguna. Eins og &ti0 er mikilvaegt
a0 bida med myndgreiningu par til efnafraedileg
greining liggur fyrir par sem allt ad 5% heilbrigdra
hafa saklausar fyrirferdir { nyrnahettum (9). Til efna-
fredilegrar greiningar eru nokkrar leidir:

1. Sofnun pvags 1 sélarhring med tilliti til katekdl-
amina (adrenalin, noradrenalin, dopamin):
Sértaekni og nemi fer ad nokkru eftir rannsékna-
stofum og vali 4 vikmorkum en er af flestum nud
talid nemasta og sértekasta préfio, med nemi allt
a0 100% ef sjuklingur er me0 einkenni. Sértekid er
meira en 95% ef tvo eda fleiri syni eru meeld.

2. Sofnun pvags 1 sélarhring med tilliti til umbrots-
efna katekdlamina (VMA, normetadrenalin, met-
adrenalin):

Sofnun pvags med tilliti til vanillinmondlusyru
(VMA) er nti hvorki talid négu neemt né sérteekt til
pess ad hagt sé a0 maela med pvi auk pess sem fleiri
Iyf, efni/matveli trufla pessa malingu en 1 hér ad
ofan (4,5, 6). Mat 4 ttskilnadi metanefrina (normet-
adrenalin, metadrenalin) er vida notad og hefur
gefist vel med nzemi og sérteekni litid verrien 1 (5, 6).

3. Meling katekdlamina { sermi:

Hefur 95-100% nami og 95% sértaki (4). Varast
parf ad nélarstunga getur valdid losun katekélam-
ina pannig ad setja parf upp nél talsvert longu 40ur
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(15-30 mintdtum) en bléd er dregid auk pess sem
askilegt er ad sjuklingur sé { kasti (p6 ekki talid
naudsynlegt). Petta er ekki sérlega hentugt nema
um inniliggjandi sjiklinga sé ad raeda. Sumir hof-
undar tala um ad meling katekélamina i blod-
vokva/pvagi henti best ef um meiri einkenni er ad
raeda (oft litil xli) en mealing 4 umbrotsefnum
katekodlamina { pvagi henti betur ef um er ad reda
litil einkenni (oft staerri @xli). Skyringin er talin st
a0 stor axli hafi tiltolulega hagan utskilnad (per-
fusion) og pvi hafi katek6laminin tima til umbrots.
Litlu @xlin hafi hins vegar hradari ttskilnad og seyti
pvi frekar katekélaminum en umbrotsefnum, pad
er hlutfall umbrotsefna og katekodlamina er l4gt (5).

4. Beliprof og egniprof (suppressive and provoca-
tive tests).
Alpekkt er grda svadio hvar nidurstodur hvorki
hrekja né fera sonnur 4 tilvist sjikdéms. Pvi hafa
verid 16g0d til badi bali- og egnipréf. Egniprofio
gefur 64sxttanlegan fjolda falsk jdkvadra og/eda
neikvaedra nidurstadna og getur auk pess verid
hettulegt. T balipréfinu er clonidine eda pento-
linium sprautad { @0 og ef styrkur katekdlamina {
blooi fellur ekki er um axli ad reda (4).

5. Onnur prof.
Ymislegt annad hefur verid kannad eins og til
demis malingar 4 kromogranin A 1 blédvokva en
hefur ekki rutt sér til rims enda ekki betra en
fyrrnefnd prof med tilliti til neemis og sérteekis (3).

Ef efnafredileg greiningarpréf benda til litfikla-
a&xlis er nasta skref ad stadsetja @&xli0 med mynd-
greiningartekni. Prjar adferdir eru gagnlegar; Tolvu-
sneidmynd (CT), segulémun (MRI) og MIBG-skann.
Skiptar skodanir eru um hvort télvusneidmynd eda
segulémun sé betri. Tolvusneidmynd gefur 93-98%
nemi en segulémun nestum 100%. Sérteki beggja
adferda er um 70% en deilt er um hvor hefur vinning-
inn. Segulémun hefur liklega vinninginn par sem hin
greinir vefi almennt betur { sundur og geislun er minni.
MIBG-skonnun er timafrek ranns6kn sem hentar fyrst
og fremst ef seguldmun og tolvusneidmynd bregdast
eda ef grunur er um litfiklazxli utan nyrnahetta. Nemi
MIBG-skanna er 78-90% en sérteeki teplega 100% (4,
5,10). Bldzdasyni (Venous sampling) gefur endanlega
stadfestingu 4 pvi a0 grunsamleg fyrirferd sé { raun pad
sem seytir katekélaminum (4).

Einkenni litfiklaexlis ma medhondla med lyfjum
en eina pekkta lekningin er brottndm @xlisins med
skurdadgerd (5, 6). Undanfarid hafa rutt sér til rims
adgerdir med kvidsjd sem hér 4 Islandi hafa tekist
med dgetum. Kvidarholsjd veldur minni bledingum
og 6pagindum, en 4dur var blodtap i opinni skurdad-
gerd verulegt vandamdl samanber umfjollun hér 4
eftir um bl6drummal. Sjuklingar eru yfirleitt flj6tari
a0 na sér og rannsoknir hafa synt ad pad eru ekki
meiri likur 4 vandamdlum en i venjulegri adgerd (11).

Hetta er 4 svesnum lagprystings- og hdprystings-
kostum auk hradtakts vid adgerd, einkum ef undir-
buningur hefur ekki verid sem skyldi. Haprystikostin
og hradtaktinn er audvelt ad skyra med skyndilegri
losun @davirkra katekdélamina og misvagi { homlun
a- og B-vidtaka. Pvi er mikilvaegt ad fyrir adgerd sé
vidkomandi vel haminn med badi a- og B-blokka.
Hefobundin a-hdmlun hefur verid med fenoxybenz-
amini eda fentélamini en nyrri blokkar eins og doxa-
zosin virdast jafngdoir (3, 5). Helsta aukaverkun ein-
hlida o-homlunar fyrir adgerd er sinus hraotaktur
vegna Orvunar -viOtaka i hjarta sé hart gengid fram,
einnig réttstodulagprystingur eins og vera ma ad hafi
verid vandamal { tilfellinu ad ofan. Hins vegar er meiri
hztta 4 skyndilegum svesnum blédprystingsfollum {
adgerd ef a-homlun fyrir hana hefur ekki verio full-
nzgjandi (5). Lifeolifreedileg skyring er talin si ad
pegar katekdlaminframleiosla minnkar skyndilega og
voOvar { @daveggjum slaka 4 aukist rymd @danna
hradar en bl6drdimmal. Horfur eftir adgerd eru gédar
og nd um 75% sjiklinga edlilegum bl6édprystingi og
einkenni hverfa hj4 flestum (4). Ef einkennin og pryst-
ingurinn lagast ekki getur dstzdan verid sd ad ekki
hefur nddst ad fjarlegja allt &xlid, ad sjuklingurinn
hefur einhvern kvilla { nyrnazdum eda ad sjiklingur
hefur edlislegan haprysting. Ef um vidvarandi lag-
prysting er ad reda kemur ymislegt til greina, par 4
medal bleding, skyndileg aukning bldzdarymdar
(pegar styrkur katek6lamina minnkar), 6nég vokva-
uppbot eda ad leifar séu af dhrifum a-hemils (endast
48-72 klukkustundir) (5). Um 90% sjiklinga med g6o-
kynja @xli kenna sér ekki samberilegs meins framar,
pad er fa lekningu (4, 5). Rétt er ad meta ttskilnad
katekélamina nokkrum vikum eftir adgerd til stad-
festingar 4 drangri adgerdarinnar (5).
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