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Agrip

Aoskilinn lungnahluti er sjaldgeefur medfeddur galli
par sem hluti lungna er dn tengsla vid lungnaberkjur
og lungnabl6dras. Lungnahlutinn tekur pvi ekki patt
i loftskiptum. Oftar en ekki veldur adskilinn lungna-
hluti einkennum, oftast lungnasykingum. Sjukling-
arnir geta einnig verid dn einkenna og greinast stund-
um fyrir tilviljun. Hér er lyst 4dur hraustri 17 dra
gamalli stilku sem greindist med adskilinn lungna-
hluta 1 kjolfar lungnabdlgu og igerdar { haegra lunga.
Greining fékkst med tdlvusneidmyndatdku og segul-
omun. Lungnahlutinn var fjarlegdur med opinni
skurdadgerd og var stadsettur { nedra bladi lungans.
Tapu ari eftir adgerdina er sjiklingurinn einkenna-
laus og vid gé0a heilsu.

Sjukratilfelli

Sautjdn dra sensk stilka sem verid hafodi hraust
veiktist med hosta, hita og takverk { hagri sidu {
byrjun ars 2003. Eftir teplega viku veikindi leitadi
hin til heimilisleknis og var sett 4 syklalyf vegna
gruns um lungnabdlgu. Einkenni héldust dbreytt
pratt fyrir syklalyfjamedferd og pvi var fengin
lungnamynd sem syndi lungnabdlgu i nedri hluta
haegra lungnablads (mynd 1). Vid skodun var bank-
deyfa yfir nedri hluta lungans og slimhlj6d vid

lungnahlustun. Pdls var 83 slog & minttu en bl6o-
prystingur edlilegur. Hvit blédkorn og CRP (C-reac-
tive protein) voru haekkud en 6nnur bl6dprof reynd-
ust edlileg. Einkenni létu ekki undan syklalyfjamed-
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Pulmonary sequestration is an uncommon congenital
malformation where non-functioning lung tissue is
separated from the normal bronchopulmonary tree and
vascularized by an aberrant systemic artery. We describe a
previously healthy 17 year old girl who was diagnosed with
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lobectomy was performed and six months later the patient
was without symptoms. The case is discussed and the
literature reviewed.
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Figure 1. A chest X-ray showing pneumonia in the medial

and basal portions of the right lower lobe.

ferd og grunur vaknadi um igerd { lunganu. Pvi voru
fengnar tolvusneidmyndir af lunganu sem syndu 8 x 6
cm stora igerd { nedra bladi hagra lunga og lungna-
bdlgu i narliggjandi lungnavef (mynd 2). Auk pess
sést afbrigdileg slagaed sem teygdi sig frd 6se0, rétt
ofan pindar, fram fyrir vélinda og inn { igerdarsvadiod

Figure 2. A CT scan showing an 8 x 6 cm abscess in the
right lower lobe with atelectasis and pneumonia in the

surrounding lung parenchyma.
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Figure 3. The same CT
scan as seen in fig. 2, sliced
2 cm more caudally. The
aberrant artery (arrow)
originates from the left side
of the distal descending
aorta, just above the
diaphragm, and stretches
over the oesophagus into
the right lower lobe.

Figure 4. An MRI
angiography showing both
the pulmonary and the
systematic vascular tree.
The aberrant artery of the
pulmonary sequestration
(arrow) is easy to identify
where it originates from the
distal descending aorta.

Figure 5. Right antero-
lateral thoracotomy under
the 5th rib. The posterior
part of the latissimus
muscle is spared and the
incision (10 cm long)
positioned just below the
breast for cosmetic reasons.

Figure 6. a) The right
lower lobe (lateral view)
with the intralobar
sequestration delineated.
b) The hilus of the right
lung with the sequestra-
tion. The aberrant artery
of the sequestration is
shown as well as the lower
lobar pulmonary artery
and vein (arrow).

inedra bladi hagra lunga (mynd 3). Petta pétti benda
sterklega til adskilins lungnahluta. Hafin var sykla-
lyfjagjof 1 @0 og peirri medferd haldid afram { 10
daga. Eftir nokkurra daga syklalyfjameoferd hurfu
einkenni, stilkan vard hitalaus og bl6dprof meldust
edlileg. Hun var ttskrifud 4 syklalyfjum i samtals
prjar vikur. Tveimur vikum eftir dtskrift var fram-
kvaemd seguldmun af brjostholi par sem stadfest var
a0 um aodskilinn lungnahluta var ad reda. Vio segul-
Omunina var notast vid skuggaefni { 0 og pannig
fengnar myndir af @Oakerfi lungans (mynd 4).
Greinilega matti sjd afbrigdilegu slagedina sem
teygdi sig frd 6se0 inn { nedri hluta hagra lunga.
Engar adrar afbrigdilegar slagedar sdust { brjéstholi.

Premur manudum fré upphafi einkenna var stulk-
an 1ogd inn til adgerdar 4 hdaskdlasjikrahtsinu {
Lundi. Hin var einkennalaus vid innlogn og badi
skodun og blédprufur voru edlilegar. Framkvamd var
skurdadgerd par sem komist var ad lunganu { gegnum
10 cm skurd sem lagdur var undir haegra brjést, nanar
tiltekid 4 milli 5. og 6. rifbeins (anterolateral thoraco-
tomy) (mynd 5). Adskildi lungnahlutinn reyndist
greyptur inn i nedra blad lungans og umtalsverd
bélgumyndun til stadar 1 nerliggjandi vefjum (mynd
6). Hvorki sést igerd { lunga né fleioru. Slagadin til
lungnahlutans meldist 6 mm { pvermadl og var ein-
angrud og tekin { sundur par sem hun 14 yfir vélindad
(mynd 7). Pvi naest var nedra lungnabladio fjarlegt 4
hefobundinn hatt, fyrst med pvi ad hnyta fyrir nedri
lungnablded, pvi nast nedri lungnaslaged og blad-
berkjan loks tekin { sundur med heftibyssu. Bleding
var 6veruleg. Loks var komid fyrir tveimur kerum {
fleidru og skurdinum lokad. Gangur eftir adgerd var
godur og stilkan dtskrifadist heim fimm dogum sidar.
Tepu éri fréd adgerd er hin einkennalaus og vid géda
heilsu.

Umrada

Skilgreining, faraldsfreedi og orsok

Aoskilinn lungnahluti er sjaldgefur medfaeddur galli
par sem hluti lungna er dn tengsla vid berkjur og
tekur pvi ekki patt { loftskiptum. Lungnahlutinn er

Sequester-artery



par ad auki nerdur med kerfisslagad 1 stad lungna-
slageedar (1-3). Um er ad reda mjog sjaldgefan meo-
faeddan galla en fyrsta tilfellinu var lyst fyrir ramum
100 arum af Rokitansky og Rectorzic og sidan hefur
hatt { eitt pusund tilfellum verid lyst (1, 4).

Orsok aoskilins lungnahluta er ekki pekkt. Talid er
a0 truflun verdi 4 12.-14. viku medgongu pegar lif-
feeramyndun 4 sér stad (1,4). Lungnavefur einangrast
frd berkjum og lungnaslageedum og lungnablodrurnar
fyllast vokva pannig ad vefurinn fer péttari aferd
(ndnast eins og lifur). Ymsar kenningar hafa verid
settar fram um pad hvernig adskilnadurinn 4 sér stad
4 fosturskeidi en svokollud ,,tog-kenning®, sem oft er
kennd vid Pryce, virdist eiga mestu fylgi ad fagna (1).
Ekki hefur tekist a0 syna fram 4 litningagalla hja pess-
um sjiklingum en engu ad sidur er hluti peirra med
adra medfedda galla, oftast { hjarta og/eda pind. Petta
4 sérstaklega vi0 sjuklinga med adskilinn lungnahluta
utan lungnablads (50%) (sja nedar).

Flokkun

Aodskildum lungnahlutum mé { gréfum drattum
skipta { tvo flokka eftir pvi hvort peir eru paktir eigin
fleidru (utan blads, extralobar) edur ei (innan blads,
intralobar). Mun algengara er ad lungnahlutinn sé an
fleidru, eda { um pad bil 273 tilfella (1, 4, 5). Lungna-
hlutinn er pa greyptur inn { lungnablad sem ad 60ru
leyti er edlilegt. Sé lungnahlutinn pakinn eigin fleidru
(173 tilfella) er hann eins konar auka lungnablad og
stadsetning hans innan brjdstholsins getur verid
breytileg. Eins og sést { toflu I er mjog mikill munur &
pessum tveimur gerdum.

Sjuklingar med lungnahluta utan blads greinast
yfirleitt stuttu eftir fedingu eda sem ungabdrn. Sé
lungnahlutinn hins vegar innan blads geta sjiklingar
verid an einkenna { fjolda ara (1) og sumir greinast
fyrst um tvitugt eins og stilkan 1 okkar tilfelli. Pessi
gerd er jafnalgeng hja bddum kynjum, adskilinn
lungnahluti utan blads er hins vegar mun algengari
hja korlum (80%) en konum (1, 5). Lungnahlutar ut-
an blads eru algengari i vinstra lunga (80% ) en innan
blads geta peir greinst jafnt { haegra og vinstra lunga.
Bddar gerdir eru algengastar 1 nedri blodum lungna
en lungnahlutar utan blads geta greinst nedan pindar,
vid lungnatoppa og jafnvel { bAdum lungum samtim-
is. Hja pessum sjuklingum er slagedin sem liggur til
lungnahlutans yfirleitt litil og pbunnveggja. Slagedar
til lungnahluta innan blads eru hins vegar sterri og
pbykkveggja, likt og sast i okkar tilfelli (pvermal 6
mm). Upptok slagedanna til lungnahlutans eru alltaf
fra kerfisslageeOum, langoftast brjostholshluta 6s@d-
ar (75%) en geta einnig att upptok fra kvidarhols-
hluta észdar (15-20% ), innri brjéstholsslaged (inter-
nal thoracic artery), eda 60rum stérum brjdsthols-
slagaedum (6, 7). Blaz0abl6ofledi er hins vegar mis-
munandi. Hj4 sjiklingum med adskilinn lungnahluta
innan blads rennur bl6did yfirleitt { gegnum lungna-
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Figure 7. The aberrant
artery of the pulmonary
sequestration was identified
(blue sling) and ligated.

Table I. Pulmonary sequestration — comparison of intra- and extralobar sequestration

Intralobar Extralobar
Pleura envelope No Yes
Relative incidence 75% 25%
Feeding artery Thick Thin

Venous drainage Pulmonary vein

Gender Male=Female M
Age 15-30 years In
Side (lung) Right=Left

Associated diseases No

Azygos vein or portal vein

Left>>Right

Cardiac or diaphragmatic
anomalies in 50% of cases

ale>>Females
fancy/childhood

blazd til hjartans en utan blads i gegnum v. azygos,
eda portzd.

Einkenni og greining

Einkenni eru mjog breytileg (8, 9, 13). Sjuklingar
geta greinst fyrir tilviljun, pad er dn einkenna, til
demis vi0 lungnamyndatoku eda skurdadgerd (10,
11). Oftast gera pé einkenni vart vid sig fyrr eda
sidar, eins og hja stdlkunni { okkar tilfelli sem
greindist vi0 17 4ra aldur. Einkenni stafa langoftast af
sykingum { lungum, svo sem hdsti, hiti og takverkur.
Mz=di og ondunarerfidleikar eru algengari einkenni
hja nyburum og ungabérnum, einnig vanprif og
hjartabilun (10). Lungnahlutar i kvidarholi geta
valdio kvidverkjum og fyrirfero { kvidarholi (12).

Greining

Yfirleitt vaknar grunur um adskilinn lungnahluta 4
venjulegri lungnamynd og pd sem fyrirferd eda iferd
i lunganu (14). T okkar tilfelli matti greina slagadina
til lungnahlutans 4 tolvusneidmynd en yfirleitt parf
ad framkvema slagedamyndatoku (angiography) til
a0 sja @0ina/®darnar og stadfesta pannig greiningu.
Um leid féast upplysingar um upptok slagedanna.
Slikar upplysingar eru mikilvagar ef skurdadgerd er
fyrirhugud, sérstaklega 1 tilvikum par sem @darnar
eiga upptok i kvidarholi. Slagedarnar liggja pa i
gegnum pindina og geta valdid hattulegum bleding-
um { kvidarholi ef ekki er hnytt fyrir par vid adgero-
ina. Adur fyrr var alltaf framkvaemd slagzedamynda-
taka 1 tilfellum sem pessum. A sidustu drum er hins
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vegar { vaxandi meli farid ad gera ®0amyndatoku
med segulémun (magnetic resonance angiography) i
stad hefobundinnar slagazdamyndatoku (15, 16).
Skuggaefni er sprautad i blazd og med segulémun
fast ndkvaemar myndir af badi lungnahlutanum og
slagedum til hans. Petta gafst vel { okkar tilfelli eins
og sja ma 4 mynd 4. Adskilinn lungnahluta mé einnig
greina med 6mskooun, jafnvel pegar 4 fosturskeidi,
pott slik greining sé oft 4 tidum erfid og éndkvaem
(17).

Meofero

Meoferd felst { skurdadgerd par sem lungnahlutinn
er numinn 4 brott { gegnum brjéstholskurd (saman-
ber mynd 5). Skurdadgeroum med adstod brjésthol-
sjar (thoracoscopy) hefur einnig veriod lyst (18) en
slikar adgerdir geta verid teknilega erfidar vegna
samvaxta { fleioru. Einnig kemur til greina a0 stifla
slagedina til lungnahlutans (embolisation), til deemis
hja sjiklingum sem ekki er treyst { adgerd (19).

Lungnahluti utan blads er alltaf fjarleegdur { heild
sinni (1, 5). Fyrir lungnahluta innan blads er yfirleitt
melt med ad fjarlegja lungnabladid 1 heild sinni poé
a0 { voldum tilvikum, sérstaklega hja sjuklingum med
lungnabilun, komi til greina ad fjarlegja eingdngu
hluta bladsins (segmentectomy) (20-22). Margir telja
slika meoferd sidri en bladndm, medal annars vegna
aukinnar hattu 4 sykingum ef syktur vefur er skilinn
eftir. Annars eru fylgikvillar eftir adgerd tiltdlulega
fatioir, par med taldar skurdsykingar.

Skodanir eru nokkud skiptar um d4bendingar
skurdadgerdar, sérstaklega hjd sjiklingum an ein-
kenna (20-22). Flestir eru p6 sammala um ad sjik-
linga med einkenni eigi ad taka til adgerdar (1, 20).
Ennfremur hallast margir ad pvi ad skynsamlegt sé
a0 fjarlegja lungnahlutann hjd sjiklingum én ein-
kenna enda komi flestir pessara sjiklinga til med ad
fa einkenni sidar (1).

Horfur

Horfur eru yfirleitt godar, sérstaklega hja sjuklingum
4n annarra medfeddra galla, og fé flestir lekningu
eftir skurdadgero.

Lokaord

Aoskilinn lungnahluti er sjaldgaefur medfeddur galli
sem oftast veldur einkennum frd dndunarvegum og
lungum. Greining fast med tolvusneidmynd og
segulémun. I flestum tilvikum er mzlt med skurdad-
gerd par sem lungnahlutinn er fjarlegdur, jafnvel hja
einkennalausum einstaklingum.

bakkir

Pakkir feer Ulf Albrechtsson, yfirleknir vid rontgen-
deild haskolasjikrahdssins 1 Lundi, fyrir adstod vid
prentun rontgenmynda.

Heimildir

1

10.

12.

13.

14.

15.

16.

17.

18.

20.

21.

22.

. Halkic N, Cuénoud PF, Corthésy ME, Ksontini R, Boumghar

M. Pulmonary sequestration: a review of 26 cases. Eur J
Cardiothorac Surg 1998; 14: 127-33.

. Jansen D, Schilte PM, De Graaff C, Van Dijk HA.

Bronchopulmonary sequestraton with an aneurysm of the
aberrant artery. Ann Thorac Surgery 1995; 60: 193-4.

. Gottrup F, Lund C. Intralobar pulmonary sequestration. A

report of 12 cases. Scand J Respir Dis 1978; 59: 21-3.

. Savic B, Birtel FJ, Tholen W, Funke HD, Knoche R. Lung

separation: report of seven cases. Review of 540 published
cases. Thorax 1979; 34: 96-101.

. Louise HW, Martin SM, Mulder DG. Pulmonary sequestra-

tion: 17-year experience at UCLA. Am Surg 1993; 59: 801-5.

. Ito F, Asaoka M, Nagai N, Hayakawa F. Upper thoracic extra-

lobar pulmonary sequestration with anomalous blood supply
from the subclavian artery. J Pediatr Surg 2003; 38: 626-8.

. Hattori Y, Negi K, Takeda I, Iriyama T, Sugimura S, Watanabe

K. Intrapulmonary sequestration with arterial supply from the
internal thoracic artery: a case report. Ann Thorac Cardiovasc
Surg 2000; 6: 119-21.

. Gdanietz K, Vorpahl K, Piehl G, Hock A. Clinical symptoms

and therapy of lung separation. Prog Pediatr Surg 1987; 21: 86-
97.

. Avishai V, Dolev E, Weissberg D, Zajdel L, Priel IE. Extra-

lobar sequestration presenting as a massive hemothorax.
Chest 1996; 109: 843-5.

Pelosi G, Zancanaro C, Sbabo L, Breszola E, Martingnoni G,
Bontempini L. Development of innumerable neuroendocrine
tumorlets in a pulmonary lobe scarred by intralobar sequestra-
tion: Immunohistochemical and ultrastructural study of an
unusual case. Arch Pathol Lab Med 1992; 116: 1167-74.

. Van Raemdonck D, De Boeck K, Devlieger H, Demedts M,

Moerman Coosemans W, Deneffe G, et al. Pulmonary
sequestration: a comparison between pediatric and adult
patients. Eur J Cardiothoracic Surg 2001; 19: 388-95.

Lager DJ, Kuper KA, Haake GK. Subdiaphragmatic extra-
lobar pulmonary sequestration. Arch Pathol Lab Med 1991;
115: 536-8.

Bratu I, Flageole H, Chen MF, Di Lorenzo M, Yazbeck S, La-
berge JM, et al. The multiple facets of pulmonary sequestra-
tion. J Pediatr Surg 2001; 36: 784-90.

John PR, Beasley SW, Mayne V. Pulmonary sequestration and
related congenital disorders. A clinico-radiological review of
41 cases. Pediatr Radiol 1989; 20: 4-9.

Lehnhardt S, Winterer JT, Uhrmeister P, Herget G, Launben-
berger J. Pulmonary sequestration: demonstration of blood
supply with 2D and 3D MR angiography. Eur J Radiol 2002;
44:28-32.

Au VW, Chan JK, Chan FL. Pulmonary sequestration diag-
nosed by contrast enhanched three dimensional MR angio-
graphy. Br J Radiol 1999; 72: 709-11.

Sugio K, Kaneko S, Yokoyama H, Ishida T, Sugimachi K,
Hasuo K. Pulmonary sequestration in older child and in adult.
Int Surg 1992; 77: 102-7.

Kaseda S, Aoki T, Shimizu K, Nakamura Y, Kiguchi H. Tech-
niques for treating aberrant arteries during resection of pul-
monary sequestration by video-assisted thoracic surgery:
report of two cases. Surg Today 2003; 33: 52-4.

. Curros F, Chigot V, Emond S, Sayegh N, Revillion Y, Schein-

man P, et al. Role of embolisation in the treatment of broncho-
pulmonary sequestration. Pediatr Radiol 2000; 30: 769-73.
Begin P, Lamarre A, Blanchette G. La sequestration pulmo-
narie. Union Med Canada 1985; 114: 301-7.

Sauvanet A, Regnard JF, Calanducci F, Rojas-Miranda A,
Dartevelle P, Levasseur P. Pulmonary sequestration. Surgical
aspects based on 61 cases. Rev Pneumol Clin 1991; 47: 126-32.
Haller JH, Golladay ES, Pickard RL, Tenas JJ, Shorter AM,
Shermeta DW. Surgical management of lung bud anomalies:
lobar emphysema, bronchogenic cyst, cystic adenomatoid
malformations and intralobar pulmonary sequestration. Ann
Thorac Surg 1979; 28: 33-43.



