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— sjukratilfelli

Sjukratilfelli

Tuttugu og priggja dra gomul kona leitadi til brada-
moéttoku vegna maoi.

Hun hafdi fjogurra vikna sogu um versnandi maoi
vi0 dreynslu og maddist mjog vid ad ganga hratt upp
eina h®0 { husi. Pessu fylgdi hosti, gler uppgangur,
preyta, lystarleysi og megrun um 25 kg 4 nokkrum
manudum. Fyrra heilsufar hennar var almennt gott
utan adgerdar 4 liopofa og asma { &sku. Ofnaemi ekki
pekkt og ték engin lyf. Hin var barnlaus nemi og
ekki { sambuo.

Vi0 skodun var hun £6] med bldma 4 vorum. B160-
prystingur var 125/75 mmHg, puls 125/min, hitalaus,
ondunartioni 24/min og strefnismettun 79% én sur-
efnis. Vio lungnahlustun heyrdust bronchial 6ndun-
arhljod beggja megin. Greinilegir kylfufingur. A0
00ru leyti var skodun edlileg.

Bl60gas én surefnisgjafar syndi pH 7,34, PCO, 40
mmHg og PO, 49 mmHg. Réntgenmynd af lungum
var edlileg. Bl6drannséknir syndu hakkun 4 hvitum
blédkornum 11,2x10° /L, sokk 24 mm/klst og D-dim-
er innan edlilegra marka.

Einkenni hennar og hypoxemia voktu grun um
segarek til lungna og var pvi fengin sneidmynd af
lungnazdum og lungnavef sem reyndist vera edlileg.
Einnig var tekin haskerpusneiomynd af lungnavef til
pess ad ttiloka millivefjasjitkdéma (e. pulmonary
fibrosis) og langvinna berkjubdlgu med bronchiect-
asis. Myndin syndi mjog vagar dreifdar orbreytingar
i millivef beggja lungna en par voru ekki taldar tt-
skyra hypoxemiu.

Hun var pvi 16g0 inn 4 lungnadeild vegna hypox-
emiu af 6pekktum toga. Reynt var ad gera bldsturs-
prof (spirémetriu) en hiin nddi ekki ad framkvaema
profid vegna magnleysis. Svefnrannsékn var gerd og
syndi ekki augljés merki um kefisvefn. Grunur vakn-

med innondunarstera og langvirkum beta-agonista
sem dré dalitid ur slimmyndun. Vid sex minttna
gonguprof féll surefnismettun tr 94% { hvild nidur {
68% vid dreynslu og puls for i 175 slog 4 mindtu.
Medi var af NYHA (New York Heart Association)
flokki III. Par sem konan hafoi vidvarandi meadi og
laga sdrefnismettun vid litla dreynslu var hjartadmun
ger0 til pess ad kanna starfsemi slegla, mogulegan
hdprysting { haegri hluta hjarta og samleidslu milli
hélfa (e. shunt). Omunin var edlileg. Eftir itarlegt
samrad vi0 hjartalekna var dkvedid a0 gera hjarta-
pradingu. Hjartapreding syndi of hdan prysting {
lungnaslaged (tafla I). Ekki kom fram samleidsla
milli hélfa. Fleygprystingur (e. pulmonary capillary
wedge pressure) var edlilegur.

Ekki fundust skyringar 4 lungnahédprystingnum og
fékk hun pvi greininguna lungnaslagedahdprystingur
an pekktra orsaka (e. primary pulmonary hyperten-
sion).

Til ad dtiloka pekktar orsakir fyrir lungnahapryst-
ingi voru tekin lifrarpréf og HIV-préf sem 61l voru
edlileg. Hin kvadst ekki hafa notad megrunarlyf.
Lungnaslagedamyndataka var gerd til ad tdtiloka enn
frekar bléotappa { smdum greinum lungnaslageda en
rannsoknin var innan edlilegra marka.

Gert var prof til ad kanna breytingar 4 prystingi og
vidndmi { lungnaslagaed eftir gjof epdprdstendls og
sildenafils. Lungnaslagedaprystingur og viondm héld-
ust Obreytt eftir gjof epdprostedls en orlitil lekkun
vard 4 prystingi eftir sildenafil. Medferd er hafin med
sildenafil og stefnt ad viob6tarmedferd med bosentan
(endépelin-1 antagénisti). Sjiklingi er nd fylgt ndid
eftir { gongudeild lungnasjikdéma 4 Landspitala og
virdist ondun og tthald nokkud skdnandi.

a0i um mattleysi { ondun-
arvodvum eda sjikdom { Tafla 1. Nidurst6dur ur hjartapraedingu.
midtaugakerfi en skodun
taugal&:knis og segulém— Prystingur (mmHg) Sjaklingur Viomidunarmork
un af“ hella} .asamt t'auga— Medallungnaslageedaprystingur 33 12-15
og vodvariti voru innan Slag-/lagbilsprystingur i lungnaslagaed 44/14 15-30/4-12
edlilegra marka. Gigtar- Fleygbrystingur (e.wedge pressure)
prof voru edlileg. SIT vir}sltri tl)uln%naslagaeo ) 3/7 2'1(5)/0
s ag-/lagbilsprystingur i heegri gatt -

Vegna asmalikra ein Slag-/lagbilsprystingur i heegra slegli 50/4 15.30/2-8

kenna var medferd reynd
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Tafla Il. Helstu orsakir hypoxemiu.

Sjukdomar i lungnavef
Langvinn lungnateppa

Lungnabdlga
Lungnamar
Samfall (atelectasis)

ARDS
sepsis
asvelging
briskirtilsbolga
inndndun eitradra efna
lungnabdlga

Lungnaadasjiukdomar
lungnahaprystingur
segarek til lungna
adabolgur
sedamissmid

Goodpasture’s syndrome
bandvefssjakdomar
ae0abolgur
hemosiderosis
beinmergsflutningur

Millivefjasjikdoémar i lungum

Hjartasjikdéomar
Vinstri hjartabilun
Kransaedasjuikdomur
Mitrallokuleki
Mitrallokuprengsli
Ofvékvun vegna
hjartabilunar eda
nyrnabilunar
Go6t milli hélfa

Lungnablodrublading (e. diffuse alveolar hemorrhage)
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Umraeda

Tilfellio er lerdomsrikt og reynir 4 rokrétta greiningu
hypoxemiu. Langvinn hypoxemia getur leitt til
lungnaslagedahdprystings (e. secondary pulmonary
hypertension). Pegar héprystingur { lungnaslaga0
greinist er lykilatrioi ad dtloka fyrst sjikdéma eda
astand sem veldur langvinnri hypoxemiu (sjd toflu 11
um helstu orsakir hypoxemiu).

Lungnaslagedahdprystingur af 6pekktri orsok
(primer lungnaslagaedahdprystingur (PLH)) er skil-
greindur sem medalprystingur (mean pulmonary art-
ery pressure) heerri en 25 mmHg vid hvild, eda 30
mmHg vid dreynslu ef ekki eru til stadar sjiklegar
breytingar i lungnavefnum, hjartasjikdémar, band-
vefssjikdomar eda segarek til lungna (1).

Flest tilvik eru stok en @ttarsaga hefur fundist { 6-
10% tilfella og virdist sjitkdémurinn erfast rikjandi
med ofullkominni synd (2). Nygengi PLH er 1-2
tilfelli/milljén ibua en sjukdémurinn er mun algeng-
ari { konum en korlum (3, 4). Hann getur greinst 4
hvada aldri sem er en algengast er ad hann komi fram
4 pridja dratug hja konum og 4 peim fjéroa hja korl-
um (2).

Margir pttir eru tengdir PLH. Pekktastur peirra
er notkun megrunarlyfja, svo sem aminérex fumar-
ate og fenfliramine. Notkun peirra tengist faraldri
sjukdomsins 1 Sviss, Pyskalandi og Austurriki { kring-
um 1960 og i Evrépu um 1995 (5). Adrir dheettupaettir
eru HIV-syking, amfetamin og kdkainneysla, port-
®0ahaprystingur, medfedd samleidsla milli adal- og

lungnabl6drasar og bandvefssjikdémar (4). Faralds-
fredilegar rannsoknir hafa ekki synt tengsl vid
notkun p-pillunnar pratt fyrir ymsar vangaveltur um
tengsl estrégens og PLH par sem sjukdémurinn er al-
gengari medal kvenna (6).

Meinafraeodilegar rannséknir & PLH benda til ad
haprystingurinn stafi af prengslum { litlum lungna-
slagedum med medial hypertréfiu og fibrésu 1 lam-
ina interna @danna (7). Nokkrar rannséknir hafa synt
truflun { starfsemi @dapels par sem myndun prosta-
syklins og kofnunarefnisoxids minnkar en myndun
enddpelins eykst. Hins vegar er ekki vitad hvort pessi
truflun { starfsemi er orsok sjukdémsins eda afleiding
af stoougri skemmd { 20aveggjum (8, 9). Rannsdknir
hafa synt meira af endépelin 1 { pvagi PLH sjtklinga
en heilbrigdra en enddpelin 1 veldur @dasamdrzaetti
og fjolgun & sléttum vodvafrumum i xdaveggjum
lungnaslageda. Lyf sem blokka virkni end6pelins 1
lekka lungnaslagadaprysting og geta { sumum tilfell-
um bett uthald og minnkad medi sjuklinga med
PLH (10).

Mza0di er algengasta einkenni sjiklinga med PLH.
Onnur einkenni eru slappleiki, briéstverkur, yfirlid,
bjugur 4 utlimum og hjartslattartruflanir (2). Oft
finnst ekkert markvert vid0 likamsskodun nema ef
sjikdémurinn er farinn ad valda hagri hjartabilun.
Vegna 6sértekra einkenna tekur gjarnan langan tima
a0 greina PLH.

Bloodrannséknir eru venjulega 6sértekar en uti-
loka parf HIV-sykingu, lifrar- og gigtarsjukdéma.
Rontgenmynd af lungum getur synt breytingar, svo
sem stekkun 4 lungnaslagedum, haegrigatt og slegli,
dsamt edlilegum lungnavef.

Sneidmynd af lungnazdum og -vef er mikilvag til
a0 utiloka aora sjikdéma sem geta valdid lungna-
slagaedahdprystingi (e. secondary pulmonary hyper-
tension). Hjartalinurit getur synt hagri 6xul med
aberandi P bylgju 1 undirvegg og R bylgju meira
dberandi en S bylgju { fyrstu brjéstleioslu (V).

Hafa ber 1 huga ad ofangreindar rannséknir eru
oftast innan edlilegra marka par til sjitkdémurinn er
kominn 4 alvarlegt stig med mikilli hekkun 4 lungna-
slagadaprystingi.

Hjartadmun er notud til greiningar og eftirfylgni 4
PLH en varast ber a0 hun getur verid edlileg 4 vegari
stigum sjukdomsins pegar prystingur er ekki ordinn
mjog har, eins og hja sjiklingi okkar. Hjartabmun
getur synt badi virkni og steerd hagra slegils dsamt
utfallsstudli og haegt er ad reikna ut slagbilsprysting {
lungnaslagad. Hjartadmun er ekki sidur mikilvaeg til
a0 utiloka lokusjikdéma, medfedda galla og sjik-
ddéma 1 vinstri hluta hjarta og nytist afar vel vio eftir-
fylgni.

Sex minutna gonguprof er mikilveegt til ad kanna
areynslugetu, svorun vid medferd og horfur sjik-
linga. Heegri hjartapreding er gerd til ad stadfesta
sterkan grun um PLH. Hjartapreding segir til um



alvarleika lungnahdprystings og horfur. Ef um mark-
teka hagri hjartabilun er ad raeda eru horfur mjog
slemar (11).

Til a0 meta hvada medferd hentar hverjum sjik-
lingi er gert svokallad epdprostendl (Flolan) prof til
a0 kanna hvort sjiklingur svari @davikkandi lyfjum.
Svorun er skilgreind sem >20% fall 1 lungnaslagada-
prystingi og lungnazdavidondami med auknu eda
Obreyttu hjartattfalli 4samt litilli eda engri breytingu
4 blooprystingi { dtedum (12). Ef jadkved svorun er
vid pessu profi eru kalsium blokkar gjarnan notadir
sem @0avikkandi lyf. Rannséknir syna ad peir baeta
blodfledi og horfur sjiklinga (13). Skammtar eru
breytilegir en PLH sjuklingar purfa yfirleitt mjog hda
skammta til ad nd tilsettum dhrifum. Slikum skommt-
um fylgja gjarnan aukaverkanir, svo sem ldgur bl6o-
prystingur { dteedum, bjigur og fleira.

Ny lyf eru komin 4 markad sem geta gagnast sjuk-
lingum prétt fyrir litla svorun vid @davikkandi lyfi.
Lyf pessi eru 4 tofluformi sem er mikil breyting pvi
prostasyklinlik lyf sem stundum eru notad parf ad
gefa { sidreypi og nituroxio sem innondunarlyf. Nyju
lyfin eru enddpelin-1 blokkinn bdsentan sem minnst
var 4 hér ad ofan og fosfédiesterasa blokkinn silden-
afil sem vidheldur lengri @davikkandi ahrifum kofn-
unarefnisoxids (14). Rannséknir hafa synt ad pau
lekka medallungnaslagadaprysting en langtimadhrif
eru enn 06ljos. Flestar rannsoknir benda til ad bl6o-
pynning geti baett horfur PLH sjuiklinga (15).

Lungnaigradsla er { raun eina lekningin & PLH
eins og er (16). Abendingar fyrir lungnaigradslu eru:
NYHA (New York Heart Association) tegund III og
IV priétt fyrir lyfjamedferd, hjartastudull (cardiac
index) <2L/min/m? prystingur i haegri gatt >15 mHg
og medallungnaslagedaprystingur >55 mmHg (17).

Tilfellid er &minning um ao rannsaka purfi hypox-
emiu ndkvaemlega og kanna itarlega orsakir lungna-
slagzedahaprystings ef hann finnst. Ymsa lungna- og
hjartasjukdéma sem valda slikum hédprystingi ma
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medhondla og horfur sjiklinga 1 pvi dstandi eru mun
betri en peirra sem pjast af lungnaslagedahdpryst-
ingi af 6pekktum orsokum (PLH). Einnig bendir
margt til pess ad nd sé mikilvegara en 40ur ad greina
PLH par sem ny og virkari lyf standa til boda.
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