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Agrip

Lungnaslagadahdprystingur er sjaldgefur en getur
valdid 4pjan og dauda. Undanfarin 4r hefur komid
fram aukin pekking 4 meingerd og gangi sjukdoms-
ins, betri flokkun og ny lyfjamedferd. Nyju lyfin eru
dyr en geta beett verulega lifsgadi og lifslikur. Hér er
pessum atridum lyst og tvo sjukratilfelli kynnt.

Inngangur

Lungnaslagedahaprystingur (e. pulmonary artery
hypertension) er skilgreindur sem medalprystingur
(mean pulmonary artery pressure) i lungnaslagzed
heerri en 25 mmHg { hvild eda 30 mmHg vid dreynslu.
Onnur skilgreining sem einnig er vidurkennd er
lungnaslagedaprystingur i slagbili harri en 40 mmHg
sem samsvarar priblookulokuleka hrada & Doppler-
rannsékn sem er 3,0-3,5 m/sek. (1) Lungnaslagzoa-
haprystingur er sjaldgefur en illvigur sjikdémur og
medferdarmoguleikar hafa verid fair til pessa (2).
Arid 1998 hélt alpjédaheilbrigdismélastofnunin r4d-
stefnu um sjikdominn (1). Par var medal annars
kynnt ny flokkun & honum sem er synd { toflu I.
Pannig er sjukdémnum skipt eftir pvi hvort orsokin
er pekkt eda 6pekkt. Lungnaslagedahdprystingur af
Opekktri orsok er sjaldgafur sjukdémur med nygengi
1-2 4 milljon ibuda 4 4ri. Hann er algengari hja konum
en korlum og kemur oft fram 4 yngri fullordinsdrum

ENGLISH SUMMARY

Gudmundsson G, Gottskalksson G, Gislason P

Pulmonary arterial hypertension: new treatments
and case report

Laeknabladid 2003; 89: 959-61

Pulmonary arterial hypertension is a rare disease with
substantial morbidity and mortality. In the last few years
significant progress has been made in the understanding
of the pathogenesis and course of the disease. New
classification and drug treatment have emerged. The new
drugs are expensive but can improve quality of life signifi-
cantly. Given here is a brief review and two cases presented.

Keywords: pulmonary arterial hypertension, treatment,
case report.

Correspondence: Gunnar Gudmundsson,
ggudmund@landspitali.is

(3). Slikum tilfellum hefur verio Iyst hér 4 landi (4).
Meodal pekktra orsaka lungnahdprystings eru lungna-
rek, langvinnur lungnateppusjukdémur, kafisvefn og
margt fleira (1).

Undanfarin ar hefur aukist skilningur 4 meingerd
sjikdémsins. Pannig er { dag talid ad lungnahdpryst-

Tafla I. Flokkun & lungnahaprystingi.

1. Lungnaslagaedahaprystingur
Lungnahaprystingur af 6pekktri orsék
Einstok tilfelli
[ fjélskyldum
Tengdur
Bandvefssjakdomum
Medfeeddri samleidslu milli adal- og lungna-
bl6drasar
Porteedarhaprystingi
HIV-sykingu
Lyfjum/eiturefnum
Vidvarandi lungnahaprystingi i nyfeeddum
Odru

2. Lungnablazdahaprystingur
Vinstrihlidar gatta- eda sleglahjartasjukdémur
Vinstrihlidar hjartalokusjakdoémur
Lungnablasedalokandi sjukdémur
Lungnahéraedaflaekjur
Annad

3. Lungnahaprystingur tengdur lungnasjikdémum eda
lagum surefnisprystingi
Langvinnir lungnateppu sjakdémar
Millivefslungnasjakdémar
Ondunarhadar svefntruflanir
Lungnablédruvanondun
Langvarandi dvol i mikilli haed
Lungnasjdkdoémar nybura
Lungnablddru harsedavanproski
Annad

4. Lungnahaprystingur orsakadur af langvinnu lungna-
reki og/eda segamyndun
Lokun af sega & midleegum lungnaslagaedum
Lokun a Gtlaegum lungnaslagaedum
Segamyndun & stadnum

5. Lungnahaprystingur tengdur ymsum sjikdémum
Bolgusjukdémar
Sarkliki (sarcoidosis)
Annad
Utanadkomandi prystingur & midlaegar lungnabla-
&dar
Bandvefsmyndandi midmeetisbolga
Eitlastaekkanir/gexli
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ingur sé fremur @dafrumuaukandi sjikdémur en
xdaprengjandi (5). Oedlileg fjolgun 4 adapelsfrum-
um sem og sléttum vodvafrumum 4 sér stad. Petta
leidir til prenginga og lokana 4 &d0um (5). Minnkud
framleidsla er 4 kofnunarefnisoxioi og prostasyklini
fra @dapelsfrumum (6). Aukning verdur 4 endépel-
ini sem er mjog kroftugt @daherpandi efni og hvetur
einnig til frumuskiptinga (7). I fjolskyldum med
lungnahdéprysting af 6pekktum orsokum hafa fundist
stokkbreytingar { beinerfdamyndandi préteinvidtaka
(bone morphogenetic protein receptor) gerd Il sem
er 4 litningi 2q.33. Petta vioteki er hluti af fjolskyldu
frumuhvetjandi bodefna (8-10).

Adur fyrr voru medferdarmoguleikar takmarkad-
ir og lifitimi eftir greiningu stuttur, sérstaklega hja
peim sem hofou lungnahdprysting af 6pekktri orsok
(1). Litid var & lungnahdprysting sem sjikdém sem
orsakadist af @daprengingum og medferd var { sam-
remi vid pad. Gefin voru ®0avikkandi lyf eins og
kalkgangahemlar en drangur var dverulegur (11).
Sidar var farid ad nota onnur ®davikkandi lyf eins og
ep6protendl (prostasyklin) i 20 (12). P6tt arangurinn
veri betri en af 60rum @0avikkandi lyfjum var petta
mjog kostnadarsom medferd, med stodugri inngjof {
&0 med deelu og miklum hjéverkunum (12). Onnur
medferdarurredi hafa lengi verid blédpynning med
warfarini, surefnisgjof ad néttu eda allan sélarhring-
inn eftir porf og hjartabilunarmedferd med digoxini
og pvagrasilyfjum. Eftir ad framkvemd hefur verid
profun til ad kanna drangur @davikkandi lyfja hefur
veri0 hafin medferd med kalkgangahemlum eda
prostasyklini { &d (2). Samhlida auknum skilningi &
meingerd sjikdomsins hafa komid fram ny lyf til meo-
ferdar. M4 par nefna sildenafil sem hamlar 5. og 6.
ger0 af fosfodiesterasa (13). Annad lyf sem hefur kom-
10 4 sjénarsvidid nylega er bésentan sem hamlar vio-
teeki fyrir endépelin (14, 15). Kostur vid pessi tvo lyf
er sd ad hagt er ad ad taka pau um munn. Okosturinn
vi0 sildanafil er sa a0 lyfid hefur ekki verid vidur-
kennt fyrir pessa dbendingu og Tryggingastofnun rik-
isins hefur pvi ekki tekid patt { kostnadi. Aukaverkun
bésentan eru dhrif 4 lifrarstarfsemi og getur stundum
purft ad heetta notkun lyfsins vegna pessa (15).

Sjakratilfelli 1

Fyrri sjaklingurinn er karlmadur sem greindist med
lungnahdprysting 4rid 1998, pd 71 4rs ad aldri. Hafoi
pa haft vaxandi dreynsluma0di um nokkurra dra
skeid. Lungnazdamyndatokur bentu til fyrra sega-
reks en sjuklingur greindist einnig med kefisvefn og
hof medferd med ytri ondunarvél ad néttu med mis-
munandi prystingi { inn- og Utondun. Mdi var af
NYHA (New York Heart Association) flokki III.
Reynd var medferd med kalkgangahemli sem poldist
illa og prystingur lekkadi litid. Surefnismedferd var
einnig hafin. Prystingur i lungnabl6dras for hekk-

andi, madi jokst og lifsgaedi héldu dfram ad skerdast.
Meodalprystingur 1 lungnabl6drds var 35 mmHg.
Gerd var préfun 4 dhrifum lyfja 4 prystinginn {
lungnablédrasinni og prystingur lekkadi ekki pegar
hann andadi ad sér kofnunarefnisoxidi (nitric oxide,
NO). Hins vegar kom fram marktzk lekkun 4 pryst-
ingi eftir gjof 25 mg af sildenafil um munn. Hafin var
medferd med sildenafil um munn og skammtur auk-
inn 1 50 mg prisvar 4 dag. Tryggingastofnun tok ekki
patt i lyfjakostnadi en Pfizer 4 Islandi titvegadi sild-
enafil sjuklingi ad kostnadarlausu. Nokkur drangur
nddist, en hann var enn madinn og med skert gongu-
pol. Sidan er reynd medferd med bésentan um munn
med gédum 4dhrifum 4 lungnaprysting, maodi og
gongugetu. Mynd 1 synir hvernig gongupol jokst med
lyfjagjof. Fram kom veg hakkun 4 lifrarensimum
sem gekk yfir 4n breytinga 4 lyfjaskommtun.
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Mynd 1. Aukio gongupol hja sjiiklingi 1. Gongupol eykst
meo gjof sildenafil og sidar bésentan.

Sjakratilfelli Il

Seinni sjtiklingurinn er 60 dra gomul kona sem kom
til skodunar 4 Lungnadeild Landspitala vegna
lungnahdprystings 4rid 2001. Hun hafdi verio greind
med lungnahdprysting af voldum segareks og med-
ferd hafin med @davikkandi lyfinu hydralazin auk
blédpynningar med warfarini. Vio eftirlit kom { 1jos
a0 medalprystingur i lungnablédrdsinni var 62
mmHg. T6lvusneidmynd af lungum syndi ekki fram
4 blodsega { midlegum lungnaslagedum. Svefnrann-
sokn greindi ekki kafisvefn en hin var med ldga sir-
efnismettun { svefni. Madi var af NYHA flokki III.
Gerd var profun 4 dhrifum lyfja 4 prystinginn {
lungnablédrasinni og hin svaradi ekki epdprdstendl
i stigvaxandi skommtum. Hins vegar kom fram
marktek lekkun 4 prystingi eftir gjof 25 mg af
sildenafil um munn. Hafin var medferd me0 sildena-
fil 25 mg um munn prisvar 4 dag og strefni a0 netur-
lagi. Vi0 eftirlit premur manudum sidar var madi
minni og prystingur legri. Sex mdnudum seinna var
prystingurinn hakkandi og sildenafil var aukio { 50
mg prisvar 4 dag um munn. Vi0 eftirlit niu manudum
seinna hafdi lungnaslagedaprystingur haekkad aftur
og hun hafdi vaxandi dreynsluma0i og skerta gongu-
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Mynd 2. Breytingar d lungnabléoprystingi med medfero Mynd 3. Aukio gongupol hja sjiklingi I1. Fyrri aukningin
hja sjiiklingi I1. er eftir notkun sildenafils og sii seinni eftir notkun bésentan.
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