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FRADIGREINAR

TREFJAVEFSLUNGNABOLGA

Trefjavefslungnabdlga
— yfirlitsgrein

Agrip

Trefjavefslungnabédlga er sjukdémur i lungum,
skilgreindur med kliniskum einkennum, mynd-
greiningarrannséknum og vefjameinafreedilegum
breytingum i sameiningu. Klinisk einkenni eru
hoésti, maedi, heekkadur likamshiti og almennur
slappleiki. Algengt er ad einkennin hafi verid
til stadar i nokkrar vikur adur en greining feest.
Myndgreiningarrannséknir geta synt fjolbreytt
mynstur, til deemis dreifdar millivefsiferdir, af-
markadar lungnablodruiferdir eda staka hntida.
Yfirleitt svarar sjukdémurinn vel medferd med
barksterum en tekur sig upp hja um fimmtungi
sjuklinga.

Inngangur

Trefjavefslungnabdlga
OP) er sjikdémur i lungum, skilgreindur med
kliniskum einkennum, myndrannséknum og vefja-

(organising pneumonia,

meinafredilegum breytingum i sameiningu (1).
Enda poétt trefjavefslungnabdlga hafi lengi verid
pekkt sem vefjagreining var pad fyrst & niunda
dratug lidinnar aldar sem hdn 60ladist sess sem
kliniskt heilkenni (2-3).

Trefjavefslungnabodlga hefur einnig verid koll-
ud berkjungastifla med trefjavefslungnabdlgu

(bronchiolitis obliterans organising pneumonia,
BOOP) en nylega hefur verid meelt med pvi ad
nota frekar ordid trefjavefslungnabélga (organis-
ing pneumonia) og greina i tvo flokka, trefjavefs-
lungnabélgu 6pekktra (TOO) og pekktra orsaka
(TPO) (4) (cryptogenic organising pneumonia,
COP, secondary organising pneumonia, SOP).
BOOP nafngiftin var 6heppileg, ekki sist vegna
pess ad annar 6skyldur lungnasjikdémur heitir
Bronchiolitis obliterans (BO). Pad er alvarleg-
ur loftvegateppusjikdémur sem kemur helst
i tengslum vid igreedslu lungna- og beinmergs
en sést einnig hja sjiklingum med iktsyki. BO
hefur afar slemar horfur, 6fugt vid trefjavefs-
lungnabélgu. Hid eina sameiginlega er ad badir
sjikdémar leggjast & berkjunga. Undanfarin ar
hefur trefjavefslungnabélga verid rannsokud hér
& landi. I greininni er yfirlit yfir hana og sagt fra
helstu nidurstédum islenskra rannsékna a sjik-
démnum (5-7).

Meingerd

Margt er & huldu um orsakir og meingerd trefja-
vefslungnabdlgu en téluvert hefur midad {1 att ad
aukinni pekkingu 4 sidustu arum. Pad sem talid er
setja ferilinn 1 gang er 4verki 4 lungnablédrufrum-
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Organising Pneumonia - a review and results from Icelandic studies

Organising pneumonia (OP) is a relatively rare interstitial
lung disease. It's definition is based on a characteristic
histological pattern in the presence of certain clinical and
radiological features. Organising pneumonia represents
also what has been called Bronchiolitis Obliterans
Organising Pneumonia (BOOP). Recently it has been
recommended to call OP cryptogenic organising
pneumonia (COP) when no definite cause or characteristic
clinical context is found and secondary organising
pneumonia (SOP) when causes can be identified such as
infection or it occurs in a characteristic clinical context
such as connective tissue disorder. The most common
clinical symptoms are dyspnea, cough, fever and general
malaise. It is common that symptoms have been present
for some weeks before the diagnosis is made. Patients
commonly have lowered PO2 and a mildly restrictive
spirometry. Radiographic features are most often patchy

bilateral airspace opacities but an interstitial pattern or
focal opacities can also be seen. Most of patients respond
well to steroids but relapses are quite common. The aim
of this paper is to present an overview of the disease and
the main results from studies on OP in Iceland. The mean
annual incidence for OP in Iceland was 1.97/100,000
inhabitants. Annual incidence for COP was 1.10/100,000
and 0.87/100,000 for SOP. This is higher than in most
other studies. In Iceland patients with OP had a higher
standardized mortality ratio than the general population
despite good clinical responses. No clinical symptoms
could separate between SOP and COP.

Key words: lungs, cryptogenic organising pneumonia, incidence,
corticosteroids, BOOP.
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Mynd 1. Meinafraedi trefjavefslungnabolgu d fyrri stigum. Hér md sjd lausgerdan bandvef (gul
or) og virkjadar lungnablodrufrumur (graen 0r) og stoku trefjakimfrumur (svort or). Einnig
sést veeg bolga 1 millivef (raudar orvar).

Mynd Il. Meinafraedi
trefjavefslungnabolgu d sio-
ari stigum. Hér sést meiri
gradsluvefur (raud or), auk-
inn fjoldi trefiakimfrumna
(svartar orvar) og nijmynd-
un &da (bldar orvar).
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um. Skadinn leidir til pess ad lungnablédrufrumur
losna fra grunnhimnunni og lungnablédrupekjan
flagnar. P6 ad holur myndist i grunnhimnunni
er pad veigamikio atridi ad himnan eydileggst
ekki, auk pess sem @dapelsfrumurnar { hdreedum
undir grunnhimnunni eru adeins litid skaddadar.
Storkuprétein leka gegnum holur i grunnhimnu
og fibrin myndast. Myndun fibrins orsakast af
misveegi milli storku og fibrinleysandi ferla sem
endar med storknun (8). Aukid magn af trombin
virkjandi fibrinleysandi hemjara (thrombin acti-

vable fibrinolysis inhibitor) og prétein C hemjara,
sem hvort tveggja hemla fibrindlysu, hafa fund-
ist 1 berkjuskoli fra sjuklingum med trefjavefs-
lungnabélgu (9). Pad er ad koma betur { ljos ad
storkupeettirnir virdast eiga allstéran patt i mein-
gerdinni. Peir bta til bradabirgda-uppistoduefni
fyrir flutning frumna og studla ad fibrinmyndun
(10). T dyralikénum par sem heparin eda tir6kinasi
er gefinn myndast ekki trefjavefslungnabélga, sem
stydur pa hugmynd enn frekar (11, 12).

Neesta skref einkennist af myndun sprota tr
greedsluvef og boélguvilsu (fibro-inflammatory
buds). Fibrinid er brotid nidur og nt fara trefjakim-
frumur (fibroblastar) tr millivefnum inn i lungna-
blédrurnar i gegnum gotin 4 grunnhimnunni.
Par setjast peer ad i fibrinleifum og filga sér. |
kjolfario fara trefjakimfrumurnar i gegnum frekari
breytingar, sérstaklega myndun umfrymisprada
og verda sumar trefjakimfrumurnar ad frumum
sem hafa einnig eiginleika sléttra vodvafrumna
(myofibroblasta) og retikilin grind byggist upp
i utanfrumuefninu (12). Fjolgun lungnablédru-
frumna 4 sér stad og leidir af sér endurnyjun
pekju 1 lungnablédrupekjunni og pvi vidhelst rétt
uppbygging lungnablédrunnar sem er afar mik-
ilveegt (12). Auk pessa eru merki eedanymyndunar
sem minnir & greedsluvef (granulation tissue) eftir
saramyndun til stadar. Er pad annad merki pess
ad hér sé um afturkraefa bandvefs- og bélguvilsu-
meinsemd (fibro-inflammatory lesion) ad reeda
(12, 13). Ofugt vid lungnatrefjun af 6pekktri orsok
(usual interstitial pneumonitis) par sem kollagen I
er radandi efni, er sambland af kollagen III, fibré-
nektini og prétedglikonum algengara ad finna i
trefjavefslungnabdlgu. Aud sveedi i utanfrumuefn-
inu gera millifrumuefnid ad lausgerdoum bandvef.
Fullyrda ma ad slikur bandvefur sé viokveemari
fyrir nidurbroti og eydingu, sem gerir horfur mun
betri { trefjavefslungnabdlgu en ella (12, 14-15).

Lokastigid i vidgerdarferlinu einkennist af
myndun proskadra bandvefssprota. A pessu
stigi hafa bélgufrumurnar nénast alveg horfio i
flestum sprotunum og ekki er lengur neitt fibrin i
lungnablodruholinu. Einkennandi fyrir petta stig
eru fyrrum trefjakimfrumur sem eru nd frumur
med eiginleika sléttvodvafrumna, sem mynda
sammidja hringi med vixlandi l6gum af bandvef.

Dyralikén sem gerd hafa verid til ad likja eftir
trefjavefslungnabdélgu syna ad pad er steero-
argrada averkans sem reedur miklu hvort tr verdur
trefjavefslungnabolga eda tutbreiddur lungna-
blodruskadi (diffuse alveolar damage) (12, 16).
Kemur par einnig i ljés ad sterar virdast ekki ad-
eins né ad stodva trefjunina heldur snda henni vio.
Hvorugt gerist { utbreiddum lungnablédruskada
(12,17).



Meinafraedi

Vefjabreytingar sem einkenna trefjavefslungna-
bélgu geta einnig sést i 60rum lungnasjikdém-
um (1). Til pess ad geta greint trefjavefslungna-
bélgu purfa vefjabreytingarnar ad vera megin
meinafreedilegu breytingarnar i vefjasyninu, ekki
adeins breytingar 4 joorum eda sem fylgifiskur
annarra sjikdéma eins og edsindfil lungna-
bélgu, ofurnemislungnabdlgu (hypersensitivity
pneumonitis), krabbameins eda annarra sjikdéma
(1). Mikilveegt er ad leita vel ad mogulegum
orsokum eins og sykingum, medal annars med
sérlitunum 4 vefjasynum. Enginn munur var &
vefjameinafreedi eftir pvi hvort orsok var pekkt
eda Opekkt 1 islensku rannsékninni.

I vefjasyni sjast i fjarleegum loftvegum sprot-
ar af nymyndudum graedsluvef sem spanna
fibrinseytur til lausgerds bandvefs med einstdku
trefjakimfrumum, en &n kollagens, asamt veegri
langvinnri bélgufrumuiferd 1 millivef. Oftast eru
breytingarnar i lungnablédrum, en geta einnig
veri0 til stadar i holi fjarleegra berkjunga og kall-
ast pad berkjungastifla (1). Petta mynstur er ekki
deemigert fyrir dkvedinn sjukdém eda orsok held-
ur endurspeglar pad dkvedna gerd af bélgusvari
eftir lungnaskada (1).

Lysa ma préun trefjavefslungnabdlgu med
tveimur deemum af vefiasynum. A fyrstu mynd-
inni sést lausgerdur bandvefur med faeinum
trefjakimfrumum. Einnig sést veeg bolga i millivef
(mynd I). A neestu mynd sést meiri greedsluvefur,
aukinn fjoldi trefjakimfrumna og nymyndun aeda
(mynd II).

Flokkun trefjavefslungnabéigu

Heegt er ad flokka trefjavefslungnabdlgu eftir pvi
hvort orsokin er pekkt (TPO), 6pekkt (TOO) eda
hvort hin komi fram vid dkvednar kringumsteed-
ur eins og synt er i toflu I. Einnig getur verid um
svokallada hratt vaxandi form trefjavefslungna-
bélgu (rapidly progressive organising pneu-
monia) ad reda og getur hin komid undir 6llum
flokkunum premur.

Fjoldi sjukdéma hefur verid tengdur vid
trefjavefslungnabdlgu. Lita ma & flokkunina sem
nalgun. Med skiptinguna { pekktar eda épekktar
orsakir ad vopni verda rannsoknir, greining og
medferd sjikdémsins markvissari fyrir vikid. P6
ad flokkad sé sem Opekktar orsakir er alls ekki
sagt ad TOO hafi ekki orsck. Orsskin hefur adeins
ekki verid fundin né skyrd. bvi er alls ekki tti-
lokad ad flokkunin taki breytingum og eetti { raun
ad gera pad eftir pvi sem pekkingin vex. Til pess
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Tafla L. Flokkun trefjavefslungnabdigu

Trefjavefslungnabdlga af 6pekktri orsok

Adur kallad berkjungastifla med trefiavefslungnabélgu (BOOP)

Trefjavefslungnabdlga af pekktri orsok

Bakteriur Daemi: Clamydia pneumoniae, Legionella,
Mycoplasma, Streptococcus pneumoniae og
Staphylococcus aureus.

Veirur Deemi: HIV, Influenza, Herpes,
Cytomegalovirus og parainfluenza.

Sveppir Deaemi: Cryptococcus neoformans.
Frumdyr Daemi: Plasmodium vivax.
Lyf Daemi: amiédarén, nitréflrant6in, basulfan,

bleémycin, amféteresin B, karbamazepin,
methétrexat, fenytéin, sétalél, silfasalasin og
takrélimus.

Geislun Algengast vegna brjéstakrabbameins.

Trefjavefslungnabdlga vid akvednar kringumstaedur

Bandvefssjlikdémar Lidagigt, heilkenni Sjogrens,
bélguvodvasjlikdomar af dpekktri orsdk og
fiélvoovagigt.

AEdabdlgur Wegeners hntdager og Polyarteritis nodosa.
Liffeeraigreedslur Lungnaigreedsla og beinmergsigreedsla.
Meltingarfeerasjukdémar Ristilbélga med sarum og Crohns sjikdémur.
Bl6dsjukdoémar Hvitbleedi, mergfrumusjikdomar.
Lungnasjakdémar Heilkenni midbladsins,

asvelgingslungnabdlga, berkjuskalk,
berkjusteinar og lungnadrep.

a0 trefjavefslungnabdlga sé talin vera af pekktum
orsokum (TPO) parf ad syna fram 4 ndin tengsl vid
einhvern af nedangreindum flokkum:

Af pekktri orsok

Eftir sykingu: Fjoldi sykinga getur valdid trefja-
vefslungnabdlgu (sja toflu I). Til pess ad geta synt
fram a tengsl vid sykingu parf sjiklingurinn ad
hafa klinisk og myndreen einkenni i samreemi vid
sykinguna og svara ekki hefdbundinni medferd
med syklalyfjum. Naudsynlegt er ad syna fram 4
pekktan orsakavald med sterkt jakvaedri reektun
Orvera, blédvatnspréfum eda métefnameelingum.

Lyfjatengt: Timatengsl upphafs sjikdoms og
lyfjainntoku gefa visbendingu um orsakasam-
band (sja toflu I). Deemi um lyf sem geta valdid
trefjavefslungnabdlgu eru busulfan, nitréfuranté-
in og bledmycin auk fjolda annarra (18). Sérstok
athygli er vakin 4 hjartalyfinu amiédarén, ekki
sist vegna pess ad notkun pess er ttbreidd hér
a landi sem og annars stadar (19-20). Fengu prir
einstaklingar trefjavefslungnabdlgu i tengslum
vid amiédarén i okkar rannsékn (6). Demigert
er sja svokalladar froduatfrumur (foamy macro-
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Mynd Il Dreifing trefja-
vefslungnabélgu um landid.
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phages) & vefjasyni undir pessum kringumsteed-
um. Erfitt getur reynst ad greina annars vegar 4
milli lyfs sem orsakavalds fyrir sjikdémnum eda
hins vegar bandvefssjikdéma, krabbameins eda
blédsjikdéma. EKKki sist pegar lyf sem geta valdid
trefjavefslungnabdlgu eru notud gegn sjuikdémi
eins og iktsyki sem einnig getur valdid trefjavefs-
lungnabdlgu. Pad ad einkennin hjadni vid ad lyfja-
inntaka sé st60vud er besta visbendingin um ad
orsakasamband sé til stadar.

Geislun: Ef upphaf sjiikdémsins er i tengslum
vid geislun 4 brjostkassa (og ekki er heegt ad finna
adra neertekari skyringu) geeti verid um trefja-
vefslungnabdlgu orsakada af geislun ad reeda. Pad
hefur lengi verid pekkt ad geislun 4 brjésthol getur
valdid geislunarlungnabdlgu (radiation pneumo-
nitis), en trefjavefslungnaboélgu hefur adeins verid
lyst & sidustu 10-15 drum i tengslum vid geislun,
sérstaklega vegna brjstakrabbameins (21-24).

Trefjavefslungnabdlga af pekktri orsok vid
akvednar kringumstaedur

Bandvefssjikdomar: Pekkt er ad margir band-
vefssjikdomar geta lagst & lungun og medal
annars valdid trefjavefslungnabdlgu. Helst eru
pad iktsyki, Sjogrens heilkenni og védvabdlgu-
sjikdémar (inflammatory myopathies) sem valda
trefjavefslungnabdlgu en raudir ulfar eda hersl-
ishtid (scleroderma) sidur, en pekkist po (25-28).
Naudsynlegt er ad um virkan bandvefssjukdom sé
ad raeda ef greina a trefjavefslungnabdlgu.

Adrar kringumstaedur

Trefjavefslungnabodlga er pekkt i tengslum vid
fiolda annarra sjukdoma. Medal peirra eru

sararistilb6lga, Crohns sjukdémur, fjolvoovagigt,
Behcet’s sjukdémur, lifrarbdlga af C gerd, Sweets
heilkenni og ymsar gerdir bl6dsjikdéma & bord
vid hvitbledi, mergmisproska (myelodysplasia)
og mergofvoxt (myeloproliferative disorders) (sja
toflu 1) (26). I flestum tilfellum er adeins um ad
reeda faein birt sjukratilfelli og pvi 6ljést hvort um
orsakasamhengi sé ad reeda eda adeins timalegt
samhengi. Hugsanlega geeti verid um ad raeda
6greinda sykingu eda lyf sem i raun valda trefja-
vefslungnabélgunni.

[ islensku rannsékninni voru sykingar algeng-
asta orsokin fyrir TPO, medal peirra voru beedi
bakteriu- og veirusykingar. Lyf sem orsokudu
TPO voru amiddarén, nitréfurantdin, metdtrexat
and busulfan. Brjoéstakrabbamein var algeng-
asta krabbameinid i tengslum vid TPO. Einnig
voru allar peer konur sem greindust med TPO
i tengslum vid geislun med brjéstakrabbamein.
Iktsyki, fijolvoovagigt og heilkenni Sjogrens voru
algengustu bandvefssjikdémarnir i tengslum vid
TPO (7).

Ollum undirgerdum af TPO { rannsékn okkar
hefur a6ur veriod lyst (12). Enn er p6 nokkud 6lj6st
hver er algengasti undirhépur af TPO. I rannsékn
Lohr et al. voru bandvefssjuikdémar algengasta
undirtegund TPO (29). T islensku rannsékninni
var syking af ymsu tagi algengasta orsokin.Teljum
vid liklegt ad stér hluti af trefjavefslungnabdlgu af
6pekktri orsok sé einnig orsakadur af sykingu, pad
er ad syking setji ferilinn 1 gang. Af hverju greinist
pa ekki trefjavefslungnabdlga eftir sykingu oftar?
Liklega eru tvaer asteedur. I fyrsta lagi er ekki
alltaf leitad nogu itarlega, til ad mynda med bl6d-
vatnspréfum og métefnameelingum. I 68ru lagi er
liklegt ad sykingin og jafnvel ummerki hennar séu
gengin yfir.

Faraldsfraedi og lydfreedilegir paettir

Ekki eru til margar rannséknir & faraldsfreedi
trefjavefslungnabdlgu og stersta og eina faralds-
freedirannséknin sem gerd hefur verid 4 heilli pjé6o,
svo vitad sé, er 4 Islandi (5). Um ad reeda rannsékn
sem tok yfir 20 ara timabil, fra 1984-2003 og greind-
ust 104 sjiklingar med trefjavefslungnabdlgu, par
af 58 med TOO og 46 med TPO. [ ranns6kninni
meeldist medalnygengi trefjavefslungnabdlgu 1,97
& hverja 100.000 ibta yfir timabilid par af 1,10 fyrir
TOO og 0,87 fyrir TPO. Fér nygengid stigvaxandi
allt timabilid og var komid i 3,06 sidustu fjogur
ar rannsoknirnar. Jokst pvi nygengid markteekt a
timabilinu (p<0,0001), i pad heila um 8,1% a ari
yfir timabilid. Syndi rannséknin pvi fram & heerra
nygengi trefjavefslungnabdlgu en fyrri rannséknir
hafa gert prétt fyrir ad nota strong skilmerki. |



rannsékn fra Olmstead syslu { Minneséta fylki i
Bandarikjunum reyndist nygengid vera 0,85 (29).
Vaxandi nygengi hér & landi geeti haft ymsar skyr-
ingar. [ fyrsta lagi er aukin vitund um sjukdéminn
en stutt er sidan honum var lyst fyrst sem klinisku
heilkenni af Epler 4 drunum 1984-85. T 6dru lagi
hefur ordid fjdlgun & lungnasérfreedingum og
par med berkjuspeglunum 4 Islandi 4 timabilinu.
[ pridja lagi er aukin notkun lyfja og medferdar
sem gaeti hugsanlega aukid fjolda greindra TPO. {
fj6rda lagi ma nefna haekkandi aldur pjédarinnar.

Tilfellin hér & landi dreifdust nokkud jafnt um
landi®. Flest tilfelli voru a4 Reykjavikursveedinu.
(sjd mynd III). Heest var tidnin { Vestmannaeyjum,
alls sjo tilfelli. Ekki er einfold skyring & pvi, en
eyjan hefur fengid reglulegar heimsdéknir fra
lungnaleeknum, sem geeti verid hluti af skyring-
unni.

[ trefjavefslungnabdlgu er yfirleitt um nokkud
jafnt kynjahlutfall ad reeda (12). Aldur vid grein-
ingu getur spannad vitt timabil en flestir eru a
aldrinum 60-70 &ra. Ofugt vid marga adra lungna-
sjikdéma hefur ekki verid heaegt ad syna fram a
tengsl vid reykingar (12).

Klinisk einkenni og teikn

Sjukdémseinkenni lysa sér venjulega sem hoésti an
uppgangs, meedi, heekkadur likamshiti, pyngd-
artap og almennur slappleiki. Brjostverkir og
neetursviti koma einnig fyrir. Bl66hosti er afar
sjaldgeefur. Maedin er venjulega frekar veeg nema i
einstaka tilfellum, sérstaklega pegar um er ad reeda
hratt vaxandi form sjikdémsins. Einkennin hafa
gjarnan verid til stadar i nokkrar vikur fyrir grein-
ingu nema & hratt vaxandi forminu, par sem pau
geta verio til stadar { fdeina daga. Almenn likams-
skodun getur verid edlileg en brak yfir péttingar-
sveedum vid lungnahlustun var algengasta teiknio
vid skodun (7). Reyndist brak marktaekt algengara
i TPO hépnum (73%) en i TOO hépnum (49%) en
ad 6llum likindum hefur pad enga pydingu.

Blédrannsoknir

EKki eru til sértaek bl6dpréf sem greina trefjavefs-
lungnabdlgu sem slika, en bélguprof eins og sokk
og CRP eru yfirleitt hvort tveggja toluvert heekk-
ud. Til ad gefa til kynna hve mikid bdlguastand
er til stadar i likamanum, var medaltals-sokk 69
mm/klst og medaltals-CRP 115 mg/L i islensku
rannsokninni (7). Einnig er oft um ad raeda vaega
heekkun 4 hvitum bl6dkornum, mest hlutleys-
iskyrningum (neutrophils). Stundum sést veegur
blédskortur og leekkun & albimini sem end-
urspeglar bolguastandio 1 likamanum.

FRAEADIGREINAR

TREFJAVEFSLUNGNABOLGA

Berkjuskol

Berkjuskol og deilitalning pess getur verio gagnleg
i greiningu trefjavefslungnabdlgu til adgreiningar
fra 60rum sjiikdémum. Almennt synir deilitalning
skolsins { trefjavefslungnabélgu nokkud blandada
mynd; um er ad raeda aukningu & eitilfrumum (20-
40%), en hlutleysiskyrningar eru um 10% og um
5% eru edsinéfilar (30-32). I trefjavefslungnabdlgu
er fjoldi eitilfrumna pvi heerri en fjoldi e6sinéfila.
Eitilfrumurnar eru virkjadar og CD4/CD8 hlutfall
eitilfrumna i berkjuskoli er leekkad i trefjavefs-
lungnabélgu (12). Berkjuskolid er ekki sértaekt
fyrir trefjavefslungnabodlgu. Ef fjoldi edsindfila er
aukinn er e6sinéfil lungnabdlga liklegri en sé hlut-
fall hlutleysiskyrninga heaekkad er lungnatrefjun
(pulmonary fibrosis) liklegri.

Mynd IV. q) Rontgenmynd
af lungum og b) tolvu-
sneidmynd af lungum syna
titleegar og dreifdar pétting-
ar beggja vegna af lungna-
blodrugerd (12). (Birt med
leyfi European Respiratory
Journal.)
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Mynd V. Tolvusneidmynd
af lungum sem synir
dreifdar millivefsbreytingar
beggja vegna (12). (Birt med
leyfi European Respiratory
Journal.)
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Ondunarmzelingar

Veeg til medalsveesin herpa a éndunarpréfum er al-
geng i trefjavefslungnabdlgu. Loftskiptaprof syna
minnkud loftskipti fyrir kolmoénoxidi (DLCO).
Vegur surefnisskortur er algengur og yfir-
leitt syna bl6dgds veega til medalsvaesna strefn-
isbilun. Pekkt er svaesin strefnisbilun i trefjavefs-
lungnabdlgu, ekki sist 1 hratt versnandi trefjavefs-
lungnabdlgu (12).

Myndrannséknir

Nokkur breytileiki getur verid & mynstri pétt-
inga 1 trefjavefslungnabdlgu en tdélvusneidmynd
af lungum getur gefid greininguna sterklega
til kynna pé svo ad vefjasyni sé avallt weskilegt.
Tolvusneidmynd hefur mikid gildi fram yfir hefd-
bundna rontgenmynd af lungum. Gagnlegt er ad
flokka myndbreytingar i prennt:

1) Dreifdar lungnablodrupéttingar

Petta er algengasta mynd trefjavefslungnabdlgu
med dreifdum péttingum af lungnablodrugerd
(sja mynd IV). Péttingar eru oft ttleegar og beggja
vegna. Steerd péttinganna getur verid nokkud
breytileg, allt fra nokkrum sentimetrum yfir 1 heilt
lungnablad og stundum flakkandi (migratory)
(12). Ad sama skapi getur péttleiki iferdanna verid
nokkud misjafn, allt frd hélun (ground glass) yfir
i péttingu med loftberkjukorti (air bronchogram).
Algengt er ad tolvusneidmynd leidi i lj6s fjolda
péttinga sem ekki sjast med hefébundinni ront-
genmynd. Deemi um sjikdéma med svipad
mynstur péttinga eru langvinn edsinéfil lungna-
bélga, haegt vaxandi eitlakrabbamein og lungna-
krabbamein, ekki sist af berkju- og lungnablodru
(bronchoalveolar) gerd (12, 33).

2) Dreifdar millivefspéttingar

Onnur myndgerd er par sem dreifdar millivefs-
péttingar eru rddandi, yfirleitt beggja vegna dsamt
veegum lungnablodrupéttingum (sji mynd V).
Pessi gerd hefur verid tengd bandvefssjikdém-
um og verri horfum. Hér er pvi mikilveegt ad
greina trefjavefslungnabodlgu fra 60rum millivef-
sjikdémum & bord vid utbreiddar skemmdir &
lungnablodrum (diffuse alveolar damage) eda
lungnatrefjun (34-35). Hugsanlega getur verido um
skorun vid pessa sjikdéma ad reeda { sumum til-
fellum.

3) Stadbundinn hniidur

Pridja myndgerd trefjavefslungnabdlgu er stad-
bundinn hnddur (sjid mynd VI). Hér fest grein-
ingin oft eftir ad hntdurinn hefur verio fjarleegdur
vegna gruns um krabbamein (12). Hafa pessir
sjiklingar minni almenn einkenni, sem og minni
einkenni frad lungum. Liklegt er ad hér sé um ad
reeda eftirstodvar af lungnabdlgu i morgum til-
fellum (12, 36).

Synataka

Synataka med skurdadgerd er talin eeskilegust en
synataka vid berkjuspeglun (transbronchial) er
einnig talin vera naegilega g0 (29, 31, 37). Nokkud
er petta efni p6 umdeilt { hopi lungnaleekna og
meinafreedinga. [ islensku rannsékninni voru
flestir sjiklinganna greindir med synatdku vid
berkjuspeglun eda um 81% en 19% voru greindir
med synatoku med skurdadgerd (7). Geetu sumir
talid pad vera veikleika rannséknarinnar hversu
fair voru greindir med syni fengnu med skurd-
adgerd. En gegn pvi meetti segja ad pa hefdu feerri
verid greindir pvi proskuldurinn i vegi fyrir pvi
a0 framkveema skurdadgerd til ad nd i syni er
yfirleitt heerri en ad framkvaema berkjuspeglun og
synataka med peim heetti. Synt hefur verid fram
4 a0 synataka med berkjuspeglun hefur um 64%
neemi og 86% sérteekni (31). Almennt er trefjavefs-
lungnabdlga ekki greind an vefjasynis. Kemur p6
til greina ad medhondla an synatdku mjog veika
sjuklinga eda adra pa sem ekki pola synatoku af
einhverjum sokum. Sérstaklega 4 pad vid ef klin-
isk einkenni og myndreen teikn eru daemigerd
fyrir trefjavefslungnabdlgu. Ef slikir sjuklingar
svara ekki hdskammta steramedferd a stuttum
tima er naudsynlegt ad endurmeta greininguna.
Askilegast er ad taka vefjasynid adur en medferd
hefst eda a fyrsta solarhring medferdar.



Medferd

Bati an medferdar er sjaldgeefur en pekkist p6 (38-
39). Oneemisbzelandi medferd 4 formi barkstera
er meginmedferd vid sjikdémnum en arangur af
syklalyfinu erythrémycin pekkist einnig og voru
prir sjiklingar medhondladir med lyfinu i islensku
rannsokninni og fengu allir b6t af sinum einkenn-
um (7). Talid er ad lyfid hafi bolgueydandi ahrif
auk sykladrepandi verkunar (40). Flestir voru
medhondladir med barksterum, 69% i TOO og
72% 1 TPO og var upphafsskammtur Prednis6l6ns
ad medaltali 42 mg fyrir bada hépana (7). Ekki
eru menn fyllilega sammala um skammtasteerdir
stera. Sumir hofundar meela med storum upphafs-
skommtum 4 bilinu 1-1,5 mg/kg & dag (41-42) en
algengara er ad meelt sé med upphafsskommtum
i kringum 0,75 mg/kg a dag (12) og er pvi med-
ferdin 4 fslandi neer hinu sidarnefnda. Yfirleitt er
svorunin vid sterum skjot og géd, p6 ekki eins
hrod og 1 e6sindfil lungnabdlgu (43). Algengt er
a0 sjuklingar finni fyrir bata strax a fyrstu dogum
medferdar og breytingar til batnadar sjdist &
lungnamynd & neestu dégum/vikum. Fullur bati
sést eftir vikur eda manudi. Pegar um er ad reeda
hratt vaxandi gerd trefjavefslungnabdlgu er meelt
med pvi ad nota hda skammta af sterum 1 ad (til
deemis 250 mg af methylprednisélén & sex klukku-
stunda fresti) (44).

Sjaldan eru o6naemisbeelandi lyf a4 bord vid
cykléfosfamid og azatiéprin notud vid trefjavefs-
lungnabélgu en gildi slikra lyfja er 6vist og hefur
1itid verid rannsakad (45). Adeins er um tilfellalys-
ingar ad reeda. Helst eru pessi lyf gefin sem vidobot
vid stera vegna pralats sjiikdéms.

Endurkoma trefjavefslungnabdligu
og timalengd med&ferdar

Pad er vel pekkt ad trefjavefslungnabdlga getur
tekid sig upp og gerdist pad hja 20% sjiklinganna
i ranns6kn okkar en nénast allir (20/21) svorudu
endurtekinni medferd (7). Adrar rannséknir hafa
synt fram & baedi leegri og heerri endurkomutioni
(29, 46-47). Engin regla virdist vera & bakslagi.
Breytingarnar geta tekid sig upp 4 sama stad eda
annars stadar i lungunum. Ekki er 6algengt ad sjik-
démurinn taki sig upp aftur pegar steraskammtar
eru minnkadir eda notkun peirra er heett. Erfitt
getur pvi verid ad spd fyrir um timalengd med-
ferdar. Mikilveegt er pvi ad upplysa sjiklinga um
a0 peir geti att von & bakslagi pratt fyrir g6da med-
ferdarsvorun. Hef6bundin medferdarlengd er 6-12
manudir. Timalengd medferdar reedst p6 avallt af
einkennum hvers sjiklings. Sumir purfa vidhalds-
skammt af sterum til lengri tima pé6 pad sé ekki
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aeskilegt vegna aukaverkana. bvi er mikilveegt ad
huga ad beinvernd fra upphafi.

Danartidni og lifslikur

Almennt eru horfur fyrir trefjavefslungnabdlgu
taldar gédar og i islensku rannsékninni 1ést adeins
einn sjuklingur tr trefjavefslungnabdlgu (5). Haféi
hann hratt vaxandi trefjavefslungnabdlgu. Eigi
ad sidur syndi okkar rannsokn ad sjiklingar med
trefjavefslungnabolgu hoféu heerri dénartioni en
aldurs- og kyn stadladur almenningur (sjd mynd
VII). Er pad pvi nokkur radgata af hverju sjikling-
arnir hafa styttri lifslikur. Petta hefur ekki verid
rannsakad mikid. Astedurnar getu verid tveer. I
fyrsta lagi geeti hid mikla bélguastand sem skap-
ast i trefjavefslungnabodlgu haft ahrif 4 ymis liffeeri
likamans, medal annars hjarta og eedakerfid. [ 6ru
lagi eru sjuklingar med trefjavefslungnabdlgu oft
med annan alvarlegan sjiikdém eins og langvinna
lungnateppu, krabbamein eda bandvefssjiikdém.

Samantekt

bratt fyrir ad trefjavefslungnabdlga sé enn
sjaldgeefur sjikdémur er hin algengari en adur
var talid og hefur tionin farid vaxandi. Mikilveegt
er ad hafa hana 1 huga hja sjiklingum med pétt-
ingar sem svara ekki hefdbundinni medferd.
Trefjavefslungnabdlga er ni vel skilgreindur sjuk-
démur med einkennandi kliniskum, myndraenum
og vefjameinafraedilegum breytingum. P6 ad med-
ferd med sykursterum sé ahrifarik er erfitt ad spa
fyrir um hverjir muni purfa stera til lengri tima og

Mynd VI. Sijnir hniid i
heegra lunga sem reyndist
vera trefjavefslungna-
bolga (12). (Birt med leyfi
European Respiratory
Journal.)
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Mynd VIIL. Lifun sjiiklinga

med trefjavefslungnabdlgu {
samanburdi vid aldursstadl-
ad pyjdi d Islandi (5).
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3 4 5 & 7

g % 10 11 12

Ar eftir greiningu

hverjir fa bakslag sjikdéms sidar. Auk pess er erf-
itt a0 segja til um eeskilegan byrjunarskammt stera
og hve lengi 4 a® medhondla. Sjukdémurinn er {
edli sinu breytilegur og verdur medferdin avallt ad
stjornast af pvi.

borf er 4 frekari visindalegum rannséknum

sem leida til betri skilnings & meingerd sjiikdéms-
ins. Skilgreina parf betur hvernig takmarkadur
vidgerdarferill i lungum breytist yfir { vidvarandi
bélguvidbrégd sem svara pé sterum.

Pakkir

Hofundar pakka Inger Helene Béasson ljosmynd-
ara adstod vid myndvinnslu.
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