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FRADIGREINAR

TVO SJUKRATILFELLI

Adskilinn lungnahluti
(pulmonary sequestration)
meo tengsl vido meltingarveg

Tvo sjukratilfelli sem rokstydja ad
um meodfaeddan galla sé ad reda

Agrip

Inngangur: Adskilinn lungnahluti visar til sjuk-
déms par sem hluti lungna er an tengsla vid baedi
berkjur og lungnabl6dras. Lungnahlutinn er auk
pess neerdur af kerfisslageed. Tilurd adskilins
lungnahluta hefur verid umdeild en pau tvé tilfelli
sem hér er lyst geetu stutt pa kenningu ad um med-
feedda orsck sé ad raeda frekar en dunna. Petta eru
jafnframt fyrstu tilfellin sem lyst er hér 4 landi.
Sjukratilfelli: Fyrra tilfellio er fyrirburi sem
skommu eftir feedingu greindist med stiflu i melt-
ingarvegi. Vid skuggaefnisrannsékn kom i ljos
prenging a skeifugdérn (atresia) og sast hvernig
skuggaefni barst frd& maga-vélindamétum og
padan i heegra brjésthol. I skurdadgerd sast 5,5
x 4,2 cm stér adskilinn lungnahluti undir heegra
lunganu sem tengdist 60rum minni i vinstra
brj6stholi. Lungnahlutarnir voru bpaktir eigin
fleidru og neerdir af sameiginlegri slageed sem atti
upptok i kvidarholi. Lungnahlutinn var fjarleegdur
og premur arum frd adgerd er sjuklingurinn vid
g60a heilsu.

Sidara tilfellid er 18 ara piltur med rimlega ars

ségu um endurtekna lungnabélgu. A tolvusneid-
mynd greindist fyrirferd i midju haegra lunga sem
vid skurdadgerd reyndist adskilinn lungnahluti
nedst i efra lungnabladi. Lungnahlutinn var pak-
inn eigin fleidru og inn i hann gekk berkja sem
tengdist 5 x 4 cm stérri vokvafylltri blooru. Efra
lungnabladid var fjarleegt dsamt lungnahlutanum
og blodrunni. Vefjagerd blodrunnar samrymdist
atliti vélindaveggs. Sjuklingurinn er vid ageeta
lidan, tveimur arum fra adgero.
Alyktun: Adskilinn lungnahluti getur tengst melt-
ingarvegi med beinum eda ébeinum heetti, jafnvel
strax vi0 feedingu. Pessi tengsl renna stodum undir
pé kenningu ad um medfaeddan galla sé ad reda
frekar en dunninn, og koma ekki alveg & évart par
sem lungu og efri meltingarfeeri eru beedi upp-
runnin fra forgirni 4 fésturskeioi.
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Pulmonary sequestration in Iceland
- two case reports

Pulmonary sequestration (PS) is a rare disease where
non-functioning lung tissue is separated from the normal
bronchopulmonary tree and vasularized by an aberrant
systemic artery. The origin of PS is not fully understood.
Here we describe two unique cases of PS that support
the hypothesis that PS is a congenital malformation rather
than an aquired one. These are also the first Icelandic
cases of PS reported.
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|
Inngangur

Adskilinn lungnahluti er sjaldgeefur sjukdéom-
ur { lungum par sem lungnavefur er an tengsla
vid beedi lungnaberkjur og lungnablédras (1).
Lungnahlutinn er neerdur af kerfisslageed og
getur pvi ekki tekid pétt i loftskiptum (1, 2).
Einkenni geta verid fjolbreytt og eru oftast rakin til
ondunarordugleika, endurtekinna lungnasykinga
og/eda hjartabilunar (3). Skipta ma adskildum
lungnahlutum 1 tvennt og byggir skiptingin 4 pvi
hvort lungnahlutinn er umlukinn eigin fleidru
(extralobar) eda ekki (intralobar) (4). Orsok ad-
skilins lungnahluta er ekki ad fullu pekkt. Ymsar
kenningar hafa litid dagsins ljés og ein gerir rad
fyrir pvi ad um afleidingar endurtekinna lungna-
sykinga sé ad reeda og lungnavefurinn geti pannig
holfad sig af (5). Onnur kenning og si sem talin er
liklegust, ekki sist hin sidari 4r, gengur it 4 ad um
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Mynd 1. Mynd af
berkjutré (steerri Or) { nedri
hluta haegra brjdsthols.
Skuggaefni var sprautad i
magaslongu og barst pad
sidan ir maganum og upp i
adskilinn lungnahluta ofan
pindar (minni or).

medfeeddan galla sé ad reeda. Er pa talid ad orsok-
ina sé ad finna i truflun & fyrstu vikum medgoéngu
pegar lungun eru ad myndast dr forgirni (foregut)
fostursins (6-9).

Mynd 2. Slagedamyndataka sem synir umfang afbrigdilegu slagaedarinnar (0r).
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Hér er lyst tveimur einstokum tilfellum par
sem lungnahluti tengist meltingarvegi, annars
vegar i nybura og hins vegar i 18 4ra unglingi, en
pessi tilfelli renna ad okkar mati stodum undir ad
um medfeeddan galla sé ad raeda. Petta eru jafn-
framt fyrstu islensku tilfellin sem er lyst.

Sjukratilfelli

Tilfelli A: Nyfeedd stulka, fyrirburi genginn 36
vikur og 2800 g ad pyngd, greindist med garna-
stiflu strax eftir feedingu & vetrarmanudum 2004.
Feedingin var erfid og purfti ad endurlifga barnid
med hjartahnodi. Stilkan var sett { 6ndunarvél og
skuggaefnisprautadigegnum magaslongu. Sast pa
veruleg prenging a skeifugdrn (duodenal atresia).
Jafnframt matti greina skuggaefni sem barst fra
moétum maga og vélinda og padan upp fyrir pind 1
berkjutré heegra lungans (mynd 1). Neesta dag var
gerd tenging & milli maga og smagirnis (gastro-
jejenostomy) og neeringarslongu komid fyrir {
smégirni (jejenostomy). I adgerdinni sast stor og
afbrigdileg slagaed sem stakkst { gegnum pindina
heegra megin, rétt vid pindaropid. Akvedid var ad
adhafast ekkert frekar ad sinni, kvidnum var lokad
og barnid rannsakad frekar. A tolvusneidmynd-
um sast a0urnefnd slageed greinilega og la hun
inn { adskilinn lungnahluta i nedanverdu haegra
lunga. Vid slagedamyndatoku reyndust upp-
tok slageedarinnar fra kvidarholshluta 6seedar
og ofan pindar sdst hvernig slageedin greindist
frekar 1 smeerri greinar (mynd 2). Einnig sast ad
blazedafleedi var 1 gegnum porteed. Stilkunni var
haldid i 6éndunarvél og var hin medhondlud vid
hjartabilun. A hjartamun sést edlilegt hjarta med
edlilegan samdrétt. Loftbrjést var medhondlad
med brjéstholskera. Litningagallar greindust ekki
vid litningarannsékn. Fimm daga gomul var hin
tekin til adgerdar par sem brjosthol og kvidur voru
opnud. bar sést 5,5 x 4,2 cm stér adskilinn lungna-
hluti { haegra fleidruholi, péttur 4toku og pakinn
eigin fleidru. Ofan vid lungnahlutann, i afmark-
adri fleidru, sdust ol prji lungnablod haegra
lunga. Vid adgerdina kom einnig i lj6s ad lungna-
hlutinn haegra megin tengdist 66rum minni (3,2 x
1,8 cm) 1 vinstra brjéstholi og 1a hann framan vid
hryggjarboli og 6sed en aftan vid vélinda. A milli
lungnahlutanna var slageedin sem adur hafdi sést
vid myndrannsoknir. Vid hlid slageedarinnar var
berkja sem atti upptok 4 métum maga og vélinda.
Likt og slageedin greindist berkjan ofan pindar
at 1 bada lungnahlutana. Lungnahlutarnir voru
fjarleegdir og hnytt fyrir beedi berkju og slageed
lungnahlutans naleegt upptokum. Gangur eftir
adgerd var erfiour, adallega vegna vandamala sem
tengdust garnastiflu og gulu. Henni voru gefin



briskirtilsensim og neering i a0, og eftir nokkurra
vikna medferd 4 vokudeild tok hin ad braggast og
pyngjast. Hun var ttskrifud tveimur manudum
fra adgerd. RUmum premur drum eftir adgerd er
hiin vid géda heilsu.

Tilfelli B: Atjan ara piltur greindist haustid 2005
med péttingu og vokvafyllta fyrirferd midlaegt 1
heegra lunga (mynd 3). Hann var 4dur hraustur en
niu manudum fyrir greiningu veiktist hann med
endurtekinni lungnabélgu sem svaradi illa sykla-
lyfjamedferd. Framkvemd var eedamyndataka
med segulomun (MRI angiography) og reyndist
ekki unnt ad syna fram & ad um adskilinn lungna-
hluta veeri ad reeda. Engu ad sidur var dkvedid ad
framkvaema skurdadgerd og fjarleegja fyrirferdina.
Vid adgerdina kom 1 ljés 5 x 6 cm stér adskilinn
lungnahluti sem 14 pétt upp ad efra lungnabladi,
pakinn eigin fleidru. Lungnahlutinn tengdist 4 x
5 cm blédru sem var full af greftri og 14 pétt upp
ad vélindanu. Lungnahlutinn og bladran voru
fjarleegd asamt efra lungnabladi. Smasjarskodun
syndi berkju sem tengdi lungnahlutann og bl6or-
una. Bladran var kleedd flogupekju og i blodru-
veggnum matti sja greinileg voovaldg (myndir 4
a, b), utlit sem samrymist vefjagerd vélinda. Ekki
sast op 4 milli vélindans og blodrunnar. RGmum
tveimur arum fra adgerd er pilturinn einkennalaus
og vid gb6da heilsu.

Umraeda

Eftir pvi sem best er vitad er hér um ad reeda fyrstu
islensku tilfellin sem lyst er af adskildum lungna-
hluta. Adur hefur birst i Leeknabladinu sjikratilfelli
um adskilinn lungnahluta, en par var um seenskan
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Mynd 3. Tolvusneidmynd sem synir iferd { haegra lunga (6r). Milli iferdarinnar og vélindans

er vokvafyllt bladra.

sjukling ad reeda (10). Adskilinn lungnahluti er
sjaldgeeft fyrirbeeri en erfitt er ad meta nakveem-
lega nygengi sjikdémsins par sem flestar rann-
soknir byggja 4 tiltdlulega foum sjiklingum. Auk
pess er talid ad stér hluti sjiklinga sé einkennalaus
sem torveldar ttreikninga 4 nygengi, enda hlutfall
einkennalausra sjuklinga ekki pekkt (11, 12). Hins
vegar er vel pekkt ad adskilinn lungnahluti getur
greinst 1 fullordnum, samanber tilfelli B. Sa sjuk-
lingur var 18 ara pegar hann greindist og minnir
um margt 4 adurnefnt sjukratilfelli i Leeknabladinu
sem var 17 éara stilka og haféi verid algjorlega
einkennalaus fra lungum bar til stuttu fyrir grein-
ingu (10). Flestir greinast p6 mun fyrr 4 aevinni

Mynd 4. Smdsjiarmynd af vefjasyni ir adskildum lungnahluta { tilfelli B. A) Vefur sem likist berkju liggur nalaegt blodrunni og inniheldur 6ndunarferapekju.
Veggurinn inniheldur hyalin-brjosk, fitukirtla og afbrigdilega slageedlinga. B) Vefjafreedi blodruveggjarins svipar til vélinda. Innra byrdid er pakid fligubekju yfir
punnri vodvahimnu. I pykka vodvalaginu er ad finna tvo 10g af sléttum vodva.
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(medalaldur i kringum sj6 ar) og eru endurteknar
lungnasykingar langalgengasta einkennid. Onnur
einkenni, eins og hjartabilun og lost, eru einnig vel
pekkt og sjast oftast i nyfeeddum bérnum (3).

Medferd adskilins lungnahluta er yfirleitt f6lgin
i brjéstholsskurdadgerd og var slikri medferd beitt
i badum tilfellum. T fyrra tilfellinu var lungna-
hlutinn pakinn eigin fleidru en pa er yfirleitt talid
neegja ad fjarleegja lungnahlutann eingéngu. Hins
vegar er meelt med bladnami pegar lungnahlutinn
er stadsettur innan blads, likt og i sidara tilfellinu
(3). Erfitt er ad meta horfur sjiklinga med adskil-
inn lungnahluta, enda skortir rannséknir 4 stérum
sjiklingaefnivid. Undantekning er p6 rannsékn
& 540 tilfellum fra 1980. I peirri rannsékn létust
23 af 30 ungabérnum med adskilinn lungnahluta
skommu eftir feedingu (13). [ nyrri rannséknum er
arangur mun betri og danartioni yfirleitt 1 kring-
um 13-25%. [ erlendum heimildum kemur fram
a0 andlat tengd adgerd eru sarasjaldgeef en danar-
orsakir eru oftast tengdar langvinnum lungnaha-
prystingi og 6drum alvarlegum faedingargollum
(5, 14, 15). f nylegri seenskri rannsékn 1ést enginn
af atta sjuklingum eftir bladnam (3).

Pad sem gerir beaeodi tilfellin sem hér er lyst
einstdk eru tengslin vid meltingarveg. Petta &
sérstaklega vid um fyrirburann par sem magi og
lungnahluti reyndust samtengdir og skuggaefni
barst greidlega a4 milli. Hér er um afar sjaldgeeft
fyrirbeeri ad reeda og hefur adeins nokkrum tilfell-
um verid lyst 40ur 1 heiminum, p6 engu par sem
medfaedd prenging i skeifugdrn er einnig til stadar
(16, 17). Prengingin stifladi meltingarveginn og
olli pvi ad skuggaefni leitadi Gr maga og upp i
berkjutré lungnahlutans i brjéstholi.

Kenningin um fésturfraedilegan uppruna ad-
skilins lungnahluta byggist & pvi ad vid proskun
fostursins 3-4 vikum eftir getnad myndist 6edlilegt
atskot ur forgirni, og er petta kallad barkavélinda-
rak (tracheoesophagal sulcus) (18). Pessi kenning
samraemist pvi ad adskilinn lungnahluti getur haft
tengsl vid meltingarveg, likt og { ofangreindum til-
fellum, par sem 6ndunarvegur og meltingarvegur
eru badir upprunnir fra forgirni. Tilurd prengingar
i skeifugdrn er hins vegar talin tengjast galla i
myndun holrymis { gérn & 7.-8. viku medgdngu,
en pekjufrumur fjolga sér pa edlilega og prengja
gornina (18).

Vid teljum ad ofangreind tilfelli stydji pa kenn-

ingu ad orsdk adskilins lungnahluta sé medfeedd
fremur en dunnin. Einnig er ljost ad greining getur
verid vandasém og ad morgu er ad hyggja pegar
kemur ad medferd.
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