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Inngangur: Aðskilinn lungnahluti vísar til sjúk-
dóms þar sem hluti lungna er án tengsla við bæði 
berkjur og lungnablóðrás. Lungnahlutinn er auk 
þess nærður af kerfisslagæð. Tilurð aðskilins 
lungnahluta hefur verið umdeild en þau tvö tilfelli 
sem hér er lýst gætu stutt þá kenningu að um með-
fædda orsök sé að ræða frekar en áunna. Þetta eru 
jafnframt fyrstu tilfellin sem lýst er hér á landi. 
Sjúkratilfelli: Fyrra tilfellið er fyrirburi sem 
skömmu eftir fæðingu greindist með stíflu í melt-
ingarvegi. Við skuggaefnisrannsókn kom í ljós 
þrenging á skeifugörn (atresia) og sást hvernig 
skuggaefni barst frá maga-vélindamótum og 
þaðan í hægra brjósthol. Í skurðaðgerð sást 5,5 
x 4,2 cm stór aðskilinn lungnahluti undir hægra 
lunganu sem tengdist öðrum minni í vinstra 
brjóstholi. Lungnahlutarnir voru þaktir eigin 
fleiðru og nærðir af sameiginlegri slagæð sem átti 
upptök í kviðarholi. Lungnahlutinn var fjarlægður 
og þremur árum frá aðgerð er sjúklingurinn við 
góða heilsu. 

Síðara tilfellið er 18 ára piltur með rúmlega árs 
sögu um endurtekna lungnabólgu. Á tölvusneið-
mynd greindist fyrirferð í miðju hægra lunga sem 
við skurðaðgerð reyndist aðskilinn lungnahluti 
neðst í efra lungnablaði. Lungnahlutinn var þak-
inn eigin fleiðru og inn í hann gekk berkja sem 
tengdist 5 x 4 cm stórri vökvafylltri blöðru. Efra 
lungnablaðið var fjarlægt ásamt lungnahlutanum 
og blöðrunni. Vefjagerð blöðrunnar samrýmdist 
útliti vélindaveggs. Sjúklingurinn er við ágæta 
líðan, tveimur árum frá aðgerð. 
Ályktun: Aðskilinn lungnahluti getur tengst melt-
ingarvegi með beinum eða óbeinum hætti, jafnvel 
strax við fæðingu. Þessi tengsl renna stoðum undir 
þá kenningu að um meðfæddan galla sé að ræða 
frekar en áunninn, og koma ekki alveg á óvart þar 
sem lungu og efri meltingarfæri eru bæði upp-
runnin frá forgirni á fósturskeiði.

inngangur

Aðskilinn lungnahluti er sjaldgæfur sjúkdóm-
ur í lungum þar sem lungnavefur er án tengsla 
við bæði lungnaberkjur og lungnablóðrás (1).
Lungnahlutinn er nærður af kerfisslagæð og 
getur því ekki tekið þátt í loftskiptum (1, 2). 

Einkenni geta verið fjölbreytt og eru oftast rakin til 
öndunarörðugleika, endurtekinna lungnasýkinga 
og/eða hjartabilunar (3). Skipta má aðskildum 
lungnahlutum í tvennt og byggir skiptingin á því 
hvort lungnahlutinn er umlukinn eigin fleiðru 
(extralobar) eða ekki (intralobar) (4). Orsök að-
skilins lungnahluta er ekki að fullu þekkt. Ýmsar 
kenningar hafa litið dagsins ljós og ein gerir ráð 
fyrir því að um afleiðingar endurtekinna lungna-
sýkinga sé að ræða og lungnavefurinn geti þannig 
hólfað sig af (5). Önnur kenning og sú sem talin er 
líklegust, ekki síst hin síðari ár, gengur út á að um 
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meðfæddan galla sé að ræða. Er þá talið að orsök-
ina sé að finna í truflun á fyrstu vikum meðgöngu 
þegar lungun eru að myndast úr forgirni (foregut) 
fóstursins (6-9). 

Hér er lýst tveimur einstökum tilfellum þar 
sem lungnahluti tengist meltingarvegi, annars 
vegar í nýbura og hins vegar í 18 ára unglingi, en 
þessi tilfelli renna að okkar mati stoðum undir að 
um meðfæddan galla sé að ræða. Þetta eru jafn-
framt fyrstu íslensku tilfellin sem er lýst. 

Sjúkratilfelli

Tilfelli A: Nýfædd stúlka, fyrirburi genginn 36 
vikur og 2800 g að þyngd, greindist með garna-
stíflu strax eftir fæðingu á vetrarmánuðum 2004. 
Fæðingin var erfið og þurfti að endurlífga barnið 
með hjartahnoði. Stúlkan var sett í öndunarvél og 
skuggaefni sprautað í gegnum magaslöngu. Sást þá 
veruleg þrenging á skeifugörn (duodenal atresia). 
Jafnframt mátti greina skuggaefni sem barst frá 
mótum maga og vélinda og þaðan upp fyrir þind í 
berkjutré hægra lungans (mynd 1). Næsta dag var 
gerð tenging á milli maga og smágirnis (gastro-
jejenostomy) og næringarslöngu komið fyrir í 
smágirni (jejenostomy). Í aðgerðinni sást stór og 
afbrigðileg slagæð sem stakkst í gegnum þindina 
hægra megin, rétt við þindaropið. Ákveðið var að 
aðhafast ekkert frekar að sinni, kviðnum var lokað 
og barnið rannsakað frekar. Á tölvusneiðmynd-
um sást áðurnefnd slagæð greinilega og lá hún 
inn í aðskilinn lungnahluta í neðanverðu hægra 
lunga. Við slagæðamyndatöku reyndust upp-
tök slagæðarinnar frá kviðarholshluta ósæðar 
og ofan þindar sást hvernig slagæðin greindist 
frekar í smærri greinar (mynd 2). Einnig sást að 
bláæðaflæði var í gegnum portæð. Stúlkunni var 
haldið í öndunarvél og var hún meðhöndluð við 
hjartabilun. Á hjartaómun sást eðlilegt hjarta með 
eðlilegan samdrátt. Loftbrjóst var meðhöndlað 
með brjóstholskera. Litningagallar greindust ekki 
við litningarannsókn. Fimm daga gömul var hún 
tekin til aðgerðar þar sem brjósthol og kviður voru 
opnuð. Þar sást 5,5 x 4,2 cm stór aðskilinn lungna-
hluti í hægra fleiðruholi, þéttur átöku og þakinn 
eigin fleiðru. Ofan við lungnahlutann, í afmark-
aðri fleiðru, sáust öll þrjú lungnablöð hægra 
lunga. Við aðgerðina kom einnig í ljós að lungna-
hlutinn hægra megin tengdist öðrum minni (3,2 x 
1,8 cm) í vinstra brjóstholi og lá hann framan við 
hryggjarboli og ósæð en aftan við vélinda. Á milli 
lungnahlutanna var slagæðin sem áður hafði sést 
við myndrannsóknir. Við hlið slagæðarinnar var 
berkja sem átti upptök á mótum maga og vélinda. 
Líkt og slagæðin greindist berkjan ofan þindar 
út í báða lungnahlutana. Lungnahlutarnir voru 
fjarlægðir og hnýtt fyrir bæði berkju og slagæð 
lungnahlutans nálægt upptökum. Gangur eftir 
aðgerð var erfiður, aðallega vegna vandamála sem 
tengdust garnastíflu og gulu. Henni voru gefin 

Mynd 1. Mynd af 
berkjutré (stærri ör) í neðri 

hluta hægra brjósthols. 
Skuggaefni var sprautað í 
magaslöngu og barst það 

síðan úr maganum og upp í 
aðskilinn lungnahluta ofan 

þindar (minni ör).

Mynd 2. Slagæðamyndataka sem sýnir umfang afbrigðilegu slagæðarinnar (ör).
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briskirtilsensím og næring í æð, og eftir nokkurra 
vikna meðferð á vökudeild tók hún að braggast og 
þyngjast. Hún var útskrifuð tveimur mánuðum 
frá aðgerð. Rúmum þremur árum eftir aðgerð er 
hún við góða heilsu.

Tilfelli B: Átján ára piltur greindist haustið 2005 
með þéttingu og vökvafyllta fyrirferð miðlægt í 
hægra lunga (mynd 3). Hann var áður hraustur en 
níu mánuðum fyrir greiningu veiktist hann með 
endurtekinni lungnabólgu sem svaraði illa sýkla-
lyfjameðferð. Framkvæmd var æðamyndataka 
með segulómun (MRI angiography) og reyndist 
ekki unnt að sýna fram á að um aðskilinn lungna-
hluta væri að ræða. Engu að síður var ákveðið að 
framkvæma skurðaðgerð og fjarlægja fyrirferðina. 
Við aðgerðina kom í ljós 5 x 6 cm stór aðskilinn 
lungnahluti sem lá þétt upp að efra lungnablaði, 
þakinn eigin fleiðru. Lungnahlutinn tengdist 4 x 
5 cm blöðru sem var full af greftri og lá þétt upp 
að vélindanu. Lungnahlutinn og blaðran voru 
fjarlægð ásamt efra lungnablaði. Smásjárskoðun 
sýndi berkju sem tengdi lungnahlutann og blöðr-
una. Blaðran var klædd flöguþekju og í blöðru-
veggnum mátti sjá greinileg vöðvalög (myndir 4 
a, b), útlit sem samrýmist vefjagerð vélinda. Ekki 
sást op á milli vélindans og blöðrunnar. Rúmum 
tveimur árum frá aðgerð er pilturinn einkennalaus 
og við góða heilsu.

umræða

Eftir því sem best er vitað er hér um að ræða fyrstu 
íslensku tilfellin sem lýst er af aðskildum lungna-
hluta. Áður hefur birst í Læknablaðinu sjúkratilfelli 
um aðskilinn lungnahluta, en þar var um sænskan 

sjúkling að ræða (10). Aðskilinn lungnahluti er 
sjaldgæft fyrirbæri en erfitt er að meta nákvæm-
lega nýgengi sjúkdómsins þar sem flestar rann-
sóknir byggja á tiltölulega fáum sjúklingum. Auk 
þess er talið að stór hluti sjúklinga sé einkennalaus 
sem torveldar útreikninga á nýgengi, enda hlutfall 
einkennalausra sjúklinga ekki þekkt (11, 12). Hins 
vegar er vel þekkt að aðskilinn lungnahluti getur 
greinst í fullorðnum, samanber tilfelli B. Sá sjúk-
lingur var 18 ára þegar hann greindist og minnir 
um margt á áðurnefnt sjúkratilfelli í Læknablaðinu 
sem var 17 ára stúlka og hafði verið algjörlega 
einkennalaus frá lungum þar til stuttu fyrir grein-
ingu (10). Flestir greinast þó mun fyrr á ævinni 

Mynd 3. Tölvusneiðmynd sem sýnir íferð í hægra lunga (ör). Milli íferðarinnar og vélindans 
er vökvafyllt blaðra.

Mynd 4. Smásjármynd af vefjasýni úr aðskildum lungnahluta í tilfelli B. A) Vefur sem líkist berkju liggur nálægt blöðrunni og inniheldur öndunarfæraþekju. 
Veggurinn inniheldur hyalin-brjósk, fitukirtla og afbrigðilega slagæðlinga. B) Vefjafræði blöðruveggjarins svipar til vélinda. Innra byrðið er þakið flöguþekju yfir 
þunnri vöðvahimnu. Í þykka vöðvalaginu er að finna tvö lög af sléttum vöðva. 

A

B
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(meðalaldur í kringum sjö ár) og eru endurteknar 
lungnasýkingar langalgengasta einkennið. Önnur 
einkenni, eins og hjartabilun og lost, eru einnig vel 
þekkt og sjást oftast í nýfæddum börnum (3).

Meðferð aðskilins lungnahluta er yfirleitt fólgin 
í brjóstholsskurðaðgerð og var slíkri meðferð beitt 
í báðum tilfellum. Í fyrra tilfellinu var lungna-
hlutinn þakinn eigin fleiðru en þá er yfirleitt talið 
nægja að fjarlægja lungnahlutann eingöngu. Hins 
vegar er mælt með blaðnámi þegar lungnahlutinn 
er staðsettur innan blaðs, líkt og í síðara tilfellinu 
(3). Erfitt er að meta horfur sjúklinga með aðskil-
inn lungnahluta, enda skortir rannsóknir á stórum 
sjúklingaefnivið. Undantekning er þó rannsókn 
á 540 tilfellum frá 1980. Í þeirri rannsókn létust 
23 af 30 ungabörnum með aðskilinn lungnahluta 
skömmu eftir fæðingu (13). Í nýrri rannsóknum er 
árangur mun betri og dánartíðni yfirleitt í kring-
um 13-25%. Í erlendum heimildum kemur fram 
að andlát tengd aðgerð eru sárasjaldgæf en dánar-
orsakir eru oftast tengdar langvinnum lungnahá-
þrýstingi og öðrum alvarlegum fæðingargöllum 
(5, 14, 15). Í nýlegri sænskri rannsókn lést enginn 
af átta sjúklingum eftir blaðnám (3).

Það sem gerir bæði tilfellin sem hér er lýst 
einstök eru tengslin við meltingarveg. Þetta á 
sérstaklega við um fyrirburann þar sem magi og 
lungnahluti reyndust samtengdir og skuggaefni 
barst greiðlega á milli. Hér er um afar sjaldgæft 
fyrirbæri að ræða og hefur aðeins nokkrum tilfell-
um verið lýst áður í heiminum, þó engu þar sem 
meðfædd þrenging í skeifugörn er einnig til staðar 
(16, 17). Þrengingin stíflaði meltingarveginn og 
olli því að skuggaefni leitaði úr maga og upp í 
berkjutré lungnahlutans í brjóstholi. 

Kenningin um fósturfræðilegan uppruna að-
skilins lungnahluta byggist á því að við þroskun 
fóstursins 3-4 vikum eftir getnað myndist óeðlilegt 
útskot úr forgirni, og er þetta kallað barkavélinda-
rák (tracheoesophagal sulcus) (18). Þessi kenning 
samræmist því að aðskilinn lungnahluti getur haft 
tengsl við meltingarveg, líkt og í ofangreindum til-
fellum, þar sem öndunarvegur og meltingarvegur 
eru báðir upprunnir frá forgirni. Tilurð þrengingar 
í skeifugörn er hins vegar talin tengjast galla í 
myndun holrýmis í görn á 7.-8. viku meðgöngu, 
en þekjufrumur fjölga sér þá óeðlilega og þrengja 
görnina (18). 

Við teljum að ofangreind tilfelli styðji þá kenn-

ingu að orsök aðskilins lungnahluta sé meðfædd 
fremur en áunnin. Einnig er ljóst að greining getur 
verið vandasöm og að mörgu er að hyggja þegar 
kemur að meðferð. 
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