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Fyrirfero 1 brjostholi
- ekki er allt sem synist!

Agrip

Meofeett pindarslit er sjaldgeefur sjikdémur
(1 af hverjum 2-4000 lifandi feeddum bornum)
sem getur haft per afleidingar ad kvidarhols-
liffeeri smeygja sér upp i brjostholid. Auk pess
eru lungu pessara sjiklinga oft vanproskud og
lungnahdprystingur til stadar sem hvort tveggja
getur valdio lifsheettulegri 6ndunarbilun. Flestir
pessara sjtklinga greinast & fyrsta sélarhring eftir
feedingu en fjérdungur sidar a eevinni, langoftast 4
fyrstu vikum eda manudum aevinnar. bPad er mjog
sjaldgeeft ad medfeett pindarslit greinist 4 fullord-
insaldri. Hér er lyst 45 4ra gamalli 4dur hraustri
konu sem greindist med stoéra fyrirferd i heegra
brjéstholi. Hin hafdi um sex manada skeid fundio
fyrir hosta og verk i haegra brjéstholi. Vid adgerd
kom i ljés ad fyrirferdin innihélt netju sem pakin
var lifhimnu og reyndist orsokin vera litid pind-
arslit. Bati var goour eftir adgerd og rdmu halfu
ari sidar var hin einkennalaus fra baedi lungum
og kvidarholi.

Tilfelli

45 ara gomul kona leitadi til heimilisleeknis vegna
ertingshosta og brjostverkjar haegra megin um
sex manada skeid. Hun var adur hraust og hafdi
aldrei reykt. Vid lungnahlustun voru lungnahlj6d
minnkud yfir nedri hluta heegra lunga og vid bank
var deyfa til stadar. Rontgenmynd af lungum
syndi péttingu i nedanverdu heegra brjéstholi
(mynd 1) og & tolvusneidomyndum af brjéstholi
sast 12x10 cm stor fiturik fyrirferd i brjostholinu
(mynd 2). Fyrirferdin virtist vel afmorkud fra
pindinni og prysti greinilega & heegra lungad.
Bl6drannséknir voru edlilegar og 6ndunarmeeling
(tafla I) syndi herpu. Stungid var 4 fyrirferdinni og
néalarstungusyni tekid sem syndi fitufrumur med
gookynja utliti pott ekki vaeri med 6llu heegt ad
atiloka vel proskad fitusarkmein (liposarcoma).
Gerd var brj6stholsskurdadgerd med skurdi
undir fimmta rifbeini haegra megin. [ adgerdinni
kom 1 1j6s fyrirferd, 12 cm i pvermal, vel afmork-
ud frd neerliggjandi liffeerum og pind (mynd
3a). Fyrirferdin var mjik vidkomu og reynd-
ist innihalda netju (omentum) (mynd 3b) sem
umlukin var pindarhaulspoka (mynd 3c). f botni
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Congenital diaphragmatic hernia (CDH) is a rare anomaly
(1 of 2-4000 live births) where abdominal organs can
enter the thoracic cavity. It is usually diagnosed shortly
after birth, often associated with pulmonary hypoplasia
and pulmonary hypertension causing life threatening
condition. In approximately one out of four patients CDH
is diagnosed later in life, usually within several weeks or
months from birth. CDH diagnosed in adulthood is very
uncommon. Here we describe a 45 year old previously
healthy woman that was diagnosed with a large tumor in
her right hemithorax, after having symptoms of chronic
cough and chest pain for several months. At thoracotomy
the tumor was found to be omentum covered with a
hernial sac that had penetrated the chest through a small
diaphragmatic hernia. Six months postoperatively she was
doing well with no respiratory or abdominal symptoms.
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fyrirferdarinnar preifadist 3 cm gat framarlega a
pindinni, 4 cm til hlidar vid vélindad. Netjan var
fjarleegd (mynd 3d) og gatinu & pindinni sidan
lokad med stokum Prolene®-saumum (mynd 3e).
Gangur eftir adgerd var godur og sjaklingur at-
skrifadist heim til sin fimm dogum eftir adgerd.
Fyrir utskrift var fengin réntgenmynd af lungum
sem syndi edlileg lungu med veega pindarhédstddu
heegra megin (mynd 4). Vid sidasta eftirlit, teepu
ari fra adgerd, var konan an einkenna fra lungum
og kvidarholi. Ondunarmeeling syndi pa edlilega
lungnastarfsemi (tafla I).

Umraeda

Fyrirferdin i brjostholi sjiklingsins reyndist vera
medfett Morgagni pindarslit. Greiningin kom
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Mynd 1. Rontgenmynd af lungum sem synir péttingu i nedri hluta haegra brjosthols.

Mynd 2. Endurgerd tolousneidmynd synir fiturika fyrirferd ¢ haegri hluta brjésthols (-110
Hounsfield einingar).

Tafla 1. Ondunarmeelingar fyrir og eftir skurdadgero.

Fyrir adgero Eftir adgerd Breytingar
FVC 3,2L 3,4L 0,2L (8%)
FEV* 25L 2,8L 0,3 L (11%)
Hlutfall FEVY/FVC 78 81

FVC = forced vital capacity, FEV! = forced expiratory volume in 1 sec.
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4 o6vart enda um sjaldgeeft fyrirbeeri ad reeda,
ekki sist hja fullordnum. Mun algengari orsakir
péttrar fyrirferdar i brjostholi eru eexli ymiss
konar; illkynja, svo sem lungnakrabbamein og
sarkmein, eda gédkynja exli eins og solitary fibrous
tumor og fitufrumueexli (lipoma), og jafnvel syk-
ingar, til deemis berklar (1). Fleidruvokvi er p6
mun algengari orsok fyrir minnkudum 6ndunar-
hlj6dum og bankdeyfu, en fleidruvokva er audvelt
ad greina med myndrannséknum og/eda dstungu
a fleidru (2).

Yfirleitt feest greining & péttri fyrirferd 1
brjéstholi med vefjasyni sem oft er fengid med
astungu. Tolvusneidmyndir og seguldomun geta
einnig gefid visbendingu um gerd eexlanna,
hvad vardar samsetningu peirra og afmorkun fra
neerliggjandi vefjum (3). { pessu tilfelli sast ad um
fiturikt eexli var ad reeda a tolvusneidmyndum
par sem Dpéttleiki breytingarinnar var lagur.
Auk pess benti vefjasyni sterklega til godkynja
fitufrumueexlis, enda pott meinafreedingur teldi
ekki med ollu utilokad ad um proskad illkynja
fitufrumueexli veeri ad reeda. Poétti petta styrkja
enn frekar dbendingu fyrir skurdadgerd. Einnig
rédu einkenni sjiiklings miklu um ad adgerd var
gerd par sem hin hafdi veruleg 6paegindi af hosta
og brjostverk sem rekja matti til fyrirferdarinnar.
Einkenni hurfu eftir adgerdina, réntgenmynd vard
edlileg og 6ndunarmeeling syndi umtalsvert beetta
lungnastarfsemi.

bPindarslitum er skipt 1 tvo flokka; medfeedd
pindarslit og aunnin, en pau sidarnefndu eru
miklu algengari hja fullordnum og pa sérstaklega
vélindisgapshaull (hiatus hernia). Orsok med-
feeddra pindarslita ma rekja til fésturfreedilegra
galla, en algengustu tveer gerdirnar eru nefndar
eftir leeknum sem lystu peim fyrst. Algengast er
Bochdalek pindarslit sem eru 90-95% af o6llum
medfeeddum pindarslitum (4). Pau eru yfirleitt
stadsett vinstra megin, aftarlega og til hlidar a
pindinni. Algengt er ad nyra, milta, garnir eda
netja smokri sér 1 gegnum pad og upp i brjoésthol-
i0. Morgagni pindarslit eru mun sjaldgeefari, eda
5% medfeeddra pindarslita, og um pad var ad
reda i pessu tilfelli. Pau eru oftast heegra megin
og framar 4 pindinni og neer midlinu. I gegnum
Morgagni pindarslit geta lifur, garnir og netja farid
upp i brjésthol og valdid verkjum fré kvidar- eda
brjéstholi (5).

Medfeett pindarslit er sjaldgeefur sjitkdémur en
i nylegri islenskri rannsékn sem tok til 23 tilfella
sem greindust & 30 4ra timabili 4 fslandi (1983-
2002) meeldist nygengi 1 af hverjum 3700 lifandi
feeddum boérnum (6). Petta eru svipadar tolur
og lyst hefur verid erlendis, eda & bilinu 1/2000-
1/4000 lifandi feedd born (7-9). Hugsanlega er p6



sjukdémurinn vangreindur, sérstaklega i fulloron-
um, par sem margir peirra hafa litil pindarslit sem
gefa litil eda engin einkenni. Medfaett pindarslit er
mun algengara vinstra megin (60-80% tilfella) en
heegra megin (10).

Prir af hverjum fjérum sjiklingum greinast
innan sélarhrings fra fedingu (6), oftast vegna
ondunarerfidleika sem rekja ma til prystings
kvidarholsliffeera a lungun. Par vid beetist ad
lungu pessara sjiklinga eru oft vanproska (pul-
monary hypoplasia) og lungnahdprystingur til
stadar sem eykur enn frekar & 6ndunarerfidleikana
(11). Pessi born purfa pvi oft 4 5Sndunaradstod med
ondunarvél ad halda 40ur en heegt er ad taka pau
til adgerdar og loka pindarslitinu (9, 12). I pess-
um hopi sjiklinga er danarhlutfall héatt (15-50%),
fylgikvillar eru tidir og morg pessara barna fa
langvinnan lungnasjiikdém (6, 7, 9-13).

I fjordungi tilvika greinist pindarslitid sidar &
e@vinni (6), oftast nokkrum dogum fra fedingu
eda jafnvel longu sidar eins og i okkar tilfelli.
Ondunarerfidleikar eru pé yfirleitt ekki dberandi
og rontgenmynd af lungum pvi ekki tekin
strax eftir feedingu. Horfur pessa sjiklingah6ps
eru mun betri en hinna sem greinast 4 fyrsta
sOlarhring eftir feedingu og undantekning er ad
pessir einstaklingar lifi ekki af skurdadgerd (6,
10). I nylegri rannsékn voru til deemis fimm af
29 sjuklingum greindir sidar en einum sélarhring
fra feedingu og 4 af 23 sjiklingum sem greindust
4 Islandi (6). Langflestir pessara sjtiklinga voru
a aldrinum 6-12 ménada og enginn & fullordins-
aldri eins og i pessu tilfelli, enda afar sjaldgeeft
ad meodfeett pindarslit greinist i svo fullordnum
einstaklingum. Svipudum tilfellum hefur p6 verid
lyst adur (14) .

Helstu einkenni hja sjiklingum med meofeett
pindarslit sem greinist seint eru hésti, meedi og
verkir i brjost- eda kvidarholi. Likt og konan i
tilfellinu sem lyst er hér pa geta pessir einstak-
lingar p6 verid algjorlega einkennalausir 1 langan
tima. Einnig getur medfeett pindarslit greinst fyrir
tilviljun, til deemis vid kvidar- eda brjosthols-
adgerdir eda myndrannsoknir sem gerdar eru af
60rum asteedum. Medfeedd pindarslit hja fulloron-
um eru oft litil og kvidarholsliffeeri nd pvi ekki ad
prengja sér i gegnum pindina og valda einkenn-
um. I tilfellinu sem hér er lyst hafdi netja trodist
i gegnum gatio, jafnvel pott lifrin hyldi stéran
hluta af gatinu. Medferd er folgin i pvi ad draga
kvidarholsliffeeri 1 kvidarhol eda fjarleegja netju
eins og i pessu tilviki og sauma fyrir gatid. Er
pé oftast farid 1 gegnum kvidarholsskurd en ekki
brj6sthol eins og gert var i pessu tilviki. P6 er
i auknum meeli farid ad ndlgast pindarslit fra
brjoéstholi med brjéstholsspeglun (15).
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Mynd 3a-e. Myndir 1ir brjéstholsadgerd.
Upphaf adgerdar, fyrirferd vel afmorkud med
himnu frd neerliggjandi vefjum (a). Himna
opnud (b). Innihaldid, netja, himnan og
pindarhaulspoki (c). Netja fjarleegd og sett

i nyrnabakka (d). Gati 4 pind lokad med

Lokaord

Petta sjukratilfelli synir ad medfeett pindarslit
getur greinst 4 fullordinsarum. Einkennin eru oft-
ast 0sértek og veeg, par sem hosti, maedi og verkir
ibrjéstholi eru algengust. Greining getur pvi verid
snuin og dregist a langinn. Pvi er mikilveegt ad

Mynd 4. Rontgenmynd af
lungum tveimur manudum
frd adgerd. Vag hdstada sést
d heegri pindarhelmingi, 4
sama stad og gert hafdi verid
vid pindarslitid. AJ 60ru
leyti er um ndnast edlilega
rontgenmynd ad reeda.

LAKNAbIasis 2008/94 475



FRADIGREINAR
SJUKRATILFELLI MEDP UMFJOLLUN

o

taka réntgenmynd af lungum hjé einstaklingum Gudbjartsson T, Gunnarsdéttir A, Topan C, Larsson L,
Résmundsson T, Dagbjartsson A. Congenital diaphragmatic

med langvmnan hésta 0g onnur ondunarferaein- hernia: Improved surgical results should influence abortion

kenni og pa ekki sist til ad ttiloka ymsar sjaldgeef- decision making. Scand J Surg 2008; 97: 71-6.

. . . 7. Colvin J, Bower C, Dickinson JE, Sokol J. Outcomes of
ar orsakir langvmns hosta. congenital diaphragmatic hernia: a population-based study
in Western Australia. Pediatrics 2005; 116: €356-63.

8. Skari H, Bjornland K, Frenckner B, et al. Congenital

- diaphragmatic hernia: a survey of practice in Scandinavia.
Pakkir Pediatr Surg Int 2004; 20: 309-13.

. .. . . 9. Smith NP, Jesudason EC, Featherstone NC, Corbett HJ, Losty
Pakkir feer Inger B. Helgason llosmyndafl f}’rll‘ PD. Recent advances in congenital diaphragmatic hernia.
adstod vid gerd mynda og Anna Gunnarsdottir Arch Dis Child 2005; 90: 426-8.

. . . . 10. Skari H, Bjornland K, Frenckner B, et al. Congenital
barnaskurdleeknir fyrlr yflrlesulr handrits og diaphragmatic hernia in Scandinavia from 1995 to 1998:
gééar ébendingar. Predictors of mortality. ] Pediatr Surg 2002; 37: 1269-75.

11. Robert E, Kallen B, Harris J. The epidemiology of
diaphragmatic hernia. Eur ] Epidemiol 1997; 13: 665-73.

12. Frenckner B, Ehren H, Granholm T, Linden V, Palmer
K. Improved results in patients who have congenital

Heimildir diaphragmatic hernia using preoperative stabilization,

1. Sabanathan S, Salama FD, Morgan WE, Harvey JA. Primary extracorporeal membrane oxygenation, and delayed surgery.
chest wall tumors. Ann Thorac Surg 1985; 39: 4-15. ] Pediatr Surg 1997; 32: 1185-9.

2. Froudarakis ME. Diagnostic work-up of pleural effusions. 13. Wilson JM, Lund DP, Lillehei CW, Vacanti JP. Congenital
Respiration 2008; 75: 4-13. diaphragmatic hernia--a tale of two cities: the Boston

3. Boiselle PM, Rosado-de-Christenson ML. Fat attenuation experience. ] Pediatr Surg 1997; 32: 401-5.
lesions of the mediastinum. ] Comput Assist Tomogr 2001; 14. Goh BK, Teo MC, Chng SP, Soo KC. Right-sided Bochdalek’s
25: 881-9. hernia in an adult. Am J Surg 2007; 194: 390-1.

4. Swain JM, Klaus A, Achem SR, Hinder RA. Congenital  15. Ambrogi V, Forcella D, Gatti A, Vanni G, Mineo TC.
diaphragmatic hernia in adults. Semin Laparosc Surg 2001; 8: Transthoracic repair of Morgagni’s hernia: a 20-year
246-55. experience from open to video-assisted approach. Surg

5. Torfs CP, Curry CJ, Bateson TF, Honore LH. A population- Endosc 2007; 21: 587-91.

based study of congenital diaphragmatic hernia. Teratology
1992; 46: 555-65.

476 LAKNAbDIasio 2008/94



