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Sheehan heilkenni
- sjukratilfelli og yfirlit

Agrip

Sheehan heilkenni er heiladingulsbilun sem
verdur hja médur eftir barnsburd. Einkennin fara
eftir hvada hormoénaoxlar skadast. Algengast er
ad konur med Sheehan heilkenni mjélki ekki og
hafi ekki tidabledingar. Heettulegasta afleiding
heiladingulsbilunar er kortisélskortur og ef hann
er vangreindur getur hann leitt til dauda. Sagt
er frd 38 ara konu sem greindist med heilkennid
eftir ad hafa itrekad leitad adstodar med deemigerd
einkenni. Tilgangur pessa tilfellis er ad vekja
athygli 4 Sheehan heilkenninu og einkennum
kortisdlskorts.

Algengi og orsok

Sheehan heilkenni (SH) er heiladingulsbilun sem
verdur hja moédur eftir barnsburd vegna bléo-
purrdar til heiladingulsins.! Fdar rannsoknir eru til
um algengi og nygengi SH.*® Fyrir halfri 61d var al-
gengi SH um 10-20 af 100.000 konum en med betri
feedingarhjalp hefur algengi minnkad, sérstaklega
i hinum vestreena heimi og hefur SH pvi fengid
litla athygli 4 undanfornum arum.? [ vanpréudum
rikjum med hda tidni heimafeedinga og par sem
feedingahjalp er abdtavant er SH enn mikid
heilsufarslegt vandamal. Algengi SH i Indlandi
er til demis deetlad 2,7-3,9% medal kvenna &
barneignaraldri? T alpjodlegum gagnagrunni sem
inniheldur 1034 sjtiklinga med vaxtarhorménskort
er SH orsok skortsins i 3,1% tilfella® og i speenskri
pversnidsrannsékn 4 vanstarfsemi i heiladingli er
SH orsakavaldur { 6-10% tilfella® og pvi mogulegt
ad SH sé algengara i vestreenum I6ndum en adur
var talid. Orsok SH er 6lj6s en talid er ad bl6dpurrd
i heiladingli samfara miklu bl6dtapi og bl6dpryst-
ingsfalli médur 1 eda eftir feedingu geti verid or-
sakavaldur.! Ekki er p6 ljést hvort blédpurrdin
verdi vegna blédtappa, aeedasamdrattar eda pryst-
ings 4 eedar.” Algengast er ad konur sem fa SH
hafi bleett mikid og fengid bl6dprystingsfall vid
feedingu.® ° Mogulegt er ad heiladingullinn sem
venjulega er rikulega blédneerdur verdi fyrir
bl66purrd vid blédprystingsfallid, pé hefur verid
lyst tilfellum par sem bl6dtap var minnihattar vid
feedinguna.> "2 A medgongu steekkar heiladingull
moédurinnar vegna fjdlgunar a lactétrép frumum {
kjolfar 6rvunar fra dstrégeni og progesteroni fylgj-
unnar.”® Kirtillinn getur meira en tvofaldast ad

steerd 4 edlilegri medgongu.'* ® Mogulegt er ad
stor heiladingull sé vidkveemari fyrir bl6dpurrd
vegna blodprystingsfalls og hugsanlegt er ad vid
steekkun & heiladingli verdi neeringareed hans, a.
pituitary superior, fyrir prystingi og bl6dfleedi til
heiladinguls pannig skert.'” Til eru rannséknir
sem syna ad konur med SH hafa minni tyrkja-
sodul (sella turcica) en samanburdarhdépur en
adrar rannsoknir hafa ekki synt fram 4 nein slik
tengsl.'*’® Kenningar hafa einnig verid uppi um
a0 blodstorkusétt (disseminated intravascular
coagulation (DIC)) geti studlad ad SH.”? Oftast
greinist SH moérgum arum eftir barnsburd og pvi
hefur komid upp st kenning ad adrir peettir spili
par inn 1.5 Goswami og félagar fundu til deemis
heekkun 4 métefnum gegn heiladingulspréteinum
(49kDa umfrymis prétein i heiladingli) hja konum
med SH p6 frekari rannsékna sé porf & pvi svidi.”

Einkenni Sheehan heilkennis

Einkennin geta komid fram doégum/vikum
eftir feedingu barns eda eins og algengara er
morgum arum sidar® ° Einkennin fara eftir
hvada hormoénaoxlar heiladingulsins skadast og
einnig hvort horménin vanti ad hluta eda 6llu
leyti. Algengustu einkennin eru ad konurnar
hafa ekki tidabledingar eftir barnsburd og
paer mjolka ekki. Onnur einkenni geta verid
preyta og slappleiki, tap 4 skapahdrum, f6l huo,
purrt og dautt har, lekkadur bl6édprystingur,
stodubundid blédprystingsfall, fingerdar hrukkur
i andliti, lagt natrium, lagur sykur, ofrjésemi,
einkenni vegna vanstarfsemi skjaldkirtils og/eda
nyrnahettubarkar, flo6dmiga (diabetes insipidus)
og fleira. Hugsanlegt er ad einkennin komi
einungis fram undir 4lagi. Lyst er tilfellum sem
greinast vegna medvitundarskerdingar sem pa er
vegna sykursteraskorts, bl6dsykursleekkunar eda
lags natriums. Onnur pungun eftir ad SH hefur
ordid ttilokar ekki SH p6 algengara sé ad konur
geti ekki ordid pungadar aftur.®® ™%

Greining

Mezla skal blédgildi heiladingulshorménanna
og virkniliffeera peirra, svo sem ACTH, kortisol,
proélaktin, TSH, fT,, LH, FSH, estrad{6l, prégesterén
og IGF-1 auk glikésa, Na*, K*, kreatinins og



blédhags. Orvunarpréf eru sidan notud pegar
vid 4 svo sem insulinpolproéf til ad meta skort &
kortis6li og vaxtarhorméni (GH). Ad vissu marki
er moguleiki ad stydjast vid synacthen prof til ad
meta kortisolskort vid SH.2' Orvunarpréfin eru
sérheefdar rannsoknir gerdar af sérfreedingum i
innkirtla- og efnaskiptasjikdémum. P4 er einnig
meelt med segulémun af hoféi medal annars til
a0 utiloka eexli. Algengast er ad segulémun syni
toman tyrkjasodul, einkum ef SH greinist seint'>
1617 en { bradafasanum getur segulémmyndin
verid edlileg. Megin mismunagreiningar vid
SH eru blédpurrd i Kkirtileexli (adenoma) i
heiladingli sem hefur ekki adur gefid einkenni og
bélga i heiladingli (Ilymphocytic hypophysitis).
Mikilveegt er ad greina & milli SH og blédpurrdar
i kirtileexli par sem medferd vid kirtileexli getur
verid adgerd med brottndmi aexlisins par sem
prystingi 4 sveedinu er 1étt.'>? Heiladingulsbolga
er sjalfsofneemissjikdémur og er mun algengari
hja konum en korlum. Meirihluti kvenna sem
feer sjukdominn feer hann 4 medgongu eda
eftir faeedingu. Engin tengsl eru vid bl6dtap og
blédprystingsfall i feedingu. Sjakdémurinn hefur
ahrif 4 starfsemi heiladinguls og getur valdid
heiladingulsbilun.?%

Medferd

Meodferd beinist fyrst og fremst ad uppbétarmed-
ferd peirra horménadxla sem eru skertir eins og
vid heiladingulsbilun af 6drum toga. Mikilveegt
er ad veita medferd vio ACTH skorti par sem
afleidandi kortisélskortur getur komid fram i
bradaastandi eins og vid kortislkrisu sem er
lifsheettuleg. Ef thyreétropoxull er skertur er
mikilveegt ad leidrétta kortisdlskort adur en
skjaldkirtilshorménamedferd hefst til ad hindra
kortisolkrisu.? %

Sjakratilfelli

Greint er fra 38 dra konu sem var almennt hraust.
Hun var med vanstarfsemi a skjaldkirtli par sem
adur hafdi verid framkvaemtbrottnam a skjaldkirtli
vegna Kkirtileexlis og kvodulausnarblédru (colloid
cyst) og var & uppbotamedferd med levo-
thyroxinum. Hun var med séra hidsjikdém og
tok lyf vegna brjéstsvida (rapebrazolum).

Han var frumbyrja sem hafdi att edlilega
medgoéngu og feding var framkollud vegna
lengdrar medgongu eftir 41 viku og sex daga
medgongu. Framgangur feedingar var edlilegur.
A pridja stigi feedingar sat fylgjan fost en var
losud 4 feedingarstofu. Asetlud heildarbleding
feedingunni var 600-700 ml. Daginn eftir feedingu
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Tafla 1. Bl6drannsdknir vid komu a slysa- og bradadeild Landspitala.

Blodrannsokn Nidurstédur Vidmidunarmdork
Hbg 107 g/L 118-152 g/L
Na* 131 mmdél/L 137-145 mmal/L
K* 4,0 mmaél/L 3,5-5,0 mmol/L
TSH <0,01 muU/L 0,3-4,2 mU/L
T4 20,3 pmol /L 12-22 pmol/L
Kortisol <1 nmol/L 200-700 nmol/L

meeldist bl6draudi 76 g/L og fékk hiun tveer
einingar af raudkornapykkni. Strax a fyrsta degi
eftir faeedinguna var hdn preytt, orkulitil, hafoi
minnkada matarlyst og &tti i erfidleikum med
brjéstagjof par sem mjélk kom ekki fram. Konan
atskrifadist heim a pridja degi eftir feedinguna
en var endurinnlogd daginn eftir vegna dréleika
hja barni og vandamala med brj6stagjof par sem
mjolkurframleidsla var ekki hafin. Hun reyndi
brj6stagjof 1 prjar vikur med adstod ljosmeedra
en an arangurs og heetti pa med barnid a brjosti.
Einkenni dgerdust, hin megradist og orkuleysi
jokst. Hun haféi kvioverki, 6gledi, nidurgang og
kastadi upp. Hun fann fyrir miklu mattleysi og
haféi vodva- og lidverki. Sem deemi fér hin med
barnid i gongutir en purfti adstod til ad komast
heim vegna orkuleysis og lysti erfidleikum vid
ad bera barnid upp stiga. Hun leitadi itrekad til
leekna & heilsugeeslu og kvennadeild Landspitala
fyrstu atta vikurnar eftir feaedinguna vegna
pessara einkenna. Vid skodun hja leknum
a4 kvennadeild premur vikum eftir fedingu
voru teknar blédprufur og medal annars meeld
skjaldkirtilspréf sem syndu leekkun 4 TSH 0,12
mU/L og veaegtlaekkad fT, 11,3 pmél /L. Bl6dsykur
var leekkadur 3,5 mmol/L. Henni var rddlagt ad
auka skammt skjaldkirtilshorména par sem hiin
hafdi tekio lyfin 6reglulega 1 kringum feedinguna.
Tveimur médnudum eftir faedingu leitadi hdn a
slysa- og bradadeild Landspitala vegna versnandi
astands, hun var 6rmagna, hafdi 1ést um 20 kilé
auk fyrrgreindra einkenna.

Skodun

Vid komu & slysa- og bradadeild meeldist
blédprystingur 95/50 mmHg og ptls 65/min {
liggjandi likamsstodu og blédprystingur 103/71
mmHg og ptls 109/min i standandi likamsstdou.
Likamshiti meeldist 36,8°C og strefnismettun
var 100% &n surefnis. Hin var mjog mattvana
en skodun ad 60ru leyti dn athugasemda. Eftir
skodun var konan send 4 kvennadeild og reyndist
kvenskodun edlileg. Einnig var fengid vidtal
hja gedleekni sem dtilokadi punglyndi og adra
gedsjiikdéma sem orsok einkenna.
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Tafla Il. Hormdnadxlar og érvunarprof.

Heiladingulshormén

Vidmidunarmérk

Afleidd hormén Vidmidunarmdrk

Thyreotropoxull TSH <0,01 mU/L

0,3-4,2 mU/L

T4 20,3 pmol/L 12-22 pmél/L

Kortikotrépdxull ACTH <10 ng/L

0-46 ng/L

Kortisél <1 nmol/L 200-700 nmol/L

Synacthen prof ACTH (hg) <10 ng/L

Kortisél (hg) 2 nmaél/L

Insulinpolproéf ACTH (hg) <10 ng/L

Kortisél (hg) 2 nmél/L

Gonadotropoxull FSH 8 U/L FF: 3,56-12,5; MT: 5,0-  Prégestréon <0,1 nmél/L FF: 0,6-4,7; LF: 5,3-
21,0; LF: 2,0-8,0; ET : 86,0; ET: 0,3-2,5
26,0-135,0 U/L nmol/L
LH 4,5 U/L FF: 2,4-12,6; Estradiol 53,6 pmol/L FF: 46-607; MT: 315-
1828; LF: 161-774; ET:
<18-201 pmol/L
MT: 14,9-96,0;
LF: 1,0-11,0;
ET: 7,7-58,5 U/L
Soématotropoxull IGF-1 76 ug/L 109-284 pg/L
GH 1,3 mUl/L

Insulinpolpréf GH (hg) 21,1 mUl/L

Prélaktin Prélaktin 0,5 nmol/L

5-30 nmol/L

hg hzesta gildi, FF follicular fasi; LF luteal fasi; MT midbik tidarhrings; ET eftir tidahvorf

Rannséknir og medferd

Blédprufur syndu veaegt blodleysi, veega leekkun
4 natrfium en annad var innan vidmidunarmarka
(tafla I). Bl6o fyrir blodgildi kortisdls var tekid
og konan ttskrifud heim og fékk tima til nanari
eftirfylgni a4 gongudeild & lyfleeknissvidi tveimur
dégum sidar. Pa var ljést ad kortisélgildi var
6meelanlegt og hin pvi 16g0 inn & innkirtladeild
til frekari uppvinnslu og medferdar. Allir
horménaodxlar voru skodadir nénar og frekari
prof framkveemd samanber toflu II. TSH var
6meelanlegt (<0,01 mU/L) en fT, var edlilegt og
par sem konan var & uppbodtarmedferd vegna
vanvirks skjaldkirtils bendir pad til pess ad einnig
sé um afleiddan (secunder) skjaldkirtilsbrest ad
reeda. Kortis6l var émeelanlegt og ACTH gildi
var lagt. Synacthenpréf var framkvemt med
pvi ad gefa 250 ng Synacthen (ACTH likt efni til
inndeelingar) 1 vodva og kortisélsvorun meeld i
upphafi og 30 og 60 minttum seinna. Vid edlilega
svorun vid Synachtenpréfi haekkar blodgildi
kortiséls yfir 550 nmoél/l. Hja pessari konu
heekkadi kortisélgildi hins vegar 6verulega vid
Synachtenproéfio (tafla II). Sidar var framkveemt
insulinpolproéf (tafla II). Slikt prof gengur it
a ad valda sykurfalli og pannig auka élag a
likamann til ad oOrva seytun stresshormona,
svo sem kortiséls og GH. Gefid var instlin 0,1
eining/kg likamspunga samkveemt stadli og gildi
glikésa, kortiséls, GH og ACTH meelt i upphafi
og 4 10 minttna fresti 1 alls 130 minttur. Til ad
profid teljist markvert parf bl6dgildi glikésa ad
meelast leegri en 2,1 mmol/L. Kortisélskortur er

fyrir hendi ef bl6dgildi kortisols fer ekki yfir 550
nmol/1 og blédgildi GH yfir 15 mIU/L. Glakédsi
for 1 1,5 mmol/L og vid sykurfallid heekkadi
kortis6l dedlilega litid, GH heekkadi edlilega og
ACTH gildi var 6breytt. IGF-1 var lagt. Progestrén
meeldist mjog lagt og FSH, 6rvunarhormén pess,
einnig. Sama var ad segja um estradi6él og LH.
Prolaktingildi var mjog lagt, ekki sist i 1jési pess
ad konan feddi barn tveimur manudum fyrr
(tafla II). Segulémmynd af hofdi syndi edlilegan
heiladingulsvef og engin merki um blaedingu,
fyrirferdir eda vefjaskemmdir.

Konan fékk medferd med hydrékortisén vegna
bilunar & kortikétropoxli og eftir pad gengu 6ll
einkenni til baka. Hun var sett 4 uppbdétarmedferd
vegna skorts 4 kvenhorménum og hélt afram ad
taka skjaldkirtilshormén. Sématédtrépoxull var
hins vegar edlilegur samkveemt insulinpolproéfi
og ekki porf 4 uppbétarmedferd med GH ad sinni.

Umrzeda

Saga, einkenni sjuklings og rannséknarnidurstdo-
ur stadfesta greininguna heiladingulsbilun eftir
feedingu sem samrymist Sheehan heilkenni.
Einkenni konunnar voru 6ljés og leiddi endurtekin
skodun ekki til réttrar greiningar pratt fyrir
einkennandi kliniska mynd kortisélskorts. SH
getur dregid konur til dauda ef alvarlegur
kortisélskortur er til stadar og ekki md rugla saman
einkennum um depurd/punglyndi og algjort
kraftleysi eins og lyst er { tilfellinu hér ad ofan.
Kortisél gegnir fjolbreyttu hlutverki 1 likamanum.



Pad hefur medal annars dhrif 4 efnaskiptilikamans,
flokin dhrif & 6neemiskerfid auk virkni & hjarta,
nyru, midtaugakerfi og fleira. Undir alagi getur
framleidsla pess tifaldast og er sd aukning talin
auka lifun med pvi ad auka dutfallsbrot hjartans,
auka naemi a0da til ad svara katekélaminum, auka
vinnugetu rékéttra vodva, auka nyframleidslu
sykurs og fleira. Sjiklingar med kortisélskort
eru pvi { lifsheettu fai peir ekki uppbdtarmedferd
med kortiséli undir alagi og mikilveegi pess ad
leeknar geti greint kortisélskort verdur pvi seint
ofmetid.®® Einnig er mikilveegt ad benda a4 ad
pegar sjiklingur leitar til leeknis premur vikum
eftir feedingu eru tekin skjaldkirtilspréf par sem
baedi TSH og fT, er leekkad og er pad tiilkad sem
frumkomin (primer) vanstarfsemi i skjaldkirtli
og vidkomandi konu radlagt ad auka skammt
skjaldkirtilshorména. Vitad er ad uppbdtarmedferd
med skjaldkirtilshorménum getur aukio heettu 4
kortis6lkrisu ef um undirliggjandi frumkominn
eda afleiddan kortisdlskort er ad reda® ¥
Einkenni vidkomandi konu versnudu mikid eftir
ad skjaldkirtilshorménaskammtur var aukinn
og pvi mé draga pa alyktun ad st medferd hafi
getad leitt til versnandi einkenna. Konan var
einnig med skort a4 prolaktini sem augljoslega
leiddi til vandreeda vid brjostagjof. Meeling a
blédgildi prélaktins hefdi audveldad greiningu
og medferd en st meeling er 6dyr a Landspitala.”
Tidni brjéstagjafa i vestreenum 16ndum hefur farid
vaxandi & sidustu tveimur dratugum og hafa 97%
islenskra kvenna barn sitt & brjosti eftir feedingu
sem er 6venju hatt midad vid onnur 16nd.*3
Flestar peirra kvenna sem hefja ekki eda heetta
brj6stagjof snemma eftir faedingu barns gera pad
vegna dhyggna af vanneeringu barns, fyrri erfidrar
reynslu, sdra eda sykinga 1 brjésti eda félagslegra
a0steedna.* * Ekki er vitad hversu margar heetta
vegna prolaktinskorts en aeetla ma ad peer séu
faar. Pegar kona heettir vegna proélaktinskorts
er pad augljoslega vegna pess ad engin mjolk
kemur fram og barn neerist ekki. Pau einkenni
eru deemigerd fyrir prélaktinskort og nokkud
frdbrugdin 60rum vandamalum sem tengjast
brjéstagjof. P6 algengi SH hafi farid minnkandi
med betri feedingarhjalp er mikilveegt ad leeknar
og ljosmeedur hafi pad i huga, sérstaklega hja konu
sem ekki mjolkar eftir fedingu barns. Aeetlud
heildarblaeding hja umraeddri konu var 600-700 ml
sem er liklega vanmetin midad vio gildi bl6drauda
eftir feedingu. Pad er pekkt ad SH komi fram hja
konum sem ekki hafa haft rikulegt bl6dtap 1 eda
eftir faedingu p6 svo ad faum tilfellum hafi verid
lyst sem bendir til pess ad adrar orsakir en bl6dtap
og blodprystingsfall geti verid undirliggjandi.>
101219 Ranns6knir hafa synt fram 4 moguleg tengsl
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vio sjalfsofneemi og 1 pessu tilfelli hefur sjaklingur
fyrri sogu um séra.'” Melingar & métefnum gegn
heiladingli eru & rannséknarstigi og pvi var ekki
mogulegt ad meela slikt hja umreeddri konu. Su
stadreynd ad SH greinist oftast moérgum arum
eftir barnsburd undirstrikar pad ad taka g6da fyrri
heilsufarssdgu af sjtiklingi og medal annars spyrja
um feedingarsogu.®*

Liklega er heilkennid vangreint, sérstaklega hja
konum sem hafa ekki horménaskort ad fullu og er
tilgangurinn med pessari grein ad vekja athygli a
SH og ekki sist kortisélskorti. Sheehan heilkenni
er audvelt ad greina og medhondla, mikilveegast
er ad muna eftir pvi.
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ENGLISH SUMMARY

Sheehan’s syndrome - case report and review

Sheehan’s syndrome (SS) is a pituitary failure after delivery.
Symptoms depend on which hormonal axis are affected,
failure to lactate and resume menstruation is most frequent
but cortisol deficiency is most dangerous and may lead to
death if undiagnosed.

Kristjansdottir HL, Bodvarsdottir SP, Sigurjonsdottir HA
Sheehan’s syndrome- case report and review. Icel Med J 2010; 96: 348-52

Key words: Sheehan’s syndrome, pituitary failure, cortisol deficiency.

We present a 38 year old female that was diagnosed with
SS after repeated visits to health care professionals with
typical symptoms of SS. The purpose of this case report
is to draw attention to SS and the symptoms of cortisol
deficiency.
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