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Bloorur a gallvegum
— sjukratilfelli

Birtingarmynd gallvegabladra er fjélbreytt og vié uppvinnslu peirra beinist
grunur ad algengari sjukdémum eins og gallsteinum, gallblédrubdlgu

eda brisbodlgu. Frumgreining er gerd med dmskodun en i kjolfarid fylgja
sértaekari myndgreiningar eins og segulémun af gall- og brisgdngum
(magnetic resonance cholangiopancreatography) eda holsjarréntgen-

myndataka af gall- og brisgdngum (endoscopic retrograde cholangiop-

ancreatography). Haetta 4 illkynja umbreytingu gallvegabladra er pekkt og
er tionin um 10-30%. Medferd felst i brottnami med skurdadgerd. Gall-
vegablddrur eru sjaldgaefar og @ arunum 2000-2010 greindust prju tilfelli a
islandi. Hér & eftir fer lysing & einu pessara tilfella 4samt stuttu yfirliti yfir
birtingarmynd, greiningu, medferd og horfur.
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Inngangur

Gallvegablodrur eru tdtvikkanir & gallvegum og geta
komid fyrir hvar sem er fré lifur og ad skeifugérn.' beer
greinast yfirleitt pegar sjiklingar eru 4 barnsaldri og
talsverdar likur eru & ad peer verdi ad illkynja vexti.
Gallvegabloorur eru sjaldgeefar og vid yfirferd okkar
sem takmarkadist vid arin 2000-2010 fundust prju tilfelli
a Landspitala. Af pvi hversu sérheefd medferd er 4 sjik-
démnum ma draga pa dlyktun ad petta séu ol tilfelli af
gallvegablodrum & landinu 4 pessu timabili. Leitad var
afturskyggnt i adgerdar- og greiningargagnagrunnum
og voru upplysingar um tvé tilfellanna pvi takmarkad-
ar. Tilfellid sem hér er til umfjollunar var greint og med-
hoéndlad af einum héfunda greinarinnar. Tilgangurinn
med yfirferd pessa sjikratilfellis er ad vekja athygli a
pessum sjaldgeefa en alvarlega sjikdémi, dsamt pvi ad
fara yfir birtingarmynd, greiningu, medferd og horfur.
Fengin voru tilskilin leyfi fyrir rannsékninni.

Sjukeratilfelli

Fjorutiu og eins ars gamall karlmadur leitadi 4 brada-
méttoku Landspitala med tveggja vikna sogu um verkja-
kost um ofanverdan kvid. Komudag hafdi verkurinn
agerst og kom 4 halftima fresti. Manninum var églatt
en hafdi ekki kastad upp. Haegdir hofou verid reglu-
legar. I heilsufarsségu kom fram saga um blédsegarek
til lungna eftir fétbrot 5 &rum adur og pvi var hann 4
hjartamagnyl. Hann hafdi auk pess adur fengid nyrna-
steina og fari0 i kvidslitsadgero.

Skodun

Vid komu var hann medtekinn af verk en med edlilegt
litarhaft. Lifsmork voru edlileg. Hann var med mjtikan
kvid en preifieymsli um hann ofanverdan. Onnur skod-
un var innan edlilegra marka.

Rannséknir og medferd

Blodhagur, blodsolt og kreatinin voru edlileg en CRP
(c-reactive protein) var litillega haekkad eda 16 mg/mL
(vidmidunarmork <10). Lifrarprof hofou haeekkad, medal
annars var biliribin 80 umél/L (5-25). Omskodun af
lifur og gallvegum syndi veega pykknun a gallblooru-
vegg og vakti grun um blodru sem virtist ganga ut fra
gallvegum. Segulémun (magnetic resonance cholangiop-
ancreatography, MRCP) syndi veega gallblodrubdlgu og
gallvegablodru sem grunur var a ad gengi tt fra heegri
gallgangi lifrar (ductus hepaticus dexter) (mynd 1). Hol-
sjarrontgenmyndataka (endoscopic retrograde cholangiop-
ancreatography, ERCP) syndi edlilega gallvegi og enga
steina og enga fyllingu 4 gallvegablodru.

Einkenni gengu yfir og lifrarpréf leidréttust. Mad-
urinn var tekinn i opna kvidarholsadgerd par sem gall-
bladra var fjarleegd dsamt gallvegablodru af tegund II
(mynd 2 og 3). Meinafraedirannsékn syndi gallvega-
blodru sem var 2,5 cm i pvermal 4n illkynja vaxtar.

Hann dttskrifadist 7 dogum eftir adgerd, en 1 legunni

Mynd 1. Segulémskodun af gall- og brisgongum (MRCP) synir gallblodru
o0g gallvegablodru (or).
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Mynd 2. Todani-flokkun gallvegabladra.

fékk hann innklemmt naflakvidslit sem gert var vid. Vid eftirfylgd
5 manudum sidar var hann vio géda heilsu og einkennalaus. Fyrir-
hugad er ad fylgja honum eftir aevilangt.

Skilgreining og faraldsfraedi

Gallvegabloorur eru skilgreindar sem ttvikkun & gallvegum,
hvar sem er fra lifur og ad skeifugdrn.! Peim var fyrst lyst arid
1723 og fyrsta skurdadgerdin var framkveemd 4rid 1924. Nygengid
er nokkud 4 reiki en rannséknir hafa synt télur & bilinu 1:13.000 til
1:2.000.000 og kynjahlutfallid 4 bilinu 2-4:1 konum { vil.>? Flestar
rannsoknir hafa synt ad meirihluti tilfella greinist 4 barnsaldri,
eda um pad bil 45% i ungbérnum, og ad 2/3 allra tilfella greinist
fyrir 10 ara aldur.® Nylegar rannséknir syna hins vegar ad meiri-
hluti tilfella greinist hja fullordnum en ekki er fyllilega ljost hvort
um valskekkju er ad reeda eda raunverulega tilfeerslu fra bérnum
til fullordinna.?*

Blodrur 4 gallvegum eru sjaldgeefar og adeins um 1% allra
go0kynja gallvegasjikdéma.® P4 hefur mikill meirihluti tilfella
verid greindur i Asfu en rimlega tveimur pridju allra tilfella hefur
verid lyst i japonskum sjiklingum og er nygengid par talid vera
um 1:1000.5

Flokkun

Fyrsta tilraun til flokkunar & gallvegablodrum var gerd ario 1959
par sem lyst var premur megintegundum gallvegabladra utan
lifrar. Pessari flokkun var breytt 4rid 1977 af Todani og samstarfs-
félogum og er st flokkun 16g9 til grundvallar i dag (mynd 2).°
Alls hefur verid lyst 5 megintegundum gallvegabladra. Blodrur
af tegund I er lyst sem ttvikkun 4 gallvegum utan lifrar og eru peer
algengastar, eda um 75-85% allra tilfella. Pokalaga blodrur & sam-
eiginlegum gallvegi (common bile duct, CBD) heyra undir tegund II
og eru sjaldgeefastar. Bloorur af tegund III eru { raun dtvikkun a
fjeerenda gallrdsar par sem hann gengur inn { skeifugérn. Tegund
IV er pegar um er ad reeda fjolda bladra & gallvegum innan og utan
lifrar (type IVA cysts) eda einungis utan lifrar (type IVB cysts). Pad
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Mynd 3. Riimlega 2,5 cm stor gallvegabladra (6r) nedan vid lifur.

er flokkad sem af tegund V pegar blodrur eru einungis a gallveg-
um innan lifrar og er pad dstand jafnan nefnt Caroli’s sjikdémur.>®
Ofangreind flokkun hefur verid gagnrynd par sem pvi hefur
verid haldid fram ad verid sé ad flokka saman sjiikdéma sem hafi
mismunandi meingerd, sjikdémsgang og medferdarmoguleika.®

Meinmyndun

Nokkrar kenningar um tilurd gallvegabladra hafa komid fram.
Ein peirra er a0 stifla { gallvegum & fosturstigi geti valdid veiklun
i vegg CBD og sidar blodrumyndun hja ungbérnum.” Pessu til
studnings hafa dyratilraunir synt ad ef bundid er fyrir CBD leidir
pad til blédrulaga utvikkana.® St kenning sem hefur notid hvad
mestra vinseelda er st ad missmid & tengingu gallrasar og bris-
gangs verdi til pess ad peir meaetast 4dur en komid er ad skeifu-
garnartotu (ampulla of Vater) og pannig verdi til langur sameigin-
legur gangur.® Pessi missmid er jafnan kollud afmyndud tenging
brisgangs og gallrasar (abnormal pancreatic-biliary junction, APBJ)
og verdur pess valdandi ad seyting ttkirtilshluta briss (exocrine
secretion) neer ad fleeda aftur i gallvegi og virkjast par. Bakflaedi
virkjadra brisensima veldur haekkun & prystingi i gallvegum, ert-
ingu, bélgu og ad lokum skemmdum i vegg gallvega.®® APBJ er
talin vera liklegasta dstaeda pess ad blodrur a gallvegum myndast.
[ einni rannsékn reyndust 61l tilfelli hafa pessa missmid par sem
heegt var ad skoda gallvegi.? Adrar rannsoknir hafa synt algengi
missmidarinnar & bilinu 60-90%.3

Adrar kenningar um myndun gallvegabladra sem nefndar
hafa verid til sogunnar en ekki verdur fjallad um nanar hér eru
til deemis 6edlileg virkni hringvodva gallrdsar (sphincter of Oddi),
syking gallvega med reoveiru eda erfdapeettir.?

Birtingarmynd

Birtingarmynd 4 gallvegablodrum hefur verid skilgreind sem
prenna eftirfarandi einkenna: fyrirferd { efri haegri fjérdung kvio-
arhols, kvidverkur og gula. Feestir sjtiklingar hafa hins vegar pessa
birtingarmynd og i rannsékn fra arinu 1994 reyndust adeins 9%



barna og enginn fullordinna hafa 61l einkennin. Munurinn 4 milli
barna og fullordinna var ad 82% barna hofou tvé til prji einkenni
en 25% fullordinna.”> Gallvegablodrur geta verid einkennalausar og
greinst fyrir tilviljun vid myndgreiningu af 6skyldum asteedum.’

Algengasta birtingarmynd gallvegabladra hja fullordnum er
kvidverkur en par 4 eftir koma gula og syking i gallvegum (cho-
langitis). Onnur einkenni fullordinna eru 6gledi, uppkést, pyngd-
artap, kladi og bleeding fra meltingarvegi sem eru 6ljos og 6sértaek.
Greining getur verid erfid og dregist 4 langinn.’> Medaltimalengd
fra upphafi einkenna til greiningar er mun styttri hja bérnum, eda
8 manudir 4 méti 6 drum hja fullordnum.?

Fullordnir einstaklingar med gallvegablodrur eru liklegri en
born til pess ad fa brisbdlgu, gallsteina eda gallblodrubolgu. Bris-
boélga er talin myndast vegna bakfleedis galls i brisgang eda vegna
otimabeerrar virkjunar brisensima i brisgangi vegna APBJ. P4 geta
gallvegablodrur valdid stiflu i brisgangi en synt hefur verid fram
4 a0 heettan 4 brisbdlgu helst 1 hendur vid steerd bladranna.>* Gall-
steinar geta myndast 1 gallvegablodrum og getur birtingarmynd
peirra samrymst deemigerdum gallsteinakdstum med kvidverkj-
um, gallblodrubdlgu, gulu og jafnvel syklasoétt (sepsis).?

Sjaldgeeft er ad einstaklingar hafi einkenni lifhimnubélgu en
pad getur gerst ef rof verdur 4 gallvegablodru eins og lyst er  1-12%
tilfella. Erfitt er ad greina rofna gallvegabl6dru med 6mun par sem
hiin getur verid samfallin og gallvegir pvi virst edlilegir. Hegt er
ad nalgast greininguna ef gall sést vid kvidarholsastungu (para-
centesis) eda ef galllitadur skinuholsvokvi (ascites) sést i adgerd.”

Greining

Fjolbreytt birtingarmynd getur verid pess valdandi ad grunur um
gallvegablodru er sjaldan ofarlega 4 bladi pegar kemur ad upp-
vinnslu, heldur beinist grunur manna oftar ad algengari sjiikdém-
um gallvega. Vegna pessa er 6mun oftast valin sem fyrsti kostur {
uppvinnslu en hiin hentar vel til ad greina blodrur 4 gallvegum og
ba sérstaklega ef um blodrur ofan skeifugarnar eda 4 gallvegum
innan lifrar er ad reeda’ Omun hefur 71-97% nemi i greiningu
gallvegabladra en kostir hennar eru ad hiin er baedi 6dyr og ekki
ifarandi (non-invasive). Til pess a0 setja greininguna parf ad syna
fram & samfellu blodru og gallvega en pad getur reynst erfitt ef
o6mskyggni er 1élegt.”

Tolvusneidmynd er annar kostur til ad greina gallvegablodrur.
Hiin synir gallvegi innan og utan lifrar &samt brish6fdi betur en
émun og er betur til pess fallin ad greina illkynja voxt i pessum
liffeerum. Gallar tolvusneidomyndar eru hugsanleg skadleg ahrif
skuggaefnis & nyru asamt pvi ad sjuklingur er utsettur fyrir jén-
andi geislun.’

Til pess a0 fa g6da mynd af gallvegum og flokka gerd gallvega-
bladra er naudsynlegt ad framkveema myndatoku af gallvegum
(cholangiography). St rannsokn hjalpar einnig til vid ad meta hversu
vidteeka skurdadgerd parf ad framkveema eda hvort illkynja voxt-
ur, steinar eda prengsli eru fyrir hendi>® Notkun segulémunar
hefur aukist mikid undanfarin ar og er neemi til greiningar 4 gall-
vegablodrum & bilinu 73-100% og sérteeki 90-100%. Auk pessa er
segulémun an jonandi geislunar, parfnast ekki ifarandi adgerda og
er pvi talin fullneegjandi pegar porf er 4 ndnari myndgreiningar-
rannsokn 4 gallvegum.”® Adrar rannséknir 4 gallvegum md fram-
kvaema, med holsjarontgenmyndatoku, med gallrasamyndatoku
med astungu gegnum kvidvegg og lifur (percutaneous transhepatic

cholangiography, PTC) eda i skurdadgerd. Med pessum adferdum
feest nakveem mynd af gallvegum en auk pess er heegt ad taka syni,
ef grunur er um illkynja voxt, og leggja hjarennslisror (stent) ef
porf er a pvi. Pessi inngrip eru p6 ekki an dheettu og heettan 4
bradri gallvegabodlgu og brisbolgu er allt ad 88% hja sjuklingum
med gallvegablodrur.>”

Synt hefur verid fram & ad blodrur 4 gallvegum valda heekkun
a lifrarpréfum i um 72% tilfella en engin peirra eru sérteek fyrir
sjukdéminn. Pad vekur athygli ad heekkun a amylasa verdur ekki
hja bérnum og pau fa ekki klinisk einkenni brisbélgu likt og full-
ordnir.?

Medferd

Tilgangur medferdar a gallvegablodrum er tvipeettur, annars vegar
ad medhondla fylgikvilla og hins vegar ad koma i veg fyrir illkynja
préun. Adur en skurdadgerd er framkveemd 4 gallvegablodrum er
mikilveegt ad kortleggja vel med myndatoku gerd blodrunnar og
utlit gallvega.®

Arid 1924 var fyrst lyst brottndmi 4 gallvegablodru og tengingar
milli gallgangs og dsgarnar (hepaticojejunostomy). Pessi adferd naoi
aldrei mikilli ttbreidslu 4 peim tima vegna tidra fylgikvilla og pvi
vard stadalmedferd gallvegabladra tenging peirra vid skeifugdrn
til teemingar. Rannsoknir hafa hins vegar leitt 1 ljos ad adeins um
30% slikra adgerda tekst, heettan & illkynja vexti sidar er um 30%
og dénartioni eftir adgerd er um 11%.°

Kjormeoferd a gallvegabloorum i dag reedst af pvi hver gerd
peirra er, en i flestum tilfellum er brottndm med samtengingu
gallgangs vi0 asgorn (hepaticojejunostomy) dkjésanlegasti kostur-
inn en pa er oft einnig gerd speglunarrannsékn 4 gallvegum um
1eid."* Pessar adgerdir eru ni gerdar baedi opid og med kvidsja med
goéoum arangri! Med samtengingu gallvega vid gorn er komio i
veg fyrir ad brisensim komist 1 snertingu vio gallvegi sem er talid
geta leitt til illkynja vaxtar’ Roux-en-Y-samtenging gallvega og
dsgarnar er su tegund adgerdar sem meelt er med { dag par sem
arangur hennar er gédur 1 um 92% tilfella. Tioni fylgikvilla er litil,
eda um 7%. Peir helstu eru snemmkomnir fylgikvillar eins og
leki, samtengingar eda averki 4 brisgang og sidkomnir fylgikvillar
eins og samvextir, gallrdsarsyking, brisbdlga og lifrarbilun.’ P4 ma
nefna ad nylega hefur verid synt fram 4 gédan drangur med sam-
tengingu skeifugarnar og gallvegar i gegnum kvidsjd. Slik adgerd
er talin taka minni tima og hafa 1 fér med sér feerri fylgikvilla en
tenging milli 4sgarnar og gallvega.?

Ekki er alltaf mogulegt ad framkveema brottndm a gallvega-
blodrum. Petta & vid pegar um er ad raeda fjolda bladra a gallveg-
um innan og utan lifrar eins og finnst i tegund IV og V. Er pa reynt
ad taka sem mest af blodrunum og framkvaema samtengingu milli
peirra sem eftir eru og garnar.’ Pessi medferd er p6 ekki dkjésan-
leg par sem eina leidin til ad koma i veg fyrir krabbamein er ad
gera bladnam & peim hlutum lifrar sem hafa blodrur og i peim
tilvikum par sem margir gallvegir innan lifrar eru undirlagdir eru
lifrarskipti eina endanlega medferdin.*

Préatt fyrir gé0a raun af ofannefndum adgerdum er nygengi
krabbameins eftir adgerd um 0,7-6%. Pad er pvi meelt med ad allir
sem gangast undir skurdadgerd vegna gallvegabladra hljéti lifs-
tidareftirfylgni med émskodun og lifrarpréfum.’ Hér 4 landi er
adgengi ad segulémun gott og veeri hiin pvi kjorrannsékn.
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Horfur

Talid er a0 illkynja voxtur sé liklegri til ad verda & stodum par sem
rennslisstodvun verdur & galli, en hin er talin valda ertingu og
bélgu 1 gallvegum. Gallblodrukrabbamein er algengara i einstak-
lingum med APBJ og er melt med ad fjarleegja gallblodru vegna
pessa. Par sem ttvikkun er 4 gallvegi verda til kjéradsteedur fyrir
langvarandi bolgu, sem leidir til breytingar 4 frumu-DNA, sem
veldur breyttum eiginleika frumna og svo forstigsbreytingum i
slimhimnunni. Petta umhverfi er einnig frjér jardvegur fyrir bakt-
eriur eins og E. coli sem er pekkt fyrir ad brjéta gallsyrur nidur {
krabbameinsvaldandi efni (carcinogen).® Pa er mikilveegt ad nefna
pad ad illkynja voxtur er ekki adeins bundinn vid gallvegabl6dr-
urnar heldur getur myndast hvar sem er i gallvegum eda bris-
gangi, jafnvel eftir ad blodrurnar hafa verio fjarleegoar.’

Heettan 4 illkynja umbreytingu gallvegabladra er vel pekkt og
er ti0ni krabbameins talin liggja 4 bilinu 10-30%. P4 er hlutfalls-
leg dheetta (relative risk) peirra sem hafa ttvikkanir & gallvegum
4 illkynja myndun 20-30 sinnum heerri en almennt gerist.*> Aldur
vid greiningu er talinn hafa mikil dhrif & krabbameinsheettu en
heetta einstaklings sem greinist med gallvegablodru fyrir 10 4ra
aldur er um 1% en 15% hja einstaklingi sem er eldri en tvitugur.’®
Algengasta stadsetning krabbameins er i gallvegum utan lifrar
eda um 50-62% og parf pvi ekki ad koma a évart ad blodrur af
tegund I og IV eru peer gerdir sem hvad sterkast eru tengdar vid
krabbamein. Kirtilmyndandi krabbamein (adenocarcinoma) er
algengasta vefjagerdin, eda 1 84% tilfella. Flest krabbamein 1 gall-
vegabloorum greinast & sama tima og bladran (synchronous) en til
eru deemi um ad pau hafi greinst mérgum drum eftir ad gallvega-

blodrur hafa verid fjarleegdar. Pad er pvi afar mikilveegt ad pessum
sjuklingum sé fylgt eftir i lengri tima, en midgildi lifunar (median
survival) peirra sem greinst hafa med krabbamein er 6-21 manudur
og tveggja ara lifslikur um pad bil 5%.?

Umrada

Prju tilfelli gallvegabladra greindust &4 &runum 2000-2010 4 fslandi
vid hefdbundna uppvinnslu kvidverkja fra efri hlutar kvidar. Til-
fellin, tveir fullordnir og eitt barn, hofdu ekki klassiska birtingar-
mynd. Fjolbreytt birtingarmynd sjiikdémsins pykir renna stodum
undir pad ad verid sé ad flokka saman 6lika sjiikdéma.’ I tveimur
tilfellum af premur var um gallvegablodru af tegund II ad reeda en
pad er sjaldgeefasta formid. Omskodun var fyrsta myndgreiningar-
rannsoknin { 6llum tilfellum og kom medferdaradilum snemma
a sporid med greininguna. Brottndm gallvegabladra med eda an
samtengingar gallvega vid gorn er meginmedferd sjiikdémsins en
synt hefur verid fram 4 ad minni likur séu a préun illkynja vaxtar
ef bladra er fjarleegd.2 T 6llum tilfellum var gallvegabladran fjar-
leegd dsamt gallblooru (pegar hiin var fyrir hendi) og er sti medferd
i samreemi vid medferdartilmeeli. Vegna mikillar heettu & illkynja
umbreytingu gallvega er meelt med lifstidareftirfylgd eftir brott-
ndm gallvegabladra’ [ fyrri tveimur tilfellunum var skipulogd
langtimaeftirfylgd en i pvi pridja var eftirliti heett 5 drum eftir
adgerd. Gallvegablodrur eru sjaldgeefar en mikilveegt er ad greina
peer snemma og medhondla rétt.
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ENGLISH SUMMARY

Choledochal cyst - case report
Kristinsson K, Haraldsdottir KH, Méller PH

The clinical manifestation of a choledochal cyst is diverse and can
mimic common diseases like gallstones, cholecystitis or pancreatitis.
Initial diagnosis is often suspected after ultrasound of the biliary tract
and confirmed with more specific studies as magnetic resonance
cholangiopancreatography or endoscopic retrograde cholangiopanc-

of the literature.

reatography. The risk of malignant transformation is well documented

and the mainstay of therapy is excision of the choledochal cysts along
with the gallbladder. Choledochal cysts are a rare phenomenon and
only three cases were diagnosed in Iceland in the years 2000-2010. The
following is a description of one of these cases along with an overview

Key words: Choledochal cyst, biliary tract cancer, magnetic resonance cholangiopancreatography.
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