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Inngangur

Frumkomin trefjunargallgangabolga (primary sclerosing cholangitis,
PSC) er langvinnur bdlgusjukdémur sem herjar a gallganga inn-
an og utan lifrar. Orsakir sjukdémsins eru dpekktar. Einkennandi
fyrir sjtkdéminn er bélga og bandvefsmyndun 1 gallgéngum sem
getur valdid a vix] prengingum og vikkunum i gallvegum sem
likjast perlufesti & myndum.' Skorpulifur og lifrarbilun eru al-
gengar afleidingar pegar sjuklingur hefur gengid lengi med sjuk-
déminn.? Auk pess eru sjuklingar i aukinni aheettu ad greinast
med krabbamein i gallgdngum og ristli.’ Allt ad 50% sjuklinga
purfa lifrarigreedslu eda deyja af voldum sjukdémsins innan 10-15
ara fra greiningu, ymist vegna pralatrar stiflu i gallgéngum vegna
endurtekinnar gallgangaboélgu, skorpulifrar og/eda vegna krabba-
meins i gallgongum og/eda lifur.* Sjuklingar med bélgusjukdéoma
i meltingarvegi eru i aukinni dheettu ad fa sjukdoéminn og pa
sérstaklega sjuklingar med séraristilbdlgu. bPekkt er ad 2-7,5% af
sjuklingum med sararistilbdlgu greinast med PSC 4 lifsleidinni og
um 50-80% af sjuklingum med PSC greinast einnig med sararistil-
bolgu, eda Crohns-sjukdom.>!® Meirihluti sjuklinga eru karlmenn
greindir 4 pritugs- eda fertugsaldri.’ Faraldsfreedirannsoknir hafa
synt nygengi allt fra 0,41/100.000 til 1,30/100.000 & ari.*™ Nygengi
er einna heest i Skandinaviu (tafla I). Hins vegar er skortur a rann-
soknum sem skoda faraldsfreedi pessa sjikddms i lydgrundudu
pydi og engin slik rannsékn hefur verid gerd hja heilli pjod. Engin
rannsékn hefur 4dur verid gerd 4 faraldsfraedi PSC 4 Islandi.

Markmid okkar var pvi ad skoda nygengi pessa sjikdéms 4 {s-
landi 4 d&runum 1992-2012 4samt pvi hvad einkennir sjuklingahdp-
inn og hvernig peim farnast.
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INNGANGUR

Frumkomin trefjunargallgangabdlga er langvinnur bélgusjikdoémur
i gallvegum innan og/eda utan lifrar sem getur valdid skorpulifur,
lokastigs lifrarbilun og leitt til lifrarigraedslu. Bolgusjukdémar i
meltingarvegi, fyrst og fremst sararistilbdlga, er algengur ahaettu-
pattur. Haesta nygengi fullordinna sem hefur verid birt var 1,2-
1,3/100.000 i Noregi og Svipj6d og 60-76% hofou bolgusjukdém i
meltingarvegi. Markmid pessarar fyrstu rannsoknar sjikdoémsins
4 islandi var ad kanna faraldsfraedi hans fra arunum 1992-2012 og
afdrif sjuklinganna.

ADFERBIR

Leit var framkvaemd i gagnagrunnum Landspitala og Sjukrahussins
a Akureyri ad sjukdomsgreiningunni: K83.0, ,Gallgangabdlga®,

frd 1992 til 2012. Ad auki var gerd leit ad sjuklingum med yfirferd

4 6llum gallvegaspeglunum og segulémunum af gallvegum sem
framkveemdar voru a Landspitala 1992-2012. Einnig var gerd
textaleit baedi i gagnagrunnum beggja spitalanna og i gagnagrunni
meinafraedinnar fyrir lifrarsyni.

NIDURSTOBUR

Alls fundust 42 sjuklingar med sjukdéminn innan umraedds
timabils. Midgildi aldurs vid greiningu var 34 ara, 67% voru
karlkyns og 90% fullordnir (=18 ara). Medalnygengi 4 ari var
0,69/100.000 manns a rannsoknartimabilinu. Alls 88% sjuklinga
reyndust vera med bolgusjukdom i meltingarvegi, par af 89%
sjuklinga med sararistilbélgu. Sjo sjuklingar hafa verid greindir
med krabbamein, par af fjérir med meinid i gallgéngum og einn
i gallblddru. Innan timabilsins déu 5 sjuklingar (12%), 51 manudi
(midgildi) fra greiningu og par af prir r gallgangakrabbameini 51
manudum (midgildi) fra greiningu. Prir (7%) purftu lifrarigreedslu,
par af einn i tvigang.

ALYKTANIR

Nygengi 4 islandi reyndist lzegra en i ndgrannaléndum okkar i
Skandinaviu. Pad er dljést hvort pad stafar af vangreiningu tilfella
0g/eda ad sjukdémurinn sé sjaldgasfari 4 islandi en i Noregi og
Svipjéd. Alls 7% purftu 4 lifrarigreedslu ad halda og 12% déu ur
sjukdéomnum, adallega vegna gallgangakrabbameins.

Skammstafanir

ALP = Alkaliskur fosfatasi

ERCP = Gallgangaspeglun (endoscopic retrograde cholangiopancreatography)
Gamma-GT = Gamma-glitamyl transferasi

MRCP = segulémun af gallgéngum (magnetic resonance cholangiopancreatography)
ICD = ICD-10 Alpjédleg tdlfreediflokkun sjukdéma (International classification of disease)
IQR = fjéréungaspdnn (interquartile range)

PBC = Frumkomin gallskorpulifur (primary biliary cholangitis).

PSC = Frumkomin trefjunargallgangabdlga (orimary schlerosing cholangitis)

UDCA = Ursodeoxycholic syra
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Tafla I. Nygengi, kyn, aldur og hlutfall bélgusjukddma i gérn hja PSC-sjuklingum samkvaemt fyrri rannséknum.

Hofundar, ar Fjoldi sjulklinga Nygengi/100.000 Hiutfall karlar Aldur vié Bdlgusjukdoémar i Land
% greiningu meltingarvegi %

Boberg et al. 1998'"" 17 1,3 X X X Noregur
Bambha et al. 2003° 22 0,9 68 40 ara (m) 73 Bandarikin
Kingham et al. 2004” 53 0,9 62 52 ara (M) 62 Bretland
Kaplan et al. 20078 49 0.9 55 41 ars (M) 74 Kanada
Card et al. 2008° 149 0,4 64 55 ara (m) 48 Bretland
Lindkvist et al, 2010 199 1,2 71 39 ara (M) 76 Svipjéd
Gudnason et al, 2019 42 0,7 67 34 ara (M) 88 island

x=vantar télur, m=medaltal, M=midgildi

Efnividur og adferdir

Um er ad raeda lysandi afturskyggna rannsékn sem nadi til allra {s-
lendinga sem greindust med PSC a 21 4rs timabili fra 1. jantiar 1992
til 31. desember 2012. EkKki er til sérteekt ICD-10 greiningarntimer
fyrir pennan sjuikdém, en eins og 1 fyrri rannséknum, sem allar
hafa verid afturskyggnar,®" var gerd leit ad ICD-10 greiningunni
K83.0 ,gallgangabolga” 1 sjukraskrarkerfum Landspitala og
Sjukrahtssins a Akureyri. Pennan sjukddémsgreiningarkoda eetti
ad nota hja pessum sjuklingum vid utskrift af spitala eda vid komu
a gongudeild. Ekki er haegt med vissu ad gera rad fyrir ad svo hafi
verid og ad auki tidkadist ekki i byrjun rannsdknartimabilsins ad
setja sjikddmsgreiningar vid komu a gongudeild. Pess vegna var
a0 auki leitad annarra leida til ad finna pessa sjuklinga.

Ger0 var textaleit { Sogukerfi Landspitala og Sjukrahussins a
Akureyri. Par sem islenska heitid , frumkomin trefjunargallganga-
boélga” er ekki notad i daglegu tali né i skraningu gagna purfti
a0 notast vid leitarskilyrdin ,primary sclerosing cholangitis”,
»sclerosing cholangitis” og ,PSC”. AJ auki var gerd textaleit i
gagnagrunni meinafreedideildar Landspitala. Ad lokum var leit-
ad eftir 6llum adgerdarkédum fyrir gallgangaspeglanir (ERCP)
og segulomunum af gallgdngum (MRCP) fra arunum 1992-2012
i gagnagrunni réntgendeildar og speglunardeild Landspitala. Til
a0 minnka likur 4 ad missa af sjuklingum sem hafa fengid grein-
ingu utan Landspitala og Sjukrahtissins & Akureyri voru sjalfsteett
starfandi sérfreedingar i meltingarfeerasjikdémum spurdir hvort
peir hefdu vitneskju um slika sjiklinga 1 peirri vidleitni ad na til
allra. Pegar b1iid ad var ad finna einstaklinga med sjikdéminn
var upplysinga aflad ur sjukraskram peirra. Upplysinga var aflad
um aldur vio greiningu, kyn, einkenni vid greiningu, blédprufur
vid greiningu, medferd, lifrarigraedslur, adrar greiningar, lifun og
danarorsok. Skilgreiningarmerki fyrir sjukdominn eru vel pekkt
og studst var vid svokdllud Mayo-skilgreiningarmerki, pad er 1)
blédprufur sem syna fram & haekkun & lifrarpréfum (sérstaklega
ahrif 4 gallgdng), 2) merki um PSC-sjukdom & myndrannséknum
eda { lifrarsyni, og 3) engin merki um adra orsdk fyrir trefjunar-
gallgangabolgu (secondary sclerosing cholangitis).® Ef pessi gogn
vantadi fra greiningu sjuklings var akvedid ad treysta & grein-
ingarheefni pess meltingarleeknis sem greindi sjukling. Upplysing-
um um sjuklingana var safnad fram til 31. desember 2016 med pvi
markmidi ad sja hvernig sjuklingum vegnadi yfir lengra timabil,
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sérstaklega med tilliti til peirra sjuklinga sem greindust i lok rann-
soknartimabils.

Upplysingar sem fengust vid gagnasofnun voru skradar i
Microsoft Excel og unnid dr peim i sama forriti asamt IBM SPSS
Statistics 20. Mannfjoldatolur fyrir hvert ar rannsdknartimabilsins
voru fengnar af vefsidu Hagstofu Islands.

Oll tilskilin leyfi fyrir rannsékninni voru fengin hja visinda-
sidanefnd, Perséonuvernd, Landspitala og Sjukrahtisinu a Akureyri
(leyfi 10-132-V2).

Nidurstodur

Rannsoknarpydi

Koénnud voru gogn 480 sjuklinga sem fengu greininguna K83.0
~gallgangabdlga”, 9 sjuklinga 1 gagnagrunni meinafreedideildar-
innar, 19 sjaklinga med jakveeda textaleit og ad lokum var farid
i gegnum gogn 3961 sjuklings sem hafdi farid i ERCP/MRCP-
rannsoknir. Alls uppfylltu 42 sjaklingar greiningarskilmerkin
fyrir sjukdéminn og greindust fra byrjun arsins 1992 til arsloka
2012. Af pessum 42 voru einungis fjdgur born (7, 13, 15 og 16 éra).
Kynjahlutfall var 67% karlmenn (n=28) og 33% konur (n=14). Mid-
gildi aldurs vid greiningu var 34 ara (fjoroungasponn (interquartile
range, sponn 21-44 ara). Midgildi aldurs karla vid greiningu var 32
ar (sponn 21-39 ara) og kvenna 43 ar (sponn 28-58 ara). A9 medal-
tali greindust tveir a ari en flestir greindust arid 2011 (8 sjuklingar,
mynd 1). Medalnygengi 4 rannsdknartimabilinu var 0,69/100.000
midad vid tolur fra Hagstofu [slands fyrir 4rin 1992-2012.”2 Ny-
gengi fullordinna (218 ara) var 0,85/100.000 og nygengi barna (<18
ara) einungis 0,24/100.000.

Einkenni

Helstu einkenni vid greiningu samkvaemt sjukraskram voru kvid-
verkir (29%), kladi (24%), gula (21%), nidurgangur (10%), preyta
(10%) og pyngdartap (5%). Upplysingar skorti um einkenni vid
greiningu hja 15 sjaklingum.



Tafla Il. Blédprufurnidurstédur vid greiningu og fjéldi sjuklinga par sem paer
blédprufur matti finna.

Blédprufur Fjoldi Midgildi Fjérdungasponn  Vidmidunargildi
sjuklinga (IQR)
ALP 28 256 U/L 143-638 U/L 35-105 U/L
ALAT 30 118 U/L 66-221 U/L KK 10-70 U/L
Kvk 10-45 U/L
ASAT 31 73 U/L 50-108 U/L KK 10-45 U/L
Kvk 10-35 U/L
Gamma-GT 31 310 U/L 198-485 U/L KK <115 U/L
Kvk <75 U/L
Bilirubin 24 29 pmol/L 9-51 pmol/L 5-25 pmol/L
Albumin 18 38 g/L 35-43 g/L 36-45 g/L
Kreatinin 26 71 umol/L 60-80 ymol/L 50-100 pmol/L

Blédprufur vid greiningu

Skrad voru lifrarpof (alkaliskur fosfatasi (ALP), alanin amindtrans-
ferasi (ALAT), aspartat aminétransferasi (ASAT), gamma-glita-
myl transferasi (gamma-GT), bilirubin og albtimin) vid greiningu
asamt lipasa og kreatinini. Ekki fundust blodprof vid greiningu
hja 9 einstaklingum. Pau gildi sem voru mest aberandi haekkud
hja sjuklingum voru ALP med midgildid 256 U/L (sponn 143-638
U/L) og gamma-GT 310 U/L (sponn 198-485 U/L). IgG4var meelt 1
9 sjuklingum (21%) og var innan edlilegra marka hja peim 6llum
(0,02-1,25 g/L)) og pvi ekki grunur um IgG4-orsakadan gallganga-
sjukdém hja peim sjuklingum. Sja frekari blédprufunidurstédur i
toflu II.

Bolgusjiikdomar i meltingarvegi

Meirihluti sjuklinga reyndist vera med bdlgusjukdém i meltingar-
vegi, eda 37 sjuklingar (88%), par af 27 karlmenn (73%). Flestir
voru med séraristilbdlgu, 33 sjuklingar (79%), par af 25 karlmenn
(76%). Prir (7%) voru med Crohns-sjukdém, par af tveir karlmenn.
Ein kona var med ,6tilgreindan bdlgusjukdoém i meltingarvegi”.
Dreifing, alvarleiki og medferd bélgusjukdoms voru ekki skodud.

Dreifing sjiikdoms

Sjukdémnum er oft skipt eftir pvi hvort hann sé i steerri gallgong-
um (sjaanlegur & myndrannséknum) eda i smaum gallgongum,
einungis synilegur pegar vefsyni ur lifur er skodad (small-duct
PSC). Stadfest var ad 27 (64%) sjuklinganna héfdu farid i ERCP-
rannsokn, 33 (79%) i MRCP-rannsokn og ur 26 (62%) sjuklingum
fundust lifrarsyni. [ pessari rannsokn voru 34 (81%) sjuklingar
med breytingar 1 steerri gallgéngum, sjaanlegt i ERCP og/eda
MRCP. Fjorir sjuklingar (10%) voru einungis med sjukdom i smeerri
gallgongum, stadfest med vefjagreiningu ur lifur. Ovist var med
dreifingu hja fjérum sjuklingum par sem gogn skorti.

Medferd
Algengt er ad sjuklingar med sjukdominn fai sykingar og stiflur
i gallvegi og purfi pvi inngrip par sem stodnet er sett i gallvega-

speglun. Alls hofou 16 sjuklingar (38%) fengid stodnet eftir grein-
ingu. Medferd med ursodeoxychol-syru (UDCA) var reynd hja 19
sjuklingum (45%) en 1 byrjun ars 2010 voru einungis 8 sjuklingar
(19%) ennpa a lyfinu. Einn peirra sem er ennpa a lyfinu er med
svokallad skorunarheilkenni (overlap syndrome), par sem hann var
med baedi PSC og frumkomna gallskorpulifur (primary biliary chol-
angitis, PBC).

Lifrarigraedsla

[ lok rannséknartimabilsins hofdu einungis prir sjtklingar (7,1%)
fariod i lifrarigraedslu. Einn sjuklingur for i igreedslu vegna versn-
andi skorpulifrar, einn vegna versnandi skorpulifrar asamt endur-
teknum bledingum ur bldeedagulum i vélinda og sa pridji vegna
endurtekinnar gallvegastiflu og vaxandi gulu. S& sidastnefndi
purfti igreedslu i tvigang. Midgildi tima fra greiningu ad adgerd
var 67 manudir.

Lifun og afleidingar sjiikdéms

A timabilinu, fra 1. jantar 1992 til 31. desember 2016, hafa 7 sjik-
lingar verid greindir med krabbamein, fjorir med krabbamein i
gallgongum, einn i gallblodru, einn med flogupekjukrabbamein i
htd og einn med B-eitilfrumukrabbamein tveimur arum adur en
hann greindist med gallgangasjikdominn. Af peim fjéorum sjuk-
lingum sem greindust med krabbamein i gallgéngum eru prir
latnir 4r krabbameininu en einn talinn leeknadur eftir adgerd og
lyfjamedferd 1 kjolfarid. Fimm sjaklingar (12%) déu a timabilinu
um 51 manudi (midgildi) (spénn 41-125 manudir) fra greiningu.
Allir 5 déu ur afleidingum sjukddémsins. Déanarorsdk priggja
sjuklinga (tveir karlar og ein kona) var gallgangakrabbamein 51
manudum (midgildi) fra greiningu. Einn (karl) 1ést af voldum
lungnabdlgu 1 kjolfar lifrarbilunar 170 manudum fra greiningu og
sa sidasti (kona) tr bleedingu fra blaeedagul { vélinda 47 manudum
fra greiningu. Med pvi ad nyta tolur yfir medalnygengi gallganga-
meins samkvemt Krabbameinsskra [slands gatum vid reiknad
aheettu okkar sjuklingahdps sem er 162 sinnum liklegri til ad
greinast med gallgangamein en almennt pydi 4 Islandi.”®

Umraedur

Nygengi

Nygengi PSC 4 Islandi (0,69/100.000) reynist leegra en i Svipjod
(1,22/100.000) og Noregi (1,31/100.000).°" [ peim rannséknum voru
hins vegar einungis fullordnir sjuklingar en okkar rannsékn nadi
til allra aldurhdpa. Einungis tveer rannsoknir hafa einnig nad til
barna med sjukdominn.?* Nygengi var talsvert leegri fyrir born
i okkar rannsékn samanborid vid fullordna, sem ma einnig sja i
erlendum rannséknum (0,24/100.000 hér og 0,23/100.000 erlend-
is).® Nygengi fullordinna (>18 ara) a fslandi var 0,85/100.000 sem
er svipad nygengi og i Bandarikjunum, Bretlandi og Kanada (tafla
I).58 Okkar rannsokn var med adeins leegri medalaldur vid grein-
ingu (34 ara) en fyrri rannsoknir hafa synt aldur vid greiningu
vera um 39-55 ara.*™ Pegar einungis er tekid tillit til fullordinna,
okkar rannsokn, haeekkar medalaldur og midgildi aldurs einungis
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upp 135 ar. Hlutfall karlmanna er pé svipad (67%) samanborid vid
adrar rannsoknir (48-71%).61°

Bolgusjiikdomar i meltingarvegi

Nidurstddur fyrri rannsékna hafa synt ad mikill meirihluti sjuk-
linga hefur sararistilbélgu eda Crohns-sjikdém pegar peir grein-
ast.?° Hatt hlutfall sjuklinga okkar var med boélgusjukdém i
meltingarvegi og er pad med pvi heesta sem lyst hefur verid og pa
sérstaklega vardandi sararistilbolgu. Erfitt er ad tilka hvers vegna,
en hugsanlega endurspeglar pad gott eftirlit med sjuklingum med
sararistilbolgu eda Crohns-sjukdém. Hja pessum sjiklingahépi er
reglulega fylgst med lifrarprofum beaedi vegna lyfjamedferdar og
vegna heattu 4 ad préa med sér PSC. T okkar sjuklingahépi var pad
yfirleitt heekkun ALP i bl6di sem vakti grun um sjukdéminn og
sjtiklingur p4 sendur i frekari rannséknir. Adur en segulémun af
gallvegum kom til var yfirleitt gert ERCP til greiningar, en nu a sid-
ari arum byggir greiningin 4 MRCP og stundum 4 vefjasynum ur
lifur ef myndgreining naegir ekki." Pannig geta sjuklingar greinst
med smasaeja bdlgu (small-duct PSC) sem parfnast lifrarsynis til
greiningar. Okkar nidurstédur leiddu 1 ljés ad 10% sjuklinga voru
med smasaeja bolgu, sem er svipad og 1 6drum rannsoknum.” Peer
nidurstodur benda til ad okkar sjuklingar hafi verid rannsakadir
itarlega eda ad minnsta kosti jafn vel og sjuklingar i 60rum vest-
reenum 16ndum. Hins vegar ma einnig koma med pa kenningu ad
einstaklingar sem eru med PSC an bélgusjikddms i meltingarvegi
séu vangreindir par sem ekki er reglulega fylgst med lifrarpréfum
hja peim sjuklingahdpi fyrir greiningu. Einnig er mogulegt ad sa
sjuklingahopur sé liklegri til ad fa ranga greiningu, til deemis PBC
i stad PSC, par sem tenging leekna milli PSC og bélgusjukdéma i
meltingarvegi er sterk.

Lyfjamedferd

Lyfjamedferd med UDCA var mikid rannsokud sem medferd til
ad beaeta horfur sjuklinganna i lok sidustu aldar og fyrsta aratug
pessarar og reyndist leekka lifrarprof.’® Stor rannsékn syndi hins
vegar fram a ad PSC-sjuklingar 4 UDCA-medferd i hAum skommt-
um hefdu verri horfur en peir sem fengu lyfleysu og pvi hefur
dregid mjog ar medferd med pessu lyfi og henni verio heett 1 flest-
um tilfellum.” Pessi breytta stefna i lyfjamedferd endurspeglast
vel i okkar sjuklingahdpi par sem einungis 8 af peim 19 sjakling-
um sem fengu UDCA-medferd voru ennpa 4 lyfinu arid 2010. Auk
pess var einn peirra med skdrunarheilkenni og pvi einnig med
PBC par sem UDCA er kjéormeodferd.®

Krabbameinsdheetta

Aukin heetta & krabbameini, sérstaklega i gallvegum, er vel pekkt
hja PSC-sjuklingum. Helst er um ad reeda gallgangakrabbamein en
lifrarkrabbamein er einnig pekkt. Likt og i okkar rannsokn hafa
fyrri rannsoknir synt ad pessir sjuklingar eru allt ad 161-177 sinn-
um liklegri (162 sinnum liklegri i pessari rannsdkn) en almennt
pydi til ad greinast med krabbamein i lifur og/eda gallgéngum.**
Mikilvaegt er pvi ad skima reglulega fyrir krabbameini 1 pessum
sjuklingum med arlegum myndrannséknum.” Sjiklingar med
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Mynd 1. Fjoldi sjuklinga greindir d hverju dri 1992-2012.

sararistilbolgu eru med aukna adheettu a ad fa ristilkrabbamein og
eldri rannsoknir hafa synt fram 4 ad greining PSC-sjukdéms auki
talsvert a pa dheettu.*”' Nylegri rannsoknir hafa pé ekki allar nad
ad syna fram a pessa auknu aheettu.”” Vid héfum ekki heldur nad
ad syna fram 4 pessa auknu dheettu par sem enginn af okkar sjik-
lingum var greindur med ristilkrabbamein. Par sem vid erum ekki
med gbgn ur ristilspeglunum sjiklinga er 6vist hversu margir
sjuklingar hafa verid med ristilsepa sem hafa verid fjarleegdir
og par med komid i veg fyrir ristilkrabbamein sidar meir. Allt
ad 20% af PSC-sjuklingum erlendis sem purfa lifrarigreedslu eru
vegna krabbameins { lifur og/eda gallgongum. { okkar rannsékn
greindust 10% med krabbamein { gallgéngum (milli 5-20% 1 6drum
rannsoknum)'*?* en enginn peirra gekkst undir lifrarigraedslu.

Lifun og lifrarigraedsla

Lydgrundadar rannsdknir hafa synt fram 4 ad um 12% PSC-sjuk-
linga purfi lifrarigreedslu.”® Einungis 7% af okkar sjuklingum
fengu lifrarigraedslu a rannsoknartimabilinu en taka parf tillit til
pess ad einn peirra purfti igreedslu i tvigang. Einnig er timi fra
greiningu ad lifrarigreedslu lengri hér en erlendis (67 manudur hja
okkur 4 méti 24 manudum erlendis).”® Ovist er hvers vegna feerri fa
lifrarigraedslu a [slandi og timi ad adgerd er lengri en hugsanlega
er adgangur ao lifrarigreedslu hér erfidari (lifrarigreedslur eru ekki
framkvaemdar 4 Islandi). Ekki var sérstaklega skrad hversu margir
sjuklingar h6fdu fengid lifrarbilun og jafnad sig an lifrarigraedslu
en enginn var med lifrarbilun i lok timabilsins. Pegar lifun er
skodud i erlendum rannséknum eru nidurstédur okkar svipadar.
Seensk lydgrundud rannsokn & PSC-sjuklingum syndi fram a ad
13% sjaklingar déu 48 manudum fra greiningu (12% og 51 manud-
ur i okkar rannsdkn).”

Styrkleikar og veikleikar

Helstu veikleikar pessarar rannsoknar eru ad ekki er til sérteekur
ICD-ko0i fyrir sjukdominn. Ekki er haegt ad treysta a ad sjuklingar
sem greinast med PSC hafi fengid greininguna K83.0, , gallganga-
boélga”. Petta eykur heettu & ad missa af sjuklingum med grein-
ingu sem getur haft talsverd ahrif 4 nygengistolur fyrir svona litid
pydi. Til ad vega & moéti pessu var gerd itarleg leit med fleiri en
einni adferd, sem verdur ad teljast styrkleiki fyrir pessa rannsokn.



Einnig geta sjuklingar hafa fengid greiningu utan Landspitala
eda Sjukrahtissins 4 Akureyri. Par sem vid skodudum 6ll vefja-
syni med greiningunni og 611 ERCP og MRCP sem gerd voru inn-
an timabilsins, auk pess sem sjalfsteett starfandi sérfraedingar i
meltingarfeerasjukdémum voru spurdir, er liklegt ad vid hofum
misst af peim sjuklingum. Par sem pessi rannsokn var afturskyggn
og fyrri hluti rannséknartimabilisins er 4dur en rafreen skraning
hofst, vantadi ymis gogn. Fyrst og fremst skorti skraningu a ein-
kennum vid greiningu. Rannséknarpydid neer yfir alla [slendinga
og pvi er ekki mikil heetta a ad sjuklingar ,tynist” vegna brott-
flutnings eins og oft er raunin i erlendum faraldsfreedilegum rann-
soknum sem eru gerdar 1 sterri londum. Akvedid 6oryggi fylgir
faraldsfreedilegum rannséknum 4 sjaldgeefum sjikdémum eins og
PSC par sem aukin greining & einu ari (eins og til deemis ario 2011

samkvemt mynd 1) getur haft stér ahrif & nygengitolur. Aftur &
méti neer rannsdékn okkar yfir langt timabil sem minnkar ahrif
slikra stérra breytinga.

Samantekt

Petta er fyrsta faraldsfreedirannsoknin 4 PSC sem neer til heillar
pjédar samkveaemt okkar vitneskju. Nygengi & [slandi reyndist
leegra en i nagrannaldondum okkar i Skandinaviu. Pad er oljost
hvort pad stafar af vangreiningu tilfella og/eda ad sjukdémurinn
sé sjaldgeefari hér a landi. Hlutfall PSC-sjuklinga med bdlgusjuk-
dém 1 meltingarvegi er med pvi haesta sem lyst hefur verid, og pa
sérstaklega sararistilbolgu.

Greinin barst til bladsins 29. april 2019, sampykkt til birtingar 21. juli 2019.
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Primary sclerosing cholangitis in Iceland 1992-2012
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Background: Primary sclerosing cholangitis (PSC) is a chronic cho-
lestatic disease affecting the intra- and/or extrahepatic biliary tree

with inflammation and progressive stricture formation that can lead to
cirrhosis, end stage liver failure and liver transplantation. Known risk
factors include inflammatory bowel diseases (IBD), mainly ulcerative
colitis (UC). Highest reported incidence in an adult population is 1.2-
1.3/100.000 in Norway and Sweden, where 60-76% have IBD. The aim
of this study was to investigate epidemiology of PSC in Iceland in the
years 1992 to 2012 and the patients outcomes.

Methods: A search for the diagnosis “cholangitis” (ICD-10, K83.0)

was performed in the database for hospital records in Landspitali (The
National University Hospital of Iceland, LSH) and Akureyri Hospital from
1992 to 2012. We also looked through all ERCP and MRCP

imaging done in LSH in the same period along with a text search in both
the hospital records and the pathology database for liver biopsies. Data
on these patients was collected until the end of 2016.

Results: A total of 42 patient got the diagnosis PSC within the period.
Median age at diagnosis was 34 years, 67% were male and 90% adults
(=18 years old). Mean incidence per year was 0.69/100.000. Overall
88% of patients had IBD, thereof 89% UC. Seven patients have been
diagnosed with cancer, four with cancer in the bile ducts and one in the
gallbladder. Within the study period a total of five patients died (12%),

51 months (median) from diagnosis and three from cholangiocarcinoma,
51 months (median) from diagnosis. Three patients (7%) underwent liver
transplantation, one required a transplant two times.

Conclusions: The incidence of PSC in Iceland turned out to be lower
than in our neighbouring countries in Scandinavia. It is unclear if this is
due to underdiagnosis or, more likely, that PSC is simply more uncom-
mon in Iceland. Overall 7% underwent liver transplantation and 12%
died within the study period, main cause of mortality being cholangio-
carcinoma.
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