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SJUKRATILFELLI

Proteinutfellingar i lungnablodrum
medhondladar med lungnaskoli

Ragnheidur M. Jéhannesdottir' lzeknir, Steinn Jonsson2® lzsknir, Felix Valsson®s lasknir, Hronn Hardardottirs lasknir, O16f R. Amundadéttir?s
sjukrapjalfari, Eypoér Bjérnsson?* |zeknir, Sigfus Nikulasson* laeknir, Tomas Gudbjartsson'® laeknir

Préteinutfellingar i lungnablédrum er sjaldgaefur lungnasjukdomur af
6pekktum orsokum par sem lipdprétein sem likist lungnablodruseyti safn-
ast fyrir i lungum. Hér er greint fra ungum karlmanni sem greindist med
sjukdéminn eftir nokkurra manada ségu um versnandi mzaedi, hitavellu,

pyngdartap og truflun & surefnisupptoku. Lungnamynd syndi dreifdar

péttingar i badum lungum. Greiningin fékkst stadfest med vefjasynatoku
vid berkjuspeglun. Vegna versnandi einkenna var akvedid ad skola baedi
lungu med saltvatni i sveefingu. Teepum tveimur &rum sidar er sjuklingur
nanast einkennalaus og 6ndunarmeelingar syna géda lungnastarfsemi.
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Inngangur

Préteintitfellingar i lungnablédrum (pulmonary alveolar
proteinosis, PAP) eru oftast af 6pekktum orsckum en
meingerd sjiikdémsins er rakin til skertrar atfrumu-
virkni i lungnablodrum sem veldur pvi ad lipéprétein
sem likjast lungnablédruseyti safnast fyrir i lungna-
blodrum og smeerri loftvegum.! Fyrsta tilfellinu var
lyst af Rosen og félogum arid 1958.2 Algengustu ein-
kenni ttfellinganna eru fra lungum, adallega maedi
og hésti. A lungnamynd og tSlvusneidmyndum sjast
dreifdar péttingar i badum lungum en greiningin er
stadfest med synatoku vid berkjuspeglun, annadhvort
med vefjasyni eda berkjuskoli og i einstaka tilfellum
med opinni synatoku. Hér er lyst tilfelli par sem
lungnaskolun 1 svafingu reyndist mjog arangursrik.
Um er ad reeda fyrsta tilfellid sem lyst hefur verid hér
a landi.

Tilfelli

Rimlega pritugur stérreykingamadur leitadi 4 brada-
mottoku Landspitala eftir ad hafa verid med vaxandi
meadi, hésta, uppgang, hitavellu og megrun i fjéra
manudi. Vid skodun var hann hitalaus, andstuttur i
hvild og med brak yfir bidum lungum vid hlustun.
Sturefnismettun var 94% i hvild 4 andrdmslofti og
ondunartioni 20/min. Frekari rannséknir syndu ad
hvit bl6dkorn voru 5,7x10° (edlilegt gildi 4,0-10,5x10°)
og CRP 14 mg/ml (edlilegt gildi <6 mg/ml). Rontgen-
mynd af lungum syndi dreifdar netlaga (reticular) og
hnokroéttar (nodular) iferdir og voru peer meira dber-
andi { vinstra lunga (mynd 1a). A tolvusneidmyndum
saust hélubreytingar (ground glass) a4 vid og dreif 1 bad-
um lungum, mest i nedra bladi vinstra lunga (mynd

1b). Mantoux-prof var neikveett en einnig bakteriu- og
svepparaktanir frd hrdka. Gerd var berkjuspeglun
sem syndi hvitleitt slim { loftvegum. I spegluninni var
einnig gert berkjuskol (bronchoalveolar lavage) og fékkst
uat ljoésleitur gruggugur vokvi. Pa voru tekin vefjasyni 1
gegnum berkjuvegg med adstod skyggningar. Reektanir
a berkjuskoli voru neikveedar og engar illkynja frumur
saust vid frumuskodun. Hins vegar syndi vefjasyni tr
spegluninni deemigert dtlit fyrir préteindtfellingar i
lungnablodrum (mynd 2).

Meedin versnadi og fjorum manudum sidar atti sjik-
lingur { erfidleikum med minnstu hreyfingar. Auk pess
kvartadi hann um brjéstverki, hitavellu og gulleitt slim
frd 6ndunarvegum. Hann var pvi lagdur inn & lungna-
deild Landspitala. Neestu daga versnudu loftskipti og
meeldist stirefnismettun 88-90% med 15 1 af strefni 4
maska og 6ndunartidoni var 30-40/min. Akvedid var
ad gera lungnaskolun 1 svefingu og var hann fluttur a

Mynd 1. a) Rontgenmynd af lungum vid greiningu sem synir 1it-
breiddar péttingar { badum lungum. b) Tolousneidmynd af lungum
vid greiningu. Almennar hélubreytingar sjdst i badum lungum en eru
mest dberandi i nedra vinstra lungnabladi.
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Mynd 2. Smisjdrskodun d vefjasyni sem tekid var med berkjuspeglun. 40x staekkun
HE litun. Lungnavefur med bleiku, finkornéttu efni i holriimum lungnabladra en
tengslum vid efnid er hépur dtfruma.

brjéstholsskurddeild. Par voru honum gefnir bélgueydandi sterar
(prednisélon, 25 mg 4 dag) og azithromycin i téfluformi.
Lungnaskolun var framkveemd 4 skurdstofu i hefdbundinni
sveefingu. Akvedid var ad skola vinstra lungad fyrst, enda iferdir
mestar par. Sjiklingur var barkapreeddur med tvofaldri bark-
arennu (double-lumen endotracheal tube) og la endinn 1t 1 vinstri
hoéfudberkju. Lega berkjurennunnar var stadfest med lungna-
hlustun og berkjuspeglun. Sjiklingnum var sidan komid fyrir i 90
gradu hlidarlegu med vinstri hlid upp og loftfleedi til vinstra lunga
stodvad (mynd 3). Heegra lungad var sidan bldsid i 15 mintitur med
100% stirefni. Haekkad var undir hofdi sjiklings og 11af 37°C heitu
saltvatni (0,9%) 1atid renna inn { vinstra lunga. Eftir innhellinguna
bankadi sjikrapjalfari vinstri brjéstkassa { um 5 mintitur og var
skurdarbordi vaggad svo skolvoki dreifdist um lungad. Til ad teema
vokvann ur lunganu var hoéfud sjiklings leekkad og vokvanum
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safnad i synaglos. Petta ferli var endurtekid 15 sinnum & vinstra
lunga med samtals 15 1 af saltvatni. [ fyrstu var skolvokvinn mjog
gruggugu en lystist pegar 4 leid (mynd 4). Eftir skolunina var gerd
berkjuspeglun og pannig reynt ad na 6llum voékva tr lunganu.
Sjiklingurinn var vakinn 4 skurdstofu og fluttur & gjorgeesludeild
par sem hann dvaldi 1 s6larhring til eftirlits. Sirefnismettun fyrir
skolun var 95% & 100% strefni til haegra lunga og héldust beedi
blédprystingur og énnur lifsmork stodug. Klukkutima eftir skolun
meeldist strefnismettun a gjorgeeslu 100% med 15 1 af surefni {
maska og var éndunartidni pa 40/min.

Fjorum dogum sidar var sjaklingurinn feerdur aftur 4 skurd-
stofu og svaefour med haegri hlid upp. Strefnismettun meeldist pa
95% & 51 af stirefni. Eftir ad haegra lunga hafdi verio skolad med 51
af saltvatni vard ad heetta skoluninni par sem skolvokvinn skiladi
sér ekki négu vel til baka dr lunganu. Var asteedan talin vera leki &
saltvatni 1t { vinstra lunga medfram belg 4 berkjurennunni. Hann
var pvi feerdur sofandi & gjorgeesludeild 1 éndunarvél en jafnadi
sig fljott. Skolunin var sidan endurtekin 8 dogum sidar 4 sambeeri-
legan hatt. Strefnismettun fyrir pa skolun maeldist 95% & 100% af
sdrefni. Heegra lungad var skolad med samtals 18 1 af saltvatni, 1
11 senn og brj6stholsbanki beitt & milli skolana. Skolunin gekk ad
6skum og sjtiklingurinn var vakinn 4 skurdstofu. Tveimur dogum
si0ar titskrifadist hann heim til sin vid g6da lidan. Réntgenmynd af
lungum sem tekin var vid ttskrift syndi minni iferdir (mynd 5) og
meeldist sirefnismettun 90% an stirefnis og éndunartioni 14/min.

Vi eftirlit manudi sidar meeldist strefnismettun 95% an vid-
bétarstirefnis og dndunarmeelingar syndu midlungs herpu, med
FEV1 2,45 L og FEV1/FVC hlutfall sem er 73% af spadu gildi. Neest-
um tveimur drum frd greiningu fann sjiklingur enn fyrir maedi
vid 4reynslu en er einkennalaus { hvild. Ondunarmelingar voru
dfram batnandi og maeldust innan edlilegra marka, med FEV1/
FVC hlutfall 91% af spadu. Einnig sdust minni péttingar a rontgen-
myndum af lungum enda pétt veegar iferdir veeru enn til stadar
(mynd 5).

kool Taeming

b Klemma

Vinstra lunga upp
Skollunga

Tweggia halfa barkarenna
— Hitarl

Skolleggur

Klemma
L

\

Skolvikvi fra lunga

Ondunarvél N
Loftada lunga

Solnun & skolvikva

Mynd 3. Lungnaskolun. Skolvokvi er hengdur upp og ldtinn renna { gegnum hitara. Lds er settur milli vokva og hitara svo unnt sé ad stjorna flaedi og magni sem fer inn i lungad.
Adeins eitt lunga sér um loftskipti og er tengt vid ondunarvél @ medan hitt lungad er skolad. Lds er d milli affallsrdsar og vokvasafnara til ad geta timasett temingu skolvokva iir

lunga. Myndin er eftir Felix Valsson, breytt og stadfeerd iir heimild nr. 5.
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Mynd 4. Syni iir frd skolvokova frd vinstra lunga, sem ljsist og pynnist eftir pvi sem lungad er skolad med meira saltvatni.

Umraeda

Lungnaskolun getur verid arangursrik medferd vid préteintitfell-
ingar i lungnablodrum, eins og okkar tilfelli synir. Einkenni 16gud-
ust umtalsvert og teepum tveimur arum fra skolun hefur ekki borid
d endurkomu sjikdémsins og 6ndunarmeelingar eru innan edli-
legra marka.  flestum tilvikum polist lungnaskolun vel. b6 kemur
fyrir ad heetta purfi skolun ef stirefnismettun verdur of lag.  okkar
tilfelli purfti ad heetta lungnaskolun a heegra lunga vegna leka yfir
i vinstra lungad. Slikur leki getur skapad heettulegt dstand pvi pa
berst vokvi 1t 1 pad lunga sem sér um loftskipti pegar skolunin fer
fram. Af pessum sokum er yfirleitt adeins annad lungad skolad i
einu enda pétt einnig hafi verid reynt ad skola baedi lungu i sému
svaefingu med gédum drangri® Adrir fylgikvillar lungnaskolunar
eru loftbrj6st, vatnsloftbrjost (hydropneumothorax) og fleidruvokvi.*®

Lungnaskolun vid préteintitfellingar { lungnablédrum var fyrst
lyst 4rid 1965 af Ramirez og félogum sem hofdu beitt medferdinni
vid 6 sjuklinga med gédum adrangri.® Sidan pad hefur lungnaskolun
verid fyrsta medferd vid préteinitfellingum 1 lungnablédrum.
Medferdinni er p6 adeins beitt begar mikil einkenni eru til stadar,'”
eins og atti vio 1 okkar tilfelli. Samkveemt rannsékn Shah og félaga
leeknast 60% sjuklinga eftir tveer skolanir en 5 d&rum eftir grein-
ingu hafa tveir pridju sjuklinga gengist undir lungnaskolun og
80% hafa hlotid bata. I 43urnefndri rannsékn purftu 15% sjiklinga
endurtekna skolun & halfs 4rs fresti og 10% sjiklinga svorudu med-
ferdinni ekki. Loks er talid ad um fjérdungur sjiklinga leeknist 4n
medferdar’ og 10-15% deyi tr sjikdémnum.®

Préteinttfellingar i lungnablodrum er sjaldgeefur sjikdémur
en talid er ad nygengi sjukdémsins sé & bilinu 0,36-0,49/milljén
einstaklinga, enda p6tt godar faraldsfreedilegar rannsoknir vanti.!
Flestir sjiiklingar eru i kringum fertugt vid greiningu og helmingi
fleiri karlar greinast med sjikdéminn en konur.! A pvi best er
vitad er petta tilfelli pad fyrsta sem lyst hefur verid hér a landi.

Orsok proéteindtfellinga { lungnablodrum er ekki pekkt i 90%

tilvika en meingerd sjikdémsins er rakin til Ig-G motefna sem
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beinast gegn granulocyte macrophage colony stimulating factor (GM-
CSF). Afleidingin er skert starfsemi atfrumna i lungnabl6drum en
peer vidhalda medal annars jafnveegi & framleidslu og nidurbroti
lungnablodruseytis.’

Sjakdémurinn getur verid medfeeddur og tengist pa galla &
genum sem kéda fyrir vidtokum GM-CSF og hefur pannig ahrif a
bindingu vidtaka og bodferli.® Adrir sjaikdémar sem geta tengst
proéteinttfellingum { lungnablédrum eru krabbamein ymiss konar,
og geta ekki sist komid fram hjd sjuklingum med illkynja bl6d-
sjikdéma sem purfa beinmergsigraedslu. Einnig hafa sykingar
verid tengdar vid proéteintitfellingar 1 lungnablédrum og ma par
nefna veirusykingar og sykingar med nocardia og pneumocystitis.
Mikil rykmengun 4 vinnustad er einnig talin geta studlad ad pro-
teindtfellingum 1 lungnablodrum."®

Greiningin er yfirleitt stadfest med vefjasyni fra lunga, sem ma
nalgast med berkjuspeglun eda opinni synatoku. Utlit er deemi-
gert 1ljossmdsja, 6had orsok. Par sést ad lungnablodrur og smaestu
berkjur eru fullar af periodic acid schiff (PAS) jakvaedu frumusnaudu
seyti. Uppbygging lungans er vardveitt og ekki merki um bélgu
eda ifarandi voxt.® Berkjuskol er einnig jakvaett i PAS-litun og vid
smasjarskodun sjast stérar frodukenndar atfrumur. { skolinu geta
einnig fundist métefni gegn GM-CSFE.!

Myndgreiningarrannsoknir eru ekki jafn afgerandi og vefja-
syni eda berkjuskol. Oftast syna paer samhverfar péttingar adlaegt
lungnaportum sem geta likst ledurblokuveengjum (bat-wing sign).
A tolvusneidmyndum sjést oft hélubreytingar og pykknun & mét-
um lungnablédrunga (interlobular septum).!

Ondunarmelingar syna langoftast herpumynstur. bvi midur
var ekki gerd ondunarmeeling fyrir lungnaskolun hja okkar
sjiklingi en éndunarmeeling eftir skolun syndi midlungs herpu.
Tveimur arum sifar voru oOndunarmeelingar innan edlilegra
marka.

Mynd 5. Rontgenmynd af lungum, a) fyrir lungnaskolun, b) eftir skolun d vinstra lunga, c) eftir skolun d badum lungum, og d) 8 manudum eftir skolun d badum lungum.
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A undanférnum arum hafa komid fram nyir valkostir i med-
ferd sem haegt er ad gripa til pegar lungnaskolun skilar ekki til-
e@tludum arangri. Ma par nefna medferd med GM-CSF sem gefin
er undir hid og svara allt ad tveir pridju sjiklinga pessari medferd.
Einnig er haegt ad gefa GM-CSF i innéndunartda.! Medferd med
rituximab, sem er einstofna métefni sem feekkar plasmafrumum
og um leid myndun & GM-CSF sjélfs-moétefnum, lofar gédu hja
pessum sjiaklingum.!

Hér hefur verid lyst tilfelli af préteinttfellingum i lungnabl6dr-
um par sem lungnaskolun var beitt med gédum arangri. Tveimur

arum sidar hefur sjiiklingurinn ndd gédum bata og ekki borid &
endurkomu sjikdémsins. Ondunarmeelingar eru nanast edlilegar
og iferdir 4 lungnamynd ekki lengur til stadar. Vert er ad hafa
proéteinttfellingar 1 huga hja einstaklingum med meedi og dreifdar
iferdir i lungum.

Pakkir feer Marianna Gardarsdoéttir rontgenleeknir fyrir adstod
vid gerd mynda.
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ENGLISH SUMMARY

Pulmonary alveolar proteinosis — a case report

Ragnheidur M. Johannesdottir!, Steinn Jonsson2® Felix Valsson®® Hronn Hardardottir>> Olof R. Amundadottir>> Eythor Bjornsson2* Sigfus Nikulasson*®*

Tomas Gudbjartsson'®

Pulmonary alveolar proteinosis (PAP) is a rare lung disease of unknown
origin, where an amorphous lipoprotein material accumulates in the
alveoli of the lungs. We describe a young male with a four month history
of progressive dyspnea, low grade fever, hypoxemia and weight loss.
Chest X-ray showed diffuse interstitial and alveolar infiltrates in both
lungs. The diagnosis of PAP was confirmed with trans-bronchial lung

biopsy. Because of a deteriorating clinical course a whole lung lavage
was performed. Under general anesthesia, both lungs were lavaged with
warm saline in two different sessions with good results. Two years later
the patient is almost free of symptoms and lung function has markedly
improved.

Departments of 'Cardiothoracic Surgery, 2Pulmonology, *Anesthesiology & Intensive care and *Pathology Landspitali University Hospital, *Faculty of Medicine, University of Iceland.

Key words: Pulmonary alveolar proteinosis, whole lung lavage, dyspnea, bronchoscopy, case report.
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