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Dyspng er en hyppig gene hos patienter med lever-
sygdom. De almindeligste arsager er kardiopulmo-
nale sygdomme og vaskeretention [1]. Man skal dog
altid overveje hepatopulmonalt syndrom (HPS) som
differentialdiagnose.

SYGEHISTORIER

L. En 34-arig tidligere rask mand fik tiltagende &nde-
ned og oget infektionshyppighed. Han fik pavist sp-
lenomegali og udtalte gsofagusvaricer. Ved en lever-
biopsi blev der pavist hepatoportal sklerose. Den
metaboliske leverfunktion var normal. Ved trappe-
gang desaturerede han til en arteriel iltmetning pa
60%.

Kontrastekkokardiografi med saltvandsmikro-
bobler viste arteriovengs shuntning gennem lun-
gerne, hvilket var foreneligt med HPS. Den kliniske
tilstand blev hurtigt ringere, og patienten var afthan-
gig af iltbehandling. Han blev levertransplanteret
med et ukompliceret forlgb. Iltbehandlingsbehovet
ophgrte gradvist over et r, og ekkokardiografi to ar
efter transplantationen viste normal funktion af hjer-
tet og ophgr af pulmonal shunting.

II. En 50-arig kvinde med alkoholisk cirrose og kro-
nisk hepatitis C blev indlagt med traumatisk baekken-
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Patienten i sygehistorie Il havde cyanose.

¥

fraktur og rabdomyolyse. Mistanke om lungeemboli
og ol-antitrypsinmangel blev afkreftet. Trods iltbe-
handling desaturerede patienten til en iltmetning
under 70% ved let mobilisering, serligt i siddende
stilling.

Patienten havde cirrosestigmata, clubbing og cya-
nose (Figur 1). Ved en ekkokardiografi med salt-
vandsmikrobobler blev der pavist intrapulmonale
shunter, hvilket var foreneligt med HPS. Den kliniske
tilstand var kronisk dérlig, idet hun var aftheengig af
ilt dognet rundt og havde et lavt funktionsniveau.
Levertransplantation kom ikke i betragtning pga. af
hendes ukorrigerbart store alkoholforbrug.

DISKUSSION
HPS er defineret ved intrapulmonal mikrovaskulaer
vasodilatation og angiogenese, hvilket medfgrer arte-
riel hypoksami og arteriovengs shunting hos patien-
ter med portal hypertension, hyppigst pga. cirrose
[2]. Leverskade friger endothelin, som gger friggrelse
af NO. NO diffunderer ind i glatmuskelceller og med-
forer vasodilatation. Translokation af bakterier over
tarmveaeggen ved cirrose stimulerer makrofager i lun-
gerne til udskillelse af tumornekrosefaktor alfa
(TNFa), som gger maengden af NO yderligere. Vaso-
dilatation og nedsat oxygenering af blodet gger den
pulmonale angiogenese. Angiogenesen stimuleres
ogsa ved monocytakkumulation i lungerne ved bakte-
riel translokation og friggrelsen af TNFo [3].

Der er ikke sammenhang mellem sveerhedsgra-
den af HPS og sveerhedsgraden af leversygdom [1].
Patienterne klager over snigende dyspng med pla-
typng (forveerring ved skift fra liggende til stdende
position). Objektivt findes der ortodeoksi (fald i arte-
rielt ilttryk pd mere end 5% ved stillingsskift) [4].
Hypoksamien starter med desaturering ved mobilise-
ring og progredierer til et invaliderende kronisk pro-
blem. Diagnosen kan stilles ved kontrastekkokardio-
grafi med saltvandsmikrobobler, der ved betydende
intrapulmonal shuntning kan pévises i venstre ventri-
kel mindst tre hjerteslag senere end i hgjre ventrikel
[3, 5]. Intrapulmonale shunter kan kvantificeres ved
lungeperfusionsscintigrafi.

Patienter med HPS har statistisk halveret levetid
i forhold til patienter med leversygdom alene [1, 2].
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Levertransplantation forbedrer prognosen fra en for-
ventet femarsoverlevelse pa under 25% til ca. 75%
[4].

Patienten i sygehistorie I fik svaer portal hyper-
tension og rapidt progredierende HPS forarsaget af
en uidentificeret arvelig leversygdom og havde en
yderst ringe prognose pa kort sigt. Det er bemearkel-
sesveerdigt, at udskiftning af leveren, som ikke var
funktionskompromitteret, ophevede hans intrapul-
monale shunter og dermed HPS.

Patienten i sygehistorie IT havde clubbing og cya-
nose, hvilket ses hos patienter med svaer HPS, hvorfor
disse fund hos leversyge patienter bgr give mistanke
om HPS [3]. Sygehistorien viser, at HPS bgr indgé
som en sjelden differentialdiagnose ved uforklaret
hypoksami hos patienter, hvor der er mistanke om le-
versygdom. Intrapulmonale shunter er pga. tyngden
mest betydende i siddende og stdende stilling. Man
ber fa mistanke om HPS ved desaturering ved stil-
lingsskift i hvile. Levertransplantation giver mulighed
for helbredelse af bade lunge- og leversygdommen.
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Dyspnoea is a common complaint in patients with chronic liver
disease. Hepatopulmonary syndrome (HPS) is an important
cause to be aware of in the setting of liver disease, dyspnoea
and hypoxaemia. HPS causes microvascular dilatation,
angiogenesis and arteriovenous bypassing. The patients suffer
from hypoxaemia in upright position and even during minimal
psychical activity. Contrast echocardiography, using micro-
bubbles as the contrast, is required to establish the diagnosis.
No medical therapy is available, only liver transplantation can
cure the disease.
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