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Listi yfir helstu skammstafanir

AlH : Autoimmune hepatitis/sjalfsofneemislifrarblgsa

ALT : Alanin aminotransferasi

AMA : Anti-mitochondrial antibody/hvatberamotefni

ANA : Anti-nuclear antibody/kjarnamotefni

AST : Aspartat aminétransferasi

ALP : Alkaliskur fosfatasi

ALS : Afengislifrarsjukdémur

y-GT : Gamma glutamy! transpeptidasi

HCC : Hepatocellular carcinoma/lifrarfrumukrabbamein

PBC : Primary biliary cirrhosis/frumkomin gallskorpulifur
NAFLD : Non-alcoholic fatty liver disease/fitulifrarkvilli an &fengis
NASH : Non-alcoholic steatohepatitis/fitulifrarbélga an afengis

MELD = model for end-stage liver disease



Agrip
Sigurjon Ragnar Rognvaldsson®, Einar S. Bjérnsson™?, Ottar M. Bergmann?, J6n Gunnlaugur

Jonasson™®, Sigurdur Olafsson?
!|_eknadeild Haskola islands, Meltingalaekningaeining Landspitala, *Rannséknarstofa i meinafradi 4 LSH.

Inngangur: Eldri rannsoknir hafa synt ad island hefur laegsta nygengi skorpulifrar &
Vesturléndum. I aftursynni rannsokn sem nadi yfir timabilid 1994-2003 var nygengi & Islandi
3,3/100.000 4 ari. Afengisneysla hefur aukist hér 4 landi tr 4,3 L per ibua >15 ara arid 1980 i
7,5 litra arid 2007. Tidni offitu og sykursyki 2 hefur aukist miki® undanfarna aratugi. I lok 9.
aratugarins hofst lifrarbolgu C faraldur & islandi. Lifrarbolga C getur tekid 20 ar eda lengur
ad proast i skorpulifur og pvi geeti ahrifa hennar verid farid ad geeta hér a landi. Tilgangur
rannsoknarinnar var ad meta ahrif pessara ahattupatta & nygengi skorpulifrar & island.

Efni og adferdir: Rannsoknin var framsyn og naai til allra peirra sem greindust med
skorpulifur i 3 ar, fra mars 2010 til febrdar 2013. Sjuklingar voru greindir annad hvort med
vefjasyni ar lifur eda med pvi ad uppfylla tvo af eftirfarandi fjorum atrioum:
myndgreiningarrannsoknir sem benda til skorpulifrar, vokvaséfnun i kvid, edagula i
vélinda/maga eda haekkad INR, sem ekki skyrist af 6drum orsokum. Einnig var safnad
itarlegum upplysingum um &hettupeetti, fylgikvilla og stig sjukdéms.

Nidurstddur: Alls greindust 99 sjuklingar, 67 karlar(68%). Midgildi aldurs var 62 ar(IQR 50-
70). Alls greindust 50/99 (51%) med vefjasyni. Medalnygengi & rannsdknartimabilinu var
10,3 tilfelli per 100.000 & ari. Afengi eitt og sér var orsok i 31 tilfelli (31%), afengi og
lifrarbdlga C saman i 18 (18%), fitulifrarsjukdomur ekki vegna afengis (e. non alcoholic fatty
liver disease (NAFLD)) einn eda asamt 6drum pattum i 22(22%), lifrarbdlga C ein eda dsamt
6drum en afengi i 6 (6%) tilfellum, 16 (16%) tilfelli voru af 6drum orsékum og 6 (6%) hofou
Opekkta orsok. I einu tilfelli var 6n6g uppvinnsla til ad segja til um orsok. Alls hofdu 24
(24%) lifrarbdlgu C. Alls hofou 46/99 (46%) ahaettupeetti fyrir NAFLD (offita og/eda
sykursyki og/eda haar blodfitur). Hja peim med greininguna NAFLD eda 6pekkt orsok voru
19/28 (68%) med pekkta ahattupaetti NAFLD en 27/71 (38%) hja hinum sjuklingunum
(p=0,0131). Alvarleiki sjukdomsins var maldur med Child Pugh gildi og skiptist: A=56,
B=30 og C=13. Midgildi MELD gilda var 10,3 (IQR 7-15). Af fylgikvillum h&fdu 53(54%)
enga, 37(37%) vokvasofnun i kvid, 13(13%) lifrarheilakvilla, 9(9%) blaedingar fra edagdlum
og 7(7%) hofou lifrarfrumukrabbamein. Adrir voru sjaldgeefari.

Alyktanir: Nygengi skorpulifrar hefur margfaldast hér & landi & undanférnum 10 arum.
Aukning i afengisneyslu og offitu asamt lifrarbélgu C faraldri eiga liklega 6ll sinn patt i auknu

nygengi.



1. Inngangur

Skorpulifur er lokastig ymissa langvinnra lifrarsjadéma og er alvarlegt heilbrigdisvandamal
vida um heim®. Skorpulifur er sjukdémur sem tekur langan tima ad préast og er gjarnan lengi
einkennalaus. A 20. 6ldinni var afengi adalorsok skorpulifrar & Vesturléndum. Margar
faraldsraedirannsoknir hafa verid gerdar sem syna ad tidni skorpulifrar er i beinu hlutfall vid
magn éafengis & hvern ibta. Afengisneysla & Islandi hefur verid ein st leegsta & Vesturléndum
og hefur tidni skorpulifrar verid i samraemi vid pad. Afengisneysla hefur hins vegar aukist
jafnt og pétt hér a landi undanfarna aratugi. Lifrarbolga C er annar sjukdomur sem getur
valdid langvarandi lifrasjakdémi og skorpulifur. Hér & landi for lifrarbdlga C ad breidast ut &
medal sprautufikla & seinni hluta niunda aratugarins. Lifrarbolga C tekur 20 &r eda lengur i ad
préast i skorpulifur p.a. liklegt er ad ahrifanna sé farid ad geeta hér a landi med aukningu
skorpulifrartilfella. Fitulifrarkvilli sem ekki tengist afengi (e. non alcoholic fatty liver disease,
NAFLD) getur einnig valdid skorpulifur. Ahattupzttir fyrir NAFLD eru offita, sykursyki 2
og héar blodfitur, allt sem einkennir svokallada efnaskiptavillu (e. metabolic syndrome). Folki

med pessa dhattupatti hefur fjolgad mikid & undanférnum aratugum 4 islandi.
Markmid pessarar rannsoknar var ad svara eftirfarandi spurningum:

1. Hvert er nygengi skorpulifrar & islandi?

2. Hverjar eru helstu orsakir skorpulifrar & islandi?

3. Hver eru tengsl dhettupatta og orsaka?

4. Hvada fylgikvilla hofdu sjaklingar vid greiningu og hver voru tengsl orsaka og
fylgikvilla?

5. Hverjar eru horfur sjuklinga vid greiningu?

1.1 Lifrin sem liffeeri

Lifrin er steersta liffeeri likamans. HUn er u.p.b. 2% alls likamspunga og er u.p.b. 1,5 kg i
medalmanni. Starfreeni hluti lifrarinnar kallast bledill (e. lobule). Lifrin inniheldur 50000 —
100000 slika bledla. Blegillinn er uppbyggdur i kringum midlaega blaed (e. central vein) sem
teemist i lifrarblaedarnar (e. hepatic veins). Adlegt midlegu blaadinni eru gallgangar.
Bandvefsflakar adgreina adlaga lifrarbledla. I flakunum eru litlir portaedlingar sem fa bl6d til
sin adallega fra blazdautfledi meltingavegarins i gegnum portedina. Utfra pessum
blazedlingum myndast svo stokkharedar (e. sinusoids) lifrarinnar sem liggja inn & milli

frumulaga og flytja blod til midleegu blasedarinnar. Lifrarfrumurnar (e. hepatocytes) eru pvi



avallt i snertingu vid portedablod. Auk hefdbundnu lifrarfrumnanna pa eru stokkharaedarnar
paktar af innanpelsfrumum og Kupffer frumum. Kupffer frumur eru stératfrumur lifrarinnar
0g geta gleypt bakteriur og 6nnur adskotaefni sem geetu ratad i lifrina. Stor got (e. pores) eru &
milli innanpelsfrumna. A milli innanpelsfrumnanna og lifrarfrumnanna er rymi sem kallast
Space of Disse. Vegna pessara stéru gata i innanpelinu getur naering borist greidlega fra blodi

um space of Disse og til lifrarfrumnanna.

Helstu efnaskiptahlutverk lifrarinnar eru efnaskipti kolvetna, fitu og prétina. Lifrin brytur
nidur glukosa, geymir hann i formi glykésa eda myndar nyjan glukdsa allt atfrd porfum
likamans hverju sinni. Lifrin gegnir pvi lykilhlutverki i stjornun bl6dsykurs. Lifrin sér einnig
um oxun fitusyra til ad sja 6drum liffeerum fyrir orku. Hin myndar einnig mikid magn af
kolesteroli, fosfolipidum og flestra lipdprétina. Einnig myndar lifrin fitu ar umframmagni af
prétinum og kolvetnum og geymir hana i fituvef. Lifrin brytur prétin nidur i amindsyrur,
myndar pvagefni Gr amméniaki, myndar blodvékvaprotin eins og albumin og nymyndar

ymsar sameindir Ur aminosyrum.

Onnur mikilveeg lifedlisfraedileg hlutverk lifrarinnar eru m.a. geymsla vitamina (sérstaklega A
en einnig By, 0g D), geymsla jarns sem ferritins, myndun storkupatta blédsins (t.d. fibrindgen,

préthrombin og patt VI1), myndun og seytun galls og afeitrun lyfja, horména og annara efna®.

1.2 Hvad er skorpulifur?
Skorpulifur er skilgreind vefjafreedilega sem utbreitt ferli sem einkennist af bandvefsmyndun
og umbreytingu & edlilegri lifraruppbyggingu i formgerdarlega afbrigdilega hnita®. Helstu

atlitseinkenni sem petta leidir af sér na yfir alla lifrina og eru m.a.

e Bandvefsflakar sem teygja sig & milli adleegra bledla lifrarinnar. 1 edlilegri lifur er
utanfrumuefni Gr kollegengerdum 1, I1l, V og Xl adeins ad finna i himnunni (e.
capsule) utan um lifrina. Lifrarfrumur tengjast ekki neinni raunverulegri kollagen
grunnhimnu. [ stadinn er fingert stodnet Gr kollagen 1V og 6drum prétinum sem liggja
i bilinu & milli lifrarfrumna og frumnanna sem pekja Space of Disse. I skorpulifur
fyllist Space of Disse aftur & moti af kollegengeroum 1 og I1l. Adaluppspretta pessa
auka bandvefjar kemur fra frumum sem heita Stellate frumur sem venjulega gegna pvi
hlutverki ad geyma A-vitamin. pegar lifrarfrumur skadast pa seyta paer ensimum sem
verka a stellate frumurnar svo per breytist i myofibroblasta, sem svo framleida

bandvef. Langvarandi bandvefsmyndun er almennt dvidsnuanleg en afturhvarf er po



mogulegt ef orsokin er fjarleegd timanlega”. Nakvaemlega hvenzr bandvefsmyndun
verdur 6vidsntanleg er ekki vel pekkt’. Margar orsakir geta legid ad baki
bandvefsmynduninni en samsetning bandvefjarins er pé alltaf svipud®. Hradi
bandvefsmyndunar er pé mismunandi eftir orsok. Umhverfispettir og mismunur milli
sjuklinga spila lika inn {°.

e Hnutar ur lifrarvef sem eru mismunandi ad steerd, fra pvi ad vera mjog litlir (< 3 mm i
pvermal — smahndtar) i ad vera mun sterri (> 1 cm i pvermal — stérhnltar ). Pessir
hnatar eru svo umluktir fyrrgreindum bandvefsflakum. Lifrarfrumurnar sem mynda
bessa hnlta eiga tvenns konar upptok: annars vegar eru petta langlifar lifrarfrumur
sem farnar eru ad syna merki um frumudldrun pegar skorpulifrin myndast. Hins vegar

eru petta stofnfrumur/forverafrumur sem eiga upptok sin i littlum gallgéngum®.

pegar skorpulifur hefur myndast verdur einnig truflun & sedakerfi lifrarinnar. Pad verdur til
bess ad gotin & milli frumnanna, sem pekja stokkharaedar lifrarinnar, hverfa sokum mikils
bandvefs og pa verdur minna um skipti a naeringarefnum & milli blédvokva og lifrarfrumna.
Einnig veldur skorpulifur hjaveitum (e. shunt/collaterals) a milli portedarinnar og
lifrarblazdarinnar annars vegar og lifrarslagedar og portedarinnar hins vegar. Pessar
hjaveitur valda 6edlilegum eadaprystingi i lifrinni og leidir pad til vanstarfsemi lifrar og
portaedahaprystings'. Nanar verdur fjallad um portedahaprysting seinna i ritgerdinni.

Skorpulifur er gjarnan skipt i tvennt med tilliti til prounar fylgikvilla: Skorpulifur i stédugu
horfi (e. compensated) er pegar fylgikvillar skorpulifrar, eins og vokvasofnun i kvid (e.
ascites) eda adagular, eru ekki farnir ad gera vart vid sig og lifrin getur enn sinnt sinu
hlutverki ad mestu leyti. Versnandi skorpulifur (e. decompensated) er sjukddémurinn kalladur
vid upphaf fylgikvilla. Pegar versnun hefst pa er sjuklingurinn i heettu & ad deyja af véldum

skorpulifrar og lifunarhorfur eru sleemar’.

1.3 Faraldsfradi skorpulifrar

Eldri islenskar rannsoknir hafa synt ad & seinni hluta 20. aldar var tidni skorpulifrar & Islandi
st legsta & vesturlondum?®. Tidnin var vida 10-20 falt haerri en hér & landi. Ymislegt hefur
breyst sidan pa. Bjor var leyfdur & islandi og ahrifa lifrarbdlgu C geetir sifellt meir. Taka skal
fram ad allar rannsoknir & algengi skorpulifrar eru peim annmarka hadar ad vera baksejar pd

peer gefi gdda mynd af astandi hvers tima.



1.3.1 Faraldsfraedi a islandi

A Tslandi hafa verid gerdar prjar baksejar rannsoknir & nygengi og déanartidni af véldum
skorpulifrar.

Sa fyrsta var birt &rid 1987 og var unnin upp ur danarvottordum fyrir timabilid 1951-1980,
greiningarskrdm fra 1971-1980, lifrarsynum sem send voru Rannsoknarstofu Haskdlans &
timabilinu 1971-1980 og krufningarrannsoknum fyrir timabilid 1971-1980. Daudsfoll af
voldum skorpulifrar & timabilinu méa sja i toflu 1. Alls fundust 95 sjuklingar, 59 karlar og 36

konur sem hofdu skorpulifur sem danarorsok & timabilinu.

‘ Timabil Karlar Konur Alls
1951-55 1,6 0,5 11
1956-60 2,4 1,2 1,8
1961-65 3,0 2,0 2,5
1966-70 2,4 1,8 2,1
1971-75 15 15 15
1975-80 1,6 0,5 11

Tafla 1. Medal danartidni vegna skorpulifrar & island 4 milli 1951-1980, & hverju 100.000 ibta.

Upplysingar um nygengi voru bara til fyrir timabilio 1971-1980. Tafla 2 synir pa sem
greindust eftir kliniskum uppslysingum a milli 1971-1980. Ad auki greindust 40 sjuklingar i
krufningu & pvi timabili. Afengi var orsok i 46% peirra sem greindust kliniskt. Hofundar
benda & ad pad sé athyglisverd tolfreedi ad nygengi skorpulifrar skuli lekka pratt fyrir vaxandi
afengisneyslu a pessum arum. beir telja ad astedur pess kunni ad hafa verid ad
medferdarirraedi fyrir afengissjuklinga hafi batnad a timabilinu. Einnig er island borid saman
vid vinyrkjulénd eins og Frakkland, italiu og Portigal par sem nygengid er sagt vera 20-25
sinnum harra par en & islandi. Fyrir utan pad ad afengisneysla i pessum londun veeri mun
meiri pad kunni skyringarnar & pvi ad liggja i sérstoku drykkjumynstri islenskra
afengissjuklinga, betri naeringu peirra midad vid pa erlendu og pessum godu Urreedum sem

stodu islenskum &fengissjiklingunum til boda®,

Timabil Karlar Konur Alls
1971-75 3,7 55 4.6
1976-80 2,7 1,8 2,2

Tafla 2. Nygengi sjuklinga sem greindust med kliniskum rannséknum. 34 karlar og 41 kona greindust.



Onnur rannsoknin nadi yfir timabilid 1951-1990. Likt og i fyrir rannsékninni var ekki haegt ad
afla upplysinga annars stadar en Ur krufningaskré fyrir timabilid 1951-1970, p.a. nygengi fyrir
skorpulifur var ekki rannsakad fyrir pad timabil. Alls létust 121 ur skorpulifur & pessu
timabili(1951-1990), 71 karl og 50 konur. Afengi var orsdkin i 29 tilfellum(24%) en 92
tilfelli(76%) voru af ¢drum orsokum. Umtalsverd fekkun vard a daudsfollum af voldum
afengis & milli timabilanna 1951-70 (19 daudsfoll) og 1971-90 (10 daudsfoll).
A timabilinu 1971-1980 var fjoldi peirra sem greindist med skorpulifur & spitélum (ekki i
krufningu) 70. A timabilinu 1981-1990 greindust 72. Alls greindust pvi 142 & spitélum & milli
1971 og 1990. 63(44%) tilfelli voru vegna afengis. Ad auki greindust 66 i krufningu p.a. i
heildina greindust 202 tilfelli & timabilinu 1971-1990, ad medaltali 10 & ari°.

AJ lokum er vert ad minnast & rannsokn sem kom Ut &rid 2009 par sem borid var saman
nygengi skorpulifrar i Gautaborg annars vegar og & Islandi hins vegar fyrir timabilid 1994-
2003. Su rannsokn leiddi i 1jos ad arlegt nygengi i Gautaborg var 15,3+2,4/100.000 en &
fslandi var pad 3,3+1,2/100.000, p.a. nygengid & Islandi var adeins 24% af nygenginu i
Gautaborg. Afengi var orsok i 62% tilfella i Gautaborg en i 32% tilfella & islandi. | Gautaborg
voru karlar i miklum meirihluta (69,3%) en & islandi var kynjahlutfallid mun jafnara (karlar
5296)'°. Nidurstodur naverandi rannséknar verda ad miklu leyti bornar saman vid pessa

rannsokn og hédan i fra verdur vitnad i hana sem 2009 rannsoknina.

1.3.2 Faraldsfradi 4 Nordulondum

begar Island er borid saman vid hin Norduléndin kemur i 1jos ad i kringum sidustu aldamot
var Island med langlagsta nygengid (3,3/100.000). | bréfi til ritsjora Scandinavian Journal of
Gastroenterology fyrir skémmu taka peir Sigurdur Olafsson og Einar S. Bjérnsson saman
nidurstodur ar nokkrum rannséknum sem gerdar hafa verid & nygengi skorpulifrar &
Norduldndunum. bar kemur fram ad tidni skorpulifrar er mun hearra i Danmérku og Finnlandi
en i hinum Iéndunum. I Danmérku var gerd rannsokn & nygengi & timabilinu 1996-2006 &
eyjunni Fjon. Nygengid reynist vera 33/100.000 og afengi var orsok i 79% tilfella. I Finnlandi
var gerd rannsokn fyrir arid 2005 sem unnin var upp Ur danarvottordum. S rannsokn syndi ad
daudsféll af voldum skorpulifrar voru 27,8/100.000 hja koérlum og 10,2/100.000 hja konum. i
Noregi reyndist nygengid vera 13,4/100.000, svipad og nygengid i Gautaborg i Svidpjdd.
pessi mikli munur milli landa skyrist af pvi ad neysla afengis er mun heaerri i Danmoérku og

Finnlandi en i hinum I6ndunum®.



1.3.3 Faraldsfraedi vida um heim

[ grein sem birt var arid 2007 var rannsékud danartidni vegna skorpulifrar i 41 landi vids
vegar um heiminn & timabilinu 1980-2002. Helstu nidurstédur ma sja i toflu 3. I henni kemur
fram ad aldursstodlud danartioni af véldum skorpulifrar & arunum 1980-1982 var langhaest i
Chile (54,90/100.000) og i Mexik6 (57,29/100.000). Tionin var einnig yfir 30/100.000 i
Midjardarhafslondunum Frakklandi, italiu, Portigal. | Bulgariu, Rumeniu og Austurriki var
tidnin einnig yfir 30/100.000 og & Spani var hin 26,37/100.000. | Bandarikjunum var tidnin
15,33/100.000. Tidnin var frekar l4g i Bretlandi (UK, Scotland) par sem hin var
7,82/100.000. Pegar préunin nastu tvo &ratugina & eftir er skodud kom i ljés ad tioni
daudsfalla lekkadi umtalsvert i flestum I6ndum. | midjardarhaflondunum laekkadi tidnin
mikid og rétt eftir 4rid 2000 var tidnin i Frakklandi, italiu og Spani & milli 12 og 15/100.000. |
Portugal var hin 18/100.000. | Bandarikjunum laekkadi tidnin Gr 15,3 i 9,7/100.000. Svipada
lekkun var ad sja annars stadar i Ameriku. I nokkrum Evrépulondum jokst tidnin. A
Norduldondunum var yfir 40% hakkun i Danmdérku og yfir 90% hakkun i Finnlandi. Tidnin
jokst einnig i mérgum Austur-Evropulondum. Athygli vekur hversu gifurlega mikil aukning
var a daudsfollum af véldum skorpulifrar i Bretlandi (UK, Scotland), sérstaklega & timabilinu
1992-2002 en b4 jokst tidnin um 142%, r 8,36 i 20,33/100.000™2. [ annarri rannsékn er
nygengid a timabilinu 1992-2001 i Bretlandi skodad. Nidurstadan par var ad nygengid hafdi
aukist ur 12,05 arid 1992 i 16,99/100.000 arid 2001. Nygengi hakkadi badi i afengistengdri
skorpulifur og skorpulifur af 6drum orsokum. Ekki er talad um hugsanlegar &stedur pessarar

haekkunar i greininni®,

1.3 Orsakir skorpulifrar

1.3.1 Afengi

Afengisneysla er stor ahettupattur fyrir langvinnum lifrarsjikdémum & heimsvisu og er
algengasta orsok skorpulifrar & Vesturlondum. Arid 2004 var afengisneysla tengd 3,8%
daudsfalla i Bandarikjunum og arid 2007 var afengi orsok 48% allra daudsfalla af voldum

skorpulifrar par i landi.

Afengislifrarsjukomur (ALS) getur birst sem breitt svid lifrarkvilla. Honum ma skipta i 4 stig:
Fitulifur, afengislifrarbolga, bandvefsmyndun og skorpulifur. betta eru ekki endilega adgreind
stig i préun sjukdoémsins heldur morg stig sem geta verid til stadar a sama tima. Adeins 35%

afengissjuklinga préa med sér langt genginn ALS sem bendir til pess ad adrir pettir hafi par



ahrif. Nokkrir ahaettupeettir hafa verid tilgreindir. Peirra & medal eru kyn (konur frekar en

karlar), offita, drykkjumynstur, neringarstig, erfdapettir og sigarettureykingar.

Fitulifur (e. steatosis) eru fyrstu vidbrdgd lifrarinnar vio misnotkun &fengis og einkennist af
uppsofnun fitu i lifrarfrumum. Yfir 90% afengissjuklinga fa fitulifur. Talid er ad Utsetning
fyrir afengi hafi, beint eda Obeint, ahrif & umritunarpeetti sem styra efnaskiptum lipida. bPad
orvar fitumyndun og hindrar oxun fitusyra i lifrarfrumum. Sjalfsat er einnig mikilveg leid til
ad hindra uppsofnun fitudropa i lifrarfrumum. Langvarandi afengisneysla hindrar sjalfsat.
Reyndar virdist skammvinn afengisnotkun auka sjalfsat og seinka pannig myndun fitulifrar en
vid langvarandi neyslu er sjalfsat hindrad. Fitulifur er yfirleitt einkennalaus og getur gengid til

baka med afengisbindindi i 4-6 vikur.

Afengislifrarbolga einkennist af innras bolgufrumna i lifrina og skemmdum & lifrarfrumum.
Afengislifrarbolga myndast i sjikingum med fitulifur og henni fylgir yfirleitt vaxandi
bandvefsmyndun. Talid er ad afengislifrarbdlga komi fyrir i 10-35% drykkjumanna. AL getur
valdid vegum lifrarskemmdum en einnig alvarlegum lifshettulegum skemmdum. Pad sem
einkennir afengislifrarbdlgu & vefjasyni er blodruutlit & lifrarfrumum, iferd daufkyrninga (e.
neutrophils), Mallory-Denk klumpar, fitulifur og bandvefsmyndun utan med lifrarfrumum

(chicken wire fibrosis). | mérgum tilfellum er undirliggjandi skorpulifur.

Afengi er adallega brotid nidur af aldehyd dehydrégenasa i umfrymi, cytochrome P450 i
mikrosomum og katalasa i peroxisomum. Nidurbrot afengis gefur af sér hvarfgjarnar
surefnisafleidur og veldur fituoxun (e. lipid peroxidation), ryrnun & glatapioni i hvatberum og
ryrnun & S-adendsylmepidnini. Allt petta gerir lifrarfrumur naemari fyrir skemmdum. Styrdur
frumudaudi er annad einkenni AL og er afleiding nokkurra ferla, m.a. afengistengdra
lifrarskemmda, oxunaralags, hindrunar lifunargena (c-Met) og 6rvunar sameinda (TNF-a og
FAS-bindill) sem yta undir styrdan frumudauda. Afengi virkjar sidan 6sérhaefda dneemiskerfid
med pvi ad Orva bakteriuvoxt i pérmum og auka gegndrepi fyrir flutningi lipopolysakkarida
(LPS) fra bakteriunum yfir parmavegginn og med bléai til lifrar. LPS virkjar sidan Kupffer
frumur til ad seyta frumubodum (e. cytokine) sem valda lifrarfrumuskemmdum. LPS, &samt
pessum frumubodum, érva sidan innras neutrophila i lifrarvefinn. Fjoldi neutrophila gefur til
kynna alvarleika AL. b6 hefur ekki verid synt fram & ad neutrophilar eigi patt i meinmynd
sjukdémsins. Sjukingar med AL hafa einnig mikid magn af métefnum gegn fituoxun i bl6di
sem og mikid af T-frumum i lifrinni. Pad bendir til pess ad virkjun sérhaefda dnemiskerfisins

taki patt i meinmynd ALS. Einnig er talid ad afengi valdi ekki adeins skemmdum &
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lifrarfrumum heldur komi pad lika i veg fyrir fjdlgun lifrarfrumna i AL sjaklingum™. A8
lokum leida skemmdir & lifrarfrumum af voldum é&fengis til vikjunar stellate frumna og
bandvefsmyndunar eftir ferli sem rakid var i kaflanum Meinmynd skorpulifrar. Helstu
einkenni AL eru lasleiki, lystarleysi, pyngdartap, verkir i efri kvid, stekkud lifur og hiti.
Mikilveegasta medferdin fyrir afengislifrarsjiklinga er afengisbindindi. Aframhaldandi

&fengisneysla hefur slemar horfur og eykur likur 4 myndun skorpulifrar.

Eins og adur sagdi er afengi algengasta staka orsok skorpulifrar. I 2009 rannsékninni var
4fengi orsok i 31% tilfella & islandi og i 62% tilfella i Gautaborg, svo dami séu tekin®™.
Rannsdknir hafa synt ad tioni skorpulifrar i hverju landi er i beinu hlutfalli vid afengisneyslu &
hvern ibla i pess®™. begar skodadar eru tolur fra OECD sem syna neyslu afengis i
adildarléndunum pa sést ad afengisneysla & hvern ibda eldri en 15 &ra & Islandi er medal
beirra laeegstu & listanum. Island stendur p6 ekki jafnvel ad vigi pegar skodadar eru télur yfir
préun i a&fengisneyslu & milli aranna 1980 og 2009. Neyslan hefur aukist ar 4,3 litrum a hvern
ibda eldri en 15 ara arid 1980 i 7,3 litra arid 2007 (ekki til nyrri tolur fyrir island). bad er
aukning um 68%. Adeins Mexikd, Kina og Brasilia hafi aukid neyslu sina hlutfallslega meira

en Island®®.

1.3.2 Fitulifrarkvilli an afengis

Fitulifrarkvilli an afengis (e. non alcoholic fatty liver disease (NAFLD)) er algengt astand par
sem fitulifur myndast i sjuklingi sem hefur ekki sogu um mikla afengisneyslu. NAFLD veldur
somu Gtlitslegu breytingum 4 lifrinni og ALS gerir og getur synt allar peer fjorar breytingar
sem reett var um i kaflanum um afengi, p.e. fitulifur, fitulifur med bélgu, bandvefsmyndun og
skorpulifur. Hugtakid fitulifrarbolga an afengis (e. non-alcoholic steatohepatitis (NASH)) er
notad til ad lysa peim vefjafreedilegu breytingum sem adur var lyst pegar afengi er ekki orsok.
NAFLD hefur mikil tengsl vid svokallada efnaskiptakvillu (e. metabolic syndrome).
Efnaskiptavilla er skilgreind sem astand par sem einstaklingur hefur a.m.k. 2 af eftirfarandi
einkennum: offitu, sykursyki 2 (auki® instlinvidnam), haekkadar blodfitur og haprysting. |
sjuklingum med efnaskiptavillu hafa sykursyki 2 og offita mest tengsl vio mikla
bandvefsmyndun og framgang sjukdémsims. Insulin  vidnamid veldur upps6éfnun
pridglyserioa i lifrarfrumur & a.m.k. 3 vegu: (1) med skertri oxun & fitusyrum, (2) med aukinni

myndun og upptoku & fitusyrum, (3) med minnkadri seytun lifrarfrumna & VLDL kolesteroli’.

Rannsdknir benda til ad NAFLD geti verio til stadar i 20-30% einstaklinga & Vesturlondum,
Algengid eykst fra 16,5% i gronnu folki upp i 75% i offeitu folki. Sjukdomur kemur fyrir a
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6llum aldri, jafnvel i bérnum, par sem sterk tengsl eru vid offitu. Algengid haekkar med aldri
og haesta algengid er hja folki & aldrinum 40 til 49 &ra. Ranns6knum ber ekki saman hvort ad
kyn sé aheattupattur fyrir NAFLD. Offita er mjog sterkur, sjalfsteedur &heettupéattur fyrir
NAFLD, serstaklega ef fitan er midleeg. bad utskyrir hvernig frekar magurt folk, par sem fitan
safnast um midjuna, getur haft NAFLD"".

1.3.3 Lifrarboélga C

Lifrarbolga C er sjukdomur med Utbreidslu um allan heim og orsakast af lifrarbolguveiru C.
Lifrarbolga C er RNA veira Ur Flaviviridae fjolskyldunni. Veiran var upphaflega klénud arid
1989 par sem han var greind sem orsakavaldur af veirulifrarbdlgu sem ekki orsakadist af
lifrarbolgu A eda lifrarblgu B veirunum?.

Lifrarbdlga C smitast adallega pegar folk verdur Gtsett fyrir syktu blodi, t.d. vid ad piggja
bl6d, vid ad sprauta sig i @d med eiturlyfjum eda ad stinga sig Ovart & nal syktri med

lifrarb6lgu C*°. Algengir ahattupeettir lifrarbélgu C smits eru:

e ad sprauta eiturlyfjum i &g,

e a0 piggja bldd fyrir arid 1992 — adur en greiningarpréf komu & markad,
e a0 stinga sig Ovart & syktri nal,

e a0 fostur sykist af modur,

e dreyrarsyki (e. hemophilia),

e blodskilun,

o liffeeragjafir fra syktum gjafa fyrir arid 1992.

Sjaldgeaefari ahaettupeettir eru m.a. kdkainnoktun i nds, hudfluranir og smit vid kynmok.
Ekki var byrjad ad skima fyrir lifrarbdlgu C i blodi fra blodgjofum fyrr en 1992 og pvi voru
blé8pegar fyrir pann tima i aukinni hattu & ad smitast af lifrarblgu C%.

bad er axtlad ad 3%, 170 milljonir, ibta heimsins séu syktir af lifrarbdlgu C. I Egyptalandi er
heesta algengi allra landa (u.p.b. 25%) af lifrarbolgu C. Astadan fyrir pvi er st ad par var
fjoldi folks sprautadur med vinsteinslyfjum (e. tartar emetic) gegn schistosomiasis orminum

an pess ad notadar veeru einnota nalar og belgsprautur'®.

Fyrir arid 1980 pekktist pad ekki & Islandi ad eiturlyfjanotendur sprautudu sig i &d. Her6in og
kokain voru ekki & vimuefnamarkadnum og amfetaminid sem haegt hefdi verid ad sprauta i &0
var ekki pannig notad. Pad var ekki fyrr en 1983 sem grundvollur skapadist fyrir pvi ad

sprautufiklar urdu til 4 islandi pegar amfetaminsulfat-duft kom & markadinn. Sprautufiklum
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sem skradu sig inn a medferdarheimilid VVog fjolgadi upp fra pvi og voru ordnir 9% allra sem
skrédu sig par inn arid 1994. Fjoldi peirra hefur aukist til muna sidan pé en arid 2009 voru
sprautufiklar 24% allra sem skradu sig inn & Vog. Samfara pessu fylgdi aukning i lifrarbolgu

C sykingum hér & landi?*.

Allir peir sem smitast af lifrarbdlgu C fa brada lifrarbdlgu en einungis 15% fa einkenni fra
henni®2. b.a.l. verda flestir sjuklingar fyrst um sinn ekki varir vid ad hafa sjukdéminn. Eftir ad
einstaklingur hefur smitast tekur pad 7-21 dag fyrir lifrarbdlgu C veiru RNA ad greinast i
bl63i%. bvi fylgir sidan seinkud hakkun & alanin aminotransferasa (ALT) sem gefur til kynna
skemmdir & lifrarfrumum. ALT getur haekkad i allt ad 10x venjulegt gildi og samfara pvi er
oft haekkun a bilirabini. Ef einkenni birtast i bradri lifrarbolgu C pa eru pau flest almenn og
gefa ekki endilega til kynna lifrarsjukdom. Algengustu einkennin eru preyta, 6gledi,
kvidverkur, minnkud matarlyst, veegt haeekkadur hiti, kladi og vodvaverkir. Sumir f& svo gulu
sem er pad einkenni sem gefur sterkasta visbendingu um lifrarsjukdom. pad er pekkt ad brad

lifrarb6lga geti ordid svasin en pad gerist adeins i einstaka tilfellum?®,

75-85% peirra sem sykjast af veirunni préa med sér langvinna lifrarbolgu C. Hja hinum 15-
25% hreinsast veiran ur likamanum & 3-4 manudum. Asteda pess ad sumir losa sig vid
veiruna en ekki adrir er dpekkt. Ljost er pé ad konur fa sidur langvinna sykingu en karlar.
Einnig virdast peir sem fé& einkenni af bradri lifrarbdlgu sidur fa langvinna lifrarbdlgu og er
bad pa talid stafa af sterkara dnaemissvari hja peim sem fa einkenni. Lifrarbdlga C telst vera
langvinn pegar veiru RNA er i bl6d i a.m.k. 6 manudi eftir smit. begar peim pattaskilum er

nad er mjog sjaldgeft ad likaminn losi sig vid veiruna.”®

Lifrarbolga C er ein algengasta asteeda langvinnra lifrarsjukdoma. Skorpulifur tekur 20-30 ar
ad medaltali ad myndast Gt fra lifrarbolgu C. I storri fjolgreiningarrannsokn (e. meta-analysis)
fundu Thein og félagar pad ut ad ad medaltali hofdu 16% sjuklinga fengid skorpulifur innan
20 4ra”®. Helstu pettir sem studla ad préun skorpulifrar hja pessum hépi eru mikil
afengsdrykkja, ad vera eldri en 40 éra vid sykingu, ad vera karl og ad vera einnig med HIV
eda lifrarbolgu B*,

1.3.4 Opekktar orsakir - ,,cryptogen”

[ flestum rannsoknum & orsdkum skorpulifrar eru u.p.b. 10% tilfella par sem orsék er 6pekkt
eda ,,cryptogen®. Algengasta asteda pessara tilfella er talin vera NAFLD. begar sjuklingarnir
greinast med skorpulifur hefur fitan hins vegar horfid ur lifrinni og pvi eru vefjafraedileg
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einkenni NAFLD ekki lengur til stadar. bessi tengsl eru talin likleg par sem hluti peirra
sjuklinga sem hafa Opekkta orsok hafa pekkta ahattupeetti fyrir NAFLD en peir eru eins og
40ur sagdi offita og/eda sykursyki ogleda haekkadar blodfitur®. Af peim sjuklingum sem
greindust med skorpulifur & islandi milli 1994 og 2003 voru 19 (20%) med 6pekkta orsok™°.

1.3.5 Adrar orsakir.

Frumkomin gallskorpulifur (e. primary biliary cirrhosis, PBC) er langvinnur lifrarsjakdémur
sem einkennist af eydingu gallganga innan lifrarinnar, gallstiflu og getur i sumum tilfellum
leitt til skorpulifrar. PBC er bolgumyndandi sjalfsofnemissjakdomur. Likt og flestir
sjalfsofnemissjukdoémar leggst hann adallega & konur, i pessu tilfelli midaldra konur. Yfir
90% peirra sem greinast eru konur®®. | samantekt & 37 rannséknum (par af 28 sem gerdar voru
eftir 1980) reynist nygengi PBC vera a bilinu 0,07 — 4,9/100.000 a ari. Algengid var a bilinu
0,67 — 40,2/100.000%". Haestu nygengis- og algengstolur komu fra Skandinaviu, Bretlandi og
nordurrikjum Bandarikjanna. Sumar rannsoknir benda til pess ad nygengi PBC fari haekkandi
en pad er talid ad pessi haekkun geeti stafad af betri greiningarteekni®®. 1 islensku rannsékninni
fra arinu 2009 reyndust 14(14%) hafa greinst med skorpulifur af véldum PBC a timabilinu
1994-2004. bad sem einkennir PBC og adstodar vid greiningu er tilvist hvatberamétefnis (e.
anti-mitochondrial antibodies, AMA), sem er badi mjog neemt og mjog sértekt fyrir PBC.
Greining & PBC telst 6rugg pegar sjukingur hefur a.m.k. tvd af eftirfarandi premur
skilmerkjum: (1) AMA i bl6di med titer 1:40 eda herra, (2) 6utskyrda haekkun & alkaliskum
fosfatasa (ALP) sem er a.m.k. 1,5 sinnum heerri en edlileg efri mork i meira en 24 vikur og (3)
vefjaskodun sem gefur til kynna skada & gallgéngum?®.

Lifrarbolgu B veira (e. hepatitis B virus) er DNA veira Ur Hepadnaviridae fjolskyldunni.
Veiran hefur sterka saekni i lifrarfrumur en getur einnig fundist i nyrum, brisi og
einkyrningsfrumum. Fjolféldun veirunnar er ekki beint skadleg fyrir frumurnar heldur eru pad
Onaemisvidbrogd vio motefnavokum veirunnar sem styra lifrarfrumuskadanum ad mestu
leyti?®. Brad lifrarbdlgu syking i fullordnum og eldri bérnum veldur sjaldan einkennum (i
u.p.b. 30% tilfella) en er p6 mjog smitandi. Einungis um 5% peirra fa langvinna lifrarb6lgu og
20-30% pessara 5% fa svo skorpulifur. I ungum bdrnum sem smitast af modur sinni snyst
petta vid. beim gengur verr ad hreinsa veiruna ur likamanum og u.p.b. 90% peirra fa
langvinna lifrarbélgu®.

A heimsvisu er lifrarbolga B mikid vandamal og aatlad er ad u.p.b. 400 milljon manns séu
berar. Smitleidir eru mismunandi eftir heimshlutum. [ 16ndum par sem algengi lifrarb6lga B

er hétt er algengasta smitleidin ad madir syki 6faett barn sitt. A Vesturldndum eru algengustu
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smitleidir med kynmokun, sprautunotkun og blédsmiti®®. A islandi greindust 504 & timabilinu
1997-2011*. Lifrarbdlga B er sjaldgef orsok skorpulifrar & islandi. I islensku rannsékninni
fr& 2009 var lifrarblga orsok i 3,1% tilfella™.

Jarnhledslukvilli (e. hemochromatosis) er arfgengur sjakdémur sem einkennist af sjuklegri
uppséfnun jarns i frumum i lifur, hjarta og innkirtlum. Uppsofnunin orsakast af
stokkbreytingum sem hafa ahrif a prétin sem takmarka upptoku jarns i blodid fra
meltingarveginum.  Fjorar  slikar  stokkbreytingar —eru  pekktar. Langalgengastu
stokkbreytingarnar eru i geni sem kallast HFE og er & litningi 6 og veldur yfir 80% tilfella. St
algengasta er HFE-C282Y. [ hvitu folki er algengi arfhreinna C282Y bera 1:200 til 1:300 og
er stokkbreytingin sérstaklega algeng i N-Evropu. b6 ad stokkbreytingin sé svona algeng péa er
adeins brot af berunum sem fer sjokdéminn. Beadi einstaklingsbundnir og utanadkomandi
peettir (eins og afengisdrykkja) hafa par ahrif. Fyrstu einkenni sjukdémsins eru 6sértek. pPau
algengustu eru preyta, slen, lidverkir og steekkud lifur en an medferdar getur sjukddémurinn
leitt til skorpulifrar, sykursyki og hjartasjukdéma. Heaegt er ad greina sjukddéminn snemma
med erfdarrannsoknum og koma pannig i veg fyrir Gafturkreefan skada a lifur og 6drum
liffeerum. Adalmedferd vid jarnhledslukvilla er blodtaka®. T islensku rannsokninni fra 2009

reyndust 7(7%) hafa fengid skorpulifur af véldum jarnhledslukvilla™.

Sjalfsofnemislifrarbdlga (e. autoimmune hepatitis, AIH) er bolgusjukdémur i lifrinni sem
getur herjad baedi & born og fullordna og er sérstaklega agengur i bérnum. Hann leggst frekar
a konur (3,6:1) en karla. Nygengid nar hamarki & unglingsarum og svo aftur & milli 35-40 ara
0g er u.p.b. 1-2/100.000 & &ri. Sjukdémurinn skiptist i tveer gerdir: gerd 1 og gerd 2. Gerd 1
einkennist af tilvist kjarnamdtefna ( anti-nuclear antibodies, ANA) og/eda sléttvédvamotefna
(anti-smooth muscle antibodies, SMA) og eru til stadar i yfir 80% AIH tilfella. Gerd 2
einkennist af tilvist motefnanna anti-liver/kidney microsomal antibody (LKM gerd 1) og/eda
anti-liver cytosol (LC1) og/eda LKM gerd 3. Flestir sem hafa gerd 2 er konur og bérn. pessir
motefnavakar valda pvi T-frumur rddast gegn motefnavokum sem peaer myndu venjulega ekki
radast gegn.

Sjuklingar geta badi synt einkenni AIH og annarra sjalfsofnemissjukdéma eins og
PBC eda primary sclerosins cholangitis (PSC) & sama tima. bPegar pad gerist er pad kallad
soverlap syndrome®. I allt ad 30% tilfella hefur skorpulifur myndast pegar sjukdéomurinn er
greindur. Medferd er yfirleitt dnemisbelandi steralyf en pratt fyrir medferd getur AIH valdid
skorpulifur med tilheyrandi fylgikvillum®.
i 2009 rannsékninni var AIH orsék skorpulifrar i 9 (9%) tilfellum™.
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Adrar sjaldgefari orsakir skorpulifrar eru m.a. Wilsons sjukdomur, metétrexat medferd, PSC,
afleidd gallskorpulifur (e. secondary biliary cirrhosis), slimseigjukvilli (e. cystic fibrosis) og
a-1-antitrypsin skortur.

1.4 Greining skorpulifrar

Mikilveegustu klinisku afleidingar skorpulifrar eru portedahaprystingur og lifrarbilun. pessi
einkenni geta svo valdid fylgikvillum sem geta stofnad lifi sjuklingins i hettu, eins og
vokvasofnun i kvid og bledandi edagulum i veélinda. Pegar leknar greina skorpulifur hja
sjuklingi eru einnig nokkur onnur einkenni sem peir geta studst vid eins og rodaldfar,
haredastjornur (e. spider angioma) og lofakreppa (e. Dupuytren‘s contracture). Afbrigdileg
lifrarprof gefa leeknum lika visbendingu ad um lifrarsjukdom geti verido ad reeda. Ad lokum

eru sidan myndgreiningarrannsoknir og vefjasyni notud til ad stadfesta greiningu.

1.4.1 Afbrigdileg lifrarprof
pegar talad er um afbrigdileg lifrarpréf er att vid breytingar & blddstyrk ensima, protina og

annarra efna sem helst tengjast lifrarstarfsemi. Eftirfarandi eru helstu lifrarvisarnir.

Aspartat aminotransferasi (AST) og alanin aminoétransferasi (ALT) eru ensim sem hvata
flutning aminhdpa a milli sameinda. ALT finnst i mestum styrk i lifrarfrumum og er i
umfrymi peirra. AST finnst i hjarta, beinagrindarvdédvum, nyrum, heila og lifur og er baedi i
umfrymi og hvatberum. Pbegar lifrarfrumur verda fyrir skada pa leka AST og ALT 0t i bl6did.
Peir eru pannig gédur malikvardi & lifrarfrumuskemmdir. Haekkun getur m.a. bent til bradrar
lifrarbdlgu, sveesinnar lifrarbdlgu, langvarandi lifrarb6lgu, fitulifrar og skorpulifrar, misjafnt

eftir pvi hve hér styrkur peirra er i bl68i*.

Alkaliskur fosfatasi (ALP) finnst i nanast 6llum vefjum likamans en s& hluti ensimsins sem
fer i bl6did kemur annad hvort fra lifur eda beinum. Hakkun bendir til stifladra gallganga,

annad hvort innan eda utan lifrar™,

y-Glutamy! transpeptidasi (GGT) er himnubundid glykoprétin sem hvatar feerslu 4 y glutamyl
hop & yfir & onnur peptid, amindsyrur eda vatn. GGT getur haekkad i bradri lifrarbolgu og neer
pa hamarki 2-3 vikum eftir ad sjukdomurinn hefst. Likt og ALP pa haekkar GGT pegar
gallgangar stiflast. Ef leeknir er ekki viss hvort haekkun & ALP sé fra beinum eda lifur pa getur
hann studst vid GGT par sem pad er nanast alltaf einnig heekkad*®.
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Albumin er pad proétin sem framleitt er i lifur sem mest er af i blédinu. Helmingunartimi pess i
bl6di er allt ad 20 dagar p.a. styrkur albumins i blodi er ekki godur melikvardi &
prétinframleidslu i bradum lifrarsjakddémi. Albumin er venjulega Obreytt i lyfjatengdum
lifrarskemmdum og stiflugulu. Edliegur blédstyrkur albumins er & bilinu 36-45 g/L. Ef styrkur
albumins fer undir 30 g/L etti pad ad vekja grun um langvinnan lifrarsjakdom eins og
skorpulifur sem yfirleitt veldur minnkadri albimin framleidslu. Vid vokvasofnun i kvid getur
framleidsla verid edlileg en minnkadur styrkur vegna aukins dreifingarrammals. Lagt albimin
gildi er ekki sértekt fyrir lifrarsjdkdoma og getur komid vid vannaringu og i

nyrnasjukdémum®.

Bilirubin er nidurbrotsefni heme sem kemur fra raudum blodkornum. Malingum a bilirabini
er skipt i heildarbilirabin, samtengt (e. conjugated) biliribin og 6samtengt bilirabin. Bilirabin
er torleyst i vatni og er bundid vid albimin til ad byrja med. bad er svo flutt til lifrar sem
bindur pad & glukorén syru og gerir pad samtengt og par med vatnsleysanlegt. bad er sidan
skilio ut med galli. Heekkad bilirdbin i blédi veldur gulu. Hekkun & samtengdu bilirdbini er
oftast valdido af lifrarbolgu eda hindrun & fleedi galls innan eda utan lifrar. Haekkun &
6samtengdu biliribini er oftast vegna raudkornarjufandi blddleysis, sem veldur pvi ad of

miki® af 6samtengdu bilirabini berst til lifrar til ad unnt sé ad konjugera pad®.

PT/INR eru melikvardar & storkuvirkni blodsins. Blédstorknun er endapunktur & flokinni réo
ensimhvarfa sem inniheldur a.m.k 13 peetti, 11 hverra eru framleiddir i lifrinni. Flestir pessara
patta eru til i miklu magni i likamanum og gallar i blodstorku verda pegar lifrin er ekki ad
framleida nog af pessum pattum. Prothrombin timi (PT) er s& timi sem pad tekur blodvokva
ad storkna eftir ad storkupeetti er beett i hann. Haekkadur PT gefur til kynna skort & storkupeetti
VII, sem framleiddur er i lifrinni. INR (international normalized ratio) er hlutfall sem reiknad

er Utfra maeldum PT annars vegar og vidmidunar PT hins vegar. INR hakkar ef PT hakkar®.

1.4.2 Fylgikvillar

Portaedahaprystingur er énnur af tveimur helstu afleidingum skorpulifrar. Porteedin myndast
vid samruna efri og nedri parmabldaedanna (e. mesenteric vein) og miltisblaedarinnar og
liggur til lifrarinnar. barmablazedarnar flytja bl6d fra meltingarvegi og miltiseedin flytur bl6d
fra milta®*. Bandvefsuppsofnun &samt aukinni framleidslu a@daprengjandi efna eins og
enddpelins og minnkadrar framleidslu aedavikkandi efna eins og nituroxids leidir til aukins
vidnams i a&dabedi lifrarinnar og par af leidandi porteedahaprystings. Samfara pessu myndast

hjaveitur milli porteedarinnar og kerfisblddrasarinnar til ad vega & méti pessu aukna vionami.
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pad leidir til aukins adfalls til hjartans, meira 0tfalls hjartans og vikkunar &da i
idrablodrasinni. Viondm minnkar i kerfisbl6drasinni sem veldur pvi ad nyrun halda eftir meira
salti og vatni og bléorammal eykst og p.a.l. eykst bléofledi til porteedarinnar. Pessi ofvirkni &
bl65fleedi til innri lifferanna studlar ad vidhaldi portedahaprystings og eykur hann jafnvel®®.
Portedahaprystingur er  skilgreindur  sem  portedaprystingsstigull  (mismunur &
porteedarprystingi og prystingi i lifrarbldéedunum) heerri en 5 mmHg. Pad er pd pegar
stigullinn verdur >10 mmHg sem fylgikvillar fara ad koma fram>’. Helstu fylgikvillarnir eru
vokvasofnun i kvid og myndun &dagula i vélinda/maga sem geta blaett. Porteedahaprystingur

getur einnig, 4samt lifrarbilun, valdid lifrarheilakvilla’.

Lifrarbilun verdur pegar lifrin hefur ekki lengur getu til ad sinna nymyndunar- og
efnaskiptahlutverki sinu vegna skemmda & lifrarfrumum. Lifrarbilun getur baedi verid brad og
vegna langvarandi éaverka & lifrinni. Brad lifrarbilun getur ordid vegna lyfja eda
veirulifrarbélgu. Langvarandi lifrarbilun er eitt af einkennum skorpulifrar par sem bandvefur
er na til stadar par sem virkur lifrarvefur var &dur. Han getur valdid gulu og, i sameiningu
med portedaprystingi, lifrarheilakvilla. Onnur afleiding lifarbilunar er minnkad nidurbrot
estrégena. bad leidir til kynkirtlavanseytingar og brjéstastekkunar i karlménnum?.,

Vokvasofnun i kvid (ascites) er algengasti fylgikvilli skorpulifrar og kemur fyrir i um 50%
sjuklinga innan 10 éara fr4 greiningu. Hann er gjarnan fyrsta merki versnandi skorpulifrar.
Portaedaprystingur er lykilatridi i myndun ascites, en asamt &davikkun i idrablodrasinni og
virkjun taugaboda leida pau til vardveislu natriums og vatns sem endar med auknu
bl6drammali. Einnig verdur aukinn prystingur i idrahareedum sem veldur aukinni siun
sogedavokva ut i kvidarholid. Med upps6fnun vokva i kvid versna horfur
skorpulifrarsjuklinga mikid. Hja sjuklingi med medalmikla vokvasdfnun eru priggja ara
lifunarhorfur 50%. U.p.b. 15% pessara sjuklinga fa einnig sjalfsprottna bakteriusykingu i
kvidarhol (spontaneous bacterial peritonitis, SBP), sem gerir horfurnar ennpa verri*®. SPB er
skilgreind sem syking i kvidarholsvokva an synilegrar, skurdtekrar orsakar og kemur fyrst og
fremst fyrir i sjuklingum med langt gengna skorpulifur. Klinisk einkenni SPB eru hiti,
kvidverkur, vidkvaemur kvidur og breytt gedraen heilsa’. Algengustu bakteriurnar sem raektast

ar kvidarholsvikva eru E. coli og ymsar tegundir af Streptococcus®®.

Adagular i vélinda/maga eru annar fylgikvilli sem er bein afleiding portedahaprystings.
AEdagular eru til stadar i u.p.b. helmingi sjuklinga vid greiningu en veldur peim ekki neinum
Opaegindum. Eins og adur sagdi myndast hjaveitur milli portedakerfisins og
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kerfisblodrasarinnar. Paer geta svo leitt til pess ad blod safnast upp & motum pessara tveggja
bl6dkerfa og myndar s&edagula i vélinda og/eda maga. begar prystingur og fleedi aukast um
bessar hjaveitur steekka sedagularnir og rofna ad lokum. Brad bleding fra edagulum er einn
mest oOttadasti fylgikvilli skorpulifrar og pvi eru forvarnir gegn blaedingu ein af
lykilmedferdum skorpulifrarsjuklinga. Likur & bledingu fara eftir hversu stérir edagularnir
eru, & hvada stigi skorpulifrin er og hvort hiin sé i versnandi eda stodugu horfi®"*. Lyf (eins
og prépranoldl), sem draga Ur Gtfalli hjartans og lekka par med portedaprysting, draga ar

heettu & bledingu fra @dagilum™®.

Lifrarheilakvilli (e. hepatic encephalopathy) er afleiding af pvi pegar efni, sem venjulega eru
umbreytt og skilin at i lifur, safnast upp i heilanum. Ammoniak gegnir storu hlutverki i
lifrarheilakvilla. Adaluppspretta ammoniaks i likamanum er i pérmunum par sem enterocytar
mynda ammaniak ur amindésyrunni glatamin. Venjulega fer petta ammoniak med portaedinni
til lifrar par sem pvi er breytt i pvagefni sem er skilid at i nyrum. I skorpulifur myndast hins
vegar hjaveitur sem beina bl6di framhja lifrinni og i kerfisblddrasina. Einnig hefur lifrin
minni getu til ad afeitra pad ammdniak sem kemst til lifrarinnar. Ammoniak flyst svo med
bl6ai til heila par sem pad er tekid upp af stjarnfrumum sem mynda ur pvi glatamat og
taugabodefnio GABA. EKKi er vitad nakvaemlega hvernig ammoniak veldur heilavanvirkni en
p6 hefur verid synt fram a ad pad sé skadlegt, beadi fyrir stjarnfrumur og taugunga.
Lifrarheilakvilli getur birst 8 mismunandi vegu. Alvarleikastig hans flokkast eftir West Haven
flokkun i 5 stig (stig 0-4):

e Stig 0 — Lagmarks lifrarheilakvilli. Lagmarsbreytingar & minni, einbeitningu, vitreenni
virkni og samhafingu. Engin blakskjalfti (e. asterixis) til stadar.

e Stig 1 — Vag skerding & medvitund. Veagt ruglastand. Minnkud athygli. Seinkun a
framkvaemd hugranna verkefna. Truflun & svefnmynstri. Blaksjalfti geeti greinst.

e Stig 2 — Svefnsyki eda sinnuleysi. Ovideigandi hegdun. Oskyrt tal. Skaert haefni til ad
framkveema hugren verkefni. Greinilegar personuleikabreytingar. Greinilegur
blakskjalfti.

e Stig 3 — Svefndrungi. Vanferni um ad framkveema hugreen verkefni. Engin attun a
tima eda stad. Greinilegt ruglastand. Greinilegur blakskjalfti.

e Stig 4 — Damed eda an vidbragda vid sarsaukafullu areiti. Enginn blakskjalfti®.

Lifrarfrumukrabbamein (hepatocellular carcinoma, HCC) er algengt krabbamein & heimsvisu

og er einnig ofarlega a lista yfir daudsfoll af voldum krabbameina. Nygengi er mjog misjafnt
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eftir heimshlutum og er utbreidsla lifrarbolguveiranna talinn datskyra pann mun. Sjaklingar
sem hafa skorpulifur, af hvada orsok sem er eru i aukinni ahattu & ad proa med sér HCC. |
flestum tilfellum f& lifrarbolgusjuklingar ekki HCC fyrr en eftir ad peir f& skorpulifur.
Undantekning fra pvi eru sjuklingar med lifrarbdlgu B virusinn en peir geta fengid
lifrarfrumukrabbamein an pess ad vera med skorpulifur. Af orsokum skorpulifrar eru peir sem
hafa lifrarbdlgu B, lifrarbdlgu C, jarnhledslukvilla og NAFLD sem orsoék sem eru i hvad
mestri heettu & ad f& HCC. Vaxandi hluti lifrarbolgu C sem orsok skorpulifrar hefur pvi leitt til
bess ad lifrarblga C er nu langalgengasta orsék HCC i Bandarikjunum®. Sjuklingar med
sjalfsofnemislifrarbolgu og Wilsons sjukdém sem orsok eru i minnstri haettu. Vegna pess hve
lifrin hefur mikinn varaforda til ad sinna sinu starfi p4 eru einkenni litil framan af og
greiningu seinkar gjarnan. Versnun skorpulifrar &tti ad verkja grun um HCC. Einnig ef
sjuklingur med skorpulifur feer markteeka haekkun & alfa-fetdprotini. Alfa-fetoprétin er po ekki
sértekt fyrir HCC. Heaegt er ad greina HCC i moérgum tilfellum med
myndgreiningarrannsoknum og ad sjalfsogdu lika med vefjasyni’.

A lslandi var aldursstadlad nygengi lifrarfrumukrabbameina 3,6/100.000 hja koérlum og
1,5/100.000 hja konum & arunum 2006-2010%.

Adrir sjaldgeefari fylgikvillar skorpulifrar eru m.a. lifrar- og nyrnaheilkenni, lifrarvatnsbrjost,
lifrar- og lungnaheilkenni og portaeda-lungnahaprystingur.

Lifrar- og nyrnaheilkenni (e. hepatorenal syndrome) er proun nyrnabilunar i sjuklingi med
langt genginn lifrarsjukdom. I stad pess ad flokkast sem sjukdoémur pa einkennist lifrar-og
nyrnaheilkenni af stigminnkandi siunargetu lifrar samfara versnandi lifrarsjakdémi.
Lifrarvatnsbrjost (hepatic hydrothorax) er skilgreint sem fleidruvokvi i sjaklingi med
skorpulifur og engin merki um undirliggjandi hjarta- eda lungnasjukdém.

Lifrar- og lungnaheilkenni (e. hepatopulmonary syndrome) telst vera til stadar i sjuklingi med
eftirfarandi prju einkenni: (1) Lifrarsjokdom, (2) haekkadan lungnablédru-slageedastigul vid
innéndun, (3) visbendingar um afbridgileika i &dum innan lungna.
Portaeda-lungnahaprystingur (portopulmonary hypertension) visar til pess pegar sjuklingar

sem hafa portedahaprysting greinast med lungnahaprysting’.

1.4.3 Onnur likamleg einkenni

Rodal6far (e. palmar erythema) er algengt likamlegt einkenni sem getur orsakast af ymsum
sjukdémum. Pessi rodi er oftast samhverfur, sarsaukalaus, kladalaus og yfirleitt yfir thenar og
hypothenar bungunum & lofum sjuklinga. Rodalofar eru algengt einkenni skorpulifrar en
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riflega fimmtungur peirra sem hafa skorpulifur fa rodalofa. Meinmyndin er ekki alveg pekkt
en talid er ad uppsofnun estrogena i bl6di valdi roda i 16fum. Pessi uppsofnun atskyrist af pvi

ad minna er brotid nidur af estrogenum i skorpulifur en i edlilegri lifur®.

Haradastjornur (Spider angioma) samanstanda af litlum slagedlingum og fjolda litilla &eda
sem greinast Gt fra peim og minnir gjarnan & konguldavef. | fullordnum einstaklingum med
lifrarsjukdom er algengast ad haraedastjornur birtist & efri hluta likamans, p.e. i andliti, & halsi,
bringu og hondum. Tidni haraedastrjarna hja skorpulifrarsjuklingum virdist minnka med
aldri**. Ein rannsékn leiddi i lj6s ad haraedastjornur komi frekar hja peim sem hafa skorpulifur

af voldum &fengis (50%) heldur en peim sem hafa skorpulifur af 68rum orsokum (27%)*.

Lofakreppa (Dupuytrens contracture) er gookynja bandvefspykknun i bandvefsreifunum (e.
fascia) i I6fanum. Til ad byrja med er astandid sarsaukalaust og oft er ekki tekid eftir pvi. Eftir
pbvi sem & lidur tapa fingurnir sveigjanleika sinum og vera ad lokum Kkrepptir. Hvad
nakvaemlega veldur pessum einkennum er ekki pekkt en langvarandi &fengisneysla er einn

ahaettupattur. Lofakreppa sést lika sifellt oftar i sjiklingum med sykursyki“.

1.4.4 Myndgreiningarrannéknir og vefjasyni

Omun, tolvusneidmyndir og segulémun eru oft ekki nagilega nem til ad greina skorpulifur
med fullri vissu og stadfest greining byggir oftast & vefjasyni. Sértaeki peirra er hins vegar hatt
ef orsokin er pekkt, myndir syna éreglulegt yfirbord lifrar, minnkadan péttleika lifrarblazeda,
steekkadan rofusepa (e. caudate lobe) lifrar, steekkad milta eda hjaveitur. Reyndar, p6 ad
myndgreiningarrannsoknir bendi til edlilegrar lifrar, p4 er ekki haegt ad utiloka skorpulifur.
Myndgreiningarrannsoknir eru helst notadar til ad athuga og meta umfang fylgikvilla
skorpulifrar, eins og vokvasofnun i kvid, lifrarfrumukrabbamein og blédsega i lifrar- eda

portaedum®.

Omun er 6dyr og adgengileg rannsokn sem gefur gédar upplysingar um uppbyggingu
lifrarinnar. Omrik lifur og hnutétt lifur eru einkenni skorpulifrar sem hagt er ad meta med
omun. Einnig er haegt ad meta pykkt porteedarinnar og lifrarblasedanna sem og hrada bl6ds i
gegnum paer en pad getur gefid visbendingar um haekkadan portedaprysting®.

Segulémun (SO) og télvusneidmynd (TS) er haegt ad nota til ad meta alvarleika skorpulifrar —
t.d. med pvi ad meta hvort miltad sé stekkad (afleiding portedahaprystings) eda hvort
vokvaséfnun i kvid eda hjaveitur séu til stadar. SO og TS eru frekar notadar en omun ef

grunur er & lifrarfrumurkrabbameini®.
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Vefjasyni ar lifur er gullstadallinn i greiningu skorpulifrar. Med henni er unnt ad meta stig
bandvefsmyndunar og bélgu (ef hdn er til stadar) og aeetla par med likur & versnun. Vefjasyni
eru einnig mikilveg til ad stadfesta orsok skorpulifrar i tilfellum par sem orsék er 0ljés.
Algengast er ad lifrarsyni sé tekid med pvi ad stinga i lifrina med nal i gegnum hadina, med
eda an hjalpar myndgreininingartekni. bvi geta fylgt fylgikvillar en peir eru sjaldgeefir. 2-3%
sjuklinga purfa & umoénnun ad halda vegna fylgikvilla, sem oftast eru sarsauki eftir astungu
eda lagur bloédprystingur®. Adrar adferdir eru m.a. stunga i gegnum hélsblaadina (e. jugular
vein) par sem nalin er leidd nidur i lifur og einnig er unnt ad framkveema lifrarastungu i

kvidarholsspeglun.

1.5 Horfur vid greiningu
Child-Pugh gildi eru melikvardi a hversu gédar horfur sjuklingur hefur pegar hann greinist

med skorpulifur. Gildin reiknast Gt fra eftirfarandi pattum:

Meling 1 stig 2 stig 3 stig
Heildar bilirabin, umol/L <34 34-50 >50
Albamin i bl6di, g/l >35 28-35 <28
INR/PT* <1,7/<4 sek 1,71-2,30/4-6 sek >2,30/>6 sek
Vokvasofnun i kvid Engin Veag Medal - mikil
Lifrarheilakvilli Enginn Stig I-11 Stig -1V

Tafla 3. Utreikningar Child-Pugh gilda. *PT er midad vid sekiindur umfram vidmidunargildi

Nidurstodurnar eru sidan tulkadar a eftirfarandi hatt:

1. ars lifun 2. aralifun
5-6 A 100% 85%
7-9 B 81% 57%
10-15 C 45% 35%

Tafla 4. Talkun Child-Pugh gilda.
Child-Pugh gildi hafa reynst gefa gdda spa um horfur sjuklinga, sérstaklega peirra med
fylgikvilla porteedahaprystings. Gildin hafa p6 sina vankanta. Mat & magni vokva i kvid og
alvarleika lifrarheilakvilla er hugleg og getur verid misjofn medal lekna. Einnig getur verid
talsverdur munur & sjuklingum pratt fyrir ad peir fai sama Child-Pugh gildi. T.d. pa geeti verio
Kliniskt mikilveegur munur & sjuklingi med 51 pmol/L af bilirabini og sjuklingi med 100
pmol/L en peir myndu badir f4 3 stig fyrir pann flokk®*'.
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MELD (model for end-stage liver disease) gildi eru notud til ad spa fyrir um likur & dauda
vegna lifrarsjkdéms innan priggja manada. Herra MELD gildi bendir til alvarlegrar
lifrarbilunar og aukinnar heettu & dauda. Til ad reikna MELD gildi er notast vid malingar &
bilirabini i blodi, kreatinini i blodi og INR. Vegna pess hve ndkvaemlega MELD gildi geta
spad fyrir um yfirvofandi dauda sjuklinga hefur likanid verid notad vida um heim til ad rada
sjuklingum & bidlista eftir lifrarigraedslu.

MELD gildi eru reiknud eftir jofnunni*’:

10 * ((0,957*In(kreatinin i bl63i/88,4)) + (0,378 * In(bilirbin i bl6di/17,1)) + (1,12 * In(INR) + 6,43

Nidurstodurnar eru svo talkadar 4 eftirfarandi hatt*®:

Likur & dauda innan 3 manada

40 eda harra 71,3%
30-39 52,6%
20-29 19,6%
10-19 6,0%
<9 1,9%

Tafla 5. Talkun MELD gilda
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2. Efni og adferdir

Rannsoknin var framskyggn og st6d yfir fra 1. mars 2010 til 28. febriar 2013.
patttakendur i rannsokninni voru allir peir sem greindust med skorpulifur & pessu timabili.
Upplysingar um sjuklinga voru fengnar ur sjukraskyrslum og fra sjaklingunum sjalfum.
Upplyst sampykki var fengid skriflegt hja sjuklingum, badi fyrir patttoku i rannsokninni og
toku blodsynis.

Rannsoknin var kynnt fyrir 6llum meltingarleeknum & islandi. Pessir sjaklingar eru
undantekningalitid greindir af meltingaleeknum eda visad til peirra. Einnig var rannsoknin
kynnt fyrir skurdleeknum og rontgenlaeknum.

Fyrir hvern sjukling sem greindist voru skradar nidurstodur rannsokna sem
sjuklingurinn kann ad hafa undirgengist, svo sem nidurstodur vefjasyna, nidurstodur
myndgreiningarrannsokna og speglana. pa voru teknar blédprufur i 6llum tilvikum. Meelt var:
Blodstatus, INR, albumin, kreatinin, lifrarprof, seroldgisk prof fyrir lifrarbolguveirur, jarn,
jarnbindigeta, ferritin, ANA, SMA, AMA. Almennar upplysingar um sjuklinga voru skradar,
venjuleg likamsskodun gerd og tekin var sjukrasaga m.t.t. ahattupatta. Ef fylgkvillar voru til
stadar vid greiningu voru peir skradir. Notud voru Child-Pugh og MELD gildi sem notud eru

allsstadar i heiminum til ad meta alvarleika skorpulifrar vid greiningu.

2.1 Adferdir vid greiningu

Flestir sjuklingar voru greindir med venjulegri kliniskri uppvinnslu hja meltingarleeknum.
Skurdlaeknar sem toku eftir skorpulifrarlegu utliti lifrar i adgerd upplystu abyrgdarmann
rannsoknar um pad. Sama gildir um rontgenlekna sem sau skorpulifraratlit a lifur i
myndgreiningarrannséknum. Farid var yfir 6ll vefjasyni sem tekin voru ar lifur med reglulegu
millibili & timabilinu og athugad hverjir hefou greinst med skorpulifur. Ad lokum voru svo
teknar saman ICD10 utskriftargreiningar sem tengjast skorpulifur badi & Landspitala og FSA
og upplysingar um pa sjuklinga skodadar i SOGU kerfinu. Utskriftargreiningarnar ma sjé i
toflu 6.
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ICD10 ntimer Greining |

C22.0 Lifrarfrumukrabbamein

185.0 Vélindisedahnutar med bleedingu
K70.0 Afengisfitulifur

K70.1 Afengislifrarbdlga

K70.2 Alkohol trefjun og —hersli i lifur
K70.3 Alkéholskorpulifur, étilgreind
K70.4 Alkoéhollifrarbilun, étilgreind
K70.9 Alkoéhollifrarsjakddmur, dtilgreindur
K74 Trefjun og skorpulifur

K74.0 Lifrartrefjun

K74.1 Lifrarhersli

K74.2 Lifrartrefjun med lifrarhersli
K74.3 Frumkomin gallskorpulifur
K74.4 Sidkomin gallskorpulifur

K74.5 Gallskorpulifur, otilgreind

K74.6 Onnur og 6tilgrein skorpulifur
K76.6 Porteedahaprystingur

K76.7 Lifrar- og nyrnaheilkenni

R18 Skinuholsvokvi/ascites

Tafla 6. Utskrifargreiningar sem notadar voru vid leit ad sjuklingu med skorpulifur

Til pess ad teljast greindur med skorpulifur purfti sjuklingur ad vera greindur med vefjasyni

eda ad uppfylla 2 af eftirfarandi 4 klinisku skilmerkjum:

1
2
3.
4

Myndgreiningarrannséknir sem bentu til skorpulifrar.

. Vokvasofnun i kvid sem ekki utskyrist af 6drum orsokum.

/Edagula i vélinda eda maga sem ekKki arskyrist af 6drum orsokum.

Haekkad INR sem ekki tskyrist af 6drum orsokum.

2.2 Greining NAFLD

Margar rannsoknir skra NAFLD einungis sem orsok ef adur hefur verid synt fram a fitulifur

med vefjasyni. [ pessari rannsokn var NAFLD sett sem orsok frekar en ,,cryptogen® ef annad

af eftirfarandi atridum atti vio:

1.

2.

Vefjasyni hefur adur synt fram & fitulifrarsjakdém an afengis.
NAFLD var greint ef sjuklingur uppfyllti eftirfarandi skilmerki:

a. Sykursyki adur en skorpulifur var greind
b. Likamspyngdarstudull (BMI) heerri en 30 vid greiningu eda adur skv. ségu
sjuklings
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c. Afengisneysla farri en14 drykkir & viku hja konum og feerri en 21 drykkur &

viku hja korlum.

2.3 Tolfraeoi

Oll gogn voru skrad i Microsoft Office Excel® og einfold, lysandi tolfraedi unnin i pvi forriti.
Vid atreikninga & marktaeki milli tviflokkunarbreyta var notad Fisher exact préf. Tveggja
hopa T-prof var notad til ad reikna hvort marteekur munur var a medalaldri milli kynja. Ki
kvadrat prof var notad til ad reikna hvort munur & nygengi milli kynja veeri marktaekur.

Markteeknismdork voru sett vid p = 0,05.

2.5 Leyfi
Oll tilskilin leyfi lagu fyrir pegar rannséknin hofst, fra Personuvernd, Visindasidanefnd og

framkvaemdastjérum leeknina & Landspitala og FSA.
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3. Nidurstoour

3.1 Nygengi skorpulifrar

Alls greindust 99 einstaklingar med skorpulifur & timabilinu(mynd 1). Mikill meirihluti voru
karlar, alls 67 (67,7%). Alls greindust 46 (46,5% allra) a fyrsta arinu, par af 33 (71,7%)
karlar. Kynjahlutfallid var jafnast & 6dru arinu par sem hlutfall kvenna var 11/23 (47,8%).

Kynjahlutfoll eftir arum

M Karlar

M Konur

1.ar 2.ar 3.ar

Mynd 1. Kynjahlutféll og fjoldi greindra

Pegar aldursdreifing er skodud (mynd 2) sést ad flestir sjuklingar, 52 (52,5%) talsins, voru
eldri en 60 ara. 39 (39,4%) sjuklingar voru & bilinu 41 — 60 &ra og adeins 8 (8,1%) voru yngri
en 40 ara vio greiningu. Medalaldur sjdklinga vid greiningu var 60,1 ar (stadalfravik 15,9) og
midgildi aldurs var 62 ar (IQR 50-70). Hja kérlum var medalaldurinn 59,7 ar (stadalfravik
15,5) og midgildi aldurs var 57 ar (IQR 50-67,5). Medalaldur kvenna var 60,8 ar (stadalfravik
17,0) og midgildi aldurs var 64,5 ar (IQR 52,75 — 71,25). bessi munur & medalaldri kynjana

var ekki markteekur (p = 0,75). S& yngsti sem greindist var 2,5 ara og sa elsti var 95 éara.
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Kynja- og aldursdreifing
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Mynd 2. Kynja- og aldursdreifing
Nygengi skorpulifrar (mynd 3) & timabilinu mars 2010 — febrdar 2013 var 10,3/100000 4 ari.
pad var langhast & fyrsta arinu, 14,5/100.000. Nygengid leekkadi talsvert & 6dru arinu par sem
par var 7,2/100000 og sidan var nygengid 9,4/100000 a pridja arinu.

Nygengi skorpulifrar

28,8

M Nygengi kk

H Nygengi kvk

i Alls

1.ar 2.ar 3.ar

Mynd 3. Nygengi eftir arum og kyni
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3.2 Hvernig skorpulifur var greind

Langflestir voru greindir med vefjasyni, eda 50 (50,5%). [ 6 tilfellum hafdi
myndgreiningarrannsokn, asamt 6drum kliniskum skilmerkjum, bent sterklega til skorpulifrar
en greiningin var svo stadfest med vefjasyni og skraist pad pa hér sem greint med vefjasyni.
pad sama gildir um 5 tilfelli par sem lifur hafdi skorpulifrarlegt atlit i adgerd en vefjasyni var
tekid og greining stadfest pannig. | einu tilfelli hafdi lifur grunsamlegt Gtlit i adgerd og

greining var svo stadfest i krufningu. pad flokkast undir krufningu hér.

Hvernig skorpulifur var greind

Adgerd/speglun; 3; - Krufning; 4; 4,0%
3,0% \

Mynd 4. Hvernig skorpulifur var greind. Med adgerd/speglun er att vid skurdadgerd eda kvidarholsspeglun
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3.3 Orsakir skorpulifrar og einkenni sjuklinga vid greiningu

Afengi reyndist vera langalgengasta orsok skorpulifrar (tafla 7). Eitt og sér var afengi orsok i
31 (31,3%) tilfelli en alls i 49 (49.5%) tilfellum. Lifrarbdlga C atti patt i alls 24 (24,2%)
tilfellum. 14 (4%) tilfellum var lifrarblga C eina orsokin en i 18 tilfellum voru afengi og
lifrarb6lga C sameiginlegar orsakir. I einu tilfelli var sjiklingur smitadur af baedi lifrarbolgu C
og lifrarbdlgu B orsok og i einu tilfelli lifrarbdlga C asamt NAFLD orsakir. Athygli vekur ad
13 af pessum 18 tilfellum par sem lifrarbolga C og afengi voru sameiginleg orsok voru greind
a 3. arinu. Tafla 7 synir samanburd & orsékum skorpulifrar og einkennum sjuklinga ar 2009
rannsokninni annars vegar og ndverandi rannsokn hins vegar. Ef notud eru pau skilmerki,
sem notud hafa hafa verid i eldri rannsoknum, ad fita purfi ad hafa sést i vefjasyni til ad geta
greinst sem NAFLD pa teljast 13 (13%) vera greindir sem NAFLD og fj6ldi cryptogen fer pa
upp i 15 (15%).

Tafla 7. Einkenni sjuklinga vid greiningu.

Gautaborg '94-03 island '94-‘03 island ’10-13

Fjoldi sjuklinga 918 98 99
Fjoldi sjukl. per/10° & ari* 15,342,4 3,3%1,2 10,343,7
Kyn, fjoldi(%)

Karlar 636 (69,3%) 51 (52,0%) 67 (67,7%)

Konur 282 (30,2%) 47 (48,0%) 32 (32,3%)
Aldur, ar* 60+12,4 63,7+13,4 60,1%15,9

ALD vs NALD 58,5+10,5 vs 62,3+14,7 61,1%9,4 vs 65,0+14,8 57,7+11,5 vs 62,4+19,1
Orsakir, fjoldi(%)

Afengi 456 (50%) 28 (29%) 31 (31%)

Afengi + lifrarbélga C 107 (12%) 3 (3%) 18 (18%)

Lifrarbdlga C 88 (9%) 5(5%) 4 (4%)

NAFLD 15 (1,6%) 5 (5%) 19 (14%)

PBC 37 (4%) 14 (14%) 4 (4%)

AlH 18 (2%) 9 (9%) 2 (2%)

Jarnhledslukvilli 10 (1%) 7 (7%) 1(1%)

Annad 54 (6%) 13 (13%) 14 (14%)

Obekkt 148 (16%) 19 (20%) 6 (6%)
Heméglébin g/L* 118,4+24,9 123,0+23,1 126,3+21,6
Bl6dflogur x 135 (12-931) 142 (33-366) 139 (32-466)
Albumin g/L* 28,017,3 31,247,2 34,4%7,5
Bilirubin pmol/L x 39 (4-810) 29 (3-426) 18,5 (2-570)
Vokvasofnun i kvid, fjoldi(%) 548 (61%) 32 (34%) 37 (37%)
Child-Pugh gildi

A 182 (20%) 46 (50%) 56 (56%)

B 330 (36%) 31 (33%) 30 (30%)

C 405 (44%) 16 (17%) 13 (13%)

*medaltal * stadalfravik; ¥ midgildi (dreifing); ALD = alcoholic liver disease = afengistengdur lifrarsjikdémur; NALD = non-
alcoholic liver disease = lifrarsjukdomur an afengis.
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Tafla 8. Adrar orsakir.

Gautaborg 2009, island 2009, island 2013,
fioldi (%) fioldi (%) fjold (%)

Lifrarbdlga B 26 (2,8%) 3(3,1%) 1(1%)
PSC 9 (1,0%) 2 (2,0%) 0
Medfaedd lifrartrefjun 2 0 0
Alfa-1 antitrypsin skortur 1 0 0
Afleidd gallskorpulifur 1 0 1
Wilsons sjukdomur 0 1 0
Metotrexat medferd 0 1 2 (2%)
Idiopathic adulthood 0 1 0
ductopenia

Lifrarbolga C + NAFLD 0 0 1
Lifrarbolga C + Lifrarbdlga B 0 0 1
Jarnhledslukvilli + NAFLD 0 0 1

PBC + NAFLD 0 0 1

AlH + PBC overlap 0 0 1

PBC + PSC overlap 0 0 1
Cystic fibrosis 0 0 1
Budd-Chiari heilkenni 0 0 1
Intrahepatic progressive 0 0 1
cholestasis

Onég uppvinnsla 0 0 1

PSC = Primary sclerosing cholangitis(isl??)

Tafla 9 synir orsakir eftir kyni. Karlar sem greindust med skorpulifur voru marktakt liklegri
til ad hafa skorpulifur par sem &fengi og lifrarbélga C eru sameiginleg orsok (p=0,033).
Afengi eitt og sér er orsakavaldur af svipad storu hlutfalli tilfella hja kérlum og konum.

Tafla 9. Orsakir skorpulifrar eftir kyni

‘ Orsok Karlar Konur Alls P
Afengi 20 11 31 0,65
Afengi + lifrarbolga C 16 2 18 0,033
Lifrarbolga Ctadrir 4 2 6 0,34
NAFLDzadrir 16 6 22 0,566
Annad 5 12 17 0,0002
Obekkt 6 0 6 0,089

Ath. ad einn einstaklingur var med Lifrarb6lgu C+NAFLD sem orsok pannig ad pad tilfelli er tvitalid. Med + adrir er att vid
,eitt og sér eda med 6drum orsé6kum®.

3.4 Ahazettupeettir og tengls vid orsakir
Algengasti dheettupatturinn var afengisdrykkja en 53 (53,5%) hofdu pann ahattupatt. Alls
hofou 46 (46,5%) sjuklingar ahattupeetti fyrir NAFLD en eins og adur sagdi eru peir offita,
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sykursyki og haar blodfitur. 29 sjuklingar hofou ahettupeetti fyrir lifrarbdlgu C, p.e.

sprautunotkun, 6nnur vimuefnanotkun en afengi, blédpegar og peir sem héfdu fengid hadflar
eda hudgdtun. Af pessum 29 héfdu 14 sprautad sig med eiturlyfjum. 8 hofdu pegid bléd en

adeins 1 fyrir arid 1990. EKKki lagu fyrir upplysingar um hvenar 2 sjaklingar af pessum 8

hofou pegid blod. Einn sjuklingur hafdi stundad einhversskonar blodbléndun pegar hann var

yngri og liklegt ad hann hafi smitast af lifrarbolgu C pannig. Hja 7 sjuklingum var ekki vitad

hvernig vidkomandi smitadist af lifrarbolgu C.

Ahezettupaettir
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Mynd 5. Ahaettupaettir fyrir myndun skorpulifrar. MTX: metdtrexat.

Af peim sem greindust med NAFLD eda 6pekkta orsok voru 19/28 (68%) med pekkta
aheettupeetti en hja hinum sjuklingunum voru 27/71 (38%) med ahattupaetti NAFLD (p =
0,0131). Mynd 6 synir tengsl NAFLD vid ahattupeetti eftir arum.

80%

75%

Tengsl ahezettupatta vio NAFLD

60%

40%

20%

0%

68%

67%

1.4r

2.ar 3.ar Alls

H NAFLD/Opekkt

M Adrir

Mynd 6. Ahaettupaettir fyrir NAFLD og tengsl vid orsakir. Sjiklingar med NAFLD/6pekkta orsdk hafa mun frekar bessa

dhaettupaetti
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3.5 Fylgikvillar skorpulifrar og horfur vid greiningu
Algengasti fylgikvillinn vid greiningu (mynd 7) var vokvasofnun i kvid en 37 hofou pann
fylgikvilla. Algengast var pé ad sjuklingar hefdu enga fylgikvilla vid greiningu.

Fylgikvillar vid greiningu
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Mynd 7. Fylgikvillar vid greiningu.

Tafla 10 synir orsok skorpulifrar hja peim sjaklingum sem voru med lifrarfrumukrabbamein
vid greiningu. Eins og &dur sagdi eru peir sem hafa skorpulifur af voldum lifrarbolguveira,
NAFLD og jarnhledslukvilla liklegri en adrir til ad f4 lifrarfrumukrabbamein. betta er p6 of

litid drtak til ad gefa markteekar nidurstodur.

‘ Orsok Fjoldi
Afengi + Lifrarbolga C 3
NAFLD 3
Jarnhledslukvilli 1
Alls 7

Tafla 10. Orsakir skorpulifrar hja peim sem voru med lifrarfrumukrabbamein vid greiningu

Tafla 11 synir skiptingu fylgikvilla eftir orsokum. bar sést ad peir sem hofou afengi eingdngu
sem orsok hofdu frekar fylgikvilla en sjuklingar med adrar orsakir. Einnig sést ad peir sem
héfou afengi sem orsok, eina og sér eda med lifrarbdlgu C voru frekar med fylgikvilla en hinir
sjuklingarnir. bad er p6 ekki marktekur munur & milli peirra sem hafa afengi (med eda an

lifrarbélgu C) sem orsdk og hinna med adrar orsakir pegar kemur ad fylgikvillum (p=0,19).
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Tafla 11. Tengls orsaka og fylgikvilla.

Afengi 18/31 (58,1%) 28/68 (41,2%) 0,12
Afengi + lifrarbolga C 8/18 (44,4%) 38/81 (46,9%) 0,85
Lifrarbdlga C £ adrir 1/6 (16,7%) 45/93 (48,4%) 0,12
aheettupeettir en afengi

NAFLD + adrir ahaettupaettir  11/22 (50%) 35/77 (45,5%) 0,70
Opekkt orsok 3/6 (50%) 43/93 (46,2%) 0,38
Adrar orsakir 5/17 (29,4%) 41/82 (50%) 0,12
Afengi * lifrarbolga C 26/49 (53,1%) 20/50 (40%) 0,19

* pydir: eitt og sér eda med 6drum ahattupattum. Taka skal fram ad hja einum sjuklingi var Lifrarbélga C + NAFLD orsok
b.a. paad tilfelli er tvitalid. Adrir: Hlutfall fylgikvilla hja 6drum en peim sem hafa tiltekna orsok.

Skiptingu Child-Pugh flokka sjaklinga ma sja & mynd 8. Flestir voru i flokki A vid greiningu
eda 56 (56%). Hja pessum 56 sjuklingum i Child-Pugh flokk A voru 13 med fylgikvilla vio
greiningu. Af peim 30 sem voru i flokki B voru 22 med fylgikvilla og 11 af 13 sem voru i
flokki C hofou fylgikvilla vid greiningu.

Child's flokkar sjuklinga

G 13

mA
EB

mC

Mynd 8. Skipting Child-Pugh flokka.
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Midgildi MELD gilda var 10,3 (IQR 7-15). EkKi var unnt ad reikna MELD gildi hja premur
sjuklingum par sem upplysingar um INR vantadi. Mynd 9 synir dreifingu MELD gilda eftir

lifunarlikum.

MELD gildi sjuklinga

50 a4 46
45

40
35
30
25
20
15
10

Fiodli

3
0 : N — B _ .
<9 10-19 20-29 30-39 40+ Opekkt

MELD gildi

Mynd 9. MELD gildum skipt upp eftir likum & dauda innan 3 manada: <9 - 1,9% likur, 10-19 - 6,0% likur, 20-29 -19,6%
likur, 30-39 = 52,6% likur, 240 = 71,3% likur

[ 1ok april 2013 héfdu 29 latist af peim 99 sem greindust. Danarorsakir peirra ma sja i

vidauka 1.
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4. Umraour

[ umraedukaflanum munu nidurstddur pessarar rannsoknar vera ad miklu leyti bornar saman
vid rannséknina fra 2009 par sem Gunnarsdottir og félagar'® baru saman nygengi skorpulifrar
i Reykjavik vid nygengi skorpulifrar i Gautaborg yfir timabilid 1994-2003. pad er sidasta
rannsoknin sem gerd hefur verid & nygengi skorpulifrar & Islandi. Visad verdur til hennar i

umraedukaflanum sem 2009 rannsoknin.

4.1 Nygengi

Nygengi skorpulifrar & timabilinu var 10,3/100.000 & ari. Pad er hearra nygengi en adur hefur
meelst & Islandi. [ 2009 rannsokninni var nygengi skorpulifrar & islandi 3,3/100.000 & &ri. Petta
er meira en prefold haekkun a nygengi & rimlega 10 ara timabili. Hafa ber i huga ad naverandi
rannsokn var framsyn en peer eldri voru aftursynar og pvi er nygengid hugsanlega vanmetid i
peim en pad utskyrir ekki pessa miklu aukningu. pratt fyrir pessa miklu aukningu er nygengi
skorpulifrar & islandi enn legra en i flestum Vestreenum l6ndum. Hneigdin vidast hvar &
Vesturlondum er pé & pann veg ad nygengi skorpulifrar fer minnkandi & medan pad eykst hér
a landi. P6 eru nokkur 16nd eins og Danmdrk, Finnland og Bretland par sem nygengi hefur
aukist.

4.2 Aldur og kyn

I rannsokninni fra 2009 greindust 98 sjuklingar. Kynjahlutfoll skiptust pannig ad karlar voru
51 (52%) og konur 47 (48%). I naverandi rannsékn er hlutall karla mun harra eda 67%.
Skyringu & pvi ma hugsanlega ad hluta til finna i mikilli aukningu & &fengi sem orsok. Karlar
eru par i miklum meirihluta. Af peim 49 sem greindust med &fengi sem orsok voru 36 karlar
og 13 konur. bad er ekki par med sagt ad karlkyns éafengissjuklingar fai frekar skorpulifur
heldur en peir kvenkyns. Astedan er frekar st ad karlmenn eru liklegri til ad verda
afengissjuklingar. Til ad mynda voru karlar 71,2% allra peirra sem horfou afengisgreiningu
sem adalgreiningu eda vandamal & Vogi 4rid 2009%. bad segir vitanlega ekki alla sbguna en
geti  utskyrt eitthvad af kynjamuninum. Einnig fekkadi greiningunni frumkomin
gallskorpulifur (PBC) hlutfallslega mikid a milli rannsékna. Sa sjukdomur leggst adallega a

konur og geeti pvi verid ad st feekkun hafi ahrif a kynjahlutfollin.

Medalaldur sjuklinga var 60,1 ar. Medalaldur kvenna var 6rlitid heerri en karla (60,9 vs 59,7)

en s& munur er ekki tolfreedilega marktekur (p=0,75). Medalaldurinn hefur leekkad fra fyrri
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rannsokn par sem hann var 63,7 ar. Medalaldur peirra 24 sjaklinga par sem lifrarbélga C var
orsok var 54,7 ar svo ad pessi mikla aukning i lifrarbdlgu C tilfellum hefur einhver &hrif til

leekkunar & medalaldurinn.

4.3 Orsakir skorpulifrar

Algengustu orsakavaldar skorpulifrar voru &fengi, lifrarb6lga C og fitulifrarkvilli an afengis.
Saman na pessar prjar orsakir yfir 71% tilfella. Pad kemur ekki a oOvart ad afengi var
algengasta staka orsokin. PO var ekki mikil hlutfallsleg aukning par sem afengi var eina
orsokin en pau tilfelli jukust ar 29% i 31%. Midad vid lengd timabila pa er petta samt mikil
aukning. Ur 28 tilfellum & 9 ara timabili i 31 tilfelli & 3 ara timabili. Pad sem vekur hins vegar
mikla athygli er mikil aukning i tilfellum sem valdid lifrarbdlgu C, sérstaklega par sem badi
lifrarb6lga C og afengi voru orsdk. I 2009 rannsokninni voru 3 einstaklingar & 9 ara timabili
sem sem hofou afengi og lifrarbélgu C sem sameiginlega orsdk en 18 tilfelli & 3 ara timabili i
naverandi rannsékn. NU eru lidin hatt i 30 ar fra pvi ad fyrstu tilfelli af lifrarb6lgu C greindust
& Islandi. bar sem pad tekur lifrarbolgu C venjulega yfir 20 &r ad verda ad skorpulifur pa
kemur pessi aukning ekki mikid a dvart, p6 ad munurinn sé mikill @ milli rannsdknartimabila.
Ljost er ad lifrarbdlgu C smit eru ekki & neinu undanhaldi en alls greindust 1064 sjuklingar
med lifrarb6lgu C 4 timabilinu 1997-2011, flestir 4rid 2009 eda 105 (mynd 10)*°. bad er pvi
ljést ad lifrarbdlga C mun verda stort heilbrigdisvandamal & naestu aratugum. Hugsanlegt er
ad forvarnaadgerdir geti dregid Ur Utbreidslu og mikilvaegt er ad tryggja sprautufiklum gott
adgengi ad hreinum ndlum. Sprautufiklum standa p6é ymis Urradi til boda og méa par nefna
bilinn Fri Ragnheidi — skadaminnkunarverkefni Rauda krossins. Par stendur sprautufiklum til
boda ad lata hlua ad sarum sinum, fa hreinar nalar og sprautur sem og almenna freedslu um

skadaminnkun og Grraedi fyrir sprautufikla®.

Lifrarbdlga C 4 islandi 1997-2011

105

110 9595
i 8a 87
£ /’\ 62 \5
5 70 AN >
2 50 _/ 38 /\44 /
i, Y
[F %)
30 T T T T T T T T T T T T T T 1

199719981999200020012002200320042005200620072008200920102011
Artal

Mynd 10. Fjoldi sjuklinga sem greindist med lifrarbélgu C a milli 1997 og 2011
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Afengisneysla hefur einnig aukist talsvert undanfarna aratugi(mynd 11). Arid 1980 voru 4,3 L
af hreinu afengi seldir & hvern fbda eldri en 15 &ra en arid 2007 voru pad 7,5 L**. Sala bjors
var leyfd aftur arid 1989 og virdist pad hafa haft i for mér sér aukningu i s6lu afengis. pad er
spurning hvada ahrif pad mun hafa & tidni lifrarsjukdéma og annara sjukdoma ad leyfa sélu
afengis i matvoruverslunum, eins og stungid hefur verid upp & undanfarid. Taka skal fram ad
bessar tolur um afengisneyslu eru solutdlur fra ATVR og taka ekki inn i myndina neyslu
heimabruggads afengis sem geeti verid umtalsverd. b0 ad &fengisneysla hafi aukist mikid
undanfarna aratugi pa er neyslan & Islandi ennpa medal peirra legstu sem pekkist medal
OECD rikjanna. Medaltal afengisneyslu i OECD rikjunum & hvern ibda eldri en 15 ara var 9,1
L arid 2009. Afengisneysla i Svipjod er svipad mikil og & Islandi en neysla i Danmorku er

mun meiri eda 10,1 L'°.

Seldi litrar per ibui > 15 ara
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Mynd 11. Fj6ldi litra seldir i verlunum ATVR. Sala &fengis jokst tr 4,3 L 4rid 1980 i 7,5 L arid 2007

Athyglisvert er ad skoda hlutfallslega aukningu i tilfellum par sem &afengi er orsék midad vid
2009 rannoknina. bar var afengi orsok i alls 32% tilfella en ntna i 49% tilfella. 1 2009
rannsokninni velta héfundar fyrir ser hvers vegna nygengi skorpulifrar hafi ekki verid herra
en raun bar vitni, enda hafdi afengisneysla aukist mikid. Peir telja liklegt ad ein asteda pess
séu sein ahrif pessarar auknu afengisneyslu, p.e. aukin afengineysla muni koma fram sidar i

aukningu & nygengi skorpulifrar™. St spa virdist hafa gengid eftir.

Mikil fjolgun & tilfellum par sem NAFLD var orsdk. | 2009 rannsokninni var NAFLD orsok,
eitt og sér eda asamt 6drum ahaettupattum i 5% tilfella en i ndverandi rannsokn i 22% tilfella.
Fjoldi folks med ahaettupaetti fyrir NAFLD hefur aukist mikid undanfarna aratugi og gjarnan
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er talad um faraldur i peim efnum. I ranns6kn sem gerd var & préun holdafars og sykursyki a
islandi & timabilinu 1967-2007 kom i 1jos ad likamspyngdarstudull hafdi aukist um 2 stig hja
badum kynjum (45-64 ara). Sykursyki 2 tvofaldadist hja kérlum og jokst um 50% hja konum.
Arid 1967 var algengi offitu (BMI > 30) u.p.b. 9% hja korlum og 11% hja konum en &rid
2007 var algengid u.p.b. 27% hja kérlum og 23% hja konum(mynd 12).
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Mynd 12. Préun i algeng offitu hja 45-64 &ra félki 4 islandi 1967-2007 med 95% 6ryggismorkum.

Orsakir voru Opekktar i 6 (6%) tilfellum. Pad er leekkun um 14% fra fyrri rannsékn. Eins og
aour sagadi er meirihluti épekktra tilfella talin vera orsékud af NAFLD. Su breyting var i
pbessari rannsokn ad ekki purfti ad fa pad stadfest med lifrarsyni ad sjaklingur hafi &dur verid
med fitulifur. Pess i stad var i sjuklingur i sumum tilfellum greindur med NAFLD ef hann
hafdi aheettupaetti fyrir NAFLD og engin 6nnur orsok kom til greina. Jafnvel pott notast veeri
vid eldri skilmerki, par sem vefjasyni synir fram & fitu i lifur pa eru 13 (13%) sem greinast
pannig & priggja ara timabili i naverandi rannsokn. I 2009 rannsékninni greindust einungis 5

sjuklingar &4 9 ara timabili p.a. petta er talsverd fjélgun.

Adrar orsakir voru sjaldgefari. Athygli vekur hversu fair greindust med
sjalfsofnemissjukdomana PBC og AIH sem orsok i pessari rannsokn midad vid 2009
rannsokn. bar greindust 14% med PBC en n0 adeins 7%. Adur greindust 9% med AIH en ni
3%. betta er pd ekki raunveruleg faekkun. Midad vid lengd timabila pa er petta sambaerilegur
fjoldi. Munurinn er sa ad i nuverandi rannsokn eru pessir kvillar bara minna hlutfall af

heildinni, p6 ad peir séu ad greinast svipad oft a hverju ari.
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4.4 Fylgikvillar skorpulifrar og horfur vid greiningu

Algengast var ad sjuklingar hofdu enga fylgikvilla vid greiningu. 53 hofdu enga fylgikvilla
sem pydir ad 46 hafi haft fylgikvilla vid greiningu. Pad kom ekki & 6vart ad vokvasofnun i
kvid hafi verio algengasti fylgikvillinn. paer nidurstodur eru i samraemi vid nidurstodur i
rannsokninni fra 2009 par sem 34% héfdu vokvasofnun i kvid en 37% hér. Vid magaspeglun
reyndust 37 sjuklingar hafa &dagula i vélinda. 6 hofou sedaglla i maga og 2 héfou edagula &
badum stédum. 9 sjuklingar af pessum 37 hofou bledandi eedagula i vélinda. Rannsdknir syna
ad um 15% peirra sem fa brada bladingu fra &dagulum deyja vid fyrstu bleedingu. bad synir

mikilveegi magaspeglunar og medferdar vid eedagulum hja.

[ 2009 rannsokninni voru 11 sem greindust med lifrarfrumukrabbamein & eftirfylgnitimanum,
sem né&di Gt arid 2003. I naverandi rannsékn voru 7 med lifrarfrumukrabbamein vid greiningu.
I hvorugri rannsékinni var haegt ad tengja akvednar orsakir vid lifrarfrumukrabbamein frekar

en adrar enda of fa tilfelli til ad gera slikar &lyktanir.

Ef tekid er mid af Child-Pugh flokkum sjuklinga pa eru horfur peirra vid greiningu mjog
svipadar og i 2009 rannsékninni. Adeins hearra hlutfall sjuklinga er i flokk A (56% samborid
vid 50%) og ad sama skapi eru pa adeins feerri i flokkum B og C. EKki eru upplysingar um

MELD gildi ar 2009 rannsokninni til samanburdar vid naverandi rannsokn.
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5. Alyktanir og lokaord

Nidurstodur pessarar rannsoknar syna ad pad mikil aukning a nygengi skorpulifrar fra sidustu
rannsokn. Nygengid hefur rimlega prefaldast a milli rannsokna. Aukin neysla afengis,
afleidingar Gtbreidslu lifrarbolgu C og fjolgun folks med ahaettupeetti fyrir NAFLD eiga 6ll
sinn hluta i pessari aukningu. Pessir peettir eru liklegir til ad valda jafnvel enn frekari haekkun

nygengis a komandi &rum og samfara pvi mun porf fyrir lifrarigraedslur aukast.

Helsti styrkleiki pessarar rannsdknar er ad han er framsyn p.a. unnt er ad fylgjast vel med
ollum tilfellum sem kunna ad vera med skorpulifur og rannsaka pau vel. island er lika litid
bydi med vel afmarkadan og frekar stddugan ibuafjolda sem gerir landid ad tilvéldum stad
fyrir svona rannsokn. Rannsoknaradilum er ekki kunnugt um ad samberileg, framsyn
rannsokn hafi verid gerd annars stadar. Einokun rikisins & afengissolu gerir rannsakendum
lika kleyft ad fylgjast vel med proun afengisneyslu og ahrifa hennar 4 nygengi skorpulifrar. A
hinn boginn getur pad verid 6kostur hvad Island er litid pydi ad pvi leiti ad nygengi sjikdoma
getur flakkad mikid & milli &ra. bess vegna er naudsynlegt ad fylgja pessari rannsokn vel eftir

til ad varpa betri mynd & badi nygengi og orsakir skorpulifrar.
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Vidauki 1

Sjuklingur nr.

Danarorsok

Sjuklingur 1

Lifrar-nyrnaheilkenni, lifrarbilun, lifrarheilakvilli

Sjuklingur 2

Lifrarbilun, lifrar-nyrnaheilkenni

Sjuklingur 3

Slaem lifrarstarfsemi, nyrnabilun

Sjuklingur 4

Lifrarfrumukrabbamein og meinvorp til lungna

Sjuklingur 5

Bl6dsyking (e. sepsis), lifrarnyrnaheilkenni

Sjuklingur 6

Utbreitt blédruhalskrabbamein

Sjuklingur 7

Bl6dsyking, fjolkerfabilun

Sjuklingur 8

Lifrarbilun m/lifrarheilakvilla, nyrnabilun o.fl

Sjuklingur 9

Lungnakrabbamein med meinvorpun

Sjuklingur 10

Mjog utbreidd, brad lungnabdlga

Sjuklingur 11

Staphylococcus lungnabdlga og ARDS

Sjuklingur 12

Fjolliffaerakerfabilun

Sjuklingur 13

Heilablaeding. Bléddstorkugallar af voldum

nyrnabilungar og lifrarbilunar talin orsok

Sjuklingur 14

Ekki vist. Tengt nyrnabilun og blédsykingu

Sjuklingur 15

Hjartastopp

Sjuklingur 16

Brad nyrnabilun. Einnig med vélindakrabbamein

Sjuklingur 17

Liklega hjartslattartruflanir v. undirliggjandi sjd.

Sjuklingur 18

Gallgangakrabbamein med meinvérpum

Sjuklingur 19

Lifrar- og nyrnabilun

Sjuklingur 20

Lifrarfrumukrabbamein med meinvérpum

Sjuklingur 21

Ondunarbilun vegna small cell lung cancer

Sjuklingur 22

Flogupekjukrabbamein i munni liklega orsék

Sjuklingur 23

Lifrarfrumukrabbamein med meinvorp til beina

og pvagblodru

Sjuklingur 24

Magakrabbamein

Hinir 5 sjuklingarnir

Danarorsok ekki tilgreind.
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