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Öndunarfæraeinkenni
 Hósti

 Stridor

 Mæði

 Öndunarerfiðleikar

 Blóðhósti

 Hæsi

 Ræskingar

 Nefstíflur

 Hrotur



Hósti

• Algengasta einkenni lungnasjúkdóms

• Mjög algengt einkenni hjá lösnum börnum sem 
leitað er með til læknis

• 10% frískra barna með kvef hóstar í meira en 2-3 
vikur. 



Hósti

• Bráður hósti
• Sýkingar

• Aðskotahlutur

• Astmi

• Langvinnur hósti > 4 vikur
• Astmi

• Krónískur lungnasjúkdómur 

• Anatómísk afbrigði

• Bakflæði

• Endurtekinn langvinnur hósti



Hósti

• Hve lengi?

• Hvernig byrjuðu veikindin?

• Áður svipuð einkenni? 



Hósti
• Einkenni frá efri öndunarvegum

• Nefrennsli/nefstíflur

• Stridor

• Einkenni frá öðrum líffærum

• Kvið

• Efri öndunarfæri

• Vöxtur og þroski

• Aukahljóð frá öndunarvegi

• Mæði



Mismunandi tegundir hósta
teiknimynd
https://www.youtube.com/watch?v=UDG6z5AiU-A&vl=en

Croup:
https://www.youtube.com/watch?v=xwOfOgY8Ye8 1:46

https://www.youtube.com/watch?v=zGWZSTkA0tI&list=PLKUX6UbAKeUCY3oL
IEj5thB7YojOcPozU

RS
https://www.youtube.com/watch?v=d1mv4VZ4HiM 1,4 o 2 m

Kikhósti
https://www.youtube.com/watch?v=8Ka2h5bLVjw

1.10
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Skoðun

• Almennt ástand

• Hvernig hljómar hóstinn

• Hlustun
• Hvæsiöndun

• Stridor

• Brak

• Slímhljóð

• HNE

• Clubbing

• Mettun







Tilfelli

 9 mánaða drengur

 Eðlileg meðganga og fæðing

 Greindur með bronkit/astma á Hg

 Þyngdist ágætlega fyrstu mánuðina

 Gengið verr sl mánuði

 Órólegur og alltaf svangur



CF – Fjölkerfa sjúkdómur

•Lungu
•Bris
•Efri öndunarfæri
•Lifur
•Meltingarvegur
•Liðir og bein
•Vas deferens
•Eggjastokkar
•Svitakirtlar



CF genið

 Galli í CFTR geni á litningi 7 (7q31.2)

 Víkjandi erfðir

 Yfir 2000 þekktar genabreytur

 Delta F508 (80-90%)

 Genabreytum er skipt í flokka 1-6

 Tíðni mismunandi eftir löndum



CF próteinið

•Cystic fibrosis 
transmembrane
conductance regulator
•Prótein í frumuhimnu
•Klór- og bikarbónatgöng



Dekkers et al. Nature 2013



FEV1 115%



FEV1 75%



Einkenni - börn
 Mekonium ileus

 Langdregin gula

 Slímhósti

 Sýkingar

 Lausar hægðir, oft á dag, miklar hægðir, ómeltur 
matur, olíukenndar

 Rektal prolaps

 Vanþrif

 Nefstíflur

 Saltbragð



Einkenni - eldri
 Seinkaður kynþroski

 Brisbólga

 Kinnholubólgur

 Nefsepar

 Ófrjósemi



Cystic fibrosis í Evrópu

ECFS Patient Registry 
Annual Data Report 
2016 data 



Betri meðferð-lengri lifun

Elborn JS. Personalised medicine for cystic fibrosis: treating the basic defect. Eur
Respir Rev. 2013 Mar 1;22(127):3-5. doi: 10.1183/09059180.00008112. PMID: 23457158.

CFTR 
modulators



CF Lungu

 Þykkt slím

 Bólga

 Sýkingar

 Bronchiectasis

 Fibrósa

 Skert lungnastarfsemi

 Öndunarbilun

 Ígræðsla/dauði



Lungnastarfsemi

https://www.muko.info/fil

eadmin/user_upload/an

gebote/qualitaetsmanag

ement/register/berichtsb

aende/annual_report_2

018.pdf. Sótt 25.9.2020

https://www.muko.info/fileadmin/user_upload/angebote/qualitaetsmanagement/register/berichtsbaende/annual_report_2018.pdf


Lungu- meðferð
 Slímlosandi meðferð

 Öndunar sjúkraþjálfun

 Innúðalyf

 Hyperton saltvatn

 Pulmozyme

 Sýklalyf

 Per os, iv, innúða

 Hreyfing!

 Berkjuvíkkandi lyf

 Bólguminnkandi lyf







Ped in Rev 2015



Qvist et al.J of Cystic
Fibrosis 2016



Bris
 Exocrine vanstarfsemi 

 90%

 Malabsorption

 Vannæring

 Skortur á fituleysanlegum vítamínum og fitusýrum

 Endocrine vanstarfsemi
 CF tengd sykursýki (CFRD)

 Skimað fyrir

 Eykst með hækkandi aldri

 Pankreatit
 Sufficient=>insufficient



Bris - meðferð

 Meltingarensím 

 Creon / Pertzye

 Vít A D E K

 Insulin við CFRD

CREON



Meltingarfæri
 Mekonium ileus

 Magabólgur og reflux

 Malabsorption

 Steatorré

 Rektal prolaps

 Eftir greiningu
 Hægðatregða

 DIOS

 Lystarleysi

 Kviðverkir



Lifur og gallvegir
 Hyperbilirubinemia /gallstasi hjá nýbura

 Gallstasi/sludge/ steinar

 Hepatic steatosis

 Focal biliary chirrosis

 Multilobular biliary chirossis

 Chirrosis=>portal hypertension=>esophageal varices

 CF lifrarsjúkdómur(CFLD) 
 30%

 Fyrir tvítugt

 Skimað fyrir



Greining
 Svitapróf

 Nanodukt aðferð <50 eðlilegt  

 Macrodukt aðferð <30 eðlilegt

 30-60 grátt svæði 

 Feces-elastasi >200 eðlilegt

 Genarannsókn



Markmið

 Viðhalda lungnastarfsemi

 Gott næringarástand

 Dagleg meðferð sem virkar fyrir barnið

 Lifa eðlilegu lífi



Tilfelli

 6 ára barn

 Alltaf með kvef

 Oft með slímhósta

 Fengið eyrnabólgur amk 10 sinnum

 Fengið rör

 Engin meltingarfæraeinkenni

 Vex eðlilega





Primary ciliary dykinesis 
PCD

 Víkjandi erfðir

 Prevalens 1:2200-40.000

 Mörg mismunandi gen (28+)

 Margar mismunandi genabreytur

 Syndromal genetic PCD variants

 X-linked td Joubert sx

 Situs inversus 50%



PCD

 Nefstíflur

 Frá nýburaskeiði

 Eyrnabólgur

 Eiga ekki að fá rör

 Slímhósti

 Burstapróf í 
rafeindasmásjá

 Nasal NO

 Genapróf

 Virknipróf

 Immunofluorescence



Cilia



CF vs PCD
CF PCD

Hósti/slím ++++/þykkt og 
seigt

++++/laust og 
þynnra

Efri öndunarfæri ++ ++++

Eyrnabólgur + ++++

Nefsepar ++ +

Bronchiectasis Byrja oftast 
apikalt

Byrja í lobus 
med/lingula

Bakteríur S.aur, psa H. influenza, 
pneumokokkar

Öndunarfæraeinkenn
i nýbura

+ +++

Ófrjósemi kk +++ +++

Metingarfæraeinkenn
i

+++ -



Eitt og annað

 Meðfæddir anatómískir gallar

 Langvinnur lungnasjúkdómur fyrirbura

 Astmi

 Ónæmisgallar

 Bronkiektasíur

 Interstitial lungnasjúkdómar







Dæmigerð uppvinnsla
 Myndrannsóknir

 Rtg pulm

 HRCT/CT með skuggaefni

 Lungnarannsókn

 Spirometria

 Body box, DLCO, IOS, MBW

 Öndunarfæraræktanir

 Ónæmisfræðilegar rannsóknir

 Status, D-vitamin, lifrarpróf, Na



Dæmigerð uppvinnsla

 Skoðun hjá HNE lækni

 Berkjuspeglun

 Svitapróf

 Elastasi í hægðum

 Genarannsóknir

 Cilia rannsóknir



Stridor - nýburar
Laryngomalacia

Laryngeal malformation

Raddbandalömun

Tracheomlacia

Æðahringur

Stenosur

Hemangioma

Papilloma



Meðfædd anatómísk afbrigði

 Laryngomalacia

 Tracheomalacia

 Bronchomalacia

 Æðahringur

 Þrengsli(stenósur)

 https://share.icloud.com/photos/0yWqGgJEcbOyqyH
uiWSlqMgog





Stridor- brátt
 Croup

 Epiglottit

 Tracheit

 Aðskotahlutur

 Abscess

 Anafylaxi



Stridor – eldri börn
 Vocal cord dysfunction

 Raddbandalömun

 Excercized induced laryngal obstruction

 Subglottic steonsa

 Tumor

 Tracheal web

 Hypocalcemii laryngeal spasm











Meðfædd anatómísk afbrigði

 CCAM

 Pulmonary sequestration



Fleiri meðfæddir gallar

 Congenital diaphragma hernia

 Lungnahypoplasia

 Skert lungnastarfsemi

 Esophageal atresia með fistli

 Tracheomlacaia

 Hvæsiöndun

 Endurteknar sýkingar

 Hypersekretions vandamál



Svefntruflanir og öndun
 Kæfisvefn

 Anatómískar orsakir, tons og ad

 Craniofacial syndromes

 Downs syndrome ofl

 Offita

 Hypoventilation
 Vöðva/taugasjúkdómar

 Trufluð central öndunarstjórn
 CCHS

 Chiari

 Heilastofns lesionir



Einkenni svefntruflana
 Hrotur/öndunarhlé

 Dagþreyta

 Skert athygli, úthald og einbeiting

 Ofvirkni/Vanvirkni

 Undirmiga

 Pirringur

 Aukin/minnkuð matarlyst



Áhrif svefnháðra öndunartruflana

 Vöxtur 

 Vitsmunaþroski

 Hjarta og æðakerfi

 Lífsgæði



Hugsanleg uppvinnsla

 HNE skoðun

 Ofnæmi

 Hjarta

 Bakflæði

 Síriti



Svefnrannsóknir
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