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Rakowiak trzustki z przerzutami do watroby u mtodej kobiety
chorej na toczen rumieniowaty uktadowy

Carcinoid of the pancreas with metastases to liver of young patient
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Streszczenie

Rakowiaki nalezg do grupy guzéw neuroendokrynnych. Wystepuja
z czestotliwoscia od 1 do 2 przypadkéw/100 tys./rok. Doniesienia
na temat wspétistnienia rakowiakéw z chorobami autoimmunolo-
gicznymi spotyka sie rzadko. W pracy opisano chorg z rozpozna-
nym toczniem rumieniowatym uktadowym i wspétistniejacym
rakowiakiem trzustki z przerzutami do watroby.

Wstep

Rakowiak nalezy do grupy nowotworéw neuroendo-
krynnych (neuroendocrine tumors — NET) wywodzacych sie
z komorek wewngtrzwydzielniczych. Komoérki wewnatrz-
wydzielnicze sg zlokalizowane w zotadku, kosmkach jeli-
towych, trzustce, drogach zétciowych oraz poza przewo-
dem pokarmowym w réznych narzadach. Produkujg one
aminy biogenne i hormony odpowiedzialne w gtéwnej
mierze za objawy kliniczne guzéw neuroendokrynnych [1].
Pearse i wsp. [2] dowiedli, ze komérki te tworza w organi-
zmie uktad rozsianych komoérek endokrynnych (amine
precursors uptake and dexarboxylation — APUD). Stanowig
one integralng czes¢ rozlanego uktadu neuroendokrynne-
go w catym organizmie (diffuse endocrine system) [1].

Guzy neuroendokrynne wystepuja z czestoscig od
1do 2 przypadkéw/100 tys./rok [1, 3]. Obecnie nazwe ra-
kowiak zastapito okreslenie zotagdkowo-jelitowo-trzust-
kowe guzy neuroendokrynne (gastro-entero-pancreatic
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neuroendocrine tumors — GEP NET) [1]. Uwaza sie, ze
okreslenie rakowiak powinno by¢ ograniczone do nowo-
tworéw wywodzacych sie z komérek wydzielajacych sero-
tonine. Rakowiaki stanowig ponad 50-86% GEP NET [4].
Najczestszym umiejscowieniem rakowiakéw sg wyro-
stek robaczkowy (40%), jelito cienkie (27%), odbytnica
(13%) oraz oskrzela (12%) [1, 5].

Charakterystyczne objawy rakowiaka okreslane s3
jako zesp6t rakowiaka. Jest on wyrazem dziatania sub-
stancji wydzielanych przez guz z pominieciem krazenia
wrotnego i ptucnego, takich jak 5-hydroksytryptamina
(5-HT), kininy i prostaglandyny. Charakterystyczne obja-
wy zespotu to biegunka, zaczerwienienie twarzy i tuto-
wia, b6l brzucha, wady zastawkowe prawego serca,
skurcz oskrzeli i pelagra. Opisano takze niepetny zespot
rakowiaka, ktéry objawia sie napadowym, trwajacym kil-
ka godzin zaczerwienieniem twarzy, tutowia, konczyn,
bélem gtowy, tzawieniem, niedocisnieniem tetniczym
i skurczem oskrzeli. Dolegliwosci czesto wystepuja nagle,
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bez uchwytnej przyczyny. Miedzy napadami choroba
przebiega z dtugimi okresami bezobjawowymi.

W literaturze medycznej toczer rumieniowaty ukta-
dowy (TRU) wspétistniejacy z guzami neuroendokryn-
nymi opisywany jest sporadycznie [6, 7]. W piSmiennic-
twie polskim autorzy nie znalezli opisu takiego
wspbtistnienia. W niniejszej pracy prezentuja wiec przy-
padek mtodej chorej z rozpoznanym TRU, u ktérej wy-
kryto guz neuroendokrynny.

Opis przypadku

Chora, lat 27, ekonomistka, leczona z powodu TRU
od 4 lat, zostata przyjeta do Kliniki Reumatologii w celu
diagnostyki guza trzustki stwierdzonego w badaniu
ultrasonograficznym. Badanie to wykonano z powodu
zgtaszanych przez chorg dolegliwosci bélowych w nad-
brzuszu, spadku masy ciata i braku taknienia. Rozpozna-
nie TRU ustalono na podstawie obecnosci przeciwciat
przeciwjadrowych (ANA) w mianie 1:160, obecnoci
przeciwciat przeciw dwuniciowemu DNA (dsDNA), mato-
ptytkowosci i obrzekéw stawdw. Stwierdzono réwniez
obecnos¢ przeciwciat przeciw cytoplazmie granulocytow
obojetnochtonnych (p-ANCA) i podwyzszone miana prze-
ciwciat przeciwkardiolipinowych (aCl) w klasie 1gG i IgM.

W Przyklinicznej Poradni Reumatologicznej, pod opie-
ka ktorej chora pozostawata po wypisaniu ze szpitala, ob-
serwowano okresowo pogorszenia stanu zdrowia kobiety.
Pierwsze objawy pojawity sie 3 lata przed rozpoznaniem
rakowiaka. Byt to bol brzucha po okazjonalnym spozyciu
alkoholu i chudniecie. Dolegliwosci ustapity po zastoso-
waniu odpowiedniej diety. Kilka miesiecy pézniej wysta-
pit bol gtowy. Z uwagi na stwierdzone wczesniej podwyz-
szone miano aCl i ANCA przeprowadzono diagnostyke
w kierunku zajecia naczyn mézgu. W wykonanym bada-
niu SPECT mézgu nie stwierdzono zaburzen perfuzji, kté-
re mogtyby swiadczy¢ o zmianach zakrzepowych badz za-
palnych naczyn. Z kolei na p6t roku przed rozpoznaniem
rakowiaka chora byta diagnozowana w kierunku nad-
czynnosci tarczycy z uwagi na zgtaszane napadowe kota-
tanie serca, nadmierng pobudliwos¢ i spadek masy ciata.

W badaniu przedmiotowym podczas przyjecia ko-
biety do klinki istotnych odchylefi nie zaobserwowano.
W badaniach laboratoryjnych stwierdzono limfopenie
(1,2 G/l), podwyzszong aktywnos¢ amylaz w moczu
do 1140 j./l przy prawidtowej aktywnosci amylaz i lipa-
zy w surowicy krwi, podwyzszone stezenie kwasu
5,5-hydroksyindolooctowego (5-HIAA) z dobowej zbidr-
ki moczu (28,0, 25,4, 21,7 mg/dobe, norma 2-8 mg/do-
be). Stezenie hormondw: tyreotropowego (TSH), trijo-
dotyroniny (FT3), tyroksyny (FT4), adrenokortykotropiny
(ACTH), insuliny, parathormonu (PTH) byty prawidtowe.
W badaniach serologicznych z odchylen stwierdzano
podwyzszone miano ANA (1:160). Nie stwierdzono prze-

ciwciat przeciw dsDNA, jak réwniez przeciwciat przeciw
antygenowi Sm, nukleosomom, rybonukleoproteinie
SS-A/Ro, fosfoproteinie SS-B/La, histonom, aCL, B2-gli-
koproteinie I, mitochondriom, ANCA. Badanie elektro-
kardiograficzne byto prawidtowe. W badaniu ultrasono-
graficznym jamy brzusznej wykazano w rzucie gtowy
trzustki niejednorodng, unaczyniong zmiane o wymia-
rach 38 x 45 mm, przewdéd Wirsunga poszerzony
do 4,3 mm, w niepowiekszonej watrobie, w prawym
ptacie watroby stwierdzano 3 hipoechogeniczne ogni-
ska o $rednicy 10-12 mm, naczyniak watroby w seg-
mencie V. W gastroduodenoskopii stwierdzono drobne
ubytki btony sluzowej, ograniczone do pojedynczych
fatdow. W rozmazie cytologicznym z biopsji cienkoigto-
wej guza trzustki zaobserwowano liczne, drobne,
rozproszone i uktadajace sie w gniazda komérki o nie-
wielkim stopniu atypii, ktérych jadra komérkowe wyka-
zywaty gruboziarnistg strukture chromatyny. Barwienie
immunohistochemiczne na chromogranine dato wynik
pozytywny. Obraz cytologiczny odpowiadat rozpozna-
niu raka neuroendokrynnego. Pacjentke skierowano
do Kliniki Endokrynologii PAM w celu dalszej diagnosty-
ki i ustalenia postepowania terapeutycznego. Zalecono
utrzymanie wczesniej ustalonej dawki glikokortykoste-
roidéw i dalsze leczenie pod kontrola Przyklinicznej
Poradni Reumatologicznej.

Z wywiadu zebranego od chorej i dokumentacji me-
dycznej wiadomo, ze zostata ona poddana zabiegowi
resekcji gtowy trzustki, dwunastnicy i pecherzyka zétcio-
wego. Zakwalifikowano jg do leczenia analogami somato-
statyny emitujgcymi promieniowanie B. Obecnie pacjent-
ka oczekuje na przeszczep watroby.

Dyskusja

Opisujac chora, autorzy chca zwr6ci¢é uwage
na wiek zachorowania na rakowiaka, lokalizacje guza
oraz niecharakterystyczne objawy kliniczne, ktére w re-
trospektywnej ocenie mogty byé objawami rozwoju
choroby nowotworowe;j.

Najczesciej guzy neuroendokrynne rozpoznaje sie
w 5.-7. dekadzie zycia [6]. U opisanej pacjentki rozpozna-
nie rakowiaka ustalono w 27. roku Zycia, juz w czasie
obecnosci przerzutéw do watroby. Inne doniesienie
o koincydencji TRU i rakowiaka dotyczy réwniez mtodej
kobiety [6]. Po analizie opisywanego przypadku i pis-
miennictwa na temat koincydencji rakowiakéw z choro-
bami autoimmunologicznymi, w tym TRU, wydaje sie
prawdopodobny zwigzek z wiekiem zachorowania. By¢
moze niepoznane dotad mechanizmy immunologiczne
u chorych na TRU w pewnych sytuacjach moga stymulo-
wac komérki APUD do nadmiernej aktywnosci.

Rzadkie wystepowanie guzéw neuroendokrynnych
w populacji, ich podstepny przebieg oraz wspétistnieja-
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ce choroby autoimmunologiczne, ktérych objawy moga
maskowaé GEP NET, s3 powodem p6Zznego wykrycia
guza. Pojedyncze doniesienia dotycza wspbtistnienia
rakowiakéw z marskoscig zétciowa pierwotna, z auto-
immunologicznym zapaleniem zanikowym Zotadka,
z matoptytkowosciag samoistng, z twardzing, z zapale-
niem wielomie$niowym i skdrno-miesniowym [6, 8-13].

Istotnym aspektem przebiegu choroby nowotworo-
wej u pacjentki jest to, ze w ocenie retrospektywnej
krotkotrwate pogorszenia stanu zdrowia mogty by¢
objawami rakowiaka. Takie objawy, jak bél brzucha
po okazjonalnym spozyciu alkoholu, chudniecie, bdl
gtowy, kotatanie serca, nadmierna pobudliwos¢ i spa-
dek masy ciata najprawdopodobniej byty objawami
niepetnego zespotu rakowiaka w przebiegu rozwijaja-
cego sie nowotworu.

Przedstawiony przypadek pokazuje, ze chorych
na TRU, tak jak i na inne choroby tkanki tagcznej, nalezy
obserwowacé w kierunku choroby nowotworowej, w tym
rakowiaka.
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