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Streszczenie

Choroba Whipple’a jest infekcyjna chorobg uktadowa. Jej
objawy (bdle stawowe, utrata masy ciata, biegunka i béle
brzucha) nie s3 specyficzne, co powoduje trudnosci diagno-
styczne. Pomimo ze schorzenie jest znane od ponad 100 lat,
w pidmiennictwie Swiatowym opisano dotychczas tylko
ok. 1000 przypadkéw. W pracy przedstawiono pacjenta z cho-
robg Whipple’a, omawiajgc diagnostyke oraz najnowsze zasa-
dy leczenia.

Wstep

Choroba Whipple’a jest bardzo rzadka, wielo-
uktadowa, przewlekta chorobg o etiologii bakteryjnej.
Pierwszy raz zostata opisana jako lipodystrofia jelitowa
w 1907 r. przez amerykanskiego patologa George’a H.
Whipple’a [1]. Od tego czasu az do lat 80. XX w. opisano
jedynie 696 przypadkdéw tego schorzenia, a obecnie roz-
poznaje sie ok. 30 przypadkéw rocznie [2]. W Polsce
doniesienia na temat tej choroby sg sporadyczne [3].
Czynnikiem etiologicznym choroby Whipple’a jest Gram-
-dodatnia laseczka Tropheryma whipplei, nalezaca do
grupy Actinomycetes oraz zblizona antygenowo do pa-
ciorkowcodw grupy B oraz do Shigella flexneri [4]. Choro-
ba wystepuje najczesciej u mezczyzn w Srednim wieku,
rasy biatej, pochodzenia europejskiego, najprawdopo-
dobniej predysponowanych genetycznie do kolonizacji
przez Tropheryma whipplei przewodu pokarmowego,
uktadu limfatyczno-siateczkowego oraz osrodkowego
uktadu nerwowego [5, 6]. U ok. 70% chorych stwierdza
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Abstract

Whipple’s disease is an infectious systemic illness. The symp-
toms (arthralgias, weight loss, diarrhoea and abdominal pain)
are not specific, which causes diagnostic difficulties. Despite
the illness being well known for over a hundred years there
are only about 1000 cases described in the literature. We
report a patient with Whipple’s disease with a review of
recent diagnostic and therapeutic strategy.

sie bole stawowe, a u 15% biegunke, utrate masy ciata
i bole brzucha. Wsréd rzadziej wystepujacych objawéw
nalezy wymieni¢ przede wszystkim: goraczke, ataksje
mozdzkowa, demencje, oftalmoplegie, oczoplas, drgawki,
mioklonie, dusznosé¢, zapalenie wsierdzia, miesnia
sercowego lub osierdzia, wysiekowe zapalenie optucnej
oraz hiperpigmentacje skéry [7, 8]. W ustaleniu rozpo-
znania decydujace znaczenie ma badanie histopatolo-
giczne zajetej w przebiegu choroby tkanki wraz z ocena
badanego materiatu pod katem obecnosci piankowa-
tych, PAS-dodatnich makrofagéw [7]. Jezeli pobrany
droga biopsji materiat nie nadaje sie do oceny histopa-
tologicznej, nalezy rozwazyé wykonanie badania danej
tkanki technika reakcji polimerazy tafncuchowej (poly-
merase chain reaction — PCR) [7].

Leczenie choroby jest dtugotrwate. Przez wiele lat
w terapii stosowano przewlekle tetracykliny, jednak
nawroty choroby wystepowaty u 30% pacjentéw. Obec-
nie zaleca sie 2-tygodniowe, dozylne podanie ceftria-
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ksonu w dawce 1 x 2 g, a nastepnie przez rok doustnie
trimetoprimu/sulfametoksazolu w dawce 2 x 960 mg,
co zmniejsza ryzyko wystapienia nawrotéw [9]. W razie
nawrotu choroby nalezy zwiekszyé dawke ceftriaksonu
do 2 x 2 g dziennie oraz wydtuzyé leczenie do 4 tyg.
W wiekszosci przypadkéw przy prawidtowym leczeniu
rokowanie jest dobre. Prognoze pogarszaja zajecie
osrodkowego uktadu nerwowego oraz nawroty choroby.

Objawy choroby Whipple’a nie s3a specyficzne, co
czesto powoduje trudnosci diagnostyczne i opdZnienie
rozpoznania. Chociaz schorzenie znane jest od ponad
100 lat, w pismiennictwie Swiatowym opisano dotych-
czas niespetna 1000 przypadkéw. W niniejszej publika-
cji autorzy przypominaja o tej rzadkiej i ciekawej cho-
robie, przedstawiajac ja, omawiajac symptomatologie,
problemy z rozpoznaniem, obrazy endoskopowe, ultra-
sonograficzne oraz leczenie w odniesieniu do omawia-
nego chorego i najnowszego pismiennictwa.

Opis przypadku

Mezczyzna, lat 65, z rozpoznana w Klinice Gastro-
enterologii Pomorskiej Akademii Medycznej (PAM)
w 2006 r. chorobg Whipple’a, zostat przyjety ponownie
do Kliniki z powodu nawrotu choroby.

Trzynascie lat wczesniej u chorego wystapity bole sta-
wow i brzucha, biegunki z towarzyszaca goraczka, utra-
ta masy ciata (20 kg) i postepujace ostabienie. Poczat-
kowo podejrzewano przede wszystkim chorobe
nowotworowa, jednak wyniki badan obrazowych jamy
brzusznej byty prawidtowe. Po roku poszukiwan przyczy-
ny dolegliwosci pacjent byt w stanie ogélnym ciezkim,

Ryc. 1. Endoskopia gérnego odcinka przewodu
pokarmowego. Kosmki czesci zstepujacej dwu-
nastnicy z biatymi ,, depozytami” — wynik posze-
rzenia naczyh limfatycznych

Fig. 1. Endoscopy. Villi of the descending duode-
num with the white “deposit” — an effect of dila-
tation of lymphatic vessels

wyniszczony, przebywat gtownie w t6zku. Wykonano
laparotomie zwiadowcza, stwierdzajac powiekszone
wezty chtonne krezki jelita cienkiego. Na podstawie bada-
nia histopatologicznego weztéw rozpoznano sarkoidoze.
Chory otrzymat glikokortykosteroidy, ktore brat przewle-
kle przez prawie 13 lat. Leki poprawity apetyt, pacjent
zwiekszyt mase ciata, zmniejszyto sie ostabienie i béle
stawow, ale nie ustepowata goraczka. Od tego czasu
chory byt wielokrotnie hospitalizowany z powodu sta-
néw goraczkowych, béléw brzucha z towarzyszaca bie-
gunka, bolow gtowy i stawdw nasilonych w okresie rzu-
téw goraczki, ostabienia oraz epizodu wysiekowego
zapalenia osierdzia. Wykluczono choroby tkanki tacznej
oraz ponownie nowotwor. Poprawe na okoto miesiac
przynosity antybiotyki, ktoére pacjent brat po konsultacji
z lekarzem i na witasna reke w czasie goraczki.

W 2006 r. pacjent zostat skierowany do Kliniki auto-
row niniejszej pracy z podejrzeniem choroby Whipple’a
w celu wykonania endoskopii gérnego odcinka przewo-
du pokarmowego. Potwierdzenie choroby uzyskano na
podstawie badania histopatologicznego materiatu
pobranego w czasie endoskopii z czesci zstepujacej
dwunastnicy. Nie stwierdzono zmian w makroskopowej
ocenie endoskopowej. W badaniu mikroskopowym
bioptatéw pobranych z czesci zstepujacej dwunastnicy
opisano liczne nacieki zapalne, ze znaczng domieszka
komérek plazmatycznych w btonie Sluzowej, natomiast
w btonie podsluzowej — charakterystyczne dla choroby
Whipple’a — wiele makrofagéw o obfitej, piankowatej
cytoplazmie, zawierajacej PAS-dodatnie ziarnistosci.
Lekarz prowadzacy spoza Kliniki w leczeniu zastosowat

Ryc. 2. Badanie histopatologiczne wycinkéw
pobranych z czesci pozaopuszkowej dwunastni-
cy. PAS-dodatnie barwienie w cytoplazmie
makrofagéw btony podsluzowej jelita cienkiego.
Powiekszenie 100x

Fig. 2. Histopathology. PAS (+) staining in the
cytoplasm of macrophages of small intestine
submucosa. 100x magnification
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Ryc. 3. Badanie USG jamy brzusznej. Widoczne
sg powiekszone, maksymalnie do 2 c¢m, hiper-
echogeniczne wezty chtonne krezkowe

Fig. 3. Ultrasonography. Enlargement, maximum
to 2 cm, hyperechogenic mesenteric lymph nodes

Ryc. 4. Endoskopia kapsutkowa. Obraz btony
Sluzowej jelita cienkiego z biatymi ,depozytami”
wynikajacymi z poszerzenia naczyn limfatycz-
nych

Fig. 4. Capsule endoscopy. The small intestine
mucosa with the white “deposit” — an effect of
dilatation of lymphatic vessels

doustnie doksycykline w dawce 2 x 100 mg przez rok,
uzyskujac ustapienie dolegliwosci, niestety, w 3. mies.
po odstawieniu lekéw objawy powrécity.

W chwili przyjecia do Kliniki Gastroenterologii PAM
chory zgtaszat uogblnione bole stawdw, gtownie stawu
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barkowego i tokciowego prawego, z ograniczeniem rucho-
mosci i pobolewania brzucha. W badaniu przedmiotowym
z odchyleh stwierdzono rumien twarzy i ograniczenie
ruchomosci prawego stawu barkowego, a w badaniach
dodatkowych nieznaczna niedokrwistosé normocytarna
(Hg 12,8 g/dl, MCV 88,5 fl) oraz zwiekszone stezenie
biatka C-reaktywnego (28,8 mg/l). W wykonanej gastro-
duodenoskopii w czesci zstepujacej dwunastnicy uwi-
doczniono kosmki z biatymi ,depozytami” (ryc. 1)
i ponownie pobrano wycinki. Wynik badania histopatolo-
gicznego byt podobny do opisu z 2006 . (w btonie podslu-
zowej byty obecne liczne makrofagi o obfitej, piankowatej
cytoplazmie, zawierajacej PAS-dodatnie ziarnistosci)
(ryc. 2). W wykonanym badaniu ultrasonograficznym
(USG) jamy brzusznej uwidoczniono w pogrubiatej krezce
jelita cienkiego kilka weztéw chtonnych o Srednicy do
2 ¢m o wzorcu hiperechogenicznym (ryc. 3.), ponadto
kamice zétciowg i nerkowa oraz torbiel nerki lewej.

Na podstawie wykonanych badan ustalono rozpo-
znanie nawrotu choroby Whipple’a. Do leczenia wigczo-
no ceftriakson dozylnie na 4 tyg. w dawce 2 x 2 g,
a nastepnie trimetoprim/sulfametoksazol w dawce
2 x 960 mg przez rok, uzyskujac catkowite ustgpienie
dolegliwosci. W kontrolnej endoskopii ponownie stwier-
dzono obecnos¢ biatych nalotéw na kosmkach w czesci
pozaopuszkowej dwunastnicy. Rowniez w badaniu
histopatologicznym wycinkéw pobranych w czasie
endoskopii  wykazano obecnos¢ piankowatych,
PAS-dodatnich makrofagéw. W endoskopii kapsutkowej
uwidoczniono na catym obszarze jelita cienkiego kosm-
ki wypetnione biato-z6ttymi ,depozytami” (ryc. 4.).

Omoéwienie

Choroba Whipple’a wystepuje bardzo rzadko. Obja-
wy tego schorzenia nie s3 specyficzne i moga sugero-
wac inne choroby, w tym gastrologiczne, reumatyczne,
kardiologiczne, neurologiczne, hematologiczne oraz
sarkoidoze. U przedstawionego chorego autorzy prag-
neli zwréci¢ uwage na trudnosci diagnostyczne i tera-
peutyczne w przebiegu choroby Whipple’a. Od pojawie-
nia sie pierwszych objawdw do ustalenia prawidtowego
rozpoznania mineto 13 lat! W tym czasie na podstawie
badan histopatologicznych powiekszonych weztow
chtonnych jelita cienkiego postawiono diagnoze sarko-
idozy, w zwigzku z czym wdrozono steroidoterapie.

Choroba Whipple’a charakteryzuje sie wystepowa-
niem niespecyficznej, zwiastujacej fazy, z dominujaca
artropatia, po ktérej nastepuje faza stabilna, z prze-
waga béléw brzucha oraz biegunki z utrata masy ciata.
Bez immunosupresji sredni czas miedzy fazg zwia-
stujaca a stabilng wynosi ok. 6 lat, natomiast terapia
immunosupresyjna powoduje zwykle skrécenie tego
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czasu, co sugeruje, ze leczenie to moze nasilac replika-
cje Tropheryma whipplei. Catos¢ obrazu klinicznego oraz
fakt, ze zmiany w weztach chtonnych w przebiegu
zakazeh moga imitowaé ziarniniaki tworzace sie
w przebiegu sarkoidozy, $wiadcza o tym, ze rozpozna-
nie sarkoidozy u opisywanego chorego byto najprawdo-
podobniej rozpoznaniem btednym [10].

W trakcie diagnostyki, oprécz wykonanej gastroduo-
denoskopii z pobraniem wycinkéw z btony Sluzowej
jelita cienkiego, ktére jest badaniem z wyboru przy
podejrzeniu choroby Whipple’a, autorzy wykonali
u pacjenta réwniez badanie USG jamy brzusznej
z oceng wielkosci i echogenicznosci weztéw chtonnych
krezki jelit, uzyskujac typowy dla tej choroby obraz
powiekszonych i hiperechogenicznych (jasnych!)
weztdw chtonnych.

Obraz endoskopowy w chorobie Whipple’a nie jest
specyficzny i przybiera r6zne formy. Btona sluzowa dwu-
nastnicy i jelita cienkiego moze by¢ prawidtowa, tylko
przekrwiona i obrzeknieta, moze takze by¢ pokryta
biatym, cetkowatym wzorem (biate plamy), natomiast
kosmki czesto sprawiaja wrazenie obrzeknietych,
z biato-z6ttymi depozytami w Srodku [11]. Nieprawidtowy
obraz wynika z poszerzenia naczyh limfatycznych.

Dodatkowym powodem przedstawienia chorego jest
bardzo dobry efekt terapeutyczny nowoczesnego lecze-
nia. Poczatkowa terapia tetracykling okazata sie niesku-
teczna, a objawy choroby pojawity sie ponownie po
3 mies. od zakonczenia przyjmowania lekéw. Dopiero
dozylne podanie ceftriaksonu, a nastepnie doustnie tri-
metoprimu/sulfometaksazolu spowodowato ustgpienie
choroby. Obecnie pacjent pozostaje pod opieka Poradni
Gastrologicznej i cieszy sie petnym zdrowiem. Minat rok
od zakonczenia leczenia.
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