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Streszczenie

Ektopia trzustki jest rzadko obserwowanym i rozpoznawanym
u dzieci schorzeniem przewodu pokarmowego. Nie do korca
poznano etiopatogeneze choroby, a przebieg jej zwykle jest
bezobjawowy. Do najpowazniejszych powiktah zalicza sie:
krwawienie, niedroznos¢ oraz mozliwos¢ transformacji nowo-
tworowej. W niniejszym artykule autorzy przedstawiajg obec-
ny stan wiedzy na temat tej jednostki chorobowej na podsta-
wie aktualnego pismiennictwa.

Definicja
Heterotopia (gr. héteros — inny, tépos — miejsce,
okolica) oznacza zmiane planu budowy organizmu,
zmiany naruszajace potozenie wydzielonych obszaréw
(narzadéw) morfologiczno-funkcjonalnych organizmu
w stosunku do pozostatych obszaréw i ich potozenia
u przodkéw (wg http://encyklopedia.pwn.pl) [1].
Trzustka ektopowa (heterotopia trzustki, odprysko-
wiak, tac. choristoma, gr. choristos — oddzielony, ang. cho-
ristoma, pancreatic rest, ectopic, abberrant, accessory pan-
creas tissue, wg http://pl.wikipedia.org) to anomalia
rozwojowa, ktorej istota jest wystepowanie tkanki trzust-
kowej poza jej anatomiczng lokalizacja w trzustce [2].
Tkanka ta nie ma potaczen naczyniowych czy anatomicz-
nych z narzadem, z ktérego sie wywodzi. Pierwsze donie-
sienie dotyczace choroby pochodzi z 1727 r., w ktérym au-
tor opisuje wystepowanie tkanki trzustkowej w materiale
resekcyjnym z uchytka jelita cienkiego [3, 4]. U dzieci opi-
sy choroby dotycza pacjentéw w réznym wieku — naj-
mtodszym byt noworodek operowany w 8. dobie Zycia
z powodu guza $ciany powtok brzusznych w okolicy pep-
ka, ktéry w badaniu histopatologicznym wykazat sie utka-
niem trzustki ektopowej [5]. W pidmiennictwie polskim
ukazaty sie pojedyncze doniesienia na ten temat [4, 6-8].
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Abstract

Ectopic pancreas is a rare condition of the gastrointestinal
tract with unknown aetiology, usually asymptomatic. The risk
of malignancy, bleeding and occlusion are the most serious
complications. The present knowledge about ectopic
pancreas based on the literature is described.

Epidemiologia

Ektopowa tkanka trzustkowa moze wystepowac we
wszystkich odcinkach przewodu pokarmowego, a takze
poza przewodem pokarmowym, zwykle w narzadach
sasiednich, ale i odlegtych, zlokalizowanych poza jama
brzuszna. Jest ona najczestszym typem heterotopii do-
tyczacej narzadéw uktadu pokarmowego [6]. Przebieg
jest zwykle bezobjawowy do czasu pojawienia sie powi-
ktan, a rozpoznanie czesto ma charakter przypadkowy
w trakcie wykonywania z réznych wskazah badan en-
doskopowych lub obrazowych. W badaniach autopsyj-
nych u 0séb dorostych ektopie trzustki rozpoznaje sie
z czestoscig 0,5-3,7%, nieco czgsciej u mezczyzn w wie-
ku Srednim, miedzy 30. a 50. rokiem zycia. W przypad-
ku chorych operowanych czestos¢ ta jest nieco wieksza
i szacuje sie ja na 1: 500 laparotomii [9]. U dzieci rze-
czywista czestos¢ choroby pozostaje nieustalona. W ba-
daniach retrospektywnych w przypadku dzieci podda-
nych laparotomii heterotopie trzustki wykrywa sie
w 0,2% przypadkéw [10]. Autorzy publikacji w bada-
niach wtasnych w grupie 1791 dzieci poddanych gastro-
fiberoskopi, trzustke ektopowa stwierdzili u 12 z nich,
co stanowito 0,67% badanej grupy [6]. Wiekszos¢ opi-
s6w w pismiennictwie dotyczy matych grup pacjentéw
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lub tez ma charakter doniesief kazuistycznych przed-
stawiajacych pojedyncze przypadki choroby [4, 6-9].

Patogeneza

Przyczyny wystepowania ektopii trzustki nie sg do-
ktadnie poznane, prawdopodobny jest zwigzek tej patolo-
gii z zaburzeniami proceséw embriogenezy i nieprawidto-
wym réznicowaniem sie linii komérek macierzystych [10].
Istnieja rézne teorie na temat potencjalnych przyczyn wy-
stepowania ektopii trzustki. Najbardziej rozpowszechnio-
na jest hipoteza nieprawidtowej migracji pierwotnej tkan-
ki trzustkowej, ktéra zasiedla rézne odcinki przewodu
pokarmowego, a takze narzady sasiednie potozone poza
nim. Inna teoria sugeruje, ze mozliwg przyczyna powsta-
wania ektopii trzustki jest metaplazja pierwotnej endo-
dermy zlokalizowanej w btonie podsluzowej okolicy an-
tralnej zotadka. Heterotopowa tkanka trzustkowa
najczesciej wykazuje wszystkie anatomiczne i fizjologicz-
ne funkcje trzustki oraz cechuje sie podatnoscig na wy-
stepowanie réznych choréb (torbiele, zapalenie, nowo-
twory) podobnie do narzadu, z ktérego sie wywodzi
[3,10, 11]. W jej etiopatogenezie moga bra¢ udziat réwniez
czynniki genetyczne, poniewaz na modelach zwierzecych
wykazano istotna role mutacji genu Hes-1 [7]. Dodatkowy-
mi dowodami na udziat czynnikéw genetycznych sa
wspotwystepowanie trzustki ektopowej jako patologii to-
warzyszacej zespotom o udokumentowanym podtozu ge-
netycznym, np. Beckwitha-Wiedemanna czy von Hippla-
-Lindaua, oraz rdzne wrodzone postacie hiperplazji
komorek B i dysplazji wysp trzustkowych (nesidioblasto-
sis) o charakterze ogniskowym badz rozlanym [12, 13].

Podziat i lokalizacja

Zgodnie z podziatem Gaspar-Fuentesa z 1973 r. wy-
roznia sie cztery zasadnicze typy ektopii trzustkowej:

e | — ztozony ze wszystkich elementéw prawidtowej
trzustki,

e Il — zbudowany jedynie z przewodéw trzustkowych
(trzustka przewodowa),

e |Il — sktadajacy sie wytacznie z czesci pecherzykowej
(trzustka zewnatrzwydzielnicza),

* IV — ztozony tylko z wysp trzustkowych (trzustka we-
wnatrzwydzielnicza) [14].

Najczesciej trzustka ektopowa lokalizuje sie w czesci
antralnej zotadka (25-38%), dwunastnicy (17-36%) oraz
jelicie cienkim (15-21%), a wiec w narzadach sasiaduja-
cych z nig, co posrednio potwierdza role zaburzeh migra-
cji jako przyczyny jej ektopii [3, 15]. Rzadziej obserwuje
sie inne potozenia. Trzustke ektopowa mozna takze
stwierdzi¢ w btonie Sluzowej przetyku, pecherzyka zét-
ciowego i przewodu z6tciowego wspdlnego w uchytku
Meckela, we wnece Sledziony oraz wyjatkowo rzadko
w otrzewnej, srodpiersiu, ptucach, nadnerczach, ko-

Sciach, jamie czaszki oraz jajowodzie [16-25]. Niekiedy
ektopii trzustki wspéttowarzysza inne rodzaje ektopii,
np. zotadka, co staje sie przyczyna powiktan niezalez-
nych od zwigzanych z trzustka ektopowa. Czasem cho-
roba towarzyszy innym wadom, np. zdwojeniom narza-
doéw, i rozpoznaje sie jg po ich resekcji chirurgicznej [26].
Anatomicznie trzustka ektopowa ma zwykle charakter
zmiany litej, ale czesto wystepuja zmiany torbielowate
lub o mieszanej, niejednorodnej strukturze.

Obraz kliniczny

Wiekszos¢ przypadkéw trzustki ektopowej, szcze-
gélnie w dziecifstwie, przebiega bezobjawowo, a dia-
gnoze stawia sie najczesciej podczas badania endosko-
powego (gastrofiberoskopia), ktére wykonuje sie
z wielu réznych wskazan. Dotyczy to przede wszystkim
zotadkowej lokalizacji trzustki ektopowej. W przypadku
potozenia w innych odcinkach przewodu pokarmowego
ustalenie rozpoznania moze by¢ trudne. Objawy klinicz-
ne u dorostych nie sg charakterystyczne, najczesciej ob-
serwuje sie béle brzucha zlokalizowane w nadbrzuszu,
uczucie dyskomfortu i petnosci popositkowej oraz nud-
nosci i wymioty. Rzadziej wystepuja ostre lub przewle-
kte krwawienia, niedroznos¢, wgtobienie oraz objawy
zwiazane z rozwojem ostrego lub przewlektego zapale-
nia trzustki [27-31]. W opracowaniu Ba i wsp., w ktérym
poddano retrospektywnej analizie przyczyny krwawie-
nia z jelita cienkiego, trzustka ekotopowa byta zrodtem
krwawienia u 3 z 76 pacjentéow [32]. Podobne obserwa-
cje odnotowano w grupie dzieci z trzustka ektopowa,
u ktérych pierwsze objawy pojawiaja sie zwykle pod ko-
niec 2. dekady zycia [6]. Niektore z obserwowanych ob-
jawow niewatpliwie wiaza sie z wystepowaniem trzust-
ki ektopowej, inne moga taczy¢ sie z roéznymi
chorobami, ktére towarzysza ektopii trzustki. Czestos¢
objawéw zalezy od umiejscowienia oraz wielkosci
zmiany. Najbardziej typowa jest lokalizacja zotgdkowa,
a w 85-95% przypadkéw ektopia pojawia sie na krzy-
wiznie wiekszej w okolicy antralnej [9]. Czeste jest row-
niez usytuowanie ektopowej tkanki trzustkowej w oko-
licy potaczenia Zzotadkowo-przetykowego (ok. 16%),
ktoére nie zalezy od towarzyszacych np. chorobie refle-
ksowej przetyku proceséw zapalnych czy wystepowania
przetyku Barretta i raczej ma podtoze wrodzone. Uwaza
sie, ze zmiany o Srednicy > 1,5 cm rzadko pozostajg bez-
objawowe, moga powodowac¢ niedroznosé odzwiernika
i zaburzenia oprézniania zotadka, a w przypadku lokali-
zacji w drogach zétciowych wywotywac z6ttaczke me-
chaniczna, cholestaze oraz objawy kolki Z6tciowej
[16, 33]. Srednica zmiany w Zotadku rzadko przekra-
cza 3 cm, ale opisuje sie przypadki trzustki ektopowej
o Srednicy > 8 cm [6, 9, 23, 29]. W przypadku noworod-
koéw i niemowlat choroba moze manifestowac sie juz
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Ryc. 1. Zmiana podsluzéwkowa okolicy antralnej
zotadka o Srednicy 2,5 cm, ktéra w badaniu hi-
stopatologicznym wykazata sie utkaniem
trzustki ektopowej (materiat wtasny)

Fig. 1. Submucosal tumour in the prepyloric
region with diameter of 2.5 cm; in histopathology
ectopic pancreas was confirmed (own material)

w pierwszych dniach i miesigcach zycia objawami nie-
droznosci odzwiernika (gastric outlet obstruction
- GOO), co wymaga pilnej interwencji chirurgicznej
[5, 34, 35]. Wystepowanie objawéw boélowych nalezy
wigzac z egzokrynng oraz endokrynna funkcja trzustki
ektopowej, a wiec uwalnianiem enzyméw oraz hormo-
néw do otaczajacych tkanek i rozwojem zapalenia oraz
zaburzen hormonalnych. Moze to skutkowaé powsta-
waniem owrzodzef, krwawieniem, a nawet perforacja.
Ektopowe wydzielanie hormondw (insulina/glukagon)
moze by¢ przyczyna zaburzeh gospodarki weglowoda-
nowej, najczesciej o charakterze hipoglikemii, a nawet
objawowej neuroglikopenii [4, 13, 36]. W przypadku za-
palenia ektopowej tkanki trzustkowej obserwuje sie
wzrost aktywnosci enzyméw trzustkowych podobnie
jak to sie dzieje w przebiegu klasycznego zapalenia
trzustki [31]. Transformacja nowotworowa wystepuje
niezwykle rzadko, a w pismiennictwie mozna znalez¢
pojedyncze opisy takiego powiktania [37-40]. Lokaliza-
cja poza jama brzuszna, np. w jamie czaszki, moze po-
wodowaé wystepowanie groznych komplikacji, takich
jak wodogtowie czy krwawienie Ssrédczaszkowe, co
skutkuje uposledzeniem rozwoju dziecka, porazeniami,
a nawet nagtym zgonem dziecka [24].

Przeglad Gastroenterologiczny 2009; 4 (1)

Rozpoznanie

W rozpoznaniu gtéwna role odgrywa gastrofibero-
skopia, ktéra pozwala na uwidocznienie w okolicy
przedodzwiernikowej charakterystycznej polipowatej
zmiany z centralnym zagtebieniem, stanowigce]j praw-
dopodobne miejsce drenazu tkanki trzustkowej. Taki
obraz zmiany podsluzéwkowej z kraterowatym lub pep-
kowatym zagtebieniem w centrum jest bardzo charak-
terystyczny, ale czesto spotyka sie nietypowe obrazy
wymagajace roznicowania od powstatych z innych
przyczyn (ryc. 1) [3, 6, 11]. Pobranie jednoczesnie wycin-
kéw do badah histopatologicznych w czesci przypad-
kéw potwierdza rozpoznanie. Endoskopia pozwala po-
nadto na monitorowanie zmiany, poniewaz sporadycz-
nie obserwuje sie samoistng remisje oraz ponowne po-
jawienie sie tkanki ektopowej, co moze wigzac sie
z okresowym wzrostem trzustki ektopowej, zaleznym
od wydzielania hormonéw i stanu zapalnego otaczaja-
cych tkanek. Ze wzgledu na podsluzéwkowa lokalizacje
zmiany wycinki pobierane rutynowo do badania histo-
patologicznego czesto nie s3g diagnostyczne. Znacznie
lepszym badaniem do potwierdzenia rozpoznania jest
endoultrasonografia (EUS) potaczona z biopsja aspira-
cyjna cienkoigtowa (BAC), ktérej czutos¢ miesci sie
w przedziale 80-100% [41]. W przypadku dzieci z powo-
du ograniczen technicznych oraz sprzetowych badanie
EUS ma jednak stosunkowo mate zastosowanie. W zo-
tadku trzustka ektopowa moze znajdowac sie w btonie
podsluzowej, warstwie miesSniowej, a nawet siegac
do surowicéwki, co utrudnia histologiczng weryfikacje
zmiany i moze by¢ réwniez przyczyna powiktah w na-
rzadach sasiednich. Nie ma natomiast korelacji miedzy
typem histologicznym a wystepowaniem okreslonych
objawéw klinicznych. Badania radiologiczne, przede
wszystkim kontrastowe gérnego odcinka przewodu po-
karmowego (badanie z podwojnym kontrastem) oraz
tomografia komputerowa, cechuja sie mniejsza od en-
doskopii czutoscia i specyficznoscia, ktére wynosza od-
powiednio 71,4 i 87,5% [12, 42, 43]. W przypadku podej-
rzenia zmian zlokalizowanych w jelicie cienkim
pomocne moze by¢ zastosowanie kapsutki endoskopo-
wej, ktorej dostepnosé u dzieci jest réwniez ograniczo-
na [44]. W niektérych przypadkach moze by¢ pomocna
klasyczna ultrasonografia jamy brzusznej po wypetnie-
niu zotadka ptynem. U pacjentéw operowanych bada-
nie Srédoperacyjne pozwala na okreslenie charakteru
zmiany i wykluczenie nowotworu. Ma to istotne znacze-
nie do ustalenia zakresu zabiegu i dalszego postepowa-
nia, poniewaz makroskopowo trzustka ektopowa moze
miec obraz podobny do innych zmian, przede wszystkim
guzéw stromalnych (gastrointestinal stromal tumour
— GIST), wywodzacych sie z uktadu autonomicznego
(gastrointestinal autonomic nerve tumour — GANT),
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rakowiakéw, chtoniakéw oraz innych nowotworéw [34].

Dotychczas zostato opisanych ok. 15 przypadkéw trans-

formacji nowotworowej ektopowe;j trzustki, jednak aby

potwierdzi¢ zwigzek obu patologii, konieczne jest spet-
nienie kilku warunkéw:

e nowotwoér musi rozwijac sie z trzustka ektopowa lub
w jej bezposrednim sasiedztwie,

e granice miedzy prawidtowa trzustka a tkanka nowo-
tworowa nalezy uwidoczni¢ w badaniu histopatologicz-
nym,

* ektopowa tkanka trzustkowa nieobjeta nowotworem
musi zawiera¢ wszystkie elementy strukturalne trzustki.

Rokowanie w przypadku nowotworzenia w trzustce
ektopowej jest lepsze ze wzgledu na zwykle wczesniej-
sze rozpoznanie oraz mozliwos¢ radykalnego leczenia

chirurgicznego [38, 40].

Diagnostyka réznicowa

W diagnostyce r6znicowej nalezy uwzgledni¢ inne
zmiany podsluzéwkowe, przede wszystkim GIST, GALT,
leyomioma, miesniaki, ttuszczaki, wtdkniaki, chtoniaki
i rakowiaki. Nalezy podkresli¢, ze ostateczne potwier-
dzenie rozpoznania trzustki ektopowej jest mozliwe
jedynie na podstawie badania histopatologicznego ma-
teriatu biopsyjnego lub resekcyjnego. Inne metody dia-
gnostyczne maja znaczenie pomocnicze [9].

Leczenie

Strategia postepowania jest nadal przedmiotem dys-
kusji i wielu kontrowersji. Zmiany objawowe czy tez po-
wiktania w postaci krwawienia, perforacji lub niedrozno-
sci wymagaja leczenia chirurgicznego. Wskazaniem
do resekcji sa rowniez zaburzenia metaboliczne, a przede
wszystkim objawowa hipoglikemia oraz podejrzenie no-
wotworu. Nie ma natomiast ustalonych standardéw,
szczegoblnie u dzieci, w przypadkach, kiedy nieprawidto-
wa tkanke wykrywa sie podczas badan diagnostycznych
wykonywanych z innych przyczyn. Chociaz ryzyko powi-
ktan czy transformacji nowotworowej jest niewielkie, to
czesto po wykazaniu tej patologii dzieci poddaje sie pro-
filaktycznemu leczeniu chirurgicznemu. Stosuje sie wte-
dy gtéwnie techniki mato inwazyjne, takie jak resekcje
endoskopowe (petlg) lub metode laparoskopowg nawet
z uzyciem specjalnych robotéw do laparoskopii oraz rza-
dziej klasyczna laparotomie z resekcja [15]. Techniki lapa-
roskopowe poleca sie réwniez w leczeniu pacjentéw
z masywnym krwawieniem z przewodu pokarmowego,
ktérego etiologia nie jest ustalona. Badania technikami
endoskopowymi zwykle dotycza matych, dobrze udoku-
mentowanych zmian, ktére moga byé usuniete technika-
mi endoluminarnymi z marginesem 1-centymetrowym,
wolnym od zmian [3, 6, 15, 45, 46]. Pacjenci niepoddani
leczeniu operacyjnemu wymagaja okresowej kontroli en-

doskopowej w celu oceny dynamiki zmiany oraz ze
wzgledu na ryzyko nowotworzenia. Autorzy postuluja,
aby dzieci te poddawano kontroli endoskopowej raz
w roku. W przypadku leczenia objawowego u dzieci z do-
legliwosciami stosuje sie leki hamujgce sekrecje zotgdko-
wa z grupy inhibitoréw pompy protonowej. Wskazane s3
réwniez monitorowanie aktywnosci enzyméw trzustko-
wych, jesli stwierdzi sie ich wzrost lub dziecko przebyto
incydent zapalenia trzustki, a takze badania czynnosci
hormonalnej, jesli obecne jest ektopowe wydzielanie
hormondw trzustkowych [4, 47].

Rokowanie

Rokowanie zasadniczo jest dobre, a wiekszos¢ przy-
padkéw przebiega bezobjawowo. Wystapienie powiktan,
szczegblnie przemiana ztosliwa, wymaga radykalnego le-
czenia chirurgicznego oraz dalszego indywidualnego po-
stepowania zaleznie od rozpoznania histopatologicznego.

Podsumowanie

Przedstawiona przez autoréw problematyka trzustki
ektopowej wskazuje na mozliwos¢ wystepowania tej
patologii w populacji pediatrycznej. Ze wzgledu
na ewentualnos¢ powiktah oraz ryzyko transformacji
nowotworowej konieczne wydaje sie ustalenie standar-
déw postepowania w tej grupie.
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