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Streszczenie

Autoimmunologiczne zapalenie trzustki (AIP) jest rzadko roz-
poznawanym schorzeniem o podtozu autoimmunologicznym,
z charakterystycznym obrazem klinicznym, histologicznym
i radiologicznym. Autorzy przedstawiajg przypadek 32-letniej
kobiety z AIP i diagnostyke oraz leczenie tego schorzenia na
podstawie aktualnych danych literaturowych.

Opis przypadku

32-letnia kobieta, dotychczas zdrowa, zostata przyje-
ta do szpitala z powodu dolegliwosci bélowych zlokali-
zowanych w érédbrzuszu, promieniujacych do prawego
podzebrza i plecéw, z towarzyszgcymi nudnosciami (bez
wymiotéw, biegunki). Na przestrzeni miesigca podobne
dolegliwosci wystapity 2-krotnie, a pacjentka hospitali-
zowana byta woéwczas w innym osrodku. Chora stracita
na wadze ok. 8 kg, negowata spozywanie alkoholu.

W badaniach laboratoryjnych stwierdzono nastepu-
jace odchylenia: AST — 89 U/l; ALT — 61 U/l; amylaza -
164 U/l; lipaza — 369 U/l; ALP — 124 U/|, INR - 1,31

Wartosci bilirubiny, GGTP, morfologii, CRP, CA 19-9,
badanie ogélne moczu, proteinogram, byty prawidtowe,
I1gG4 ponizej normy.

Test ENA-6 profil i ANA screen w kierunku choréb au-
toimmunologicznych — ujemne.

TSH, przeciwciata przeciwtarczycowe w normie.

Badania obrazowe i endoskopowe. W tomografii
komputerowej (TK) opisano nieposzerzone drogi zétcio-
we wewnatrzwatrobowe. Pecherzyk bez cech kamicy,
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Autoimmune pacreatitis is a rare disorder with presumed
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We report a case a 32-years old female with AIP and discuss
this case with review of actual literature.

przewdd zétciowy wspblny o sr. 9,3 mm. Trzustka byta
powiekszona w zakresie gtowy do wym. 28x44 mm
o niejednorodnej strukturze. Wymiary trzonu i ogona
w goérnej granicy normy. Zwracat uwage przewdd Wir-
sunga o nieregularnym przebiegu, o maksymalnej szero-
kosci 3,3 mm, w trzonie i ogonie. W gtowie trzustki (od
granicy gtowy i trzonu) oraz w zakresie wyrostka haczy-
kowatego, w fazie tetniczej, uwidaczniat sie obszar
0 mniejszym wzmocnieniu kontrastowym w poréwna-
niu do pozostatego migzszu trzustki. Réwniez do tego
obszaru dochodzit zaznaczony przew6d Wirsunga. Od
strony zyty gtéwnej dolnej w wyrostku haczykowatym,
w fazie tetniczej, opisano hiperdensyjny, nieregularny
obszar, ktéry budzit watpliwosci sugerujace naciek no-
wotworowy lub zapalny. W krezce widocznych byto kilka
weztéw chtonnych powiekszonych do maksymalnych
wymiardw 17x9 mm.

Endosonografia (EUS). Trzustka o jednorodnej nieco
obnizonej echogenicznosci (ryc. 1.), bez zmian ognisko-
wych. Przewdd zbétciowy wspdélny miat 6 mm, w odcinku
trzustkowym zwezat sie i jego Swiatto nie byto widocz-
ne. W miejscu przewodu na przekrojach opisano zmiane
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Ryc. 1. EUS — hipoechogeniczny miazsz trzustki
Fig. 1. EUS — hypoechoic pancreas

0 wzmozonej echogenicznosci — okragta, o Srednicy 5,2
mm, w gtowie trzustki nie uwidoczniono Swiatta prze-
wodu Wirsunga, przewdd trzustkowy w trzonie byt po-
szerzony do 4 mm, o nieregularnych zarysach (ryc. 2.).

Diagnostyke poszerzono o badania inwazyjne: en-
doskopowa cholangiopankreatografie wsteczng (ECPW)
i biopsje cienkoigtowa pod kontrolg EUS.

W ECPW brodawka Vatera byta prawidtowa, po jej
wstepnym nacieciu (precut) uwidoczniono w odcinku
trzustkowym krytycznie zwezong gtéwna droge z6tcio-
w3 o kretym przebiegu, powyzej poszerzong do 5 mm
(ryc. 3.). Przewdd Wirsunga w odcinku gtowowym byt
na dtugosci 3 cm znacznie zwezony i krety (ryc. 4.). Nie
udato sie przeprowadzi¢ lidera ani przez przewod Wir-
sunga, ani przez gtobwng droge zbtciowg w odcinku
trzustkowym.

W badaniu mikroskopowym, w materiale uzyskanym
w czasie biopsji cienkoigtowej pod kontrolg EUS, opisano
obecnos¢ ptynu biatkowego z ptatami i grupami komérek
nabtonkowych trzustki bez cech atypii. Ponadto drobne
strzepki tkanki tacznej wtdknistej z naciekami zapalnymi.

Ryc. 2. EUS — nieregularnie poszerzony przewdd Obraz cytologiczny przemawiat za zapaleniem.
Wirsunga w trzonie trzustki

{-'l'g. 2. EUS — irregularly dilated pancreatic duct Biorac pod uwage wyniki badan obrazowych (brak
in the body of the pancreas ewidentnych cech procesu nowotworowego), mtody
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wiek pacjentki, prawidtowy poziom CA 19-9, wysunieto
podejrzenie autoimmunologicznego zapalenia trzustki
i rozpoczeto terapie steroidami w dawce 1 mg/kg/m.c.

Po 3 tyg. leczenia catkowicie ustgpity dolegliwosci
bélowe, nudnosci, pacjentka przestata chudnaé, nieco
przybrata na wadze, w badaniach dodatkowych znor-
malizowata sie aktywnos¢ amylazy i lipazy, utrzymywa-
ty sie nieznacznie podwyzszone parametry cholestazy
(GGTP 122 U/I, ALP 129 U/1), a w cholangiografii rezonan-
su magnetycznego nadal stwierdzano zwezenie w obre-
bie odcinka trzustkowego przewodu zétciowego wspél-
nego i zwezenie przewodu Wirsunga w obrebie gtowy
trzustki z poszerzeniem przewodu na pograniczu gtowy
i trzonu do 3-3,5 mm.

Dyskusja

Autoimmunologiczne zapalenie trzustki jest coraz
czesciej rozpoznawanym schorzeniem, ktére moze spra-
wiac¢ trudnosci diagnostyczne w réznicowaniu z rakiem
trzustki. Pierwsze doniesienia o zapaleniu trzustki, skoja-
rzonym z hipergammaglobulinemia, zostaty przedsta-
wione w 1965 r. przez Sarlesa [1], a w roku 2000 Tanaka

[2] opisat 4 przypadki AIP skojarzone z cukrzyca. Do tej Ryc. 3. ECPW — zwezony w odcinku trzustko-

pory opisano kilkaset przypadkéw, wiekszos¢ danych po- wym przewod ZO{C'OYVY wspol'ny o

chodzi z Japonii, cho¢ nie jest to schorzenie endemiczne. Fig. 3. ERCP — stenosis of the intrapancreatic bi-
le duct

Przewlekte autoimmunologiczne zapalenie trzustki
przebiega z miernie nasilonymi objawami, takimi jak
z6ttaczka, béle brzucha, spadek masy ciata lub asymp-
tomatycznie. Wedtug obecnych danych, czestosé wyste-
powania szacuje sie na ok. 5% wszystkich chorych
z przewlektym zapaleniem trzustki (PZT). W ok. 60%
przypadkoéw AIP wspbtistnieje z innymi chorobami auto-
immunologicznymi [3, 4]: pierwotnym stwardniajgcym
zapaleniem drog zétciowych (PSC) — 54%, zespotem
Sjogrena (SS) — 27%, pierwotng zétciowa marskoscia
watroby (PBC) — 5%, autoimmunologicznym zapaleniem
watroby (AIH) — 5%. Czestym objawem towarzyszacym
jest cukrzyca (u 40-70% chorych). W diagnostyce rézni-
cowej nalezy bra¢ pod uwage ostre zapalenie trzustki,
przewlekte zapalenie trzustki, raka trzustki, PSC.

Odchylenia w badaniach laboratoryjnych

U ok. 76% pacjentéw stwierdza sie podwyzszone
miano gamma-globulin, immunoglobulin G lub izolowa-
ny wzrost 1gG4 [6, 7], a takze w ok. 59% przypadkéw au-
toprzeciwciata przeciw anhydrazie weglanowej [8], lak-
toferynie, przeciwmikrosomalne, przeciwjadrowe, prze-

ciwtarczycowe, przeciw miesniom gtadkim. Koincyden- Ryc. 4. ECPW — zwezony w obrebie gtowy
cje chordb z autoagresji i AIP mozna taczy¢ z obecnoscia trzustki przewod Wirsunga

anhydrazy weglanowej i lakroferyny, odpowiednio w ko- Fig. 4. ERCP — the pancreas duct stricture in the
moérkach przewodzikéw trzustkowych i komérkach zra- head of pancreas
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zikowych trzustki, jak réwniez w sliniankach, gruczotach
tzowych i nabtonku drég z6tciowych. Wsrod innych od-
chylen w badaniach laboratoryjnych stwierdza sie mier-
nie podwyzszone wartosci amylazy oraz czesto cechy
cholestazy. Opisywano takze przypadki podwyzszonych
wartosci markera nowotworowego Ca 19-9, co mylnie
sugerowato podejrzenie procesu nowotworowego [9].

Badania obrazowe

Pierwszym badaniem obrazowym, najczesciej suge-
rujgcym AIP jest tomografia komputerowa lub rezonans
magnetyczny (MRI). Opisywane jest rozlane badz ogni-
skowe powiekszenie trzustki z obrazem sausage-like lub
capsule-like z obwodkg (co widaé w fazie niskiej gesto-
sci w TK lub hipointensywnej T2 w MRI), brak atrofii
miazszu i poszerzenie przewodu trzustkowego proksy-
malnie do jego zwezenia [10]. Zwapnienia lub pseudo-
torbiele wystepuja rzadko (<3%).

W pozytronowej tomografii emisyjnej pojawia sie za-
kumulowany sygnat w zmianach w trzustce, podobny
jak w raku tego narzadu.

W ECPW uwidacznia sie zwezony przewod Wirsunga,
s3 to odcinkowe czesto rozsiane nieregularne zwezenia
zlokalizowane gtéwnie w gtowie trzustki. Dodatkowo
obecne jest zwezenie gtéwnej drogi zétciowej w odcin-
ku wewnatrztrzustkowym. Jezeli mamy do czynienia
z ogniskowym obrzekiem czesci trzustki z ogniskowym
zwezeniem przewodu, z nastepowym jego poszerze-
niem powyzej tej zmiany, obraz nasuwa podejrzenie
procesu nowotworowego [11].

W EUS opisywana jest powiekszona hipoechoge-
niczna trzustka, czesto z ogniskowymi zmianami. Bada-
nie to jest bardzo cenne ze wzgledu na mozliwos¢ wyko-
nania biopsji cienkoigtowej.

Obraz histopatologiczny

W badaniu histopatologicznym w miazszu stwierdza
sie widknienie z rozlanym naciekiem zapalnym z pla-
zmocytéw wokét duzych i srednich przewoddéw miedzy-
zrazikowych, a takze wysp trzustkowych. Nacieki te two-
rza gtéwnie limfocyty Bi T (w proporcji 2:58), wsrdd lim-
focytow T dominuje subpopulacja HLA-DR+CD4+ lub
HLA-DR+ CD8+. Nacieki obecne s3a w strefie podnabton-
kowej, powodujac wtdknienie, a co za tym idzie — zwe-
Zenie Swiatta przewodéw [12]. Inng cecha charaktery-
styczna jest wtdknienie srédmiazszowe z atrofig gronek.
Moze ono obejmowac réznej wielkosci obszar tworzac
obraz zmiany ogniskowej. Kolejng cecha jest obliteracyj-
ne zapalenie naczyn zylnych.

Nacieki wokét wysp trzustkowych poprzez wydziela-
nie hamujacych cytokin oddziatujacych na komérki beta
moga by¢ przyczyng wystepowania cukrzycy [13].
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Diagnostyka
Kryteria diagnostyczne opierajace sie na metodach
nieinwazyjnych sg trudne do okreslenia. Obecnie opiera-
ja sie one gtéwnie na kryteriach zaproponowanych
w 2002 r. przez Japonskie Towarzystwo Trzustkowe [14]:
e w badaniach obrazowych uogélnione powiekszenie
trzustki z obecnoscig rozsianych zwezehn przewodu
Wirsunga z nieregularnym jego przebiegiem;
« w badaniach laboratoryjnych podwyzszone miano gam-
ma-globulin i/lub 1gG lub obecnosé autoprzeciwciat;
e w badaniu histopatologicznym obecnoé¢ witéknienia
z naciekami limfocytarnymi i plazmocytowymi.

Dla rozpoznania wymagane jest kryterium pierwsze
z drugim i/lub trzecim. Badacze wtoscy dotaczaja takze
dobrg odpowied? na steroidoterapie.

Leczenie

W leczeniu stosuje sie glikokortykosteroidy, najcze-
Sciej prednizon w dawce 0,5-1 mg/kg m.c. przez 4 tyg.
z nastepowa redukcja dawki co tydzieh o 5 mg [15, 16].
Rozwaza sie kontynuowanie terapii dawka podtrzymuja-
ca 5-10 mg na dobe, aby zapobiega¢ nawrotom. Poste-
powanie to przynosi bardzo szybka poprawe w postaci
ustapienia dolegliwosci, normalizacji badah biochemicz-
nych, a u 0séb z towarzyszaca cukrzyca dochodzi do po-
prawy wyrdéwnania metabolicznego [2]. W badaniach
obrazowych stwierdza sie regresje zwezen gtéwnej dro-
gi zo6tciowej i przewodu trzustkowego oraz normalizacje
obrazu histologicznego. Pojawity sie takze pojedyncze
doniesienia o korzystnym wptywie leczenia kwasem ur-
sodeoksycholowym [17]. Nie sg znane prognozy dtugo-
terminowe przebiegu i rokowania AIP

Podsumowanie

Autoimmunologiczne zapalenie trzustki jest nadal
schorzeniem o niejasnej patogenezie. Cho¢ zmiany
w badaniach wizualizacyjnych oraz obrazie histopatolo-
gicznym uzna¢ mozna za wystarczajace do postawienia
rozpoznania to problemem pozostaje nadal uzyskanie
odpowiedniej jakosci materiatu do badania histopatolo-
gicznego w sposéb jak najmniej inwazyjny. Wykluczenie
procesu nowotworowego trzustki i ostateczna diagnoza
AIP daje mozliwos¢ rozpoczecia skutecznego leczenia
steroidami i pozwala na unikniecie laparotomii. Pamie-
ta¢ jednak nalezy, ze w przypadkach watpliwych, gdy
badania obrazowe oraz laboratoryjne sugeruja obecnosc
zmiany ogniskowej, pozostaje leczenie operacyjne
i ostateczna weryfikacja histopatologiczna.

W omawianym przez nas przypadku, typowe dla AlP
byty niespecyficzne dolegliwosci pacjentki, odchylenia
w badaniach laboratoryjnych z miernie podwyzszong ak-
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tywnoscia enzymoéw trzustkowych i parametréw chole-
stazy, zmiany w badaniach obrazowych, zwtaszcza zwe-
zenia w odcinku trzustkowym gtéwnej drogi z6tciowej
i przewodu Wirsunga.

Nie wykazano u pacjentki wspétistnienia choréb au-
toimmunologicznych, jakkolwiek wiadomo, ze wystepo-
wanie choréb z autoagresji nie musi pojawia¢ sie jedno-
czednie z AIP, moga one wystepowac kilka lat pozniej
lub nie ujawniac sie wcale.

Przekonujacym potwierdzeniem rozpoznania u tej
chorej byta dobra odpowiedZ na terapie steroidami,
z catkowitym ustapieniem dolegliwosci i normalizacja
odchylefr w badaniach laboratoryjnych.
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