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Ostre zapalenie trzustki w przebiegu zespotu Sjégrena

Acute pancreatitis in patient with Sjogren’s syndrome
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Streszczenie

Zesp6t Sjogrena to choroba o podtozu autoimmunologicznym.
Wsréd wielu objawdéw narzadowych moze wystapi¢ zapalenie
trzustki zaréwno ostre, jak i przewlekte. W pracy opisano 24-let-
nig kobiete z 10-letnim wywiadem choroby, u ktérej wystapito
ciezkie martwiczo-krwotoczne zapalenie trzustki, powiktane tor-
bielg rzekomg trzustki.

Wstep

Zesp6t Sjogrena to przewlekta choroba zapalna
o podtozu autoimmunologicznym, w ktérej dochodzi do
powstania naciekéw z limfocytéw w obrebie gruczotéw
wydzielania zewnetrznego, a w nastepstwie do uposle-
dzenia ich czynnosci oraz do zmian zapalnych w wielu
narzadach i uktadach. Objawy podmiotowe i przedmio-
towe mozna podzieli¢ na trzy grupy: zwigzane ze zmia-
nami w gruczotach tzowych (keratoconjuctivitis sicca),
w gruczotach Slinowych (suchoé¢ w jamie ustnej, trud-
nosci w potykaniu pokarméw, utrata smaku, szybko po-
stepujgca prochnica zebéw) oraz objawy pozagruczoto-
we. Wsréd tych ostatnich nalezy wymienié: bol lub
zapalenie stawow, objaw Raynauda, powiekszenie wez-
tow chtonnych, zmiany w nerkach, zapalenie trzustki,
pierwotna marskosé z6tciowg watroby, zmiany zapalne
w naczyniach, zapalenie nerwéw obwodowych, autoim-
munologiczne zapalenie tarczycy.

Summary

Sjogren’s syndrome is a disorder presumed autoimmune etiology.
Among many systems manifestations pancreatitis, both acute
and chronic could appear. In this reported case a 24-old woman
with 10-years medical history of disease, was subject to serious
necrotic- haemorrhagic pancreatitis complicated by pseudocystis
of pancreas.

W pracy opisano 24-letnig chorg z 10-letnim wywia-
dem choroby, u ktérej wystapito ciezkie martwiczo-
-krwotoczne zapalenie trzustki.

Opis przypadku

Chora, lat 24, zostata przyjeta do kliniki z rozpozna-
nym zespotem Sjogrena w celu oceny aktywnosci cho-
roby i ewentualnego ponownego wdrozenia leczenia.
Pierwsze objawy choroby wystapity w 1994 r. w postaci
goraczki, ostabienia i wedrujacych b6low stawéw. Ba-
dania laboratoryjne wykazaty niedokrwistos¢ oraz OB
bardzo zwiekszony — trzycyfrowy. Chora, woéwczas
14-letnia dziewczynka, byta poczatkowo hospitalizowa-
na w szpitalu rejonowym w Kaliszu, gdzie stwierdzono
w surowicy hipergammaglobulinemie, obecnos¢ czyn-
nika reumatoidalnego (RF) oraz przeciwciat przeciwja-
drowych (ANA) o plamistym typie $wiecenia. Chora
z podejrzeniem tocznia rumieniowatego uktadowego
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przekazano do Instytutu Pediatrii w Poznaniu w celu
dalszej diagnostyki i leczenia. W Instytucie Pediatrii wy-
sunieto podejrzenie mieszanej choroby tkanki tacznej.
W leczeniu zastosowano naproksen — z poprawa kli-
niczng. Nastepnie dziecko pozostawato pod kontrolg
poradni reumatologicznej. Pacjentka byta leczona nie-
steroidowymi lekami przeciwzapalnymi (NLPZ) i mata
dawka doustnych glikokortykosteroidow (GKS).

W 1996 r. nastapito zaostrzenie choroby w postaci
stanéw goraczkowych, zmniejszenia masy ciata, bolow
stawowo-migsniowych oraz dolegliwosci dyspeptycz-
nych. Pacjentka byta ponownie hospitalizowana w In-
stytucie Pediatrii, gdzie podtrzymano rozpoznanie mie-
szanej choroby tkanki tacznej, zwiekszono dawke GKS
do 30 mg prednizonu/dobe oraz podano azatiopryne
(2 x 50 mg) z powodu objawoéw zespotu suchosci.

W kolejnych latach dziecko byto wielokrotnie hospi-
talizowane z powodu b6léw brzucha, wymiotéw
i zmniejszenia masy ciata. Wykluczano objawy tzw.
ostrego brzucha. W wynikach badan laboratoryjnych
stwierdzano nieznacznie zwiekszona aktywnos¢ amyla-
zy i fosfatazy alkalicznej, a takze stezenia kreatyniny,
mocznika, biatka catkowitego, gamma-globulin, ponad-
to stwierdzono hipokaliemie i brak zdolnosci do zakwa-
szania moczu. W badaniach obrazowych jamy brzusznej
nie wykazano odchylef od stanu prawidtowego. W la-
tach 1999-2002 chora byta leczona pulsami preparatu
Solu-Medrol. Z powodu utrzymujacych sie podwyzszo-
nych parametréw nerkowych (kreatynina 135-160
umol/l) chora zakwalifikowano do biopsji nerki, ktéra
wykonano w 2001 r. (wynik niediagnostyczny).
W 2001 r. w Instytucie Pediatrii zastosowano dodatko-
wo cyklofosfamid w dozylnych wlewach comiesiecz-
nych (taczna dawka 3800 mg).

Do Kliniki Reumatologiczno-Rehabilitacyjnej i Chorob
Wewnetrznych w Poznaniu chora byta po raz pierwszy
przyjeta w 2003 r, skarzyta sie woéwczas na ostabienie,
stany podgorgczkowe, wedrujgce bole wielostawowe
oraz béle brzucha. W badaniu przedmiotowym po-
za szczupta budowa ciata nie stwierdzono odchylen
od stanu prawidtowego. W badaniach biochemicznych
wykryto hipokaliemie, zwiekszone stezenie kreatyniny,
biatka catkowitego oraz hipergammaglobulinemie,
w badaniach serologicznych — obecnos¢ RF i ANA
(w mianie 1 :1280), a w ANA-profilu obecnos¢ przeciw-
ciat przeciwko SS-A i SS-B. Testem Schirmera stwier-
dzono uposledzone wydzielanie tez (OP 2 mm,
OL 3 mm). Na podstawie catosci obrazu klinicznego wy-
cofano sie z rozpoznania mieszanej choroby tkanki
tacznej. Rozpoznano zespét Sjogrena, chorej zalecono
stopniowa redukcje dawki GKS, rozpoczeto leczenie
chloroching oraz zalecono kontynuowanie leczenia
w poradni reumatologiczne;j.

W marcu 2007 r. pojawity sie uporczywe wymioty,
béle brzucha, stany gorgczkowe niereagujace na lecze-
nie ambulatoryjne. Po dwb6ch miesigcach chora zostata
przyjeta na Oddziat Chirurgii w Jarocinie. W dniu przy-
jecia do szpitala stwierdzono: leukocytoze (15,6 G/l),
niedokrwistos¢ (HGB 4,6 mmol/l), znacznie zwiekszong
warto$¢ OB (130 mm/godz.), zwiekszone stezenie kre-
atyniny (210 pmol/l), prawidtowa aktywnosé¢ amylazy
w surowicy i zwiekszong w moczu (1181 j./1). W obrazie
USG jamy brzusznej nie stwierdzono odchylef od stanu
prawidtowego. W 2. dobie hospitalizacji wykonano la-
parotomie ze wskazah zyciowych (objawy wstrzasu
i skazy krwotocznej). Stwierdzono ostre zgorzelinowo-
-krwotoczne zapalenie trzustki, zatozono drenaz prze-
ptywowy jamy otrzewnej. W stanie krytycznym chora
byta przekazana na Oddziat Anestezjologii i Intensyw-
nej Terapii (OAIIT), a nastepnie na OAIlT do szpitala wo-
jewodzkiego w Poznaniu. Po przyjeciu do tego szpitala
wystapity cechy krwawienia do jamy otrzewne;j.
Pacjentce wykonano relaparotomie. Po zabiegu w sta-
nie krytycznym z niewydolnoscig oddechowa i wielona-
rzadowa przwieziono ja na OAIlT. W wynikach badan la-
boratoryjnych stwierdzono: gteboka niedokrwistos¢
(6,1 g/dl), leukocytoze (24,6 G/l), hipokaliemie (K 2,7
mmol/l), hiperglikemie, zwiekszone stezenie kreatyniny
(211 pmol/1), biatkomocz (3 g/l), erytrocyturie (E 15-20),
kwasice metaboliczna. W tomografii komputerowe;j
(KT) jamy brzusznej zauwazono: obustronnie ptyn w ja-
mach optucnej — po stronie prawej do 30 mm, po lewej
do 26 mm, zmiany niedodmowo-zapalne w podstaw-
nych czesciach ptuc; ptyn w zachytkach okotowatrobo-
wych i okotosledzionowych, pomiedzy petlami jelit,
wzdtuz powiezi okotonerkowych; trzustka z objawami
martwicy rozptywnej, czesSciowemu wzmocnieniu kon-
trastowemu ulegta gtowa trzustki, ktéra byta miernie
powiekszona (do 35 mm), z pseudotorbielg (30 x 24
mm) oraz drobnymi fragmentami trzonu trzustki; pozo-
state narzady jamy brzusznej bez zmian (ryc. 1).

W leczeniu zastosowano wentylacje mechaniczng
w trybie SIMV, a nastepnie CPAP, zywienie parenteral-
ne, aminy presyjne, antybiotykoterapie (imipenem), in-
tensywng insulinoterapie, przetoczono 3 jednostki
koncentratu krwinek czerwonych (KKCz), 6 jednostek
$wiezo mrozonego osocza (FFP) oraz koncentrat anty-
trombiny Il (AT Ill). W 6. dobie pacjentke w stanie wy-
rownanym, stabilng krazeniowo-oddechowo przewie-
ziono na Oddziat Chirurgii do dalszego leczenia.
Kontrolne badanie KT jamy brzusznej wykonano po
dwoch tygodniach od relaparotomii. Stwierdzono: ptyn
w jamie optucnej obustronnie, po stronie prawej do
46 mm, po stronie lewej do 37 mm; gtowa trzustki sie
zmniejszyta, obecnie ma wymiar 27 mm, w jej obrebie
znajduje sie pseudotorbiel o Srednicy 21 mm, ktéra t3-
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Ryc. 1. Obraz KT jamy brzusznej pacjentki.
Fig. 1. CT of abdominal cavity.

Ryc. 2. Obraz USG jamy brzusznej pacjentki.
Fig. 2. USG of abdominal cavity.

czy sie z nieregularnym zbiornikiem ptynu wypetniaja-
cym torbe sieciowg o wymiarze ok. 85 x 59 mm, w ob-
rebie trzonu trzustki widoczny resztkowy miazsz narza-
du; pozostate narzady jamy brzusznej bez zmian.
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Chora zostata wypisana do domu w stanie ogélnym
wyréwnanym po miesiecznej hospitalizacji z zalece-
niem pobierania pankreatyny i preparatéw potasu.
W wykonanym w lipcu 2007 r. badaniu ultrasonogra-
ficznym jamy brzusznej uwidoczniono na pograniczu
trzonu i ogona trzustki gruboscienng przestrzeh ptyno-
wa wielkosci 80 x 61 x 50 mm (ryc. 2).

We wrzesniu i grudniu 2007 r. chora byta przyjmo-
wana do Kliniki w celu oceny aktywnosci choroby
i ewentualnego ponownego wdrozenia leczenia zespotu
Sjogrena. Stwierdzono: bardzo szczupta budowe ciata
(BMI 16,2 kg/m? p.c.), livedo riticularis, blizny poopera-
cyjne, trzeszczenia u podstawy prawego ptuca, boles-
nos¢ nadbrzusza, powiekszone wezty chtonne karkowe,
podzuchwowe oraz pachowe. Z odchylef w wykonanych
badaniach laboratoryjnych dominowaty: zwiekszone
stezenie kreatyniny (131 umol/l), wzrost aktywnosci
amylazy w surowicy (112 j./l), stezenia biatka catkowite-
go (135,7 g/l), zaburzenia w elektroforezie biatek surowi-
cy (albuminy 43,7%, a,-globuliny 2,5%, o,-globuliny
7,5%, B,-globuliny 4,9%, B,-globuliny 3,4%, y-globuliny
38%); przyspieszone opadanie krwinek (74 mm/godz.),
zwiekszone stezenie CRP (7,14 mg/l), znacznie zmniej-
szony klirens kreatyniny (39 ml/min) — odpowiadajacy
trzeciemu stadium przewlektej choroby nerek.

W badaniach serologicznych stwierdzono obecnos¢
RF w mianie 1: 160, ANA w mianie 1: 320 o plamistym ty-
pie Swiecenia, a w ANA-profilu — obecnos¢ przeciwciat
przeciw SS-A, SS-B, Ro-52, centomerom, nukleosomom,
histonom. Z uwagi na powiekszone wezty chtonne i dys-
proteinemie chorg skierowano na konsultacje hematolo-
giczna. Mielogram i trepanobiopsja nie daty podstaw
do rozpoznania chtoniaka ztosliwego. Nie wykonano po-
brania wezta chtonnego do badania histopatologicznego,
poniewaz w trakcie oczekiwania na wynik trepanobiopsji
wezty chtonne zmniejszyty sie. W leczeniu zastosowano
suplementacje preparatéw potasu, zwiekszono dotych-
czasowe dawki pankreatyny (3 x 50 000 j.). Z uwagi
na utrzymujaca sie podwyzszong aktywnos¢ amylazy
w surowicy odstapiono od leczenia modyfikujacego.

Dyskusja

Wsr6d zmian narzadowych wystepujacych w zespo-
le Sjogrena nalezy wymieni¢ zmiany patologiczne
trzustki. U 50-70% chorych opisuje sie ,,zaburzenia
czynnosci trzustki”, u 30% z pierwotna postacia zespo-
tu — zwiekszona aktywnos¢ amylazy w surowicy, a u bli-
zej nieznanego odsetka — zapalenie trzustki [1]. W lite-
raturze opisano zaledwie kilka przypadkéw ostrego
zapalenia trzustki w przebiegu zespotu Sjogrena [2],
a wiekszos¢ doniesieh dotyczy przwlektego autoimmu-
nologicznego zapalenia trzustki [3-9].
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Nalezy zada¢ pytanie, czy u przedstawionej chorej
byto to na pewno ostre zapalenie trzustki, a nie za-
ostrzenie przewlektego autoimmunologicznego zapale-
nia trzustki (autoimmune pancreatitis — AIP). Przewlekte
autoimmunologiczne zapalenie trzustki to choroba rzad-
ko rozpoznawana z uwagi na skapoobjawowy przebieg
kliniczny. Zapalenie to przebiega z miernie nasilonymi
objawami, takimi jak zmniejszenie masy ciata, bole
brzucha, czasami zazétcenie powtok skérnych, ale moze
by¢ takze asymptomatyczne. Szacuje sie, ze wsréd
wszystkich chorych na AIP pacjenci z zespotem Sjogre-
na stanowia 27%. Charakterystyczne dla AIP s3 odchyle-
nia w wynikach badan laboratoryjnych: zwiekszone ste-
zenie y-globulin, immunoglobulin G, miernie pod-
wyzszona aktywnos$¢ amylazy i GGTP w surowicy,
w 59% przypadkéw przeciwciata przeciwko anhydrazie
weglanowej, przeciwmikrosomalne, przeciwjadrowe,
przeciwtarczycowe, przeciw miesniom gtadkim. Koincy-
dencje zespotu Sjogrena i AIP mozna taczy¢ z obecno-
cig anhydrazy weglanowej i laktoferyny, odpowiednio
w komérkach przewodzikéw trzustkowych i komérkach
zrazikowych trzustki, jak réwniez w sliniankach, gruczo-
tach tzowych i nabtonku drog zétciowych. W badaniach
obrazowych uwidoczni¢ mozna typowe dla AIP uogol-
nione powiekszenie trzustki z obecnoscig rozsianych
zwezen przewodu Wirsunga, a w badaniu histopatolo-
gicznym — obecnos¢ wtdknienia z naciekami limfocytar-
nymi i plazmocytowymi. W leczeniu AIP stosuje sie GKS,
najczesciej prednizon w dawce 0,5-1,0 mg/kg m.c. przez
4 tygodnie, a nastepnie redukuje sie dawke co tydzieh
0 5 mg. Leczenie GKS przynosi bardzo szybka poprawe
kliniczna, normalizacje wynikéw badan biochemicz-
nych, u chorych z towarzyszaca cukrzyca nastepuje po-
prawa réwnowagi metabolicznej. W badaniach obrazo-
wych stwierdza sie regresje zwezeh przewodu
trzustkowego oraz normalizacje obrazu histopatologicz-
nego [10].

Opisana chora przez wiele lat przed wystapieniem
epizodu ostrego zapalenia trzustki miata niespecyficz-
ne dolegliwosci dyspeptyczne, utrate masy ciata i cha-
rakterystyczne dla AIP odchylenia w wynikach badan
laboratoryjnych. Do rozpoznania AIP konieczne bytoby
wykazanie typowych zwezen przewodu Wirsunga. Jed-
nak u chorej przez wiele lat stosowano steroidoterapie
doustng, a takze okresowo — dozylng, dlatego wielce
prawdopodobne jest, Ze terapia ta zahamowata postep
AIP, a choroba ujawnita sie w postaci ostrego rzutu do-
piero 3 lata po odstawieniu GKS.

U chorych na zesp6t Sjogrena nalezy wiec zwrécic
uwage na niespecyficzne objawy sugerujace AlP, ponie-
waz zwykle rozpoznanie to jest ustalone podczas lapa-
rotomii z innych wskazan lub po$miertnie [4]. Skutecz-
ne leczenie doustnymi GKS pozwala natomiast uniknaé

p6znych powiktah w postaci torbieli rzekomych trzust-
ki, zwezenia lub niedroznosci przewodu zbétciowego
wspblnego, wodobrzusza trzustkowego, zakrzepicy zyty
Sledzionowej, tetniakéw rzekomych naczyn zlokalizo-
wanych w sasiedztwie trzustki oraz raka trzustki [11].
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