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Ozet

Summary

tiimorleri stk olarak,
tekrarlayan patikrealit ataklari ve kronik pankreatitleki duktal
degisiklikler ile karakterize bir hastaliktir. Ilk defa ;982 yiln-
da Ohhashi tarafindan  tamimlanmistir.  ERCP, tamda altin
standart degerindedir. Son zamanlarda, peroral transpapiller
pankreatoskopi, hastaligin teshisinde kullamilmistir ve
vakalarin  ¢ogunda protein plaklari,  beyazimtrak kiiiik taslar
ve bulanik mukoza goriintiisii saptantir.

Pankreasin  intraduktal — miisinoz

Anahtar Kelimeler: Intraduktal miisindz timorler, Pankreas
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intraduktal miisindz tiimorleri
(PIMT), giderek daha iyi taninan, Japonya,
Amerika ve Avrupa'da daha sik goriilen pankreasin
displazik bir hastaligidir (1,2). Hastalik ana
pankreas kanal1 veya yan dal epitelinden orijin alip,
olusan displazik degisimler genelde diffiiz, bazen
de multifokaldir. Hastaliga, miisindz duktal ektazi,
miisin yapict tiimor, miisin hipersekresyonu yapan
timor, duktektazik kist adenoma veya kistadc-
nokarsinoma, intraduktal miisin hipersekrete edici
tiimor gibi, degisik isimler verilmektedir. lk defa,
1982 yilinda Japonya'da Ohhashi ve ark. bu
hastaligi tanimlamislar, ERCP'de ana pankreatik
kanalda diffiiz dilatasyon ve dolma defektleri, am-
pulla vateriden musin hipersekresyonu tesbit et-
mislerdir (3). 1988 yilinda, Japonya'da 140 vakahk
bir ¢alisma yayinlandi (4). Son zamanlarda ise,
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Intraductal mucinous tumors of pancreas frequently pre-
sents with a history ofrelapsing pancreatitis and ductal alte-
rations mimicking that of chronic pancreatitis. It has been des-
cribed by Ohhashi et al in 1982. ERCP is the gold standart for
the diagnosis of this disease. Recently, peroral transpupillary
pancreatoscopy has been used in the diagnosis oj intraductal
mucinous tumors ofpancreas and protein plugs, whitish stones
and blurred mucosal vessels is found in most of the patients.
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Avrupa ve ABD'de 60'a yakin vaka yayinlanmistir
(5-7).

Hastalik asir1 musin yapimi ile birlikte ana
pankreatik kanal veya yan dallarinin dilatasyonu ile
karakterizedir. Genelde ileri yaslarda (50-90 yas
aras1) daha sik goriilmektedir. Hastalarda epizodik
karin agrisi, kilo kaybi, steatorc ve bazen Diabctes
mellitus goriilir. Karin agrisinin nedeni, miismoz
pankreas kanal1 sivisinin yeterince akamamasi ve
pankreas kanalinin gerilmesidir. Serum ve amilaz
seviyesi normal veya yiiksek olabilir. Bu ydniiyle
tekrarlayan pankreatit tablosunu animsatir. Cok
nadiren semptom olmayabilir. Hastaligin basla-
masina ragmen semptomlarin yillar sonra ortaya
¢tkmasi oldukga ilgingtir.

Patolojik Bulgular

Pankreas makroskopik olarak incelendiginde
vakalarin ¢ogunda, pankreas kanalinda irregiiler
genisleme saptanir. Dilate kanal ve yan dallarin
miisin ile dolu oldugu goriiliir. Vakalarin ¢ogunda,
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Sekil 1. Pankreasin intraduktal miisindz timdrlerinde
makroskopik bulgular.
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Sekil 2. Pankreasmn intraduktal misinéz timorlerinde

mikroskopik epitelyal bulgular.

makroskopik veya mikroskopik olarak kronik
pankrcatit bulgular1 vardir (Sekil 1). Mikroskopik
incelemede pankreatik kanal veya yan dallari
boyunca displastik epitel bulunur. Niikleus /' sito-
plazma orani artmis, niikleer hiperkromi goriiliir.
Displazik degisimler diisiik dereceli (low - grade)
olup, olusan lezyonlar diiz, mikropapiller veya
makropapiller seklinde degisebilir (Sekil 2).
Displazik komponentler uzun siire in situ seklinde
kalabilir. Displazik epitel arasinda miisindz hiper-
plazi olarak adlandirilan apikal sitoplazmik miisin
ve makropapiller yapilar bulunur. Periferik kistik
lezyonlar, displastik epitel ile gevrilidir. Displazi
zemininde ileriki yillarda karsinom gelismektedir.
Karsinom gelisen vakalarda metastazlar
goriilebilir.
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Tam

Anamnez ve fizik muayene az miktarda fikir
vermektedir. Teshis genelde USG, CT, ERCP,
IDUS (intraduktal Ultrasonografi) ve MR kolan-
jiyografi ile olmaktadir. Ust GIS endoskopisinde,
duodenumda ampulla vateriden sizan miisin
goriilebilir. Ancak, ERCP tanida altin standardm-
dadir. USG ve CT'de, pankreas kanalinda
(Wirsung) dilatasyon ve iiziim benzeri kistik
olusum (mass) gorilir. (1,7,8). Kistik olusumun
i¢inde septa bulunmaz. ERCP'de genislemis papilla
ve musin sizintisi, VVirsung kanalinin boyun kis-
minda obstriikksiyon, iiziim benzeri olusumlar
(grape-like mass), dolma defektleri, multilokuler
kist, VVirsung kanalinda segmental dilatasyon
goriiliir (9) (Resim 1). Pankreatoskopi ve IDUS
hastaligin tanisinda yardimei1 tan1 yodntemleridir
(10-12). Hastaligin erken doneminde ilk belirtileri
ve ERCP bulgulari, uzun siire kronik pankreatiti
taklit eder. iki hastaligi birbirinden ayirmak
oldukg¢a zordur. Az miktarda miisin maddesinin
pankreas kanalinda birikmesi, ERCP'de pankreas

Resim 1. ERCP'de pankreas kanalinda dolma defektleri ve
kanal ile baglantisi olan kistik olusum gdsteren yan dal tip
timorlii bir olgunun resmi (okla isaretli).
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Resim 2. Pankrecatoskopide tiimére 6zgii yan saydam, villus benzeri epitel biiylimelerinin goriintimil.

kanalinda dolma defekti seklinde kendini gosterir.
Bunu kronik pankreatittc goriillen protein plak-
larinin olusturdugu goriiniimden ayirmak oldukca
giigtir. Bu durumda pankreatoskopi olduk¢a Gnem-
li tant araglarindan biridir (11).

Pankreatoskopide, yan seffaf villus benzeri
mukozal (epitel) biiylimeler ve beyazimtrak pa-
piller ¢ikintilar (miisin birikimine bagli) goriiliir
(Resim 2). IDUS'de, Wirsung kanalinda dilatasyon,
dolma dcfcktleri ve kiigiik tiimdral olusumlar
goriilir (Resim 3). Pankreas kanalinda firgalama
yontemi, sivinin sitolojik tetkiki tani i¢in kullanila-
bilir (13). Genelde sivinin tetkiki, displastik lez-
yonlarin invazifligi hakkinda bilgi vermeyebilir.
USG'de musinin, ekojenitesi nedeni ile pankreatik
parankimden ayrilmasi zor olmayabilir. CT'de
musin i¢indeki C'a" tuzlan birikiminden dolay1
kalsifikasyon goriilebilir. Bu kalsifikasyonlar,
klinik tablo, enzim yiiksekligi ve pankreatik kanal-
da dilatasyon, yanliglikla kronik pankreatit tanisi
koydurtabilir. Miisin dolu kii¢iik intraduktal alanlar
USG'de hiperekojen alan, CT'de ise solid alan ima-
j1 verebilir. USG ve CT onderliginde biyopsi ile
kesin tani konulabilir (1,2). Genelde hastalik
basladiktan yillar sonra tant konulur. Tani1 konduk-
tan sonra yasam siiresi ort. 25 ay (4-66 ay)'dir.
Bazen de tani operasyonda konulabilir. Maligniteyi
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Yan dallarda
genisleme

//

Tumaor

Resim 3. Pankreasin intraduktal miisinéz tiimérlerinde IDUS
bulgulari. Wirsung kanalinda dilatasyon, dolma defektleri ve
timoral olusumlar goriilmektedir.

belirlemede, diskida ve pankreas sekresyonunda
K-ras geninin 6l¢iilmesi yol gosterici olabilir (14,15).

Tedavi

Bu hastaligin tedavisinde biiyiik klinik prob-
lemler vardir. Cilinkii hastaligin tanisi genelde geg
olup, baslangigta kronik pankreatit veya pankreasin
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kistik neoplazmi1 sanilmaktadir. Tedavide, cerrahi
yapilmaktadir. Genelde  distal
pankreatektomi, total pankreatektomi, piloru ko-
ruyucu pankreatikoduodenektomi veya standart
pankreatikodudenektomi yapilmaktadir ().
Pankreas dokusunun az miktarda kaldig1 vakalarda
ise, kalan dokuda malignensi ve metastaz riski
vardir.
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