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Ektopisk pancreasvaev er en sjelden arsag til blgdning
og tarminvagination
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En patient, som havde neurofibromatosis Reckling-
hausen (NF1) blev udredt for nyopstdede mavesmer-
ter, treethed og blgdningsanami. I den distale ileum
fandt man en siveblgdning og som bifund pancreas
annulare. Laparoskopi afslgrede invagination og en
mindre tumor i den distale ileum. Tumoren blev i for-
ste omgang mistolket som en neuroendokrin tumor
(NET), men senere diagnosticeret som ektopisk pan-
creasvev. Ektopisk pancreasveev kan i sjaldne til-
feelde medfgre invagination og gastointestinal blgd-
ning.

SYGEHISTORIE

En 17-arig kvinde, som havde NF1 og moyamoya-syg-
dom, fik i november 2012 mavesmerter, treethed og
hovedpine. Mavesmerterne var kolikagtige, perium-
bilikale og ledsaget af kvalme. Pga. moyamoya-syg-
dommen var patienten i behandling med acetylsali-
cylsyre 100 mg dagligt. Der var tegn pd aneemi med et
haemoglobinniveau pé 5,6 mmol/l, men ingen me-
laena. Man iveerksatte anemiudredning og udfgrte
initialt gastroskopi og ileokoloskopi. Man fandt nor-
male forhold fraset en submukgs tumor i ventrikel-
antrum uden tegn til malignitet.

I |

A. Invagination i distale ileum ved laparoskopi. B. Inmunhistokemisk
farvning (synaptophysin) af ektopisk pancreasveev med pévisning af
hormonproduktion, x 40. C. Hematoxylin- og eosinfarvning af ekto-
pisk pancreasvaeyv, x 40.

Hamoglobinniveauet faldt til 5,3 mmol/1, ferri-
tinniveauet var 8 mikrogram/l, middelcellevolumen
var 80 fl, og middelcelleheemoglobinkoncentrationen
var 19,6 mmol/1. Patienten pédbegyndte jernbehand-
ling. En kapselendoskopi viste slimhindeforandringer
og blgdning i den distale ileum. Der blev foretaget
MR-skanning, men man fandt ingen sikker forklaring
pa blgdningen fra tarmen. Som bifund sd man pan-
creas annulare. En dobbeltballonenteroskopi var
uden patologiske fund. Parietalcellescintigrafi blev
udfert, og hermed udelukkedes Meckels divertikel.

Patienten havde fortsat periodevise mavesmerter
og blev henvist til en kirurgisk afdeling. En CT gav
ikke nogen forklaring pé patientens symptomer, men
fundet af pancreas annulare bekraftedes. Man fore-
tog diagnostisk laparoskopi, hvor man fandt invagi-
nation (Figur 1A) pé grund af en mindre tumor. Man
udferte resektion af 5 cm tyndtarm inkl. en tumor pé
4 x 7 X 9 mm, og de regionale lymfeglandler blev
fjernet. Initialt havde man mistanke om NET, men ef-
ter revurdering af de histologiske praeparater konklu-
derede man, at der var tale om ektopisk pancreasveev
(Figur 1B og Figur 1C) med bade eksokrint og endo-
krint veev. Postoperativt ophgrte blgdningsanemien,
og smerterne var aftagende. Kapselendoskopi og co-
lontransittidsundersggelse var normale. Man forsggte
behandling med prucaloprid samt terapi hos en psy-
kolog.

DISKUSSION

NF1 er en autosomal, dominant arvelig sygdom med
gendefekt i tumorsupressorgenet. Klinisk ser man
café au lait-pletter, fregner i lysken og aksillerne,
Lisch-noduli, kutane neurofibromer og nervus opti-
cus-gliomer [1]. Moyamoya er en cerebrovaskuler
karabnormitet, som er associeret til NF1 [1]. Der er
umiddelbart ingen sammenhang mellem NF1, pan-
creas annulare og ektopisk pancreasveev, mens der er
en velkendt sammenheng med NET.

Ektopisk pancreasvev er en kongenit abnormali-
tet, der defineres som pancreasveav uden anatomisk
eller vaskuleer tilknytning til pancreas. Oftest er ekto-
pisk pancreasvaev uden symptomer og vil typisk vere
et bifund ved kirurgi eller obduktion. Ektopisk pan-
creasvev findes oftest i ventriklen, duodenum og je-
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junum, men kan ogsa ses i ileum, Meckels divertikel,
umbilicus, milthilus samt galdeblere og galdegange
[2]. Ektopisk pancreasveev er gennemsnitligt 1 cm i
diameter, og store tumorer er mest symptomatiske
[3, 4]. Lokalisation i jejunum er som regel uden
symptomer, men kan medfgre invagination, blgdning
og partiel obstruktion [3, 4]. Resektion af tumorerne
ber kun foretages ved symptomer eller diagnostisk
tvivl [4].

Ektopisk pancreasvav er en sveer diagnose at
stille preeoperativt, symptomerne er uspecifikke og
tilstanden sjelden. Differentialdiagnoserne for ekto-
pisk pancreasvav er f.eks. NET, leidomyom, ulcus og
appendicitis [3]. Invagination, bledning eller ob-
struktion i tarmen kan veere udlgst af benign eller ma-
lign patologi, derfor bgr resektion omfatte de regio-
nale lymfeglandler. Pancreas annulare er ligeledes en
sjeelden og oftest asymptomatisk, kongenit abnorma-
litet. Hos bgrn kan misdannelsen medfgre obstruk-
tion af duodenum, hos voksne kan der ses pankreati-
kobilizere komplikationer. Symptomatiske voksne
patienter har smerter (75%), opkastninger (24%),
pankreatitis (22%) og unormale levertal (11%) [5].

Patienten i sygehistorien havde NF1 og pancreas
annulare, hvilket ikke tidligere er beskrevet i relation
til ektopisk pancreas. Udredningen omfattede talrige
undersggelser, for diagnosen blev stillet ved laparo-
skopi. Diagnosen var ektopisk pancreas med en sjal-
den lokalisation i ileum og infrekvente symptomer.
Ektopisk pancreasvev bgr overvejes som en sjelden,
benign differentialdiagnose i forbindelse med gastro-
intestinal blgdning og invagination.

SUMMARY
Mette Winther Andersen, John R. @stergaard, Anders Tgtterup,
Marie Louise Jespersen & Henning Grgnbaek:

Heterotopic pancreas is a rare cause of bleeding and intestinal
intussusception
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A young female had neurofibromatosis, annular pancreas and
heterotopic pancreas, a combination not previously described.
The tumour caused bleeding and intussusception of the distal
part of the small intestine. An extensive range of examinations
was initiated; however, the diagnosis was not clarified until
explorative laparoscopy was performed. Heterotopic pancreas is
worth considering as an infrequent cause of gastrointestinal
bleeding and invagination.
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