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Nadir gortlen bir kolestaz nedeni: Ampuller somatostatinoma

A rare cause of cholestasis: Ampullary somatostatinoma
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Somatostatinomalar, nadir gdrilen ndroendokrin timdrlerdir. Gastro-
intestinal sistem somatostatinomalari, cogunlukla pankreasta olmakla
birlikte nadiren duodenumda da gdrdlebilirler. Duodenal somatostati-
nomalar da dzellikle periampuller alanda lokalizedirler. Nadiren klinik
hormonal sendromlara neden olabilmekle beraber cogunlugu nonfonk-
siyoneldir. Bu yazida bir ampuller somatostatinoma vakasini sunduk.

Anahtar kelimeler: Ampuller somatostatinoma

GiRiS

Duodenal néroendokrin timdrler (NET), tlim gastroin-
testinal endokrin timdrlerin %2-3"lnl olusturur ve sik-
li§i giderek artmaktadir. Duodenal NET'ler icinde gastri-
nomalar, somatostatinomalar, nonfonksiyonel NET'ler,
gangliositik paragangliomalar ve kotu diferansiye néro-
endokrin karsinomlar vardir. Cogunlugu nonfonksiyonel
olmasina ragmen, klinik hormonal sendromlara da neden
olabilirler. Pek cok calisma, ampuller veya periampuller
olanlari diger duodenal NET'lerden ayri tutar. Duode-
nal NET'lerin cogunlugunu gastrinomalar teskil ederken
(%66) %15-20'sini somatostatinomalar kapsar (1). Biz bu
yazida bir ampuller somatostatinoma vakasini sunmayi
amacladik.

OLGU SUNUMU

Karin agrisi sikayeti ile dis merkeze basvuran 64 yasinda
bayan hasta, biliyer pankreatit dustntlerek tarafimiza
sevk edilmis. Daha énce bilinen &nemli bir hastalik hikaye-
si olmayan hastanin bize basvurusunda yapilan laboratu-
var tetkiklerinde AST: 83U/L, ALT: 107U/L, ALP: 435U/L,
GGT: 1033U/L, Total Bilirubin: 1,2mg/dL, Direkt Bilirubin:
0,6mg/dl, Amilaz: 499U/L, WBC: 4560/pL saptandi. Ya-
pilan radyal endosonografide, papillada 20 mm capinda
ampuller mukozadan kéken alan ve submukozayi invaze
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Somatostatinomas are rare neuroendocrine tumors. Gastrointestinal
somatostatinomas are usually found in the pancreas but may also be
seen in the duodenum. Duodenal somatostatinomas are especially lo-
calized in the periampullary region. Although they may occasionally
lead to hormonal syndromes they are usually non-functional. In this
report we present a case of ampullary somatostatinoma.
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etmemis polipoid olusum izlendi (Resim 1). Pankreas bas,
boyun, gévde ve kuyruk kesimi normal izlendi. Pankrea-
tik kanal, koledok (16 mm) ve intrahepatik safra yollari
dilateydi. Diger gortinttileme yoéntemlerinde koledok ve
pankreatik kanal dilatasyonu disinda belirgin bir patoloji
izlenmedi. Hastaya endoskopik retrograd kolanjipankre-
atografi (ERCP) yapildi. ERCP'de; papilla belirgin iri, po-
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Resim 1. Lezyonun endosonografik gértinttsu.
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Bu yazi 29. Ulusal Gastroenteroloji Kongresi'ne (Antalya 2012)
poster sunum olarak génderilmistir.
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lipoid yapida ve mukozasi dlizglin olarak izlendi (Resim
2). Lezyon kenarlarina serum fizyolojik, 1/1000 adrenalin
ve metilen mavisi verilmesi sonrasi mukozal katlar eleve
edilerek ampullektomi yapildi ve lezyon en blok olarak
cikarildi (Resim 3). Patolojik incelemede; 2,2x2x1,5 cm
boyutlarindaki lezyonda invazyon derinliginin mukoza
ile sinirli oldug@u, cerrahi sinirlarda (yan ve derin tabaka)
timérin devamlilik géstermedidi saptandi. Atipi, vaskd-
ler invazyon, perindral invazyon, nekroz saptanmadi. im-
munhistokimya bulgulari olarak; kromogranin A: (+) %50
lzeri, sinaptofizin: (+) %50 Uzeri, CD 56: (+) %50 Uzeri,
Ki 67 indeksi: %1 olarak raporlandi. Tani, iyi diferansiye
néroendokrin timor olarak geldi ve tlimdérde izlenen fo-
kal intraluminal sekret-kalsifikasyonlarin varligi somatos-
tatinoma lehine yorumlandi.

Resim 2. ERCP esnasinda lezyonun endoskopik gértintust.

Resim 3. Ampullektomi sonrasi endoskopik gortintm.
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TARTISMA

Somatostatin, hipotalamus, beyin, spinal cord, nervus va-
gus, mide, duodenum, ince barsak ve pankreasin Langer-
hans adaciklarinda D hticrelerinde sekrete edilen, insan
vlicudunda yaygin bir sekilde dagilmis bir siklik tetradeka-
peptiddir. Somatostatin; instilin, kolesistokinin, pankrea-
tik enzimler ve gastrin dahil pek ¢cok endokrin ve ekzokrin
hormonu inhibe eder (2,3). Somatostatinomalar nadir
gdrulen ndroendokrin tlimorlerdir. Gastrointestinal siste-
min somatostatinomalari pankreas ve duodenum icinde
gordllrler (4). Bunlarin da ¢ogunlugu pankreasta goru-
|tir. Duodenal lokalizasyon nadirdir (5). ilk duodenal so-
matostatinoma vakasi Kaneka ve ark tarafindan 1979'da
bildirilmistir (6).

Duodenal somatostatinomalar Gzellikle periampuller
alanda gortdiltrler. Duodenal NET'lerin ¢cogunlugu non-
fonksiyoneldir. Culinkd timdérlerin ¢cogu pozitif gastrin,
somatostatin ve/veya serotonin boyanmasi gdstermesine
ragmen vakalarin %58-98'inde klinik sendrom bulunmaz
(1). Hormon salinimina bagl klinik sendrom olmaksizin
duodenal NET'li hastalarda en sik basvuru semptomlar;
abdominal agri, gastrointestinal kanama, sarilik, anemi,
kusma, diare ve duodenal obstrtiksiyon bulgularidir. Di-
ger duodenal NET'lerle karsilastirldiginda ampulla vater
veya periampuller alanda lokalize duodenal NET'ler daha
siklikla sarilikla gértnurler ve biliyer dilatasyona neden
olurlar. Ayrica siklikla karin agrisi, bulanti, kusma ve di-
areye de sebep olurlar. Ampuller NET'ler hemen daima
hormonal olarak sessiz ttimdrlerdir (1).

Pankreatik somatostatinomali vakalarin %85-90'inda so-
matostatinoma sendromu (diabetes mellitus, kolelitiazis,
steatore, aklorhidri ve postprandial dispepsi) gérdiltirken,
bu sendrom duodenal somatostatinomalilarin yalnizca
%10-15"inde gérdiltir (7). Bizim hastamizda da bu send-
romu dustindtiren bulgular yoktu. Patolojik tani dnceden
tahmin edilemedidi icin lezyon cikarilmadan énce hor-
mon duizeyleri bakilmamisti. Cogu seride duodenal NET'li
hastalar arasinda hafif bir erkek cinsiyet hakimiyeti gértil-
mektedir (%65). Basvuru anindaki ortalama yas genellikle
altinci dekaddir (1).

Ampuller somatostatinoma, tip 1 nérofibromatozisli (von
Recklinghausen'’s hastaligi) hastalarda artmis siklikta gé&-
rildrler (3,8-10). Ampuller NET lilerin %18’inde von Reck-
linghausen'’s hastaligi oldugu gortlmdstdr (1). Tip 1 néro-
fibromatozisli hastalarin %5-25'inde GIST saptanmistir
(11). Bizim hastamizda bdyle bir bulgu yoktu.

Duodenal somatostatinomalar, pankreatik somatostati-
nomalara gére daha iyi prognoza sahiptir (7). Duodenal
NETlerin %90’dan fazlasi klinik fonksiyonel bir sendroma
sebep olmadiklarindan ve karaciger metastazi gibi iler-



lemis bir hastalikla iliskisiz olduklarindan, temel tedavisi
cerrahi veya endoskopik olarak cikarilmalaridir. Endoso-
nografinin lenf nodu metastazi varli§i ve invazyon derin-
liginin degerlendiriimesinde faydal oldudu gdsterilmistir
(1). Son zamanlarda yapilan calismalar isiginda endosko-
pik ampullektominin édnemi daha da artmaktadir. Malet
ve ark tarafindan yapilan bir calismada, papillanin ytizeyel
lezyonlarinda endoskopik ampullektominin etkili bir teda-
vi yéntemi oldugu vurgulanmistir (12). islemin givenligi-
ne yonelik yapilan pek cok calismada; ampullektominin
dustik komplikasyon oranlarina sahip oldugu, bunlarin da
genellikle hafif kanama ve pankreatitten ibaret oldugu
belirtilmistir (13-15). Biz islem 6ncesinde radyal endosko-
pik ultrasonografi ile evreleme yaptik ve submukozanin
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