Zollinger-Ellisoniiv syndrom

Incidence se odhaduje asi u 0.1-1% pacientii s viedovou chorobou. Nejcastéji je diagnostikovan ve véku 30-50 let
a je Castéj$i u muzl neZ u Zen.

Priciny

Podstatou choroby je hypersekrece Zalude¢ni kyseliny vlivem hypergastrinémie zpisobené tumorem pankreatu
(gastrinom). Gastrinom vychazi z duktilnich bunék slinivky. Dochdzi ke stimulaci parietdlnich bunék tvoticich
kyselinu chlorovodikovou. Gastrinomy nesouvisi s klasickymi genetickymi mutacemi, které vedou ke vzniku
malignit traviciho traktu, nicméné byla asi u 25-30% gastrinoml pozorovana mutace v genu MENI1, ktery je
asociovan s MEN 1 syndromem.

Gastrinomy se anatomicky v 80% nachazi v tzv. gastrinomovém trojihelniku, jehoZ vrcholy jsou urceny
soutokem ductus cysticus a spole¢ného Zlu€ovodu, pfechodem D2-D3 dvanactniku a mistem hranice krcku a téla
slinivky bfi$ni. Mimo slinivku bfi$ni se mize gastrinom vyskytovat i ve dvanactniku a méné Casto i v Zaludku,
jatrech, vajecnicich a jinych organech.
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Schéma ''gastrinomového trojihelniku'



Kromé gastrinu mohou gastrinomy vytvaret i dalsi pasobky jako je ACTH, somatostatin, intestinalni vasoaktivni
peptid a jiné.

Biologické chovani gastrinomu je nejisté, vyskytuji se benigni (nezhoubné) i maligni (zhoubné) varianty schopné
metastazovani. Obecné 10leté preziti se uddva asi 50%, pricemz zavisi na moznosti kompletniho chirurgického
odstranéni tkané tumoru.

Projevy

V 90% pripadu se objevuji zaludecni a dvanactnikové viedy neodliSitelné od béznych viedd, nicméné jsou
rezistentnéjs$i k 1écbé a Castéji se vraci. Kromé téchto lokalizaci se v 10% viedy objevuji i v jejunu. Kromé
viedové choroby trpi nemocni Gasto piiznaky a komplikacemi refluxni choroby. Casto se objevuji i prijmy,
které jsou dusledkem poskozeni sliznice tenkého stfeva kyselym obsahem a naruseni vstiebdvani lipida v
kyselém prostiedi. Kromé toho mohou vysoké hodnoty gastrinu zptisobit zvySenou sekreci drasliku a snizeni
absorpce sodiku ve stievé a tim prijmy zhorsit.

Asi ¢tvrtina pacientl s gastrinomem trpi sou¢asné MEN 1 syndromem, tj. syndromem mnohocetné endokrinni
neopldzie. Jednd se o autozomdlné dominantné pfenosné onemocnéni s Castym vyskytem tumord pfistitnych

télisek, slinivky a hypofyzy. Klinicky vyznamné jsou tumory priStitnych télisek tvoticich PTH. Néasledna
hyperkalcémie dile zvySuje sekreci kyseliny chlorovodikové a plsobi proulcerogenné.

Diagnostika

Pfi pojmuti podezieni pfi klinickych symptomech a zvysené sérové hladin€ gastrinu je nutné objevit primarni
loZisko tumoru a-nebo eventudlné metastizy.

Ultrazvuk bricha ma pomérné malou senzitivitu, mnohem lepsi vytéZnost ma endosonografie (EUS) pankreatu
a jeho okoli.

CT bricha je vétSinou velmi spolehlivé, nicméné nedostatecné citlivé na mimopankreaticka loziska a loziska
priméru mensiho nez 1 cm, magneticka rezonance ma podobné vysledky.

Vzhledem k cCasté expresi somatostatinovych receptord se uzivd k detekci tumoru scintigrafie s vyuzitim
znaceného somatostatinového analoga, oktreotidu (tzv. octreoscan). Vysetfeni ma vyraznou senzitivitu a je
schopno objevit i mimopankreaticka loziska priméru cca 3 mm.

Pozn: Sekretinovy test je velmi senzitivni v ureni pfitomnosti gastrinomu. Sekretin totiZ mobilizuje gastrin
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z gastrinomu, ale naopak tlumi uvoliiovani gastrinu z bunék Zaludec¢ni sliznice. Pfed provedenim testu je nutno
vysadit s predstihem 7 dni blokatory protonové pumpy a 2-3 dny blokatory H2-receptord, test se provadi
nalacno. Nejprve se odebere vzorek Zilni krve na zhodnoceni gastrinémie, poté je aplikovan sekretin v davce 0.4
mg / kg vahy a nasledné je v ¢asovych intervalech odebirana kontrolni gastrinémie. Test je pozitivni pfi zvyseni
sérového gastrinu o vice nez 110 pg/ml.

Terapie

Zékladem terapie je kontrola hypersekrece kyseliny a odstranéni vlastniho tumoru. V medikament6zni terapii
jsou v soucasné dobé idedlni blokatory protonové pumpy v dostate¢né davce — v tivodu cca 60 mg omeprazolu
denné.

Chirurgicka terapie je zdkladem 1é¢by vlastniho tumoru, idedlni je v pfipadé nemetastazujictho gastrinomu u
pacienti bez MEN 1 syndromu. U metastazujicich gastrinomt byla zkouSena kombinovana chemoterapie.
Nejedna se vSak o kurativni 1écbu a vysledky byly spiSe kontroverzni. Z dalSich moZnosti byly zkouseny analoga
somatostatinu (okterotid), po zprvu slibnych vysledcich se v§ak objevilo zklaméni.
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