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Symptomatik — Pankreaskopftumor —
Sonographie: »double duct sign« —
histologische Definition — diagnostische
Kriterien — Laborwerte — Autoantikérper —
immunsuppressive Therapie — Bewertung
von operativem Vorgehen

Einleitung

Die akute Pankreatitis istdurch den
ausgepragten Mittelbauchschmerz, erheb-
liches Krankheitsgefiihl mit Ubelkeit so-
wie dem Anstieg der Lipase aus vollem
Wohlbefinden heraus gekennzeichnet. Ur-
sachen sind Trauma, Infektion, toxische
oder metabolische Einwirkung und der
Pankreasgangverschluss, z. B. durch ei-
nen Stein.

Aus Prozessen, die einen Pankreasgang-
verschluss verursachen, kann sich eine
rezidivierende oder chronische Pan-
kreatitis entwickeln. Tritt dies familiar
gehauft auf, sind meist zusatzlich weitere
Faktoren zu finden, die fir den chroni-
schen Verlauf verantwortlich sind, z. B.
Mutationen in der Erbinformation fiir pan-
kreasrelevante Enzyme (Modifier-Gene).

Wir berichten uber den chronischen Ver-
lauf nach akuter Pankreatitis mit »double
duct sign« durch die seltene Konstellation
eines Pankreaskopftumors, der sowohl
Gallengang (Ductus hepatocholedochus)
als auch Pankreasgang (Ductus pancreati-
cus) komprimiert und zu einem Aufstau
beider Gangsysteme fiihrt. Nach unserer
Kenntnis handelt es sich um die 1. Darstel-
lung einer autoimmunen Pankreatitis bei
einem Jugendlichen, der ohne Stentver-
sorgung durch alleinige Immunsuppres-
sion genesen ist.

Eigene Beobachtung

Seit dem Januar 2006 klagte der damals 11 Jahre
alte Knabe tGber zunehmende Oberbauchschmer-
zen. Beim Kinderarzt waren Bilirubin 0,9 mg/dl,
ALAT 763, v-GT 908, Lipase 260, CK 173, LDH
630 IE/I, Ferritin 167 ng/ml und y-Globuline 14,7%
auffallig. Ein Oberbauchsonogramm durch den
Kinderradiologen zeigte das Bild einer Hepatitis
mit groRBer Gallenblase. Die Erregersuche auf
Hepatitis war negativ.

Im Weiteren traten taglich Bauchschmerzen auf.
Ende Februar 2006 kam es zu erheblicher Ubel-
keit, rezidivierendem Durchfall und anhaltenden
Oberbauchschmerzen mit Schulausfall. Wieder
waren die Laborwerte ahnlich verandert.
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Familienanamnese: Der GroBvater mitter-
licherseits erkrankte akut mit einem schmerz-
losen lkterus. Wegen eines Pankreaskopftumors
und unter Verdacht auf ein Karzinom wurde er
nach WHIpPLE operiert. Die damalige Diagnose
lautete aber: »inflammatorischer myoblastischer
Tumor«.

Bei der Erstvorstellung in unserer Praxis
Anfang Marz 2006 war sonographisch der Ductus
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Abb. 1

Sonogramm: »double

duct sign« bei unserem
Patienten. Aufstau des
Ductus hepatocholedochus
mit Hydrops und des
Ductus pancreaticus durch
Pankreaskopftumor

Abb. 2 und 3
Sonogramm: Erweiterter
Ductus pancreaticus mit
periduktaler Entziindung
(echoarm, akut)

bei unserem Patienten

pancreaticus mit >4 mm erweitert und brach im
Pankreaskopf ab. Die Wand des Ductus pancreati-
cus war auffallig echoreich, das Pankreasparen-
chym knotig echoinhomogen, verschmalert, im
Kopfbereich immer von Luft Giberlagert. Der Duc-
tus hepatocholedochus war erweitert, die Gallen-
blase hydropisch vergroRert, die Leber echo-
verdichtet. Folgende Laborwerte waren erhoht:
ALAT 399, v-GT 1005, Lipase 469 IE/I, Bilirubin
2,1 mg/dl und y-Globuline 16,8% (Tab. 1).



Bei der 1. MRCP fanden wir nur einen erweiterten
Ductus pancreaticus ohne weitere Veranderun-
gen. Es stellte sich die Frage nach der Ursache
der Obstruktion der Ductus hepatocholedochus
und pancreaticus. ERCP oder Endosonographie?

Unter dem sonographischen Aspekt (bei Luft-
Uiberlagerung) eines Pankreaskopftumors ent-
schieden wir uns fiir die Endosonographie.
Zu sehen war ein echoarmer, aufgetriebener Pan-
kreaskopf (2,6 X2,5 cm), der zur Kompression des
Ductus choledochus (4,7 mm) und des Ductus
pancreaticus (3 mm) flihrte — »double duct sign«.
Es stellte sich die Differenzialdiagnose zwischen
Pankreaskopfneubildung oder Pseudotumor bei
einer autoimmunen Pankreatitis. Die Punktion in
gleicher Sitzung war schnell und unkompliziert.
Die zytologische Untersuchung im Labor Dr. T.
TopaLIDIS (Hannover) ergab eine chronische kalzi-
fizierende Pankreatitis mit sekundarer adenoma-
toser Hyperplasie, mit Eosinophilie und Einzel-
zellnekrosen. Das Zellbild passte zu einer autoim-
munen Pankreatitis.

Eine 2. MRCP diente als Ausgangspunkt fir eine
MR-gestiitzte Verlaufsbeobachtung und zeigte
eine 2,8 cm grol3e, relativ glatt begrenzte Raum-
forderung im Pankreaskopf.

Den Erfahrungen bei Erwachsenen folgend ent-
schieden wir uns fiireine immunsuppressive
Behandlung. Darunter sistierten in den ersten
Tagen sowohl Bauchschmerzen als auch Ubel-
keit. Es kam noch zweimal zu einer prolongierten
Durchfallsphase (wahrscheinlich handelte es sich
um eine Infektion). Sonst traten keine Beschwer-
den mehr auf; die bekannte Pollinosis sistierte
ebenfalls.

Entgegen der Praxis bei Erwachsenen, eine Mono-
therapie mit Prednisolon durchzufiihren (1), ent-
schieden wir uns fiir die Kombination von Predni-
solon und Azathioprin. Ziel war die Reduktion der
kumulativen Steroiddosis.

Therapieplan:

o Prednisolon einmal morgens gegeben, zu Be-
ginn 2 mg/kg KG, dann Reduktion. Im August 2006
10 mg/d, im Oktober 2006 1 mg/d, beendet Ende
August 2007.

o Azathioprin einmal abends verabreicht, 3 mg/kg
KG die ersten 4 Wochen, dann Reduktion auf

2 mg/kg KG Uber weitere 4 Wochen, dann Fortset-
zung mit 1,5 mg/kg KG als Erhaltungsdosis bis
Ende September 2006.

o Mit Ende September wurde die Medikation be-
endet. Seitdem (zuletzt 8. 1. 2008) ist es weder
laborchemisch noch sonographisch zu Verande-
rungen gekommen. Beschwerden traten nicht auf
(Tab. 2).

Diskussion

Pankreatitiden, assoziiert mit definierten
Autoimmunerkrankungen wie Zoliakie
oder Colitis ulcerosa, sind seit den 1950er-
Jahren beschrieben (2). Die Existenz einer
autoimmunen Pankreatitis im eigentli-
chen Sinne wird seit den 1960er-Jahren
postuliert (3). Erste Krankheitsbeschrei-
bungen stammen aus Japan (4). Inzwi-
schen ist die autoimmune Pankreatitis
eine etablierte Erkrankung mit definierten
Diagnosekriterien (5).

Die Japan Pancreas Society hat 2002 Kri-
terien flr die Diagnose einer autoimmu-
nen Pankreatitis aufgestellt (Tab. 3).
Hauptkriterien sind die diffuse VergrofRe-
rung des Pankreas und Veranderungen
des Gangsystems mit Einengungen und
verdickter Wand. Nebenkriterien sind ty-
pische Autoantikorper, erhdhte y-Globu-
line und IgG4.

Die Kriterien der Japan Pancreas Society
wurden mit zunehmender Patientenzahl
wiederholt revidiert (8). Die HISORt-Krite-
rien der Mayo Clinic nutzten das Anspre-
chen auf eine Immunsuppression und das
Vorliegen extrapankreatischer Manifesta-
tionen fiir die Definition der autoimmu-
nen Pankreatitis (Tab. 4) (9).

Die autoimmune Pankreatitis ist eine histolo-
gisch definierte Systemerkrankung. Charakteris-
tisch ist das lymphoplasmazellulare Infiltrat,
reich an IgG4-positiven Zellen, egal in welchem
Organ. Der Verdacht ist ausschlieBlich mit bild-
gebenden Verfahren zu stellen und kann labor-
chemisch erhartet werden.

Abzugrenzen von der autoimmunen Pan-
kreatitis sind Begleitpankreatitiden ande-
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Tab. 1

Norm- | 2006

werte | 582 |7.3. | 13.3. | 172.3. |6.4 |28
BSR (mm) 13/25 | — 39/53 | 6 2 6
CRP (mg/l) 1,2 2,2 — <0,16 | <0,16 | 0,23
Leukozyten (Gpt/l) 9,2 8,1 10,3 9,1 10,4 5,9
Eosinophile (%) <7 24 — — 0 0 0
Bilirubin ges/dir (mg/dl) 0,8/0,3 | 2,1/1,6 | 0,7/0,3 | 0,5 0,45 0,43
GPT (ALAT) (IE/1) <35 399 399 152 90 35 16
v-GT (IE/I) <24 868 1005 | 600 529 112 14
AP (IE/I) <362 | 1027 1011 — 550 229 197
Lipase (IE/I) <39 469 175 58 17 21 17
Gesamteiweil3 (g/l) 76,5 — — 75,0 73,8 69,3
a-2-Globuline (%) 5-10 12,5 — — 10,5 7,7 8,9
v-Globuline (%) <20 16,8 — — 17.1 14,3 16,4
Lange (cm) 154 — — — — 155
Gewicht (kg) 42,7 — — 43,1 44,8 48,5

rer — nicht IgG4-dominanter autoimmuner
Prozesse (10). Der autoimmune Entziin-
dungsprozess bei der autoimmunen Pan-
kreatitis betrifft vorwiegend das Pankreas
und bezieht auch die Gallenwege, andere
Speicheldrisen, retroperitoneale Organe
und Lymphknoten mit ein.

In der Kinderheilkunde und Jugendmedi-
zin ist die autoimmune Pankreatitis als Be-
griff und Krankheitseinheit noch nahezu
unbekannt. Sie verbirgt sich offensichtlich
in der Gruppe »idiopathischer« chroni-
scher Pankreatitiden — auch bei Kindern
(11) und wird in dieser Altersgruppe nicht
erkannt. Es gibt so bislang keine Erfahrun-
gen uber die Anwendung der Kriterien der
Japan Pancreas Society bei Kindern- und
Jugendlichen.

Den HISORt-Kriterien fehlen Kennzeichen,

die fur Jugendliche und junge Erwach-
sene relevant sind (moderne Bildgebung,
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vor allem abdominelle Sonographie und
Endosonographie, Zytologie). Es fehlen
Daten zu Inzidenz, Verlauf und Komplika-
tionen der autoimmunen Pankreatitis bei
<18-Jahrigen und gibt keine Erfahrungen
Uber die spezielle Immunologie der fru-
hen Manifestation, vor allem daflir, wann
frihestens das typische lgG4-dominierte
Infiltrat zu finden ist. Hinweise haufen
sich, dass, je jliinger der Patient ist, desto
seltener typische Autoantikorper oder
IgG4-Erhohungen zu finden sind (12).

Es ist zu hoffen, dass mit den bildgeben-
den Mdglichkeiten der Endosonographie
und einer zytologischen Untersuchung
mittels Feinnadelaspirationszytologie so-
wie mit zunehmender Erfahrung in der
Diagnostik der autoimmunen Pankreati-
tis, ein wenig invasives Verfahren fiir eine
frihe Diagnose und Verlaufskontrolle zur
Verfiigung steht, welches wiederholbare
zuverlassige Befunde liefert.



2007

7.3. 217. 6. 24.10. 28.11.
9 9 7 6
0,23 0,28 0,29 0,39
4,7 515 5,1 5,2
9 14 16 12
0,50 0,51 0,41 0,42
17 19 20 14
13 12 14 13
453 539 458 534
15 7 7 4
74,5 74,5 75,1 73,7
6,9 6,8 6,0 5,8
18,2 18,9 19,8 19,3
158,5 160 162,5 =
49,7 51,5 55,7 —

Begleitpankreatitiden bei definierten Auto-
immunerkrankungen sind im Kindes- und
Jugendalter selten und bisher nur bei Z6-
liakie und chronisch-entziindlichen Darm-
erkrankungen von Bedeutung. Wichtig
dabei ist, dass die Begleitpankreatitis bei
Zoliakie unter Diat abheilt (13). Bleibt die-
ses Ansprechen aus, muss an eine auto-
immune Pankreatitis gedacht werden (14).
Der M. CroHN sensibilisiert das Pankreas
offensichtlich gegentiiber toxischen Ein-
fliissen wie Azathioprin (15).

Ein klinisches Charakteristikum der auto-
immunen Pankreatitis ist die Manifesta-
tion als inflammatorischer Pankreaskopf-
pseudotumor mit Verschluss von Pan-
kreas- und oft auch Gallengang mit dem
Bild des »double duct sign« (16). Sono-
morphologisch (auch endosonographisch)
fallt daneben eine echoreiche periduktale
Lamelle auf, die dem periduktalen ent-
ziindlichen Infiltrat entspricht (17).

Tab. 1

Auszug der Laborwerte des Patienten:
Stuhl-Pankreaselastase im Stuhl bis
Oktober 2007 immer normal

Ob die folgende morphologische Eintei-
lung der idiopathischen chronischen Pan-
kreatitis Rickschlisse auf die Genese
(autoimmun, nicht autoimmun) zulasst,
bleibt offen (18):

o Pankreatitis mit Pseudotumor meist
im Pankreaskopf (pseudotumoral):
autoimmun?

o0 Pankreatitis mit Gangveranderungen
(duct-destruktiv): autoimmun?

o0 Pankreatitis mit Verkalkungen — ohne
spezielle Auffalligkeiten (usual): nicht
autoimmun?

Trotz charakteristischer Hinweiszeichen in
der Bildgebung ist das Hauptproblem
nach wie vor die Sicherung der Diagnose.
Diese wird in der Regel zytologisch (19)
nach Endosonographie mit Feinnadel-
biopsie gestellt. Davon hangt die Therapie
ab.
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Therapie

Die Therapie der autoimmunen Pankreati-
tisistprimardie Immunsuppression
(20). Ohne kausal orientierte Behandlung
mundet die autoimmune Pankreatitis
wahrscheinlich in die oft beschriebene
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fibrosierende Pankreatitis (6). Nicht selten
scheint sich daraus eine exokrine Pan-
kreasinsuffizienz (21) oder ein Diabetes
(22) zu entwickeln.

Mit einer Steroidbehandlung bil-
den sich die Beschwerden zurlick, norma-

Abb. 4

MRT: Inflammatorischer
Pankreaskopftumor bei unserem
Patienten vor der Therapie

Abb.5
MRT: Pankreaskopftumor (Detail)

Abb. 6

MRT: Situation unter Therapie —
Pankreaskopftumor weitgehend
zurlickgebildet



Tab. 2

Weitere Befunde des Patiee:]tt,en Marz 2006 Oktober 2007
ANA Negativ Positiv 1:80
pANCA (<1:2) Positiv 1:16 Positiv 1:640
MPO (<7) 1,1 IE/ml Negativ
Antizytoplasmatische
Antikorper gegen Positiv 1:320 | nicht
GoLaGl-Apparat untersucht
ACAII Negativ Positiv
ALA Negativ Negativ

Keine Mutationen (CFTR, SPINK, PRSS1)

Negativ: ASCA, SSA58, SSA52, SSB, Anti-ds-DNA,
AMA, Antikorper gegen gewebsspezifische
Transglutaminase, Endomysium-Antikorper

Normal: Cholesterin, Triglyzeride, Kalzium,
Magnesium, Phosphat, LDH, Makro-CK Typ 1,
Troponin T, IgG-Subklassen, IgA

lisieren sich morphologische Parenchym-
veranderungen, Pankreasfunktion und
lymphoplasmazellulare Infiltrate (23). Die
Hyper-lgG4-amie verschwindet unter der
Therapie (24), und auch die Gangverande-
rungen sind teilweise reversibel (1).

Die aktuellen Empfehlungen sehen eine
12-wochige orale Monotherapie mit Pred-
nisolon vor (23). Dosis, Dauer und mog-
liche Immunsuppressivakombinationen
sind nicht geklart. Zudem gibt es Berichte
liber medikamentenfreie Spontanresolu-
tionen (6).

Fur die Kinder- und Jugendmedizin liegen
einige Berichte Uber eine konservative
Therapie der idiopathischen fibrosieren-
den Pankreatitis vor. Darunter wird die
Stentversorgung oder eine Pan-
kreasenzymsubstitution verstan-
den.

EL-MATARY et al. (25) beschreiben 3 Patienten
mit idiopathischer fibrosierender Pankreatitis; bei
2 Patienten konnte die Histologie zu einer auto-
immunen Pankreatitis passen. Der eine (12 Jahre

alte) Patient hatte einen Pankreaskopftumor mit
Aufstau von Ductus hepatocholedochus und Duc-
tus pancreaticus (»double duct sign«). Er wurde
mit einem Gallengangsstent versorgt. Im Verlauf
zeigte er distale Residualverdnderungen (Pan-
kreaskorpus und -schwanzatrophie) wahrschein-
lich infolge des obstruierenden Pankreaskopf-
tumors und langstreckiger Gangveranderungen.
Er entwickelte eine Steatorrhé. Eine weitere Pa-
tientin (11 Jahre alt) entwickelte eine Colitis ul-
cerosa und sprach gut auf Steroide an. Die 3. Pa-
tientin (6 Jahre alt) bot ebenfalls einen vergroRer-
ten Pankreaskopf mit kombiniert obstruktiver
Cholestase und Pankreatitis. Die »Double duct«-
Problematik I0ste sich ohne Therapie (Pankreas-
enzyme) auf.

Auch KEIL et al. (26) beschreiben einen 14 Jahre
alten Knaben, der wegen Gallengangsobstruk-
tion durch einen Pankreaskopftumor temporar ei-
nen Stent erhielt. STEPHEN et al. (27) berichten
Uiber einen 7 Jahre alten Knaben, der wegen eines
Pankreaskopftumors und Verdacht auf ein Lym-
phom laparotomiert wurde. Diagnose: idiopathi-
sche fibrosierende Pankreatitis; Therapie: Chole-
zystojejunostomie unter Erhalt des Pankreaskop-
fes.
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Sonogramm
o Diffus vergroRertes Pankreas

o0 Echofreier Saum (halo) um das
Pankreas

o Echoarmer Pankreaskopftumor

MRCP/ERCP

Veranderter Pankreasgang
(Ductus pancreaticus):

o Segmental oder fokal verengt
mit prastenotischer Aufweitung

o Generell verengter Ductus
pancreaticus

Labor
Erhéhte Immunglobuline/y-Globuline:
o IgG4 isoliert erhoht

o Nachweis von spezifischen Auto-
Antikorpern:

Anti-Lactoferrin-Antikorper (ALA)

Anti-Carboanhydrase-IllI-Antikorper
(ACAII)

Anti-Saccharomyces-cerevisae-
Antikorper (ASCA)

Antinukleare Antikorper (ANA)

Histologie

o Periduktale lympho-plasmazellulare
Infiltration oder Fibrose

O Obliterative Phlebitis

o Infiltrierende IgG4+-Plasmazellen im
Gewebe

Extraintestinale Manifestation

o Tubulointerstitielle Nephritis mit
Immunkomplexablagerungen in der
Tubulusbasalmembran

o Pulmonale interstitielle Infiltrate mit
IgG4+-Plasmazellen

O Sialadenitis mit interstitiellen
Infiltraten durch IgG4+-Plasmazellen

Histologie
1 von 2 Kriterien sind typisch:

o Periduktale lympho-plasmazellulare
Infiltrate mit obliterativer Phlebitis und
storiformer (strang- und wirbelférmi-
ger) Fibrose

o Lympho-plasmazellulare Infiltrate und
storiforme Fibrose mit massiv IgG4+-
Plasmazellen im Gewebe (>10 Ig4+-
Zellen pro HPF [high power field = ein
Gesichtsfeld bei grof3ter Mikroskop-
auflosung])

Bildgebung

Typisch sind (MRT/CT):

o Diffus vergroRertes Pankreas mit
randstandig verspateter Kontrast-
mittelaufnahme

o Irregular verlaufender Pankreasgang
mit akzentuierter Wand
Laborwerte

O Erhohtes Serum IgG4

Extraintestinale Manifestation

o Hiliare oder intrahepatische
Gallengangsstrikturen

o Persistierende Choledochusstriktur

o Sialadenitis oder Lacrimaladenitis mit
interstitiellen Infiltraten durch IgG4+-
Plasmazellen

o Mediastinale Lymphadenopathie

O Retroperitonealfibrose

Therapieerfolg

o Ansprechen (Abklingen oder deutliche
Besserung) des Entziindungsprozesses
im Pankreas und/oder extrapankrea-
tisch

Tab. 3

Diagnosekriterien der Japan Pancreas
Society fir die autoimmune Pankreatitis,
vereinfacht nach FINKELBERG et al. (6)

Tab. 4

HISORt-(Histology, Imaging, Serology,

Other organ involvement, Response to
Steroids-)Diagnosekriterien des Mayo Clinic
College of Medicine Rochester fir die
autoimmune Pankreatitis nach CHARI et al. (7)
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WAGUET et al. (28) stellen ebenfalls 2 Kinder (21
Monate und 4 Jahre alt) mit »double duct sign«
und obstruktiver Cholestase/Pankreatitis vor. Das
besondere hier sind das junge Alter und eine un-
klare Hypereosinophilie. Die Kinder erholten sich
ausschlieBlich unter antiparasitarer Therapie und
Abwarten.

Diese Beobachtungen und die Ubersicht
von HARB und NAON (29) mit der Verlaufs-
schilderung eines Patienten zeigen immer
wieder, dass die idiopathische fibrosie-
rende Pankreatitis bei Kindern initial eine
kombinierte obstruktive Cholestase und
einen Pankreasaufstau bietet. Die Entlas-
tung der Gangsysteme steht flir den The-
rapeuten drangend im Vordergrund. Eine
kausale Therapie war bisher mangels be-
kannter Grunderkrankung nicht maoglich
(30).

Im spateren Verlauf komplizieren Pan-
kreasgangsteine und irreversible multiple
Stenose den Verlauf (31).

Fazit

Die dargestellte eigene Beobachtung er-
fullt im Wesentlichen die histo- und sono-
morphologischen Kriterien der autoim-
munen Pankreatitis. Der Nachweis typi-
scher Autoantikorper unterstlitzte uns bei
der Diagnose. Ex juvantibus unterstreicht
das Ansprechen auf eine Immunsuppres-
sion unser Vorgehen. Sicher war die Ent-
scheidung zur Endosonographie und
Biopsie verlaufsbestimmend. Der Aspekt
des Pankreaskopftumors hatte u. U. auch
zur Stenteinlage flihren konnen. Die Fa-
milienanamnese zeigt, dass bei entspre-
chender medizinischer Grundeinstellung
auch eine operative Therapie moglich ge-
wesen ware.

Die autoimmune Pankreatitis exisitiert
auch im Kindesalter. Eine immunsuppres-
sive Therapie fihrt zu einem sofortigen
Abklingen des Entziindungsprozesses.
Daher ist eine subtile (minimal-invasive
zytologische) Diagnose vor steroidbasier-
ter Therapie erforderlich. Diagnoseverfah-
ren der Wahl ist die Endosonographie mit
Biopsie (32). An eine idiopathische fibro-
sierende Pankreatitis sollte besonders bei

Vorliegen eines parenchym-isoechogenen
Pankreaskopftumors und einem »double
duct sign« gedacht werden. Vor einer
Stenteinlage oder Operation muss die
idiopathische fibrosierende Pankreatitis
ausgeschlossen werden, da es sich um
eine Systemerkrankung unter Einbezie-
hung des gesamten Pankreas und Gang-
verlaufs handelt. Die Stenteinlage sollte
Patienten mit irreversiblen papillennahen
Gangstrikturen ohne entziindliche Akti-
vitat vorbehalten bleiben.

Zusammenfassung

Wir berichten liber den Verlauf einer auto-
immunen Pankreatitis bei einem 15 Jahre
alten Knaben, die sich akut mit Cholestase
als Pankreaskopftumor mit »double duct
sign« durch Kompression des D. choledo-
chus und des D. pancreaticus manifestier-
te. Die Verdachtsdiagnose hat sich nach
endosonographischer Punktion zytolo-
gisch bestatigt. Erhartend wurden Auto-
antikorper hohertitrig positiv nachgewie-
sen: pANCA 1:640, antizytoplasmatische
Antikorper gegen GoLGI-Apparat 1:320
und Anti-Carboanhydrase-lI-Antikorper
(ACAIl). Die lgG-Subklassen, vor allem
IlgG4, waren normal.

Unter immunsuppressiver Therapie mit
Azathioprin und Prednisolon bildeten sich
Pankreatitis, Pankreaskopftumor und ob-
struktive Cholestase zurlick. Eine periduk-
tale Fibrose und eine Erweiterung des
Pankreasganges bleiben bestehen.

Eine ERCP und besonders eine gangde-
struierende Stentversorgung sollten ver-
mieden werden.

SCHNEIDER, T., S. SEEWALD and T. TOPALIDIS:
Autoimmune pancreatitis in children and
adolescents

Summary: We present a 15 years old boy with
autoimmune pancreatitis. A pancreatic mass re-
sulted in obstructive jaundice and »double duct
sign« by compression of choledochus and pan-
creaticus duct. Endosonographic puncture and
cytologic workup powered the suspected dia-
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gnosis of autoimmune pancreatitis. We found
PANCA 1:640, anti-cytoplasmatic and anti-carbo-
nic anhydrase antibodies. IgG subclasses and
specially IgG4 were normal.

Under immunsupressive treatment with azathio-
prine and prednisolone the pancreatitis, head en-
largement and obstructive cholestasis resolved.
Periductal fibrotic changes and duct enlargement
persist. It is possible to avoid ercp and invasive
duct stenting.

Key words: Autoimmune-related
pancreatitis — autoimmune pancreatitis —
idiopathic — chronic - fibrosing pancreatitis —
children - pediatrics — enlarged pankreas head -
double duct sign — pANCA - anti-cytoplasmatic
autoantibodies — anti-carbonic anhydrase
antibodies - IgG4 - azathioprine — prednisolone
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Frage — Antwort

Wirksamkeit von Genistein bei
Mukopolysaccharidose

Frage

Gibt es wissenschaftliche Belege fiir die
Wirksamkeit von Genistein beziglich der
Ausscheidungswerte und der Entwicklung
von Kindern mit Mukopolysaccharidose
(z. B.MPS Il A)?

Antwort

Fir 3 Formen der Mukopolysaccharidose
steht derzeit eine Enzymersatztherapie zur
Verfligung: Aldurazyme fiir die Mukopoly-
saccharidose Typ | (M. HURLER/SCHEIE), fiir
die Mukopolysaccharidose Typ Il Elaprase
(M. HUNTER) und Naglazyme fir die Muko-
polysaccharidose Typ VI (M. MAROTEAUX-
Lamy).

Allen diesen Enzympraparaten ist ge-
meinsam, dass sie zwar Uber eine positive
Wirkung auf die somatischen Symptome
(OrganvergrofRerung, Kontrakturen, Lun-
genfunktion) verfligen, aber die Manifes-
tation des Zentralnervensystems nicht be-
einflussen, da sie die Blut-Hirn-Schranke
nicht Gberwinden konnen. Daher wird der-
zeit nach Substanzen gesucht, die nicht
die fehlende Enzymaktivitat ersetzen, son-
dern die Synthese der Speichersubstanz
hemmen. Ein Beispiel fir dieses thera-
peutische Prinzip — auch als Substrat-
hemmung bezeichnet - ist Zavesca, ein
Aminozucker, der zur Behandlung des
M. GAUCHER zugelassen ist.

Bei allen MPS-Formen werden Glykos-
aminoglykane gespeichert (das sind lan-
ge Molekiilketten, die aus einem Amino-
zucker und einer Zuckersaure zusammen-
gesetzt sind und an vielen Stellen Sulfat-
gruppen tragen). Verschiedene Substan-
zen sind bekannt, die die Glykosamino-
Glykan-Synthese hemmen - z. B. Rhod-
amin, das in Versuchen mit einem Maus-
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