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en polyartritis

Pancreatitis, panniculitis

Dani Heuts!, Renée Lijnen? Bas Pi van de Venne?

Een 44-jarige patiénte meldde zich op de spoedeisende hulp (SEH) met koorts tot 40°C en sinds twee weken uit-
breidende pijnlijke nodi op beide onderbenen. In de voorgeschiedenis was er sprake van alcoholmisbruik en een
eerdere episode van pancreatitis. Sindsdien had de patiént haar alcoholconsumptie verminderd tot 3-5 eenheden
per dag. Ze had geen buikklachten en bij lichamelijk onderzoek van de buik werden geen afwijkingen gevonden.
Op beide onderbenen bevonden zich meerdere pijnlijke, erythemateuze, geindureerde nodi, variérend in grootte

van 10 tot 35 mm (figuur 1).

Laboratoriumonderzoek liet een sterk verhoogd serumlipase
zien (17770 U/L; referentiewaarde <60 U/L), met licht verhoog-
de ontstekingsparameters (C-reactief proteine (CRP) 68 mg/L;
referentie <10 mg/L). Computed Tomography (CT) van de buik
toonde kenmerken passend bij acute of chronische pancrea-
titis, met (pseudo)cysten en een verdenking op trombose van
de portale vene. Het huidbiopt liet een panniculitis zien met
vetnecrose (figuur 2a en 2b). Patiénte werd opgenomen en
behandeld voor acute pancreatitis. Voor de panniculitis kreeg
zij prednison (30 mg) en compressietherapie. Na vijf dagen
was er voldoende klinisch herstel wat leidde tot ontslag.

Drie weken later presenteerde zij zich opnieuw op de SEH met
een zeer pijnlijke, gezwollen en erythemateuze rechter enkel
(figuur 3). Laboratoriumonderzoek toonde opnieuw verhoogde

Figuur 1. Verspreid over de onderbenen meerdere lenticulaire tot
nummulaire pijnlijk erythemateuze, geindureerde nodi.

Figuur 2a. Coupe van het huidbiopt met normaal aspect van de epi-
dermis en een uitgebreid infiltraat in de dermis, doorlopend naar de

subcutis.

Figuur 2b. Vergroting van de coupe van het huidbiopt waarbij er een
diep infiltraat zichtbaar is met vetnecrose.

lipasewaarden (7152 U/L) met sterk verhoogde ontstekingspa-
rameter (CRP 236 mg/L). Magnetic Resonance Imaging (MRI)
van de enkel liet uitgebreide subcutane en musculaire vocht-
collecties zien.

Patiénte werd opgenomen vanwege verdenking op een bacte-
riéle infectie. Er werd gestart met intraveneuze antibiotica en
de prednison werd gestaakt.

Tijdens de opname ontwikkelde zij vergelijkbare klachten in
de linker enkel, later gevolgd door de linker knie en rechter

1 Voorheen: anios Dermatologie, Laurentius ziekenhuis, Roermond. Momenteel: anios Dermatologie, Maastricht UMC+, Maastricht
2 Arts-onderzoeker Urologie, Antoni van Leeuwenhoek Ziekenhuis, Amsterdam
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Figuur 3. Pijnlijk oedeem en erytheem van rechter enkel een
drietal weken na initiéle presentatie panniculitis.

pols. MRI van de rechter pols liet uitgebreide vet- en osteo-
necrose van de distale radius zien, met een fors ontstoken
synoviumweefsel in het kraakbeen en intra-articulair vocht
(figuur 4, pijl 1). Artrocentese toonde niet-vitaal vetweefsel
met lipide-bevattende macrofagen en focale, dubbelbrekende
naaldvormige kristallen, mogelijk passend bij pancreas-gein-
duceerde polyartritis.

Gezien de combinatie van panniculitis, pancreatitis en nu ook
polyartritis, werd de diagnose Pancreatitis, Panniculitis en
Polyartritis syndroom (PPP-syndroom) gesteld. De antibiotica
werden gestaakt. Compressietherapie en pijnstilling werden
gecontinueerd. De patiénte knapte voldoende op om met
ontslag te gaan en werd verwezen naar een academisch chi-
rurgisch centrum, waar uiteindelijk een Frey-procedure werd
verricht.

Figuur 4. MRI van de rechterpols met uitgebreide vet- en osteo-

necrose van de distale radius zien, met een fors ontstoken syno-
viumweefsel in het kraakbeen en intra-articulair vocht.

FoLLow-up

In de maanden na de ingreep namen zwelling en pijn gelei-
delijk af. De rechter pols bleef pijnlijk en instabiel en werd
met een gipskoker gestabiliseerd. De patiénte gebruikte een
polsbrace en krukken om mobiliteit te behouden. De huidaf-
wijkingen waren in regressie en het lipase daalde geleidelijk.
Eén jaar na het begin van de klachten werd opnieuw een MRI
verricht van de rechter pols (figuur 4). Ondanks vermindering
van het bot- en wekedelen oedeem waren er nog steeds ernsti-
ge intra-medullaire afwijkingen zichtbaar over een lengte van
6 cm (figuur 5, pijl 2). Hiervoor werd orthopedische chirurgie
met artrodese gepland.

Figuur 5. MRI van de rechter pols een jaar na start van de

klachten, waarbij er intra-medullaire laesies met een landkaar-
tachtig patroon over een lengte van 6 cm zichtbaar zijn.

Discussie

Vetnecrose van de pancreas en het omliggende weef-

sel is een bekende uiting van pancreasaandoeningen.
Extrapancreatische vetnecrose, secundair aan falen van de
pancreas, is echter zeldzaam. [1] Chiaria beschreef in 1883 voor
het eerst het ontstaan van panniculitis bij patiénten met aan-
doeningen aan de pancreas. [2] Mullin et al. beschreef in 1968
de associatie tussen peri-articulair vetnecrose met artritis,
waarbij sommige patiénten met onderliggende pancreasaan-
doeningen gewrichtsklachten kregen. Deze triade van pancre-
atitis, panniculitis en polyartritis met intra-ossale vetnecrose
staat nu bekend als het PPP-syndroom. [3]

De pathofysiologie van het PPP-syndroom is nog onvolledig
begrepen. De voornaamste hypothese is dat pancreasenzymen
zoals lipase, amylase, trypsine en fosfolipase A systemisch
vrijkomen en lipolyse en ontsteking op afstand induceren,
waaronder in het synovium, het beenmerg en subcutaan
vetweefsel. [4] Hoewel lipase vaak wordt gebruikt als marker
voor pancreatitis, verklaart deze verhoging op zichzelf niet
het ontstaan van PPP. [5] Er zijn zelfs casussen van pancre-
as-gerelateerde panniculitis beschreven met normale serum
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enzymwaarden. [6] Narvaez et al. benoemt de pseudocysten
van de pancreas, secundair aan pancreatitis, als de oorzaak
van aanhoudende verhoogde enzymwaarden. [4] Betrains et al.
vond pseudocysten bij 42,4% van de PPP-patiénten. [7] Andere
auteurs beschrijven fistels tussen pseudocysten en de vene
mesenterica superior. [8] Deze fistels zijn vaak te klein en te
moeilijk detecteerbaar bij beeldvorming, vandaar dat de aan-
wezigheid van mesenteriale veneuze trombose een indirecte
anwijzing kan zijn. Volgens Dieker et al. moet dit aanleiding
zijn tot chirurgische exploratie. [9]

De meeste PPP-patiénten zijn mannen (74,6%), hebben een
voorgeschiedenis van alcoholmisbruik (64%) en lijden aan
acute (54,2%) of chronische (30,5%) pancreatitis of een pancre-
ascarcinoom (11,9%) [4,7]. Abdominale pijnklachten zijn mild
of zelfs afwezig in 28-44% van de gevallen, wat de diagnose
bemoeilijkt en vertraagt. Panniculitis en polyrartritis zijn dan
essentiéle diagnostische aanwijzingen voor onderliggende
pancreasaandoeningen. [4,6,710] Panniculitis bij PPP presen-
teert zich als pijnlijke of pijnloze, oedemateuze, erythema-
teuze nodi op de benen, romp en schedel. Deze nodi kunnen
spontaan openbarsten waarbij een olieachtige bruinige
substantie vrijkomt met histologisch zichtbare ‘ghost-like’
adipocyten. [4,11-13] Acute artritis komt voor in ongeveer

40% van de gevallen met panniculitis, meestal in de onderste
extremiteiten, als symmetrische polyartritis of mono-artritis.
[13] Zowel panniculitis als artritis kunnen voér de abdomi-

nale klachten optreden. In sommige gevallen zal de artritis
niet optreden. [3,4,710) Gewrichtspuncties en huidbiopten
tonen vaak niet-vitaal vetweefsel. [4] De mortaliteit van PPP-
syndroom is ongeveer 24%, afhankelijk van de onderliggende
pancreatische aandoening. [14]

De behandeling van het PPP-syndroom richt zich op het

snel herkennen en behandelen van de onderliggende pan-
creasaandoening. Dit kan zowel medicamenteus als chirur-
gisch. NSAID's en corticosteroiden geven doorgaans slecht
symptomatische verlichting van huid- en gewrichtsklachten,
zonder invloed op het beloop. [4] Cutane afwijkingen verdwij-
nen vaak bij herstel van de pancreatitis, maar artritis kan
aanhouden ondanks normalisatie van de enzymwaarden en
leiden tot ernstige gewrichtsschade, zoals osteolytische lae-
sies, gewrichtsdestructie en periostitis, zoals bij patiénte in de
casus. [4,15]

CoNcLUSIE

Het PPP-syndroom is een zeldzame maar ernstige complica-
tie van een onderliggende aandoening van de pancreas, vaak
gemist door het ontbreken van typische buikklachten. Vroege
herkenning en behandeling van de onderliggende oorzaak zijn
essentieel om complicaties en hoge mortaliteit te voorkomen.
Ondanks de zeldzaamheid dient het PPP-syndroom overwo-
gen te worden bij patiénten met panniculitis, zeker bij een
atypisch of ernstig beloop.

- SAMENVATTING

. Een 44-jarige vrouw met een voorgeschiedenis van
alcoholische pancreatitis presenteerde zich met pijnlijke
erythemateuze nodi aan beide onderbenen, passend bij

. panniculitis. Laboratoriumdiagnostiek toonde een sterk

- verhoogd lipase en beeldvorming liet een pancreatitis met

. (pseudo)cysten zien. Na aanvankelijke verbetering onder

’ prednison ontwikkelde zij weken later pijnlijke zwellingen van
de enkels, knie en pols met vet- en osteonecrose op MRI. Dit
leidde uiteindelijk tot de diagnose: pancreatitis, panniculitis

.~ en polyartritis (PPP) syndroom.

- Deze casus illustreert dat het PPP-syndroom, hoewel

zeldzaam, herkent dient te worden bij patiénten met
panniculitis en (poly)artritis zonder duidelijke abdominale
klachten. Hoewel de pathofysiologie nog niet volledig
wordt begrepen, zijn vroege diagnostiek en (chirurgische)
behandeling van de onderliggende pancreasaandoening
essentieel om blijvende schade en mortaliteit te voorkomen.
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