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RESUMEN

La pancreatitis autoinmune (PAI) es una pa-
tologia poco frecuente, aunque con una creciente
incidencia en paises orientales, si bien esto podria
deberse a una mayor tasa de deteccion. Puede aso-
ciarse a otras patologias autoinmunes, y se ha des-
crito su asociacion con la enfermedad sistémica por
IgG4. La clinica es variada y el tratamiento habitual-
mente es médico, mediante corticoides.

Se describe un caso clinico diagnosticado.
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ABSTRACT

Autoimmune pancreatitis (AIP) is an infrequent
pathology, although there is a growing incidence in
Eastern countries, which might be due to a greater
rate of detection. It can be associated with other
autoimmune pathologies and its association with
IgG4-related systemic disease has been described.
Its clinical presentation is varied and the normal
treatment is medical, using corticoids.

A diagnosed clinical case is described.
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INTRODUCCION

La pancreatitis autoinmune (PAI) es una
patologia infrecuente, con mayor y crecien-
te incidencia en paises orientales, si bien
esto podria deberse a una mayor tasa de
deteccion!. Puede asociarse a otras patolo-
gias autoinmunes, y se ha descrito su aso-
ciacién con la enfermedad sistémica por
IgG4. La clinica es variada y el tratamiento
habitualmente es médico, mediante corti-
coides®.

CASO CLINICO

Presentamos el caso de un paciente de 44
afos sin antecedentes de interés que ingresa en
el servicio de Digestivo por cuadro de epigastral-
gia de 20 dias de evolucidn, con coluria y acolia,
ademas de sensacién distérmica e hiporexia. El
paciente no bebia alcohol. Analiticamente pre-
sentaba hiperbilirrubinemia (Bi: 4,5 mg/dl - VN:
0°2-1’2 mg/dl) de predominio directo, asi como
elevaciéon de transaminasas (AST: 238mg/dl -
VN: 5-34 mg/dl; ALT: 609 mg/dl — VN: 5-55 mg/
dl). Los triglicéridos y el calcio se encontraban
dentro de los limites de la normalidad. Se realiz6
una ecografia que mostraba dilatacién de la via
biliar con probable ocupacién del colédoco por
barro biliar. Se decidi6 realizar una CPRE (Fig.1)

que mostraba un colédoco filiforme, de paredes
irregulares y poco distensibles, con dilatacion
retrograda, y sin barro en su interior, decidiendo
tomar muestras para citologia (negativa) y colo-
cando una protesis biliar plastica.

A los dos meses acudi6 a revisién en consul-
tas, realizdndose una analitica en la que se apre-
ciaba normalidad en cuanto a los ANA, ANCA y
las subclases de IgG. También de manera ambu-
latoria se realiz6 una colangio-RM sin hallazgos
significativos, asi como una ecoendoscopia que
mostraba un engrosamiento difuso de la via bi-
liar y adenopatias en hilio hepéatico de hasta 4
cm, realizdndose PAAF de las mismas con cito-
logia negativa. Se retir6 la proétesis plastica du-
rante el mismo procedimiento. Se complet6 el
estudio con un TC que mostraba via biliar no di-
latada, pero con engrosamiento de la pared, asi
como adenopatias de aspecto reactivo en hilio
hepético.

Tres meses mas tarde se realizé una ecografia
de control que mostraba un area focal hipoecoi-
ca pancreatica sin clara morfologia de masa, asi
como una adenopatia de 1 cm de didmetro y un
colédoco de 6 mm de calibre con pared engro-
sada. Se realiz6 una nueva ecoendoscopia con
hallazgos similares a la realizada previamente,
completando la exploracion mediante una co-
langioscopia que mostraba una mucosa de la
via biliar de aspecto normal, si bien el conducto
era menos distensible de lo normal. El paciente

Figura 1. CPRE: estenosis de la via biliar principal.
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referia encontrarse bien, aunque presentando
algunos episodios de epigastralgia y distension
abdominal.

A los seis meses se repiti6 la ecoendoscopia
apreciando un parénquima pancreatico hetero-
géneo, con halo hipoecoico alrededor del Wir-
sung, que presentaba refuerzo ecogénico de la
pared. En la cola de pancreas se apreciaba una
masa hipoecoica de 3 cm de didmetro, hetero-
génea y bien delimitada, con centro hipoecoico
y disposicién radial, que no parecia afectar a
drganos vecinos. Se puncion6 con aguja de 25G
remitiendo el material para estudio citolégico,
apreciandose infiltracién linfoplasmocitaria y es-
troma celular inflamatorio, compatibles con pan-
creatitis autoinmune, pero con inmunorreactivi-
dad negativa para IgG4. El colédoco presentaba
ademas un engrosamiento difuso hipoecoico de
la pared con calibre y contenido normal. Todo
ello era sugestivo de pancreatitis autoinmune,
de modo que se inici6 tratamiento corticoideo
en pauta descendente con buena evolucién clini-
ca y radiolégica a los dos meses.

DISCUSION

La pancreatitis autoinmune (PAI) es
una patologia infrecuente! que puede dar
manifestaciones a distintos niveles. A nivel
pancreatico se pueden apreciar masas pan-
creaticas?®; dolor abdominal leve con o sin
episodios de pancreatitis aguda*; o esteno-
sis del conducto pancreatico principal®. La
PAI suele manifestarse como ictericia obs-
tructiva, debido al desarrollo de estenosis
biliares, que suelen asociarse con mayor
frecuencia a una elevacion de los niveles de
IgG4%. Ademas, también pueden aparecer
nédulos pulmonares, sindrome de Sjégren
asociado, tiroiditis autoinmune o nefritis
intersticial’.

Existen dos tipos de PAIL el tipo 1 se
asocia a la enfermedad sistémica por IgG4
y a una mayor incidencia de recidivas?; el
tipo 2, en cambio, se caracteriza por una
pancreatitis ducto-céntrica idiopatica, en
ocasiones con granulomas, pero sin inmu-
norreactividad a IgG4, con menos tenden-
cia a recurrir, menor afectacion sistémica,
pero con una mayor asociaciéon a la enfer-
medad inflamatoria intestinal, sobre todo a
la colitis ulcerosa. La prevalencia de todos
los subtipos de PAI es baja, si bien la PAI
tipo 2 es muy poco frecuente en Japon, re-
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presentando menos del 10% de los casos
de PAL; en cambio, en Europa y EEUU la PAI
tipo 2 llega a representar el 40-60% de los
casos. El tabaquismo parece asociarse a
una mayor frecuencia de diabetes y cam-
bios morfolégicos persistentes pancreati-
cos en pacientes con PAI, asi como a una
mayor tendencia a presentar recidivas e
insuficiencia pancreatica exocrina®. Ade-
mas, se ha visto que el desarrollo de insu-
ficiencia pancreatica endocrina y exocrina
es frecuente en estos pacientes, siendo
necesaria una evaluacién periédica de las
mismas!’.

En 2010, la Asociacién Internacional
de Pancreatologia elabor6 el Consenso In-
ternacional sobre Criterios Diagnosticos!!.
Para el diagnéstico de la PAI, se deben
estudiar 5 aspectos (Tabla 1), que se cate-
gorizan en dos niveles segln su fiabilidad
diagnoéstica. Tras aplicar estos criterios,
podremos decir si hay un diagnéstico defi-
nitivo o probable de PAl tipo 1 o 2, aunque
en ocasiones no es posible realizar esta dis-
tincién (PAI indeterminada). En el caso de
la PAI tipo 2, es necesaria la confirmacién
histolégica para poder llegar a un diagnos-
tico definitivo.

El tratamiento se basa en el empleo de
corticoides, sin que exista de momento un
protocolo estandarizado de tratamiento.
No obstante, puede comenzarse con 35-40
mg/dia de prednisona durante 4 semanas
y, si hay respuesta clinico-radiolégica, dis-
minuir gradualmente la dosis durante 3-4
meses. Algunos grupos recomiendan el
mantenimiento a dosis bajas en la PAI tipo
1 debido a su mayor tasa de recurrencia,
pudiéndose plantear también el tratamien-
to con azatioprina, metotrexato o micofe-
nolato.

En nuestro caso llama la atencién la
presencia de afectacion de la via biliar sin
que haya elevacion de IgG4. Aunque el pa-
ciente no cumple todos los criterios diag-
noésticos, los hallazgos radiolégicos junto
con la buena respuesta clinico-radiologica
al tratamiento corticoideo hacen pensar en
una pancreatitis autoinmune tipo 2. Dado
que existe la posibilidad de recidivas en
estos tipos de pancreatitis'?, se aconseja el
seguimiento clinico de estos pacientes.
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Tabla 1. Criterios diagnoésticos propuestos por el CICD (2010)

Criterio Nivel 1 Nivel 2
P Imagen del parénquima Aumento difuso con realce retardado  Aumento focal con realce
retardado
D Imagen ductal Estenosis Wirsung >1/3, o miltiples, Estenosis segmentaria/focal
sin dilatacion distal marcada sin dilatacion ductal marcada
(Wirsung <5mm)
AOO  Afectacion de otros 6rganos - Enfermedad inflamatoria
intestinal
H Histologia Pancreatitis ductocéntrica idiopatica: - Infiltracion acinar
- Infiltracién granulocitica de pared granulocitica y
ductal con o sin inflamacién acinar linfoplasmocitaria.
granulocitica. - No inmunorreactividad para
- No inmunorreactividad para IgG4. IgG4.
Rt Respuesta a esteroides Resolucién radiolégica en menos de 2 semanas o marcada mejoria de
las manifestaciones pancreaticas y/o extrapancreaticas.
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