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RESUMEN

La pancreatitis autoinmune es una reciente entidad a tener en cuenta
en el diagnéstico diferencial de pancreatits cronica-masa pancredtica. La
presencia de estenosis difusa e irregular del Wirsung, junto con niveles
elevados de 1gG4, presencia de determinados autoanticuerpos e infiltra-
cion linfoplasmocitaria de pancreas son la clave del diagndstico.

La sospecha diagnéstica precoz y la colaboracion multidisciplinar es
vital en estos casos, ya que puede evitar cirugia innecesaria, puesto que
el diagndstico diferencial se establece con entidades entre las que se
encuentra cancer de pancreas, pancreatitis crénica, cirrosis biliar prima-
ria o colangitis esclerosante primaria.

Ademas, la pancreatitis autoinmune tiene excelente respuesta a trata-
miento esteroideo, con resolucién completa de pardmetros clinicos, ana-
liticos y radioldgicos, como ocurria en nuestro paciente. Debido al esca-
so nimero de casos descritos en la Literatura, seria necesario la
elaboracion de estudios con seguimiento largo plazo para conocer pro-
ndstico y frecuencia de asociacion a otras patologfas.
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ABSTRACT

Autoimmune pancreatitis is an entity that has recently been included
in the differential diagnosis of chronic pancreatitis-pancreatic mass. The
presence of diffuse, irregular Wirsung’s duct stenosis, together with high
levels of IgG4, the existence of certain autoantibodies and lymphoplas-
macytic infiltration of the pancreas are key factors in the diagnosis.

An early diagnostic suspicion and multidisciplinary collaboration
are vital in these cases to avoid unnecessary surgery as the differential
diagnosis is established with such entities as pancreas cancer, chronic
pancreatitis, primary biliary cirrhosis or primary sclerosing cholangitis.

Autoimmune pancreatitis has an excellent response to steroid thera-
py, with complete resolution of clinical, analytical and radiological
parameters, as occurred in our patient. The very few cases reported so
far suggest the need for the elaboration of long-term follow-up studies to
determine the prognosis and frequency of its association with other dis-
eases.
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INTRODUCCION

La pancreatitis autoinmune (PA), es un término descrito
por primera vez en 1995 por Yoshida y cols. (1) También ha
sido denominada en la literatura médica como pancreatitis lin-
foplasmocitaria esclerosante, pseudotumor pancreético, pan-
creatitis primaria inflamatoria o pancreatitis crénica no alco-
hélica con destruccion ductal (2).

Es una entidad muy infrecuente, con aproximadamente
100 casos descritos en Literatura. La PA constituye cerca del
5% de los casos de pancreatitis crénica (3). Asi mismo el 5%
de los casos de cirugia pancredtica corresponde a patologia
benigna, entre los que se encuentra esta entidad (4).

El interés por esta patologia en los ultimos afios se ha
incrementado por las mayores posibilidades diagnésticas
debido al uso de nuevos marcadores de la enfermedad y nue-
vas técnicas de biopsia pancredtica (5,6).
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Presentamos un nuevo caso de P.A, para mostrar la impor-
tancia de la sospecha diagndstica precoz debido a la excelente
respuesta al tratamiento adecuado.

CASO APORTADO

Mujer de 33 afios de edad, sin antecedentes previos de interés.
Present6 cuadro de 3 semanas de evolucién de prurito intenso, aste-
nia, anorexia y pérdida de peso, al cual se asocia ictericia, coluria y
acolia en los tltimos dias. En la exploracién fisica destaca ictericia
de piel y mucosas, siendo el resto de las exploracion fisica normal.

En la analitica presentaba Hb 11,2 mg/d, plaquetas 286.000 x
103/ul, leucocitos 9.460 x 103/ul (férmula normal). Actividad de
protrombina 105%. Glucosa 89 mg/dl; Urea 45 mg/dl; Creatinina 1,2
mg/dl; Bilirrubina total total 12,4 mg/dl; Bilirrubina directa 9,7
mg/dl; GOT 53 U/l; GPT 60 U/l; GGT 66 U/l; FA 388 U/l; Amilasa
186 U/l; LDH 292 U/I; VSG 54 mm; PCR 35 mg/l. Serologia virus

Correspondencia: Aurora Villalobos Sdnchez. Secretaria del Servicio de Medicina Interna. Pabellén A, 5 planta. Hospital Regional Universitario Carlos Haya.

Avda. Carlos Haya, s/n. 29010 Malaga. e-mail: auroravillalobos@gmail.com



360 A. VILLALOBOS SANCHEZ ET AL.

AN. MED. INTERNA (Madrid)

hepatotropos negativo. Marcadores tumorales dentro del rango de la
normalidad (alfafetoproteina: 2 ng/ml, CEA: 4 ng/ml, Ca: 19,9 0,6
U/ml)

En la ecografia abdominal se observé dilatacion de via biliar
intra y extrahepdtica, por lo que se realizé6 TAC abdominal que obje-
tivé la presencia de una masa en cabeza y proceso uncinado pancred-
tico y dilatacién de la via biliar intra y extrahepdtica. La colangio-
pancreatograffa retrograda endoscépica mostré los siguientes
resultados: Masa pancredtica sospechosa de neoplasia, que produce
estenosis proximal del conducto pancredtico de Wirsung de 23 mm
de longitud con dilatacién a nivel de cuerpo y cola pancredtico, asi
como estenosis distal irregular de via biliar de 25,5 mm de longitud.
Se realiz6 esfinterotomia y colocacién de prétesis de flexima 7F.

Se decide laparotomia exploradora evidencidndose tumoracién
de consistencia dura de 3-4 cm en cabeza de pancreas que biopsiada
intraoperatoriamente es informada como pancreatitis linfoplasmoci-
taria (Fig 1). No se realizé reseccion de lesion pancredtica por ausen-
cia de datos compatibles con neoplasia pancredtica, estableciéndose
la sospecha diagndstica de pancreatitis autoinmune, por lo que se
solicita estudio de autoinmunidad (ANA, FR, ANCA negativos, IgG
total 796 mg/dl, IgG1 493 mg/dl, IgG3 73,1 mg/dl, IgG2 20,6 mg/dl,
I1gG4 77,2 mg/dl)

Fig. 1. Biopsia intraoperatoria de tejido pancredtico (40x). Infiltra-
cién linfocitaria del tejido pancredtico con alguna célula plasmdatica.

El estudio anatomopatolégico definitivo fue informado como
tejido pancredtico con pancreatitis crénica, fibrosis e infiltrado infla-
matorio predominantemente ductal, compatible con pancreatitis lin-
foplasmocitaria. Esto resultados junto con los hallazgos radiolégicos
mencionados confirmaron el diagndstico de P.A.

Se inici6 tratamiento con prednisona 40 mg al dia, con resolu-
cién completa de los datos clinicos y con normalizacion analitica y
de los hallazgos radioldgicos (Fig. 2) tras dos meses de tratamiento.

DISCUSION

La PA se trata de una entidad muy infrecuente. Al contra-
rio que en el caso presentado, existe un cierto predominio en
varones de edad media. Suele debutar clinicamente con icteri-
cia obstructiva y dolor abdominal (7). Menos habitual es el
inicio como insuficiencia pancredtica exocrina o formando
parte de la clinica de otras enfermedades sistémicas a las que
se puede asociar (8). Una pancreatitis aguda idiopatica puede
ser la primera manifestacién de una P.A. (9). Debido a la cli-
nica de presentacion, el diagndstico diferencial se debe reali-
zar con las posibles causas de pancreatits crénica-masa pan-

Fig. 2. Masa en cabeza de pancreas con resolucién radiolégica com-
pleta posterior tras tratamiento esteroideo.

credtica, sobre todo por las implicaciones terapéuticas que
conllevaria su infradiagnéstico, ya que se trata de una enfer-
medad reversible con tratamiento correcto.

La pruebas de imagen de eleccion, TAC y RM abdominal,
muestran engrosamiento difuso del pancreas que ha sido des-
crito como “sausage like” y estenosis difusa irregular del con-
ducto de Wirsung (10,11), estando presentes ambas caracte-
risticas en el caso aportado.

Como dato caracteristico de esta patologia, se ha descrito
la presencia de niveles elevados de una subclase de IgG
(IgG4) (12) por lo que incluso algunos autores la describen
como una nueva entidad clinicopatoldgica de enfermedad
autoinmune sistémica relativa a [gG4 (13). Incluso se describe
un punto de corte de IgG4 de 135 mg/dl para la diferenciacion
entre Pancreatitis autoinmune y Cancer de pancreas con una
Especificidad (97%) y una sensibilidad (95%) (8). El valor de
IgG4 de nuestra paciente era de 77,2 mg/dl, por la tanto se
encuentra dentro del rango de la normalidad (P5 y P95, 15y
128 mg/dl respectivamente; p < 0,001) (12).

Ademds constituye uno de los criterios diagndsticos pro-
puestos por Sociedad Japonesa Pancreas(14), modificados
recientemente junto con la presencia de autoanticuerpos (anti-
cuerpos antinucleares, factor reumatoide, antilactoferrina
(ALF), anti anhidrasa carbonica-II (ACA-II)) (8,15,16) y las



Vol. 25,N.*7,2008

PANCREATITIS AUTOINMUNE 361

caracteristicas radioldgicas y anatomopatoldgicas propias de
la enfermedad. Es preciso cumplir el criterio radiolégico y 1
de los 2 criterios histologico o seroldgico para el diagndstico
de la enfermedad. La alta prevalencia de estos autoanticuer-
pos en modelos animales sugieren que ALF y ACA-II pueden
ser antigeno diana en P.A. De todos modos, estos autoanti-
cuerpos, que pueden ir dirigidos contra tejido mamario, bron-
quial, gldndulas salivares y gdstrica, pancreas y tubulo renal,
no son especificos de P.A. Asi, ACA-II puede ser detectado
en algunos pacientes con Sindrome de Sjogren o lupus erite-
matoso sistémico (17), y ALF en colitis ulcerosa y colangitis
esclerosante primaria (18). Otros Auto-Ac estdn en estudio,
como el anti-PTSI (Pancreatic Secretory Trypsin nhibitor),
que también puede estar relacionado con la patogénesis de la
enfermedad y que podria servir como nuevo marcador diag-
nostico (19).

Histolégicamente se describen cambios fibréticos con
infiltracion linfocitaria, afectando fundamentalmente a con-
ductos de mediano y gran calibre, los de pequefio calibre se
afectan en estadios mas avanzados. El infiltrado inflamatorio
consiste fundamentalmente en linfocitos y células plasmaticas
(IgG4 positivas), aunque ocasionalmente contiene macréfa-
gos, neutréfilos y eosinéfilos. El inmunofenotipo revela que la
mayoria de los linfocitos son linfocitos T CD8+ y CD4+, con
escasos linfocitos B (20). Se han llevado a cabo estudios en
los que se demuestra existencia de fibrosis multifocal de las
mismas caracteristicas histopatoldgicas en tejido de gldndula
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