PANCREATITIS AUTOINMUNE TIPO
1: UN DESAFIO DIAGNOSTICO CON
PRESENTACION INUSUAL.

Type 1 autoimmune pancreatitis: a diagnostic challenge with an
atypical presentation.
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La pancreatitis autoinmune (PAl) es una enfermedad
inflamatoria cronica del pancreas, infrecuente y con un
comportamiento benigno, con unos hallazgos histolégicos
tipicos y una respuesta positiva al tratamiento con corticoides.
Aunque existen unos criterios bien estandarizados para
establecer su diagnéstico, en ocasiones su forma de
presentacion puede plantear dudas con otras enfermedades
que afectan al pancreas, como son el adenocarcinoma y las
neoplasias quisticas pancreaticas. Presentamos el caso de un
varon de 51 afios que debuta con un cuadro constitucional y
hallazgos radiolégicos que plantean un reto en el diagnoéstico
diferencial de la patologia pancreatica.
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Autoimmune pancreatitis (AIP) is a rare chronic
inflammatory disease of the pancreas with benign behavior,
typical histologic findings and a positive response to
corticosteroid treatment. Although there are well standardized
criteria to establish its diagnosis, sometimes its presentation
may raise doubts with other diseases affecting the pancreas,
such as adenocarcinoma and pancreatic cystic neoplasms.
We present the case of a 51-year-old male debuting with
constitutional symptoms and radiological findings which
suppose a challenge in differential diagnosis of pancreatic
pathology.
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Presentamos el caso de un varén de 51 afios que es
diagnosticado de pancreatitis autoinmune tipo 1 a partir de
criterios clinicos y serolégicos con hallazgos radiologicos
inusuales que entrafian una dificultad afiadida al diagnostico
diferencial de la patologia inflamatoria pancreatica.

Paciente varén de 51 afios con antecedentes de diabetes
mellitustipo 2y dislipemia que acude a Urgencias por cuadrode
48h de evolucion de dolor en hipocondrio derecho irradiado a
espalda e intolerancia oral, con pérdida ponderal asociada, sin
ictericia ni fiebre. En el analisis de sangre a su llegada destaca
una creatinina de 1.5 mg/dl, albamina 3g/dL, hemoglobina 11
g/dL, PCR 12 mg/dL y leucocitosis con neutrofilia; con amilasa,
bilirrubina total y resto del perfil hepatico normal.

Se realiza un TC abdominal con contraste con hallazgos

sugerentes de proceso inflamatorio en la encrucijada
pancreatoduodenal, sin poder descartar etiologia tumoral
subyacente, con varias colecciones pancreaticas asociadas, la
mayor de unos 5 cm, que produce obliteracién de la primera
porcién duodenal y ectasia de la via biliar extrahepatica, con

adenopatias locorregionales asociadas

El marcador tumoral CA 19.9 resulta normal, y se realiza
una ecoendoscopia (sin poder progresar a segunda porcion
duodenal por compresion extrinseca) que sugiere el origen
quistico de las lesiones pancreaticas previamente descritas
con un aumento homogéneo del pancreas sin otras lesiones
focales, lo que orienta al origen inflamatorio del cuadro.

El analisis serolégico detecta una inmunoglobulina G
elevada (2090 mg/dL; VN 700-1600 mg/dL) con IgG4 de 1110
mg/d (>2 veces el VLSN). Posteriormente se completa el estudio
con una RMN que objetiva un aumento difuso del pancreas
con halo hipointenso periférico y colecciones de contenido
liquido, sugiriendo estos hallazgos una pancreatitis de origen
autoinmune dado el contexto clinico y analitico del paciente

Se comienza tratamiento con corticoides presentando
el paciente mejoria clinica con tolerancia oral progresiva
y hallazgos radiolégicos favorables a las dos semanas, con
disminucion de tamafio de las colecciones pancreaticas asi
como de las adenopatias locorregionales.
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TC abdominal. Colecciones pancredticas al ingreso (en cabeza
y cola pancredticas).

RMN abdominal. Disminucién de tamario de las colecciones
pancredticas tras inicio de tratamiento esteroideo.

Ecoendoscopia. Coleccién periduodenal.

La pancreatitis autoinmune (PAI) hace referencia a una
enfermedad inflamatoria y fibrosante cronica del pancreas,
de comportamiento benigno y de origen autoinmunitario, con
respuesta a tratamiento con corticoides.

La PAIltipo 1 puede considerarse como una manifestacion
pancreatica dentro del espectro de enfermedades por IgG4 y
es frecuente la afectacion de otros 6rganos extra pancreaticos,
mientras que en la PAI tipo 2 no suele haber una elevacion
sérica de la 1gG4 y puede relacionarse con la enfermedad
inflamatoria intestinalv

Actualmente los criterios mas empleados para hacer el
diagnéstico de pancreatitis autoinmune son los del Consenso
Internacional (2011), basados en la histologia, hallazgos
radiolégicos, niveles séricos de 1gG4? afectacion de otros
organos extra pancredticos y respuesta al tratamiento con
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corticoides. En funcion de su combinacién se podra establecer
el diagnostico probable o definitivo de PAP.

Mientras que la PAl tipo 1 puede ser diagnosticada
con una alta precision sin biopsia pancreatica, para hacer
el diagnoéstico de la PAI tipo 2 casi siempre se necesita una
confirmacion histolégica. En nuestro caso, la presencia de unos
hallazgos radiolégicos compatibles junto con la elevacion
significativa de los niveles de 1gG4 y una respuesta favorable
a corticoides, nos permitio realizar el diagnéstico de PAI tipo 1
con una alta precisién.

El diagnéstico diferencial principal de la PAI debe
establecerse con el adenocarcinoma pancreatico dado que
las caracteristicas clinicas de la enfermedad (sindrome
constitucional, ictericia obstructiva, vomitos e intolerancia
oral) y los hallazgos radiolégicos (aumento de tamaifio
pancreatico difuso o focal), a menudo plantean la sospecha de

una neoplasia pancredtica. De hecho, un porcentaje
no desdefiable de pacientes sometidos a una
duodenopancreatectomia por sospecha de cancer son

finalmente diagnosticados de PAI. Es importante incluir
también en el diangostico diferencial de la PAl otras neoplasias
que pueden afectar al pancreas como el tumor neuroendocrino
y el linfoma pancreatico.

Por otro lado, la presencia de colecciones agudas y
pseudoquistes en la PAl se ha descrito clasicamente en la
literatura como un hallazgo infrecuente que puede aportar
confusién al diagndéstico; no obstante, en los altimos afios se
han publicado algunas series que sefialan que la incidencia de
estas lesiones en pacientes con PAIl puede estar entre el 9.7% y
el 22.4%*s. La aparicion de lesiones quisticas pancreaticas en el
seno de una pancreatitis autoinmune parece estar relacionada
con la inflamacion local de los segmentos pancreaticos
afectados por la enfermedad junto con la estenosis de los
conductos biliares intra pancreaticos que puede dar lugar
a una retencion secundaria de la secrecion pancreatica.
Generalmente estas lesiones afectan al cuerpo y cola
pancreaticos’, pueden ser Gnicas o multiples y, en muy raras
ocasiones, de contenido hemorragico o necrético, pudiendo
simular en ocasiones una neoplasia quistica pancreaticas.
En nuestro caso, los niveles elevados de inmunoglobulina G
fueron determinantes a la hora de orientar el diagnostico.

La aparicion de lesiones quisticas pancredticas de
manera sincrénica es una de las particularidades de nuestro
caso, asi como la compresién duodenal secundaria a la lesion
de mayor tamafo (> 3cm) con repercusién clinica manifiesta
en nuestro paciente, con imposibilidad para la ingesta oral y
mejoria significativa tras el inicio de corticoides.
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Con nuestro caso queremos resaltar la importancia de
considerar la PAl en el diagnostico diferencial del pseudoquiste
y las colecciones agudas pancreaticas’, y aportamos evidencia
a favor del manejo precoz de estas lesiones en la PAI con
tratamiento corticoideo dada la elevada tasa de regresion tras
su inicio, siendo mas excepcional el abordaje quirtrgico en
estos casos.
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