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Puntos clave

Para el diagnéstico

de la pancreatitis
autoinmune (PAl), existen
criterios publicados por
varios grupos de trabajo,
de los cuales los mas
importantes son los de
la Sociedad Pancreatica
Japonesay los de la
Clinica Mayo.

En el momento actual,
el diagnéstico de
la PAI deberia basarse
en la combinacién de
los criterios de imagen,
histolégico-citolégico y la
serologia.

Siempre que haya la

sospecha de cancer
pancreatico, se debe
realizar una puncion
aspirativa con aguja fina
o biopsia guiadas por
ecoendoscopia.

El tratamiento con
corticoides produce
desaparicion de las
alteraciones de imagen,
disminucién de las
inmunoglobulinas G4
y mejoria clinica.

Pancreatitis autoinmune
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La pancreatitis autoinmune (PAI) es una enfer-
medad fibroinflamatoria sistémica que afecta al
pancreas y a otros 6rganos, como los conductos
biliares, las glindulas salivares, el retroperitoneo
y los nédulos linfaticos'. La PAI es una enfer-
medad cada vez mds reconocida, y actualmente
se considera una entidad de distribucién mun-
dial’>. En 2002, a partir de hallazgos de imagen,
histolégicos y seroldgicos, la Sociedad Pancrea-
tica Japonesa (SP]) public6 los primeros crite-
rios de la PAT3. En 2006, el grupo de trabajo
de la Clinica Mayo* publicé los criterios mds
ampliados sin perder la sensibilidad en el diag-
néstico. Por tanto, su diagnéstico es todavia un
desafio, debiendo siempre descartar el origen
neoplisico de los hallazgos. Una caracteristica
importante es su respuesta favorable al trata-
miento con corticoides’.

Criterios diagnosticos

Aunque hay muchos hallazgos caracteristicos
de la PAT, los criterios diagnésticos definitivos
no se han establecido claramente. Las venta-
jas terapéuticas del diagnéstico temprano son
obvias e indican la necesidad de criterios es-
pecificos, altamente sensibles y no invasivos.
En el afio 2002, la SP] propuso unos crite-
rios diagnésticos que se han revisado recien-
temente® y que contiene 3 partes: 7) imagen
radiolégica: aumento difuso del pdncreas,
estenosis irregular difusa o segmentaria del
conducto pancredtico principal; 2) datos de
laboratorio: elevacién de inmunoglobulina
(Ig) G4, o deteccién de autoanticuerpos,y 3)
estudio histopatoldgico: infiltracién linfoplas-
mocitaria, y fibrosis en el pancreas (tabla 1).

Para el diagnéstico de PAI, debe estar presen-
te el criterio 1, junto con el criterio 2 o 3. La
presencia del criterio de imagen es esencial
para el diagndstico de la PAT en los criterios
de la SPJ. La estenosis irregular del conduc-
to pancredtico principal (mds de un tercio de
la longitud del péncreas) con paredes irregu-
lares, y aumento difuso del pancreas puede
identificarse mediante colangiopancreatogra-
fia retrégrada endoscépica (CPRE) y tomo-
grafia computarizada (TC), respectivamente.
Los criterios serolégicos de la PAI incluyen

Tabla 1. Criterios diagndsticos de la
pancreatitis autoinmune (propuesta revisada).
Sociedad Pancredtica Japonesa

]. Estenosis difusa o segmentaria del
conducto pancredtico principal con pared
irregular e imagen pancredtica aumentada
de tamafio de forma localizada o difusa,
observada en una ecografia abdominal,
tomografia computarizada o resonancia
magnética

2. Aumento de los valores de
gammaglobulina, inmunoglobulina (Ig) G,
o IgG4, o la presencia de autoanticuerpos,
como anticuerpos antinucleares y factor
reumatoide

3. Marcada fibrosis interlobular y prominente
infiltracién de linfocitos y células plasmdticas
en el drea periductal, ocasionalmente con
foliculos linfoides en el pancreas

El diagnéstico de pancreatitis autoinmune
se establece con el criterio 1 asociado al
criterio 2 y/o 3. Sin embargo, es necesario
excluir la presencia de enfermedades
malignas, como el cdncer pancredtico o de
vias biliares
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Aunque hay muchos
hallazgos caracteristicos de
la pancreatitis autoinmune
(PAI), los criterios
diagndsticos definitivos

no se han establecido
claramente.

La Sociedad Pancreatica
Japonesa (SPJ) propuso
unos criterios diagndsticos
que contiene 3 partes:

1) imagen radiolégica; 2)
datos de laboratorio, y 3)
estudio histopatoldgico.

La presencia del criterio de
imagen es esencial para el
diagnéstico de la PAl en los
criterios de la SPJ.

La SPJ no utiliza como
criterio diagnostico “la
respuesta a corticoides”
o “la asociacion de
otras enfermedades
autoinmunes”.

El grupo de la Clinica Mayo
ha propuesto la expansion
de los criterios diagnésticos
a 3 grupos: a) diagnéstico
histolégico; b) imagen tipica
y serologia positiva, y c)
respuesta a los corticoides.

El aumento de la
inmunoglobulina (Ig) G4
sérica presentan una
sensibilidad entre el 70 y el
90% en el diagnostico de
la PAI.

aumento sérico de las gammaglobulinas, de-
teccién de autoanticuerpos y aumento de la
IgG4. Los hallazgos histopatoldgicos incluyen
importante infiltrado inflamatorio, principal-
mente linfocitos y células plasmadticas, y densa
fibrosis del tejido pancredtico. Sin embargo, la
SPJ no utiliza como criterio diagndstico “la
respuesta a corticoides” o “la asociacién de
otras enfermedades autoinmunes”.

Otros investigadores han propuesto diferentes
criterios para el diagnéstico de la PAI”S.
Recientemente, el grupo de trabajo de la Cli-
nica Mayo* ha propuesto la expansién de los
criterios diagndsticos de la PAI, incluidas
histologia, imagen, serologia, afectacién de
érganos extrapancredticos y respuesta a los
corticoides (HISORY, tabla 2). Por tanto, hay
3 grupos de diagnéstico: grupo A, diagnéstico
histolégico; grupo B, imagen tipica y serologia
positiva, y grupo C, respuesta a los corticoides.
Debido a la amplia variacién de hallazgos de
imagen y la diversa presentacién clinica, los
criterios HISOR( realizan mayor énfasis en la
necesidad para adquirir tejido, y asi aumentar
la precisién diagnéstica de la PAI. Los cri-
terios HHISORt se consideran los tnicos que
pueden satisfacer completamente los hallaz-
gos histoldgicos, incluidos los derivados de la
inmunohistoquimica. Los criterios de imagen
se dividen entre hallazgos tipicos y atipicos.
Los hallazgos tipicos de imagen son aumento
difuso de la glindula pancredtica con un re-
alce periférico en forma de halo observado en
la TC/resonancia magnética, y el conducto
pancredtico principal difusamente irregular
y atenuado en la CPRE. Los hallazgos atipi-

cos son imdgenes con presencia de una masa

pancredtica focal, estenosis focal del conducto
pancredtico, atrofia pancredtica y calcificacio-
nes. Aun con la imagen atipica, un caso que
responda a corticoides puede diagnosticarse
como PAI segun los criterios HISORt. La
medicién de los valores séricos de la IgG4 se
incluye en los criterios serolégicos. La afecta-
cién de otros érganos, como estenosis biliares
intrahepdtica/hiliar/distal, afectacién de las
glindulas parétida/lacrimal, linfoadenopatia
mediastinica, fibrosis retroperitoneal y la res-
puesta a los corticoides estdn incluidos en los
criterios diagnésticos.

Entre los criterios serolégicos HISORt, se en-
cuentra el incremento de la IgG4 sérica, que
recientemente se ha incluido en la modifica-
cién de los criterios de la SPJ. La inclusién de
la IgG4 en los criterios serolégicos se ha basado
en los estudios publicados recientemente, en
los que se demuestra una sensibilidad superior
comparado con los valores serolégicos de IgG o
gammaglobulina para el diagndstico de la PAT* .
Kawa y Hamano' han mostrado que la sensi-
bilidad de la gammaglobulina y la IgG son del
59,1y el 70,5%, respectivamente, mientras que
la IgG4 present6 una sensibilidad del 90,9%.
Sin embargo, recientemente se ha publicado™
que la incidencia del aumento de IgG4 en los
pacientes con PAI esta alrededor del 70%, y al
parecer presenta variacién geogréfica, siendo
ésta mds baja que la publicada por Kawa y Ha-
mano.

Los pacientes con aumento de los valores de
IgG4 presentan una afectacién mayor de érga-
nos extrapancredticos, ademds de la afectacién
pancredtica™. Esto podria significar que los va-
lores séricos de IgG4 quizd se encuentran in-

Tabla 2. Criterios diagndsticos de la pancreatitis autoinmune. Clinica Mayo ("The HISOR¢ Criteria)

Grupo A. Histologia
pancredtica diagndstica

Presencia de uno o ambos de los criterios siguientes:
1. Reseccién pancredtica o biopsia mostrando todos los espectros

de cambios de PELP, como infiltrado linfoplasmocitario periductal
con flebitis obliterativa y fibrosis estoriforme
2. > 10 células IgG4 positivas/CGA en tejido pancredtico

Grupo B. Imagen tipica
y serologia

Presencia de todos los criterios siguientes:
1. TC o IRM con aumento difuso del pdncreas y glédndula con halo

periférico de hipoatenuacién
2. CPP difusamente irregular en el pancreatograma
3. Aumento de IgG4 sérica

Grupo C. Respuesta a
esteroides

Presencia de todos los criterios siguientes:
1. Enfermedad pancredtica inexplicada después de la busqueda

de ofras etiologias, incluido el cdncer
2. Aumento IgG4 sérica y/o células IgG4 en otros érganos

3. Resolucién/mejoria imporfante de las manifestaciones
pancredticas o extrapancredticas con el tratamiento esteroideo

CGA: campo de gran aumento; CPP: conducto pancredtico principal; Ig: inmunoglobulina; IRM: imagen mediante resonancia
magnética; PELP: pancreatitis esclerosante linfoplasmocitaria; TC: tomografia computarizada.
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fluidos por la actividad de la enfermedad en los
pacientes con PAL

La PAI se asocia con el sindrome de Sjogren,
fibrosis retroperitoneal, colangitis esclerosante
y la enfermedad inflamatoria intestinal®?®. La
prevalencia de la afectacién de otros 6rganos
quizd se encuentre modificada étnicamente.
Asi, el grupo italiano ha publicado prevalencia
de asociacién con enfermedades autoinmunes
de mas del 50%', mientras que grupos asidti-
cos muestran una prevalencia de alrededor del
20%.

En conclusién, todavia no hay criterios diag-
nésticos sensibles y especificos aceptados por
toda la comunidad cientifica para el diagndstico
de la PAI, por tanto debemos evaluar a cada pa-
ciente de forma individual y probablemente los
criterios de la Clinica Mayo sean mds amplios
y permitan diagnosticar un nimero mayor de
pacientes.

Tratamiento

La considerable respuesta a los corticoides es
un fenémeno bien conocido en la PAI. Sin
embargo, el uso de corticoides no es obliga-
torio, porque se han observado casos de re-
solucién espontdnea de la masa pancredtica,
estenosis e ictericia?’. No hay un consenso
acerca de la dosis y el tiempo de tratamien-
to. Se recomienda iniciar con prednisona 40
mg/dia durante 4 semanas, seguido de un
descenso progresivo de 5 mg/semana®?. Se
produce hasta un 30% de recaida después de
la retirada de los corticoides, estos pacientes
necesitan un segundo curso de corticoides y
ocasionalmente una dosis baja de manteni-
miento u otro inmunosupresor*?. Durante
las primeras 2-4 semanas de tratamiento, se
debe controlar la respuesta con la TC. Las al-
teraciones de laboratorio (valores de IgG4, hi-
pergammmaglobulinemia y autoanticuerpos)
también mejoran con el tratamiento corticoi-
deo. La obstruccién biliar extrahepdtica pre-
senta recuperacién con el tratamiento®. Una
respuesta pobre a los corticoides deberia plan-
tearnos la posibilidad de cincer pancredtico u
otras formas de pancreatitis crénica. Hay poca
experiencia con otros farmacos, como la aza-
tioprina, en el tratamiento de segunda linea®.
El tratamiento con corticoides es también
efectivo en el tratamiento de las enfermeda-
des asociadas, como el sindrome de Sjogren,
la fibrosis retroperitoneal y la colangitis escle-
rosante, las cuales normalmente no responden
a los esteroides. Esta observacién asociada al
hallazgo de IgG4 en los tejidos periféricos
afectados podria determinar una enfermedad
multisistémica.

Pronodstico

Tanto la funcién pancredtica exocrina y endo-
crina, como los hallazgos morfolégicos, son re-
versibles con el tratamiento esteroideo y dan un
buen pronéstico a la PAI a diferencia de otros
tipos de pancreatitis crénica®. Sin embargo, son
necesarios mds estudios para determinar el pro-
néstico a largo plazo.
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Los pacientes con aumento
de los valores de IgG4
presentan una afectacién
mayor de érganos
extrapancreaticos.

La PAIl se asocia con el
sindrome de Sjogren,
fibrosis retroperitoneal,
colangitis esclerosante y
la enfermedad inflamatoria
intestinal.

En el tratamiento de la PAI
se recomienda prednisona
40 mg/dia durante 4
semanas, seguido de un
descenso progresivo de 5
mg/semana.

Durante las primeras 2-4
semanas de tratamiento

se debe controlar la
respuesta con la tomografia
computarizada.

Una respuesta pobre a

los corticoides deberia
plantearnos la posibilidad
de céancer pancreatico u
otras formas de pancreatitis
crénica.

El tratamiento con
corticoides es también
efectivo en el tratamiento
de las enfermedades
asociadas, como el
sindrome de Sjogren, la
fibrosis retroperitoneal y la
colangitis esclerosante.

A diferencia de otros tipos
de pancreatitis crénica,

la PAI presenta un buen
prondéstico.
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