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Estructura:

1. Objetivo docente

2. Revision del tema:

* Introduccion.

* Tipos de Pancreatitis autoinmune.

* Caracteristicas clinicas y epidemiologicas.
* Diagnostico.

* Serologia.

* Hallazgos por imagen: Afectacidon pancreatica,
ductal, de la via biliar y diferencias con el
adenocarcinoma pancreatico ductal.

* Tratamiento.
3. Conclusiones
4. Referencias




Objetivo Docente

Conocer su forma de presentacion clinica mas habitual,
epidemiologia, subtipos clinicos e histologicos, asi como los
criterios diagnosticos actualizados.

Mostrar los diferentes patrones de pancreatitis autoinmune:
Difusa, focal y multifocal.

Conocer las caracteristicas diferenciales entre el
adenocarcinoma pancreatico y la pancreatitis autoinmune.
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Revision del tema:
Introduccion:

* La Pancreatitis autoinmune (PAl) es una entidad rara, con

un espectro de presentacion clinica y epidemiologico
variable, que puede formar parte de una enfermedad
sistémica por 1gG4 o consistir en una afectacion pancreatica
exclusiva.

Se caracteriza clinicamente por su habitual presentacion en
forma de dolor abdominal y/o ictericia obstructiva,
terapéuticamente por su respuesta al tratamiento con
corticoides e histologicamente por su infiltrado
linfoplasmocitico.

Desde que se describieron los primeros casos de esta
entidad en la década de los 60 por Sarles et al, y Yoshida et
al. acunaran el termino en la década de los 90, el
conocimiento de esta entidad ha avanzado de manera
exponencial. En la actualidad la PAl se divide en dos
subtipos: tipo 1 vy tipo 2, cada uno de ellos con un perfil
clinico e histologico diferencial.

La importancia de esta entidad radica en poder diferenciarla
adecuadamente del adenocarcinoma pancreatico ductal
(ACPD), puesto que ambos pueden solaparse clinica vy
radiologicamente.

)



Tipos de PAI:

* La PAI tipo 1 constituye la manifestacion pancreatica de una

enfermedad sistémica por 1gG4. Tipicamente se caracteriza
por presentar niveles sericos elevados de 1gG4, afectacion
extrapancreatica, e infiltrados por celulas plasmaticas IgG4 +.
Histologicamente corresponderia con una pancreatitis
linfoplasmocitica esclerosante (PLPE) con 4 hallazgos
caracteristicos: Infiltrado linfoplasmocitico, fibrosis
estoriforme, flebitis obliterativa y presencia de abundantes
células plasmaticas 1gG4 +.

La PAIl tipo 2 corresponde histologicamente con una
pancreatitis centroductal idiopatica (PCDI), que comparte
algunas caracteristicas con la PLPE como el infiltrado
linfoplasmocitico y la fibrosis estoriforme. Un hallazgo
caracteristico de la PCDI, que no se ve en la PLPE, es Ia
presencia de lesiones epiteliales granulociticas y usualmente
no tiene células plasmaticas 1gG4 + o las hay en muy poca
cantidad.



Caracteristicas clinicas y
epidemiologicas:

Las caracteristicas clinicas y epidemioldgicas vienen resumidas en la Tabla 1.

En la PAI tipo 1 |la afectacion de otros 6rganos suele involucrar a la via biliar, los
rinones, el retroperitoneo a nivel abdominal y, fuera del abdomen, se ven afectados

mas frecuentemente las glandulas lacrimales/salivales y las orbitas.

En Europa ambos subtipos tienen una prevalencia similar, aunque llegar al
diagnostico definitivo de la PAIl tipo 2 es mas complicado al no disponer de criterios
auxiliares (marcadores serologicos ni afectacion de otros organos) y requerir
necesariamente de estudio histologico, no siempre disponible.

Clinicamente la PAl se presenta en forma de dolor abdominal leve, ictericia
obstructiva y/o evidencia bioquimica de pancreatitis.

Tabla 1. Diferencias entre la PAI tipo 1 y tipo 2.

PAI tipo 1 PAI tipo 2

Edad 60 45
Género Hombres (x3) No predileccion
POr Sexos
Geografia Asia Europa
Histologia PLPE PCDI
Cinica Ictericia Dolor abdominal
obstructiva (usualmente leve)
Afectacion de Enfermedades Enfermedad
otros 6rganos relacionadas con la inflamatoria
2G4 intestinal (30%)

Recaidas Comunes Raras




Diagnostico:

Desde la descripcion de esta entidad y los primeros casos publicados, se han
desarrollado numerosas guias clinicas que permitieran establecer el diagnostico de
manera segura y diferenciarlo adecuadamente del cancer de pancreas.

Actualmente los criterios mas sensibles y especificos, y los mas empleados, son los
de la ICDC (international Consensus Diagnostic Criteria), desarrollados por un panel
de expertos durante el 142 Congreso de pancreatologia en el ano 2010 y publicados
en el 2011. Otras guias clinicas serian las de las sociedades Japonesa, Koreana,
Asiatica y los criterios HISORt, entre otros.

Los criterios de la ICDC se basan en 5 hallazgos cardinales: Histologia, imagen,
niveles sericos de lgG4, afectacion de otros organos y respuesta al tratamiento con
corticoides. En funcion de |la combinacion de los cuales permite establecer el
diagnostico definitivo o probable de PAI.

Hay que tener en cuenta que en caso de no presentar criterio serologico ni
afectacion de otros organos, siempre se deberia de llevar a cabo el estudio
histologico. Es decir si nos encontramos ante un paciente con PAI tipo 2, siempre va
a ser necesario obtener muestra histologica para descartar un eventual cancer de
pancreas (entidad mucho mas frecuente que la PAIl), mientras que si se trata de una
PAI tipo 1 no siempre vamos a necesitar obtener muestra histologica para
establecer el diagndstico (dependera de la presencia de marcadores serolégicos y/o
afectacion de otros organos, ademas de sus caracteristicas de imagen como
veremos a continuacion).

La ventaja de la ICDC respecto a otras guias diagnosticas es que no requiere de |a
imagen pancreatica “tipica” para establecer el diagnostico de PAI tipo 1 sin obtener
muestra histologica. En vez de esto combinando los otros criterios diagnosticos
podremos obtener un diagnostico definitivo o probable, incluso sin histologia.



Tabla 2. Criterios de nivel 1y 2 de |la ICDC para el diagnostico de PAI tipo 1

Criterio Nivel 1 Nivel 2

Imagen del parénquima Tipica: Indeterminada (incluida

pancreatico Agrandamllento difuso con. atipica): | |
realce tardio (a veces asociado Agrandamiento segmentario/
con realce en anillo) focal con realce tardio

Imagen ductal Estrechamiento largo (> 1/3 de Estrechamiento segmentario /
la longitud del conducto focal sin dilatacion proximal
pancreatico principal) o marcada (< 5 mm)

multiple, sin dilatacion
proximal marcada (tamano del
ducto < 5 mm)

Serologia Valores de 1gG4 > 2x el limite  Valores de IgG4 comprendidos
de normalidad (> 280 mg/dl)* entre 140 — 280 mg/dI*

*Valores normales de 1gG4 (hasta 140 mg/dl)

Serologia:

Unicamente presentes en la PAIl tipo 1, que tipicamente asocia elevacién de
niveles serologicos de IgG4, teniendo diferentes grados de especificidad en
funcion de sus valores. Esto es empleado como uno mas de los criterios
diagnosticos de la ICDC (international Consensus Diagnostic Criteria). Unos
niveles séricos de 1gG4 por encima de 2 veces su valor normal, es decir > 280 mg/
dl (valores normales de 140 mg/dl) son altamente especificos de PAI tipo 1y es

considerado un criterio de nivel-1, sin embargo valores comprendidos entre
140-280 mg/dl son considerados de nivel-2. (Tabla 2).

Esto es importante porque hasta un 10% de los adenocarcinomas pancreaticos

ductales tienen una leve elevacion de los niveles de lgG4, y deberiamos
descartarlo en primer lugar.

En la PAl también puede existir una leve elevacion de los niveles de CA 19-9, que
constituye un marcador serolégico mas comun del adenocarcinoma pancreatico
ductal.
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Hallazgos por imagen:
Afectacion del parénquima pancreatico:

En este trabajo haremos especial hincapié en los hallazgos por TC y RM, pero también hay
unas caracteristicas ecograficas tipicas que orientan hacia el diagnostico de PAI, como

veremos a continuacion.

La PAI usualmente es inicialmente reconocida/sospechada en base a los hallazgos por
imagen, con sus distintas formas de afectacion del parénquima y ducto pancreatico.
Siempre tendremos que tener en cuenta que la PAl es mucho mas infrecuente que el
cancer de pancreas que siempre debera ser inicialmente descartado.

Ecograficamente la forma tipica de PAIl se presenta como una glandula pancreatica
difusamente agrandada e hipoecoica con septos interlobulillares ecogénicos vy
estrechamiento del conducto pancreatico principal. (Fig. 1). Los otros patrones de
afectacion pancreatica (formas focal/segmentaria y multifocal) son mas dificiles de
evaluar mediante ecografia y no se distinguiran adecuadamente del adenocarcinoma

pancreatico ductal. (Fig. 2).
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Fig. 1. Forma difusa de PAI. Vardn de 35 anos de edad que acude al servicio de urgencias
por un cuadro de dolor abdominal de 10 dias de evolucidn, e ictericia en la exploracion
fisica. El primer estudio que se llevo a cabo fue una ecografia abdominal que mostraba
una glandula pancreatica difusamente aumentada, sin liquido libe peri-pancreatico ni
dilatacion del conducto pancreatico principal (a). Asociaba ademas marcada dilatacién de
la via biliar intra-hepatica (b) y del colédoco (c).



Fig. 2. Vardon de 61 anos intervenido por sospecha de cdncer de pancreas con

diagnostico AP de PLPE (PAI tipo 1). Las imagenes corresponden con el estudio
ecografico inicial, después se realizaria un TC de abdomen para completar
evaluacion. Se identifica un efecto de masa en cabeza pancreatica (a y b) que
condiciona dilatacion retrograda de la via biliar intrahepatica (c) y el colédoco (d)
asi como del conducto pancreatico principal que se muestra levemente ectasico

(e).
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Para una adecuada caracterizacion del pancreas en el TC de abdomen tendremos que
obtener las imagenes en una fase parenquimatosa pancreatica (45 seg, que
corresponderia con una adquisicion arterial tardia) y una fase venosa portal (70 - 80
seg), también se puede emplear una fase tardia (3 min), si se sospecha esta entidad
inicialmente.

Con RM se deberian emplear secuencias morfologicas T1 y T2, imagenes en difusion
con mapa ADC y tras administracion de CIV. Para una correcta evaluacion del arbol

biliar lo ideal es emplear secuencias colangiograficas. (Fig. 3)

Fig. 3. Pancreas normal. RM con imagenes potenciadas en T1 (a), T2 axial (b) y coronal
(c), tras administracion de CIV en fase arterial (d), portal (e) y estudio de difusion (f). TC

de abdomen en fase arterial tardia (g), portal (h) y tardia (i).
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- Hay 3 patrones morfoldgicos distintos de afectacion: Una forma difusa
(50-70%), focal (25%) y multifocal (5%). (Fig. 4)

Fig. 4. Representacion esquematica de los diferentes patrones de pancreatitis
autoinmune. (a) Apariencia normal del pancreas, el conducto pancreatico y el
colédoco distal. (b) Forma difusa de PAI, en la que se evidencia un aumento
difuso del tamano de la glandula con pérdida de lobulacién de sus contornos vy
un halo alrededor de la glandula pancreatica, ademas de condicionar un
estrechamiento irregular de todo el conducto pancreatico principal y un
estrechamiento focal e irregular de |la porcion pancreatica del colédoco. (c)
Forma focal de PAI, con afectacion de |la cabeza pancreatica, con estenosis del
conducto pancreatico principal y la porcion pancreatica del colédoco, ademas de
condicionar leve dilatacion proximal del conducto pancreatico vy el colédoco. (d)
Forma multifocal de PAI, con estenosis segmentaria ductal de las porciones
afectadas.



PATRON DIFUSO: Es el hallazgo méas caracteristico de la PAl y su forma mas comun de
presentacion, representa la forma “tipica” de afectacion y es categorizado con un nivel-1 en la

valoracion de la afectacidon pancreatica para la ICDC.
Es conocido como pancreas con forma de “salchicha” y consiste en un agrandamiento difuso de

la glandula pancreatica con realce tardio de la misma. La inflamacidn pancreatica condicionara
pérdida de la lobulaciéon normal del parénquima pancreatico. (Fig. 5)
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Fig. 5. Varén de 19 afios, que presenta cuadro de 3 meses de evolucidn de dolor abdominal,
por lo que acude en 3 ocasiones a urgencias, ingresando finalmente para estudio. En primera
exploracion TC de abdomen (a) se identifica un agrandamiento difuso de la glandula pancreatica
v una banda hipodensa peripancreatica, interpretada inicialmente como liquido
peripancreatico. A los pocos dias se realiza una RM en |la que se identifican similares hallazgos
en secuencias morfologicas T2 (b y c), descartandose la presencia de liquido peripancreatico,
asociando ademas un estrechamiento irregular del conducto pancreatico y leve disminucion del
calibre del colédoco intrapancreatico, mostrando la glandula pancreatica marcada restriccion en
el estudio de difusion y mapa ADC (d y e). Realce glandular preservado con CIV (f). Estos
hallazgos se pusieron, en el contexto clinico, en posible relacion con PAI, instaurandose
tratamiento con esteroides. Al mes del inicio del tratamiento se objetiva resolucion de los
hallazgos, sin zonas pancreaticas de restriccion a la difusion, y menor estrechamiento ductal (g,

[ | o \



La presencia de un halo de partes blandas de baja atenuacion es un hallazgo muy
especifico, aunque no muy habitual de PAI, este anillo conocido con el nombre de “signo
del anillo capsular” se piensa que es debido a la presencia de tejido fibroso/infiltrado por
celulas inflamatorias que tipicamente se visualiza hipointenso en potenciaciones T1y T2
con relace tardio en RM, e hipodenso en el estudio TC. Este halo no deberia ser confundido
con la presencia de liquido libre peripancreatico como si ocurre en los casos de pancreatitis

aguda. (Fig. 6).

Fig. 6. PAl difusa. Mismo paciente que el presentado en la Fig 1. Vardn de 35 afios de edad
gue acude al servicio de urgencias por un cuadro de dolor abdominal de 10 dias de
evolucion, e ictericia en la exploracidon fisica. 2 semanas después del primer estudio
ecografico (Fig. 1), se realiza una RM abdominal identificando una glandula pancreatica
difusamente aumentada, con pérdida de sus contornos, con signo del halo capsular (a, b y
c, potenciaciones en T2). Realce del colédoco intrapancreatico (CIV en fase tardia, d), que
podria estar en relacion con colangitis. En las secuencias en difusion se identifica restriccion
a la misma, y baja senal en el mapa ADC en cabeza, cuerpo y cola pancreatica (e, f, g ,h).

Un mes después de instaurar tratamiento esteroideo se muestra mejoria de las alteraciones
difusas pancreaticas (secuencias con potenciacion T2, imagenesiy j).
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PATRON FOCAL O SEGMENTARIO: La forma focal de PAI suele afectar con mayor frecuencia

a la cabeza o al proceso uncinado pancreatico y se visualiza como una zona de agrandamiento
focal o apariencia de masa con realce tardio tras administracion de CIV. Estas formas de
afectacion pancreatica pueden ser confundidas mas facilmente con el adenocarcinoma
pancreatico ductal. (Fig. 2, Fig. 7 y Fig. 8).

1) Difusion, postratamiento

Fig. 7. Pancreatitis autoinmune focal en una mujer de 45 anos que acudio al servicio de
urgencias por presentar cuadro de dos semanas de dolor abdominal e ictericia. A los pocos dias
del ingreso se realiza una RM en la que se identifica un efecto masa focal en cabeza/cuello
pancreatico con marcada dilatacidon de la via biliar (estenosis del colédoco intrapancreatico). T2
axial y coronal (a y b). El efecto de masa presenta marcada restriccion a la difusion y bajos
valores en el mapa ADC (c y f). Ademas se identifica realce del colédoco intra y extrapancreatico
tras administracion de CIV (d y e). Se obtuvo muestra histologica a través de PAAF guiada por
eco-endoscopia sin demostrar malignidad, instaurandose tratamiento con esteroides. Tras un
mes de tratamiento se repitid la RM mostrando mejoria del efecto de masa en cabeza
pancreatica y de la dilatacion de la via biliar (g, potenciacion T2 coronal) , con menor hiposenal
en el mapa ADC (h). En control sucesivo (no mostrado), presentaba mejoria progresiva de los




Fig. 8. Vardn de 61 afios intervenido por sospecha de cancer de pancreas (mismo paciente
visto en la Fig. 2) con diagnostico AP de PLPE (PAI tipo 1). En estudio PET-TC posterior, se
demostro afectacion de otros oOrganos con captacion patoldégica de adenopatias
mediastinicas y glandulas submaxilares. En primer estudio TC de abdomen (b, axial), con
reconstrucciones coronales y sagitales (a y c), se identifica un efecto de masa en cabeza
pancreatica que condiciona dilatacidon de la via biliar y pancreatica, sin definir clara lesion.
Fue inicialmente sugestivo de cancer de pancreas, si bien finalmente consistio en una forma
focal de PAI tipo 1, con presentacion indeterminada/atipica.

En este estudio inicial también se identifican varios nddulos redondeadas/en forma de cufa
en corticales de ambos rinones (d y e), lesiones corticales periféricas y afectacion de pelvis
renal izquierda (paredes levemente engrosadas en rinon izquierdo, imagen e) compatible

con afectacion renal en contexto de enfermedad sistémica por lgG4, no confirmada
histologicamente.
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PATRON MULTIFOCAL: En algunas ocasiones (5%), se puede presentar en forma de
multiples masas/efectos de masa pancreaticos. (Fig. 9 y Fig. 10).

FORMA DE PRESENTACION ATIPICA: En algunas ocasiones la PAl puede presentarse con
unas caracteristicas por imagen que nos recuerdan mas a un adenocarcinoma pancreatico
como seria la presencia de una lesion de baja atenuacion (zonas de necrosis), que asocie
marcada dilatacion del conducto pancreatico principal (> 5 mm), o que asocie atrofia distal
(nho postratamiento). Ademas de estos signos veremos mas adelante cuales son los
hallazgos por imagen mas sugestivos de adenocarcinoma pancreatico ductal. En este caso
deberemos descartar que no se trate de un cancer de pancreas y se requerira de mayor
evidencia colateral para establecer el diagndstico (incluida, en todos los casos, la toma de
muestras histologica).

Tanto el patron focal/segmentario, multifocal y la forma de presentacion atipica se
catalogan como un nivel 2 en la valoracion del parénquima pancreatico segun los criterios

de la ICDC (Tabla 2).

Fig. 9. Varéon de 58 anos que acudid al servicio de urgencias con epigastralgia, nauseas,
cambio en el color de las heces (acolia) y coluria. PAlI multifocal. En el primer estudio TC de
abdomen se identifican dos areas focales de engrosamiento pancreatico en cabeza y cola,
con hiporrealce con respecto al resto de la glandula y leve dilatacidon ductal pancreatica y de
la via biliar (a, b, c y d). Se realizo una puncién ecoguiada sin sighos de malignidad, con
cambios reactivos/inflamatorios. El estudio RM mostraba hallazgos similares, con restriccion
a la difusion en las areas de afectacion (g y h). Se inicid tratamiento con esteroides
resolviéndose |la afectacion pancreatica (e v f).



Fig. 10. PAI multifocal. Vardn de 55 anos de edad que acudié a la urgencia por dolor abdominal
durante el ultimo ano. Estaba en seguimiento por sindrome metabodlico y DM tipo 2. Se realizo
la primera RM por sospecha de pancreatitis cronica. En la primera RM se identifican dos areas
de engrosamiento focal en el proceso uncinado vy cola pancreatica, sin definir clara lesion focal,
que asociaban marcada restriccion a la difusion e hiposenal en mapa ADC (a, ¢, d, e). En el
contexto clinico se puso en posible relaciéon con PAI. En la imagen (c) identificamos leve ectasia
de una rama ductal secundaria, mas compatible con presencia de masa inflamatoria, con un
halo hipointenso en T2. E| paciente presentaba leve elevacidon de 1gG4. Se tratd con corticoides
con practica resolucion de las alteraciones en el siguiente control (b, f, g, h)




———

—

o " “

g

Tipicamente las zonas afectadas del parénquima pancreatico se visualizan hipodensas
en el estudio TC (no en la fase tardia), levemente hiperintensas en las imagenes
potenciadas en T2, hipointensas en la potenciacion T1l, con menor realce tras
administracion de CIV con respecto al resto de la glandula pancreatica en las fases
arterial tardia y portal, y moderado realce en las fases mas tardias. Ademas las zonas
de afectacion muestran restriccion en el estudio de difusion e hiposenal en el mapa
ADC. (Fig. 11).

La apariencia normal del parénquima pancreatico no descarta la existencia de
pancreatitis autoinmune. (Fig. 12).

En base a la imagen no es posible distinguir entre ambos tipos de PAI, aunque la forma
de presentacion focal se da con mas frecuencia en los casos de PAI tipo 2, y la forma

difusa mas en los casos de PAI tipo 1.
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Fig 11. Hallazgos tipicos en imagen de PAI. Forma focal en cola pancredtica de PAI
en un paciente varon de 33 anos con dolor abdominal de dos semanas de duracion.
Se identifica un efecto de masa en cola pancreatica con hiporrealce respecto al resto
de la glandula en la fase arterial tardia del primer estudio TC de abdomen (a). En las
distintas secuencias de RM presenta los hallazgos caracteristicos, incluidos el realce
tardio (c) y la restriccion a la difusidon con hiposenal en el mapa ADC (g, h).



Fig 12. Mujer de 82 afios que acude al servicio de urgencias por un cuadro de
vomitos y orinas oscuras, ademas en la exploracion fisica la paciente presentaba
ictericia. A los pocos dias se le realiza un TC abdominal en el que se identifica un
area de estenosis en el colédoco intrapancreatico, con una zona de unos 12 mm
de extension de engrosamiento de su pared con aumento del realce en fase portal
v en adquisiciones mas tardias. Sugestivo de colangiocarcinoma con mayor
probabilidad. Condicionaba marcada dilatacion del colédoco y via biliar
intrahepatica. Se obtuvieron muestras citoldgicas guiadas por endoscopia con
resultados indeterminados, que no permitian descartar malignidad. Se realizo
cirugia de Whipple con diagnhostico anatomopatologico definitivo de colangio-
pancreatitis linfoplasmocitica esclerosante, sin evidencia en el estudio TC de

afectacion pancreatica.



Afectacion ductal pancreatica y de la via biliar:

La mayoria de casos de PAIl asocian afectacidon ductal pancreatica. Normalmente se
identifica un ducto pancreatico principal estrechado de manera irregular y difusa,
condicionado por la compresion del pancreas edematoso. En el seno de esta afectacion
puede haber ectasia de algunas ramas ductales secundarias (imagen c en la Fig. 10), que
iria mas a favor de masa o proceso inflamatoria en vez de lesion neoplasica, en la que los
ductos secundarios se verian infiltrados por el tumor.

En casos de afectacion pancreatica focal puede existir una dilatacion proximal del ducto
pancreatico principal que usualmente es leve (< 5 mm) (Fig. 4). Una dilatacion significativa
ductal (> 5 mm) y un corte abrupto del mismo iria mas a favor de neoplasia pancreatica.

(Fig. 13).

La afectacion de la via biliar es el segundo sitio de afectacion mas comun, a parte del
propio pancreas, siendo la porcion pancreatica del colédoco el segmento mas implicado.
Puede ser condicionada por el propio pancreas edematoso o formar parte de una
afectacion intrinseca de la via biliar en el contexto de una colangitis relacionada con la
lgG4, que mostraria zonas de engrosamiento parietal, realce, estenosis e irregularidad.
Esta afectacion puede simular una colangitis esclerosante primaria o un colangiocarcinoma
en ausencia de afectacion del parénquima pancreatico (Fig. 12).

Diferencias entre la PAl y el adenocarcinoma
pancreatico ductal:

El mayor reto consiste en ser capaces de distinguir ambas entidades sin necesidad de
obtener muestras histologicas. Para ello nos valdremos de |la evidencia de afectacion a
otros niveles (afectacion de otros organos) y los marcadores serologicos en el caso de la
PAI tipo 1, no siendo posible evitar la toma de muestras histoldgicas en el caso de
pacientes con PAI tipo 2. Al margen de esto, y del empleo de los criterios diagnosticos de |a
ICDC, debemos conocer las caracteristicas diferenciales por imagen entre ambas
entidades, teniendo en cuenta que la forma difusa es la forma de presentacidon mas
caracteristica de la PAI, pero la afectacion focal y segmentaria complica su distincion.

Las principales hallazgos distintivos entre ambas entidades se resumen en la Tabla 3.

En base a los hallazgos por imagen nos podemos encontrar con tres escenarios diferentes
(Fig. 14).
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Fig 13. Varon de 39 anos de edad con historia personal de enfermedad
inflamatoria intestinal (TC de abdomen, a y b) que acude al servicio de
urgencias por un cuadro de dolor abdominal durante la ultima semana. A las
pocas semanas se le realiza una RM abdominal que muestra una afectacion
focal de |la cabeza pancreatica que se visualiza agrandada, con pérdida de su
lobulacidn habitual y moderadamente hiperintensa en T2 (d), con restriccion
en estudio de difusion (e). Ademas presentaba un estrechamiento irregular
del conducto pancreatico principal (f, imagen potenciada en T2), con marcada
reduccion de su calibre a nivel de la cabeza pancreatica. Igualmente la
porcion pancreatica del colédoco también mostraba afectacion (c), con leve
estenosis sin dilatacion proximal significativa.



Tabla 3. Principales diferencias entre el cancer de pancreas y la PAI. °
Cancer de pancreas Pancreatitis autoinmune

Masa focal

Agrandamiento difuso pancreatico, aunque
puede haber formas focales

Marcada dilatacion ductal pancreatica (>5 Leve dilatacion ductal pancreatica (<5 mm)

mm)

Signo del ducto doble.

Signo del anillo capsular con realce tardio

Signo del ducto penetrante (afilamiento

Obliteracion de las ramas ductales progresivo).

secundarias infiltradas por el tumor. Dilatacion de ramas ductales secundarias en
las zonas de estrechamiento del ducto
principal.

No respuesta a los corticoides Rapida respuesta al tratamiento con
corticoides

Permanece con hiporrealce en fases tardias Realce tardio

Metastasis

Afectacion extrapancreatica relacionada con
la IlgG4 (en caso de PAI tipo 1)

Imagen de afectacion pancreatica y ductal tipica, que es
altamente especifico de PAI.

*En este caso se requerira de menos evidencia colateral para establecer el
diagnostico

Hallazgos de PAI atipicos (imagen mas tipica de
adenocarcinoma pancreatico ductal).

eSe deberia considerar que el paciente tiene un cancer de pancreas hasta que se
demuestre lo contrario

Hallazgos indeterminados de PAIl (forma focal/segmentaria y
multifocal)

*En este caso se deberia descartar la existencia de adenocarcinoma pancreatico.

*En caso de presencia de suficiente evidencia colateral se podria establecer el
diagnostico de PAI ,incluso sin muestra histologica (en caso de PAI tipo 1).




Tratamiento:

El tratamiento mas comunmente empleado son los corticoides a altas dosis, con
rapida respuesta por imagen en la mayoria de los casos (< 2 semanas). Tras el
tratamiento se puede identificar atrofia pancreatica en los sitios afectados. (Fig. 15).

Las recaidas son mas frecuentes en pacientes con PAIl tipo 1 (60%) que en los que
presentan PAIl tipo 2 (5%).

e) Difusion

Fig. 15. Mismo paciente visto en la Fig. 11. Vardén de 33 afios que tras establecer el
tratamiento con corticoides muestra marcada mejoria sintomatica y resolucion de
los hallazgos identificados en primer estudio RM (a, by c). En el estudio de control 1
mes después del tratamiento (d y e) se identifica cierto grado de atrofia pancreatica,
que se hace mas evidente a los 6 meses del tratamiento (f).



CONCLUSIONES:

La PAl es una entidad rara, con dos subtipos clinicos e histopatoldégicos
distintos, el tipo 1 y el tipo 2 que se corresponden con la pancreatitis
linfoplasmocitica esclerosante y la  pancreatitis centroductal idiopatica
respectivamente.

Ambos subtipos son indistinguibles en imagen, pero debemos conocer sus
diferentes formas de presentacion: difusa, focal/segmentaria y multifocal.
La primera representa la forma de presentacion tipica, mas especifica. La
forma focal/segmentaria supone un reto dado su dificil diagndstico
diferencial con el adenocarcinoma pancreatico ductal, requiriendo de
mayor evidencia para poder establecer el diagnostico, necesitando en
muchos casos de la toma de muestra histologica.

Los criterios de |la ICDC se basan en 5 hallazgos cardinales, y en base a su
grado de evidencia podremos establecer el diagndstico definitivo o
probable de PAI.

En conclusion la imagen radiologica nos puede orientar hacia la presencia
de una posible pancreatitis autoinmune, debiendo conocer las
caracteristicas que permiten diferenciarlo, en algunos casos, del cancer de
pancreas.
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