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Caso clinico

Pancreatitis autoinmunitaria tipo 1 en una paciente previamente

diagnosticada con cancer de pancreas

Carolina Lara-Sanchez," José Carlos Gonzalez-Gutiérrez,? Hugo Lara-Sanchez,® Jimena Mancera-Sanchez,*

Jorge Hernandez-Calleros®

la pancreatitis autoinmunitaria tipo 1 es una
enfermedad sistémica que se manifiesta como una pancreatitis
linfoplasmocitica esclerosante. Es mas comun en hombres y
otros 6rganos también pueden estar afectados por la infiltra-
cion de los mismos con células plasmaticas positivas para IgG4.
paciente femenina de 44 afios de edad, con an-
tecedente de sindrome de Sjogren. El cuadro clinico tenia tres
meses de evolucidn y se caracterizaba por ictericia generaliza-
day pérdida de peso de 5 kg; también tenia un diagnostico de
carcinoma pancreatico. A una lesion en la cabeza del pancreas
se le realizd un ultrasonido endoscdpico, con toma de biopsias
por aspiracion de aguja gruesa. El estudio histopatolégico re-
porto, junto con la mayor parte de los criterios de la HISORt,
pancreatitis autoinmunitaria tipo 1.
la pancreatitis autoinmunitaria es una enferme-
dad excepcional, por lo que sigue en investigacion y requiere
la integracion de un equipo preparado y familiarizado con la
enfermedad para poder tratarla. Durante la evolucion de la
enfermedad se establecieron el diagnéstico y tratamiento
satisfactorio con lo que se evit6 la cirugia innecesaria.

pancreatitis autoinmunitaria tipol, carcinoma
pancreatico, ultrasonido endoscépico, criterios HISORt.
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Autoimmune pancreatitis (AIP) type 1 is a sys-
temic disease which presents as a lymphoplasmacytic scle-
rosing pancreatitis. Its presentation is seen more commonly
in men, and other organs can be affected because of their
infiltration with positive plasmatic cells for IgG4.

We present the case of a 44-year-old woman
with a history of Sjogren's syndrome, a clinical profile charac-
terized by 3 months of generalized jaundice and weight loss of
5 kg, with a presumptive diagnosis of pancreatic carcinoma.
An endoscopic ultrasound-guided core needle biopsy.
(EUS-TACB) was performed taking biopsies of a pancrea's
head lesion. The histopathological study revealed, along with
most of the HISORt criteria, an AIP type 1.

AlIP is a rare disease whose research and under-
standing are evolving, therefore a prepared medical team,
familiarized with the disease is needed for a proper diagnosis.
A diagnosis and satisfactory therapeutic management was
realized during the evolution of the disease, thus avoiding an
unnecesary surgery.

autoimmune pancreatitis (AIP) type 1, pancreatic
carcinoma, endoscopic ultrasound, HISORt criteria.
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a pancreatitis autoinmunitaria se describio por vez

primera en 1960 y, desde entonces, se la refiere

como una enfermedad inflamatoria esclerotica
del pancreas.'

La pancreatitis autoinmunitaria se clasifica en tipo 1 y
2. La tipo 1 se ha descrito, fundamentalmente, en Japon
y suele manifestarse como una enfermedad sistémica
que afecta, en su mayoria, a hombres entre la sexta y
séptima décadas de la vida. Una de sus caracteristicas
sobresalientes es el incremento de las concentraciones
de inmunoglobulina G4 (IgG4) en suero y la afectacion
a otros organos, como los conductos biliares, glandulas
salivales, nodulos linfaticos, rifion y peritoneo. Ademas
de la afectacion pancreatica, caracterizada por pancreatitis
linfoplasmocitica esclerosante, en la tipo 2 se observa,
en pacientes jovenes sin predileccion de género, que no
se asocia con elevacion de las concentraciones de 1gG4,
aunque si puede relacionarse con enfermedad inflamatoria
intestinal. En el caso aqui reportado, el patron histopa-
toldgico caracteristico es el de pancreatitis idiopatica
céntrica del conducto pancredtico principal o una lesion
granulocitica del epitelio pancreatico.>?

En la mayoria de los casos, la presentacion clinica de la
pancreatitis autoinmunitaria simula un cancer pancreatico,
ya sea porque aparece una masa en la cabeza del pancreas
o por una imagen del pancreas en forma de “salchicha”,
ambos asociados con ictericia. Debido a la complejidad
de la enfermedad para el diagndstico de la pancreatitis
autoinmunitaria se propone una combinacion de criterios
diagnoésticos denominada HISORt que significa: Histo-
logia, Imagen, Serologia, involucro (afectacion) a Otros
organos y Respuesta al tratamiento.**

Paciente femenina de 44 afios de edad, con antecedente
de sindrome de Sjogren, con ictericia generalizada de tres
meses de evolucion, aparentemente obstructiva y asociada
con acolia, coluria y pérdida de peso de 5 kg. En los cortes
axiales de una TAC se observo incremento del volumen
de la cabeza del pancreas, por lo que la impresion diag-
néstica fue de carcinoma pancreatico y se sugirido operar
a la paciente con la técnica de Whipple. Sin embargo, la
paciente decidio optar por una segunda opinion médica y
por ello acudio6 al Instituto Nacional de Ciencias Médicas
y Nutricion Salvador Zubiran (INCMNSZ).

En ese Instituto se realizé una nueva TAC con contraste
y una resonancia magnética en la que se observo una le-
sién en la cabeza del pancreas, con aumento de volumen
uniforme de toda la glandula (Figura 1). Ademas, se rea-
liz6 una colangiopancreatografia retrograda endoscopica
(CPRE) en la que se identifico una estenosis de 50% en la
porcion intrapancreatica del colédoco (Figura 2). En estos
estudios de imagen se evidencid una que era sospechosa
de malignidad.

Figura 1. TAC de abdomen en corte axial, con contraste intrave-
noso que revela aumento de volumen difuso del pancreas y una
imagen homogénea hiperdensa en la cabeza del pancreas, todo
ello sugerente de pancreatitis autoinmunitaria.
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Figura 2. CPRE con estenosis de 50% en la porcion intrapancrea-
tica del colédoco.
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Siguiendo con el protocolo de estudio se realizd un
ultrasonido endoscopico en el que se observo, en la cabeza
del pancreas, una lesion hipoecoica heterogénea de bordes
irregulares de 3.5 x 3 cm de diametro. Se tomaron biopsias
por aspiracion con aguja gruesa de la lesion, y con &mpula
de Vater. El resultado histopatolégico fue de pancreatitis
cronica esclerosante de la cabeza del pancreas, infiltrado
inflamatorio linfoplasmocitario y un conducto pancreatico
dilatado (Figura 3). La inmunotincién de la lesién tuvo
marcadores importantemente positivos para [gG4 (Figura
4). También se observo inflamacion cronica y aguda con
tejido de granulacion en &mpula Vater, todo ello sugerente
de pancreatitis autoinmunitaria tipo 1.

Por tanto, la paciente recibio tratamiento con 30 mg
de prednisona cada 24 horas durante cuatro semanas.
Después de ese lapso, la dosis de prednisona se dismi-
nuy6 gradualmente a lo largo de tres meses. Al inicio,
la evolucion clinica de la paciente fue satisfactoria. Sin
embargo, al mes de seguimiento los sintomas recurrieron

Figura 3. Biopsia de cabeza de pancreas con infiltrado inflamatorio
linfoplasmocitario y un conducto pancreatico dilatado.
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Figura 4. Biopsia por aspiracién con aguja gruesa de tumor en la

cabeza del pancreas con inmunotincién para IgG4 importantemente
positiva.

y se indic6 un nuevo ciclo de prednisona con disminu-
cion gradual hasta llegar a los 10 mg cada 24 horas. En
esta ocasion se agregd azatioprina de 100 mg cada 24
horas, como complemento a los esteroides. Con este
ultimo tratamiento, la paciente permanece estable y sin
sintomas importantes, en espera de la remision completa
para finalizar el tratamiento.

DISCUSION

La combinacion de criterios diagnosticos HISORt para
el diagnostico de pancreatitis autoinmunitaria ha demos-
trado ser certera.’> En este caso se cumple con la mayor
parte de los criterios de HISORt. Por lo que se refiere a la
histologia, estudios de imagen, afectacion de otros 6rga-
nos y la respuesta significativa al tratamiento médico, el
unico criterio que no se cumpli6 fue la serologia positiva
para IgG4, pues solo fue positivo en la inmunotincion del
estudio histopatologico. Sin embargo, para el diagnostico
de pancreatitis autoinmunitaria no es necesario cumplir
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con todos los criterios de HISORt porque con un numero
suficiente de estudios que evidencien la enfermedad pue-
de corroborarse el diagndstico, teniendo como criterios
principales para el diagnostico los estudios de imagen y
la histopatologia.

El tratamiento de la pancreatitis autoinmunitaria
puede llegar a ser complejo. Diversos estudios revelan
que puede haber de 30 a 40% de recaidas en el trata-
miento de la pancreatitis autoinmunitaria; por tanto, se
propone que el tratamiento de mantenimiento a dosis
bajas es la mejor manera de controlar al paciente y
evitar recaidas’®

La pancreatitis autoinmunitaria diagnosticada como
carcinoma pancredtico debiera, innecesariamente, tra-
tarse con cirugia mayor, igual que el cancer pancreatico
diagnosticado como pancreatitis autoinmunitaria puede
retrasar la cirugia potencialmente curativa. Por ello, la
pancreatitis autoinmunitaria, al ser una enfermedad rara
cuya investigacion y entendimiento estan en evolucion,
necesita de un equipo preparado y familiarizado con esa
enfermedad para su correcto diagndstico y tratamiento.
Asi, es necesario asegurarse realizar una buena practica
profesional y procurar que el paciente mantenga una buena
calidad de vida.
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