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PODSTAWY DIAGNOSTYKI

> Obecnos¢ z6ttaczki zaporowej.

> Rozlany obrzek i powiekszenie trzustki, zwhaszcza jej gtowy, co
moze imitowac raka trzustki.

> Rozlane, niereqularne przewezenia przewodu trzustkowego
w ECPW lub MRCP.

> Podwyzszony poziom lgG, w surowicy krwi.

> Zwezenia przewodu z6tciowego zaréwno wewnatrz-, jak i zewna-
trzwatrobowego.

» Powr6t do zdrowia lub znaczaca poprawa dotyczaca objawdw
trzustkowych i pozatrzustkowych po leczeniu kortykosteroidami.

> W biopsji trzustki widoczne jest intensywne wtéknienie i nacieki
limfocytoplazmatyczne.

> Kryteria HISORT uzyteczne dla postawienia diagnozy.

» Uwagi ogdlne

Autoimmunologiczne zapalenie trzustki to stosunko-
wo rzadkie schorzenie o podlozu autoimmunologicznym
z obecnoécig charakterystycznych zmian biochemicznych,
histologicznych i morfologicznych. Dotychczas choroba ta
miata kilka réznych okreglen, takich jak: niealkoholowe, de-
strukcyjne zapalenie trzustki, obrzekowe zapalenie trzustki,
stwardniajace zapalenie trzustki z obecnoscia specyficznych
zmian patologicznych oraz objawéw pozatrzustkowych. Poza
tym obecnie uwaza sig, ze ré6znorodnos¢ objawéw moze od-
zwierciedla¢ rézne stadia lub manifestacje tej samej choroby.

Autoimmunologiczne zapalenie trzustki pierwotnie opi-
sywano jako schorzenie dotyczace trzustki, ale z mozliwo-
$cig wspolistnienia innych choréb o podlozu autoimmu-
nologicznym, takich jak: pierwotne stwardniajace zapalenie
drog zoélciowych (primary sclerosing cholangitis — PSC), pier-
wotna marskos¢ zolciowa (primary biliary sclerosis - PBC),
wldknienie zaotrzewnowe, reumatoidalne zapalenie stawow
(RZS) oraz zespét Sjogrena. Obecnie uwaza sig, Ze autoim-
munologiczne zapalenie trzustki jest czg¢scia ogélnoustrojo-
wej choroby autoimmunologiczne;j.

Finkelberg DL, Sahani D, Deshpande V; et al. Autoimmune pancreatitis. N
Engl ] Med. 2006;355:2670-2676. [PMID: 17182992]

» Obrazkliniczny

A. Objawy podmiotowe i przedmiotowe

Objawy sa przewaznie tagodne, zazwyczaj sg to bole brzucha,
natomiast ataki ostrego zapalenia trzustki sa rzadkie. Ponad-
to autoimmunologiczne zapalenie trzustki nie jest czesta
przyczyna idiopatycznego, nawracajacego zapalenia trzust-
ki. W USA u 50-65% pacjentéw choroba objawia si¢ zaporo-
wa (mechaniczna) z6ltaczky. Poza tym moze wystapic utrata
masy ciala i cukrzyca, a takze objawy innych schorzen auto-
immunologicznych, tzn. zespolu Sjogrena, reumatoidalnego
zapalenia stawéw, wldknienia zaotrzewnowego, wrzodzieja-
cego zapalenia jelita grubego, autoimmunologicznego zapa-
lenia tarczycy, cewkowo-$§rédmiazszowego zapalenia nerek
oraz limfadenopatii srédpiersia (tab. 27-11i 27-2).

B. Badania laboratoryjne

Bardzo czesto obecne sa laboratoryjne wyktadniki cholesta-
zy (np. nieproporcjonalny wzrost aktywnosci fosfatazy zasa-
dowej do minimalnego wzrostu aktywno$ci transaminaz).
Za marker specyficzny dla autoimmunologicznego zapale-
nia trzustki, zwlaszcza w krajach zachodnich, uwaza sie pod-
wyzszony poziom immunoglobuliny G, (IgG,). Surowicza
IgG, zwykle wynosi jedynie 5-6% calkowitego IgG, u 0sob
zdrowych, ale znaczaco wzrasta u pacjentéw z autoimmuno-
logicznym zapaleniem trzustki.

W jednym z duzych badan poréwnywano surowiczy po-
ziom IgG, u 20 chorych z potwierdzonym na podstawie cech
klinicznych i odpowiedzi na kortykosteroidy autoimmuno-
logicznym zapaleniem trzustki z 20 zdrowymi osobnikami
tej samej plci oraz ze 104 chorymi z rakiem trzustki, prze-
wleklym zapaleniem trzustki, pierwotng zdélciowg marsko-
$cig watroby, pierwotnym zapaleniem drog zélciowych i ze-
spolem Sjdgrena. Srednie surowicze stezenie IgG , U pacjen-
téw z autoimmunologicznym zapaleniem trzustki wynosito
663 mg/dl w poréwnaniu z 51 mg/dl u zdrowych osobni-
kéw (u ktérych prawidtowe warto$ci wynosity 8-140 mg/dl).
Przyjmujac punkt odcigcia na 280 mg/dl, czuto$é i specyficz-
nos¢ badania IgG, w réznicowaniu zapalenia autoimmuno-
logicznego i raka trzustki wynosity 95-97%.

Wykazano réwniez, ze poziom IgG, spada po zastoso-
waniu kortykosteroidéw, moze wigc stuzy¢ jako wskaznik
skutecznosci leczenia kortykosteroidami. Te i inne obserwa-
cje sugeruja, ze surowiczy poziom IgG, moze by¢ uzyteczny
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V Tabela 27-3. Nieprawidtowosci w badaniach obrazowych
w autoimmunologicznym zapaleniu trzustki

Massachusetts General
Hospital (n = 29)°

Mayo Clinic
(n=22)

Tomografia komputerowa

Zmiany

Rozlane powigkszenie 6 14

Ograniczona masa patologiczna 3

Pasmowate zmiany 7

Zwapnienia i zbiorniki ptynowe

ECPW/MRCP

- Wspélnego 12
- Proksymalnej czesci 6
Iwezenie przewodu trzustko- 8
wego

Obrazowanie metoda rezonansu magnetycznego

Endoskopowa ultrasonografia (n = 14)

Ogniskowe nieregularne masy 6
hipoechogeniczne

ECPW — endoskopowa cholangiopankreatografia wsteczna; MRCP (magnetic resonance cholan-
giopancreatography) — cholangiopankreatografia rezonansu magnetycznego.

?Dane z: Chari ST, Smyrk TC, Levy MJ, et al. Diagnosis of autoimmune pancreatitis: the Mayo
(linic experience. Clin Gastroenterol Hepatol. 2006;4:1010-1016.

®Dane z: Sahani DV, Kalva SP, Farrell J, et al. Autoimmune pancreatitis: imaging features in 29
patients. Radiology. 2004;233:345-352.

zamykania ich $wiatla, ale maja one ksztalt gwiazdzisty lub
szczelinowaty.

Dotychczas opublikowano kilka prac opisujacych cy-
tologiczne rozpoznanie autoimmunologicznego zapalenia
trzustki. Sugeruje sie, ze rozmazy bogate w komorki zapalne
(limfocyty, komorki plazmatyczne i leukocyty wielojadrzaste
z niewielka liczba komdrek nablonkowych bez cech atypii)
moga potwierdzaé rozpoznanie autoimmunologicznego za-
palenia trzustki. Nalezy podkresli¢, ze na podstawie samej
biopsji trzustki rozpoznanie moze by¢ trudne do ustalenia

Diffuse

A Rycina 27-1. Obrazy TK w autoimmunologicznym zapale-
niu trzustki. A. Rozlane powiekszenie homogenne. B. Halo wo-
kot trzustki (strzatki), ogniskowe powiekszenie gtowy i wyrostka
haczykowatego, brak zajecia naczyn oraz zmiany okofotrzust-
kowe. (Za zgoda: dr Dushyant V. Sahani, Massachusetts General
Hospital).

ze wzgledu na niejednorodne zajecie migzszu trzustki przez
proces chorobowy.

» Kliniczny i histologiczny profil
autoimmunologicznego zapalenia trzustki

Na podstawie obrazu klinicznego i histologicznego wyodreb-
niono dwa typy autoimmunologicznego zapalenia trzustki.
Typ pierwszy charakteryzuje si¢ wigkszg niz 10 iloscig IgG,-
dodatnich komdrek plazmatycznych i stwardniajacym limfo-
plazmocytowym zapaleniem trzustki z okoloprzewodowymi
naciekami komérek plazmatycznych, obliteracyjnym zapale-
niem zyt i do$¢ intensywnym widknieniem. Typ drugi auto-
immunologicznego zapalenia trzustki lub idiopatyczne oko-
foprzewodowe zapalenie trzustki charakteryzuje sie granu-
locytarnym naciekiem nablonka przewodéw trzustkowych
z niewielky liczbg komoérek plazmatycznych IgG,-dodatnich
w $§rodmigzszu trzustki. Wykazano wspotwystepowanie za-
palenia trzustki z zapalnymi chorobami jelit.




ROZDZIAL 27

A Rycina 27-2. Obraz ECPW w autoimmunologicznym zapale-
niu trzustki. Zwezenie przewodu zékciowego wspélnego (PZW)
i wewnatrzwatrobowych drég zétciowych, rozlane zwezenia
i stenoza przewodu trzustkowego (PT).

Deheragoda MG, Church NI, Rodriguez-Justo M, et al. The use of
immunoglobulin G, immunostaining in diagnosis pancreatic and
extrapancreatic involvement in autoimmune pancreatitis. Clin
Gastroenterol Hepatol. 2007;5:1229-1234. [PMID: 17702660]

Sah RP, Chari ST, Pannala R, et al. Differences in clinical and relapse rate
of type 1 versus type 2 autoimmune pancreatitis. Gastroenterology.
2010;139:140-148. [PMID: 20353791]

P Rozpoznanie choroby i rozpoznanie roznicowe

Rozpoznanie autoimmunologicznego zapalenia trzustki za-
wsze nalezy bra¢ pod uwage, gdy obecne s3 réznorodne ob-
jawy opisane powyzej, a dotyczace trzustki i drog zdlcio-
wych, zwlaszcza w obecnosci innych schorzen autoimmuno-
logicznych. Dawniej uwazano, ze warunkiem sine qua non
(bezwzglednie koniecznym) do rozpoznania autoimmuno-
logicznego zapalenia trzustki jest specyficzny obraz zmian
histologicznych, czyli rozlany naciek limfoplazmocytowy
z intensywnym widéknieniem. Dzi§ uwaza si¢, Ze oprocz ty-
powych zmian histologicznych (histology - H) do rozpo-
znania konieczny jest typowy wyglad trzustki w badaniach
obrazowych (imaging - I), zmiany w badaniach serologicz-
nych (serology - S; IgG,), a takze zajecie chorobg innych na-
rzadéw (organ involvement — O) oraz korzystna odpowiedz
na leczenie kortykosteroidami (response — R) — sa to kryte-
ria HISORT. Stosujac te wytyczne, zaproponowano kryte-
ria Mayo, wedlug ktérych autoimmunologiczne zapalenie
trzustki mozna rozpoznac przy obecnosci przynajmniej jed-
nej z trzech nieprawidlowodci: 1) diagnostycznego badania
histologicznego, 2) charakterystycznego obrazu w tomogra-
fii komputerowej (TK) i pankreatografii z podwyzszonym
poziomem IgG, oraz 3) odpowiedzi na kortykosteroidote-
rapie w postaci poprawy w zakresie objawéw trzustkowych
i pozatrzustkowych (tab. 27-4).

Czasami objawy autoimmunologicznego zapalenia
trzustki moga imitowa¢ objawy raka trzustki, szczegdlnie
w postaci masy patologicznej w glowie trzustki. Chociaz au-
toimmunologiczne zapalenie trzustki wystepuje rzadziej niz
rak trzustki, to nalezy je uwzgledni¢ w diagnostyce réznico-
wej, aby unikna¢ niepotrzebnej operacji i jej konsekwencji.
Rozpoznanie zapalenia trzustki moze potwierdzi¢ korzystna

Stricture

Strictures

D

A Rycina 27-3. Zmiany patologiczne w obrebie przewodu
trzustkowego w przebiegu autoimmunologicznego zapalenia
trzustki. A. Prawidtowy przewdd trzustkowy. B. Ogniskowe zwe-
zenia przewodu trzustkowego. C. Odcinkowe zwezenia przewo-
du trzustkowego. D. Rozlane zwezenia przewodu trzustkowego.

odpowiedz na kortykosteroidoterapi¢, wystepujaca w ciagu
2-4 tygodni leczenia. Pierwsza sugestia zapalenia trzustki
wystepuje po wykonaniu tomografii komputerowej z kontra-
stem lub po MRI. Zazwyczaj w tych badaniach nie stwierdza
sie typowych dla nowotworu cech, takich jak obwddka na-
czyniowa czy zmiany okolotrzustkowe i inne. Réznice wy-
stepujace w badaniach obrazowych w raku trzustki i zapale-
niu autoimmunologicznym wyszczegélniono w tabeli 27-5.
W MRI typowym dla zapalenia autoimmunologicznego




