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Streszczenie

Autoimmunologiczne zapalenie trzustki to rzadki typ przewlektego zapalenia trzustki
z towarzyszacym zapalnym procesem autoimmunologicznym, obecnie uwazany za cze$é
uogélnionej choroby autoimmunologicznej. Etiologia nie jest dobrze poznana, wystepuje
czesciej w wieku powyzej 7. dekady z predylekcja do pici meskiej. Ze wzgledu na zréz-
nicowany obraz kliniczny do postawienia rozpoznania wymagany jest szereg czynnikéw,
takich jak: diagnostyczny wynik badan laboratoryjnych i biopsji, charakterystyczny obraz
radiologiczny z ocena zajecia innych narzadow i oceng odpowiedzi na leczenie steryda-
mi. Poniewaz rokowania w AZT sg bardzo dobre, istotne jest postawienie prawidtowego
rozpoznania, celem unikniecia niepotrzebnego leczenia — w rozpoznaniu réznicowym pod
uwage bierzemy chtoniaka i raka trzustki.

Summary

Autoimmune pancreatitis is a rare type of autoimmune inflammatory process, nowa-
days considered as a part of generalised autoimmune disease. Etiology is not well known,
the process occurs more often in elderly men. Due to various clinical appearance to com-
plete the diagnosis we need some specific information — diagnostic results of laboratory
tests and core biopsy, characteristic radiological image, assessment of other organs in-
volvement and positive response to steroids. The prognosis in autoimmune pancreatitis
is good, so it is important to set proper diagnosis — in differentials we consider lymphoma
and pancreatic adenocarcinoma.

Sjogrena), obecnie uwazane jest za cze$¢ uogoélnione;j

Autoimmunologiczne zapalenie trzustki (AZT, ang.
autoimmune pancreatitis — AIP) jest rzadkim typem
przewlektego zapalenia trzustki z towarzyszacym za-
palnym procesem autoimmunologicznym, gdzie obfite
nacieki limfocytarne i towarzyszace witdknienie migz-
szu trzustki powoduja dysfunkcje narzadu.

Pierwotnie opisywane jako schorzenie dotyczace
trzustki z mozliwos$cia wspotwystepowania innych cho-
réb o charakterze autoimmunologicznym (jak PSC -
pierwotne stwardniajgce zapalenie drog zétciowych,
PBC - pierwotna marskos$¢ zoétciowa, widknienie za-
otrzewnowe, reumatoidalne zapalenie stawéw, zesp6t

choroby autoimmunologiczne;.

ETIOLOGIA | EPIDEMIOLOGIA

Etiologia choroby nie jest dobrze poznana. W lite-
raturze podaje sie, ze AZT stanowi 5-11% rozpoznan
PZT (1). Rézny jest wiek, w ktorym choroba wystepuije,
ale obserwujemy wzrost zachorowan w 7. dekadzie zy-
cia, z przewaga chorych ptci meskiej (2:1) (2).

OBRAZ KLINICZNY | HISTOPATOLOGICZNY

Wyrdzniamy dwa typy AP, gdzie czynnikiem rézni-
cujacym jest stezenie IgG:
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* typ 1 - 1gG+ (podwyzszone stezenie IgG),

* typ 2 - IgG- (prawidtowe stezenie IgG).

W typie 1 obserwujemy zmiany tkankowe, jak okoto-
przewodowe zmiany zapalne, postepujace widknienie
z nastepczym zanikiem miazszu trzustki, zakrzepice
drobnych i $rednich zyt (co przektada sie na charakte-
rystyczny obraz radiologiczny, p6Zne wzmocnienie po
podaniu kontrastu, tzw. late enhancement) — zmiany
okreslane jako LPSP (ang. lymphoplasmacytic sclero-
sing pancreatitis). Proces zapalny jest wielouktadowy,
czasami z towarzyszacymi objawami pozatrzustkowy-
mi — tzw. kompleks choréb IgG-zaleznych (tab. 1).

Tab. 1. Niektére choroby IgG-zalezne (12)

Narzad Choroba

przysadka niedoczynno$¢ przysadki

opona twarda zapalenie

choroba Mikulicza (idiopatyczne,

gruczot fzowy bezbolesne, obustronne powigkszenie
gruczotéw tzowych)
$linianka guz Kuttnera, zespét Sjdgrena

wezty chtonne limfadenopatia

zapalenie tarczycy, niedoczynno$é

tarczyca tarczycy

skoéra limfocytoma, tzw. pseudochtoniak

gruczot piersiowy pseudoguz zapalny, rozlane zapalenie

pseudoguz zapalny, ogniskowe/rozlane

ptuca P .

Srédmigzszowe zmiany zapalne
optucna guzkowe zmiany zapalne
. przewlekly stan zapalny btony $luzowej
zotadek 2otadka, wrzod
brodawka Vatera pseudoguzowate powigkszenie

stwardniajgce zapalenie drog
Z6fciowych

limfoplazmatyczne stwardniajgce
zapalenie pecherzyka zdtciowego
pseudoguz zapalny, autoimmunologiczne
zapalenie watroby

przewody zo6iciowe

pecherzyk zoétciowy

watroba

przestrzen zaotrzewnowa | wibknienie zaotrzewnowe

ny naciek nabtonka przewodéw trzustkowych z nie-
wielkg liczng komorek plazmatycznych IgG+ w $rod-
migzszu gruczotu.

Tab. 2. Rozpoznanie autoimmunologicznego zapalenia trzustki
w oparciu o kryteria HISORT (14)

A. diagnostyczny obraz histologiczny (histology — H1)

w materiale resekcyjnym

w biops;ji trzustki u pacjentdow z masg guzowatg i/lub
26ttaczka zaporowa spowodowang zamknieciem
dystalnego odcinka przewodu zétciowego wspolnego,
z negatywng diagnostyka w kierunku raka trzustki

B. typowe cechy w badaniach obrazowych (imaging — I1)

+ jedna z nastepujacych cech:

podwyzszone stezenie IgG4 (serology — S1/S2)

zajecie innych narzadéw (organ involvement —
01/02)

zgodny (prawdopodobny) obraz histologiczny (H2)

C. odpowiedz na leczenie sterydami (response to steroids — Rt)

wyzdrowienie/znaczna poprawa objawéw trzustkowych
i pozatrzustkowych u chorych spetniajacych kryteria wtaczenia
steroidow:

pacjenciz grup Ai B

pacjenci bez typowych zmian w badaniach
obrazowych (12/13), u ktérych wykluczono raka trzustki

majacy jedng z cech silnie sugerujacych AZP

stezenie IgG4 podwyzszone
przynajmniej dwukrotnie (S1)

zajecie innego narzadu (O1)

majacy 2 z 3 cech niejednoznacznie
wskazujacych na AZP

stezenie IgG4 podwyzszone, ale mniej
niz dwukrotnie (S2)

kliniczne/radiologiczne przestanki co
do zajecia innego narzadu (02)

prawdopodobny obraz
histologiczny (H2)

przy nieobecnosci gléwnych objawéw lub
objawoéw sugerujacych AIP wigczanie sterydow
musi by¢ ostrozne

zapalenie wokot naczyn, tetniak na

aorta/tetnice podtozu zmian zapalnych

nerka

$rodmigzszowe zapalenie nerek

nerwy obwodowe

nacieki wokot nerwow

jelito

choroby zapalne, gtéwnie colitis
ulcerosa

W badaniu histopatologicznym obserwujemy naciek
limfocytarny z wiéknieniem, ze skupiskami komorek za-
palnych w $cianach — nacieki szerza sie $rodsciennie,
co moze powodowaé zapalenie matych zyt i nerwéw.
Miazsz trzustki jest atroficzny, wyspy trzustkowe obej-
muje widknienie $rdédzrazikowe, a przewody trzustko-
we moga mie¢ ksztatt gwiazdzisty lub szczelinowaty,
ale bez zwapnien i bez zamkniecia $wiatta.

Pomimo charakterystycznych cech patomorfolo-
gicznych rozpoznanie tylko na podstawie biopsji moze
by¢ problematyczne ze wzgledu na niejednorodne za-
jecie trzustki przez proces chorobowy.

W typie 2 (tzw. idiopatycznym okotoprzewodowym
zapaleniu trzustki — IDCP) widoczny jest granulocytar-
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Makroskopowo trzustka zajeta procesem jest
stwardniata, spoista, u niektérych pacjentéw wydzie-
la sie zmiana ogniskowa (proces ograniczony jest do
czesci narzadu).

Obraz kliniczny jest zréznicowany, a objawy niecha-
rakterystyczne, mogace wystepowac na podtozu wielu
innych schorzen. Najczesciej obserwujemy (1, 3):

» ZzOfMaczke,

e utrate masy ciata,

» $wiezo rozpoznang cukrzyce,

* bdl brzucha i OZT, czasem podwyzszong aktyw-

no$¢ amylazy, lipazy i fosfatazy alkalicznej (FALK).

Dodatkowo wystepujg objawy z innych narzg-
déw (jelito grube, ptuca, nerki, $linianki, drogi zétciowe)
z naciekami limfocytarnymi, podwyzszonym stezeniem
IgG i przeciwciat przeciwjgdrowych (u ok. 50% przy-
padkéw).

Rozpoznanie AZT nalezy zawsze bra¢ pod uwage
przy obecnosci wyzej opisanych objawoéw, zwiasz-
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cza przy wspoétobecnosci innych schorzen autoim-
munologicznych. Ustalono kryteria rozpoznania,
uwzgledniajac: obecnos$¢ typowych zmian histologicz-
nych (H — histology), typowy wyglad trzustki w bada-
niach obrazowych (I — imaging), zmiany w badaniach
serologicznych (S — serology), zajecie chorobg innych
narzadéw (O — organ involvement) oraz pozytywnag
odpowiedz na leczenie kortykosteroidami (R - re-
sponse) — sa to tzw. kryteria HISORT (tab. 2). Na ich
podstawie zaproponowano kryteria Mayo, gdzie AIP
rozpoznajemy przy wystapieniu przynajmniej jednego
z trzech czynnikéw:

* diagnostyczne badanie histologiczne,

» charakterystyczny obraz radiologiczny,

¢ pozytywna odpowiedZ na leczenie kortykosteroidami.

Czasami objawy AIP mogg imitowaé objawy raka
gtowy trzustki, szczegodlnie jesli proces przebiega
pod postacig masy patologicznej, dlatego nalezy je
uwzglednia¢ w diagnostyce réznicowej (tab. 3), aby
unikng¢ niepotrzebnej operacji i jej ewentualnych po-
wiktan. Uwaza sie, ze ok. 2-6% pacjentéw poddanych
resekcji fragmentu trzustki z powodu podejrzenia raka
to w rzeczywistosci przypadki AZT (8, 10).

Tab. 3. Réznicowanie autoimmunologicznego zapalenia trzust-
ki i raka trzustki w obrazie radiologicznym

AIP Rak trzustki

rozlane powigk-
szenie/zmiana
ogniskowa

trzustka zmiana ogniskowa

zanik obwodowej

czesci trzustki B +

amputacja przewodu
trzustkowego - +
gtéwnego (MPD)

dtugoodcinkowe

zwezenie MPD + B

obrgczkowate halo

wokét trzustki + -

limfadenopatia —/+ (rzadko) ++/- (czgsto)

naciek naczyn ~/+ (rzadko) ++/- (czesto)
<1,07 < 1,21

wart. ADC x 10° mm?/s x 10° mm?/s

wzmocnienie stabe stabe

w f. zylnej

wzmocnienie ~prawidiowe stabe

w f. wrotnej

OBRAZ RADIOLOGICZNY
AUTOIMMUNOLOGICZNEGO ZAPALENIA TRZUSTKI

TK

* Rozlane lub ogniskowe powiekszenie trzustki
z zatarciem jej zarysow.

* Zanik struktury zrazikowe;j.

* Niewielkie, ograniczone przymglenie okototrzust-
kowej tkanki ttuszczowej, bez przechodzenia na
krezke ani na powiezi przednerkowe.

* Obraczkowate stabe wzmocnienie zarysow trzust-
ki (,halo”).

* W przypadku zmian o charakterze ogniskowym —
zazwyczaj gtowa trzustki i wyrostek haczykowa-

ty — sg izo-/hipodensyjne w stosunku do pozosta-
tego miazszu trzustki.

* Przewezenia wewnatrzwatrobowych drég zétcio-
wych i przewodu zétciowego wspdlnego, rozlane
zwezenie przewodu trzustkowego.

* W niektorych przypadkach obraz trzustki jest pra-
widtowy.

Pomocna jest ocena wzmocnienia pokontrastowe-
go — widoczne jest stabsze wzmocnienie w fazie trzust-
kowej (~ 40 s), natomiast w fazie wrotnej (wagtrobowe;j)
po 70 s migzsz wzmachia sie prawidtowo (5) — tzw. /ate
enhancement — objaw patognomoniczny (ryc. 1a-d).

W zakresie innych narzgdéw czesto obserwujemy:

* powiekszenie okototrzustkowych weztéw chton-
nych > 1 cm,

e pseudoguzy zapalne w nerkach (hipodensyjne,
nie ulegaja wzmocnieniu — hypoattenuating),

e widknienie zaotrzewnowe z objeciem tkanek
miekkich wokét aorty,

* wysieki optucnowe.

MRI

* Rozlane powigkszenie narzadu, z obnizeniem sygnatu
w obrazach T1 (ryc. 2) i niewielkim podwyzszeniem
sygnatu w obrazach T2; w sekwencji dynamicz-
nej (T1 C+) widoczne opdZnienie wzmocnienia miaz-
szu (late enhancement) — analogicznie do badania TK.

* Brzezne wzmocnienie gtowy trzustki — objaw ty-

powy dla AlIP.

* W DWI/ADC cechy restrykcji dyfuzji — wysoki sy-

gnat w DWI, niski w ADC, przy czym wartosci ADC
w AZT moga by¢ nizsze niz w przypadku raka
trzustki (6) — wieksza restrykcja dyfuzji (punkt od-
ciecia 1,075 x 10® mm?/s (ryc. 3); ocena sygnatu
w DWI moze by¢ pomocna w okresleniu wskazan
do sterydoterapii (7).

W obrazach T2-zaleznych i MRCP - przewezenia
wewnatrzwagtrobowych drég zoéfciowych i przewodu
zo6fciowego wspdlnego, rozlane zwezenie przewodu
trzustkowego bez proksymalnego poszerzenia (ryc. 4).

EUS

Rozlane powiekszenie trzustki z obecnoscia niere-
gularnych ogniskowych zmian hipoechogenicznych.

ERCP

¢ Obraz moze by¢ prawidiowy.

* Moze by¢ widoczne odcinkowe przewezenie
przewodu zétciowego wspdlnego i wewnatrzwa-
trobowych drég zoétciowych, jak réwniez rozlane
nieregularne zwezenie przewodu trzustkowe-
go gtéwnego (jako réznicujace z rakiem trzustki,
gdzie przewdd zwezony/zamkniety jest odcinkowo
z poszerzeniem przed zwezeniem/zamknieciem).

ROZPOZNANIE ROZNICOWE

* W przypadku procesu rozlanego — chtoniak, szpi-
czak, przerzuty do trzustki, rozlany naciekajacy
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Abdomen W:

35 HUN 32 HU
)k 88 HUMB HU

e T

NOT FOR MEDICAL USAGE

Abdomen W,

33 HUA 33 HU
; 88 HUMT HU
cm2

39 HUN3T HU
; 86 HUM 8 HU

em2

NOT FOR MEDICAL USAGE

P . 3

Ryc. 1a-d. Badanie TK: a) przed podaniem $rodka kontrastujacego, b) w fazie tetniczej po podaniu $rodka kontrastujacego, c) w fazie zylnej
po podaniu $rodka kontrastujgcego, d) w fazie opdznionej po podaniu $rodka kontrastujgcego. Widoczne jest opdznione pokontrastowe
wzmocnienie migzszu trzustki (odpowiednio 35, 88, 96 i 88 HU)

NOT FOR MEDICAL USAGE
P

Ryc. 3. Badanie MR —mapa ADC (warto$¢ $rednia 0,962 x 10 mm?/s,
Ryc. 2. Badanie MR - sekwencja T1-zalezna po kontraécie. Widocz- ~ warto$¢ minimalna 0,768 x 10° mm?/s). Restrykcja dyfuzji jest silniej-
ne jest zatarcie struktury trzustki i lekkie rozmycie jej zaryséw sza niz widywana w raku trzustki
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2 1212, (
CURRENT

Ryc. 4. Badanie MR - sekwencja T2-zalezna z saturacjg tkanki ttuszczowej. Kolejne warstwy ukazujg zwezenie MPD bez dystalnego poszerzenia

przewodowy rak trzustki (w tych procesach
trzustka ma nierédwny zarys i niejednorodnie sie
wzmacnia).

* W przypadku zmiany ogniskowej — gruczolakorak
przewodowy trzustki; gruczolakoraki ulegaja stabe-
mu wzmochnieniu zaréwno w fazie trzustkowej (tzw.
pbzna tetnicza, ok. 40 s), jak i watrobowej (wrotnej,
ok. 70 s), podczas gdy AZT prezentuje wzmochienie
zblizone do prawidtowego w fazie wrotnej (5).

DIAGNOSTYKA

* Oznaczenie stezenia IgG (> 135 mg/100 ml).

* Ocena morfologii migzszu i charakterystyki
wzmochnienia pokontrastowego w TK/MRI, pomiar
wartosci ADC (ponizej 1,075 x 10° mm?/s).

* Ocena zajecia innych narzaddw.

* Obraz histopatologiczny (biopsja gruboigtowa —
skrawkowa).
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