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La pancreatitis autoinmune es una forma especifica de pan-
creatitis recurrente y cronica, en cuya etioparogenia partici-
pan mecanismos inmunoldgicos. Histdricamente se han des-
cripto dos variedades de la enfermedad, cada una de ellas con
particularidades clinicas, bioquimicas e histoldgicas. En for-
ma reciente fue descripto un tercer subtipo, que es consecuen-
cia de efectos adversos relacionados con el tratamiento con
inmunoterapia, la cual tiene indicacion creciente en diversos
tumores. El diagndstico de la enfermedad es un desafio para
los profesionales, entre otros motivos debido a su presentacion
clinica heterogénea, que incluye la ictericia obstructiva en
la pancreatitis autoinmune tipo 1 y el dolor abdominal en
el tipo 2, pudiendo simular patologias mds graves, como es
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el adenocarcinoma ductal del pancreas. Los biomarcadores
séricos (IgG4) cumplen un papel relevante en el diagnéstico,
pero en ocasiones pueden tener valores normales, en parti-
cular en la pancreatitis autoinmune tipo 2, o estar eleva-
dos en otras patologias. Los métodos de estudio por imdgenes
no invasivos, en particular la colangio-pancreatografia por
resonancia magnética con contraste intravenoso, tienen un
rol central en el proceso diagndstico de esta enfermedad. En
el presente articulo revisaremos los aspectos imagenoldgicos
de la pancreatitis autoinmune y las manifestaciones extra-
pancredticas de la enfermedad sistémica por IgG4, los rasgos
que la diferencian con el cancer de pdncreas y los criterios
radioldgicos de respuesta al tratamiento con corticoides.

Palabras claves. Pancreatitis autoinmune, pancreatitis au-
toinmune tipo 1, pancreatitis autoinmune tipo 2, pancreatitis
autoinmune tipo 3, resonancia magnética, hallazgos por ras-
gos imagenoldgicos tipicos y atipicos.

Role of Imaging in Autoimmune Pancre-
atitis

Summary

Autoimmune pancreatitis is a specific form of chronic recur-
rent pancreatitis whose etiopathogenesis involves immuno-
logical mechanisms. Historically, two varieties of the disease
have been described, each with clinical, biochemical and his-
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tological particularities. Recently, a third subtype has been
described as a consequence of the adverse effects associated
with immunotherapy, which is increasingly indicated for
several tumors. The diagnosis of autoimmune pancreatitis
is a challenge for professionals, in part because of its het-
erogeneous clinical presentation, which includes obstructive
Jaundice in type 1 autoimmune pancreatitis and abdominal
pain in type 2, and can mimic more serious pathologies such
as pancreatic ductal adenocarcinoma. Serum biomarkers
(IgG4) play an important role in the diagnosis, but they can
sometimes be normal, especially in type 2 autoimmune pan-
creatitis, or be elevated in other pathologies. Non-invasive
imaging techniques, in particular magnetic resonance chol-
angiopancreatography with intravenous contrast, play a cen-
tral role in the diagnostic process of the disease. In this article,
we review the imaging aspects of autoimmune pancreatitis
and the extrapancreatic manifestations of systemic IgG4 dis-
ease, the features that differentiate it from pancreatic cancer
and we evaluate the radiological criteria for response to cor-
ticosteroid treatment.

Keywords. Autoimmune pancreatitis, autoimmune pancre-
atitis type 1, autoimmune pancreatitis type 2, autoimmune
pancreatitis type 3, magnetic resonance, typical and atypical
imaging features.

Abreviaturas

ADC: Coeficiente de difusion aparente.
ACDP: Adenocarcinoma ductal del pancreas.
CEP: Colangitis esclerosante primaria.

CPRE: Colangiografia retrégrada endoscdpica.
DWI: Difusidn por resonancia magnética.
EII: Enfermedad inflamatoria intestinal.
GEL: Lesiones epiteliales granulociticas.

PAI: Pancreatitis autoinmune.

RM: Resonancia magnética.

TC: Tomografia computada.

Introduccion

La pancreatitis autoinmune (PAI) es una forma espe-
cifica de enfermedad fibroinflamatoria recurrente, con
epidemiologia, presentacién clinica e histologfa polifacé-
tica. A pesar de los avances en la comprension de la en-
fermedad, la etiopatogenia no ha sido definida con exac-
titud; se postula un origen multifactorial y es primordial

el mecanismo inmunolégico. Se trata de una enfermedad
ocasionada por una respuesta inmune celular exagerada,
con una etapa inicial inflamatoria caracterizada por la
presencia de linfocitos B y T y produccién de citoquinas
que inducen el cambio de células B a células plasmdticas
productoras de IgG4. Los plasmablastos son impulsores
del dafo tisular a través de la produccién de moléculas
citoliticas y activacién de los fibroblastos. Luego, en la
etapa fibrética, los macréfagos y fibroblastos producen la
matriz extracelular y la reaccién estromal. Estudios basa-
dos en el perfil clinico e histopatolégico de los pacientes
revelan la existencia de dos subtipos de la enfermedad con
particularidades inherentes a cada una de ellas. Reciente-
mente ha sido descripta una tercera variante, vinculada al
uso de inmunoterapia (checkpoint inhibitors), utilizada en
el tratamiento sistémico de distintos tumores.'

PAI tipo 1. Linfoplasmocitica esclerosante

Se acepta que la PAI tipo 1 representa el compromiso
pancredtico de una enfermedad fibroinflamatoria sistémi-
ca relacionada a IgG4, con compromiso de otros 6rganos.
La colangiopatia, la fibrosis retroperitoneal y la nefritis
son hallazgos frecuentes. Tiene predileccién por el sexo
masculino con una edad media aproximada de 60 afios,
se presenta clinicamente con ictericia obstructiva indolo-
ra, puede acompanarse de insuficiencia exocrina, endo-
crina o pérdida de peso, siendo poco usuales los eventos
de pancreatitis aguda. En el laboratorio se constata un
incremento sérico de los anticuerpos IgG4 tipicamente
duplicando el valor normal, inmunoglobulina G total
aumentada e hipergammaglobulinemia. En la histologfa
presenta rasgos caracteristicos que incluyen la presencia
de densos infiltrados de células plasmdticas, predominan-
temente periductales, fibrosis estoriforme (en remolino),
venulitis obliterativa, abundantes células plasmdticas
IgG4 positivas (> 10 - 50 por campo de alto aumento) y
relacién plasmocitos IgG4 (+)/1gG (+) > 40%.57

PAI tipo 2. Ductocéntrica idiopdtica

Comparte aspectos histolégicos con la PAI 1, como
son los infiltrados linfoplasmocitarios, la flebitis oblite-
rativa y la fibrosis, pero de menor magnitud. Se carac-
teriza por tener una mayor afectacién de los conductos,
con infiltracién de neutréfilos intraepiteliales e intra-
ductales que conducen a la obliteracién y destruccién
ductal, conocidas como GEL. Los pacientes suelen ser
mds jévenes, sin predileccién por sexo, presentdndose
clinicamente con dolor abdominal y pancreatitis aguda.
No hay elevacién sérica de IgG4 y no se asocia a lesio-
nes en otros 6rganos vinculadas a IgG4, sin embargo, se
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ha demostrado una fuerte asociacién con la enfermedad
inflamatoria intestinal (EII) y particularmente con la
colitis ulcerosa.®’

PAI tipo 3. Inducida por inmunoterapia

La inmunoterapia utilizada en forma creciente en
diversos tumores, incluso como primera linea de trata-
miento, puede predisponer con diferente frecuencia y
severidad a eventos adversos que afectan distintos érga-
nos. Los inhibidores de los puntos de control inmuno-
légico regulan la activacién y proliferacién de linfocitos
T, incrementando la actividad de las células TCD8+ an-
titumorales. La injuria pancredtica por inmunoterapia se
observa con mayor frecuencia en pacientes con melano-
ma y tumores genitourinarios; habitualmente son asin-
tomdticos y se diagnostican por elevacién en sangre de

enzimas pancredticas, en los casos sintomdticos presentan
pancreatitis leve.” "

Debido a lo heterogéneo de la enfermedad, el ade-
cuado diagnéstico de la PAI es un desafio complejo que
requiere un abordaje multidisciplinario. Existen diversos
consensos y gufas de recomendacién para el diagndsti-
co, entre los que se destacan los criterios de la Clinica
Mayo, HISORYG, las guias japonesas y el consenso de la
Asociacién Internacional de Pancreatologfa. Las imdge-
nes tienen una participacién fundamental entre los ele-
mentos cardinales para el diagndstico de PAI propuestos
por las diferentes gufas, no solo para evaluar los cambios
parenquimatosos y ductales, sino también para determi-
nar el compromiso de otros érganos que puedan apoyar
el diagndstico. En cuanto a los pacientes diagnosticados
y tratados, las imdgenes cumplen un rol importante en la
evaluacién de la respuesta a los corticoides.'"?

Tabla 1.
PAI Tipo 1 PAI Tipo 2 PAI Tipo 3
Linfoplasmocitica esclerosante Ductocéntrica idiopdtica Inducida por inmunoterapia

Sexo Masculino Indiferente Indiferente

Edad Adultos: 6° a 7° décadas Jovenes: 3° a 4° décadas Indiferente. Vinculada al uso
de inmunoterapia

Laboratorio Ac 1gG4 positivos Ac 1gG4 negativos Elevacion de enzimas
pancreaticas

Clinica Ictericia obstructiva indolora Dolor abdominal Asintomatica Pancreatitis

Compromiso sistémico Colangitis, fibrosis retroperitoneal,

nefritis

Histopatologia Células plasmaticas y linfocitos
de distribucion periductal, fibrosis
estoriforme, venulitis obliterativa y

células plasmaticas IgG4 positivas.

Respuesta a tratamiento
con corticoides

Buena respuesta
Frecuentes recaidas

aguda leve

No hay afectacion de otros drganos.
Relacionada con Ell (colitis ulcerosa)

Infiltrados linfoplasmocitarios

periductales y neutrofilos
intraepiteliales e intraductales
(Lesiones epiteliales granulociticas)

Buena respuesta con menor tasa
de recaidas

Ell: Enfermedad inflamatoria intestinal.

Rol de las imdgenes en la PAI

El diagndstico por imagen es una herramienta funda-
mental en el manejo integral de los pacientes con pan-
creatitis autoinmune. Si bien la ecografia y la TC son
métodos de gran valor, en la actualidad la RM es la téc-
nica de eleccién. Es un método con gran capacidad en la
caracterizacién de los diferentes tejidos, y en el caso de la
PAI permite evaluar con gran eficacia la presencia y mag-
nitud de los cambios inflamatorios, asi como también el
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desarrollo de fibrosis. Otra virtud fundamental es que
ofrece la posibilidad de estudiar el conducto pancredtico
a través de las secuencias de colangio-RM, siendo las mo-
dificaciones ductales un criterio primordial en el diagnés-
tico. La evaluacién dindmica con el contraste intraveno-
so con secuencias volumétricas, tanto por TC como por
RM, revelan los cambios en la perfusién del érgano, ya
que la PAI presenta un patrén de realce parenquimatoso

muy caracterfstico.'*¢
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Figura 1. Pincreas normal

Manifestaciones parenquimatosas

La caracteristica imagenoldgica distintiva de la pan-
creatitis autoinmune es un agrandamiento difuso del 6r-

1a. Colangio-RM: Conducto pancreatico de caracteristicas normales. Sefial
homogénea, contornos lisos y calibre fino, sin estenosis, dilataciones o irre-
gularidades. El diametro no supera los 2 mm en cuerpo — cola y los 3 mm en
la porcion cefélica. 1b. Secuencia T2. Plano axial: Pancreas con morfologia
y volumen normal. La sefial del parénquima es homogénea, levemente mas
intensa que el parénquima del higado. 1c. Secuencia T1 sin contraste. Plano
axial: El pancreas es caracteristicamente muy hiperintenso en la secuencias
T1, con sefial similar o mayor a la del higado y francamente superior a la del
bazo. Se presume que la presencia de pro-enzimas en las células acinares
es la variable que mas contribuye a la alta intensidad de sefial en secuencias
de ponderacion tisular T1. 1d. Secuencia T1 con contraste, fase arterial (pa-
renquimatosa pancreatica): La irrigacion del pancreas es arterial, proveniente
de las ramas pancreaticoduodenales superior e inferior y ramas de la arteria
esplénica; por ende, ésta es la fase de mayor realce del parénquima, el cual
debe ser intenso y homogéneo. 1e. Secuencia T1 con contraste, fase de re-
distribucion: La intensidad del realce disminuye en comparacion con las fases
previas y es relativamente similar a la sefial del higado y el bazo.

gano, que pierde su fisonomia glandular, presenta bordes
e aspecto liso y resulta en el denominado “pdncreas e

d to liso y resulta en el d nad n n
salchicha”. Esta presentacién se considera tipica y por
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ende el nivel de certeza diagndstica con este patrén radio-
l6gico es elevado. Las formas “atipicas”, focales o segmen-
tarias son menos frecuentes, pero plantean un mayor de-
saffo, dado que pueden simular al adenocarcinoma ductal.

Las células acinares ricas en proenzimas determinan
que el pdncreas sano tenga alta intensidad de senal en
las secuencias de ponderacién tisular T1. En la PAI los
densos infiltrados inflamatorios producen una disminu-
cién difusa de la sefial normal en T1, observindose un
parénquima hipointenso en relacién al higado o a secto-
res no afectados de la propia gldndula. Las secuencias de
difusién evaltan el movimiento de las moléculas de agua
en los tejidos, siendo por lo tanto un biomarcador subro-
gante de proliferacién celular. En el caso de la PAI los

Figura 2. Rasgos imagenoldgicos tipicos de la PAI

abundantes actimulos de linfocitos y plasmocitos ocasio-
nan dificultad para que las moléculas de agua se muevan
libremente, existiendo por ende restriccién en la difusién.
Esto se traduce con sefal hiperintensa en las imdgenes
DWI y con sefial hipointensa en el mapa de ADC.

La valoracién del patrén de perfusién del pdncreas es
otro elemento diagnéstico central y puede ser evaluado
de manera muy eficiente con la administracién del con-
traste intravenoso, tanto por TC (yodo) como por RM
(gadolinio). El protocolo incluye la adquisicién de imd-
genes sin contraste, en fases parenquimatosa pancredtica
(arterial), portal y de redistribucién. El pdncreas normal,
debido a su irrigacién, realza intensamente en la fase pa-
renquimatosa pancredtica, mientras que en la PAT existe

2a. Secuencia T2 con supresion grasa. Plano axial: Pancreas difusamente aumentado de tamao, de bordes lisos, carente de las lobulaciones normales que la glandula
presenta habitualmente. En la pancreatitis autoinmune la sefial es francamente hiperintensa en esta secuencia de ponderacion tisular, mucho mayor que la del higado. A
diferencia de la pancreatitis aguda de otras etiologias (biliar, alcohdlica, hipertrigliceridémica, etc.) existen pocos o nulos cambios en la intensidad de sefial del tejido graso
peripancreatico. 2b. Secuencia T1 sin contraste. Plano axial: Secuencia muy elocuente para demostrar las modificaciones en la composicion del parénquima: los cambios in-
flamatorios - fibréticos se traducen con baja sefial y contrastan facilmente con la tipica hiperintensidad del pancreas sano. 2c. Secuencia T1 con contraste, fase arterial: Escaso
realce del parénquima pancreatico, menor incluso que el refuerzo del higado y muy inferior comparado con el bazo. 2d. Secuencia T1 con contraste, fase de redistribucion:
Existe tipicamente refuerzo tardio y sostenido, de aspecto heterogéneo, predominando en los sitios de la glandula que poseen inflamacion “madura” y/o fibrosis (flechas).
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tipicamente una reduccién del refuerzo en forma global,
o eventualmente en los casos de eventos focales, hipoper-
fusién de los sectores comprometidos de la glindula. En
la fase portal suele existir tendencia a un incremento del
realce glandular, mientras que en la fase de redistribu-
cién existe un refuerzo parenquimatoso, con retencion
sostenida del mismo en tiempos tardios, consecuencia del
ensanchamiento del espacio extracelular y la fibrosis. Se
trata de una enfermedad dindmica, progresiva, pudiendo
alternar dreas de inflamacién reciente, con otras mds ma-
duras, presencia de fibrosis, incluso zonas de parénquima
respetado interpuesto. Esta heterogeneidad temporal y

Figura 3. Seiial heterogénea, parcheada

espacial se traduce en ocasiones con un patrén de den-
sidad / senal y realce glandular moteado, parcheado. Los
cambios en la composicién estructural del érgano pueden
ser detectados por TC, pero dada su gran habilidad en di-
ferenciar los diferentes tejidos (elevada resolucién tisular),
la RM es la modalidad preferida.'”

El signo del halo es un reborde en anillo, en forma de
cdpsula, peripancredtico, rodeando en forma completa o
parcial el parénquima de la glindula. Es un signo image-
noldgico que no ha sido descripto para otras enfermeda-
des del pdncreas y se lo considera exclusivo de la PAI Si
bien es un rasgo radioldgico caracteristico, su frecuencia

3ay 3h. Secuencia T2 con supresion grasa. Plano axial: La PAl es una entidad dinamica, evolutiva y con frecuencia es posible identificar diferentes estadios de la evolucion
de la enfermedad. Las areas de edema (flechas blancas) corresponden a inflamacion reciente, mientras que los sectores mas hipointensos (flechas amarillas) responden

a inflamacién evolucionada y/o fibrosis establecida.

Figura 4. Secuencia de difusion

(]

En la PAI existe clasicamente un importante actimulo de células linfoplasmocitarias, lo que ocasiona limitacion al movimiento de las moléculas de agua, determinando
tipicamente una intensa restriccion. 4a. Secuencia de difusion (DWI): En las imagenes ponderadas en difusion la restriccion se manifiesta con sefial hiperintensa (flechas
blancas), siendo tipicamente difusa, con limites relativamente netos (flecha amarilla) que lo diferencian del tejido glandular sano (flecha roja). 4b. Mapa de coeficiente de
difusion aparente (ADC): En el mapa de ADC, la restriccion se traduce en la caida de la intensidad de sefial y el pancreas afectado presenta sefial hipointensa en compara-
cion con el tejido normal. Las secuencias de difusion son consideradas no solo cualitativas sino también cuantitativas, ya que es posible medir en unidades de velocidad
el movimiento molecular en un tejido determinado y seleccionado. A mayor proliferacion celular menor valor en el mapa ADC, medido en mm?/seg.
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de presentacién en estudios de RM oscila entre 18 y 47%  de los cambios inflamatorios y la fibrosis; caracteristica-
segin diversos estudios que investigaron este signo. Se  mente presenta sefial hipointensa en las secuencias T1 y
postula que corresponde a la extensién extra-pancredtica T2 con realce post-contraste en fase tardia.'®

Figura 5. Patrén de perfusién

El comportamiento posterior a la administra-
cion de contraste intravenoso es un parame-
tro fundamental en el adecuado diagnéstico
de la PAI. En fase arterial el edema determina
un refuerzo relativamente menor, mientras
que la fibrosis y el incremento del espacio
extracelular ocasionan una retencion soste-
nida del contraste en fases tardias. 5a. Se-
cuencia T1 con contraste, fase arterial: Hipo-
perfusion difusa, el refuerzo del parénquima
pancreatico es incluso menor que el del higa-
do. 5b. Secuencia T1 con contraste, fase por-
tal: La sefial del parénquima se incrementa
levemente en comparacion con las imagenes
adquiridas en fase arterial. 5¢. Secuencia T1
con contraste, fase tardia: Intenso realce del
pancreas cuya sefial es claramente superior
que en fase arterial.

Figura 6. Signo del halo

D ! A N . _4
Es un signo radioldgico no descripto para otras enfermedades y por lo tanto considerado exclusivo de la pancreatitis autoinmune. Se diferencia claramente de los cambios
inflamatorios de la pancreatitis aguda en donde la afectacion peripancreatica es mas notoria, heterogénea e irregular, frecuentemente acompanada de liquido. 6a. y
6b. Secuencias T2. Plano axial: Las flechas sefialan el reborde en anillo, con su tipica sefial hipointensa atribuible a la fibrosis. El halo puede ser completo o incompleto,
rodeando parcialmente la circunferencia del pancreas.
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Figura 7. Signo del halo con contraste
- -

7a. Secuencia T2. Plano axial: Reborde
hipointenso peripancreatico, mas elo-
cuente en relacion al margen anterior.
7b. Secuencia T1 con contraste, fase
parenquimatosa pancreatica: El compro-
miso inflamatorio y la fibrosis peripan-
creatica condicionan un escaso refuerzo
en este tiempo vascular. 7c. Secuencia
T1 con contraste, fase de redistribucion:
Realce tardio y sostenido del halo, de-
bido a su composicion tisular rica en
colageno.

Figura 8. PAI tipo 3, inducida por inmunoterapia

Paciente femenina de 47 afos de edad. Melanoma avanzado de reciente diagnéstico, en tratamiento con nivolumab e ipilimumab. Asintomatica, en el laboratorio de
control se constata la elevacion de la lipasa sérica. 8a y 8b. Secuencia T1 con supresion grasa sin contraste: Areas parcheadas de baja intensidad de sefial (flechas
blancas), contrastan claramente con el sector no involucrado, tipicamente hiperintenso en T1 (flechas amarillas).

Acta Gastroenterol Latinoam 2024;54(1):14-30  » 21
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Figura 8. PAI tipo 3, inducida por inmunoterapia (Continuacién)

8c y 8d. Secuencia T1 con contraste, fase arterial: Hipoperfusion del pancreas afectado (flechas blancas), presenta un limite bien delimitado, que lo separa de la glan-
dula sana (flechas amarillas). 8e y 8f. Secuencia T1 con contraste, fase de redistribucion: Refuerzo sostenido (flechas blancas).

Un articulo de la Universidad de Verona del afio
2011 analizé en forma retrospectiva los estudios de
RM de 27 pacientes con diagndstico de PAI, 23 de
ellos con confirmacién histopatoldgica, 4 por crite-
rios positivos, incluyendo serologia y respuesta a
los corticoides. En el 52% de los pacientes se com-
probé el compromiso difuso de todo el pdncreas,
mientras que en el 48% el compromiso inflamato-
rio fue focal - segmentario. De este subgrupo con
compromiso parenquimatoso parcial, 54% presen-
taba afectacién de la cabeza y 46% de la regién cor-
pocaudal pancredtica. En el 100% de los pacientes
se demostré hipointensidad en secuencias T1 y en
93% senal hiperintensa en T2. En la evaluacién di-
ndmica post-contraste 93% (23/27) de los pacien-
tes presentaron hipoperfusién en fase parenqui-
matosa pancredtica y 70% (19/27) realce tardio y
sostenido."

Acta Gastroenterol Latinoam 2024;54(1):14-30

Manifestaciones ductales

Los cambios ductales de la PAI, si bien han sido des-
cripto para CPRE, pueden ser documentados de manera
muy elocuente por colangio-RM. Se utilizan secuencias
radiales, con diferentes dngulos de rotacién, orientando
la adquisicién especificamente al conducto pancredtico,
asi como también secuencias volumétricas que permi-
ten reconstruir la via biliar y el conducto pancredtico en
3 dimensiones. Los criterios ductales aceptados son la
estenosis prolongada (> 1/3 de la longitud) del conduc-
to pancredtico o bien estrechamientos multifocales en
diferentes sectores de la glindula. Suele observarse una
leve dilatacién ductal, proximal a la estenosis. La visua-
lizacién del conducto pancredtico dentro de la lesién
parenquimatosa es conocida con el nombre de “signo
del conducto penetrante” y es caracteristico de los pro-
cesos inflamatorios, a diferencia del cdncer, donde la
sefial del conducto se interrumpe de manera abrupta.
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Figura 9. Manifestaciones ductales

9a. Colangio-RM: Estenosis larga, mayor a 1/3 de la longitud del conducto pancreatico, pudiendo observar la sefial ductal atravesando el sitio de la obstruccion, ha-
llazgo conocido como “signo del conducto penetrante” (flecha blanca). A diferencia del ACDP, en la PAI, la dilatacion proximal a la obstruccion es leve (flecha amarilla).
9h. Colangio-RM: Multiples estenosis de corta extension en diferentes sectores del pancreas.

Diagnéstico diferencial con el adenocarcinoma pan-
credtico

La PAI y el ACDP tienen una epidemiologia en co-
mun, prevaleciendo en pacientes de sexo masculino,
adultos, en la 5° y 6° década de la vida. Comparten tam-
bién una presentacién clinica similar correspondiente
a ictericia. Si bien la forma difusa de la PAI puede ser
diferenciada imagenoldgicamente del ACDP, su forma
focal, no tan infrecuente, representa un desafio comple-
jo y plantea la necesidad imperiosa de diferenciarlo del
cdncer. El ACDP presenta tipicamente bordes impreci-
sos, debido a su crecimiento infiltrativo, mientras que en
la PAI podemos hallar limites mds netos, relativamente
mejor delimitados. Es frecuente la invasién local, con
compromiso vascular en el ACDP, lo cual suele ser ex-
tremadamente infrecuente en la PAI.

En adquisiciones dindmicas post-contraste intrave-
noso, ambas entidades suelen ser lesiones hipovascu-
lares en fase arterial. El ACDP es un tumor con gran
desmoplasia, si bien presenta frecuentemente realce
en fases tardias, en la PAI este refuerzo suele ser mds
pronunciado y persistente. En RM la secuencia de di-
fusién, dada su elevada sensibilidad, puede contribuir
en la diferenciacién, particularmente por su aspecto y
distribucién. En la PAI la restriccién puede ser multi-
focal, contribuyendo a identificar focos inflamatorios
adicionales que pueden pasar desapercibidos en otros
métodos, incluso en otras secuencias de RM. Se ha
descripto que la magnitud de la restriccidn es superior

en la PAI, frente al ACDP, debido al denso aciimulo
celular linfoplasmocitario. Un metaandlisis publica-
do en Radiology en el ano 2014 revisé los valores del
mapa de coeficiente de difusién aparente en pacientes
con lesiones pancredticas, incluyendo ACDP, tumores
neuroendocrinos, pancreatitis aguda, pancreatitis cré-
nica y PAL De todas las entidades incluidas, la PAI fue
la que mostré la media de ADC mds baja, correspon-
diendo a 0,9 x 10-3 mm?*/seg, mientras que el adeno-
carcinoma mostré una media de 1,3 x 10-3 mm?*/seg.*
Si bien hipotéticamente podriamos utilizar la determi-
nacién cuantitativa para diferenciar ambas entidades,
la distribucién y morfologia de las dreas de restriccién
a la difusién son de mayor utilidad en la prictica cli-
nica cotidiana.

La evaluacién ductal contribuye al diagnéstico dife-
rencial. El ACDP provoca obstruccién abrupta del con-
ducto pancredtico, existiendo gran dilatacién proximal al
tumor y atrofia del parénquima distal. En los tumores de
la cabeza del pdncreas se obstruye no solo el conducto
pancredtico sino también el conducto colédoco ocasio-
nando una gran dilatacién de la via biliar. En la PAT las
estenosis son mds largas o eventualmente multiples, sole-
mos hallar el signo del conducto penetrante, visualizando
la senal ductal transcurriendo por el sitio de la lesién. A
diferencia del ACDP, en la PAI focal la dilatacién pre-es-
tendtica del conducto suele ser muy leve, habitualmente
sin dilatacién de ramas laterales y no se asocia a la atrofia

del pdncreas distal.*'*
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Figura 10. Diagndstico diferencial entre PAl y ACDP

10a. TC con contraste, fase parenquimatosa pancreatica: Pancreatitis autoinmune. Lesiones hipoperfundidas, multifocales, de bordes relativamente definidos, sin
expansion ni deformacion de los contornos pancreaticos (flechas blancas). Existe dilatacion del conducto pancreatico principal, pero es leve y no se asocia con atrofia
del parénquima del pancreas distal (flechas amarillas). 10b. TC con contraste, fase parenquimatosa pancreatica: Adenocarcinoma ductal. Lesion hipovascular, dnica,
de bordes imprecisos, aspecto infiltrativo (flechas blancas). Amputacion abrupta del conducto pancreatico principal en el sitio de la lesion, con dilatacion ductal
proximal a la obstruccion e hipotrofia del pancreas izquierdo.

Tabla 2.
PAI ACDP
Morfologia Contornos netos, relativamente bien delimitados. Contornos imprecisos
Sin atrofia del parénquima distal Crecimiento infiltrativo
Atrofia del parénquima distal
Contraste endovenoso Hipovascular en fase arterial Hipovascular en fase arterial
Intenso realce en fase tardia Leve realce en fase tardia
RMN. Difusion Intensa restriccion difusa o multifocal Restriccion focal
Invasion local Infrecuente Frecuente
Evaluacion ductal Estenosis largas y/o multiples Obstruccion abrupta
Signo del conducto penetrante Gran dilatacion pre-estenotica

Leve dilatacion pre-estenotica

PAI: Pancreatitis autoinmune. ACDP: Adenocarcinoma de pancreas.
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Manifestaciones extra-pancredticas en PAI 1

Considerando que la PAI tipo 1 es la manifestacién
pancredtica del compromiso sistémico por IgG4, el com-
promiso de otros érganos es un sello distintivo y un crite-
rio decisivo en el diagndstico de la enfermedad.

Colangiopatia IgG4

La via biliar es el sitio mds frecuentemente afectado,
con una prevalencia reportada de 60 a 85% de los pa-
cientes. En la enorme mayorfa de los casos existe tam-
bién compromiso del pdncreas, muy excepcionalmente
puede presentarse colangiopatia IgG4 sin afectacién
pancredtica. Los sectores comprometidos de la via bi-
liar muestran engrosamiento parietal circunferencial,
difuso, de segmentos relativamente prolongados. Exis-

Figura 11. Colangiopatia IgG4

te moderado a intenso realce post-contraste de las pa-
redes de los conductos involucrados y en la RM con
secuencias de difusién suele observarse restriccién. El
conducto colédoco distal intra-pancredtico es el sector
que se ve involucrado con mayor frecuencia y conlleva
una dilatacién leve a moderada de la via biliar proximal,
condicionando la tipica presentacién clinica de ictericia
obstructiva que suelen tener estos pacientes. Las mani-
festaciones radioldgicas pueden asemejarse a la CEP,
pero existen sutiles diferencias que contribuyen a su dis-
tincién. En la CEP predomina el compromiso de la via
biliar intrahepdtica, las estenosis son mds cortas y alter-
nan con dilataciones saculares multiples, conformando
un patrén tipo “cuentas de rosario” o “4rbol podado”,

en contraposicién de las estenosis largas y continuas de
la colangiopatia IgG

4 23-26

EI compromiso predomina en la via biliar extrahepatica, principalmente la porcion intra-pancreética del conducto colédoco, existiendo también, en menor medida,
afectacion de la via biliar intrahepatica. Existe un engrosamiento circunferencial difuso de las paredes de los ductos biliares en segmentos relativamente prolongados,
con bordes lisos, de aspecto “ahusado”. Las paredes de los conductos afectados tienen caracteristicamente una sefial hipointensa en T2 y realzan intensamente
post-contraste intravenoso. El diagnéstico imagenoldgico diferencial se realiza con la colangitis esclerosante primaria (CEP), donde las estenosis son mas cortas,
intercalandose dilataciones focales irregulares, de segmentos menos prolongados, adoptando un patron tipo cuentas de rosario. 11a. Colangio-RM: Estenosis biliares
largas, de bordes lisos, con leve dilatacién ductal proximal a las mismas. 11b. Secuencia T1 con contraste, fase portal: Engrosamiento circunferencial, difuso, con
intenso realce post-contraste intravenoso involucrando el conducto hepatico comdn y las ramas intrahepaticas.

Nefritis zo tardio y sostenido. En la RM caracteristicamente tie-

El compromiso renal ha sido reportado en un 30 a 35%
de los pacientes. Las alteraciones inflamatorias suelen ser
bilaterales, con compromiso cortical periférico, morfologfa
triangular, de bordes rectos o eventualmente redondeados.
Con menor frecuencia puede existir compromiso urotelial.
Las lesiones son hipovasculares en fase arterial, con refuer-

nen sefial hipointensa en las secuencias T1 y T2 debido al
componente fibroso, y muestran moderada restriccién a
la difusién. El diagnéstico diferencial imagenoldgico es la
pielonefritis infecciosa, sin embargo, el contexto de apa-
ricién es distinto y no genera dificultad en su adecuada
interpretacién.”’
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Figura 12. Nefritis

Paciente de sexo masculino 65 afios de edad, comienza con prurito generalizado, ictericia de mucosas y piel. En el laboratorio presenta elevacion de las enzimas
hepéticas, bilirrubina directa y total. IgG4 elevada x 4. 12a, 12h, 12¢ y 12d. TC con contraste, fase parenquimatosa pancreatica: Lesiones inflamatorias en el parénquima
de ambos rifiones, manifestadas como areas hipoperfundidas, corticales, de bordes delimitados, algunas de ellas se acompaian de retraccion parenquimatosa (flechas
blancas). Signos imagenoldgicos de pancreatitis autoinmune (flechas amarillas) y colangiopatia (flecha verde).

Fibrosis retroperitoneal

Tiene una prevalencia de 10 a 20% de los pacientes
con PAI tipo 1. Se caracteriza por la presencia de un tejido
sélido, redondeado, con aspecto de “masa”, tipicamente
rodeando a la arteria aorta — arterias iliacas y en ocasio-
nes a los uréteres, provocando uronefrosis. En RM la se-
fal en secuencias de ponderacién tisular T1y T2 varfa de
acuerdo al grado de actividad inflamatoria, mientras que
la madurez del coldgeno y la fibrosis establecida van a de-

terminar un refuerzo post-contraste tardio y sostenido.*®*

Asociaciéon con colitis ulcerosa en PAI 2

La asociacién entre la pancreatitis autoinmune tipo 2

Acta Gastroenterol Latinoam 2024;54(1):14-30

y la enfermedad inflamatoria intestinal, especialmente la
colitis ulcerosa, ha sido ampliamente descripta, estudia-
da y establecida. El Consenso Internacional de Criterios
Diagnésticos de la PAI publicado en el afio 2011 incluye
esta asociacién como criterio que contribuye al diagnds-
tico de la enfermedad. En la mayoria de los casos la PAI
se desarrolla en pacientes con diagndstico ya establecido
previamente de colitis ulcerosa, con una baja prevalencia
de instalacién sincrénica o enfermedad pancredtica prece-
diendo la intestinal. Los pacientes se presentan con cua-
dros de pancreatitis aguda, manifestando dolor abdomi-
nal epigdstrico, que no puede ser claramente relacionado
con el compromiso intestinal.??!
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Paciente masculino de 35 afios de edad, acude a la guardia por comenzar
subitamente con dolor abdominal célico y diarrea. 13a. TC con contraste in-
travenoso, fase portal. Plano coronal: Signos de colitis evidenciada por el en-
grosamiento circunferencial difuso de un segmento prolongado del colon des-
cendente, asociandose edema del tejido graso adyacente y dilatacion de las
estructuras vasculares del mesocolon (flechas blancas). Las flechas amarillas
sefialan la region corpocaudal del pancreas, con signos de edema. 13b. TC con
contraste intravenoso, fase portal. Plano axial: Las flechas blancas sefalan los
signos de colitis.

13c. TC con contraste intravenoso, fase portal. Plano axial: Las flechas blancas sefialan los signos de colitis. 13d. TRM, secuencia T2 con supresion grasa. Plano axial:
Se confirman los cambios pancreaticos identificados en la TC, caracterizados por la pérdida de la estructura parenquimatosa, modificaciones en la sefial de la region
corpocaudal con signos de edema. En forma diferida se realiza una videocolonoscopia, confirmando el diagndstico de colitis ulcerosa.

Evaluacién de la respuesta al tratamiento

Las imdgenes cumplen un papel importante en la eva-
luacién de la respuesta al tratamiento corticoide, incluso
la prueba terapéutica positiva con mejorfa imagenoldgi-
ca, representa uno de los criterios diagndsticos cardinales
por la mayoria de las gufas de recomendacién. Antes de
iniciar la prueba terapéutica se recomienda descartar en
forma exhaustiva la posibilidad de cdncer, especialmente
en las formas focales, contemplando la biopsia ecoendos-
cépica entre los gestos diagndsticos. Ambos subtipos de

la enfermedad muestran tipicamente una respuesta répi-
da y excelente, habitualmente con menor tasa de recaidas
en la PAI 2 en comparacién con el subtipo 1. El control
imagenoldgico se realiza en general a las 2 semanas de
la instauracién del tratamiento. Cuando es favorable se
identifica la disminucién de tamafo del pdncreas, la nor-
malizacién de la densidad / sefial y del patrén de realce
parenquimatoso en las secuencias post-contraste intrave-
noso. En la RM las secuencias de difusién representan un
biomarcador de respuesta, siendo el aumento de la sefial

Acta Gastroenterol Latinoam 2024;54(1):14-30
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en el mapa de ADC un excelente predictor. En cuanto a
las imdgenes ductales, una respuesta favorable se traduce
en la remisién de las estenosis, con tendencia a la res-

Figura 14. Respuesta a los corticoides

14a

titucidn del calibre ductal normal. Las manifestaciones
extra-pancredticas muestran una similar tasa de respuesta
que el pdncreas.®?-3

Paciente masculinode 33afios de edad,comienzacondolorabdominal difuso,elevacionx 3delalipasasérica,|gG4ymarcadores tumorales (Ca 19-9,CEA) enrangonormal.
Sinantecedentes de enfermedad inflamatoria intestinal. Ante la sospecha de pancreatitis autoinmune tipo 2, a la espera de estudio de ecoendoscopia, se inicia la prueba
terapéuticacon 40 mg/diade prednisona. 14a. Secuenciadifusion (DWI) al diagndstico: Restriccion enla difusion, manifestada con una sefial francamente hiperintensaen
laregioncorpocaudal.14b. SecuenciaT1 concontraste, fasearterial,al diagndstico:Lesion hipoperfundida,de bordesrelativamente bien definidos. 14¢. Difusion (DWI)alas
2 semanas del inicio del tratamiento corticoide: Significativa disminucion de la sefial de la region corpocaudal, previamente afectada. Reduccion del volumen del
parénquima involucrado. 14d. T1 con contraste, fase arterial, a las 2 semanas del inicio del tratamiento: Tendencia a la normalizacion del patron de perfusion del

cuerpo y cola del pancreas.

Conclusién

Las imdgenes no invasivas cumplen un rol central
en el diagnéstico de los pacientes con sospecha de PAI.
Existen manifestaciones imagenoldgicas tipicas con-
sistentes en aumento difuso del tamafio de la glindu-

Acta Gastroenterol Latinoam 2024;54(1):14-30

la, con bordes lisos y el signo del halo, o bien atipicas
con presentacién focal y aspecto de masa. La resonancia
magnética con contraste y colangiopancreato-RM re-
presentan las técnicas de eleccién, debido a su mayor
capacidad para la caracterizacién tisular y la valoracién



Rol del diagndstico por imdgenes en la pancreatitis autoinmune

Diego Haberman y col.

del conducto pancredtico. La evaluacién radiolégica del
compromiso de otros érganos contribuye fuertemente
a la confirmacién de la presuncién diagndstica, siendo
la via biliar el sitio mds frecuentemente afectado. En el
seguimiento de la enfermedad las imdgenes tienen un
rol muy importante en la evaluacién de la respuesta al
tratamiento con corticoides.
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