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A Pancreatite Autoimune (PAI) € uma das possiveis causas de pancreatite cronica, que cursacom
infiltrado inflamatdrio na gléndula e fibrose progressiva, podendo levar a insuficiéncia pancreatica (1).

A observacdo do quadro clinico nos permite classificar a PAlI em 2 subtipos (2,3):

e Pancreatite Autoimunetipo 1: o envolvimento pancreético € parte de uma condi¢do sistémica,
gue acomete diversos 0rgaos, relacionada ainfiltracéo por célulasimunes ricas em 1gG4 (uma sub-
fragdo da lgG). A principal caracteristica é o inflitrado linfo-plasmocitério no pancreas, com mais
de 10 células/ CGA positivas paralgG4, afibrose estoriforme e a auséncia de lesbes
granulociticas.

e Pancreatite Autoimune tipo 2: € uma doenga exclusivamente pancreatica, que pode cursar com
episodios de Pancreatite Aguda Recorrente, e que tem como caracteristica o infiltrado
granulocitico no pancreas e a auséncia de células positivas para |gG4. O diagndstico de PAI tipo 2
SO pode ser confirmado com a histologia pancredtica. Apesar de ser uma doenca restrita ao
pancreas, tem associagdo com outras condi¢des autoimunes, como as Doencas | nflamatorias
Intestinais (especialmente RCUI).

Quadro clinico

e O quadro clinico tipico da PAl (em qualquer um dos subtipos) é ador abdominal, ictericia
obstrutiva e elevacio de enzimas pancredticas e canalicul ares no sangue. E comum também o
emagrecimento associado.

e Em alguns casos pode-se encontrar massas pancreaticas ou biliares, que necessitam diagndstico
diferencial com neoplasias.

e Menos comum € a ocorréncia de pancreatites agudas de repeticdo, especialmente na PAI tipo 2 (4,
5).

e A dosagem de IgG4 > 140 mg/dl, a hipergamaglobulinemiae o FAN + podem ser marcadores
secundérios da doenca sistémica (PAI tipo 1).

Achados Radioldgicos

Associado ao quadro clinico, os achados radiol 6gicos podem corroborar o diagndstico. Cerca de 85% dos
pacientes com PAI tém alteracdes radiol 6gicas compativeis. O achado mais tipico é o edema e o aumento
pancredtico (pancreas "em salsicha') e a perda de lobulagdes, frequentemente associado a um halo

hi poatenuante na tomografia ou na ressonancia de abdome com contraste em 15-40% dos casos (6,7).
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* Imagens de arquivo proéprio

Menos frequente € o acometimento focal, com presenca de nodulacdes na glandula, podendo mimetizar
neoplasia. Essa forma é mais comum na PAI tipo 2 (35-80% de incidéncia) e o essencial € fazer o
diagnostico diferencial com processos mitéticos. (7) Nesse contexto, 0 uso de exames como o Ultrassom
Endoscopico ou a Colangiopancreatografia Retrograda Endoscdpica podem ser Uteis na tentativa de
afastar o diagndstico de processos neopl ésicos, ja que permitem a obtencdo de material para avaliacdo
histopatol dgica. (8)

Tratamento

O tratamento inicial € com corticoterapia, e ambas as formas da doenca tem boa resposta ao curso de
corticoide. O tratamento esta indicado nos casos que se apresentam com ictericia obstrutiva e dor
abdominal, forma nodular (massas pancreadticas ou biliares) , quadros simulando colangite esclerosante ou
doenca extra-pancreatica. A doseinicial pode ser fixa de 40mg/dia de prednisona (ou em torno de 0,6
mg/kg/dia) pelo periodo de 4 semanas. Apos esse periodo € recomendada uma reavaliago clinica,
laboratorial e de imagem. No caso de melhora, esta indicada a reducdo da dose de 5mg por semana até a
compl eta suspensdo da medicagéo. (5, 9)

No paciente que tenha contra-indicacdo ao uso de corticoide (especia mente os paciente com diabetes
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mellitus descompensado) o Rituximab (anti CD-20) também pode ser usado como agente de primeira
linha para inducédo de remissdo. (9, 10)

Apesar de apresentar uma boa resposta ao tratamento com corticoesterdides, ataxa de recorréncia dos
sintomas é de aproximadamente 30%. Os preditores parareicidiva do quadro sdo: altos niveis de IgG4 ao
diagnostico e acometimento de outros 6rgéos, especialmente arvore biliar. Nesses casos ainda ndo esta
claro se é necessério um tratamento adjuvante com imunomoduladores (Ciclosporina, Azatioprina,
Rituximab) ou se é necessario um tempo maior de terapia com corticoesterdides. (1, 2, 5, 9).

Tipo 1 Tipo 2
1gG4 Relacionada a lgG4 N&o relacionada a lgG4
|dade > 60 anos > 40 anos
Sex Masc > Fem Masc = Fem
1gG4 sérica Elevada Normal
Histologia Céulas1gG4 + Lesdes epiteliais
granulociticas
Taxa deremissio Alta Baixa
Extra-pancreatico Doencas relacionadas algG4 DIl (30%)
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