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RESUMEN
La pancreatitis autoinmune tipo 1 es una enfermedad de baja prevalencia siendo más frecuente en varones, se encuentra 
incluida dentro de las enfermedades relacionadas a IgG4. Esta patología puede debutar como un síndrome colestásico y el 
diagnóstico se realiza según los criterios del consenso internacional para pancreatitis autoinmune (ICDC) que incluye una 
imagen típica, serología, compromiso de otros órganos, histología y respuesta al tratamiento con corticoides. Presentamos el 
caso de una mujer de 52 años con antecedente de artritis reumatoide sin tratamiento que acude con tiempo de enfermedad 
de 2 meses caracterizado por dolor abdominal en hipocondrio derecho de moderada intensidad asociado a ictericia, coluria, 
hipocolia, xeroftalmia, xerostomía y pérdida de peso de 3 kg. Al examen físico se evidencia ictericia, hipertrofia simétrica de 
glándulas submandibulares, leve dolor en epigastrio. En los exámenes auxiliares existe patrón colestásico con hiperbilirrubinemia 
a predominio directo. En los estudios de imágenes se evidencia colédoco dilatado, con aumento difuso del volumen del 
páncreas con captación tardía de contraste. En el estudio inmunológico se evidenció IgG4 en 610 u/L y ANA 1/640. Se inició 
tratamiento con corticoides con respuesta clínica y de laboratorio favorable. En conclusión, se debe sospechar de pancreatitis 
autoinmune ante un cuadro de dolor abdominal y colestasis extrahepática con imágenes sugestivas de páncreas inflamatorio, 
en el que se deben complementar los criterios ICDC para confirmar el diagnóstico.
Palabras clave: Pancreatitis; Colestasis; Inmunoglobulina G (fuente: DeCS BIREME).

ABSTRACT
Autoimmune pancreatitis type 1 (AIP) is the pancreatic manifestation of IgG4-related disease. The most frequent presentation 
of AIP is with obstructive jaundice. For definite diagnosis of type 1 Autoimmune pancreatitis international consensus diagnosis 
criteria (ICDC) for AIP are used. ICDC criteria include pancreatic parenchymal imaging, ductal imaging, serology, other 
organ involvement, histology, and response to steroid. We report a 52-years-old woman with rheumatoid arthritis without 
treatment presented with two months of abdominal pain in up-right quadrant with moderate intensity. She also presented 
jaundice, acholia, xerophtalmia, xerostomia, and a weight loss of 5 pounds. On examination jaundice, symmetrically enlarged 
submandibular glands, and epigastric pain was observed. On laboratory, a cholestasis pattern and conjugated bilirubin 
predominance was found. CT Abdominal, CMR revealed a dilated common bile duct with a diffuse pancreatic enlargement 
with delayed enhancement. Immunological studies show a IgG4 610 u/l and ANA 1/640. The patient responds to steroid 
clinically and in the laboratorial values. In conclusion, autoimmune pancreatitis type 1 should be suspected in case of an 
obstructive jaundice with a pancreatic inflammatory image, and complete ICDC criteria for a definite diagnosis.
Keywords: Pancreatitis; Cholestasis; Immunoglobulin G (source: MeSH NLM).

INTRODUCCIÓN

La pancreatitis autoinmune (PAI) fue descrita por 
Sarles et al. en 1961 (1) y en el año 1995 Yoshida 
propone el concepto de pancreatitis autoinmune (2). 
Se describen dos tipos, la PAI tipo 1 que es una 
enfermedad caracterizada clínicamente por la 
presencia de una ictericia obstructiva o una masa 
pancreática que histológicamente presenta un infiltrado 
linfoplasmocitario y con una muy buena respuesta 
al tratamiento con corticoides, es considerada como 
parte de una enfermedad asociada a IgG4; el otro tipo 

es la PAI tipo 2 o lesión granulocítica epitelial la que se 
caracteriza por infiltrados neutrofílicos (2).

La prevalencia de pancreatitis autoinmune tipo 
1 en Japón es de 4,6 por 100 000 habitantes (2). No 
hay reportes de la epidemiología en Latinoamérica 
sin embargo existen reportes de casos aislados (3,4). En 
el Perú existe un reporte de Barreda et al. realizado 
en 1989 y que puede corresponder a un cuadro de 
pancreatitis autoinmune con compromiso de otros 
órganos (5). Se recomienda realizar el diagnóstico de la 
PAI en base a los criterios diagnósticos del consenso 

85915 Reporte de Caso (word 09).indd   254 12/10/17   08:44

Bellido-Caparó A, et alPancreatitis autoinmune tipo 1

Rev Gastroenterol Peru. 2017;37(3):254-7     255

internacional de PAI (CDCI) (Tabla 1 y 2) (1), los que 
han demostrado ser más sensibles y específicos que 
otros criterios diagnósticos descritos (JSP 2006, JPS 
2011, HISORt) (6). Se reporta el caso de una mujer, 
quien debuta con un síndrome ictérico obstructivo, 
que cumple los criterios diagnósticos de CDCI y que 
presenta una buena respuesta clínica y de laboratorio 
al tratamiento con corticoides.

CASO CLÍNICO

Paciente mujer de 52 años con antecedente de 
artritis reumatoide sin tratamiento, quien acude con 
tiempo de enfermedad de dos meses caracterizado 
por dolor abdominal en hipocondrio derecho de 
moderada intensidad que se asocia a ictericia, coluria, 
hipocolia, xeroftalmia, xerostomía y pérdida de 
peso de 3 kg aproximadamente. Al examen físico se 
evidencia ictericia, hipertrofia simétrica de glándulas 
submandibulares y leve dolor a la palpación en 
epigastrio.

En los exámenes auxiliares que se muestran 
en la Tabla 3, se evidencia patrón colestásico con 
hiperbilirrubinemia a predominio directo. En el estudio 
con tomografía abdominal se observó colédoco 
dilatado en 10 mm, con aumento difuso del volumen 
del páncreas con captación tardía del contraste (Figura 
1). En el estudio inmunológico se evidenció IgG4 en 
610 u/L (VN: 1-200) y ANA 1/640 (Tabla 4). Se inició 
tratamiento con corticoide con respuesta favorable 
clínica y de laboratorio como se puede observar en la 
Tabla 3.

DISCUSIÓN

La pancreatitis autoinmune es una enfermedad 
infrecuente, que debe ser considerada dentro del 
diagnóstico diferencial de la ictericia obstructiva, tiene 
mayor prevalencia en varones con una relación de 3 
a 1 y la edad promedio del diagnóstico es 62 años (2).

El cuadro de ictericia obstructiva que presentó 
nuestra paciente se observa en 33 a 59% de los casos 
de PAI, pudiendo estar presente el dolor abdominal en 
32% de los pacientes. Este dolor suele ser de intensidad 
leve o moderado y también se ha descrito que hasta 
un 15% de los pacientes pueden presentar pérdida de 
peso (2).

La xeroftalmia y la xerostomía presentes en el caso 
que reportamos, han sido descritas como compromiso 
de otros órganos asociados a IgG4 (sialoadenitis 
esclerosante y dacrioadenitis) las cuales están presentes 
en 14 a 39% de los pacientes con PAI; la característica 
de la sialoadenitis en un cuadro de PAI es que esta 
afecta principalmente a las glándulas submandibulares, 
a diferencia del síndrome de Sjögren que tiende a 
afectar más las glándulas parotídeas (7).

Respecto a los hallazgos en el laboratorio en 
los pacientes con PAI se describe que la elevación 
de bilirrubina total se observa entre 39 a 62% y la 

Figure 1. TAC abdominal con contraste; se evidencia 
un páncreas con un agrandamiento de forma difusa 
con el diámetro a nivel de la cola de más de 2/3 el 
diámetro transversal de la vértebra dorsal.

Diagnóstico Base primaria del diagnóstico Evidencia de imagen Evidencia colateral

PAI tipo 1 definitivo Histología Típica o indeterminado Confirmación histológica nivel 1

Imagen Típica o indeterminada Cualquier criterio nivel 1 o 2 no ductal 2 o más crite-
rios nivel 1 (incluyendo criterio ductal 2)

Respuesta a corticoides Indeterminado Nivel 1 sérico / compromiso de otros órganos + res-
puesta terapéutica o nivel 1 ductal + nivel 2 sérico + 
nivel 2 Sérico, compromiso de otros órganos o histo-
logía y con respuesta a esteroides

PAI tipo 1 probable Indeterminado Nivel 2 sérico, compromiso de órganos, o histología 
+ respuesta terapéutica.

Tabla 1. Diagnóstico definitivo y probable de PAI usado CDCI.

 PAI: Pancreatitis autoinmune.
 Modificado a partir de Shimosegawa T et al. en International Consensus Diagnostic Criteria for Autoinmune Pancreatitis (8).
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610 u/L (VN: 1-200) y ANA 1/640 (Tabla 4). Se inició 
tratamiento con corticoide con respuesta favorable 
clínica y de laboratorio como se puede observar en la 
Tabla 3.
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infrecuente, que debe ser considerada dentro del 
diagnóstico diferencial de la ictericia obstructiva, tiene 
mayor prevalencia en varones con una relación de 3 
a 1 y la edad promedio del diagnóstico es 62 años (2).

El cuadro de ictericia obstructiva que presentó 
nuestra paciente se observa en 33 a 59% de los casos 
de PAI, pudiendo estar presente el dolor abdominal en 
32% de los pacientes. Este dolor suele ser de intensidad 
leve o moderado y también se ha descrito que hasta 
un 15% de los pacientes pueden presentar pérdida de 
peso (2).

La xeroftalmia y la xerostomía presentes en el caso 
que reportamos, han sido descritas como compromiso 
de otros órganos asociados a IgG4 (sialoadenitis 
esclerosante y dacrioadenitis) las cuales están presentes 
en 14 a 39% de los pacientes con PAI; la característica 
de la sialoadenitis en un cuadro de PAI es que esta 
afecta principalmente a las glándulas submandibulares, 
a diferencia del síndrome de Sjögren que tiende a 
afectar más las glándulas parotídeas (7).

Respecto a los hallazgos en el laboratorio en 
los pacientes con PAI se describe que la elevación 
de bilirrubina total se observa entre 39 a 62% y la 

Figure 1. TAC abdominal con contraste; se evidencia 
un páncreas con un agrandamiento de forma difusa 
con el diámetro a nivel de la cola de más de 2/3 el 
diámetro transversal de la vértebra dorsal.

Diagnóstico Base primaria del diagnóstico Evidencia de imagen Evidencia colateral

PAI tipo 1 definitivo Histología Típica o indeterminado Confirmación histológica nivel 1

Imagen Típica o indeterminada Cualquier criterio nivel 1 o 2 no ductal 2 o más crite-
rios nivel 1 (incluyendo criterio ductal 2)

Respuesta a corticoides Indeterminado Nivel 1 sérico / compromiso de otros órganos + res-
puesta terapéutica o nivel 1 ductal + nivel 2 sérico + 
nivel 2 Sérico, compromiso de otros órganos o histo-
logía y con respuesta a esteroides

PAI tipo 1 probable Indeterminado Nivel 2 sérico, compromiso de órganos, o histología 
+ respuesta terapéutica.

Tabla 1. Diagnóstico definitivo y probable de PAI usado CDCI.

 PAI: Pancreatitis autoinmune.
 Modificado a partir de Shimosegawa T et al. en International Consensus Diagnostic Criteria for Autoinmune Pancreatitis (8).
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elevación de fosfatasa alcalina y gamma glutamil 
transpeptidasa en 36 a 64% (2). Los valores de IgG4 
se encuentran elevados en 68 a 92% de los casos, 
tienen una sensibilidad y especificidad de 80% y 98 
respectivamente (2). Una elevación de más de dos veces 
el valor normal es considerada como un nivel 1 en los 
criterios CDCI y es altamente sugestiva de PAI (2,8). Se 
puede evidenciar un valor de ANA positivo hasta en un 
40 a 64% de los pacientes (2).

La imagen característica de la PAI, que se considera 
como nivel 1 de los criterios de CDCI (8) es un 

agrandamiento difuso del páncreas con realce en la 
fase tardía en la TC o RM abdominal y que puede tener 
o no el signo del “reborde en cápsula” (2). El aumento 
de tamaño difuso del páncreas es definido según los 
criterios de Haga como un diámetro de cabeza de 
páncreas de más de un diámetro transversal de la 
vértebra dorsal (3 cm) o un diámetro del cuerpo y 
de la cola de más de 2/3 del diámetro de la vértebra 
transversal (2 cm) esto puede encontrarse en 33% de 
los pacientes (9). El signo del “reborde en cápsula” es un 
signo especifico de PAI y se relaciona con los cambios 
fibróticos peripancreáticos, que se puede observar 
hasta en 30% de los pacientes (1,9).

Se sugiere realizar el diagnóstico de PAI en base 
a los criterios de CDCI los que han demostrado una 
sensibilidad de 94% y una especificidad de 100% 
para PAI valores superiores comparado a los otros 

Criterio Nivel 1 Nivel 2

P Imagen
parenquimal

Típica: agrandamiento difuso parenquimal con realce 
tardío (algunas veces asociados al reborde de la capsula)

Indeterminado (atípicos).
Engrosamiento focal o segmentario con realce tardío de contraste.

S Serología IgG 4 más de 2 veces el valor normal superior. IgG 4 más de 2 veces el valor normal o superior.

OOI Compromiso 
de otros 
órganos

a. Histología de los órganos extrapancreáticos, tres de 
los siguientes

-  Infiltración linfoplasmocitaria marcada con fibrosis 
sin infiltración granulocítica.

-   Fibrosis estoriforme
-   Flebitis obliterativa
-  Células IgG4 positivas abundantes (>10 células por 

campo de alto poder)
b. Evidencia radiológica típica al menos uno de los 

siguientes:
- Estenosis de la vía biliar proximal y distal ó segmentaria 

o proximal múltiple (hiliar o intrahepática)
-   Fibrosis retroperitoneal

a. Histología de los órganos extrapancreáticos incluyendo 
biopsias endoscópicas del ducto biliar, dos de los siguientes:

- Infiltración linfoplasmocitaria marcada con fibrosis sin 
infiltración granulocitica.

-  Células IgG4 positivas abundantes (>10 células por campo 
de alto poder)

b. Evidencia física o radiológica de, al menos uno de los 
siguientes:

-  Incremento simétrico del volumen de glándulas salivares/
lacrimales.

-   Evidencia radiológica de compromiso renal.

H Histología 
del páncreas

Al menos tres de los siguientes:
-  Infiltrado linfoplasmocitario periductal sin infiltrado 

granulocítico
-   Flebitis obliterativa
-   Fibrosis estoriforme
-   Células IgG4 positivas abundantes (>10 células por 

campo de alto poder)

Dos de los siguientes:
- Infiltrado linfoplasmocitario periductal sin infiltrado granulocítico.
- Flebitis obliterativa
- Fibrosis estoriforme
- Células IgG4 positivas abundantes (>10 células por campo 

de alto poder)

RT Respuesta a 
esteroides

Prueba terapéutica: Resolución radiográfica rápida (menos de 2 semanas) demostrable o mejoría marcada de las mani-
festaciones pancreáticas o extrapancreáticas.

Tabla 2. Criterios nivel 1 y nivel 2 para PAI tipo 1 con CDCI.

 PAI: Pancreatitis autoinmune.
 Modificado a partir de Shimosegawa T et al. en International Consensus Diagnostic Criteria for Autoinmune Pancreatitis (8).

Día 1 Día 1 Día 15 Día 40

Tratamiento Inicio de 
corticoterapia

Hemoglobina 
(g/dl) 12,4

Fosfatasa
alcalina (u/l) 695 1 204 2 090 312

GGT (UI/L) 559 799 655 64
TGO/TGP (UI/L) 350/640 328/268 420/230 53/32
BT/BD 5,8/4,4 11/7,9 8,6/6,5 1,4/0,5
INR 1 1

Examen Valor
ANA 1/640 (patrón homogéneo)
IgG4 610 (valor normal: 0-203)
CA 19,9 35 (valor normal: 0-37)

Tabla 3. Exámenes auxiliares solicitados.

Tabla 4. Marcadores específicos solicitados.
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criterios diagnósticos propuestos (JSP 2006, JPS 2011, 
HISORt) (6). El uso adecuado de los criterios CDCI 
pueden evitar procedimientos innecesarios para 
el paciente como CPRE (colangiopancreatografía 
retrógrada endoscópica), ecoendoscopia y cirugía; 
la presencia de ictericia ha sido considerada 
como principal factor asociado a procedimientos 
innecesarios (10).

En nuestro paciente se realizó el diagnóstico con 
los criterios de CDCI con una imagen típica, un 
criterio serológico nivel 1, un criterio de compromiso 
de otros órganos nivel 2. Se inició el tratamiento con 
corticoides presentando una buena respuesta clínica y 
de laboratorio. La respuesta a corticoides en pacientes 
con PAI tipo 1 es de cerca el 99% de los casos, la dosis 
propuesta es prednisona 0,6 mg/kg/día (11). En el estudio 
multicéntrico de Hart et al. se observa que hasta 33% de 
los pacientes con tratamiento con corticoides presentan 
recurrencia de PAI, aunque el 77% presentan solo un 
episodio de recurrencia (12).

Nuestra paciente se encuentra recibiendo una dosis 
de mantenimiento de prednisona de 5 mg/día y hasta 
la redacción del presente documento (18 meses de 
seguimiento) no presenta recaída.

En conclusión, la pancreatitis tipo 1 es una 
enfermedad infrecuente que debe ser considerada en 
el diagnóstico diferencial del síndrome colestásico. Se 
deben utilizar los criterios CDCI para el diagnóstico y 
evitar procedimientos invasivos innecesarios.

Conflictos de intereses: Los autores declaran no 
tener conflicto de interés alguno.
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elevación de fosfatasa alcalina y gamma glutamil 
transpeptidasa en 36 a 64% (2). Los valores de IgG4 
se encuentran elevados en 68 a 92% de los casos, 
tienen una sensibilidad y especificidad de 80% y 98 
respectivamente (2). Una elevación de más de dos veces 
el valor normal es considerada como un nivel 1 en los 
criterios CDCI y es altamente sugestiva de PAI (2,8). Se 
puede evidenciar un valor de ANA positivo hasta en un 
40 a 64% de los pacientes (2).

La imagen característica de la PAI, que se considera 
como nivel 1 de los criterios de CDCI (8) es un 

agrandamiento difuso del páncreas con realce en la 
fase tardía en la TC o RM abdominal y que puede tener 
o no el signo del “reborde en cápsula” (2). El aumento 
de tamaño difuso del páncreas es definido según los 
criterios de Haga como un diámetro de cabeza de 
páncreas de más de un diámetro transversal de la 
vértebra dorsal (3 cm) o un diámetro del cuerpo y 
de la cola de más de 2/3 del diámetro de la vértebra 
transversal (2 cm) esto puede encontrarse en 33% de 
los pacientes (9). El signo del “reborde en cápsula” es un 
signo especifico de PAI y se relaciona con los cambios 
fibróticos peripancreáticos, que se puede observar 
hasta en 30% de los pacientes (1,9).

Se sugiere realizar el diagnóstico de PAI en base 
a los criterios de CDCI los que han demostrado una 
sensibilidad de 94% y una especificidad de 100% 
para PAI valores superiores comparado a los otros 

Criterio Nivel 1 Nivel 2

P Imagen
parenquimal

Típica: agrandamiento difuso parenquimal con realce 
tardío (algunas veces asociados al reborde de la capsula)

Indeterminado (atípicos).
Engrosamiento focal o segmentario con realce tardío de contraste.

S Serología IgG 4 más de 2 veces el valor normal superior. IgG 4 más de 2 veces el valor normal o superior.

OOI Compromiso 
de otros 
órganos

a. Histología de los órganos extrapancreáticos, tres de 
los siguientes

-  Infiltración linfoplasmocitaria marcada con fibrosis 
sin infiltración granulocítica.

-   Fibrosis estoriforme
-   Flebitis obliterativa
-  Células IgG4 positivas abundantes (>10 células por 

campo de alto poder)
b. Evidencia radiológica típica al menos uno de los 

siguientes:
- Estenosis de la vía biliar proximal y distal ó segmentaria 

o proximal múltiple (hiliar o intrahepática)
-   Fibrosis retroperitoneal

a. Histología de los órganos extrapancreáticos incluyendo 
biopsias endoscópicas del ducto biliar, dos de los siguientes:

- Infiltración linfoplasmocitaria marcada con fibrosis sin 
infiltración granulocitica.

-  Células IgG4 positivas abundantes (>10 células por campo 
de alto poder)

b. Evidencia física o radiológica de, al menos uno de los 
siguientes:

-  Incremento simétrico del volumen de glándulas salivares/
lacrimales.

-   Evidencia radiológica de compromiso renal.

H Histología 
del páncreas

Al menos tres de los siguientes:
-  Infiltrado linfoplasmocitario periductal sin infiltrado 

granulocítico
-   Flebitis obliterativa
-   Fibrosis estoriforme
-   Células IgG4 positivas abundantes (>10 células por 

campo de alto poder)

Dos de los siguientes:
- Infiltrado linfoplasmocitario periductal sin infiltrado granulocítico.
- Flebitis obliterativa
- Fibrosis estoriforme
- Células IgG4 positivas abundantes (>10 células por campo 

de alto poder)

RT Respuesta a 
esteroides

Prueba terapéutica: Resolución radiográfica rápida (menos de 2 semanas) demostrable o mejoría marcada de las mani-
festaciones pancreáticas o extrapancreáticas.

Tabla 2. Criterios nivel 1 y nivel 2 para PAI tipo 1 con CDCI.

 PAI: Pancreatitis autoinmune.
 Modificado a partir de Shimosegawa T et al. en International Consensus Diagnostic Criteria for Autoinmune Pancreatitis (8).

Día 1 Día 1 Día 15 Día 40

Tratamiento Inicio de 
corticoterapia

Hemoglobina 
(g/dl) 12,4

Fosfatasa
alcalina (u/l) 695 1 204 2 090 312

GGT (UI/L) 559 799 655 64
TGO/TGP (UI/L) 350/640 328/268 420/230 53/32
BT/BD 5,8/4,4 11/7,9 8,6/6,5 1,4/0,5
INR 1 1

Examen Valor
ANA 1/640 (patrón homogéneo)
IgG4 610 (valor normal: 0-203)
CA 19,9 35 (valor normal: 0-37)

Tabla 3. Exámenes auxiliares solicitados.

Tabla 4. Marcadores específicos solicitados.
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criterios diagnósticos propuestos (JSP 2006, JPS 2011, 
HISORt) (6). El uso adecuado de los criterios CDCI 
pueden evitar procedimientos innecesarios para 
el paciente como CPRE (colangiopancreatografía 
retrógrada endoscópica), ecoendoscopia y cirugía; 
la presencia de ictericia ha sido considerada 
como principal factor asociado a procedimientos 
innecesarios (10).

En nuestro paciente se realizó el diagnóstico con 
los criterios de CDCI con una imagen típica, un 
criterio serológico nivel 1, un criterio de compromiso 
de otros órganos nivel 2. Se inició el tratamiento con 
corticoides presentando una buena respuesta clínica y 
de laboratorio. La respuesta a corticoides en pacientes 
con PAI tipo 1 es de cerca el 99% de los casos, la dosis 
propuesta es prednisona 0,6 mg/kg/día (11). En el estudio 
multicéntrico de Hart et al. se observa que hasta 33% de 
los pacientes con tratamiento con corticoides presentan 
recurrencia de PAI, aunque el 77% presentan solo un 
episodio de recurrencia (12).

Nuestra paciente se encuentra recibiendo una dosis 
de mantenimiento de prednisona de 5 mg/día y hasta 
la redacción del presente documento (18 meses de 
seguimiento) no presenta recaída.

En conclusión, la pancreatitis tipo 1 es una 
enfermedad infrecuente que debe ser considerada en 
el diagnóstico diferencial del síndrome colestásico. Se 
deben utilizar los criterios CDCI para el diagnóstico y 
evitar procedimientos invasivos innecesarios.
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