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RESUMEN

La presente revision de la literatura se enfoca en exponer los principales aspectos inherentes
a la conducta diagndstica y tratamiento terapéutico de la pancreatitis autoinmune, a partir de
la indagacién en la evidencia cientifica actual. Para el desarrollo de la investigacion se
efectud una busqueda de articulos académicos en las bases de datos Medline, PubMed,
Scopus Science Direct y SciELO. Se eligieron 10 estudios mediante la aplicacion de las
directrices de revision critica para estudios cuantitativos, con el uso de descriptores como:
(“diagnostic behavior” AND “autoimmune pancreatitis”) OR (“therapeutic” AND
“autoimmune pancreatitis””) OR (“autoimmune pancreatitis”) OR (“markers for diagnostic”
AND “autoimmune pancreatitis”). Se consideraron ensayos clinicos, estudios
observacionales, revisiones sistematicas y metaanalisis. Una vez seleccionados los estudios
se elabor6 una matriz de resultados, la cual permitio clasificar y organizar la informacion
mas relevante de cada estudio para su analisis. Los resultados evidencian una amplia
variabilidad en la edad de los pacientes afectados, demostrando que la PAI puede afectar
tanto a poblacion pediatrica como adulta. La PAI tipo 1 es mas comdn en hombres de mayor
edad, mientras que el tipo 2 no existe predominio de afectacion por un sexo determinado.
Los sintomas mas comunes fueron dolor abdominal, ictericia, pérdida de peso. En los
analisis de laboratorio, se destaco la elevacion de 1gG4 en casos de PAI tipo 1. Las pruebas
de imagen revelaron hallazgos caracteristicos como aumento del tamafio del pancreas y
dilatacién de la via biliar. El tratamiento con corticoides demostré ser efectivo en la mayoria
de los casos, con buena respuesta clinica y radiolégica. Ademas, se propone un algoritmo
diagnostico terapéutico para el manejo de la PAIL. En conclusion, se evidencid la variabilidad
clinica y epidemiologica de la PAI, enfatizando la importancia de considerarla en el
diagndstico diferencial de pacientes con sintomas gastrointestinales y hepaticos. Ademas, se
confirma la eficacia de los corticoides como terapia inicial para la PAI, aunque se sefiala la
necesidad de futuros estudios para definir dosis Optimas y estrategias de tratamiento a largo
plazo. Se propone un algoritmo diagnostico y terapéutico integral para el manejo de la PAI,
destacando la importancia de una evaluacion clinica integral y el uso de herramientas
diagndsticas avanzadas como la ultrasonografia endoscopica.

Palabras claves: algoritmo, conducta diagnostica, corticoides, 1gG4, pancreatitis

autoinmune, tratamiento terapéutico.



ABSTRACT

The current literature review is dedicated to exploring the critical aspects of the diagnosis
and treatment of autoimmune pancreatitis (AIP) by examining the latest scientific
evidence. The research involved a thorough search for academic articles in reputable
databases such as Medline, PubMed, Scopus, Science Direct, and SciELO. 10 studies
were chosen by applying the critical review guidelines for quantitative studies, utilizing
specific descriptors to ensure comprehensive coverage of relevant topics related to AIP.
These topics included "diagnostic behavior" and "autoimmune pancreatitis,"
"therapeutic" approaches for AIP, "markers for diagnosing" AIP, as well as a general
search for "autoimmune pancreatitis." The selected articles encompassed a variety of
study types, including clinical trials, observational studies, systematic reviews, and meta-
analyses. Following the selection process, a results matrix was created to organize and
classify the key information from each study for detailed analysis. The results of the
review demonstrated a notable variance in the age of patients affected by AIP, indicating
that the condition can impact both pediatric and adult populations. It was observed that
type 1 AIP is more prevalent in older men, while type 2 AIP is more frequently diagnosed
in women. Common symptoms encompass abdominal pain, jaundice, and weight loss.
Laboratory analyses revealed an elevation of IgG4 levels in cases of type 1 AIP, while
imaging tests showcased characteristic findings such as pancreas enlargement and bile
duct dilation. The administration of corticosteroid treatment was largely effective in most
cases, yielding positive clinical and radiological responses. Furthermore, a
comprehensive diagnostic and therapeutic algorithm was proposed to guide the
management of AIP. In conclusion, the review underscored the clinical and
epidemiological diversity of AIP, underscoring the need to consider it in the differential
diagnosis of patients presenting with gastrointestinal and hepatic symptoms.
Additionally, while the effectiveness of corticosteroids as initial therapy for AIP was
affirmed, the review also emphasized the necessity for future research to establish optimal
dosage and long-term treatment strategies. Notably, a holistic diagnostic and therapeutic
algorithm was put forth, highlighting the critical role of a comprehensive clinical
evaluation and the utilization of advanced diagnostic tools, such as endoscopic
ultrasonography, in the management of AIP.

Keywords: algorithm, diagnostic procedure, corticosteroids, IgG4, autoimmune

pancreatitis, therapeutic treatment.
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CAPITULO I. INTRODUCCION

El sistema inmune tiene como funcion proteger al cuerpo humano de la invasion de
agentes externos y de la aparicion de enfermedades. Para ello estd compuesto por un
entramado de células, 6rganos y proteinas que ejercen de forma satisfactoria esta funcion.
La respuesta inmunologica se centra en dos elementos fundamentales, la produccion de un
proceso inflamatorio que impide la progresion del germen y la produccién de anticuerpos
que facilita la destruccion del agente externo facilitado por la identificacion del complejo
antigeno anticuerpo. (1),(2)

Generalmente el funcionamiento es adecuado y estable, sin embargo, en ocasiones
existe una disfuncion del funcionamiento del sistema inmune y se produce una disrupcion
de su equilibrio funcional; cuando esto sucede aparecen enfermedades de tipo autoinmune.

©)

Las enfermedades de tipo autoinmune son un conjunto de afecciones que se
caracterizan porque su mecanismo etiopatogénico es el propio sistema inmune; es decir, la
respuesta inmune no identifica ningn agente externo y toda la reaccién inflamatoria y la
produccion de anticuerpos es en contra de las propias estructuras del cuerpo humano. En
estas enfermedades se producen autoanticuerpos y procesos inflamatorios mantenidos, como
expresion de la activacion de linfocitos By T respectivamente. (4)

Varias son las enfermedades que tiene un mecanismo autoinmune incluido; las
enfermedades reumaticas como son el lupus eritematoso sistémico, la artritis reumatoide, las
espondiloartropatias y otras; todas ellas son enfermedades sistémicas e incluyen afectacion
de varios 6rganos y sistemas de organos. En otras ocasiones el proceso autoinmune afecta
especificamente un 6rgano; dentro de ellas se encuentran la hepatitis autoinmune y la
pancreatitis autoinmune (PAI) entre otras. (4),(5)

La PAI es un trastorno autoinmune que inflama al pancreas, aunque en ocasiones
puede afectar otros 6rganos. Se describen dos subtipos diferentes, que independientemente
de su presentacidn se caracterizan por un dolor abdominal de intensidad variable que entrafia
un alto riesgo que pone en peligro inminente la vida del paciente. (5)

Su diagnostico es dificil, varias son las enfermedades incluidas dentro del diagnostico
diferencial de la enfermedad y mas dificil aun es establecer el tratamiento; la accion
temprana, basada en el diagndstico oportuno y la terapia adecuada son cruciales para mitigar
los riesgos y las consecuencias adversas de un cuadro clinico complicado. (5,6)

Por lo tanto, resulta importante y fundamental mantener una adecuada actualizacion
de los aspectos diagnosticos y terapéuticos de la patologia. Solo de esta forma se podra estar
alerta ante los primeros sintomas y signos que indiguen presencia de PAI; en ese caso la
accion terapéutica puede significar la delgada linea entre la vida y la muerte del paciente.
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1.1. Antecedentes

Un estudio observacional, transversal realizado por Reyes et al. (2021). Se examinaron
los historiales médicos de pacientes pediatricos con diagnostico de pancreatitis créonica
idiopatica, y se realizaron mediciones séricas de 1gG4 para ampliar la comprension de esta
enfermedad en el ambito pediatrico. Los resultados obtenidos a través de este estudio
documentaron cuatro casos pediatricos con pancreatitis cronica idiopatica. Los principales
sintomas manifestados fueron el dolor abdominal, nduseas y vomito. Las imagenes
radioldgicas revelaron aumento del tamafio pancreético, densidad grasa peripancreatica
elevada, vesicula biliar dilatada y la ectasia del conducto pancreatico principal. Es
importante sefialar que los niveles de 1gG4 en todos los pacientes se encontraban por debajo
de 135 mg/dL.

Las conclusiones extraidas del estudio antes mencionado resaltan las diferencias en la
presentacion de la PAI entre nifios y adultos. Aunque en adultos la determinacion de 1gG4
sérica tiene un alto valor diagndstico, en el ambito pediatrico la elevacion de 1gG4 se observa
solo en el 22% de los casos. Ademas, se destaca que, al igual que en adultos, la determinacion
de 1gG4 mayor a 135 mg/dL respalda fuertemente el diagnéstico de PAI, aunque cifras
normales no excluyen la posibilidad de esta enfermedad. La necesidad de informar
detalladamente los datos obtenidos de evaluaciones clinicas, analisis de laboratorio, estudios
de imagenologia, procedimientos endoscopicos e informes anatomopatoldgicos en edades
pediatricas se subraya como esencial para favorecer la categorizacion adecuada de estos
pacientes en futuros proyectos de investigacion. (7)

El estudio realizado por Pasqua et al. (2021) presenta tres casos clinicos que ilustran
situaciones de pacientes con condiciones pancreaticas complejas, demostrando un
componente autoinmune y una respuesta positiva al tratamiento con corticoides. Ademas, se
realiza una revision bibliogréfica que aborda el diagndéstico y tratamiento de la PAI, asi como
otras condiciones menos frecuentes que comparten la caracteristica de responder bien al
tratamiento con corticoides. La intencidon es arrojar luz sobre la complejidad diagnéstica y
terapéutica de estas condiciones pancreaticas y proporcionar una vision mas completa de las
entidades que pueden beneficiarse de la intervencion con corticoides.(8)

Se encontré otro estudio el cual fue realizado por Encinas y Corral (2022) en el cual
se centraba en la revision de imagenes de pacientes con PAI, en donde se llegaron a las
siguientes conclusiones: Existen dos subtipos de PALI: tipo 1, mas frecuente en pacientes de
mayor edad, asociada a niveles elevados de 1gG4 en suero y con manifestaciones
extrapancredticas que afectan drganos como la via biliar, rifiones, pulmones y retroperitoneo.
La PAI tipo 1 presenta recurrencias con cierta frecuencia. Por otro lado, la PAI tipo 2, méas
prevalente en pacientes de corta edad, no se asocia con niveles elevados de 1gG4 y puede
vincularse a enfermedades inflamatorias intestinales (Ell). Ademas, la PAI tipo 2 presenta
una rareza en las recurrencias.
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1.2. Planteamiento del problema

La PAI es una enfermedad considerada como con una baja frecuencia en poblacion
sana; sin embargo, suele aparecer como complicacion en otras enfermedades autoinmunes
en las cuales puede llegar a presentarse en hasta el 10 % de este tipo de pacientes; teniendo
en cuenta ambos elementos, y la dificultad para llegar a su diagnostico definitivo puede
considerarse como una enfermedad relativamente frecuente.

La similitud de sus sintomas con el cancer de pancreas hace que en ocasiones el
diagnostico de la enfermedad sea tardia y que puedan aparecer consecuencias directas e
indirectas que expongan la salud de los pacientes comprometiendo su vida; ante esta
situacion lo ideal seria actualizar a los profesionales de la salud para mantener alerta la
sospecha clinica y poder llegar a realizar un diagnostico precoz de esta afeccion.

Otro de los elementos que es importante tener en cuenta es el esquema terapéutico a
utilizar, si bien es cierto que el uso de esteroides puede generar distintos eventos adversos,
ese tipo de medicamentos constituye la opcidn terapéutica preferente para el tratamiento de
la patologia. Su utilizacion correcta no solo es esencial para el control del proceso
inflamatorio agudo que caracteriza la enfermedad; sino también para mitigar el riesgo de
manifestacion de complicaciones y evitar las recidivas de la enfermedad.

Teniendo en cuenta estos elementos destaca la necesidad de mantener una adecuada
actualizacién de los referentes médicos de la enfermedad; esta es la Unica alternativa viable
al diagnostico temprano de la enfermedad y a la adopcién de esquemas terapéuticos
adecuados desde el punto de vista cientifico. En Ecuador existe desconocimiento cientifico
sobre los elementos antes mencionados de la pancreatitis aguda; por lo que es necesario
actualizar los elementos correspondientes al manejo diagnostico y terapéutico de la
enfermedad.

En consideracion a las dificultades que se tiene para diagnosticar PAI, a sus efectos, a
la necesidad de instaurar un esquema terapéutico adecuado para disminuir el riesgo de
aparicion de complicaciones, al elevado porcentaje de recidivas y a la poca existencia de
estudios en Ecuador que aborden los elementos diagndsticos y terapéuticos de esta
enfermedad; se plantea efectuar este estudio con el objetivo de realizar una revision
bibliografica para obtener informacion actualizada sobre los procedimientos diagnésticos y
terapéuticos de la PAI.

1.3. Justificacion

El proposito de este trabajo de investigacion es realizar una revision bibliografica para
obtener informacién actualizada sobre la conducta diagndstica y terapéutica de la PAI. Se
busca describir las caracteristicas clinicas, epidemiologicas y diagndsticas de esta
enfermedad, asi como los principales grupos farmacoldgicos utilizados en su tratamiento.

La relevancia de este trabajo investigativo radica en su contribucién al avance del
conocimiento médico, especificamente en el campo de la PAIL. Al comprender mejor las

15



caracteristicas clinicas y los enfoques terapéuticos disponibles, los profesionales de la salud
podran mejorar la precision en el diagnostico, personalizar los tratamientos y, en ultima
instancia, mejorar la calidad de vida de los pacientes afectados por esta enfermedad. La
importancia se reflejara no solo en la préactica clinica, sino también en la posibilidad de
identificar areas de investigacion futuras que puedan ampliar ain mas nuestro entendimiento
de esta patologia.

La realizacion de este trabajo es factible debido a la abundante disponibilidad de
literatura cientifica actualizada en el campo de la PAI. La existencia de revistas
especializadas, bases de datos electronicas y estudios previos facilitara la recopilacion de
informacion actualizada y de calidad. Ademas, la colaboracion de un tutor y la utilizacién
de metodologias de revision sistematica permitiran abordar de manera efectiva los objetivos
planteados. Por ultimo, la investigadora posee las competencias necesarias para sintetizar
los hallazgos y formular recomendaciones.

Los principales beneficiarios de este estudio seran los pacientes con pancreatitis
autoinmune, ya que permitird mejorar su diagndstico y tratamiento. Asimismo, los
profesionales de la salud, incluyendo médicos especializados en gastroenterologia y
hepatologia, asi como investigadores y estudiantes en el campo de la medicina. La
informacion recopilada proporcionara a estos actores herramientas valiosas para mejorar la
toma de decisiones clinicas, asi como para la generacion de nuevas hipotesis y lineas de
investigacion en el &mbito de la pancreatitis autoinmune. Finalmente, servird como linea
base para futuras investigaciones sobre esta enfermedad.

1.4. Objetivos

141 General
Realizar una revision bibliografica para obtener informacion actualizada sobre la
conducta diagndstica y terapéutica de la pancreatitis autoinmune.

1.4.2 Especificos
e Describir las caracteristicas clinicas, epidemioldgicas y diagndsticas de la
pancreatitis autoinmune.
e Describir los principales grupos farmacoldgicos utilizados en el tratamiento de la
pancreatitis autoinmune.

e Disefar un algoritmo diagnostico y terapéutico para el manejo de la pancreatitis
autoinmune.

16



CAPITULO Il. MARCO TEORICO

2.1. Pancreatitis autoinmune

2.1.1 Definicion

“La PAI es una forma poco frecuente de pancreatitis cronica (4-6 % de los casos),
secundaria a un proceso fibro-inflamatorio mediado por un mecanismo autoinmune,
asociado a una elevacion en los niveles de IgG4” (9).

La PAI es una enfermedad inflamatoria, que afecta fundamentalmente al pancreas y
sus conductos excretores y que conceptualmente se asocia a procesos o enfermedades de tipo
autoinmune. La enfermedad fue descrita por primera vez en el afio 1995 por el investigador
japonés Yoshida. Inicialmente fue considerada como un tipo de pancreatitis cronica asociada
a manifestaciones clinicas de afectacion del sistema inmune. En la figura 1 se puede observar
el pancreas y los conductos a los cuales ataca la PAL.

Conductos
biliares

Higad

Intestino |
delgado

. Conducto hepatico
~—comun
la biliar

Pancreas

>Conducto
colédoco

Intestino delgado 4‘ ,

Figura 1. Pancreas y sus conductos excretorios
Fuente: Yokode et al. (10)

\

Sin embargo, en la actualidad existe evidencia que permite plantear que la PAI es una
patologia autoinmune sistémica que interviene sobre el pancreas como expresion local, pero
también a otros 6rganos, entre ellos se encuentran el conducto biliar, el retroperitoneo y los
ganglios linfaticos, siendo ésta considerada la expresion sistémica de la enfermedad. 6)

2.1.2  Tipos de PAI

Desde el punto de vista clasificatorio se describe la PAI tipo 1 y 2. El tipo 1, se
caracteriza por una afectacion sistémica que incluye, ademas del pancreas a las glandulas
salivales, conductos biliares, rifiones y ganglios linfaticos. Por su parte, en la PAI tipo 2 el
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tipo de afectacidn puede considerarse como local, ya que solo se afecta el pancreas. De forma
general, el tipo 1 es el de mayor frecuencia de presentacion, llegando a representar casi el 80
% del total de casos. (3),(4),(11)

La PAI tipo 1y dos tienen criterios histopatologicos y datos clinicos diferentes los
cuales se los detalla en la tabla 1.

Tabla 1. Criterios Clinicos e histopatoldgicos de la pancreatitis autoinmune

PAITIPO 1 PAI TIPO 2

Sexo Masculino > Femenino Masculino = Femenino

Edad Mayores (6% década) Jovenes (4 década)

Clinica Ictericia obstructiva indolora, Ictericia obstructiva indolora,
pancreatitis aguda, dolor pancreatitis aguda, dolor abdominal
abdominal

Histologia Infiltrados  linfoplasmocitarios Lesiones epiteliales granulociticas
periductales ricos en 1gG4

1gG4 Elevados niveles de 1gG4 en suero  Normal
y tejido afectado

Afectacion Presente (Via biliar, rifiones, Ausente (salvo Colitis ulcerosa)
glandulas salivares,

extrahepatica retroperitoneo.)

Respuesta al Excelente. Frecuente recurrencia  Excelente. No recurrencia (rara)
tratamiento
(esteroides)

Fuente: Encinasy Corral (9)

En la actualidad se han detectado condiciones predisponentes para esta enfermedad,;
en el caso especifico de la PAI tipo 1 se describe un predominio por el sexo masculino y en
pacientes de edad avanzada. En el caso de tipo 2 se describe como factores de riesgo la edad
superior a los 40 afios y la presencia de enfermedades inflamatorias del intestino como es el
caso de la colitis ulcerativa idiopatica; en este tipo de la enfermedad no existe predominio
de afectacion por un sexo determinado. (2,5,12),(7)

Desde el cuadro clinico observado la enfermedad presenta, independiente de su tipo
presentard como sintoma principal en dolor abdominal, especificamente en hemiabdomen
superior. Las manifestaciones clinicas de tipo 1 de PAI son muy similares al del cancer de
pancreas e incluyen fundamentalmente la presencia de heces fecales palidas, ictericia en
mucosas Yy piel, nduseas y vomitos, pérdida de apetito o sensacion de llenura, debilidad,
cansancio extremo, y perdida de peso por causa desconocida. La hepatitis autoinmune tipo
2 se caracteriza por cuadros recurrentes del tipo 1 de esta enfermedad. (4,12,13)

Las complicaciones de la enfermedad incluyen insuficiencia exocrina pancreatica,
estenosis pancreatica y del conducto biliar, diabetes mellitus insulinodependiente, y las
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calcificaciones pancreaticas o calculos. El diagnostico se fundamenta en estudios
imagenologicos como en la ecografia abdominal, tomografia axial computarizada y en la
resonancia magnetica nuclear; también resulta de utilidad la realizacion de una serologia
donde se identifica el aumento de la 1gG4; el cual es un marcador de PAI tipo 1
fundamentalmente. (6,11,14)

2.1.3 Diagnéstico de la PAI

Para el diagnostico de la pancreatitis autoinmune (PAI), no hay una prueba especifica.
Sin embargo, se pueden utilizar diversos biomarcadores y criterios para confirmar el
diagnostico y diferenciar la PAI de otras enfermedades, como el adenocarcinoma de
pancreas. Algunos de los biomarcadores y criterios utilizados en el diagnostico de la PAI
incluyen:

Histologia: La biopsia pancreatica puede mostrar infiltrados de células IlgG4 y lesiones
granulociticas epiteliales en el tipo Il de la PAI. (15)

Imagen: La resonancia magnética (RM) puede ser de mucha Gtilidad para confirmar el
diagnostico y realizar el seguimiento terapéutico de la PAI.(16)

Serologia: La 1gG4 es un marcador de gran utilidad para confirmar el diagndstico y
detectar pacientes con enfermedad muy avanzada. (7)

Afectacion de otros drganos: La PAI tipo 1 puede afectar otros érganos como las
glandulas salivales, via biliar, ganglios linfaticos, o el rifidn.

Respuesta al tratamiento con corticoides: El tratamiento de la PAI implica la
administracion de corticoides, por lo que un diagnostico certero es crucial para evitar
intervenciones quirdrgicas innecesarias. (10)

Es decir, en el proceso diagnostico, se valora la combinacion de cinco pilares
fundamentales: la evaluacion histologica, los estudios de imagenes, la serologia, la
observacion del dafio de otros 6rganos, y la respuesta del paciente al tratamiento con
corticoides, estableciéndose asi los criterios HISORt. Estos criterios forman la base de un
algoritmo que guia el diagnostico, permitiendo una aproximacién integral y precisa a la
identificacion de condiciones meédicas especificas. En la figura que se presenta a
continuacién se puede observar el algoritmo diagndstico simplificado propuesto por una
clinica especializada en enfermedades pancreéticas (Clinica Mayo). (15)
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Figura 2. Algoritmo diagnostico
Fuente: Enjuto et al. (15)

El diagndstico de PAI también se puede establecer bajo los criterios diagnosticos
establecidos por la Sociedad Pancreatica Japonesa. A continuacion, se puede observar los
mismos.

1. Obstruccion parcial o segmentada del conducto principal pancreatico con contornos
irregulares en sus paredes y agrandamiento difuso o localizado del pancreas mediante
estudios de imagen, entre ellos la ultrasonografia abdominal (US), tomografia
computarizada (TC) y resonancia magnética (RM).

2. Niveles séricos elevados de y-globulina, IgG o IgG4, o presencia de autoanticuerpos,
como anticuerpos antinucleares y factor reumatoide.

3. fibrosis interlobular marcada e infiltracion marcada de linfocitos y células plasmaticas
en el periductal, ocasionalmente con foliculos linfoides en el pancreas.

Para el diagndstico de pancreatitis autoinmune, el criterio 1 debe estar presente, junto

con el criterio 2, y/o 3. Sin embargo, es necesario excluir enfermedades malignas como el
cancer de pancreas o biliar. (17)
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Tomando en consideracion los criterios antes mencionados las caracteristicas
observadas en las imagenes radiologicas pueden ser cruciales en la diferenciacion de
diagndsticos. Entre las pruebas complementarias que ofrecen una mayor orientacion hacia
el diagnostico definitivo se encuentran la tomografia axial computarizada (TAC) y la
colangiopancreatografia retrograda endoscépica (CPRE).

En este contexto al llevar a cabo una TAC o RM, la deteccidon de un incremento
generalizado en el tamafio de la glandula pancreética, con limites uniformes y realce
posterior, ya sea con o sin la presencia de un anillo similar a una capsula, constituye un
hallazgo altamente indicativo de PAI. (18). Estos aspectos se pueden observar en la figura
que se presenta a continuacion.

it . Oce

Figura 3. Hallazgo altamente indicativo de PAI
Fuente: Senosiain y Foruny (18)

Sin embargo, estos hallazgos no son determinantes ya que solo se presenta en el 19-
27% de la PAL. Por lo tanto, la obtencion de tejido del pancreas es fundamental para
establecer el diagndstico de PAI. Sin embargo, existe controversia sobre cuél es el método
mas adecuado para obtener esta muestra. En muchos casos, el diagnéstico se realiza tras el
analisis de la pieza obtenida mediante pancreatectomia, un procedimiento quirdrgico que
conlleva riesgos significativos de morbilidad y mortalidad. En la figura que se muestra a
continuacién se puede observar una pancreatectomia.

Pancreatectomia distal Pancreatectomia distal

-

Figura 4. Pancreatectomia
Fuente: Yokode et al. (10)
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Como alternativa menos invasiva, se considera la obtencién de biopsias mediante
puncién percutanea o guiada por ultrasonografia endoscopica (USE). La USE es cada vez
mas atractiva, ya que permite realizar un examen endosonogréfico del pancreas mientras se
realiza la puncion bajo control directo, con una baja tasa de complicaciones (figura 5).

Figura 5. Ultrasonografia endoscopica
Fuente: Fundacién Nacional del Pancreas (19)

Las biopsias permiten obtener un cilindro de tejido para el estudio histologico y la deteccion
de células 1gG4 mediante inmunohistoquimica (IHQ). En la figura 6 se puede observar un
patron de pancreatitis.

Fuente: Pasqua et al. (8)

2.1.4  Biomarcadores para el diagndstico de PAI

19G4

Los anticuerpos 1gG4 forman anticuerpos biespecificos mediante el intercambio de
brazos Fab, que funcionan como anticuerpos monovalentes (esto se puede observar en la
Figura 2). Estos anticuerpos modificados pueden unirse a dos antigenos diferentes; sin
embargo, no pueden activar el sistema del complemento clasico. Ademas, estos anticuerpos
asimétricos no pueden formar complejos inmunes. Estas caracteristicas sugieren que los
anticuerpos 1gG4 tienen mas probabilidades de ser antiinflamatorios que proinflamatorios.
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Figura 7. Mecanismo Unico por el cual los anticuerpos 1gG4 se vuelven biespecificos mediante el
intercambio de brazos Fab
Fuente: Yokode et al. (10)

Para diferenciar entre PAI y cancer de pancreas, Hamano et al. propuso el uso de un
valor de corte de 135 mg/dL para las concentraciones séricas de 1gG4, lo que proporcion6
una sensibilidad del 95% (19/20) y una especificidad del 97,1% (68/70). Sin embargo,
Ghazale et al. estudiaron a 510 pacientes, incluidos 45 con PAL, e informaron que un nivel
sérico elevado de 1gG4 > 140 mg/dl tenia una sensibilidad de sélo el 75,6 % (34/45) y una
especificidad del 93,1 % (433/465). Ademas, el 9,6% (13/135) de los pacientes con cancer
de pancreas tenian niveles séricos elevados de 1gG4. Los niveles de 1gG4 no son Utiles para
el diagnostico de PAI tipo 2. Por lo tanto, la IgG4 elevada no puede utilizarse como Unico
marcador para el diagndstico de PAI. Es decir, la combinacion de 1gG4 con otros
biomarcadores podria ser til para el diagnostico de PAL. (10).

2.1.5 Tratamiento de la PAI

El tratamiento consiste en la administracion, por tiempo prolongado, de dosis de
esteroides. Generalmente se comienza con dosis entre 0,5 a 1 mg/kg/dias y se comienza a
disminuir paulatinamente después de 8 semanas de administracion. AUn no existe un
consenso en torno al uso de inmunosupresores como es el caso de la Azatioprina. Se describe
gue en no pocas oportunidades existe recaida de la enfermedad en pacientes que suspenden
el esteroide, principalmente en pacientes con PAI tipo 2. (6) (8)
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CAPITULO IIl. METODOLOGIA

3.1.  Tipo de investigacion

Se llevé a cabo una investigacion no experimental, descriptiva, documental,
transversal y retrospectiva, que consistio en la realizacion de una revision bibliografica no
sistematica orientada a la obtencidn de informacion actualizada relacionada con el manejo
diagndstico y terapéutico de la pancreatitis autoinmune (PALI).

3.2. Enfoque

La investigacion tuvo un enfoque cualitativo, dado que el objetivo principal de la
investigacion no se centré en la recopilacion de datos cuantificables, sino mas bien en
recabar y examinar informacion de atributos que permitieron realizar una caracterizacion de
la PAI, enfocada principalmente en el diagnostico y tratamiento. En este sentido el enfoque
cualitativo ofrecid la flexibilidad necesaria para explorar investigaciones clinicas, estudios
de casos y enfoques terapéuticos, contribuyendo a una imagen mas completa y rica de la
gestion de la enfermedad.

3.3.  Alcance de la investigacion

El alcance del estudio fue descriptivo, ya que se centro en describir las caracteristicas
clinicas, epidemioldgicas y diagnosticas de la PAI, asi como de los principales grupos
farmacologicos utilizados en el tratamiento de esta enfermedad. El estudio de estos
elementos permitio disefiar un algoritmo diagndstico y terapéutico para el manejo de la PAI
que podria generalizarse y establecerse como posible protocolo de actuacion, minimizando
la morbimortalidad por la enfermedad y garantizando elevados estandares de calidad en la
atencion a los pacientes afectados por esta patologia.

3.4. Disefio

La presente investigacion se baso en el disefio de revision bibliografica no sistemaética,
ya que su principal objetivo se centrd en obtener informacion actualizada sobre el manejo
diagnostico y terapéutico de la PAI. Para ello se obtuvo informacién de investigaciones,
articulos cientificos y estudios publicados previamente.

3.3.  Poblacion

La poblacion del estudio estuvo constituida por el total de investigaciones publicadas
en articulos, relacionadas de forma directa o indirecta con el tema de investigacion; haciendo
énfasis en la descripcion de los elementos clinicos, epidemiol6gicos, diagndsticos y
terapéuticos de la PAI. Se utilizaron fuentes de informacion primaria y secundaria, como
tipos de documentos se priorizd el uso de libros de texto, articulos publicados en revistas
indexadas, protocolos de actuacion, guias terapéuticas.

3.4.  Muestra de investigacion

La muestra de investigacion quedd conformada por la totalidad de documentos que se
identificaron durante la revision inicial y que cumplieron con los criterios de inclusién
establecidos.
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Criterios de inclusion

Tiempo de publicacion no mayor a los 5 afios; a excepcion de los libros de textos
en los cuales se permitira un tiempo de publicacién de hasta 10 afios.

Estudios en idioma espafiol e ingleés.

Eje central de investigacion relacionado directamente con el problema de
investigacion y objetivos propuestos para el estudio.

Articulos inherentes a ensayos clinicos, ensayos controlados aleatorios, estudios
observacionales, revisiones sistematicas y metaanalisis.

Documentos en los cuales se identifique un esquema metodoldgico adecuado, sin
presencia de sesgos de inclusién o publicacion.

Estudios y publicaciones de acceso libre.

Criterios de exclusion

Estudios de mas de 5 afios de antigliedad.

Estudios realizados en animales.

Publicaciones no relevantes (tesis, reportes de casos y otros) o no pertinentes (no
atafien al tema).

Articulos no disponibles a texto completo.

En idiomas diferentes a inglés y espafiol.

Publicaciones con informacion no relevante.

Se empled un flujograma de identificacion y seleccién de documentos que incorpord

una serie de criterios disefiados para cumplir con los requisitos de inclusion definidos para
la literatura utilizada. Cada documento que formo parte de la muestra de investigacion fue
leido en su totalidad, y a partir de este proceso, se selecciond la informacién considerada Util
y relevante para alcanzar los objetivos del estudio.

Identificado

Cribados

Elegibles

Incluido

f

Documentos identificados en las bases de datos bibliograficas. n=1164

[

Registros excluidos correspondientes a estudios en animales = 244 < n =920

—

|

Publicaciones con antigiiedad mayor a 5 afios = 740
!
Acrticulos excluidos por no cumplir los criterios de inclusion:

e Documentos que no son relevantes (tesis, documentos, reportes de casos

y otras publicaciones similares) o articulos no pertinentes = 135
¢ No encontrados a texto completo = 12 n=10
e Publicados en otros idiomas = 9
e Articulos que no presentan resultados acordes al tema =14
e Articulos repetidos o duplicados (recuperados en mas de una base

biblioaréafica) = 4

¥
NUmero de total de articulos seleccionados para la revision n=10

Figura 8. Esquema de seleccion de articulos
Fuente: Elaborado por Mishel Chinchi
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3.5.  Técnicasy procedimientos de investigacion

La revision documental fue la técnica de investigacion utilizada, esta técnica permitio
realizar una basqueda de informacidn cientifica actualizada con documentos relacionados
con el tema de investigacion propuesto. Los documentos se centraron en los elementos
relacionados con las caracteristicas clinicas, epidemioldgicas, diagndsticas y terapéuticas de
la PAI. La informacion que se recopild fue utilizada para dar respuesta a los objetivos
propuestos en el estudio.

Se utilizaron métodos de investigacion dentro del nivel tedrico y empirico, los que
estuvieron directamente relacionados con el alcance y enfoque propuestos para la
investigacion. Dentro de los métodos que se utilizaron destacan el analitico sintético y el
inductivo deductivo. EI método analitico sintético implica el desglose y la evaluacion
detallada de los componentes de un fendmeno para luego sintetizar esa informacion en una
comprension global. En este caso, se analizaron criticamente los diferentes aspectos de la
pancreatitis autoinmune, incluyendo su fisiopatologia, manifestaciones clinicas, métodos de
diagnostico, opciones terapéuticas y resultados clinicos. Por su parte, el método inductivo
deductivo se basa en el razonamiento ldgico que avanza desde lo particular hacia lo general
y viceversa. En el contexto de la investigacion sobre pancreatitis autoinmune, el enfoque
inductivo implicé la recopilacion y el analisis de datos especificos relacionados con la
enfermedad, como casos clinicos, estudios de laboratorio y hallazgos radioldgicos. A partir
de estos datos especificos, se desarrollaron observaciones y patrones que permitieron
establecer un algoritmo diagnostico y terapéutico que es uno de los objetivos de la presente
revision bibliogréafica.

La revision bibliografica se centrd en el acceso a informacion publicada en la web con
destaque para articulos cientificos publicados en revistas indexadas en base de alto impacto
(Medline, PubMed, Scopus Science Direct) y bases de datos regionales (SciELO, Lilacs).
Para realizar la busqueda bibliografica se utilizd herramientas avanzadas de busqueda de
informacion dentro de las que se destaca la utilizacion de descriptores de salud en inglés y
espafol y operadores booleanos. Cada uno de ellos seran usados de manera individual y
combinada para aumentar el rango de bdsqueda y optimizar sus resultados.

Los términos de busqueda establecidos a partir de las palabras clave y los operadores
booleanos fueron los siguientes: (“diagnostic behavior” AND “autoimmune pancreatitis™)
OR (“therapeutic” AND “autoimmune pancreatitis”) OR (“autoimmune pancreatitis””) OR
(“markers for diagnostic” AND “autoimmune pancreatitis™).

3.5. Procesamiento de la informacion

Toda la informacion obtenida de la revision bibliografica se incluy6 en un modelo de
recoleccion de informacion, especificamente en una matriz de resultados la cual esta
constituida por numero de orden del articulo, autor y afio, tipo de estudio, método de
diagnostico, tratamiento utilizado y resultados principales. Esta matriz permitid
homogeneizar y organizar la informacién mas relevante de cada estudio para su analisis.
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La informacion recopilada se analizd6 minuciosamente para obtener resultados de
investigacion. A partir del analisis de los resultados, se formularon conclusiones y se
emitieron recomendaciones relacionadas con el problema de investigacion, orientadas a la
solucion parcial o total del problema planteado.

En respuesta a los hallazgos publicados en las publicaciones consultadas y con la
finalidad de agregar un aporte a la difusion del estado del arte actual respecto a la PAI se
procedio a elaborar un algoritmo diagndstico y terapéutico. Dicho algoritmo consiste en un
enfoque sistemético que guia la evaluacion clinica, las pruebas de laboratorio y las imagenes
para confirmar el diagndstico de PAI y establecer un plan de tratamiento adecuado. El
algoritmo también incluye pautas de seguimiento para monitorizar la respuesta al tratamiento
y ajustar la gestion segln sea necesario. En Gltima instancia, este algoritmo pretende servir
como una herramienta practicay Gtil para los profesionales de la salud en el abordaje efectivo
y multidisciplinario de la pancreatitis autoinmune.

3.6.  Consideraciones éticas

Se respetan los derechos de autoria en la informacion obtenida y utilizada para el
estudio. Adicionalmente no se incluyeron datos personales que permitan la identificacion de
los pacientes, aunque estos estén incluidos en los textos revisados. Los resultados del estudio
y los datos obtenidos fueron utilizados unicamente con fines investigativos. Estos elementos
formaron parte de los principios éticos con los que se trabajo en la investigacion.
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CAPITULO IV. RESULTADOS Y DISCUSION
4.1 Resultados

Andlisis de los resultados

Una vez seleccionados los articulos de mayor relevancia, se procedio a analizar los
datos de cada uno de ellos mediante una tabla que contiene la informacion de interés,
haciendo énfasis en los resultados de cada investigacion consultada. En la Tabla 2 se
presentan la informacidn del autor y afio de publicacion, el tipo de estudio, las caracteristicas
de los participantes/ pacientes, el tratamiento y los resultados obtenidos.
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Tabla 2. Estudios seleccionados en la revisién y sus principales resultados.

No.

Autor y afo

Tipo de
estudio

Caracteristicas de los
participantes/pacientes

Resultados

Masaki et al.
(2021)(21)

Revision
sistematica y
metaanalisis

Pacientes
pancreatitis
autoinmune

con

Sintomas: Molestias abdominales, dolor, fatiga, y pérdida de apetito.

Pruebas para diagndstico: Pruebas de laboratorio: mostraron elevacion de la bilirrubina, enzimas hepaticas
(TGO, TGP y amilasa). Eco abdominal: no revel6 hallazgos anormales, (evaluacion limitada por gas
intestinal). RM: mostré un pancreas aumentado de tamafio principalmente en la cabeza con cambios en la sefial
del tejido pancreatico con restriccion en secuencias de difusion. También se observé estrechamiento del
conducto colédoco intrapancreético. Perfil de autoinmunidad: revel6 niveles elevados de latex AR, IgE, 1gG-
1 e 1gG-4. Ecoendoscopia: pancreas con tamafio aumentado y ecogenicidad disminuida de forma difusa.
Biopsia por aspiracion con aguja fina: mostré un infiltrado cronico con predominio de plasmocitos y células
plasmaticas 1gG-4 positivas, compatible con pancreatitis autoinmune tipol.

Diagndstico: Pancreatitis autoinmune

Tratamiento: Prednisona, Pantoprazol, y Trimetoprima-Sulfametoxazol tres veces por semana.

Evolucion del tratamiento: El paciente presentd mejoria en su estado clinico, asi como en los resultados de
los analisis bioquimicos y en la apariencia de los estudios morfol6gicos.

Uchiday
Okazaki
(2022)(22)

Revision

Pacientes
pancreatitis
autoinmune tipo 1

con

Sintomas: Ictericia, dolor abdominal, sintomas de lesiones extrapancredticas como sialoadianitis y
dacrioadenitis, pancreatitis aguda.

Pruebas para diagndstico: Pruebas de laboratorio:  Serologia: Niveles elevados de 1gG4 sérica (>135
mg/dl) presentes en 84,5% de los casos. Imagen: Aumento difuso del pancreas y estrechamiento irregular del
conducto pancreatico principal en TC/RM. Estrechamiento del conducto pancreatico principal >1/3 de su
longitud en CPRE. Histopatologia: infiltracion linfoplasmatica con fibrosis, sin infiltracion neutrofilica. 10
células plasmaticas 1gG4 positivas por campo de alta potencia. Fibrosis, flebitis obliterante. Otras pruebas:
lesiones extrapancreaticas como colangitis esclerosante, sialoadenitis esclerosante, fibrosis retroperitoneal,
enfermedad renal, respuesta al tratamiento con esteroides.

Diagnostico: PAI tipo 1

Tratamiento: terapia con esteroides de primera linea.

Evolucion del tratamiento: Signos de remision del cuadro con una tasa de remision del 98,6% donde
alrededor del 23% experimenta recaidas después del tratamiento.

Goodman y
Davies
(2020)(23)

Revision

Pacientes
pancreatitis
autoinmune

con

Sintomas: dolor abdominal persistente en la parte superior del abdomen que puede irradiar a la espalda y
emporar después de las comidas, pérdida de peso inexplicada, indigestion, nauseas/ vomitos, diarrea, heces
grasosas, malabsorcién de nutrientes debido al malfuncionamiento del pancreas, diabetes ya que las células
productoras de insulina del pancreas se ven afectadas.

Diagndstico: PAI

Tratamiento: corticoides u otros medicamentos antirreumaticos.
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No.

Autor y afio

Tipo de
estudio

Caracteristicas de los
participantes/pacientes

Resultados

Zen
(2022)
(24)

Revision

Pacientes con
pancreatitis aguda
autoinmune tipo 2

Sintomas: Cuadro de pancreatitis aguda (60% de los casos) dolor abdominal, elevacion de enzimas
pancreéticas. Ictericia indolora (30% de los casos) debido a la obstruccion biliar por el engrosamiento del
pancreas, disfuncién hepatica, sintomas abdominales inespecificos, deteccion incidental de una masa
pancreética en estudios de imagen realizados por otros motivos.

Pruebas para diagnéstico: Biopsia: lesion GEL en la biopsia junto con hallazgos clinicos. Pruebas de
imagen: hallazgos de imagen consistentes con pancreatitis autoinmune como engrosamiento difuso o
segmentario del pancreas con realce tardio. Confirmacién histoldgica: infiltracion de neutréfilos en el epitelio
ductal pancreatico, sello distintivo de la pancreatitis tipo 2. Niveles normales o solo ligeramente elevados de
IGg4 sérica a diferencia de los niveles marcadamente elevados en la pancreatitis tipo 1 (IgG4 relacionada)
Potencial asociacién con enfermedad inflamatoria intestinal, especialmente colitis ulcerativa (alrededor del
40% de los casos). Respuesta favorable a los esteroides, con rapida mejoria de los hallazgos de imagen y
sintomas. Historia de enfermedad inflamatoria intestinal: en ausencia de histologia, para el diagndstico
definitivo.

Diagnéstico: PAI tipo 2.

Tratamiento: Inmunosupresion con corticosteroides

Evolucién del tratamiento: Responde bien al tratamiento con corticosteroides, rapida remision de los
sintomas con baja tasa de recaida.

Matsubayashi
etal.
(2020)(25)

Revision

Pacientes con
pancreatitis
autoinmune

Sintomas: dolor abdominal, ictericia obstructiva, pérdida de peso.

Pruebas para diagnéstico: Elevacion de inmunoglobulina G4 (IgG4) sérica: niveles altos de 1gG4 sérica
es un criterio diagnostico importante para la pancreatitis autoinmune tipo 1 relacionada con la 1gG4. Biopsia:
Infiltracién linfoplasmocitica con células IgG4 positivas. Pruebas de esteroides diagndsticos: respuesta a los
esteroides. Hallazgos por imagenes como engrosamiento del conducto pancreatico, realce tardio y masas
pseudotumorales.

Diagnéstico: PAL.

Tratamiento: terapia con esteroides durante 2 semanas. Terapia de mantenimiento con dosis bajas de
esteroides (5mg/dia durante 3 afios) especialmente para pacientes con riesgo de recurrencia. Para reducir los
efectos adversos de los esteroides se pueden usar agentes ahorradores de esteroides como inmunomoduladores
y Rituximab.

Evolucién del tratamiento: El tratamiento con esteroides normaliza los marcadores séricos incluyendo 1gG4.
Hay una alta incidencia de recurrencia de AIP (24-52%) con dosis bajas de esteroides o al retirar el tratamiento.
Los efectos adversos del tratamiento a largo plazo con esteroides incluyen alteraciones del metabolismo de la
glucosa, obesidad, inmunosupresion, cataratas, glaucoma, osteoporosis y miopatia.

Nista et al.
(2022)(26)

Revision

Pacientes con
pancreatitis
autoinmune

Pruebas para diagndstico: el diagnostico de PAI es dificil y requiere una evaluacion integral de hallazgos
clinicos, radiolédgicos, seroldgicos y patologicos. Existen 2 tipos de AIP: tipo 1 (AIP 1) relacionada con la 1gG4
y tipo 2 (AIP 2) no relacionada con 1gG4.
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Tipo de

Caracteristicas de los

No. | Autory afio estudio  |participantes/pacientes Resultados
Diagnostico: PAL.
Tratamiento: administracién oral de corticosteroides. Rituximab para inducir la remision y el tratamiento de
mantenimiento en AIP-1 recurrente. En algunos pacientes se utilizan inmunomoduladores como Azatioprina
para mantener la remision. Se exploran terapias biolégicas como anti-TNF como una segunda linea bien
tolerada y efectiva para recaidas o dependencia de esteroides en AlP tipo 2.
Evolucion del tratamiento: Ambos tipos responden bien a los esteroides.
Sintomas: ictericia obstructiva, dolor abdominal y pérdida de peso.
Pruebas para diagnéstico: CPRM: hallazgos tipicos de PAI en imagenes. Medicion de 1gG4 y Medicién
Zavrtanik y Pacientes con de (_:A_19-9: niveles de_ 1gG4 y,CA19-9 poco elevados. Muestreo tisular preoperatorio: con aspirado con
7 Tomazi® | Revision pancreatitis aguja f,ma.' H_allazgos histopatologicos.
(2023)(27) autoinmune Dlagnos_tlco. .PAI . .
Tratamiento: reseccién pancreatica.
Evolucion del tratamiento: algunos pacientes tenian PAI concurrente con cancer de pancreas o lesiones
precursoras.
Sintomas: dolor abdominal crénico, perdida de peso, diarrea, aumento de la bilirrubina sérica.
Pruebas para diagnostico: Pruebas de laboratorio: Analisis de sangre: niveles elevados de 1gG4. EUS:
con biopsia guiada por ultrasonografia para obtener muestras de tejido pancreatico. Biopsia pancreatica: para
Pacientes con co_nfirmar_ la presencia de inflamacidn y fibrosis pancreaticas.
8 Mack et al. Revision pancreatitis Diagnostico: PAI
(2022)(29) autoinmune Tratamiento: terapia con esteroides para reducir la inflamacion y la fibrosis. Terapia con Rituximab para tratar
los casos resistentes a los esteroides.
Evolucién del tratamiento: la evolucion de la PAI puede ser variable, pero en general los pacientes que
reciben el tratamiento adecuado pueden mejorar significativamente. Sin embargo, algunos casos pueden
requerir tratamiento prolongado o repetido para controlar los sintomas y prevenir complicaciones.
Sintomas: dolor abdominal, ictericia, pérdida de peso, y pancreatitis recurrente.
Pruebas para diagnoéstico: Pruebas de imagen: para diferenciar el PAI del cancer de pancreas se utilizan las
pruebas de imagen como la tomografia computarizada, la resonancia magnética y la ultrasonografia
. endoscopica.
9 ?2%”23;:3%'). Revision Egﬁ::erre]iisﬂs eon Bioma’rcz_idores: se utilizan biomarcadores como los niveles elevados de 1gG4 para diagnosticar PAL.
autoinmune Diagnostico: PAI.

Tratamiento: el tratamiento de primera linea es con el uso de glucocorticoides, en casos refractorios o
recurrentes se pueden utilizar otros inmunosupresores.

Evolucién del tratamiento: el PAI responde bien al tratamiento, pero puede recurrir en algunos pacientes,
algunos desarrollan insuficiencia pancreética exocrina 0 endocrina a largo plazo.
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Autor y afio

Tipo de
estudio

Caracteristicas de los
participantes/pacientes

Resultados

10

Kuraishi et
al. (2020)
(31)

Estudio
retrospectivo

Pacientes con
pancreatitis

autoinmune tipo 1 (107
hombres y 38 mujeres)

Sintomas: dolor abdominal, ictericia obstructiva, pérdida de peso, nauseas, vomitos, diarrea, exacerbaciones
agudas con niveles elevados de enzimas pancreéticas en sangre.

Pruebas para diagndstico: Analisis de sangre: niveles elevados de 1gG4 sérica (el 87% de los pacientes
tratados con esteroides tenian la elevacion de 1gG4). Prueba de Imégenes: RM Resonancia Magnética: para
evaluar el engrosamiento del pancreas y otras caracteristicas como la inflamacién de la cabeza pancreéatica
mencionada en el estudio. CPRE: para evaluar estrechamiento irregular de los conductos pancreaticos y
biliares. Biopsia: biopsia del pancreas o de otros érganos afectados para buscar infiltracién de células
plasmaticas 1gG4 positivas.

Diagnéstico: PAI tipo 1.

Tratamiento: 102 pacientes que equivale al 70%, recibieron terapia con esteroides

Evolucién del tratamiento: el tratamiento con corticosteroides previene la progresion de la PAI a una forma
cronica calcificada, particularmente en pacientes con inflamacion de la cabeza pancreética al diagndstico y
dilatacion del conducto pancredtico.

PAI: Pancreatitis autoinmune. TEM: Tomografia Multicorte,

TC: Tomografia Computarizada EUS: Ultrasonografia endoscdpica, PAAF: puncién aspirativa con aguja fina

AP: Anatomia patologica. FAL: Fosfatasa Alcalina. TGO: Transaminasa Glutamico Oxalacética. TGP: Transaminasa Glutamico PirGivica. RM: Resonancia Magnética. IgE,
1gG-1 e 1gG-4: tipos de inmunoglobulinas. FAN: Factor Antinuclear. CEA: Carcinoembrionario CA-19-9: Marcador tumoral. AST: Aspartato aminotransferasa. ALT: Alanina
aminotransferasa. GGT: Gama Glutamil Transpeptidasa. NPH 14 U AM: insulina Neutral Protamine Hagedorn GSA: Glucosa en sangre en ayunas. ICI-PI: Lesién pancreatica
inducida por inhibidores de puntos de control inmunitario. ICI: Puntos de control inmunitario. PET: Tomografia por emision de positrones. AMY: Alfa-amilasa. P-AMY::
Amilasa pancreatica. CPRE: Colangiopancreatografia retrograda endoscopica. CPRM: Colangiopancreatografia por resonancia magnética.

Nota: Los niveles normales de los biomarcadores utilizados en el diagnaéstico de la PAI se encuentran en el Anexo A.
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Resumen de los resultados

La presente revision bibliografica sobre la pancreatitis autoinmune incluye 10
articulos. Los pacientes presentaron un amplio rango de edad, desde los 7 hasta los 73 afios,
lo que demuestra que la PAI puede afectar tanto a poblacion pediatrica como adulta.

En 2011, en Japon, se registrd una tasa de prevalencia de 4.6 casos por cada 100,000
individuos y una tasa de incidencia anual de 1.4 casos por cada 100,000 individuos (32). Las
tasas de prevalencia e incidencia pueden variar segin el lugar geografico debido a
diferencias en la demografia, los factores genéticos, el acceso a la atencion médica y otros
factores ambientales y sociales. La pancreatitis autoinmune en nifios y adolescentes es
extremadamente rara en este grupo de edad, la incidencia reportada es de 0,71 a 0,82/100
000, con una media de edad de presentacién de 13 afios (33). Es decir, los casos pediatricos
suelen ser excepcionales y se reportan con poca frecuencia.

En cuanto al tipo de PAI, ocho casos correspondieron al tipo 1 y cinco al tipo 2,
mientras que en 2 casos no se especificé el subtipo de PAIL. Es importante destacar que la
PAI tipo 1 tiende a presentarse en pacientes de mayor edad, con un rango entre 40-73 afios
en esta revision. Por otro lado, la PAI tipo 2 se observé en el rango de edad, desde los 27
hasta los 60 afios (12) (8) (22).

También es importante destacar que la PAI tipo 1 se observo predominantemente en
el sexo masculino, mientras que en el caso de la PAI tipo 2, se presentd con mayor frecuencia
en mujeres que en hombres. Sin embargo, dado el reducido nimero de casos de PAI tipo 2,
este Ultimo resultado debe interpretarse con precaucion.

Sintomatologia

Los sintomas mas comunmente reportados fueron el dolor abdominal (10 casos)
especificamente en la parte superior del abdomen, la intensidad puede variar desde leve hasta
severa, y a menudo es descrito como persistente o constante. En algunos casos con
irradiacion hacia la espalda, ictericia (6 casos), pérdida de peso (4 casos) y vémitos (2 casos).
Otros hallazgos clinicos fueron diarrea, coluria, acolia, astenia, anorexia y manifestaciones
cutaneas como equimosis y petequias.

Pruebas para diagnostico

a) Hallazgos de laboratorio

En los resultados de laboratorio, se encontraron niveles elevados de 1gG4 (>135
mg/dL) en 6 de los 8 casos de PAI tipo 1, con valores que oscilaron entre 518-968 mg/dL.
Por otro lado, en los 5 casos de PAI tipo 2, los niveles de 1gG4 fueron normales (135 mg/dL
-140 mg/dL) o no se encontraron aumentados. Otros hallazgos analiticos frecuentes fueron
la elevacion de enzimas hepéaticas como la fosfatasa alcalina (FA), la gamma-glutamil
transpeptidasa (GGT), el aspartato aminotransferasa (AST) y la alanina aminotransferasa
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(ATL), asi como el aumento de enzimas pancreaticas como la amilasa y la lipasa (34) (35)
(36).

Cabe recalcar que para el diagndstico de PAI en algunos casos también se realizan
pruebas de marcadores tumorales. En esta revision, en la mayoria de los casos descritos, los
marcadores tumorales se encontraban dentro del rango normal (cuyo valor se encuentra en
tabla del anexo A). Sin embargo, en uno de los casos de pancreatitis autoinmune tipo 1, se
reportd un nivel elevado del marcador tumoral CA 19-9, con un valor de 1747 U/mL. Este
marcador se utiliza cominmente en el seguimiento y diagnéstico del cancer de pancreas, no
obstante, los niveles de este marcador pueden estar ligeramente elevados en la PAI
particularmente en el tipo 1, debido al proceso inflamatorio pancreatico, lo que puede
generar confusion con el diagnostico de cancer de pancreas. Por lo tanto, es importante
interpretar estos valores en conjunto con los hallazgos clinicos, de imagen e histopatol6gicos
para establecer un diagndstico preciso y descartar la presencia de una neoplasia maligna.

b) Imagenologia

Las pruebas de imagen utilizadas para el diagnéstico como la ecografia abdominal, la
tomografia computarizada (TC) y la resonancia magnética (RM) revelaron en la mayoria de
los casos hallazgos caracteristicos de la PAI, tales como el aumento difuso del tamafio del
pancreas, con una morfologia tipica en "salchicha™ o globular, la presencia de lesiones o
masas pancreaticas, la dilatacion de la via biliar intra y extrahepatica, y la estenosis del
conducto pancreético o del colédoco intrapancreatico (37).

La ultrasonografia endoscépica (EUS) y la colangiopancreatografia retrégrada
endoscopica (CPRE) fueron herramientas diagnosticas adicionales empleadas en varios
casos. La EUS permitio visualizar lesiones pancreaticas hipoecoicas, asi como la dilatacion
y estenosis del conducto pancreatico. Ademas, guio la toma de muestras mediante puncién
aspiracion con aguja fina (PAAF) para el andlisis histopatoldgico.

Los principales hallazgos histopatologicos en las muestras de PAAF fueron la
presencia de infiltrados inflamatorios linfoplasmocitarios, con abundantes células
plasméticas 1gG4 positivas en los casos de PAI tipo 1. En la PAI tipo 2 se observo un
infiltrado de neutréfilos y ausencia de plasmocitos 1gG4 positivos. Otros hallazgos fueron la
fibrosis, la pérdida de la arquitectura acino-ductal y la obliteracién de los conductos
pancreéticos (18).

Tratamiento

El tratamiento de eleccion consisti6 en la administracion de corticoides,
principalmente prednisona o metilprednisolona. Estos medicamentos se administran
tipicamente en dosis iniciales altas, que pueden variar entre 40 y 70 mg por dia, dependiendo
de la gravedad de los sintomas y la respuesta individual del paciente. Después de la fase
inicial de tratamiento con dosis altas, se sigue una pauta de descenso gradual de la dosis para
evitar efectos secundarios y mantener la remision a largo plazo.
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La mayoria de los pacientes tratados con corticosteroides experimentan una mejoria
clinica significativa y una respuesta favorable en las pruebas de imagen (38). Esto se refleja
en la remision de los sintomas caracteristicos de la pancreatitis autoinmune, como el dolor
abdominal, la pérdida de peso y la ictericia, asi como en la normalizacién de los parametros
analiticos, como los niveles de amilasa y lipasa en suero, y los hallazgos radiolégicos que
indican inflamacién del pancreas.

Es importante destacar que, si bien los corticosteroides suelen ser efectivos como
tratamiento inicial, pueden estar asociados con efectos secundarios a largo plazo, como
osteoporosis, hipertension arterial, aumento de peso y riesgo de infecciones (4). Por lo tanto,
se requiere una monitorizacion cuidadosa y un manejo individualizado del tratamiento para
optimizar los beneficios terapéuticos y minimizar los riesgos.

Ademads, en casos de pancreatitis autoinmune refractaria al tratamiento con
corticosteroides o en aquellos con contraindicaciones para su uso, se pueden considerar otras
opciones terapéuticas, como la terapia inmunosupresora con medicamentos como
azatioprina o micofenolato de mofetilo, o incluso la cirugia en casos selectos donde se
requiere la eliminacién del tejido pancreatico afectado para aliviar los sintomas y prevenir
complicaciones (39).

Algoritmo diagnostico y terapéutico de la pancreatitis autoinmune

A partir de la sintesis narrativa realizada y cuyos principales hallazgos se mostraron
en la tabla 2, se procedio a disefiar un algoritmo diagnostico terapéutico de la PAI con la
finalidad de contribuir en la difusion del diagndstico y tratamiento de la PAI dirigida hacia
los profesionales de salud en particular y la comunidad en general.

El algoritmo diagndstico terapéutico, se inicia con la sospecha clinica de la enfermedad
basada en los sintomas. Luego, se realizan pruebas de laboratorio iniciales, seguidas de
estudios de imagen. Se evaluan los hallazgos, se determina el diagndéstico de la PAI. Si con
las pruebas anteriores el diagnostico no es determinado, se realiza una ultrasonografia
endoscépica (USE) con puncion aspiracion con aguja fina (PAAF) para obtener muestras y
analisis histopatoldgico. Finalmente, se integran todos los hallazgos para establecer el
diagnostico definitivo de pancreatitis autoinmune, sea tipo 1 0 2.

Una vez confirmado el diagndstico de PAI tipo 1 0 2, se inicia con el tratamiento inicial
con corticoides sistémicos a dosis altas, ya que los dos tipos de PAI tienen buena respuesta
a éstos. Posteriormente, se evalla la respuesta al tratamiento mediante la mejoria clinica,
normalizacion de pruebas de laboratorio y mejoria en los estudios de imagen. Luego, se
realiza el manejo a largo plazo con el descenso gradual de la dosis de corticoides y la
monitorizacion periddica. Si es necesario, se ajusta el tratamiento segin la respuesta,
considerando el aumento de la dosis de corticoides o el inicio de inmunomoduladores. El
algoritmo diagndstico terapéutico se puede observar en el siguiente diagrama:
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LOS SINTOMAS

SOSPECHA
CLINICA SEGUN

PRUEBAS DE
LABORATORIO

ESTUDIOS DE IMAGEN

ALGORITMO DE LA PANCREATITIS AUTOINMUNE

l

e Dolor abdominal epigéstrico, constante, con irradiacion
hacia la espalda, que empeora después de comer.

e |ctericia

e Pérdida de peso

e Coluria

e Astenia

e Acolia

e Asociacion con otros sintomas menos frecuentes:
vomitos, diarrea, anorexia, equimosis y petequias

l
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HERRAMIENTAS

DIAGNOSTICAS

ADICIONALES

1

Diagnostico confirmado de PAI Diagnostico no confirmado de |

PAI, se necesita mas estudios

e CPRE

e EUS

e PAAF . Analisis Histopatologico
PAI tipo 1: Infiltrados inflamatorios, con «
abundantes células plasmaticas 1gG4.
PAI tipo 2: Infiltrado de neutrofilos y
ausencia de plasmocitos 1gG4.

i

Administracion de corticoides: prednisona, a dosis

iniciales (0.6 a 0.8 mg/kg/dia) hasta el primer mes.

\ 4

Evaluacion de la respuesta
al tratamiento:

A4

e Mejoria clinica (resolucion de sintomas)
¢ Normalizacion de pruebas de laboratorio
e Mejoria en estudios de imagen

i

Manejo a largo plazo

4

e Descenso gradual de la dosis de corticoides de 2,5 a 5 mg/dia durante 2
a 3 meses.

e Monitorizacion periddica clinica, analitica y radioldgica

e Considerar terapia con rituximab en casos de contraindicacion a
esteroides.

Figura 9. Algoritmo diagndstico y terapéutico de la PAI
Fuente: Elaborado por Mishel Chinchi
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4.2 Discusion

El diagnostico de la PAI presenta varios desafios debido a su presentacion clinica
variable y a la falta de criterios diagndsticos definitivos. Aunque se han propuesto varios
criterios de diagndstico basados en la presentacion clinica, biologica, radioldgica e
histologica, asi como en la respuesta al tratamiento. Sin embargo, no existe un consenso
claro sobre el mejor enfoque para diagnosticar la PAL.

La variedad de criterios diagnosticos para la PAI, como los propuestos por
especialistas japoneses (2018) y los Criterios de Diagnostico de Consenso Internacional
(ICDC) (40), refleja la falta de consenso en la comunidad médica. Esta diversidad de criterios
y enfoques subraya la complejidad y los desafios asociados con el diagnéstico de la PAL, lo
que resalta la necesidad de una cuidadosa evaluacion clinica e integracién de multiples
modalidades de diagndéstico para lograr un diagndstico preciso.

La presente revision bibliografica ofrece una descripcion detallada de varios aspectos
asociados con la PAI, incluyendo la presentacion clinica, los hallazgos de laboratorio, las
pruebas de imagen; es decir todo lo relacionado para llegar a establecer un diagndstico y
tratamiento. Se identificaron 4 casos clinicos que abarcan un amplio rango de edad en los
pacientes, lo que destaca la variabilidad en la edad de presentacion de la PAI, que puede
afectar tanto a poblacién pediatrica como adulta.

Al mismo tiempo, se observé una distribucion desigual de los casos segun el tipo de
PAI, siendo el tipo 1 mas prevalente en la poblacion de mayor edad y con predominancia en
el sexo masculino, esto concuerda con lo reportado en la literatura (17) (18), mientras que el
tipo 2 se presenté con mayor frecuencia en mujeres de un rango de edad mas amplio. Sin
embargo, esto difiere de otras revisiones bibliogréaficas (7) (18), ya que segun estudios la
PAI tipo 2 se presenta en igual proporcion tanto en hombres como en mujeres. Por lo que se
llegd a la conclusion que la muestra de estudios de la PAI tipo 2 considerada en la presente
revision es muy pequefia, por lo que no se puede confirmar esta observacion.

En cuanto a los sintomas mas comunes reportados, se encontrd una variedad de
manifestaciones clinicas, destacando el dolor abdominal, la ictericia, la pérdida de peso,
entre otros. Estos hallazgos concuerdan con la presentacion clinica tipica de la PAI (10) (40),
lo que subraya la importancia de considerar este trastorno en el diagnéstico diferencial de
pacientes con sintomas gastrointestinales y alteraciones hepaticas.

En el analisis de laboratorio, se observaron niveles elevados de 1gG4 en la mayoria de
los casos de PAI tipo 1, mientras que los casos de PAI tipo 2 mostraron niveles normales
(135 y 140 mg/dL) o no aumentados de 1gG4. Estos resultados son consistentes con los
criterios diagndsticos establecidos para la PAI (10) (40) (41), que consideran los niveles de
IgG4 como un marcador importante para el diagndstico de la enfermedad. Generalmente se
acepta que niveles de 1gG4 equivalentes dos veces el limite normal son un criterio valido
para PAI tipo 1 (40).
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Segun los criterios diagndsticos propuestos por los japoneses, el 1gG4 en sangre es el
Unico marcador biol6gico utilizado (40); sin embargo, la elevacion de los niveles séricos de
IgG4 no es especifica para el diagnostico de la PAI, porque esto ocurre en una variedad de
enfermedades, incluidos canceres, infecciones y otras enfermedades autoinmunes (10). En
este sentido, en la presente revision bibliografica se describid otros exdmenes de laboratorio
que fueron recurrentes en todos los casos analizados.

Por ejemplo, la elevacién de enzimas hepaticas como la fosfatasa alcalina, la gamma-
glutamil transpeptidasa, el aspartato aminotransferasa y la alanina aminotransferasa sugiere
un dafio hepético, que puede ocurrir en la PAI debido a la inflamacion e infiltracion de
celulas inmunes en el higado. Asimismo, el aumento de enzimas pancreaticas como la
amilasa y la lipasa es indicativo de dafio en el pancreas, lo que es comun en la PAI. Ademas,
aunque no es especifico de la PAI, la evaluacion de marcadores tumorales como el CA 19-9
es importante para descartar la presencia de cancer de pancreas, ya que los sintomas y
hallazgos en la PAI pueden ser similares a los de esta enfermedad maligna.

Los exdmenes de laboratorio especificos mencionados anteriormente no se
encontraron en otras revisiones bibliograficas, por lo que la presente investigacion es un
importante aporte a la literatura de la PAIl y su diagndéstico. Sin embargo, en una revision
bibliografica (10) se mencionan otros biomarcadores potenciales para el diagndstico de la
PAI, como anticuerpos contra la anhidrasa carbdnica, anticuerpos contra el inhibidor de
tripsina secretora pancredtica, anticuerpos contra la amilasa-2A y la proteina de choque
térmico 10, anticuerpos contra el tripsindgeno, anticuerpos contra la prohibitina, entre otros.
Es asi que, se han estudiado varios biomarcadores posibles para la PAI, pero
desafortunadamente, ninguno de estos biomarcadores es especifico para la PALI.

Por otro lado, las pruebas de imagen descritos en esta revision revelaron hallazgos
caracteristicos de la PAI, como el aumento difuso del tamafio del pancreas, la presencia de
lesiones 0 masas pancreaticas, y la dilatacion de la via biliar intra y extrahepatica. Estos
hallazgos son consistentes con los criterios diagnésticos internacionales y con otras
revisiones bibliogréficas (40) (41) de la PAI, que utilizan la imagenologia como parte
integral del diagndstico.

Ademas, de los hallazgos clinicos, de laboratorio e imagenoldgicos, la biopsia puede
desempefiar un papel importante en el diagnostico de la PAI, pues la evaluacién
histopatoldgica del tejido pancreético podria revelar caracteristicas morfoldgicas propias de
la PAI, lo que puede ayudar a confirmar su diagnostico excluyendo a otras condiciones
pancredticas (26). Hay que considerar técnicas actuales como la biopsia o la aspiracién con
aguja fina guiada por ultrasonido endoscopico, las cuales pueden ser éptimas para el
diagnostico definitivo (29).

Por otra parte, en lo concerniente a los tratamientos terapéuticos cabe destacar que en
la presente revision bibliografica el tratamiento con corticoides demostro ser efectivo en el
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manejo de la PAI, ya que la mayoria de los casos presentaron una respuesta clinica y
radioldgica favorable (8) (41) (42) (43) (44). Esta eficacia resalta la importancia de los
corticoides como terapia principal para aliviar los sintomas y mejorar los hallazgos
radiologicos asociados con la PAI. Lo mencionado anteriormente tiene consistencia con la
mayoria de la literatura analizada sobre PAI. No obstante, es fundamental reconocer que, a
pesar de esta respuesta positiva, puede haber casos que no respondan adecuadamente al
tratamiento o que requieran un enfoque terapéutico multidisciplinario para abordar de
manera integral la enfermedad y prevenir posibles recaidas. Por esta razon, se evidencia la
necesidad de investigaciones adicionales para definir con precisién las dosis optimas, la
duracion del tratamiento y las estrategias de mantenimiento a largo plazo, con el objetivo de
maximizar los resultados terapéuticos y mejorar la calidad de vida de los pacientes con PAI.

Ademas de los tratamientos convencionales con corticoides, se ha propuesto
recientemente el uso de células madre mesenquimales (MSCs) y sus derivados como una
estrategia novedosa para el tratamiento de patologias inflamatorias y autoinmunes
incluyendo la pancreatitis autoinmune (23). Sin embargo, es necesario realizar mas
investigaciones para evaluar la eficacia y seguridad de este enfoque en el contexto de la PAL.

Al comparar estos resultados con los criterios diagnésticos de la PAI destacados en la
literatura y otras revisiones bibliograficas (10) (40) (41) relacionado al tema de estudio, se
puede observar que los hallazgos clinicos, de laboratorio e imagenologicos descritos en esta
revision coinciden en gran medida con los criterios establecidos para el diagnédstico de la
PAI. Sin embargo, es importante tener en cuenta las diferencias en la presentacion clinica y
los hallazgos de laboratorio entre los diferentes subtipos de PAI, asi como la necesidad de
integrar maltiples modalidades de diagnostico para llegar a un diagnostico preciso y
oportuno.

Las investigaciones sobre PAI se enfrentan a varias limitaciones que afectan la
comprension integral de esta enfermedad. La complejidad multifactorial de la PAI, que
involucra una interaccion compleja entre factores genéticos, inmunoldgicos y ambientales,
dificulta la identificacion de los mecanismos subyacentes y la prediccién de su curso clinico.
Ademas, la heterogeneidad de la presentacion clinica de la PAI y la falta de criterios
diagnosticos definitivos pueden dificultar su identificacion y manejo adecuado en la practica
clinica.

Para abordar estas limitaciones y avanzar en la comprension de la PAI, se necesitan
futuras lineas de investigacion que adopten un enfoque interdisciplinario y longitudinal. Esto
implicaria la colaboracidn entre especialistas en gastroenterologia, inmunologia, genética y
epidemiologia, asi como la realizacion de estudios a largo plazo que sigan a cohortes de
pacientes con PAI para evaluar su evolucion clinica y la respuesta al tratamiento.

Ademas, se requiere un enfoque mas estandarizado en la definicion y medicion de los

biomarcadores de la enfermedad, lo que permitird una comparacién mas precisa de los
resultados entre diferentes estudios y una mejor comprensién de su utilidad clinica en el
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diagnostico y prondstico de la PAI. Estrategias innovadoras, como el uso de tecnologias de
imagen avanzadas y el analisis de datos integrados de grandes cohortes de pacientes, también
pueden proporcionar informacion valiosa sobre los mecanismos subyacentes de la
enfermedad y posibles objetivos terapéuticos.

En este contexto, las revisiones de casos clinicos como la presente, son un gran aporte
porque destacan la variabilidad en la presentacion clinica, asi como en la respuesta al
tratamiento con corticoides. Esta informacion no solo complementa los criterios
diagnosticos establecidos para la PAI, sino que contribuyen a una mejor comprension de esta
patologia resaltando la importancia de integrar multiples modalidades diagnosticas.

Aunque la pancreatitis autoinmune es un trastorno poco frecuente, su incidencia esta
aumentado y a menudo es mal diagnosticada debido a sus signos y sintomas que muchas de
las veces son sutiles y pueden pasar desapercibidos. Es fundamental que los médicos
mantengan la sospecha y consideren la PAI en el diagnostico diferencial de pacientes con
sintomas gastrointestinales, pancreaticos o hepaticos inexplicados (45). Dada la naturaleza
de los sintomas y la superposicidn con otras afecciones, el diagnostico temprano de la PAI
es esencial para iniciar un tratamiento oportuno y evitar complicaciones. Es importante
realizar el seguimiento a largo plazo de los pacientes con PAI debido al riesgo de recaidas
(25). Para el manejo adecuado de la PAI, se necesita mayor conocimiento y conciencia sobre
esta patologia en la comunidad médica (30).
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CAPITULO V. CONCLUSIONES Y RECOMENDACIONES

5.1

Conclusiones

La revision bibliogréafica sobre la PAI revel6 una amplia gama de caracteristicas
clinicas, epidemioldgicas y conductas diagndsticas. Desde el punto de vista clinico,
se observo que los pacientes afectados presentaban sintomas variados, siendo los mas
comunes el dolor abdominal, la ictericia y la pérdida de peso. Estos sintomas, aunque
inespecificos, son consistentes con la presentacion tipica de la PAI. Desde una
perspectiva epidemiolégica, se encontr6 que la PAI puede afectar a una amplia gama
de grupos de edad, desde nifios hasta adultos mayores. Ademas, se observd una
diferencia en la distribucidn por género, con una predominancia de la PAI tipo 1 en
hombres y una mayor frecuencia de la PAI tipo 2 en mujeres, aunque esta
observacion requiere una confirmacion adicional debido al tamafio limitado de las
muestras establecidas en los estudios. En cuanto al diagnostico, se identificaron
varios marcadores clinicos y de laboratorio que pueden ayudar en la evaluacion de
la enfermedad. Los niveles elevados de 1gG4, la presencia de enzimas hepaticas y
pancredticas elevadas, junto con hallazgos caracteristicos en pruebas de imagen
como la ecografia abdominal, la tomografia computarizada y la resonancia
magnética, fueron consistentes con los criterios diagndsticos establecidos para la
PAI. Estos hallazgos incluyen el aumento difuso del tamafio del pancreas con
morfologia en salchicha, lesiones 0 masas pancreaticas, dilatacion de la via biliar y
estenosis del conducto pancreatico.

En cuanto al tratamiento de la PAI, se evidencio la eficacia de los corticoides en la
mayoria de los casos, lo que respalda su uso como terapia inicial para aliviar los
sintomas y mejorar los hallazgos radioldgicos asociados con la enfermedad. No
obstante, existe una diversidad en las respuestas terapéuticas y cierta falta de
consenso en cuanto a las dosis 6ptimas y la duracién del tratamiento. En caso de no
existir una evolucién favorable de los pacientes o se busca reducir la dosis de
corticoides se opta por el uso de medicamentos inmunomoduladores como el
azatioprina o micofenolato entre otros.

Como aporte en la difusion de la conducta diagndstica y terapéutica de la PAI, se
disefio un algoritmo diagndstico y terapéutico para el manejo de la enfermedad, que
destaca la importancia de una evaluacion clinica inicial, sequida de pruebas de
laboratorio y estudios de imagen para confirmar el diagnostico. Se reconoce la
utilidad de la ultrasonografia endoscdpica con puncidn aspiracion con aguja fina para
obtener muestras y analisis histopatolégico en casos diagnosticados de manera
incierta. Ademas, se propone un enfoque terapéutico escalonado que incluye el uso
inicial de corticoides sistémicos seguido de un manejo a largo plazo con el ajuste de
la dosis segun la respuesta clinica y la monitorizacion periodica del paciente.
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5.2

Recomendaciones

Considerando la diversidad clinica y epidemiologica de la PAI descrita en esta
revision. Se recomienda una mayor capacitacion de los profesionales de la salud en
cuanto a la identificacion y manejo de la pancreatitis autoinmune. Esta capacitacion
puede incluir programas educativos continuos, talleres y cursos especializados que
aborden las caracteristicas clinicas, epidemioldgicas y diagnosticas de la
enfermedad. A través de una mayor capacitacion, se promovera una mejor
comprension de la PAI y se facilitard su diagndstico precoz y tratamiento adecuado,
lo que a su vez contribuira a mejorar los resultados clinicos y la calidad de vida de
los pacientes.

Dado el papel fundamental de los corticoides en el tratamiento de la PAI, se sugiere
realizar ensayos clinicos controlados que evalGen la eficacia y seguridad de
diferentes regimenes de dosificacion, duracién del tratamiento y estrategias de
mantenimiento a largo plazo. Ademas, se insita a investigar terapias alternativas o
complementarias que puedan proporcionar beneficios adicionales o reducir la
dependencia de los corticoides en el manejo de la enfermedad.

Para mejorar la deteccion temprana y el manejo 6ptimo de la PAI, se recomienda
establecer protocolos estandarizados de diagnostico y tratamiento basados en el
algoritmo propuesto en esta revision.

Promover la colaboracion interdisciplinaria entre gastroenterdlogos, hepat6logos,

radidlogos y patdlogos para una evaluacion integral y un enfoque terapéutico
individualizado de los pacientes con PAI.
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AnNexos

Anexo A. Niveles normales de los biomarcadores utilizados en el diagnostico de la

pancreatitis autoinmune (PAI)

Parametro

Nivel Normal

1gG4

Menos de 135 mg/dL

Enzimas Hepéticas

- Fosfatasa Alcalina (FA)

40-129 U/L (segun el laboratorio)

- Gamma-Glutamil Transferasa (GGT)

Menos de 60 U/L

- Aspartato Aminotransferasa (AST)

10-40 U/L (hombres), 9-32 U/L
(mujeres)

- Alanina Aminotransferasa (ALT)

7-56 U/L (hombres), 6-46 U/L
(mujeres)

Enzimas Pancreaticas

- Amilasa

25-125 U/L

- Lipasa

0-160 U/L

Marcadores Tumorales

- Antigeno Carbohidrato 19-9 (CA 19-9)

Menos de 37 U/mL

- Antigeno Carcinoembrionario (CEA)

Menos de 5 ng/mL
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