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RESUMO

A pancreatite auto-imune é uma patologia incomum e subdiagnosticada. O seu quadro clinico é inespecifico, condicionando dificul-
dades diagnosticas. Os exames de imagem tém papel crucial no diagnéstico desta doenca, assim como no controle da eficacia ter-
apéutica. Com o objetivo de salientar a importancia diagnostica da imagiologia nesta patologia, os autores apresentam o caso de uma
paciente com queixas abdominais inespecificas ndo recentes, diagnosticado como pancreatite auto-imune apds avaliagao analitica e
imagiolégica. Com base neste diagndstico foi instituida terapéutica com metilprednisolona oral, a qual foi bem-sucedida, com progres-
siva resolugao clinica, laboratorial e imagioldgica.
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ABSTRACT

Auto-immune pancreatitis is an uncommon and underdiagnosed pathology. Its clinical picture is not specific and the diagnosis is
therefore difficult. Imaging studies have a crucial role in the diagnostic process and also in the follow-up of treatment. With the objective
of emphasizing the importance of imaging in the correct diagnosis of this pathology, the authors report the case of a patient with long-
term unspecific abdominal complaints that was diagnosed as auto-immune pancreatitis after laboratorial and imaging investigation.
Assuming this diagnosis it was instituted treatment with oral methylprednisolone, which succeeded, with progressive resolution of the
clinical, laboratorial and imaging findings.
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INTRODUGAO

A pancreatite auto-imune (PAl) & uma patologia inco-
mum que pode traduzir um processo primario do pancreas
ou, na sua forma mais comum, fazer parte de uma doenga
sistémica relacionada com IgG4. Por apresentar variantes
patofisiolégicas e na sua apresentagéo clinica e por poder
mimetizar outras doengas com envolvimento pancreatico,
um elevado grau de suspeicao é essencial para o seu diag-
néstico e tratamento."2

CASO CLINICO
Doente do sexo masculino, caucasiano, 77 anos, com

Tabela 1 — Resultados analiticos

antecedentes clinicos de diabetes tipo Il e hipertensao ar-
terial, ambas mal-controladas apesar de tratamento apro-
priado. Sem outros antecedentes clinicos de relevo. Foi
avaliado em consulta de Gastrenterologia por quadro de
epigastralgias, anorexia, ictericia e perda ponderal de 5 kg
com dois meses de evolugéo.

Neste contexto realizou estudo analitico que reve-
lou padrao de colestase bastante marcado e aumento
moderado da lipase (Tabela 1), tendo também realizado
tomografia computorizada (TC) abdominal. A TC reve-
lou um aspeto difusamente tumefato do pancreas, com

Dia 1 Dia 15 Valor de referéncia
Bilirrubina total (mg/dL) 4.8 0,56 <1,2
Fosfatase alcalina (U/L) 830 138 56 - 119
¥y-GT (U/L) 1300 218 8-61
Lipase (U/L) 140 69 <70
IgG4 sérica (g/L) 3,4 1,9 1,26

y-GT: y-glutamiltranspeptidase.
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envolvido por halo hipodenso.

perda da habitual lobulagdo dos seus contornos e hipor-
realce difuso. Constatou-se ainda discreto “halo” hipoden-
so periglandular e auséncia de valorizavel densificagdo
da gordura peripancredtica (Fig. 1). Foi também observa-
da discreta proeminéncia das vias biliares. Perante estes
achados, clinicos, laboratoriais e tomodensitométricos, foi
levantada a hipotese diagndstica de PAI, que foi corrobo-
rada pelo doseamento sérico de IgG4, com valores trés
vezes acima do normal (Tabela 1) e por achados de resso-
nancia magnética abdominal com colangiopancreatografia
associada (CPRM). Para além de confirmar os achados de
TC, a CPRM demonstrou um canal pancreatico principal
fino e irregular e a existéncia de restricdo do sinal de todo o
pancreas nas sequéncias de difusao (Fig. 2).

o~

Figura 1 — TC com contraste. Pancreatite auto-imune, pré-tratamento. Imagem axial (A) e sagital (B) revelando pancreas tumefacto (*),

Ainvestigacao clinica ndo demonstrou envolvimento de
outros sistemas organicos para além do sistema pancreati-
co-biliar.

Efetuou tratamento com metilpredinosolona oral (40 mg/
dia durante as primeiras 4 semanas), com avaliagéo clinica
e laboratorial ao fim de duas semanas. Verificou-se melho-
ria clinica e laboratorial progressiva com atenuagao signi-
ficativa do padréo de colestase, normalizagédo da lipase e
redugdo importante dos valores de 1gG4 (Tabela 1). Re-
petiu CPRM no final das quatro semanas, que revelou um
pancreas com normal morfologia parenquimatosa e ductal,
auséncia de restrigdo a difusdo e normal calibre das vias
biliares (Fig. 3). A resposta positiva ao tratamento permi-
tiu efetuar uma redugéo progressiva da dose, prevendo-se

Figura 2 — RM. Pancreatite auto-imune, pré-tratamento. Sequén-
cias T2 nos planos coronal (A) e axial (B), difuséo no plano axial
(b =1000) (C) e CPRM no plano coronal (D), revelando pancreas
tumefacto (*), com irregularidade do canal pancreatico principal e
marcado hipersinal no estudo de difusdo (C). Em (D) constata-se
ligeira dilatacao e irregularidade da via biliar principal (seta), que
atinge um calibre de 10mm, a que se associa ligeira dilatacdo das
vias biliares intra-hepaticas.

Figura 3 — RM. Pancreatite auto-imune, apds 4 semanas de trata-
mento. Sequéncias T2 nos planos coronal (A) e axial (B), difusdo
no plano axial (b = 1000) (C) e CPRM no plano coronal (D), reve-
lando normalizagéo das dimensdes do pancreas (*) e do seu sinal
no estudo de difusdo. Em (D) ja ndo se observa dilatagao das vias
biliares (seta) e o canal pancreatico principal apresenta normal ca-
libre e é regular (cabeca de seta).
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suspensdo completa ao fim de dois meses de tratamento.
O doente prosseguira vigilancia clinica e laboratorial para
avaliagao de eventual recidiva.

DISCUSSAO

A PAI é uma patologia fibroinflamatéria crénica do pan-
creas, de origem auto-imune.**% Embora se trate de uma
doenga incomum, de distribuigdo mundial, os valores de
incidéncia e prevaléncia ndo sao conhecidos com precisao
pois trata-se de uma patologia geralmente subdiagnosti-
cada.’®8 A sua etiopatogenia ainda ndo é completamente
conhecida, mas é possivel dividir a PAl em dois grupos: PAI
do tipo 1 (PAI-1), o subtipo mais frequente,? integrada num
quadro de ‘doenga sistémica relacionada com IgG4’ que,
para além do péncreas, pode envolver glandulas salivares,
pulmdes, vias biliares, rins, entre outros 6rgaos. Histolo-
gicamente o pancreas apresenta um padrdo inflamatério
classico do tipo esclerosante linfoplasmocitario, verifican-
do-se acumulagao de IgG4 no sangue, tecido pancreatico e
noutros 6rgéos; PAI do tipo 2 (PAI-2), patologia limitada ao
pancreas e que se caracteriza histologicamente por infiltra-
¢ao neutrofilica do epitélio ductal do pancreas, o que leva a
sua destruigcdo. A PAI-2 n&o esta associada a elevagao dos
niveis séricos / tecidulares de 1gG4.2°

Clinicamente, a PAIl cursa com ictericia obstrutiva,
dor abdominal recorrente e emagrecimento, um quadro
bastante inespecifico. A raridade da patologia, a falta de
especificidade da clinica e o facto de existirem dois subti-
pos da doenga faz com que o seu diagndstico seja dificil e
baseado num elevado grau de suspeicdo. Neste contexto,
em 2011 foi criado um consenso multidisciplinar que reu-
ne uma série de critérios para facilitar o diagndstico desta
doenca: 1) imagioldgicos (imagem do parénquima e canal
pancreatico); 2) serolégicos (doseamento de IgG4); 3) his-
tologicos (histologia pancreatica); 4) avaliagéo da resposta
a terapéutica com corticoides; 5) pesquisa de envolvimento
extra-pancreatico.”® Importa realgar que a histologia nao
é essencial para o diagndstico de PAI-1, mas é essencial
para o diagndstico de PAI-2."°

O diagnostico imagioldgico baseia-se nos achados de
TC e de RM. O quadro tipico cursa com tumefagéo difusa
do parénquima pancreatico, com perda da lobulagdo dos
seus contornos — ‘pancreas em salsicha’ e envolvimento
por um halo hipodenso em TC e hipointenso em todas as
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sequéncias de RM. O padrao de realce apds administragao
de contraste endovenoso é variavel, dependendo do grau
de inflamagéo e fibrose do pancreas, sendo que o aspeto
tipico € um realce progressivo que toma lugar numa fase
mais tardia que o habitual. Outros achados caracteristicos
em RM séo a marcada restricdo do parénquima pancreati-
co no estudo de difusdo, assim como a redugao de calibre
e irregularidade do canal pancreatico principal na CPRM.
Com menor frequéncia pode ocorrer um envolvimento limi-
tado da cabeca e/ou processo uncinado do pancreas, com
tumefacéo isolada destas regides — forma focal da PAI,
causando grande dificuldade no diagnéstico diferencial
com adenocarcinoma pancreatico."?

O doseamento sérico de IgG4 é o marcador bioldgico
mais utilizado para o diagndstico de PAI-1, estimando-se
que um valor superior a 1,4 g/L tenho uma sensibilidade de
86% e uma especificidade de 91% para o diagndstico de
PAI no quadro clinico adequado.3'314

O tratamento da PAI esta centrado na corticoterapia,
estimando-se que dois tercos dos pacientes respondam
ao tratamento, embora cerca de 25% apresente recidiva e
uma pequena proporgao necessite de tratamento continuo.
O regime terapéutico mais comum envolve tratamento com
metilprednisolona durante 11 semanas: 40 mg/dia duran-
te as primeiras 4 semanas com diminui¢cao progressiva da
dosagem durante as 7 semanas seguintes, a um ritmo de
5mg/semana. A resposta terapéutica pode comecar a ocor-
rer ao fim de 2 semanas de tratamento. A auséncia de res-
posta ao tratamento deve levar a consideragcao de outras
hipéteses diagnosticas.® 1415

CONCLUSAO

A PAI é uma patologia incomum, embora subdiagnos-
ticada. Os exames de imagem, os doseamentos laborato-
riais (nomeadamente os valores séricos de IgG4) e a res-
posta a corticoterapia sao a base do seu diagnostico.
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