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Souhrn

Autoimunitni pankreatitida (AIP) je raritni chronické onemocnéni slinivky bfisni. V dnesni dobé jsou zndmy 2 formy one-
mocnéni, AIP 1. a 2. typu. V kazuistice popisujeme pfipad 31leté pacientky pfijaté pro obstrukéni ikterus a bolesti v epi-
gastriu. Endoskopickéd cholangiopankreatikografie (endoscopic retrograde cholangiopancreatoscopy — ERCP) proka-
zala stendzu suprapapilarniho choledochu, CT vysetieni bficha a endosonografické vysetteni slinivky zobrazily difuzni
zvétseni Zlazy se zndmkami typickymi pro autoimunitni pankreatitidu. V séru pacientky byla zjisténa zvysena hladina
IgG4 (3,8 g/l, norma 0,08-1,4 g/1). Byla stanovena diagnéza AIP 1. typu a nasazena lé¢ba prednisonem v dévce 30 mg/den,
jeji efekt byl verifikovan klinicky a pomoci zobrazovacich metod. Poté byla denni davka snizovana o 5 mg prednisonu za
tyden. | pfes klinickou remisi u pacientky pretrvavala elevace sérové hladiny IgG4. Za 25 mésicti od prvni ataky doslo k re-
lapsu onemocnéni. V této dobé jiz byly ve slinivce patrny kalcifikace. Po inicidlnim zaléceni relapsu prednisonem byla na-
sazena udrzovaci imunosupresivni terapie azatioprinem. Autofi diskutuji poznatky o rizikovych faktorech relapsu, indi-
kaci dlouhodobé imunosupresivnilécby a optimalniho sledovani s ohledem na prognézu pacient s AIP 1. typu.
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Relapsing autoimmune pancreatitis type 1: case report

Summary

Autoimmune pancreatitis (AIP) is a rare form of chronic pancreatitis, classified into 2 subtypes — AIP type 1 and AIP
type 2. We present a case of a 31-years-old female admitted to our institution with upper abdominal pain and ob-
structive jaundice. Endoscopic retrograde cholangiopancreatoscopy (ERCP) revealed stenosis of intrapancreatic
distal bile duct. Diffuse parenchymal enlargement and typical features of AIP were shown by computed tomo-
graphy (CT) and endoscopic ultrasonography (EUS). The patient’s serum IgG4 was elevated at 3.8 g/l (range 0.08-
1.4 g/1). She was diagnosed with AIP type 1 and treated with prednisone (initial dose of 30 mg per day, then tapered
by 5 mg/day every week). The maintenance dose of 5 mg per day was continued for 6 months. Despite clinical and
radiological remission, serum levels of IgG4 remained elevated. The patient experienced disease relapse 25 months
after first attack. Moreover, new finding of calcifications occured in pancreas. The relapse was managed with corti-
costeroids and maintenance immunosupression with azathioprin was started. Literature review on risk factor of re-
lapse, long-term immunosupressive therapy indication and optimal follow-up of AIP type 1 patients are discussed.
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Uvod

Autoimunitni pankreatitida (AIP) je raritni chronické one-
mocnéni slinivky bfisni. Jednd se o relativné nedavno
identifikovanou jednotku. V poslednich 2 desetiletich
byly podrobné popsany charakteristické znaky onemoc-
néni pfi vysetieni neinvazivnimi zobrazovacimi meto-
dami i jeho klinicky a laboratorni obraz. V roce 2011 byl
publikovdn mezinarodni konsenzus diagnostickych kri-
térii — International Consensus of Diagnostic Criteria
(ICDQ) [1]. Pro ¢eskou odbornou vefejnost doporuceni

diagnostiky zpracovali Dité et al [2]. Na zakladé histo-
morfologickych a klinickych rozdil( jsou znamé 2 formy
onemocnéni. AIP 1. typu je charakteristicka lymfoplaz-
mocytarnim infiltrdtem pankreatu s IgG4 pozitivnimi
burikami a zvySenou sérovou hladinou imunoglobu-
lind IgG4. V dnesni dobé je pokladana za pankreatickou
manifestaci systémového onemocnéni, tzv. IgG4 asoci-
ované nemoci. AIP 2. typu (idiopaticka centroduktalni
chronicka pankreatitida) je naproti tomu povazovana vy-
lu¢né za onemocnéni slinivky, castéji se vyskytuje u pa-
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cientd s idiopatickymi stfevnimi zanéty a v histologic-
kém obraze se objevuiji epitelidIni granularni léze (GEL).
Obé formy probihaji pod obrazem akutnich atak, nejty-
picté&jsim projevem je obstrukeni ikterus a difuzni nebo
fokélni zvétseni slinivky. V této fazi onemocnéni je za-
sadni diferencidlni diagnostika proti pankreatickému
karcinomu. Charakteristickd je dobra odpovéd na [é¢bu
kortikoidy vedouci k navozeni remise. Relaps se vysky-
tuje u 27-50 % pacientl [3-7], zejména u AIP 1. typu.
U ¢asti pacientll onemocnéni progreduje do chronické
pankreatitidy [7-10]. Zasadnimi otazkami v dnesni dobé
jsou: jakym zpUsobem tyto pacienty dlouhodobé sle-
dovat; zda Ize predikovat relaps nebo identifikovat paci-
enty v riziku progrese do chronické pankreatitidy a kdy
a jakym zpusobem indikovat dlouhodobou imunosup-
resivni terapii.

Popis pfipadu

31letd zena s anamnézou diabetes mellitus 1. typu a au-
toimunitni hypotyredzy byla v cervenci roku 2014 pfi-
jata na nasi kliniku pro ikterus a kolikovité bolesti
v pravém podzebfi. Pfedchazely tomu asi mésic trva-
jici mirné intermitentni tlakové abdominalgie v epi-
gastriu. Vstupni hodnoty laboratornich parametr(
vykazovaly zndmky cholestdzy (AST 7,5 pkat/l, ALT
11,7 pkat/l, ALP 17,1 pkat/l, GGT 19,7 pkat/l, bilirubin
celkovy 160,2 pmol/l, glykemie 10,4 mmol/l) a hra-
ni¢né zvysenou sérovou amyldzu (2,2 pkat/l). Krevni
obraz i CRP byly v normalnim rozmezi. Transabdomi-
nalni ultrasonografické (USG) vysetieni bticha zobra-
zilo dilataci intrahepatalnich a extrahepatalnich Zluco-
vodu a sludge ve Zlu¢niku. Pankreas byl v USG obraze
poviechné zvétseny (priimér hlavy 34 mm, téla 28 mm),
hypoechogenni, dobfe ohrani¢eny, bez vypotku
v okoli, bez dilatace hlavniho vyvodu. Vzhledem k tr-
vajicim zndmkam obstrukce Zlucovych cest pacientka

nasledné podstoupila endoskopickou retrogradni cho-
langiopankreatikografii (ERCP). Bylo zobrazeno hlad-
kosténné zuzeni intrapankreatického choledochu
a suprastenoticka dilatace zlu¢ovych cest (obr. 1). Hlavni
pankreaticky vyvod mél pfi vysetieni normalni morfo-
logii. Do zlu¢ovodu byl zaveden plastikovy duodenobi-
lidrni stent (10 Fr, 7 cm).

Stérova cytologie a mikroexcize ze stendzy prove-
dena béhem ERCP nepfinesla dostatecné validni ma-
terial k patologickému posouzeni. Vysetieni CA 19-9
v séru bylo negativni. Po zavedeni drenaze zlucovych
cest dochézi k poklesu bilirubinu, jaternich enzymu
i normalizaci sérové amylazy.

V rdmci dosetieni nalezu na slinivce a stenézy zlu-
¢ovodu pacientka podstoupila CT vysetieni bficha. Byl
patrny edém parenchymu zlazy se ztratou lobularni struk-

Obr. 2. CT bficha s kontrastem. Difuzni edém
parenchymu Zlazy se ztratou lobularni
struktury a s opozdénym vysycovanim, typicky
»Sausage-like* tvar slinivky

Obr. 1. ERCP. A - stendza intrapankreatické ¢asti choledochu s prestenotickou dilataci Zlu€ovych cest (Sipka)

B - restituce nalezu po kortikoterapii (3ipka)

Vnitf Lék 2017; 63(4): 277-283




tury a s opozdénym vysycovanim kontrastni latkou. Zvét-
Seni zlazy bylo vice vyjadieno v oblasti téla a kaudy, vytva-
rejic tak typicky ,sausage-like” obraz (obr. 2).

Nasledné jsme jesté pro diagnostické rozpaky dopl-
nili endoultrasonografické (EUS) vysetfeni pankreatu
a Zlucovych cest. Vysledek podpotil podezieni na auto-
imunitni pankreatitidu (obr. 3).

Imunologické vysetieni séra pacientky prokazalo
zvysenou hodnotu imunoglobulinG tfidy 1gG4 (3,8 g/l,
norma 0,08-1,4 g/1) i celkovych imunoglobulint tfidy G
(21,2 g/1). Antinukledrni protilatky (ANA) a revmatoidni
faktor (RF) byly v normé.

Vzhledem k vysledkiim vysetieni byla stanovena dia-
gndza autoimunitni pankreatitidy 1. typu a zahajena kor-
tikoterapie - byl nasazen prednison v dévce 30 mg/den
(télesnd hmotnost pacientky 52 kg, bran ohled na la-
bilni diabetes 1. typu s nutnosti Uprav inzulinové tera-
pie po nasazeni kortikoid(). Za 4 tydny po nasazeni byla
pfi vysetfeni transabdominalnim ultrazvukem patrna
normalizace morfologie pankreatu. Pacientka podstou-
pila kontrolni ERCP s extrakci duodenobiliarniho stentu,
stendza intrapankreatického choledochu zobrazena pfi
predchozim vysetieni jiz nebyla patrna (obr. 1).

Denni davka prednisonu byla po 4 tydnech detraho-
véna o 5 mg/tyden. | pfes normalizaci klinického stavu,
jaternich testd a morfologického nalezu na slinivce ne-
doslo dle vysledkl vysetieni zobrazovacimi metodami
po inicialni terapii k normalizaci sérovych hodnot IgG4.
Lécbu v davce prednisonu 5 mg/den jsme proto pro-
dlouzili na 6 mésicli, pak jsme ji na zaddost pacientky
vysadili. Po [é¢bé bylo dosazeno minimalni hodnoty
1gG4 1,85 g/l (norma do 1,4 g/I). Poté postupné nards-
tala az na hodnotu 3,4 g/|, kterd byla stabilni vice nez
rok. Klinické kontroly pacientky probihaly v 1. roce po
3 meésicich, poté po 6 mésicich, slinivka zlstavala pfi
USG kontroldch normalni velikosti, zakladni bioche-
mické parametry a krevni obraz v normé.

25 mésicd po prvni atace byla pacientka akutné vy-
Setfena pro intermitentni bolesti v epigastriu trvajici asi
14 dnd, postupné se zménou charakteru do typickych
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biliarnich kolik. V laboratornich vysledcich byly opét
zndmky cholestazy, bez elevace CRP ¢i leukocyt(, a hra-
ni¢né zvysend sérovd amyldza. Hodnota IgG4 doséhla
7,56 g/l a celkové imunoglobuliny tfidy G 20,2 g/I, CA
19-9 bylo v normé. Pi EUS vysetieni se opét zobrazila
objemoveé zvétsena hypoechogenni zldza utlacujici duo-
denum a intrapankreaticky Zlu¢ovod. Nové byly difuzné
patrné bodové kalcifikace a fokalni drobné dilatace hlav-
niho pankreatického vyvodu do priméru 3-4 mm. Paci-
entka opét podstoupila ERCP se zavedenim duodenobi-
lidrniho stentu. Stav byl vyhodnocen jako relaps AIP a byl
nasazen prednison v davce 30 mg/den s dobrym efek-
tem. Analogicky jako ptilécbé inicialni ataky jsme denni
davku po 4 tydnech zacali detrahovat o 5 mg/tyden.
Vzhledem k prdbéhu onemocnéni bylo rozhodnuto
o ponechani dlouhodobé imunosupresivni terapie. Pro
nevhodnost udrzovaci terapie kortikoidy (labilni diabe-
tes 1. typu) byla po vysazeni prednisonu zahajena me-
dikace azatioprinem. Pacientka je nyni lé¢ena cilovou
davkou 125 mg/den (2,3 mg/kg/den) po dobu 4 mésicd,
zatim bez zndmek relapsu ¢i komplikaci 1é¢by. U paci-
entky se béhem sledovaného obdobi nevyskytly jiné
projevy lgG4 asociované nemoci.

Diskuse

Diagndza autoimunitni pankreatitidy se v poslednich
letech dostala do povédomi gastroenterologll i speci-
alistd jinych odbornosti jako soucést 1gG4 asociované
nemoci. Epidemiologie tohoto onemocnéni v Ceské re-
publice neni znama. V Japonsku, odkud tradi¢né po-
chazi nejvice dat ohledné AIP, se prevalence odhaduje
na 4,6 pfipadd na 100000 obyvatel, rocni incidence
1,4/100 000 [11]. AIP 1. typu je celosvétové castéjsi, v Asii
se vyskytuje témér vyhradné, v Evropé a Spojenych sta-
tech americkych predstavuje vice nez 80 % pfipadd
[12,13]. O frekvenci tohoto onemocnéni v CR mlizeme
zprostiedkované usuzovat z nékolika praci. Pfi ana-
lyze vyskytu AIP v resekdtech slinivky po operaci pro
suspektni karcinom byla tato histologicky identifikovana
u 5,1 % ptipadu [14]. Dalsi ¢eska prace z roku 2008 uvadi

Obr. 3. Endoultrasonografie. A - zvétsena hlava pankreatu, difuzné hypoechogenni parenchym pankreatu (PP),
nerozsifeny hlavni pankreaticky vyvod (PD), , kolejni¢kovy* reflex duodenobiliarniho drénu v choledochu
(DBD) B - télo pankreatu - hypoechogenni difuzné edemat6zni parenchym pankreatu (PP), 5tihly hlavni
pankreaticky vyvod (PD), lienalni véna (VL) a a. mestenterica superior (AMS)
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vyskyt AIP u 4,7 % pacientl z jednoho pracovisté, u nichz
byla plvodné diagnostikovéna jako idiopaticka chro-
nicka pankreatitida [15].

Symptomatologie autoimunitni pankreatitidy mize
byt rlzna. Nejtypictéjsi akutni manifestaci je vznik ob-
strukéniho ikteru, ktery mize byt nebolestivy nebo
spojen jen s mirnou epigastrickou bolesti. Pfiznaky ty-
pické pro akutni pankreatitidu jako vyrazné abdominal-
gie a zvyseni sérové amylazy nad 3nasobek normy jsou
pozorovény spise u AIP 2. typu, i kdyz ani zde nejsou
pravidlem [14]. U AIP 1. typu mohou byt postizeny i jiné
organy v ramci systémové IgG4 asociované nemoci
(sklerotizujici cholangoitida, sklerotizujici sialoadeni-
tida - retroperitonedlni fibréza, tyreoiditida, tubulo-
intersticidlni nefritida, pneumonitida atd). Jejich pfi-
tomnost je dilezitym voditkem pro stanoveni spravné
diagnézy [1]. Bolest typu bilidrni koliky, ktera se objevila
u nasi pacientky, neni typickd. Moznym vysvétlenim je
koincidence s cholelitidzou.

AlP 1. typu nejcastéji postihuje muze starsiho véku, maxi-
mum incidence je mezi 6.a 7. dekddou. U AIP 2. typu jsou
pacienti primérné o 10 let mladsi [13]. Navzdory tomu
neni neobvyklé, Ze se onemocnéni diagnostikuje i u mla-
dych dospélych, jak tomu bylo v nasem piipadé. Jsou do-
konce popsany i pfipady manifestace nemoci v détském
véku.

Zobrazeni parenchymu slinivky v akutnim stadiu
nemoci vykazuje charakteristicky obraz pfi vysetfeni
USG, CT ¢i MRI. Pfi CT zobrazeni byva klasicky pankreas
difuzné zvétsen, se setfelou lobuldrni strukturou, ,saus-
age-like” tvaru, hladkych okraji a mlze byt patrno hy-
podenzni (na MRI hyposignélni na T2 vazenych obra-
zech) ,halo” kolem pankreatu. Typické je snizené syceni
zlazy kontrastni latkou proti zdravému pankreatu v ar-
teridlni fazi [17]. Méné casty je fokdlni otok parenchymu
nebo hypodenzni pankreatickd masa (tumor), o to vétsi
vsak ¢ini diagnostické rozpaky. Peripankreaticky prosak
¢i tekutinové kolekce nepatii do obrazu AIP. Pro stano-
veni diagndzy AIP je dllezité i zobrazeni pankreatického
vyvodu (pomoci endoskopické retrogradni pankreatiko-
grafie - ERP ¢i pankreatikografie pomoci MRI - MRP). Pa-
tognomicka je dlouha rovna striktura vétsi nez tretina
celkové délky nebo vicecetné striktury, bez presteno-
tické dilatace ¢i dilatace postrannich vétvi vychézejicich
z postizeného Useku [1]. Ze sérologickych marker( byva
u AIP pozorovano zvyseni celkovych IgG, podtfidy IgG4,
z autoprotildtek ANA ¢i RF. | kdyz elevace IgG4 je cha-
rakteristickym znakem AIP 1. typu, neni zcela specificka.
Byly pozorovény zvysené hodnoty IgG4 u pankreatic-
kého [18-20] i cholagiogenniho karcinomu [21] a nékte-
rych dalSich patologii. Pro diagnézu AIP je signifikantni
elevace IgG4 nad 2nasobek normy [1]. Za pozornost stoji,
Ze existuje i séronegativni forma AIP 1. typu (s neproka-
zatelnym signifikantnim zvysenim sérového IgG4) [22].
Do diagnostického algoritmu pati i vysetieni CA 19-9.

Stanoveni diagnézy AIP 1. typu v kazuistice je v sou-
ladu diagnostickymi kritérii dle mezinarodniho konsenzu
(ICDCQ) [1]. Tyto jsou pro AIP 1. typu shrnuty v tab. 1 a 2.

Jak je patrno z popisu piipadu, podkladem pro de-
finitivni diagnézu byly typické zmény parenchymu sli-
nivky v zobrazeni CT a EUS a nélezu zvy3eného sérového
IgG4 > 2nasobek normy. Pankreaticky vyvod mél pfi ERP
normalni morfologii. U pacientky jsme neidentifikovali
postizeni jinych organtd (OOI) dle uvedenych kritérii. Bio-
psie pankreatu u pacientky provedena nebyla. Je znédmo,
Ze histologické vysetieni pfi splnéni jinych kritérii dle ICDC
k stanoveni definitivni diagnézy AIP 1. typu casto nutné
neni. Na rozdil od AIP 2. typu se spravnou diagnézu AlP
1. typu bez histologického prikazu podafi stanovit az
u 70 % pacientt [12]. Pfi jakychkoliv atypickych nalezech
je ale nezbytna EUS fine needle aspiracni biopsie (EUS—
FNAB) k vylouceni pfitomnosti onkologicky suspektnich
bunék.

Potvrzenim diagnézy byla u pacientky dobra odpovéd
na kortikoterapii. | kdyz az 30 % AIP 1. typu mUze regre-
dovat spontanné [16], kortikoterapie je obecné uznava-
nou lécbou u symptomatickych pacientd. Az do konce
roku 2016 zatim nebyl publikovan jednoznac¢ny mezi-
narodni konsenzus v terapeutickych postupech. Inici-
alni davka prednisonu je dle jednotlivych doporuceni
bud fixni 30-40 mg/den [12,13] nebo vypoctena z hmot-
nosti pacienta v davce 0,6-1 mg/kg/den [1]. V této davce
se prednison ponechava po dobu 2-4 tydnd. ICDC[1] na-
vrhuje zhodnoceni efektu |é¢by pomoci zobrazovacich
metod a CA19-9 po 2 tydnech kortikoterapie. Poté se
denni davka snizuje o 5 mg za tyden.

Cetnost relapsti po ukonéeni kortikoterapie se u AIP
1. typu pohybuje od 27-50 % [7-10]. Lé¢ba relapsu ob-
vykle probiha analogicky s terapii prvni ataky, jak jsme
postupovali i u naseho pfipadu.

Vzhledem k vysokému riziku relabujiciho prabéhu se
nabizi otazka udrzovaci terapie po navozeni remise. ,Za-
padni” pracovisté tradicné preferovala ukonceni lécby
po 12 tydnech dle nazoru, ze riziko relapsu neprevysuje
riziko komplikaci spojenych s dlouhodobou kortikote-
rapii [12]. V Asii je naopak narUstajici evidenci podporo-
vany trend prodluzovat udrzovaci Ié¢bu (v denni davce
2,5-5 mg prednisonu), v soucasnosti jsou dokonce k dis-
pozici data o efektu 3-5leté Iécby [23]. Za alternativu
kortikoterapie v udrzovaci |é¢bé je povazovan azatioprin
v davce 2-2,5 mg/den [16]. ZkuSenosti jsou i s pouZitim
rituximabu [24]. Vyzkum se v dne3ni dobé obraci k iden-
tifikaci prediktoru relapst, pfipadné prediktort progrese
AIP do chronické pankreatitidy, které by mohly vést k op-
timalizaci indikace a délky udrzovaci terapie v budoucnu.

Prediktivni hodnota monitorovani sérovych hodnot
IgG4 zlstava nejasna. Problémem je, Ze po navozeni
remise vzdy nedochdzi k normalizaci IgG4. Naopak,
u 28-42 % pacientll zUstava hladina IgG4 zvysend i po
klinickém a morfologickém zlepseni, ale jen u ¢asti z nich
se vyvine relaps [7,18]. Rovnéz snaha o stanoveni hod-
noty rizikové pro vzplanuti onemocnéni je zatim ne-
Uspésnd. V recentné publikované multicentrické japon-
ské studii byla zvolena jako mozny cut-off pro predikci
relapsu hodnota 2,8 g/l. Tato hodnota vychézela z dat
pro riziko relapsu u jinych 1gG4 asociovanych onemoc-



néni [25]. Korelace u AIP 1. typu v3ak potvrzena nebyla
[23]. Navzdory tomu by v klinické praxi narGstajici sérové
hodnoty IgG4 mély byt signalem k castéjsim kontrolam,
aby doslo k co nejrychlejsimu zachytu klinickych a radiolo-
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gickych znamek relapsu [18]. Z dal3ich studovanych pre-
diktivnich faktord se zvysené riziko relapsu opakované
prokdzalo u pacientll s difuznim postizenim pankreatu
a obstruk¢nim ikterem v ivodu onemocnéni [23,26].

Tab. 1. Stanoveni diagnoézy definitivni a pravdépodobné AIP 1. typu dle International Concensus Diagnostic

Criteria - ICDC [1]

dikaz

histologie

zobrazovaci metody

odpovéd na kortikoterapii

nalez na parenchymu

diagnosticka kritéria

diagndza definitivni

typicky/neurcity nalez
typicky nalez
neurcity nalez

neurcity nalez

histologicky potvrzena LPSP (Groven 1-H)
jakékoliv z,non-D" Groven 1/droven 2
2 nebo vice z Groven 1 (+ Urovei 2-D)

uroven 1 S/0O0I + Rt
nebo
uroven 1-D + Groven 2 S/OOI/H + Rt

diagnéza pravdépodobna

neurdity nalez

vysvétleni zkratek - viz tab. 2

Tab. 2. Uroveii 1 a troveii 2 diagnostickych kritérii dle 1CDC [1]

uroven 2 S/OOI/H + Rt

kritérium

P - zobrazeni
parenchymu

D - zobrazeni pankre-
atického vyvodu (ERP)

S - serologie

OOl - postizeni jinych
organt (other organ
involvemnt)

H - histologie
pankreatu

Rt - odpovéd na korti-
koterapii (response to
therapy)

uroven 1
typické

difuzni zvétSeni s opozdénym sycenim (nékdy
s okrajovym projasnénim)

dlouha (> 1/3 délky hlavniho vyvodu) nebo vicecetné
striktury bez prestenotické dilatace

19G4 > 2 nasobek normy
anebob

a. histologie z extrapankreatickych organti -
pfitomny nejméné 3 z nasledujicich

1. lymfoplazmocytarni infiltrace bez GEL bunék

2. storiformni fibréza

3. obliterativni flebitida

4. pocetni IgG4 pozitivni buriky (> 10 bunék/pole)

b. radiologické nalezy - pfitomen nejméné
1 z nasledujicich

1. segmentérni/vicecetné striktury Zlucovych cest
hilarnich/intrahepatickych nebo choledochu mimo
intrapankretaicky usek

2. retroperitonedlni fibréza

core cut biopsie nebo resekat - pfitomny nejméné
3z nasledujicich

1. periduktalni lymfoplazmocytami infiltrace bez
pritomnosti GEL bunék

2. obliterativni flebitida
3. storiformni fibr6za
4. pocetni IgG4 positivni buriky (> 10 bunék/pole)

promptni (< 2 tydny) zlep3eni dle zobrazovacich
metod nebo

klinicka uprava extra/pankreatickych pfiznakd

uroven 2

neur¢ité (nebo atypické)

segmentarni/fokalni zvétseni s opozdénym sycenim
segmentarni/fokalni zazeni bez prestenotické dilatace
(pramér vyvodu < 5 mm)

19G4 1-2 nasobek normy

anebob

a. histologie z extrapankreatickych organti véetné biopsie
ze Zlucovych cest2 - pfitomny obé z nasledujicich

1. lymfoplazmocytarni infiltrace bez GEL bunék

2. pocetni IlgG4 pozitivni buriky (> 10 bunék/pole)

b. klinické nebo radiologické nélezy - pfitomen nejméné
1 z nasledujicich

1. symetrické zvétseni slznich/slinnych zléz

2. radiologické znamky typické pro | gG4 postizeni ledvin

core cut biopsie nebo resekat - pfitomny 2 z nasledujicich

1. periduktalni lymfoplazmocytami infiltrace bez pfitomnosti
GEL bunék

2. obliterativni flebitida
3. storiformni fibréza

4. pocetni IlgG4 positivni buriky (> 10 bunék/pole)
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Zku$enosti s dlouhodobym pribéhem onemoc-
néni a progndzou pacientt s AIP jsou zatim omezené.
Kdyz Yoshida et al pred 20 lety predlozili koncept au-
toimunitni pankreatitidy jako zcela nové nozologické
jednotky [27], pfedpokladalo se, Ze onemocnéni ne-
progreduje do obrazu pokrocilé chronické pankreati-
tidy. Pozdéji se ukdzalo, ze morfologické zmény (kalci-
fikace, nepravidelnosti pankreatického vyvodu, atrofie
zlazy) a exokrinni i endokrinni insuficience se vyvinou
az u jedné tretiny pacientd do 3 let od stanoveni dia-
gnozy [7]. Davodem je zifejmé perzistujici zanétliva
reakce v pankreatu i v dobé klinické remise. Kalcifikace
se témér vyhradné rozviji u AIP 1. typu (u 5-42 % paci-
ent(). Rizikovym faktorem je relabujici pribéh (hlavni
mechanizmus u nasi pacientky), konzumace alkoholu
(> 50 g/den), z4Zeni Wirsungova ¢i Santoriniho vyvodu.
Zajimavé je, ze chronickd forma AIP nebyva spojena
s algiemi typickymi pro jiné formy chronické pankrea-
titidy [8]. Z uvedenych skutec¢nosti vyplyva i predpokla-
dané zvysené riziko karcinomu pankreatu u pacient(
s AIP. Data o synchronné a metachronné diagnostiko-
vanych karcinomech pochézeji z kazuistik a kohorto-
vych studii, incidence kolisé od 0 do 4,2 % pfi dobé sle-
dovani 33-75 mésicl [8]. Je dokumentovéno i zvysené
riziko extrapankreatickych karcinomi pfi IgG4 asoci-
ovaném systémovém onemocnéni [28]. Z praktického
hlediska je proto potieba zvazovat riziko zdmény inci-
dentdlniho karcinomu za relaps onemocnéni, vhodna
je kontrola sérového CA 19-9 a pfi jakychkoliv pochyb-
nostech ¢asnd indikace EUS-FNAB.

Zaver

Autoimunitni pankreatitida je vzacné chronické one-
mocnéni slinivky bfisni. Nejcastéji se manifestuje ne-
bolestivym obstrukénim ikterem a difuznim zvétsenim
pankreatu. MGze mit i fokdlni charakter, proto je dule-
zitad v diferencidlni diagnostice pankreatického karci-
nomu. V soucasné dobé jsou k dispozici mezindrodnim
konsenzem schvélenad diagnosticka kritéria pro toto
onemocnéni [1]. Autoimunitni pankreatitida se vysky-
tuje ve dvou formach. AIP 1. typu je ¢astéjsi, je soucasti
IgG4 asociované systémové nemoci a vykazuje elevaci
IgG4 v séru. Tato forma onemocnéni ma casto relabuijici
prabéh. Inicidlni ataku i relaps lze Uspésné lécit korti-
kosteroidy. Optimalni strategie predikce relapst a dlou-
hodobé imunosupresivni terapie v jejich prevenci je
zatim ve fazi vyzkumu. V dohledné dobé by mél byt pu-
blikovan mezinarodni konsenzus pro lécbu autoimu-
nitni pankreatitidy schvéleny v cervnu roku 2016 na
konferenci International Association of Pancreatology.
Vzhledem k riziku relapst, progrese do chronické pan-
kreatitidy a moznosti rozvoje karcinomu pankreatu by
méli byt pacienti s AIP v dlouhodobé dispenzarizaci
specialisty.

Tato prdce vznikla na Masarykové univerzité v rdmci pro-
jektu Diferencidini diagnostika a odhad progndzy inter-
nich nemoci, ev. ¢islo MUNI/A/0949/2016, podporeného

o sy

z prostredku tucelové podpory na specificky vysokoskolsky
vyzkum, kterou poskytlo MSMT v roce 2017.
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