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ΤΟΥΛΟΥΜΤΖΗ  ΜΑΡΙΑ 



ΟΡΙΣΜΟΣ 
   Η αυτοάνοση παγκρεατίτιδα  (AIP), είναι μια σπάνια  

νοσολογική  οντότητα, πιθανότατα  αυτοανόσου  
αρχής, που σχετίζεται με χαρακτηριστικά 

ΚΛΙΝΙΚΑ ΙΣΤΟΛΟΓΙΚΑ 

ΜΟΡΦΟΛΟΓΙΚΑ 



 
IGG4 ΣΥΣΧΕΤΙΖΟΜΕΝΑ  ΣΥΣΤΗΜΑΤΙΚΑ  

ΝΟΣΗΜΑΤΑ (ΙSD) 

Είναι  μια συστηματική νόσος που πλήττει πολλά όργανα 
περισσότερο συχνά: 
 Πάγκρεας (αυτοάνοση  παγκρεατίτιδα) 
 Χοληφόρα (ΙgG4  χολαγγειϊτιδα) 
 Σιελογόνους αδένες (χρόνια  σκληρυντική  σιελαδενίτιδα) 
 Οπισθοπεριτόναιο  (χρόνια περιαορτίτιδα ή ιδιοπαθής 

οπισθοπεριτοναϊκή ίνωση) 
 Νεφρούς (ΙgG4   νεφρίτιδα) 

 
 
 





 ΔΙΑΦΟΡΙΚΗ   ΔΙΑΓΝΩΣΗ ΤΗΣ ISD 

 Πάγκρεας: αυτοάνοση  
παγκρεατίτιδα 

 Χοληφόρα :IgG4 χλαγγειϊτιδα 
 Σιελογόνοι  αδένες: 

σκληρυντική σιελαδενίτιδα 
 Νεφροί:IgG4 νεφρίτιδα  
 
 λεμφαδένες 

 Παγκρεατικός  καρκίνος 
 

 Χολαγγειοκαρκίνωμα- PSC 
 Σύνδρομο  Sjogren 

 
 Διάμεση  νεφρίτιδα 
 
 λέμφωμα 



ΟΝΟΜΑTOΛΟΓΙΑ 

 Σκλήρυνση του παγκρέατος 
 Χρόνια σκληρυντική παγκρεατίτιδα 
 Λεμφο-πλασματοκυτταρική   σκληρυντική  παγκρεατίτιδα 
 Μη-αλκοολική  καταστροφική παγκρεατίτιδα των πόρων 
 Αυτοάνοση  χρόνια παγκρεατίτιδα 
 Σκληρυντική  παγκρεατοχολαγγειϊτιδα 

 
 ΑΥΤΟΑΝΟΣΗ ΠΑΓΚΡΕΑΤΙΤΙΔΑ (Yoshida, 1995) 

 
 



ΣΥΧΝΟΤΗΤΑ 

    Παγκόσμια κατανομή. Περισσότερες μελέτες από την                    
Ιαπωνία (αυξημένη ευαισθησία στη διαγνωστική αναζήτηση) 
 Συχνότερη σε ηλικία>50 έτη 
 

1 2 



TΥΠΟΣ  Ι   (ΑΙP) 

 Παγκρεατική  εκδήλωση μιας  συστηματικής νόσου που   
    πλήττει και άλλα όργανα (χοληφόρα, σιελογόνους αδένες, 

οπισθοπεριτόναιο , (60%) 
 Λεμφoπλασματοκυτταρική  διήθηση  από άφθονα  IgG4 

πλασματοκύτταρα, (80%) 
 5% των ασθενών έχουν φλεγμονώδη  νόσο  του  εντέρου 
 Θεαματική  απάντηση  στη  θεραπεία   με  κορικοστεροειδή 



ΤΥΠΟΣ ΙΙ (AIP) 

 Προσβάλλει  αποκλειστικά  το  πάγκρεας 
 Ασθενείς μια δεκαετία μεγαλύτεροι από τον τύπο Ι 
 Αύξηση IgG4 (17%) 
 Συσχέτιση  με  ΙΦΝΕ 



ΚΛΙΝΙΚΗ  ΕΙΚΟΝΑ 

 Ίκτερος : από διήθηση  του  ΚΧΠ 
 Κοιλιακό άλγος : ήπιο, πόνος  στην πλάτη με ή χωρίς  

επεισόδια  υποτροπιάζουσας παγκρεατίτιδας 
 Απώλεια  βάρους: πολλές  φορές σημαντική 
 Ανορεξία : σπάνια 
 Συνύπαρξη  με στεατόρροια ή ινσουλινοεξαρτώμενο  

διαβήτη 
 



ΕΡΓΑΣΤΗΡΙΑΚΑ ΕΥΡΗΜΑΤΑ 

 Αύξηση γ σφαιρινών 
 Αύξηση IgG και IgG4 ορού (3/4 των ασθενών) 
 Αυτοαντισώματα,   έναντι  της  καρβονικής  ανυδράσης 

(30-59%) και της λακτοφερίνης (50-76%) 
 Παρουσία αντισωμάτων (ΑΝΑ, RF) 
 Αύξηση   LFTS 



ΟΡΟΛΟΓΙΚΟΣ  ΕΛΕΓΧΟΣ  AIP 

 Ανοσοσφαιρίνη  IgG4: 
 3-6% των ολικών ανοσοσφαιρινών 
 Αδυναμία σύνδεσης με το C1q συμπλήρωμα 
 Μπορεί να αυξηθεί σε : δερματικές βλάβες, παρασιτικά 

νοσήματα 
 >140 mg/dl ευαισθησία 76%, ειδικότητα 93% 
 >280 mg/dl ευαισθησία 53%, ειδικότητα 99% 





ΔΙΑΓΝΩΣΤΙΚΗ ΠΡΟΣΕΓΓΙΣΗ 

 Από  τα εργαστηριακά ευρήματα:αύξηση IgG4 ορού >= 2 φορές 
από το ανώτερο  φυσιολογικό 

 Απεικονιστικά : CT        διάχυτη διόγκωση  του αδένα με 
καθυστερημένη πρόσληψη  σκιαστικού. Διαφορική  διάγνωση 
από  CA παγκρέατος 

 EUS : υποηχοϊκή διάταση λήψη FNA, (fine needle  biopsy) 
 ERCP : στένωση του παγκρεατικού ή ΚΧΠ 
 Ιστολογικά : λεμφοκυτταροπλασματική  διήθηση, αποφρακτική  

φλεβίτιδα και  ίνωση  των  λοβίων 
 



ΚΡΙΤΗΡΙΑ  HISORT 
(ΜΑΥΟ  CLINIC) 

 Ιστολογικά: 
 λεμφοπλασματοκυτταρική σκληρυντική  παγκρεατίτιδα (LSPS) 
 >ή =10IgG4/οπτικό  πεδίο,  IgG4>140 mg/dl 
 Απεικονιστικά: 
 CT Η MRI: 
 Τυπική: διάχυτη  διάταση  του  αδένα, καθυστερημένη  

απορρόφηση (50%) 
 Ασαφής: εστιακή διάταση  του   αδένα 
 Άτυπη :Χαμηλής  πυκνότητας μάζα 
 Ορολογικά :αύξηση  IgG4  ορού (75%) 
 Ανάμειξη άλλων  οργάνων :(50-67%) 
 Απάντηση  στα κορτικοστεροειδή: (100%) 

 
 



a( us: διάχυτη  μεγέθυνση σώματος-ουράς παγκρέατος υποηχοϊκό)b.c.(ct: 
καθυστερημένη  ενίσχυση  με  περιφερική  στεφάνη.d (5 λεπτά μετά την  έγχυση  

σκιαστικού) 





Απώλεια  παγκρεατικών  λοβίων 
Εναπόθεση  λίπους (βέλη) 



ΔΙΑΤΑΣΗ  ΚΟΙΝΟΥ   ΧΟΛΗΔΟΧΟΥ   ΚΑΙ   ΠΑΓΚΡΕΑΤΚΟΥ                    
ΠΟΡΟΥ 



ΣΤΕΝΩΣΗ  ΚΧΠ 
ΤΟΠΟΘΕΤΗΣΗ   STEND 

ERCP 



ΣΤΕΝΩΣΗ  ΤΟΥ  ΠΑΓΚΡΕΑΤΙΚΟΥ  ΠΟΡΟΥ 



EUS: 
Υποηχοϊκή παγκρεατική  

διάταση 



  ΛΕΜΦΟΚΥΤΤΑΡΟΠΛΑΣΜΑΤΙΚΗ     ΔΙΗΘΗΣΗ 



ΣΕ  ΑΝΟΣΟΙΣΤΟΧΗΜΕΙΑ   ΔΙΗΘΗΣΗ  ΑΠΟ  
ΠΟΛΥΑΡΙΘΜΑ  IGG4  ΠΛΑΣΜΑΤΟΚΥΤΤΑΡΑ 

ΓΥΡΩ  ΑΠΟ,ΤΟΝ ΠΡΟΣΒΕΒΛΗΜΕΝΟ  ΠΟΡΟ 



ΔΙΑΓΝΩΣΗ ΤΥΠΟΥ  Ι 

 Διαγνωστική ιστολογική  εικόνα  λεμφοπλασματοκυτταρικής  
    σκληρυντικής  παγκρεατίτιδας 
 Σε  ασθενείς με τυπική απεικόνιση,  η παρουσία αυξημένης  

ΙgG4, η συμμετοχή άλλων οργάνων ή η συμβατή, αλλά  όχι  
διαγνωστική ιστολογία, είναι  επαρκή  για  τη  διάγνωση 

 Σε ασθενείς  με ασαφή απεικόνιση το  πρώτο  βήμα,  είναι  ο 
αποκλεισμός  της κακοήθειας. 

    Εάν  είναι αρνητικός, η αύξηση της IgG4 ορού ή  η συμμετοχή 
άλλων  οργάνων  είναι ενδεικτικά  AIP. H   διάγνωση  
επιβεβαιώνεται με την  θεαματική  απάντηση  στα 
κορτικοστεροειδή  

      
 



ΠΟΤΕ  ΝΑ ΥΠΟΨΙΑΣΤΟΥΜΕ  
AIP 



 Χαρακτηριστικά καρκίνου 
 Πόνος  που υφίεται με χορήγηση αναλγητικών 
 Ανορεξία, κακουχία 
 Διόγκωση  παγκρεατικού  πόρου/ατροφία 
 
 Υποτροπιάζουσες  παγκρεατίτιδες χωρίς  συμμετοχή  των  

χοληφόρων 
 Δυσπεψία  με  ήπια  αύξηση  παγκρεατικών  ενζύμων 



ΑΥΤΟΑΝΟΣΗ  ΠΑΓΚΡΕΑΤΙΤΙΔΑ   VS ΠΑΓΚΡΕΑΤΙΚΟ  CA 

  AIP 
 Διάχυτη  διόγκωση αδένα 
 Χωρίς  ιδιαίτερα  

χαρακτηριστικά 
 Κάψουλα  που  μοιάζει με 

χείλος στην CT 

ΠΑΓΚΡΕΑΤΙΚΟ  CA 
 Χαμηλής πυκνότητας  μάζα 
 Προστενωτική  διάταση  ή 

στένωση του παγκρεατικού 
πόρου 

 Ανοδική παγκρεατική   ατροφία 



ΑΥΤΟΑΝΟΣΗ  
ΠΑΓΚΡΕΑΤΙΤΙΔΑ 

ΠΑΓΚΡΕΑΤΙΚΟ 
          CA 



ΠΡΟΚΛΗΣΕΙΣ  ΣΤΗ  ΔΙΑΓΝΩΣΗ  ΤΗΣ  AIP 

 Μιμείται άλλα  περισσότερα γνωστά νοσήματα 
 Σπάνια  συγκριτικά με αυτά που μιμείται: 
Αποτελεί το 2-3%  των ασθενών με υπόνοια  παγκρεατικού CA 
 
 Δεν υπάρχει   συγκεκριμένη διαγνωστική εξέταση: 
 Βιοψία  διαγνωστική αλλά  σπάνια  διαθέσιμη 
 Βαρύ  τίμημα σε λανθασμένη διάγνωση: 
AIP  αντί CA μείζονα  χειρουργική  επέμβαση 
CA  αντί  AIP καθυστέρηση στην επέμβαση 



ΘΕΡΑΠΕΙΑ 

 Δίαιτα  και τρόπος  ζωής 
    Μικρά και συχνά γεύματα, δίαιτα χαμηλή σε  λιπαρά, 

ελαχιστοποίηση  παγκρεατικής έκκρισης   



ΦΑΡΜΑΚΕΥΤΙΚΗ   ΑΓΩΓΗ 

 Χορήγηση  κορτικοστεροειδών : 40 mg πρεδνιζόνης  για 4 
εβδομάδες,  μείωση  5mg/dl ανά  εβδομάδα 

 Σε ασθενείς με αποφρακτικό ίκτερο  και ήπιο κοιλιακό άλγος 
    λόγω της στένωσης του ΚΧΠ ή  του ΠΠ από το  φλεγμαίνων 

πάγκρεας 
 Θεαματική  απάντηση 



ΡΟΛΟΣ  ΚΟΡΤΙΚΟΣΤΕΡΟΕΙΔΩΝ 

 Επιβεβαίωση διάγνωσης 
 Ανακούφιση  συμπτωμάτων 
 Βελτίωση δομικών διαταραχών 



ΣΗΜΕΙΑ    ΠΡΟΣΟΧΗΣ 

 Σε ασθενείς με αποφρακτικό ίκτερο και λοίμωξη 
χορήγηση αντιβιοτικής αγωγής 

 Αντιόξινα  και  αντιχολινεργικά  για μείωση της 
εξωκρινούς παγκρεατικής έκκρισης 
 



ΕΝΔΟΣΚΟΠΙΚΗ  ΘΕΡΑΠΕΙΑ 

 ERCP 
 Eνδοσκοπική  τοποθέτηση ενδοπροθέσεων 



ΧΕΙΡΟΥΡΓΙΚΗ 

 Ένδειξη: δυσκολία  αποκλεισμού παγκρεατικού ή 
καρκίνου  χοληφόρων 

 Χειρουργική αφαίρεση  στένωσης παγκρεατικού  ή 
ΚΧΠ 

 
    ΕΠΙΠΛΟΚΗ 
     Διαρροή  χολής  ή παγκρεατικών ενζύμων 



ΚΛΙΝΙΚΑ   ΣΗΜΕΙΑ  ΒΕΛΤΙΩΣΗΣ 

 Μείωση  ικτέρου  καθώς  και κοιλιακού άλγους 
 Μειωμένη παγκρεατική διόγκωση και βελτίωση  της 

στένωσης  του παγκρεατικού και του ΚΧΠ 
 Μείωση επιπέδων  παγκρεατικών   και αποφρακτικών 

ενζύμων καθώς  και  της  ολικής  χολερυθρίνης 
 Αποκατάσταση ενδοκρινούς  και εξωκρινούς  παγκρεατικής  

λειτουργίας 
 



Ανομοιογενές πάγκρεας   
που  περιβάλλεται  από <<στεφάνη>>  

8 μήνες μετά τα  στεροειδή 
Πάγκρεας  ατροφικό. 

 Πάχυνση  και ενίσχυση  του ΚΧΠ 



Πυλαία στένωση 
Ενδοηπατικές  στενώσεις 

6 εβδομάδες αργότερα 
Βελτίωση  στενώσεων 



ΠΑΡΑΚΟΛΟΥΘΗΣΗ    

 Νέος απεικονιστικός  έλεγχος σε 4-6  εβδομάδες 
 Ορολογικός  και βιοχημικός  έλεγχος : ΙgG4,CA 19-9 
 Αφαίρεση   ενδοπροθέσεων  σε 4-6  εβδομάδες 



ΥΠΟΤΡΟΠΗ 

 40-50% των περιπτώσεων 
 Κατά  τη  διάρκεια  ή μετά τη χορήγηση στεροειδών 
 Υποτροπή στο πάγκρεας  ή σε  άλλο όργανο 
 Μεγαλύτερο ποσοστό  σε ασθενείς με στενώσεις 
 Ο τύπος Ι μεγαλύτερα ποσοστά  υποτροπής  από  τον τύπο ΙΙ 

 
 Επανέναρξη στεροειδών 
 Ανοσορυθμιστική  θεραπεία: 
 Aζαθειοπρίνη  ή 6-μερκαπτοπουρίνη 
 Rituximab: μονοκλωνικό αντίσωμα 
 18-24 μήνες θεραπείας 



ΣΥΜΠΕΡΑΣΜΑΤΑ 

 Η AIP  είναι μια  σπάνια  νοσολογική  οντότητα  αυτοανόσου  
αρχής  

 Μιμείται  το παγκρεατικό  CA 
 Aποτελεί  μέρος των ISD 
 Παρουσιάζει παγκρεατικές  και εξωπαγκρεατικές εκδηλώσεις 
 Αύξηση  του IgG4 
 Κλασσική  ιστολογική εικόνα 
   θεαματική  απάντηση στα στεροειδή-υποτροπή  στο 40-60%  

των περιπτώσεων 
 Απαραίτητη η ανοσοκατασταλτική  θεραπεία  σε μερικούς  

ασθενείς 
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