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Resumen

Introduccion: La pancreatitis autoinmune (PAI) es una forma distinta e infrecuente de
pancreatitis en nifios con una fisiopatologia poco conocida, que muestra evidencia de la posible
participacion de mecanismos autoinmunes, soélo el 4% de los nifios con pancreatitis cronica
idiopatica tienen riesgo de cursar con pancreatitis autoinmune.

Objetivo: Reportar los resultados en la medicion de marcadores de autoinmunidad,
especificamente de Inmunoglobulina IgG4 sérica para establecer la prevalencia real en la edad
pediatrica. Ademas de describir las caracteristicas clinicas, bioquimicas y radioldgicas de éstos
pacientes.

Material y métodos: Se trata de un estudio observacional, descriptivo, transversal y
retrospectivo. ~ Se recabo por medio de una base de datos las caracteristicas clinicas,
bioquimicas, radioldgicas e histoldgicas de los pacientes con pancreatitis crénica idiopatica. Se
realiz6 estadistica descriptiva.

Resultados: De los pacientes incluidos el 28.5% (n=4) se determinaron como pancreatitis
cronica idiopatica al no identificarse agente etioldgico, 75% (n=3) género femenino y 25%
(n=1) género masculino, el rango de edad de presentacién 50% (n=2) 10 afios y 50% (n=2) 15
anos, en el 100% (n=4). Los valores de IgG4 <135mg/dL y los anticuerpos antinucleares (ANA)
fueron positivos en el 75% (n=3). Los sintomas predominantes fueron dolor abdominal 100%
(n=4), nauseas y/o vémito 75% (n=3) y fiebre 25% (n=1). De los hallazgos radiologicos en la
tomografia axial computarizada se observé en el 75% (n=3) aumento del volumen de la
glandula pancreatica y en el 25% (n=1) presencia de lipdlisis peripancreatica y en la
colangiorresonancia pancreatica el 100% (n=4) el conducto pancreatico principal se describe
sin alteraciones.

Conclusiones: La presentacion clinica de PAI es diferente en nifios en comparacion con
adultos, el uso exclusivo de los criterios diagnodsticos establecidos para los adultos puede

conducir a un infradiagnoéstico de PAI en los nifios.

Antecedentes

Definicidon: La pancreatitis autoinmune (PAIl) en nifios se define como un subtipo distinto de
pancreatitis asociada con cambios en el parénquima pancreatico (infiltrado linfoplasmocitario y/
o infiltrado neutrdéfilos y/o fibrosis parenquimatosa), una caracteristica de la enfermedad es la
respuesta clinica favorable al tratamiento con esteroides. 1.2

Desde 2003 se han descrito 2 patrones histologicos diferentes de la PAIl: tipo 1 (pancreatitis

esclerosante linfoplasmocitica) y tipo 2 (pancreatitis ductal central idiopatica). Actualmente, se



mantiene por consenso el mismo nombre a las dos formas, aunque difieren entre si en varios

aspectos clinicos, epidemiolégicos e histoldgicos (Tabla 1).34

Tabla 1. Diferencias entre pancreatitis autoinmune tipo 1 y tipo 2.

PAIl tipo 1 PAI tipo 2
Edad Adulto Nifios y adultos
Sexo Predominio masculino Igual ambos sexos
Geografia Asia > Europa Europa > Asia
Histologia Pancreatitis esclerosante | Pancreatitis del ducto
linfoplasmocitica central idiopatica
Elevacion de IgG4 80% 17%
Otros o6rganos y/o Enfermedades Enfermedad inflamatoria
enfermedades asociadas relacionadas con IgG4 intestinal
Recurrencia Comun Rara

lg: Inmunoglobulina; PAI: Pancreatitis autoinmune

Etiologia: La categorizacion de la PAl como un trastorno autoinmune se basa en la
observacion de la enfermedad, la cual esta asociada a la infiltracion en el tejido pancreatico de
varios tipos de células inmunes. Se asocia a hipergammaglobulinemia con una frecuencia que
oscila entre el 37% y el 76%. Las subclases de Ig(lnmunoglobulina) G humana se numeran
segun su concentracion en plasma, siendo la IgG1 la mas abundante (superior al 50% de la
IgG total), mientras que la cantidad de IgG4 es escasa, normalmente inferior al 5%. Los niveles
totales de IgG4 son bajos en la infancia, refleja una dependencia de la madurez de las células
accesorias (macréfagos, células dendriticas, etc.) que son importantes productores de
interleucina (IL) 10. 5

La PAI se caracteriza por una respuesta inmunitaria dominante de tipo 2 (Th2) colaboradora
mejorada. La eosinofilia periférica esta presente en el 15.6% de los pacientes con pancreatitis
cronica, y su incidencia es significativamente mayor en los pacientes con PAIl. Los infiltrados
eosinofilicos leves a moderados estan presentes en el 70-80% de los pacientes con PAl tipo 1.
Las quimiocinas son una gran familia de citocinas quimioatrayentes, quimicamente
relacionadas y tienen un papel en la orquestacion de la inflamacion y en la direccion de la
migracion de leucocitos hacia los sitios inflamatorios. La subfamilia eotaxina de quimiocinas
CC esta compuesta por eotaxina-1 (CCL11), eotaxina-2 (CCL24) y eotaxina-3 (CCL26), que

tienen una funcion similar de atraer eosinofilos a los sitios de inflamacién al unirse al receptor



de quimiocina CC. Se han demostrado en diferentes estudios  un papel esencial de los
eosindfilos en enfermedades pancreaticas como la PAI.  Recientemente, varios estudios han
sugerido la respuesta inmune Th2 como mecanismo principal en la fisiopatologia de la PAI, la
cual esta mediada principalmente por la induccion de IL-4, IL-5 e IL-13, lo que conduce a la
expresion de eotaxina-3 a través de la activacion de la via STAT6. En el miofibroblasto
pancreatico humano hay una sobreexpresién de eotaxina-3 inducida por las citocinas Th2, IL-4
e IL-13, lo que sugiere que la eotaxina-3 inducida por citocinas Th2 puede participar en la
fisiopatologia de trastornos pancreaticos como la PAl. 6.7.8

La PAI tipo 1 puede entenderse como la manifestacion pancreatica de un trastorno
multiorganico (espectro de enfermedades IgG4). Las IgG4 se liberan tras la exposicion
prolongada a un antigeno, y todo apunta a que el mecanismo patogénico de esta entidad esté
mediado por células T, que de forma secundaria activan células B, quienes liberan este tipo de
Ig. La PAI tipo 2 en cambio, no tiene una elevacidon sérica de 1gG4. Esto, junto al infiltrado
linfoplasmocitario en la glandula pancreatica, sugiere que mas que tratarse de un desorden
sistémico con afectacion pancredtica, sea una enfermedad autoinmune con el pancreas como
organo diana. En cuanto a la susceptibilidad genética, parece haber polimorfismos en el gen
del antigeno 4 de los linfocitos T citotoxicos (CTLA-4, CD152) que dan cierta predisposicion a la
enfermedad 38

Cuadro clinico: El diagnéstico de la PAI requiere un alto indice de sospecha por parte del
clinico, y debe plantearse ante cualquier paciente con sintomas biliopancreaticos, mas aun si
tiene antecedentes de otras enfermedades extrapancreaticas como tiroiditis, fibrosis
retroperitoneal, colangitis autoinmune, etc. La PAl se encontrd en pacientes con antecedentes
caucasicos, africanos y asiaticos, con una ligera preponderancia masculina del 53%. La
mediana de edad al diagndstico fue de 13 afos, dolor abdominal agudo como sintoma
principal en el 91% y/o ictericia obstructiva en el 42%, fueron los sintomas clinicos mas
comunmente informados al momento del diagndstico. Los lineamientos emitidos por el grupo de
Estudio Internacional de Pancreatitis Pediatrica (INSPPIRE) reporta a seis sintomas principales

en la edad pediatrica que se describen en la tabla 2. 289



Tabla 2. Resumen de los sintomas clinicos reportados en nifios con pancreatitis autoinmune
Caracteristicas Clinicas Literatura INSPPIRE
Dolor Abdominal 93% 89%
Ictericia obstructiva 34% 55%
Pérdida de peso 38% 33%
Nauseas/vomito 21% 44%
Fatiga 14% 44%
Evacuaciones anormales 3% 22%

Diagnéstico: El proceso en el diagnéstico de PAl se base en la clinica, datos de laboratorio,
pruebas de imagen e histologicas. En el momento del diagndstico, se observé un aumento de
la amilasa (mediana: 1,7x limite superior de la normalidad (LSN), rango intercuartilico (IQR):
1,3-4x LSN) y lipasa (mediana: 4x LSN, IQR: 2,4-11xULN) en aproximadamente la mitad de
los pacientes. Se encontro una serologia positiva para IgG4 en solo el 22% de los pacientes
Aungue no es especifico para la PAI, el aumento de los niveles de anticuerpos antinucleares
(ANA) estuvo presente en el 29% de los casos. Los hallazgos de las imagenes fueron
anormales en todos los pacientes pediatricos, la ecografia transabdominal fue a menudo la
primera modalidad de imagen disponible. Se describié un pancreas hipoecoico y agrandado en
el 83% de los nifios con un diagnostico establecido de PAI. En pacientes que presentaban
ictericia se encontr6 en todos los casos una dilatacién proximal del conducto biliar comun
(CBD) que se estrecha distalmente hacia la cabeza pancreatica. En todos los pacientes con
PAIl, la colangiopancreatografia por resonancia magnética (CPRM) con frecuencia mostré
agrandamientos globales (30%) o focales del pancreas (53%), demostrados como areas
hipodensa. Las irregularidades del conducto pancreatico principal fueron las caracteristicas
mas reportadas (64%), seguidas de un CBD estrechado (estenosis o estrechamiento, 55%).
Se encontré un "borde similar a una capsula" (signo de halo) en (16%). Los hallazgos de la
CPRE se correlacionaron con los de la CPRM.210,11,12

Se dispuso de resultados histoldgicos interpretables mediante toma de biopsias endoscopicas
de pancreas guiadas por ultrasonido y mediante biopsias quirurgicas abiertas. En conjunto, la
mayoria (69%) de los pacientes pediatricos con PAl demostraron una combinacion de
infiltracion linfoplasmocitica, fibrosis pancreatica e infiltracién de granulocitos del epitelio y la luz
del conducto pancreatico (también llamada lesién epitelial granulocitica). Se encontré tincidn
IgG4 positiva en el 4%. Tabla 3. 213,14



Tratamiento: El principal enfoque de tratamiento para la PAI fue el uso de prednisona. Las
dosis de prednisona variaron de 1 a 1,5 mg/kg/dia, siendo esta superior a la dosis
recomendada en adultos (0.6-1mg/kg/dia), con un maximo de 30 a 120 mg/dia por via oral
durante 15 a 50 dias en adolescentes, seguidas de una disminucion progresiva durante 2 a 24
meses. En ausencia de estudios comparativos o de resultados en nifios, se cree que se justifica
un curso de tratamiento con corticosteroides de tiempo limitado para tratar los sintomas agudos
de la pancreatitis, que también puede prevenir las complicaciones a largo plazo de la
insuficiencia pancreatica. Sin embargo, se necesitan mas estudios para determinar si las
ventajas de la terapia con esteroides superan los posibles efectos secundarios de esta terapia,
particularmente en nifios. Es Util obtener imagenes de control aproximadamente 3 meses
después de comenzar los corticosteroides para evaluar la normalizacién de los hallazgos de
imagenes pancreaticas, confirmando el diagnostico de PAI.2.15

Prondstico: La PAI pediatrica tiene una presentacién distinta con caracteristicas similares a la
PAl tipo 2 en adultos. El diagnostico de PAI pediatrica se basa en la combinacién de sintomas
clinicos y distintas anomalias en el parénquima pancreatico, el conducto pancreatico y / o las
imagenes del conducto biliar, posiblemente complementadas con hallazgos histopatologicos. La
opcion primaria de tratamiento son los corticosteroides con posibles secuelas a largo plazo que
incluyen insuficiencia pancreatica exocrina y diabetes. La recurrencia de la PAl se documentd
en el 17%, tuvieron solo una respuesta parcial al curso de induccion, pero fueron llevados con
éxito en remision después de agregar mofetil micofenolato 0 6-mercaptopurina,
respectivamente.2.15.16

Planteamiento del problema

En los nifos, los informes sobre pancreatitis autoinmune son escasos. En la actualidad, los
gastroenterologos pediatricos confian en las guias establecidas para pancreatitis autoinmune
en adultos para diagnosticar y tratarla; sin embargo, las observaciones iniciales y los informes
de casos sugieren que la presentacion clinica es diferente en los nifios en comparacién con los
adultos.  Por ello es importante resumir los rasgos caracteristicos en los pacientes con
pancreatitis cronica idiopatica del Instituto Nacional de Pediatria y realizar busqueda

intencionada de la etiologia autoinmune a través de la mediciéon de la IgG4 sérica.

Justificacion

Dada la dificultad de establecer el diagnostico de pancreatitis autoinmune en nifios es
necesario reportar las cifras de IgG4 como marcador de autoinmunidad y la prevalencia de
esta en la poblacion pediatrica, ya que solo el 4% de los nifios con pancreatitis cronica



tienen como principal factor de riesgo etiologia autoinmune, por ello es necesario apoyar la

identificacion y  facilitar la estratificacion de estos pacientes para futuros estudios de
investigacion.

Objetivos

Objetivo General

* Describir las caracteristicas clinicas, bioquimicas, radioldgicas, endoscépicas e
histologicas de pacientes con diagnéstico de pancreatitis crénica idiopatica

Objetivo especifico
* Describir los resultados de la determinacién de IgG4 sérica en los pacientes con
diagnostico de pancreatitis cronica idiopatica.

Material y métodos

Tipo de estudio
Observacional, retrospectivo, transversal y descriptivo.

Poblacion

Pacientes pediatricos atendidos en el servicio de Gastroenterologia y Nutricién pediatrica del
Instituto Nacional de Pediatria (Ciudad de México, México) con el diagnostico de pancreatitis
cronica idiopatica del 01 enero del 2001 al 31 diciembre del 2010.

Criterios de inclusion y exclusion
Inclusion
* Pacientes de 0-17afios 11 meses con diagndstico de pancreatitis cronica idiopatica y
expediente clinico completo diagnosticado desde el 01 de enero del 2001 al 31 de
diciembre del 2010.

Exclusion

* Pacientes que no cuenten con determinacion de 1gG4 sérica.



Variables

Variables

Definicién Tipo de Respuestas
Variable Posibles
Género Grupo al que pertenecen los seres humanos de | Cualitativa | Masculino
cada sexo. nominal Femenino
Edad Es el periodo en el que transcurre la vida de un | Cuantitativ. 1 mes — 17
ser vivo. a afos 11
discreta meses
Numero de Incidente, suceso enlazado con otros que | Cuantitativi 1-10
Episodios forman un todo o conjunto. a
Ictericia Coloracion amarilla de la piel y las mucosas, | Cualitativa | Presente/
debida a un incremento de sales biliares en la | nominal Ausente
D oI o Dolor o molestia que se siente en la parte del | Cualitativa | Si/No
abdominal tronco debajo de las costillas y encima de la | Nominal
Epigastrico pelvis. Proviene de o6rganos dentro del
abdomen u 6rganos adyacentes al abdomen.
Nauseas Las nauseas son la sensacidon consciente, | Cualitativa | Si/No
vomito involuntaria y desagradable de desazén e |Nominal
inquietud, referida a la garganta y al epigastrio,
con sudoracién, sialorrea y modificacion del
ritmo respiratorio, que se presenta sola o
seguida de arcadas, y que puede culminar en el
Fiebre Es el aumento en la temperatura del cuerpo en | Cuantitativ | °C
respuesta a alguna enfermedad o padecimiento | a
igual o mayor a 38°C. Discreta
Amilasa Enzima que fragmenta el almidon en sus compo | Cuantitativ | U/L
nentes. a
Lipasa Enzima que fragmenta los lipidos en sus | Cuantitativ: U/L
componentes. a Discreta
IgG Globulina plasmatica que actua como |Cuantitativ, mg/dl
anticuerpo. a Discreta
1gG4 Subclase de inmunoglobulina G que | Cuantitativ i mg/dl
normalmente representa entre el 3 y el 6% del | a Discreta




%Anticuerpos

computarizad
a

procesadas por la computadora de la maquina
para generar imagenes transversales del
cuerpo.

Son inmunoglobulinas que reconocen |Cuantitativ | Positivo/
zantinucleares componentes celulares antdlogos (nucleares y | a negativo
F a c t o r Autoanticuerpo del tipo IgM producido contra la | Cuantitativ ' Ul/ml
reumatoide porcién Fc de la inmunoglobulina G (Ig G) a
Tomografia Procedimiento computarizado de imagenes por 1. Normal
Axial rayos X, produciendo sefiales que son 2.Aumento

volumen
3.Dilatacion/
estenosis del
conducto
pancreatico
Principal.

Colangio-
rresonancia

pancreatica

Examen imagenoldgico que utiliza imanes y
ondas de radio potentes para crear imagenes
del cuerpo, aplicada al higado, vias biliares y
pancreas.

1. Pancreas
contornos
regulares/
irregulares

2. Conducto
pancreatico
principal
normal/
dilatado/

estrecho.

Analisis estadistico

Se utilizara

estadistica descriptiva.

tendencia central y de dispersién para las variables cuantitativas.

Aspectos éticos

Frecuencias para variables categdricas y medidas de

Los nombres de los pacientes no seran requeridos en la tabulacion y publicacion de los datos

por lo que la confidencialidad del mismo se mantendra y solamente los investigadores

conoceran

dicha informacion.

retrospectivo no se requerira consentimiento informado.

Por tratarse de un estudio observacional, descriptivo y




Resultados

Se encontraron 14 nifios con diagndstico de pancreatitis cronica en la base de datos del
Instituto Nacional de Pediatria en el periodo comprendido del 01 de Enero del 2001 al 31
diciembre del 2010 en 10 casos se establecid la etiologia, de los cuales tres presentaron
fibrosis quistica, dos con pancreatitis cronica asociada a medicamentos anticomisiales (acido
valproico), dos secundario a trauma abdominal, uno asociado a sepsis grave, uno con
pancreas divisum y en un paciente microlitiasis vesicular.  Sin embargo, en cuatro nifios con
diagnostico de pancreatitis cronica no se identifico agente etiolégico, por lo cual se
determinaron como pancreatitis crénica idiopatica; de estos cuatro pacientes, tres fueron del
género femenino, las edades al diagnostico fueron dos de 10 afios y dos de 15 afios. Las
manifestaciones clinicas se muestran en la Tabla 1, los hallazgos bioquimicos en la tabla 2 y

los radiolégicos en la Tabla 3. La medicién de 1gG4 en todos los casos resulté <135 mg/dl, lo

cual no descarta el diagnostico de pancreatitis autoinmune.

Tabla 1. Caracteristicas clinicas de los pacientes
Paciente | Género Edad al Numero | lctericia |D o | o r Nauseas Fiebre
diagnéstic i d e abdominal |y vémito
0 episodios epigastrico
1 Femenino | 15afios | 10 No Si No No
2 Femenino | 10 afios |4 No Si Si Si
3 Femenino 10 afios 3 No Si Si No
4 Masculino 15 afos 3 No Si Si No
Tabla 2. Caracteristicas bioquimicas de los pacientes
Paciente | Amilasa |Lipasa |IgG IgG4 | Anticuerpos Factor
uU/L u/L mg/dl Mg/dl | Antinucleares | Reumatoide
1/40 Ul/ml >15
1 443 400 1240 27.4 Positivo 10 Ul/ml
2 650 2478 1380 5 Positivo 10 Ul/ml
3 1191 859 1100 12.8 Positivo 10 Ul/ml
'4 1866 1726 1300 10 Negativo 10 Ul/ml



Tabla 3. Caracteristicas radiolégicas de los pacientes

Paciente | Tomografia axial computarizada Colangioresonancia

Pancreatica

1 Aumento del volumen de la glandula | Glandula pancreatica contornos
pancreatica sin evidencia de | regulares, via biliar sin alteraciones.
colecciones y/o quistes.

2 Discreta dilatacion del conducto | Vesicula biliar distendida, Conducto
pancreatico principal y adelgazamiento | pancreatico principal normal.
del parénquima pancreatico a nivel del

Cuerpo.

3 Aumento del volumen de la glandula, | Aumento de volumen, conducto
hiperdensidad y lipolisis| pancreatico principal normal vy
peripancreatica vesicula biliar distendida.

4 Sin alteracion en la via biliar intra ni | Conducto pancreatico principal vy

extrahepatica, pancreas incrementado | vesicula biliar normal.
de tamafo a nivel de cuerpo y cola, con
presencia de calcificaciones
intrapancreaticas.

Discusion

La incidencia de pancreatitis autoinmune (PAIl) es baja en el Instituto Nacional de Pediatria, en
10 afos (2001-2010) encontramos Unicamente 4 casos con diagnostico de pancreatitis cronica
idiopatica, 3 fueron del género femenino 75%. En la literatura mundial la PAI tipo 2 no tiene
predileccion por ningin género, mientras que la tipo 1 es predominantemente del sexo
masculino, sin embargo nuestra serie es pequefia y posiblemente necesitamos un mayor
nimero de casos para poder establecer la frecuencia en cuanto al género. La edad de
presentacion en nuestra serie fueron 2 pacientes de 10 afios y 2 de 15afios. La edad de
presentacion mas frecuente a nivel mundial ocurre durante la adolescencia, en la serie de
casos presentada coincide a lo descrito por los diversos autores. En los cuatro pacientes el
cuadro clinico inicial corresponde a lo descrito en los diversos articulos, los cuales describen
como sintoma principal al dolor abdominal localizado en epigastrio en primer lugar, seguido
por nauseas y vomito, sin presencia de colestasis y solo en un caso presentdé ademas de los

sintomas descritos la presencia de fiebre 2.
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Los mecanismos precisos por los cuales se rompe la tolerancia a autoantigenos y se activan
las células T autorreactivas aun no se entienden por completo; sin embargo, se acepta que las
fallas en la regulacién del proceso de coestimulacion contribuyen a la iniciacién y a la
conservacion de la autoinmunidad por la activacién de células T autorreactivas. Varios estudios
han sugerido a la respuesta inmune Th2 como principal mecanismo en la fisiopatologia de la
PAI 87 Aunque los niveles séricos elevados de IgG4 tienen un alto valor diagnéstico para los
adultos (>140mg/dl), en los nifios es poco comun, solo el 22% se pueden observar alterados,
los niveles séricos bajos en la infancia se debe a que estos dependen de la madurez de las
celulas accesorias (macréfagos, células dendriticas, etc.), importantes productoras de
interleucina 10 (IL-10). La cinética lenta de las células que expresan IgG4 también se refleja en
los niveles de anticuerpos especificos de 1gG4, altamente relacionado con estimulacién cronica
para la produccion °. En nuestra serie de casos el resultado de la medicién sérica de IgG4
resultd menor a 135 mg/dl y se observd como Unico marcador de autoinmunidad presente a
los anticuerpos antinucleares (ANA) en 3 pacientes. Existe falta de datos para asociar el
diagnostico de PAI con niveles elevados de gammaglobulina e IgG4, asi como también de otros
anticuerpos relacionados como son anticuerpos antinucleares (ANA), factor reumatoide (FR) o
anticuerpo Saccharomyces cerevisiae (ASCA), ya que no han sido estudiados
sistematicamente en la poblacion pediatrica 12.16.

Los hallazgos radioloégicos reportados en los pacientes mediante tomografia axial
computarizada fueron aumento de volumen de la glandula pancreatica en tres casos, contornos
irregulares y difusos en un caso, dilatacién del conducto pancreatico principal (CPP) en un caso
y presencia de hiperdensidad grasa peri pancreatica en un caso. La colangiopancreatografia
por resonancia magnetica reportd la vesicula biliar distendida y aumento de volumen de la
glandula pancreatica. Solo en un paciente se realizé colangiopancreatografia retrograda
endoscopica (CPRE) y reporté dilatacion del CPP (4mm). Solo en un caso se realizd biopsia
con un reporte histopatoldgico sin alteraciones significativas. Estos hallazgos describen el
patron radiologico difuso mayormente reconocido en los articulos de revision, asi como la
hiperdensidad grasa peri pancreatica como signo radiolégico caracteristico de esta entidad

patoldgica. 13.14

Conclusiones

La presentacion clinica de PAI es diferente en nifios en comparacion con adultos, el uso
exclusivo de los criterios diagndsticos establecidos para los adultos puede conducir a un
infradiagnéstico de PAI en los nifios. Se debe sospechar de PAIl en los cuadros de

pancreatitis crénica idiopatica sobretodo en adolescentes con cuadro clinico inicial
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caracterizado por dolor abdominal en epigastrio, elevacion de lipasa sérica y la presencia de
cambios estructurales anatémicos particularmente la dilatacion del CPP mayor o igual a 4 mm y
la respuesta clinica con cambios estructurales en la glandula pancreatica con esteroide via oral
confirman la etiologia autoinmune. Sin embargo, es necesario continuar realizando mediciones
de marcadores de autoinmunidad especificamente de 1gG4 sérica para establecer la
prevalencia real en la edad pediatrica. La toma de biopsia de la glandula pancreatica se debe
considerar en todos los casos que sea viable realizarla y poder establecer la clasificacion
inmunologica en relacién con los hallazgos histolégicos, sin embargo, ya sea tipo 1 0 2 la
respuesta al tratamiento con esteroide es favorable en ambos casos. Los lineamientos emitidos
por el grupo de Estudio Internacional de Pancreatitis Pediatrica (INSPPIRE) recomiendan
seguir los lineamientos establecidos en la edad pediatrica para facilitar la estratificacién de
estos pacientes para futuros estudios de investigacion.
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