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Introduction

A Affection de reconnaissance récente
A Décrite la 16 fois par Sarles et al(1961)

A Affection rare (< 2 % PC)



Introduction

A Probleme de terminoelogie:

Vinflammation primitive scleresante du pancreas
\/Pancreatite sclerosante Al

\/Pancreatite sclerosante lympho-plasmocytaire
\/ Pancreato-cholangite sclerosante

-

Pancreéatite Al



Clinique

A Age : 28-60 ans (moyen :55ans )

A Légere prédominance |

A Symptomatologie clinique nen specifigue
A symptomes en// maladies assoCIees



Clinique

KIM . N=17 ! OKAZAKI N=30 2 |LEVY N=39 3
Ictere 65% 63% 11-46%
DI abdominales 35% 27% 38%
AEG/Amaig 35% 20% 2%
Diabete 76% - -
Pancreatite A 2% - 55-85%
Laparotomie 30% - -
TDM/écho 10% - -
Sjogren /MICI/CS 12% - -
P

1 Kim k.Am JGE 2004

2 Okazaki GE 2000

3 Levy PGECB 2003



Seérologie

AMangueur s -bi ol ogi ques doA
\/' ER', Ac anti-nucleaires
\/' Ac anti-anhydrase. carbonigue. ||
\/' Ac anti-lactoferrine
\/ Hyper gammaglobulinemie, :lcg G4 y y

A Non spécifiques , peu sensibles

A Discordance entre les séries européenne et

japonaises
Ph. levy N12P3 Dec2007.pp 192834



sérologie

A Série Belge :

Al2 maladesay ant - une décAl t ype.i
d-es t r-uc i VA Nayieetganufagl chez
Cas-tcotat 4t ® doentre eux

A Série Francaise :
FAN 8 % , hypergammagl 7 %

l5g G4 -y-y. . dans.-2 " des-thetc as
un seul des 9 cas de forme diffuse de PAI
A Auto-Ac constants dans les séries japonaises :
Ac antinucléaires : 13/17
Ac ACA-II : 10/17
Ac anti lactoferrine 13/17

Ph. levy N12P3 Dec2007.pp 192834
Okazaki Gastroenterology 2000



Sérologie

POSItVIte en Taveur duldiagnostic
VPN Tainle




Imagerie
A Deux formes:

1) forme diffuse : duct destructive
2) Forme pseudo-tumorale
URE oul plusieurs masses pancreatigues

‘ Chirurgie inappropriée

A Modifications parenchymateuses et canalaires

Ectors Gutl1997.Gastroenterol hepatol200



Modifications parenchymateuses

A Elargissement diffus du pancréas avec

A

A

A

parenchyme delebule hypo-intense (T'1)

PSseudo-anneau hypo dense a la TODM
ypo-intense en IRM(T2)

Rehaussement tardif’apres injection de

orodurt de contraste : fibrose
Calcifications, PK: rares



PAIl : Scannographie

| Pancréas délobulé

La saucisse



PA |I. Scannographie

Scanographie centrée sur la
tete du pancréas qui est
hypertrophié, pseudtumorale
et entourée par un anneau
hypodense

Hypodensité pseudotumorale
corporéecaudale avec aspect
ddoenvahi s gamope t

Ph Levy N12P3 Dec 2007



PAI: IRM

mee doune i nf-caudaleemn hypasignald@lo(A)pebhyp@rasignal T2 (B)
Noter la démarcation nette avec le parenchyme normal .

T. Vitry 2008.48.N4 209215



Modifications canalaires

A Raréfaction des canaux pancréatiques
secondaires

A Rétrécissement diffus ou segmentaire du
canal pancreatigue principal anormalement
fin et irregulier; avee des Steneses etagees
s-a-nes:i-idhl d-a it al@speot Bn adi@a mo
Sec)

ACPRE | RM( p ecanalairess



PAIl : Cholangio-IRM

Longue sténose du canal

pancreatique principal au Irrégularités pariétales et sténoses
niveau du corps du pancreas et segmentaires du cholédoque ,absence

loabsence de dil afegi5yhi8afion YpBritalE? Bulcanal

de wirsung



| nt ®r échoeml@scopied

A Signes peu spécifiques

A Les prélevements par micro-biopsies ou
a-sipior-atid o-n - c-l-0ai-g u.l
contributifs (fiabiliteé diagnostigue
controversee )

T. Vitry 2008.48.N4 209215



Histologie

A Infiltrat lympho-plasmocytaire péri-

canalaire inter ou intra-lobulaire ,riche en
Yy emph-o e yetne s (o T0CD4 +) , ®0
macrophages, plasmocytes [gG4+ (IIHC)

A Fibrose péri-canalaire

Ph Levy N12P3 Dec 2007



PAlI GEL-positive ?

A Europe et USA :

Forme a lesions granulocytaires epitheliale(Gell +)

\/ Histo: nfiltrat a polymorphonucieaires
neutrephile(PMN) peri-canalaire

V' Immuno: (-) Aute-Ac
\/ Manifestations extra pancreatigques a IgG4 tres rares
\/ Touche les 2 sexes , sujets + jeunes

P

Non validé par les japonais(origine Al mise en doute)
Pas de consensugadnolulu Nov 2009

A. Vonlaufen XL. Frossard 7 (2010)



Maladies Al associees

A Frequence : diversement appréciee

\/ 35-56% litterature Japonaise
\/16% dans la serie Belge(Ectors et al )
V/ 18-36% dans la serie Francaise(Levy et al)

Ph Levy N12P3 Dec 2007



Maladies Al associees

A Appareil digestifi; -CSP
-MICI
A Glandes salivaires(Gougerot sjogren)
A Thyroidite
A Fibrose retro-péritonéale
A Diabéte
A Cutanée(pemphigoide)
A ADP cervicales ou intra-abdominales

Ph Levy N12P3 Dec 2007



Maladies Al associees

V' PAIet MICI

\/ PAI et atteinte biliaire




PAl et MICI

ALa  PAl peut pr®c®der- | 0
la MICI

A La fréguence PAI :1-1,5%

A éliminer: atteinte médt(azathioprine,5-ASA),
pancreatite biliaire(crohn ileale),atteinte
duod®nal e ou de | 0ampou

Ph Levy N12P3 Dec 2007



PAl et MICI

A MICI : 14 % PAI

A (-) corrélation entre la localisation et
loac t=iEviet ®@-deer =f & MI C
man:kLfes t-at=1. 0n:S - p/anc-r
part

Ph Levy N12P3 Dec 2007



PAIl et MICI

Endoscopie digestive haute et basse +Bx syst sSi
PA ou PC idiopathique ou PAI ? Ou au moindre
si gne ®vocateur doune Ml C

Ph.Levy N12P3 Dec 2007



PAIl et atteinte biliaire

Deux hypotheses

Association d > A ExteinsiomuauxeVBEH++des
authentique CSP leésions inflammatoires des CP



Cholangite Auto-immune

\/ Atteinte inflammatoire de la VBP et/ou VBIH

V|-
fi

Istelogie: infiltrat LP( T CD8+) diffus et une
OrOSE marquee autour des structures portes et

9

nlebites ebliterantes

IHC :plus de 10plasmocyteslgG4+/CEG

V Imagerie(IRM,CPRE) : stenose de la partie
distale de la VBP avecuned -l at-at I 0n

V sensibilité particuliere aux CTC

R. Gincoul. GECB 2008 32, 9BP1



PAIl et atteinte biliaire

Sténose hilaire trés serrée etune ~ Stenose longue en sablier de la VBP
dilatation modérée en amont Intra-pancreatique



Diagnostic positif

A Les criteres diagnostigues propeses par les
Japonais(2002) ,revises en 2006 et en 2009

A Criteres diagnostiques proposeés par la Mayo
Clinic (2006)

Pas de criteres diagnostiques unifies



Table 1
Japanese clinical diagnostic criteria for AIP,

1. Diffuse or segmental narrowing of the main pancreatic duct with irregular wall and
diffuse or localized enlargement of the pancreas by imaging studies, such asabdominal

ultrasonography, CT, and magnetic resonance Imaging
2. High serum g-globulin, IgG or IgG4, or the presence of autoantibodies, such as

antinuclear antibodies and rheumatoid factor
3. Marked interlobular fibrosis and prominent infiltration of lymphocytes and plasma

cells in the periductal area, occasionally with lymphoid follicles in the pancreas

Diagnosis of AIP is established when criterion 1, together with criterion 2 and/or 3, are
ulfilled. However, it is necessary to exclude malignant diseases such as pancreatic or

niliary cancers,

Dgc de PAI établi : critere 1+2 ou 1+3 ou 1+2+3 en éliminant un Kc

Maria sanchezastano autoimmunity reviews 9(2010)2Z340



Diagnostic critena for AIP in Mayo Clinic.

1. Histmlogy. At least one of the following:

(1) Periductal lymphoplasmacytic infiltrate with obliterative phlebitis and interstitial
fibrosis

(2) Lymphoplasmacytic infiltrate with fibrosis showing =9 plasma cells per high-
power field positive for eG4

2. Pancreatic iImaging.
Typical : diffusely enlarged gland with delayed enhancement; diffusely irregular,
attenuated main pancreatic duct

Others*: Focal pancreatic mass/enlareement; focal pancreatic duct stricture;
pancreatic atrophy; pancreatic calcification; or pancreatitis

3. Serology.
Elevated serum [g(:4 level ( normal, 8=140 mg/dL)

4, Other organ involvement
Hilar/intrahepatic biliary stnctures, persistent distal biliary stncture, parotod/
lacrimal gland involvement, mediastinal lymphadenopathy, retroperitoneal fibrosis

5. Response to steroid therapy
Resolution/marked improvement of pancreatic/extrapancreatic manifestation with

sterold therapy

Maria sanchezastano autoimmunity reviews 9(2010)2340



Groupes dgc de PAI selon les criteres HISORT de la Mayo Clinic

Groupe A (critéeres histologigues)

Presence d’au moins un des deux criteres suivants :
Infiltrat lymphoplasmocytaire perniductulaire avec
phlebite obliterante et fibrose en histologie pancréeatique
Immunomarquage anti-lgG<4 : = 10 cellules/HPF positive

Groupe B (criteres dimagerie et seroclogigues)
Presence des trois criteres suivants :
Hypertrophie diffuse du pancreas avec retard de
rehaussement en TDM ou IRM
Irregulartés diffuses du canal du Wirsung en
pancreatographie
Elévation des 1G4 sériques

Groupe C (critére de réeponse aux corticoides)

Presence des trois criteres suivants :
Atteinte pancreatique d’origine indeterminee
Elévation des 1G4 sériques et/ou atteinte d’autres
organes, confirmee par immunomargquage anti-lgG4
positif
Amelioration, voire dispanrntion, des anomalies
pancreatiques et/ou extrapancreatiques sous corticoides

Maria sanchezastano autoimmunity reviews 9(2010)2310




Diagnostic differentiel

APancréatite chronigue alcooligue

ACancer du pancréas



Diagnostic differentiel
PC alcoolique

A hypergammagl et aute-Ac
A Infiltrat lympho-plasmogcytaire(plasmocytes IgG4+ : PAI)
A Cependant ; différences Rx

Kim etal Am JGE 2004,99



Diagnostic differentiel
cancer du pancreas

A Résection pancréatique inappropriée;: dgc de PAI
porté dans 25% des cas

A Aspect tumoral mais atypies :

\/ Etat general seuvent consernve
\/ Terrain inhabituel
\V/Ca 19-9 normal

V(-) didl attatron du CP dbo

=) |ntérét de Bx prép si doute dgc avec un Kc

(VPN 95 %) _
Ph Levy N12P3 . Dec 200°



Traitement

A CTC : traitement de référence
V' 30-40mg/j oulma/kg/] pdt2 a4 sem
\/' diminution des doses 5mg /'sem

V' Maintenir une dese 2,5 -5mg /| (eviter les
recidives) sans depasser 6-12mois de TR

A Autres possibilités : Azathioprine , AUDC
A Chirurgie : réservée aux cas de doute dgc

M. sanchezastano autoimmunity reviews 9(20!
Ph Levy N12P3 . Dec 2007



Traitement

Antalgigues

l_.\ - ”~ .‘ﬂ ”~ Y ;r T "\ ey
EAUAIlS palilieauyucs

Anti-alabetigues

Dliainage niliaire




Traltement

Ameélioration spontanée possible

>

Pas de TRT systématique

>

formes symptomatique
casdouteux( TRT do®pr e

Ph Levy N12P3 . Dec 200°



