Epidemiologie

Recentné byla stanovena prevalence onemocnéni v roce 2016
v Japonsku na 10,1 na 100 000 obyvatel a incidence na 3,1 pfipadd na
100000 obyvatel ro¢né; prdmeérny vék v dobé diagnoézy byl 64,8 let
a pomérmuzu azen byl 3: 1 (4). Ve srovnani s predchozi studii z roku
2011 se za pét let pocet pacientd vice nez zdvojnasobil (z 5 745 pfipa-
dd narostl na 13436) (24). Epidemiologicka data z Evropy jsou velice
spord. Ro¢niincidence onemocnéniv Rhine-Neckar regiénu v jihozé-
padnim Némecku byla odhadnuta na 0,29 na 100 000 obyvatell (25).
V regionu jizni Moravy byla AIP zjisténa u 4,7 % pacientl sledovanych
s diagndzou idiopatické chronické pankreatitidy (26).

Klinicky obraz

Symptomatologie

Klinickd manifestace AIP je ddna povahou nemoci a anatomii,
z pfiznakl je nejcastejsi ikterus (35-70 %), ktery je podminén bud
fokalnim (v hlavé) nebo difuznim zvétsenim pankreatu, popfipadé
mUze byt manifestaci pfidruzeného postizeni Zlu¢ového stromu
v rdmci IgG4-RD, které je pfitomno u 40-80 % pacientd s AP a je
nejcastéjsim extrapankreatickym postizenim u pacientd s AlP (24,
27-29). Mezi dalsi symptomy patfi bolest bficha nebo bolesti zad,
popfipadé vahovy Ubytek (pfitomny az u 25 % pacient(); manifestace
onemocnéni obrazem akutnf pankreatitidy je povaZovana za vzacnou,
v nekterych kohortach ale dosahuje az 22 % (27, 29). Mezi dal3f proje-
vy patii funkéni postizeni ZIazy (diabetes nebo steatorea), az tfetina
pacientd ale mize byt asymptomatickych (4).

Sérologie

Zvyseni sérové hladiny IgG4 nad 1,35 g/l je pfftomno u pfiblizné
dvou tfetin pacientd, az 20 % nemocnych s AP ale mUZe mit hodnoty
v mezich normy (30). Z dalsich laboratornich nélez(i byla u pacientd s AIP
zaznamendana poxzitivita autoprotilatek proti karbonanhydréze, laktoferinu,
mitochondriim (AMA), hladkému svalu (ASMA), tyreoglobulinu nebo
proteinu vaziciho plasminogen (PBP) (29, 31). U fady z nich ale nasledujici
studie nedokazaly replikovat jejich diagnosticky potencial a v klinické
praxi se rutinné nevyuzivajf (32, 33). U pacientl s AIP mohou byt rovnéz
detekovany antinukledrni protilatky (ANA) a revmatoidni faktor (RF) (34).

Zobrazovaci metody a endoskopie

Pro stanoveni diagndzy AIP je stézejni zhodnoceni morfologie paren-
chymu i pankreatického vyvodu. Sonografie je levnd a dostupna metoda,
kterou Ize zaznamenat zvétseny, difuzné hypoechogenni pankreas, vétsi-
nou ale neumozruje fadné zobrazeni pankreatického vyvodu.

Tomografické metody jako CT a MRI umoznujf lepsi posouzent pii-
tomnosti parenchymatéznich zmén sugestivnich pro AIP, kterymi jsou
() difuzni nebo (multi)fokaIni zvétseni pankreatu se ztratou lobulizace
(sausage-like pankreas), (Il) obdelnikovy tvar kaudy pankreatu (cut-tail
pfiznak), (1) pfitomnost diskrétniho peripankreatického lemu nebo syti-
ciho se pouzdra (capsule sign) a nakonec MR obraz (V) difuzné snizené
intenzity signalu na T1 vazenych obrazech, lehce zvySené na T2 obrazech
a postkontrastni nepravidelné teckované syceni v pozdni arterialni fazi (15).
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Zmeény na pankreatickém vyvodu pozorované pfi MR nebo en-
doskopické cholangiografii svédcici pro AIP jsou (1.) zuzeni dlouhého
segmentu (> 1/3 délky) vyvodu bez proximalni dilatace, (II.) postizen{
vicero segmentl pankreatického vyvodu s interponovanym normal-
nim vyvodem (tzv. skip lesions), (lll.) viditeIné lumen wirsungu nebo
choledochu prochdazejiciho fokalnf expanzi pankreatu (tzv. duct-
-penetrating sign) a (IV.) hladké pozvolné zvétseni prlsvitu pankre-
atického vyvodu postupujici proximalné od Iéze (icicle sign) (15).

Dulezitou roli v diagnostice AIP md i endosonografie (EUS), kterd
umozni zhodnocenf jak parenchymatoéznich, tak i duktalnich zmén
arovnéz umoznuje odbér biologického materidlu k histopatologickému
vysetfen( (35).

Diagnosticka kritéria

VySe uvedené typické nalezy na zobrazovacich metodach nejsou
pfitomny u vSech pacientd, stanoveni diagnézy AIP je ¢asto obtizné
a vyzaduje komplexnf pfistup. Od rozpoznani nemoci byla publiko-
véna fada diagnostickych kritérif, v zdpadnich zemich jsou nejcastéji
pouzivana HISORt kritéria (ndzev je v anglickém jazyku mnemonicky
pro sledované parametry) a mezindrodni konsenzudlni diagnosticka
kritéria (ICDC) (36, 37). Oba systémy hodnotf histologicky nalez (H),
morfologii pankreatického parenchymu a vyvodu na zobrazovacich
metodach (I), serologicky ndlez (S), pfitomnost postizeni jinych
organt (OOI) a odpovéd na kortikoterapii (Rt). V ICDC kritériich exis-
tujf pro kazdy sledovany parametr dvé drovné prikaznosti, jejichz
kombinaci je mozné urcit pravdépodobnou ¢i definitivni diagnézu
AIP 1. typu (viz Tab. 1. a—b). Doporuceny postup pro diagnostiku AIP
v Ceské republice byl vypracovéan v roce 2015 (38).

Tab. 2. Odlisnosti v klinickém obrazu autoimunitni pankreatitidy a kar-
cinomu pankreatu

Karcinom
pankreatu

Autoimunitni
pankreatitida

Demografie starsi pacient (M >> Z) | starsi pacient (M > Z)

Symptomatologie

M bolest bricha méné Castd Castd

M kachexie vzacna Castd

W ikterus Casty, undulujici Casty, progredujici
Sérologie

W s5igG4 > 1,35 g/l ~70% ~10%

B Ca19-9<74U/ml | =75% =25%

Zobrazovaci vysetieni

B fokalnf >>> difuznf
B hyperdenznflem
na nativnim CT
s nasycenim ve

M parenchym M difuzni postizeni >
fokalni (70 : 30)

M capsule sign

vendzni fazi
B vyvod B typicky absence B obvykle proximalinf
proximalni dilatace dilatace
M dilatace postrannich | M obliterace
vyvodi postrannich vyvodd
M penetrating duct sign tumorem
M double duct sign
Odpovéd na = 100% obvykle zaddnd

kortikoterapii

M: muz; Z: Zena; slgG4: sérovd koncentrace IgG4
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