
CASO 3

• “Mujer de 14 años de edad diagnosticada 
de lupus eritematoso sistémico con brotes 
de pancreatitis aguda desde los 9. Los 
cuadros repetidos de dolor abdominal no 
controlables clínicamente, con numerosos 
ingresos, obligan a realizar 
pancreatectomía subtotal y 
esplenectomía. En el estudio microscópico 
se encuentra una pancreatitis crónica 
acompañada de linfadenitis lúpica”. 



Historia clínica I

• 18 m: Hepatosplenomegalia

• 4 años: dx de LES (anemia hemolítica –

Coombs +- , linfopenia, 

hipocomplementemia,   ANA y   anti-Sm)

• 4-9 años: brotes LES en tto. Corticoides

• 9 años: dolor abdominal agudo
• TAC:   difuso páncreas, no necrosis, colecciones 

en celda pancreática, espacios pararrenales y 

pelvis menor     PANCRETITIS AGUDA



TC. Pancreatitis Aguda Grado E de Balthazar



Historia clínica II

• 9-11 años: episodios de pancreatitis aguda 

de repetición asociados con actividad 

lúpica que responde a corticoides.

• 12-14 años: múltiples ingresos por dolor 

abdominal sin control antiálgico. Cambios 

morfológicos progresivos:
• TC abd.: calcificaciones y pseudoquistes

• CP-RMN: cond. Panc. Ppal. Fino. Pseudoquistes



TC.  Seudoquistes ( 3cm, 5cm) en Cuerpo y Cola de Páncreas

Calcificaciones Pancreáticas



TC.   Seudoquiste 2cm en Cola de Páncreas

Colección en Cuerpo de Páncreas que asciende hasta 

Mediastino Inferior

No se visualiza zona proximal de Vena Esplénica

Circulación Venosa Colateral en Mesogastrio



Historia clínica III

• Aparición de:
• Enf. Von Willebrand

• DM 2ª a tto esteroideo

• Osteoporosis

• Ausencia de respuesta a tto 

antiinflamatorio e inmunosupresor

• Disociación de actividad lúpica-enf 

pancreática



Historia clínica IV

• 14 años: LES sin evidencia de actividad 

lúpica y pancreatitis crónica. Se decide 

intervención quirúrgica programada



ERCP. Vía Biliar normal.

Conducto Pancreático Principal  no dilatado y con irregularidades en Cabeza y Cuerpo                

No se rellena C.P.P.  en  Cola de Páncreas



















Linfadenopatía lúpica

• Focos de necrosis por apoptosis 

masiva 

• Hiperplasia folicular moderada

• Presencia de inmunoblastos 

• Dilatación sinusal



Diagnóstico

• Pancreatitis crónica

• Linfadenitis lúpica



DIAGNÓSTICO DIFERENCIAL

PANCREATITIS CRÓNICA 
AUTOINMUNE

I- PANCREATITIS CRÓNICA 
AUTOINMUNE AISLADA

II- SÍNDROME DE PANCREATITIS 
CRÓNICA AUTOINMUNE 

- P.C. asociada a Síndrome de 
Sjögren

- P.C. asociada a Enfermedad 
Inflamatoria Intestinal

- P.C. asociada a Cirrosis Biliar 
Primaria y Colangitis 

Esclerosante Primaria

PANCREATITIS CRÓNICA DE ORIGEN 
GENÉTICO

I- AUTOSÓMICA DOMINANTE

- Mutaciones en Tripsinógeno   

Catiónico (codon 29 y 122)

II- AUTOSÓMICA RECESIVA / 
GENES MODIFICADOS

- Mutaciones en CFTR

- Mutaciones en SPINK1

- Mutaciones en Tripsinógeno 
Catiónico   (codon 16, 22, 23)



Pancreatitis hereditaria

• La mutación más frecuentemente 

relacionada se localiza en el gen del 

Tripsinógeno catiónico (no presente en 

esta paciente)

• Se demostró mutación en SPINK-1



Spink1

• Serine Protease inhibitor, kazal-type 1; 
spink1

• Secretada por las células acinares 
pancreáticas

• Previene la activación precoz de la tripsina 
catalizadora de zimógeno

• Aumento sérico: carcinoma mucinoso de 
ovario, pancreatitis, infecciones graves y 
fenómenos de destrucción tisular.



Spink1  II

• Su mutación se traduce en un aumento de 

la actividad de la tripsina sobre el 

parénquima pancreático con destrucción 

del mismo

• Autosómica recesiva 



Conclusión

• Por la evolución de la paciente en el 

contexto de un LES, los hallazgos del 

estudio genético y el perfil clínico no 

concluyente con pancreatitis autoinmune, 

pensamos que la mutación genética ha 

actuado como facilitadora disminuyendo el 

umbral para que una enfermedad 

autoinmune desencadene una pancreatitis 

crónica grave.


