
Ori gi na li en

J. Kleeff1 · T. Welsch1 · I. Es po si to2 · M. Löhr3 · R. Sin ger1 · M. W. Büch ler1 · H. Friess1

1 Ab tei lung für All ge mein-, Vis zeral- und Un fall chi rur gie, Chi rur gi sche Kli nik, 

Uni ver si tät Hei del berg · 2 Pa tho lo gi sches In sti tut, Uni ver si tät Hei del berg

 3 II. Me di zi ni sche Uni ver si täts kli nik, Me di zi ni sche Fa kul tät Mann heim, 

Uni ver si tät Hei del berg

Die au toim mu ne Pank re a ti tis – 
eine chi rur gi sche Krank heit?

Chirurg  2006 · 77:154–165

DOI 10.1007/s00104-005-1084-0

On li ne pub li ziert: 6. Ok to ber 2005

© Sprin ger Me di zin Ver lag 2005

Die au toim mu ne Pank re a ti tis (AIP) 

ist eine chro ni sche Ent zün dung des 

Pank re as, die wahr schein lich durch 

im mu no lo gi sche Me cha nis men in du-

ziert und auf recht er hal ten wird. Seit 

der Erst be schrei bung ei ner nichtal ko-

hol in du zier ten, chro ni schen Pank re-

a ti tis mit as so zi ier ter Hy per gam mag-

lo bu linämie durch Sarles et al. 1961 

[58] wur de die As so zia ti on ei ner Pank-

re a ti tis mit au toim mu nen Er kran kun-

gen wie pri mär skle ro sie ren der Cho-

lan gi tis, pri mär bi li ärer Zir rho se [8] 

so wie dem Sjö gren-Syn drom [44] be-

schrie ben, so dass eine sys te mi sche 

au toim mu ne Pa tho ge ne se der chro-

ni schen Pank re a ti tis ver mu tet wur-

de [24]. In An leh nung da ran konn-

ten IgG4-po si ti ve Plas ma zel len (kenn-

zeich nend für die AIP) in ex tra pan-

krea ti schen Ge we ben bei Pa ti en ten 

mit AIP nach ge wie sen wer den [26, 59, 

65]. Schließ lich wur de das Krank heits-

bild mit ähn li cher Hi sto pa tho lo gie 

auch in Ab we sen heit von an de ren Au-

to im mun er kran kun gen be ob ach tet 

(pri märe au toim mu ne Pank re a ti tis) 

und 1995 durch Yos hi da et al. der Be-

griff der „au toim mu nen Pank re a ti tis“ 

ein ge führt [75].

Heu te ist die AIP im mer noch nicht welt-

weit ein heit lich als ei gen stän di ge Er kran-

kung ak zep tiert [62]. Ein Grund hier-

für ist die un ein heit li che Ter mi no lo gie, 

die von ver schie de nen Ex per ten be nutzt 

wird (. Ta bel le 1). Die Be grif fe „skle ro-

sie ren de Pank re a ti tis“ [13], „lym pho plas-

mo zy tisch skle ro sie ren de Pank re a ti tis“ 

[32, 39], „pri mär in flam ma to ri sche Pank-

re a ti tis“ [58], „pseu do tu morö se Pank re a ti-

tis“ [37, 41], „skle ro sie ren de Pan krea tocho-

lan gi tis“ [20] und „chro ni sche Pank re a ti-

tis mit dif fu ser Lu men ei nen gung des Pan-

kre as haupt gangs“ [49] spie geln die hi sto-

pa tho mor pho lo gi schen oder die im po nie-

ren den ra dio lo gi schen Kor re la te der AIP, 

aber auch ver schie de ne Sta di en die ser Er-

kran kung wie der [5, 12].

Kürz lich ver öf fent lich te die Ja pan Pan-

cre as So cie ty di ag nos ti sche Kri te ri en für 

die au toim mu ne Pank re a ti tis, wel che bild-

ge ben de Cha rak te ris ti ka, la bor che mi sche 

Da ten und hi sto pa tho lo gi sche Be fun de zu-

sam men fasst (. Ta bel le 2). Die In zi denz 

der AIP ist in Ja pan stei gend, aber auch 

aus Eu ro pa, den USA und Ko rea kom men 

zu neh mend Be rich te, in de nen Pa ti en ten 

mit AIP be schrie ben und cha rak te ri siert 

wer den. Bei der AIP han delt sich nicht 

um eine en de mi sche Er kran kung, auch 

wenn in der ja pa ni schen Be völ ke rung die 

Er kran kung häu fig mit HLA-DR4 und 

ins be son de re mit dem HLA-DRB1*0405-

DQB1*0401 Haplo ty pen as so zi iert ist [31, 

51]. Die stei gen de In zi denz hängt höchst-

wahr schein lich da mit zu sam men, dass 

die AIP als ei ge ne En ti tät bis her sel ten er-

kannt und des halb falsch klas si fi ziert wur-

de [33, 51, 71].

Das häu fi ge An spre chen der AIP auf ei-

ne Ste roid the ra pie ist trotz der weit ge hend 

un be kann ten Pa tho ge ne se und mög li cher 

Un ter schie de im Ver lauf der pri mären 

und se kun dären au toim mu nen Pank re a ti-

tis ein we sent li cher An trieb zur wei te ren 

For schung auf die sem Ge biet mit der Chan-

ce, vie len – ins be son de re jun gen Pa ti en ten 

– eine Hei lung ohne in ter ven tio nel le Maß-

nah men oder Ope ra tio nen zu bie ten.

Die ser Ar ti kel gibt einen Über blick 

über die der zeit be kann ten kli ni schen, la-

bor che mi schen und hi sto pa tho lo gi schen 

Cha rak te ris ti ka der AIP und stellt the ra-

peu ti sche Kon zep te zur Be hand lung der 

AIP vor.

Ab kür zun gen

ACA-II An ti car bo an hy dra se-II-

An ti kör per

AIP au toim mu ne Pank re a ti tis

ALF An tilak to fer rinan ti kör per

ANA an ti nu kle ärer An ti kör per

ANCA an ti neu tro phi le 

zy to plas ma ti sche An ti kör per

AMA an ti mi tochon dria le An ti kör per

CED chro nisch ent zünd li che 

Darm er kran kung

DEPKR duo de nu mer hal ten de 

Pan kre as kopf re sek ti on

GAD Glutamat de car boxyla se

Ig Im mun glo bu lin

PBC pri mär bi li äre Zir rho se

PSC pri mär skle ro sie ren de 

Cho lan gi tis

PPDP py lo ru ser hal ten de par ti el le 

Duo de no pan krea tek to mie

RF Rheu mafak tor
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Die au toim mu ne Pank re a ti tis – eine chi rur gi sche Krank heit?

Zu sam men fas sung

Der Be griff der au toim mu nen Pank re a ti tis 

(AIP) be schreibt eine nichtal ko hol in du zier-

te, chro ni sche lym pho plas mo zy tä re Pank re-

a ti tis. Pe ri duk tale lym pho plas mo zy tä re In-

fil tra te mit ei nem Über ge wicht an CD4-po-

si ti ven T-Zel len sind häu fig von ei ner Fib-

rose und Azi nus zel la tro phie be glei tet, was 

zu ei ner Ste no sie rung des Duc tus wir sun-

gia nus und des dis ta len Duc tus cho le do-

chus füh ren kann. In der bild ge ben den Di-

ag nos tik spie gelt sich dies oft mals in ei ner 

un re gel mä ßi gen Ste no sie rung des Pan kre-

as haupt gangs und ei nem ent zünd lich be-

ding ten Vo lu men plus vor al lem des Pan kre-

as kop fes wi der, was nur schwer von ei nem 

Ma lig nom zu dif fe ren zie ren ist. Kli nisch fin-

den sich un cha rak te ris ti sche Ober bauch-

schmer zen, ge le gent lich ein Ver schlus sik-

te rus, re zi di vie ren de Pan krea ti tis schü be 

oder ein neu auf ge tre te ner Dia be tes mel-

li tus. Die AIP kann zu dem mit au toim mu-

nen Er kran kun gen wie dem Sjö gren-Syn-

drom, der pri mär skle ro sie ren den Cho lan-

gi tis, chro nisch ent zünd li chen Darm er kran-

kun gen und der re tro pe ri to nea len Fib rose 

as so zi iert sein. Se ro lo gisch kön nen häu fig 

Au to an ti kör per, eine Hy per gam mag lo bu-

linämie und vor al lem er höh te Wer te für 

IgG4 nach ge wie sen wer den. Cha rak te ris-

tisch scheint auch die Wirk sam keit ei ner 

Ab stract

The term au to im mune pan cre ati t is (AIP) de-

scribes a non al co holic, chron ic lym pho plas-

mo cyt ic pan cre ati t is. The lym pho plas mo-

cyt ic in fil tra tion is char ac ter ized by peri duc-

tal lo cal iza tion of pre dom i nant ly CD4-pos i-

tive T cells, fi bro sis, and ac i nar at ro phy, fre-

quent ly re sult ing in ste no sis of the main 

pan cre at ic and dis tal com mon bile ducts. 

Im ag ing stud ies of ten re veal a dif fuse nar-

row ing of the pan cre at ic main duct and 

swell ing of the pan cre at ic head wrong ly 

sug gest ing the pres ence of a ma lig nant tu-

mor. Clin i cal signs in clude mild ab dom i nal 

pain, jaun dice, re cur rent episodes of acute 

pan cre ati t is, and even new-on set di a be tes 

mel li tus. Ad di tion al ly, AIP can be as so ci at-

ed with oth er au to im mune dis eases such 

as Sjö gren’s syn drome, pri ma ry scle ros ing 

chol an gi tis, chron ic in flam ma to ry bow el 

dis eases, and ret ro peri to neal fi bro sis. Se-

ro log i cal mark ers in clude au toan ti bod ies 

and in creased lev els of gam ma glob u lin 

and es pe cial ly IgG4. Steroids seem to be ef-

fec tive in im prov ing clin i cal symp toms as 

well as in the res o lu tion of pan cre at ic and 

bile duct nar row ing. This dis tin guish es AIP 

Au to im mune pan cre ati t is – a sur gi cal dis ease?

Ste roid the ra pie zu sein, wo run ter eine Bes-

se rung der kli ni schen Symp to me und ei-

ne Rück bil dung der Pank re as- und Gal len-

gangs ste no sen be ob ach tet wur den. Da-

durch un ter schei det sich die AIP grund le-

gend von an de ren Pan krea ti tis for men und 

Pan kre as neo pla si en. In die sem Bei trag fas-

sen wir den ak tu el len Wis sens stand über 

die AIP zu sam men und be rich ten über ins-

ge samt 17 Pa ti en ten mit AIP, die im Zeit-

raum von 2003–2004 in un se rer Kli nik ope-

riert wor den sind.

Schlüs sel wör ter

Au toim mu ne Pank re a ti tis · Pan kre a stu mor · 

IgG4 · Ste roi de

from oth er forms of pan cre ati t is and from 

pan cre at ic neo plasms. Fur ther stud ies of 

the un der ly ing patho phys i o log ic mech a-

nisms, prog no sis, and new di ag nos tic tools 

are need ed to pro vide ad e quate and ef-

fec tive treat ment in the fu ture. In this ar ti-

cle, we sum ma rize the cur rent knowl edge 

about AIP and pres ent 17 cas es that un der-

went sur gi cal re sec tion at our in sti tu tion 

from 2003 to 2004.

Key words

Au to im mune pan cre ati t is · 

Pan cre at ic tu mor · IgG4 · Steroids
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Ta bel le 1

Un ter schied li che Ter mi no lo gie der au toim mu nen Pank re a ti tis

Re fe renz Be zeich nung

Sarles et al. [58] Pri mär in flam ma to ri sche Pank re a ti tis

Lam mer et al. [41], Ko da ma et al. 2003 [37] Pseu do tu morö se Pank re a ti tis

Ka wa gu chi et al. [32], Kram et al. [39] Lym pho plas mo zy tisch skle ro sie ren der 

Pank re a ti tis

Ec tors et al. [6] Nichtal ko ho li sche gang de struk ti ve 

chro ni sche Pank re a ti tis

Oi [49], Wa ka ba ya shi et al. [73] Chro ni sche Pank re a ti tis mit dif fu ser 

Lu men ei nen gung des Pan kre as haupt gangs 

(„duct nar ro wing chro nic pan crea ti tis“, DNCP)

Er ke lens et al. [9], Ho riu chi et al. [20] Skle ro sie ren de Pan krea tocho lan gi tis

Ha ma no et al. [13] Skle ro sie ren de Pank re a ti tis

Ta bel le 2

Di ag no se kri te ri en für AIP der Ja pan Pan cre as So cie ty 2002 [55]a

1. Ra dio lo gi scher Nach weis Dif fu se oder seg men ta ler Ste no se des Duc tus pan crea ti cus 

ma jor (mehr als 1/3 der Län ge des ge sam ten Pank re as) und 

eine dif fu se Auf trei bung des Pank re as

2. La bor che mi scher Nach weis Er höh tes Se rum-IgG oder der Nach weis von Au to an ti kör-

pern

3. His to lo gi scher Nach weis Fib rose mit lym pho plas ma zy tä rer In fil tra ti on des Pank re as

a Die Di ag no se der AIP wird ge stellt, wenn ent we der alle Kri te ri en oder Kri te ri um 1 ge mein sam mit 
ei nem der Kri te ri en un ter 2. oder 3. er füllt sind.

Hi sto pa tho lo gie

Cha rak te ris tisch für die Hi sto pa tho lo gie 

der AIP gilt eine pe ri duk tale Ent zün dung 

und Fib rose mit sub e pi the lia ler In fil tra ti-

on von Lym pho zy ten und Plas ma zel len 

(. Abb. 1a, b), wo bei es sich über wie gend 

um CD4+-T-Zel len und sel te ner um CD8+-

T- und B-Zel len han delt. Auf grund des Zy-

to ki n ex pres si ons mus ters schei nen CD4+-

Th1-Zel len im Ver gleich zu CD4+-Th2-Zel-

len zu do mi nie ren [54]. Eine im mun his to-

che mi sche An a ly se der CD4+ oder CD8+ 

Zel len oder eine Dif fe ren zie rung in CD4+ 

Th1- und CD4+ Th2-Zel len ist für die Di-

ag no se je doch nicht er for der lich und wur-

de an den Ge we be schnit ten der hier prä-

sen tier ten Fäl le nicht an ge wandt. Ge le-

gent lich be steht das Ent zün dungs zel lin fil-

trat zu sätz lich aus Ma kro pha gen und neu-

tro phi len so wie eo si no phi len Gra nu lo zy-

ten. Im mun his to che misch lässt sich die 

Ex pres si on von HLA-DR-An ti ge nen in 

Gang- und Azi nus zel len nach wei sen und 

könn te Aus druck ei nes au toim mu nen Pa-

tho me cha nis mus sein [52].

Die sub e pi the lia le Ent zün dungs zel-

lin fil tra ti on und die pe ri duk tale Fib rose 

er zeu gen oft ein stern för mi ges Lu men 

der Pan kre as gän ge. Ver ein zelt kommt es 

durch die in trae pi the lia le Ein wan de rung 

von neu tro phi len Gra nu lo zy ten zur Ab-

lö sung von ein zel nen Gan ge pi thel zel len 

mit fo ka ler Gang de struk ti on und Ein drin-

gen von Gra nu lo zy ten in das Ganglu men 

(. Abb. 1, Pfeil). Die se akut-ent zünd li-

che Ver än de rung wird als gra nu lo zy tisch-

epi the lia le Lä si on (GEL) be zeich net und 

scheint be vor zugt bei ei ner Pa ti en ten un ter-

grup pe (jün ge re Pa ti en ten mit CED) auf-

zu tre ten [36, 77]. Kenn zeich nend ist da rü-

ber hi naus die Dis kon ti nui tät der ent zünd-

li chen Ver än de rung mit ei ner fo kal sehr 

un ter schied li chen Ak ti vi tät (. Abb. 1c), 

wo bei oft die mitt le ren und gro ßen in ter-

lo bu lä ren Gän ge von ei nem lym pho plas-

mo zel lu lä ren In fil trat mit pe ri duk taler Fib-

rose um säumt sind. Zu dem zeigt sich ei-

ne Azi nus zel la tro phie und eine ob li te ra ti-

ve Ve nu li tis, wel che so gar die Vena por tae 

mit ein be zie hen kann [63], so wie ge le gent-

lich eine Ar te ri itis (. Abb. 1d). Im Rah-

men des Ent zün dungs pro zes ses kommt 

es eben falls zu ei ner Wand ver di ckung des 

dis ta len Duc tus cho le do chus (. Abb. 1e). 

Zam bo ni et al. be schrei ben bei 81 von 

ins ge samt 53 Pan kre as ope ra ti ons re sek ta-

ten mit AIP einen um schrie be nen Ent zün-

dungs pro zess im Pan kre as kopf mit Ein be-

zie hung des Duc tus cho le do chus. Die häu-

figs ten hi sto pa tho lo gi schen Kenn zei chen 

wa ren der Rei hen fol ge nach

1. eine pe ri duk tale lym pho plas mo zel lu lä-

re In fil tra ti on,

2. eine pe ri duk tale Fib rose und

3. eine Ve nu li tis.

Kei nes die ser Merk ma le fand sich bei 147 

Pan kre as ge we ben mit nicht au toim mu ner 

Pank re a ti tis [77].

Pa tho phy sio lo gie

Ver schie de ne Aspek te der AIP wie die 

As so zia ti on mit an de ren Au to im mun er-

kran kun gen, mit ei ner Hy per gam mag lo-

bu linämie und die lym pho plas mo zel lu lä-

re In fil tra ti on spre chen für eine au toim-

mu ne Pa tho ge ne se. Erst kürz lich konn te 

an ei nem Maus-Mo dell eine mög li che au-

toim mu ne In duk ti on der AIP nach voll zo-

gen wer den [70]. Durch Im mu ni sie rung 

mit Car bo an hy dra se II und Lak to fer rin 

ent wi ckel ten neo na tal thy mek to mier te 

BALB/c-Mäu se eine vor wie gend durch 

CD4+-Th-Zel len ver mit tel te Pank re a ti tis. 

Car bo an hy dra se II und Lak to fer rin wer-

den u. a. in den Gal len gän gen und Spei-

chel drü sen ex pri miert, aber auch in den 

Pan kre as gang zel len (CA-II) und Azi nus-

zel len (Lak to fer rin).

Die se Ex pres si on in Zu sam men hang 

mit der oben be schrie be nen Im mu no ge-

ne se könn te die häu fi ge As so zia ti on der 

AIP mit wei te ren Au to im mun er kran kun-

gen wie ei ner skle ro sie ren den Cho lan gi tis 

[8, 44] und dem Sjö gren-Syn drom [28] er-

klä ren. An ti kör per ge gen die Car bo an hy-

dra se IV sind bei der AIP eben falls im Ver-

gleich zur chro nisch al ko ho li schen Pank re-

a ti tis und zum Pan kre askar zi nom häu fig 

er höht [11, 47].

Präva lenz und Kli nik

Ge naue An ga ben über die In zi denz las-

sen sich aus den bis her ver füg ba ren Da-
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ten nicht ab lei ten. Die Präva lenz in Be-

zug auf chro ni sche Pan krea titiden be trug 

in den ver öf fent lich ten Kol lek ti ven 5,4 

(17/315; Ko rea, [34]), 5,3 (26/491; Ja pan, 

[51, 52]) und 6,0 (23/383; Ita li en, [55]). 

Im Zeit raum von 01/2003 bis 12/2004 re-

gis trier ten wir im Hei del ber ger Pa ti en ten-

gut 17 AIP von ins ge samt 150 (11,3) der 

sta tio när be han del ten und auf grund ei ner 

chro ni schen Pank re a ti tis ope rier ten Pa ti-

en ten (his to lo gi sche Di ag no se stel lung). In-

te res sant ist, dass bei ähn li cher Präva lenz 

das Durch schnitts al ter un se rer Pa ti en ten 

mit 42,2 Jah ren deut lich un ter dem in der 

Li te ra tur an ge ben den Al ter von ca. 60 Jah-

ren lag [35, 51, 73], wo bei vor ran gig Män-

ner be trof fen wa ren (ei ge ne Da ten: 15/17; 

Kim et al.: 15/17 [34], Wa ka ba ya shi et al.: 

26/35 [73]). Aus Ita li en stam men wie de-

rum Be rich te mit ei nem Ge schlech ter ver-

hält nis von na he zu 1:1 [55].

Die Kli nik der AIP ist häu fig durch 

un cha rak te ris ti sche mit tel schwe re Ober-

bauch schmer zen ge prägt (82 un se rer Pa-

ti en ten). An de re Grup pen be obach te ten 

Ober bauch schmer zen in 35, und einen 

schmerz lo sen Ik te rus bei 65 der Pa ti en-

ten als Leit sym ptom [34]. Wäh rend die 

Pa ti en ten in der Re gel anam nes tisch kei-

ne prä dis po nie ren den Fak to ren für eine 

chro ni sche Pank re a ti tis wie Al ko ho la bu-

sus, Gal len gangs er kran kun gen oder eine 

Abb. 1 9 His to lo gi sche 
Schnitt prä pa ra te (Hä ma-
toxy lin-Eo sin-Fär bung) 
mit Cha rak te ris ti ka der 
AIP. a Dar stel lung ei nes 
Pan kre as g ang ab schnitts 
mit in trae pi the lia ler Ent-
zün dungs zel lin fil tra ti on 
und in tra lu mi na lem Abs-
zess (Pfeil). b Aus ge präg-
te pe ri duk tale Fib rose 
mit kon se ku ti ver Gangs-
te no se. c Wäh rend im 
obe ren Bildab schnitt nor-
ma les Pan kre as ge we be 
zur Dar stel lung kommt, 
ma ni fes tiert sich im un te-
ren Prä pa ra te aus schnitt 
eine flo ri de in traa zi näre 
Ent zün dung. d Cha rak te-
ris tisch ist eine ent zünd li-
che Mit ein be zie hung der 
Ge fäße im Sin ne ei ner Ar-
te ri itis (Pfeil spit zen) bzw. 
Ve nu li tis (Pfei le). e Ent-
zün dungs in fil tra ti on mit 
Be tei li gung des Duc tus 
cho le do chus

fa mi li äre Be las tung auf wei sen, be steht bei 

den meis ten der ini ti a le Ver dacht auf ei-

nen ma lig nen Bauch spei chel drü sen tu mor 

(71 [12/17] der ei ge nen Pa ti en ten, Kim et 

al.: 59 [34]; . Ta bel le 3). Bei 29 wur de 

eine chro ni sche Pank re a ti tis, teils mit re-

zi di vie ren den aku ten Ent zün dungs schü-

ben prä ope ra tiv di ag nos ti ziert. Ein Dia be-

tes mel li tus fand sich bei 42–76 [19, 43, 

55], oft mals als neu auf ge tre te ner Dia be tes 

(ei ge ne Da ten 1/17, Kim et al.: 11/13 [34]). 

Eine Be tei li gung des bi li ären Sys tems im 

Sin ne von Ste no sie rung der Gal len gän ge 

fand sich in 29–88 [15, 48, 51].

Die AIP ist nicht sel ten mit an de ren 

Au to im mun er kran kun gen, wie mit dem 
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Sjö gren-Syn drom [24, 25, 27, 28, 40], 

der pri mär skle ro sie ren den Cho lan gi tis 

[8, 44], ei ner chro nisch ent zünd li chen 

Darm er kran kung [46] oder ei ner re tro-

pe ri to nea len Fib rose as so zi iert [4, 68]. 

Die Häu fig keit die ser As so zia ti on wird 

in der Li te ra tur mit 12 [34] bis 50 [55] 

be schrie ben. Bei den Hei del ber ger Pa ti en-

ten fand sich in kei nem Fall eine po si ti ve 

Pa ti en tenana mne se für as so zi ier te Au to-

im mun er kran kun gen. In ei nem Fall wur-

de je doch am Re sek tat his to lo gisch ne-

ben der AIP zu sätz lich eine skle ro sie ren-

de Cho lan gi tis di ag nos ti ziert, die im wei-

te ren Ver lauf eine The ra pie mit Kor ti son 

und Aza thio prin er for der te. In ei nem wei-

te ren Fall (Fall bei spiel Nr. 2) ma ni fes tier-

te sich post ope ra tiv eine Cho lan gi tis, die 

nur un be frie di gend auf eine Kor ti son the-

ra pie an sprach. Die skle ro sie ren de Cho-

lan gi tis im Rah men der AIP be fällt im 

Ver gleich mit der PSC häu fi ger iso liert 

den ex tra he pa ti schen Gal len gang und 

ist öf ter mit ei ner IgG4-Er hö hung as so zi-

iert [45]. Der ers te er wähn te Pa ti ent litt 

vor dem ope ra ti ven Ein griff an re zi di vie-

ren den Cho lan gitiden. Auch post ope ra-

tiv kam es zu ei ner Cho lan gi tis mit nach-

fol gen der Ste no sie rung des Duc tus cho-

le do chus.

In der wei te ren Nach sor ge der be trof-

fe nen Pa ti en ten wird sich zei gen, ob und 

mit wel cher Häu fig keit sich auf dem Bo-

Ta bel le 3

Ver dachts dia gno sen und ope ra ti ve Be hand lung der Pa ti en ten mit ei ner his to lo gisch ge si cher ten AIP 

(Hei del ber ger Pa ti en ten gut 01/2003 bis 12/2004)

Nr. Al ter [Jah re]/

Ge schlecht

Prä ope ra ti ve 

Ver dachts di ag no se

In tra ope ra ti ve 

Ver dachts di ag no sea

Ope ra ti on Kli ni scher Ver lauf

 1 34/m Pan kre as kopf tu mor Chro ni sche Pank re a ti tis PPDP Nicht be kannt

 2 33/m Chro ni sche Pank re a ti tis, 

DD Pank re as di vi sum

Chro ni sche Pank re a ti tis DEPKR Be schwer de frei

 3 23/m Pan kre as kopf tu mor Chro ni sche Pank re a ti tis PPDP 4 Wo chen post ope ra tiv Blut im Stuhl und V.a. 

Co li tis ul ce ro sa; un ter Ste roid the ra pie Bes se rung

 4 33/m Pan kre as kopf tu mor Chro ni sche Pank re a ti tis PPDP Nicht be kannt

 5 16/m Pan kre as kopf tu mor, 

DD GIST

Chro ni sche Pank re a ti tis PPDP Nach The ra pie ei ner Cho lan gi tis be schwer de frei

 6 32/m Pan kre as kopf tu mor Chro ni sche Pank re a ti tis PPDP Nicht be kannt

 7 54/m Chro ni sche Pank re a ti tis Chro ni sche Pank re a ti tis Whipp le Re zi di vie ren de Cho lan gi tis, der zeit sta bil un ter 

Kor ti son- und Aza thio prin the ra pie

 8 39/w Chro ni sche Pank re a ti tis, 

DD: AIP

Chro ni sche Pank re a ti tis PPDP Cho lan gi tis, die mit Kor ti son und Ur so falk 

the ra piert wird, da run ter kli nisch be schwer de-

frei. Atro phes Rest pan kre as

 9 64/m Pan kre as kopf tu mor Chro ni sche Pank re a ti tis PPDP Be schwer de frei

10 37/m Pan kre as kopf tu mor Chro ni sche Pank re a ti tis PPDP Be schwer de frei, Ge wichts ab nah me

11 23/m Aku ter Schub ei ner 

chro ni schen Pank re a ti tis

Chro ni sche Pank re a ti tis, 

V.a. AIP 

PSRb Be schwer de frei bis auf ge le gen ti che 

post pran dia le Übel keit

12 33/m Re zi di vie ren de chro ni sche 

Pank re a ti tis

Chro ni sche Pank re a ti tis DEPKR Be schwer de frei

13 50/w Pan kre as kopf tu mor Pan kre as kopfkar zi nomc PPDP Be schwer de frei bis auf ge le gent li che 

post pran dia le Übel keit

14 66/m Pan kre as kopf tu mor Chro ni sche Pank re a ti tis PPDP Kli ni sche Bes se rung, je doch Ge wichts ab nah me

15 58/m Pan kre as kopf tu mor, 

neu ro en do kri ner ger Tu mor

Pank re a ti tis, DD In su li nom PPDP Deut li che kli ni sche Bes se rung, Nar ben her nie

16 44/m Pan kre as kopf tu mor Chro ni sche Pank re a ti tis PPDP Nicht be kannt

17 78/m Pan kre as kopf tu mor Chro ni sche Pank re a ti tis PPDP Pa ti ent verstarb 6 Mo na te post ope ra tiv an ei ner 

Sep sis nach Bauch wan dab szes sen

a Auf grund von ma kro sko pi schem As pekt und Schnell schnitt dia gno se. Ob wohl die Schnell schnitt dia gno se in vie len Fäl len „chro ni sche Pank re a ti tis“ lau te te, 
wur de bei prä ope ra ti vem Tu mor ver dacht (kei ne ty pi sche Pan krea ti ti sana mne se und Bild ge bung) meis tens eine PPDP durch ge führt, da Pan kre askar zi no me 
nicht sel ten eine pe ri tu morö se CP-ar ti ge Ent zün dung auf wei sen, die dann zu ei ner falsch-ne ga ti ven Schnell schnitt dia gno se füh ren kann. 
b Pan kre as seg men tre sek ti on. Es lag eine Ste no se des Duc tus pan cre a sti cus am Über gang Pan kre as kopf/-kor pus vor mit der Kli nik von re zi di vie ren den Schü ben 
ei ner Pank re a ti tis. Im Schnell schnitt wur de der V.a. auf eine AIP ohne Ma li gnom nach weis ge äu ßert, so dass eine Pan kre as seg men tre sek ti on mit Pan krea ti ko je-
ju no sto mie durch ge führt wur de. 
c Schnell schnitt dia gno se, die nach end gül ti ger his to lo gi scher Di ag no se re vi diert wur de.
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den ei ner pri mären AIP an de re Au to im-

mun er kran kun gen ent wi ckeln und wie 

die Prog no se im Ver gleich zur se kun dären 

AIP (mit vor be ste hen der au toim mu ner Er-

kran kung) ist.

Se ro lo gi sche Di ag nos tik

Cha rak te ris tisch für die AIP wer den im 

All ge mei nen nur leicht er höh te Se rum wer-

te für Pan kre a sen zy me, ein An stieg der γ-
Glo bu li ne so wie der Nach weis von Au to-

an ti kör pern, wie ANA, ALF, ACA-II und 

RF [34, 53, 54] (. Ta bel le 4, 5) ge nannt. In 

ei ni gen Fäl len von AIP wur den Au to an ti-

kör per ge gen α-Fo drin be ob ach tet [53]. α-

Fo drin ist ein ak tin bin den des Zy toske lett-

pro te in, wel ches als Au to an ti gen beim Sjö-

gren-Syn drom dis ku tiert wird [14]. Die 

Ser um li pa se war in un se rem Pa ti en ten kol-

lek tiv in 65 er höht, in 76 we ni ger als 

um das 3fa che, kein ein zi ges Mal über das 

9fa che des obe ren Norm wer tes hi naus. Ei-

nen leich ten An stieg der Pan kre a sa myla se 

re gis trier ten wir in 35. Ob wohl Ca19–9 

in der Li te ra tur bei mehr als der Hälf te der 

Pa ti en ten mit AIP er höht ist [30], ist die ser 

Tu mor mar ker bei gleich zei tig vor lie gen-

der Cho le sta se nur sehr ein ge schränkt zu 

be wer ten. Einen pa tho lo gi schen Ca19–9-

Wert re gis trier ten wir in 2 Fäl len. Eine Hy-

per gam mag lo bu linämie wird in der Li te ra-

tur in 37–76 be schrie ben (. Ta bel le 4), 

wo bei auch bei der al ko ho li schen Pank re a-

ti tis ein An stieg des Se rum-IgGs be ob ach-

tet wur de [2].

We sent lich spe zi fi scher für die AIP 

scheint eine Er hö hung der Im mun glo-

bu lin-Sub klas se IgG4 zu sein. Im Ver-

gleich zu Er kran kun gen wie Pan kre askar-

zi nom, chro ni scher Pank re a ti tis, PBC, 

PSC und Sjö gren-Syn drom fand sich bei 

der AIP eine er höh te IgG4-Se rum-Kon-

zent ra ti on [13]. Eine Dif fe ren zie rung 

von AIP und ma lig nen Pan kre a ser kran-

kun gen ge lang bei ei nem Schwel len wert 

von 135 mg/dl (IgG4) mit ei ner Sen si ti vi-

tät von 95 und ei ner Spe zi fi tät von 97. 

IgG4 ist die kleins te IgG-Sub klas se (3–6 

des IgG) und zeich net sich durch die Un-

fä hig keit aus, C1q-Kom ple ment zu bin-

den und die klas si sche Kom ple ment ak ti-

vie rung aus zu lö sen. Eine pa tho lo gi sche 

Er hö hung von IgG4 fin det sich bei spiels-

wei se auch bei ato pi scher Der ma ti tis [1], 

ato pi schem Asth ma bron chia le, Pem phi-

gus vul ga ris [3, 56, 60] und ei ni gen pa ra-

si tär en Er kran kun gen [21]. Kei ne sig ni fi-

kan ten Un ter schie de wur den in den Kon-

Ta bel le 4

Nach weis von er höh ten Se rum im munglo bu li nen und Se rum-IgG4 bei AIP-Pa ti en tena

Re fe renz Hy per gam mag lo bu linämie/IgG IgG4

Ta ni gu chi et al. [66] 23/39 (59%) −

Uchi da et al. [68] 16/21 (76%) −

Ho riu chi et al. [18] 25/33 (76%) −

Wa ka ba ya shi et al. [72]  7/19 (37%) −

Kim et al. [34]  9/17 (53%)  5/8 (62%)

Kawa et al. [30] 30/42 (71%) 38/42 (90%)

Far rell et al. [10]  4/7 (57%)  1/3 (33%)

a An ge ge ben sind An zahl der Pa ti en ten mit Er hö hung/Ge samt zahl der Pa ti en ten und die ent spre chen de Pro zen t an ga be.

Ta bel le 5

Nach weis von Au to an ti kör pern bei Pa ti en ten mit AIPa

ANA ALF ACA ASM RF AMA Ge samt

Uchi da et al. [68] 16/20 16/21 12/21 4/21 6/21 – 21/21 

(100%)

Wa ka ba ya shi et al. [72]  2/19 − − − − −  2/19 (10%)

Ka mi sa wa et al. [27]  5/6 − − − 2/6 1/5  6/6 (100%)

Kim et al. [34]  2/17 −  1/1 0/13 2/9 0/13  6/15 (35%)

a An ge ge ben sind An zahl der Pa ti en ten mit Er hö hung/Ge samt zahl der Pa ti en ten.

Ta bel le 6

Cha rak te ris ti ka der au toim mu nen Pank re a ti tis [52, 55]

Dif fu se Ver grö ße rung des Pank re as mit kei nen oder nur leich ten kli ni schen Symp to men

Dif fu se und ir re gu lä re Ste no sie rung des Duc tus pan crea ti cus ma jor (ERCP)

Sel te nes Auf tre ten von Pan kre as kal zi fi ka tio nen und Pan kre aspseu do zys ten

Er höh te Ser um gam mag lo bu li ne oder er höh tes IgG4

Nach weis von Au to an ti kör pern

Fib rose mit lym pho zy ti scher In fil tra ti on

Ge le gent lich Ver ge sell schaf tung mit au toim mu nen Er kran kun gen (se kun däre AIP)

An spre chen auf Ste roi de
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zen tra tio nen von an de ren Im mun glo bu-

lin-Sub klas sen (IgA, IgM und IgE) ge mes-

sen. Un ter Ste roid the ra pie kam es nach 

4 Wo chen wie der zu ei nem sig ni fi kan-

ten Ab fall der IgG4-Er hö hung so wie des 

IgG4-IgG-Quo ti en ten. In un se rem Kol lek-

tiv wies nur ein Pa ti ent eine er höh te Ge-

samt-IgG-Kon zent ra ti on auf, die durch 

den An stieg der IgG1-Sub klas se be dingt 

war (al ler dings wur de die IgG-Kon zent-

ra ti on nur bei 4 Pa ti en ten auf grund an-

de rer prä ope ra ti ver Ver dachts dia gno sen 

ana ly siert). Wei te re Un ter su chun gen müs-

sen die se Da ten auf grei fen und klä ren, ob 

es sich bei der IgG4-Er hö hung um ein en-

de mi sches Phä no men in Asi en han delt 

oder ob in Eu ro pa ähn li che Zah len er ho-

ben wer den kön nen.

Das Be fall mus ter der AIP könn te den 

IgG4-An stieg mit be ein flus sen, da bei Gal-

len gangs be tei li gung der AIP ver mehrt ei-

ne IgG4-Er hö hung nach ge wie sen wer den 

konn te [51]. Ent spre chend fan den Ka mi sa-

wa et al. häu fi ger ein IgG4-po si ti ves Plas-

ma zel lin fil trat in ex tra pan krea ti schem Ge-

we ben wie in der Gal len gangs wand, in ab-

do mi na len Lymph kno ten und der Ma gen-

schleim haut bei Pa ti en tin mit ei ner IgG4-

Er hö hung über 135 mg/dl im Ver gleich zu 

Pa ti en ten mit ei ner IgG4-Kon zent ra ti on 

un ter die sem Schwel len wert. Je doch un ter-

schie den sich die se bei den Grup pen nicht 

in Be zug auf Al ter, Ge schlecht, die Häu fig-

keit ei ner Ver grö ße rung des Pank re as, Gal-

len gangs ste no sen oder das Vor han den sein 

von Au to an ti kör pern [29]. Da rü ber hi naus 

kann die la bor che mi sche An a ly se von Pan-

kre as saft mög li cher wei se wei te re spe zi fi-

sche Di ag no se kri te ri en lie fern [74].

Ra dio lo gi sche Di ag nos tik

Die krank heits ty pi sche, com pu ter to mo-

gra phi sche Mor pho lo gie des dif fus ver-

grö ßer ten Pank re as ohne pe ri pan krea ti-

sche Fett ge webs in fil tra ti on wird in der 

an gel säch si schen Li te ra tur mit dem Be-

griff „sau sa ge-like ap pea ran ce“ be zeich-

net [55]. Im Ge gen satz zu ei ner chro ni-

schen Pank re a ti tis wer den Pseu do zys-

ten, in tra duk tale Kon kre men te oder Kal-

zi fi ka tio nen bei der AIP sel ten ge fun den. 

Es kommt je doch häu fig zu ei nem ver zö-

ger ten En han ce ment des ge sam ten Pank-

Abb. 2 9 Hyd ro-CT des Pank re as. In der ar te ri el len Pha se kommt eine 26 mm 
große hy per vas ku lä re Raum for de rung zur Dar stel lung, die im Pan kre as-
kopf nahe der Pars de scen dens duo de ni ge le gen ist (Pfeil). In der por tal ve-
nö sen Pha se scheint die fast iso dens zum Pan kre as pa ren chym im po nie ren-
de Raum for de rung die ses eher kon kav bo gig zu im pri mie ren, was zu ei ner 
kon zen tri schen Einen gung des Duc tus wir sun gia nus im Pan kre as kopf und 
zu ei ner kon se ku ti ven Di la ta ti on der da hin ter ge le ge nen Ab schnit te des Duc-
tus wir sun gia nus führt

Abb. 3 a 8 Ope ra ti ons prä pa rat nach py lo ru ser hal ten der par ti el ler Duo de no pan krea tek to mie 
(pp Whipp le). Es zeigt sich ein tu morös ge schwol le ner Pan kre as kopf ohne ein deu ti ge In fil tra ti-
on ins Duo de num. Das Pan kre as ge we be (b, auf ge schnit ten) ist dif fus weiß lich ver dich tet (die 
Pfei le mar kie ren den auf ge schnit te nen Duc tus pan crea ti cus). His to lo gisch fand sich eine lym-
pho plas mo zy tär ge präg te chro nisch-skle ro sie ren den Pank re a ti tis un ter Ein schluss von Fi bro-
blas ten pro li fe ra ten und pe ri duk tal so wie pe ri ve nu lär ak zen tu ier ten Ent zün dungs in fil tra ten
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Abb. 4 a 8 Im CT des Pank re as kommt ein 3,4×2,9 cm 
großes hy po den ses Are al im Be reich des Pan kre as-
schwan zes mit strei fi gen Aus zie hun gen ins um ge ben de 
Fett ge we be zur Dar stel lung, am ehe s ten ei ner Schwanz-
pan krea ti tis ent spre chend (Pfei le). Au ßer dem sieht 
man eine Er wei te rung des Duc tus pan crea ti cus mit 
Ste no se im Kopf-Kor pus-Über gang (Pfeil spit zen) ohne 
eine ein deu ti ge Raum for de rung im Pan kre as kopf. 
b ERCP mit Nach weis ei nes „dou ble duct si gns“ mit 
präs te no ti scher Di la ta ti on und un auf fäl li gen in tra he -
pa ti schen Gal len we gen. c Whipp le-Prä pa rat nach Re sek-
ti on un ter Ein schluss von 7,5 cm lan gem Duo de num, 
5×5 x 4,5 cm großem Pan kre as kopf, 8 cm lan gem 
Duc tus pan crea ti cus (Pfeil spit zen), 3,5 cm lan gem 
Duc tus cho le do chus (Pfeil). Das Pan kre as pa ren chym 
gräu lich ver dich tet. His to lo gisch chro ni sche, 
ab schnitts wei se ak ti ve Pank re a ti tis

Abb. 5 9 Al go rith mus bei ei-
nem un kla ren Pro zess im Pank-
re as, wel cher durch kli ni sche 
Symp to me, la bor che mi sche 
Pa ra me ter oder durch ein bild-
ge ben des Ver fah ren di ag nos ti-
ziert wird. Bei Ver dacht auf ei-
nen Bauch spei chel drü sen tu-
mor (Kar zi nom, Zy sta de nom, 
neu ro en do kri ner Tu mor etc.) 
soll te eine Re sek ti on an ge-
strebt wer den. Bei po ten zi el ler 
Re sek ta bi li tät des Tu mors ist 
aus un se rer Sicht eine Bi op sie 
kon train di ziert. Wenn kein Ver-
dacht auf eine Pan kre as neo pla-
sie be steht, muss durch wei te-
re Di ag nos tik die Ge ne se der 
chro ni schen Pank re a ti tis ein ge-
grenzt wer den
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re as, mög li cher wei se be dingt durch die 

lym pho plas mo zel lu lä re In fil tra ti on und 

die be glei ten de Fi bro sie rung [22, 76]. In 

ei nem Fall aus un se rem Pa ti en ten kol lek-

tiv im po nier te hin ge gen eine in der ar te ri-

el len Pha se hy per vas ku la ri sier te Raum for-

de rung im Pan kre as kopf (. Abb. 2), was 

auf die Schwie rig kei ten hin deu tet, mit-

tels bild ge ben der Di ag nos tik eine AIP si-

cher nach wei sen und von ei nem Tu mor 

ab gren zen zu kön nen.

In der Ma gne tre so nanz to mo gra phie 

fin det sich häu fig eine fo ka le oder dif fu se 

Schwel lung des Pan kre as or gans ohne Pa-

ren chy ma tro phien und pe ri pan krea ti sche 

Aus strah lung aber mit ei nem kap sel ar ti-

gen Rand, der hy po in tens in T2-ge wich-

te ten Se quen zen er scheint [7, 55]. ERCP- 

oder MRCP-Un ter su chun gen of fen ba ren 

eine seg men ta le oder dif fu se Ver en gung 

des Duc tus wir sun gia nus, ge le gent lich 

auch eine Ste no sie rung der int ra- oder ex-

tra pran krea ti schen Gal len gän ge bis zum 

so ge nann ten „dou ble duct sign“ [19], so 

dass dif fe ren zi al di ag nos tisch auch ein duk-

tales Ade nokar zi nom oder an de re Pan kre-

as neo pla si en in Be tracht ge zo gen wer den 

müs sen.

Zu sam men fas send kann also die Di ag-

no se ei ner AIP zur zeit nicht zu ver läs sig 

mit tels bild ge ben der Ver fah ren ge stellt 

wer den [17, 25, 64, 69]. Es wur de und wird 

da her ver sucht, die Di ag no se durch en do-

so no gra phisch ge won ne nes Punk ti ons ma-

te ri al zu un ter stüt zen. In ei ner kürz lich 

pub li zier ten Ar beit wird fol gen des Pro ze-

de re vor ge schla gen: Bei Ver dacht auf ei-

ne AIP auf grund von an de ren bild ge ben-

den Ver fah ren, La bor pa ra me tern und Kli-

nik und dem en do so no gra phi schen Bil-

des ei nes dif fus ver grö ßer ten, echoar men 

Pank re as so wie dem zy to lo gi schen Nach-

weis von chro ni schen Ent zün dungs zel len 

im Fein na de la spi rat ist die Di ag no se ei-

ner AIP wahr schein lich, so dass eine Ste-

roid the ra pie ini ti al ver sucht wer den kann 

[10].

Kürz lich wur de die en do so no gra phisch 

durch ge führ ter Stanz bi op sie und Fein na-

de la spi ra ti on bei drei Pa ti en ten mit Ver-

dacht auf AIP ver gli chen. Da bei zeigt sich 

die Stanz bi op sie be züg lich der Di ag no se 

ei ner AIP (2/3) der zy to lo gi schen Un ter su-

chung über le gen [42]. Wei ter ge hen de Aus-

sa gen sind je doch auf grund der sehr klei-

nen Fall zahl nicht mög lich.

Kli ni sches Ma nage ment

Die Di ag no se AIP muss durch Kom bi na ti-

on der Kli nik, der la bor che mi schen Pa ra-

me ter mit Er hö hung der Im munglo bu li-

ne (ins be son de re von IgG4) und der bild-

ge ben den Nach wei se ei nes dif fus auf ge trie-

be nen Pan kre as or gans mit seg men ta ler Ste-

no sie rung des Du cuts pan crea ti cus ge stellt 

wer den. Kli ni sche Symp to me im Sin ne ei-

ner be kann ten au toim mu nen Er kran kung 

oder das Vor han den sein von Au to an ti kör-

pern wie ANF, ALF, ACA-II oder RF kön-

nen die Ver dachts di ag no se stüt zen. Der his-

to lo gi sche Nach weis als „gol den stan dard“ 

wäre durch eine Bi op sie mög lich, doch ist 

die se bei Ver dacht auf ein po ten zi ell ope-

ra bles Pan kre as kopfkar zi nom aus un se rer 

Sicht nicht in di ziert. Zu dem kön nen Fib-

rose und eine lym pho plas mo zy tä re In fil tra-

ti on eben falls in der chro ni schen al ko hol in-

du zier ten Pank re a ti tis auf tre ten [6].

Die Ja pan Pan cre as So cie ty hat dem ent-

spre chend 3 Di ag no se kri te ri en auf ge stellt 

(. Ta bel le 2). Für die Di ag no se AIP müs-

sen alle 3 Kri te ri en oder Kri te ri um 1 mit 

min des tens ei nem der Nach wei se un ter 2. 

oder 3. er füllt sein. Kim et al. konn ten die 

Di ag no se AIP nach o.g. Kri te ri en in 15/17 

Fäl len stel len, wo bei alle 15 Pa ti en ten auf 

eine Ste roid the ra pie an spra chen [35]. Er-

höh te Se rum im munglo bu li ne oder Au to-

an ti kör per schei nen hin ge gen nicht zwin-

gend für die Di ag no se AIP zu sein. Wäh-

rend Kim et al. nur in 9/17 Fäl len er höh-

te IgG-Wer te auf zei gen konn ten, ge lang 

uns der Nach weis nur in ei nem Fall. Da-

rü ber hi naus fin den sich er höh te Se rum-

im munglo bu li ne auch zu ei nem ge wis-

sen Pro zent satz bei Pa ti en ten mit al ko ho li-

scher chro ni scher Pank re a ti tis [2].

Der Nach weis von er höh tem Se rum-

IgG4 ist eben falls kein ver läss li cher Mar-

ker [55], und auch bei al len un se ren Pa-

ti en ten (n=4) mit prä ope ra tiv be stimm-

ten Se rum im munglo bu li nen la gen die se 

im Norm be reich. Des we gen fa vo ri sie ren 

Frullo ni und Ca val li ni die fol gen den Kri te-

ri en für die Di ag no se stel lung: [55]

1. his to lo gi scher und zy to lo gi scher Nach-

weis,

2. As so zia ti on mit an de ren Au to im mun-

er kran kun gen wie CED, PSC, PBC 

und Sjö gren-Syn drom und

3. An spre chen auf eine Ste roid the ra pie.

Aus rei chen de Da ten oder pros pek ti ve Stu-

di en im Hin blick auf die se Kri te ri en in klu-

si ve der Zy to lo gie ge win nung lie gen al ler-

dings nicht vor. Ins be son de re der Be ginn 

ei ner Ex-ju van ti bus-The ra pie mit Ste roi-

den ist – so lan ge ein Ma lig nom nicht si-

cher aus ge schlos sen wer den kann – aus 

un se rer Sicht kon train di ziert.

Richt li ni en für die Ste roid the ra pie lie-

gen der zeit nicht vor [57], doch be steht die 

ini ti a le Be hand lung in der Re gel aus Pred-

nison in ei ner Do sie rung von 30–40 mg/

Tag über 1–2 Mo na te und ein an schlie ßen-

des Aus schlei chen von 5 mg pro Wo che. 

Da run ter kommt es in den meis ten Fäl len 

zu ei nem Rück gang der Pank re as- und 

Gal len gangs ste no sen und zur Bes se rung 

der kli ni schen Symp to matik [9, 13, 15, 16, 

23, 38, 53, 69]. Kürz lich wur den zwei Fäl le 

be rich tet, bei de nen es un ter 5- bis 12-wö-

chi ger Ste ro id be hand lung zur his to lo gisch 

nach weis ba ren Re gres si on der Pan kre as fi-

bro se kam [57, 61]. Man che Au to ren emp-

feh len eine pro phy lak ti sche Kor ti son the ra-

pie mit Pred nison 5–10 mg/Tag nach ini ti-

a ler Be hand lung [19, 23, 55]. Ein al ter na ti-

ver The ra pie an satz wur de mit Ur so deoxy-

chol säu re eben falls er folg reich durch ge-

führt [50, 67].

Die Lang zeit pro gno se der AIP ist noch 

un klar. Ran do mi siert kon trol lier te Stu di-

en sind not wen dig, um die op ti ma le Be-

hand lungs stra te gie zu ent wi ckeln. Die vor-

lie gen den Lang zeit un ter su chun gen nach 

Ste roid the ra pie zeig ten eine re la tiv ge rin-

ge Re zi div wahr schein lich keit der AIP von 

1/23 Pa ti en ten [19] und 1/17 Pa ti en ten [34], 

wo bei neue re (klei ne re) Stu di en Re zi di ve 

in ei nem Drit tel (2/6) der Pa ti en ten be rich-

ten [73].

Bei den von uns be han del ten Pa ti en ten 

kam es bei 9/17 post ope ra tiv zu ei ner kli ni-

schen Bes se rung mit all ge mei nem Wohl be-

fin den, auch wenn ei ni ge die ser Pa ti en ten 

über eine leich te Ge wichts ab nah me oder 

ge le gent li che post pran dia le Übel keit klag-

ten. Drei Pa ti en ten er krank ten post ope ra-

tiv an ei ner Cho lan gi tis, bei zwei die ser Pa-

ti en ten war/ist eine Me di ka ti on mit Kor ti-

son bzw. Aza thio prin er for der lich. Bei ei-

nem Pa ti en ten be steht der Ver dacht auf ei-

ne Co li tis ul ce ro sa, die sich erst mals nach 

der Ope ra ti on ma ni fes tier te. Der wei te re 

kli ni sche Ver lauf bei 4 Pa ti en ten ist nicht 

be kannt (. Ta bel le 3). Ins ge samt be steht 

bei kei nem Pa ti en ten der Ver dacht auf ei-
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ne er neu te symp to ma ti sche au toim mu ne 

Pank re a ti tis im Rest pan kre as. Noch feh len 

aber di ag nos ti sche Mög lich kei ten, um ei-

ne (asym pto ma ti sche) au toim mu ne Ma ni-

fes ta ti on im Rest pan kre as fest zu stel len.

In den nach fol gen den Fall bei spie len 

aus dem ei ge nen Kran ken gut sol len die 

dif fe ren zi al di ag nos ti schen und the ra peu-

ti schen Pro b le me ex em pla risch dar ge stellt 

wer den:

Fall bei spie le

Fall 1. Ein 37-jäh ri ger Pa ti ent wur de mit 

schmerz lo sem Ik te rus, Ap pe tit man gel 

und Mü dig keit sta tio när auf ge nom men. 

In der bild ge ben den Di ag nos tik fand sich 

eine Pan kre as kopf raum for de rung mit Ste-

no sie rung von Duc tus he pa tocho le duo-

chus und Duc tus pan crea ti cus ma jor, so 

dass mit tels ERCP ein DHC-Plas tiks tent 

plat ziert wur de. La bor pa ra me ter: Bi liru-

bin 8,7 mg/dl, CA19–9 48 U/ml (Norm 

<37), CEA, Ge samt-IgG und IgG4 norm-

wer tig. Bei V. a. ein Pan kre as kopfkar zi-

nom wur de die In di ka ti on zur Ex plo ra ti-

on und py lo ru ser hal ten den Whipp le-Ope-

ra ti on ge stellt (. Abb. 3). Der int ra- und 

post ope ra ti ve Ver lauf war kom pli ka ti ons-

los und der Pa ti ent konn te am 6. post ope-

ra ti ven Tag be schwer de frei nach Hau se 

ent las sen wer den. Das his to lo gi sche Re-

sul tat ent sprach mit ei ner lym pho zy tär ge-

präg ten chro nisch skle ro sie ren den Pank-

re a ti tis mit pe ri duk tal und pe ri ve nu lär ak-

zen tu ier ten Ent zün dungs in fil tra ten den 

Kri te ri en ei ner AIP.

Fall 2. Eine 39-jäh ri ge Pa ti en tin wur de auf-

grund ei nes neu auf ge tre te nen Dia be tes 

mel li tus und un cha rak te ris ti schen Ober-

bauch schmer zen sta tio när auf ge nom men. 

La bor che misch er ga ben sich fol gen den 

Auf fäl lig kei ten: Li pa se 923 U/l, Amyla se 

107 U/l, GGT 1760 U/l, AP 1192 U/l, Bi liru-

bin ge samt 1,4 mg/dl, GOT 151 U/l, GPT 

223 U/l; HbA1c 7,6. Nach weis von ANA 

und ANCA bei Ab we sen heit von GAD-An-

ti kör pern. Ge samt-IgG im Se rum 22,12 g/

l (Norm wert bis 14,0 g/l), IgG1 14,23 g/l 

(Norm wert bis 8,0 g/l), IgG2, IgG3 und 

IgG4 norm wer tig. In der MRT-Un ter su-

chung zeig te sich eine fo ka le Schwel lung 

des Pan kre as kor pus mit schar fer Gren ze 

zum Kopf ab schnitt, so dass ein Tu mor ver-

dacht be stand. In tra ope ra tiv war der Pan-

kre as kopf ext rem ver här tet, und ein Ma lig-

nom konn te nicht aus ge schlos sen wer den. 

So mit wur de eine py lo ru ser hal ten de Duo-

de no pan krea tek to mie durch ge führt.

Post ope ra tiv ma ni fes tier te sich eine 

Cho lan gi tis mit er neu tem An stieg der 

Cho le sta se pa ra me ter, ohne eine so no gra-

phisch nach weis ba re Er wei te rung der int-

ra- und ex tra he pa ti schen Gal len gän ge. 

Trotz an ti bio ti scher The ra pie stell te sich zu-

nächst kei ne Bes se rung der Ent zün dung 

ein. Bei der his to lo gi schen Di ag no se ei ner 

AIP, bei der eine skle ro sie ren de Cho lan gi-

tis auf tre ten kann [45], wur de dann die In-

di ka ti on zur Ste roid the ra pie ge stellt. Nach 

4-wö chi ger Me thyl pred niso lon-The ra pie, 

spä ter er gän zend mit Ur so deoxy chol säu-

re heil te die Cho lan gi tis ini ti al aus und die 

Cho le sta se pa ra me ter nor ma li sier ten sich. 

Im Ver lauf kam es er neut zu ei ner Er hö-

hung der Cho le sta se wer te und der Tran sa-

mi na sen. Acht Mo na te post ope ra tiv zeig-

te eine MRCP-Un ter su chung das Bild ei-

ner Cho lan gi tis mit deut li chen Ka li be run-

re gel mä ßig kei ten. Das Rest pan kre as war 

zu die sem Zeit punkt atroph und ANA-

An ti kör per-Spie gel wei ter hin er höht. Die 

Pa ti en tin hat durch die Kor ti son the ra pie 

an Ge wicht zu ge nom men, ist kli nisch be-

schwer de frei und be rufs tä tig.

Fall 3. Ein 32 Jah re al ter Pa ti ent wur de zu-

nächst mit ei ner symp to ma ti schen aku-

ten Pank re a ti tis auf ge nom men. Im CT 

fand sich ein 3,4×2,9 cm großes hy po den-

ses Are al im Pan kre as schwanz mit strei-

fi gen Aus zie hun gen in das um ge ben de 

Fett ge we be, am ehe s ten ei ner öde ma tö-

sen Schwanz pan krea ti tis ent spre chend 

(. Abb. 4a). Auf grund ei ner Er wei te rung 

des Duc tus pan crea ti cus wur de eine ER-

CP durch ge führt, die ein „dou ble duct 

sign“ im Pan kre as kopf er gab (. Abb. 4b). 

Die Tu mor mar ker CA19–9 und CEA wa-

ren nicht er höht. Bei Tu mor ver dacht im 

Pan kre as kopf be reich mit ob struk ti ons be-

ding ter Pan kre as schwanz pan krea ti tis wur-

de eine py lo ru ser hal ten de Whipp le-Ope-

ra ti on durch ge führt (. Abb. 4c). His to lo-

gisch han del te es sich bei ei ner chro nisch, 

teils ak ti ven Pank re a ti tis mit pe ri duk tal ak-

zen tu ier ten Ent zün dungs in fil tra ten mit 

zahl rei chen eo si no phi len Gra nu lo zy ten 

um eine AIP.

Fa zit für die Pra xis

Die au toim mu ne Pank re a ti tis ist eine 

eher sel te ne aber kli nisch be deu ten de Er-

kran kung, die zu neh mend di ag nos ti ziert 

wird. Die la bor che mi schen und his to lo gi-

schen Merk ma le der AIP sind re la tiv gut 

cha rak te ri siert ([52, 55], . Ta bel le 6), den-

noch ist die kli ni sche Dif fe ren zi al dia gno-

se zu an de ren Pan krea ti tis for men und 

Pan kre as neo pla si en sehr schwie rig, was 

dem ent spre chend häu fig zu wahr schein-

lich un nö ti gen chi rur gi schen oder in ter-

ven tio nel len The ra pi en führt. Des halb 

müs sen bes se r e Di ag no se kri te ri en für 

die AIP er ar bei tet und ran do mi siert kon-

trol lier te Stu di en zur The ra pie durch ge-

führt wer den. Bei Ver dacht auf einen neo-

plas ti schen Pro zess im Pank re as soll te 

bei Re sek ta bi li tät un se rer Mei nung nach 

auf je den Fall eine ope ra ti ve Ex plo ra ti on 

er fol gen (. Abb. 5).

Wäh rend wir die his to lo gi sche Di ag no-

se als Gold stan dard und ein zi ges si che-

res Kri te ri um be trach ten, ist nach den 

of fi zi el len Di ag no se kri te ri en der Ja pan 

Pan cre as So cie ty die Di ag no se ei ner AIP 

auch ohne his to lo gi sche Si che rung mög-

lich. Im Hin blick auf die sehr un ter schied-

li che Nach weis ra te von er höh tem Se rum-

im munglo bu li nen, IgG4 und Au to an ti kör-

pern so wie un ter Be rück sich ti gung der 

As so zia ti on mit be kann ten Au to im mun-

er kran kun gen ist viel leicht eine wei te re 

Un ter glie de rung in pri märe (Erst di ag no-

se ei ner AIP ohne be kann te au toim mu ne 

Vor er kran kun gen) und se kun däre (vor be-

ste hen de und ge si cher te au toim mu ne Er-

kran kung) au toim mu ne Pank re a ti tis sinn-

voll, um in ei ni gen Fäl len die Di ag no se zu 

er leich tern. Zu künf ti ge Stu di en müs sen 

eth ni sche Un ter schie de der Pa ti en ten 

mit be rück sich ti gen so wie kli nisch wich ti-

ge Fra gen wie die Re zi div häu fig keit nach 

Re sek ti on/Ste roid the ra pie und die In zi-

denz der skle ro sie ren den Cho lan gi tis im 

Rah men der AIP un ter su chen.

Es ist wich tig, bei un kla ren Fäl len mit Ver-

dacht auf eine Pan kre as neo pla sie oder 

bei chro ni schen Pan krea titiden ohne ein-

deu ti ge Ätio lo gie wei te re Di ag nos tik an-

zu stre ben, um even tu ell eine AIP zu er-

ken nen, bzw. die se Er kran kung als Dif fe-

ren zi al dia gno se über haupt zu er fas sen. 

Eine Ope ra ti on bei po ten zi ell ma lig ner 

und re se zier ba rer Pan kre as raum for de-
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rung soll te aber durch wei ter ge hen de Di-

ag nos tik un ter kei nen Um stän den re le-

vant ver zö gert wer den.

Kor re spon die ren der Au tor
Prof. Dr. Dr. h.c. M. W. Büch ler

Ab tei lung für All ge mein-, 
Vis zeral- und Un fall chi rur gie, Chi rur gi sche Kli nik, 
Im Neu en hei mer Feld 110, 69120 Hei del berg
E-Mail: 
mar kus_buech ler@med.uni-hei del berg.de

In ter es sen kon flikt: Der kor re spon die ren de 
Au tor ver si chert, dass kei ne Ver bin dun gen mit 
ei ner Fir ma, de ren Pro dukt in dem Ar ti kel ge-
nannt ist, oder ei ner Fir ma, die ein Kon kur renz-
pro dukt ver treibt, be ste hen.
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