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Аутоиммунный панкреатит (АИП) является хро-
ническим, стероид-чувствительным фибро-воспа-
лительным заболеванием поджелудочной желе-
зы  (ПЖ). Заболеваемость и  распространенность 
АИП остаются точно неизвестными, но заболевание 
диагностируют все чаще. В  японском исследовании 
было показано, что заболеваемость АИП составля-
ет 1 на 100 000 населения, в то время как распростра-
ненность оценивается в 5–6% среди всех пациентов 
с хроническим панкреатитом (ХП) [13]. АИП часто 
имитирует рак ПЖ и выявляется в 2–3% резекций по 
поводу предполагаемого рака ПЖ [3]. Международ-
ные консенсусы классифицируют АИП как АИП 1-го 
типа, или лимфоплазматический склерозирующий 
панкреатит (LPSP), АИП 2-го типа, или идиопатиче-
ский протоковый центрический панкреатит (IDCP), 
и  АИП неуточненного типа  [9]. Долгосрочные по-
следствия от длительного воспаления ПЖ включают 
экзокринную недостаточность и  сахарный диабет, 
аналогично ХП другой этиологии. Четких доказа-
тельств повышенного риска рака  ПЖ у  пациентов 
с АИП нет. Существуют данные, свидетельствующие 
о том, что риск его развития при АИП сходен с ба-
нальным ХП [7].

Описание клинической проблемы, включая 
диагностику и лечение

У пациентов с LPSP чаще всего развивается меха-
ническая желтуха, тогда как у  50%  пациентов 
с  IDCP  — острый панкреатит  [11]. Механическая 
желтуха при LPSP может быть вызвана дистальным 
сдавлением желчных протоков отеком головки ПЖ 
или проксимальной билиарной стриктурой. Несмо-
тря на интенсивное воспаление, у пациентов, как пра-
вило, нет боли в животе или она невыраженная. В та-
блице  1 сравниваются ключевые характеристики 
LPSP и IDCP. LPSP относится к спектру нарушений, 
связанных с  иммуноглобулинами  G подкласса  4 
(IgG4); поражение других органов включает стрик-
туры желчных протоков, интерстициальный неф-
рит, псевдоопухоли орбиты, IgG4-ассоциированную 
плазмоцитарную экзокринопатию слюнных желез, 
легочный интерстициальный фиброз или узелки, 
медиастинальный или забрюшинный фиброз. LPSP 
у  50%  пациентов также может протекать в  виде 

изолированного поражения  ПЖ. Воспалительные 
заболевания кишечника, особенно язвенный ко-
лит (ЯК), тесно связаны с IDCP; у большинства паци-
ентов ЯК диагностируется до или одновременно 
с IDCP. Сообщается, что совокупная вероятность ди-
агноза IDCP после диагноза ЯК составляет 0,2% че-
рез 1 год, 0,6% через 5 лет и 0,8% через 10 лет [10]. 
IgG4 является отличительным серологическим мар-
кером для LPSP, и уровень ≥2 верхнего предела нор-
мы (280 мг/дл) считается доказательством уровня 1 
для диагностики LPSP с  чувствительностью  53% 
и  специфичностью  99%  [9]. У  больных раком  ПЖ 
могут быть повышенные уровни IgG4, но только 1% 
среди них имеют уровень выше двукратного верхнего 
предела нормы (280  мг/дл). Однако повышенный 
уровень IgG4 не характерен для IDCP, и в настоящее 
время нет надежного серологического маркера, спо-
собного помочь в  диагностике IDCP. Характерные 
рентгенологические особенности LPSP при выполне-
нии компьютерной томография или магнитно-резо-
нансной томографии включают диффузное увеличе-
ние ПЖ («форма колбасы»), слабо проявляющуюся 
капсулу («ободок») и, реже, очаговое поражение или 
диффузную атрофию  ПЖ. Магнитно-резонансная 
холангиопанкреатография или эндоскопическая ре-
троградная холангиопанкреатография могут выя-
вить диффузное сужение или несколько сужений 
протока  ПЖ без супрастенотической дилатации. 
Очаговые поражения ПЖ чаще обнаруживаются при 
IDCP и отмечаются примерно у 35% пациентов [5]. 
Отличительные гистологические характеристики 
LPSP и  IDCP описаны в  таблице  1, но важно отме-
тить, что биопсия ПЖ не является простой процеду-
рой, потому что тонкоигольная аспирационная цито-
логия под контролем эндоскопического УЗИ имеет 
низкую чувствительность, даже при использовании 
игл больших диаметров [8]. Несмотря на беспокой-
ство по поводу развития постоперационных ослож-
нений, исследования небольших групп показали без-
опасность и эффективность тонкоигольной биопсии 
при диагностике LPSP [2]. Рекомендуется использо-
вать игольную биопсию при наличии очаговой массы 
и/или механической желтухи в случае, когда диагноз 
остается неясным [12]. 
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может сделать фиброатрофический компонент забо-
левания более выраженным. Поэтому гистологиче-
ская переоценка после лечения не рекомендуется. Ре-
цидив после первоначального ответа отмечается 
у 60% пациентов с LPSP во время снижения дозы сте-
роидов или после прекращения их приема. Пациенты 
с повышенными уровнями IgЕ до лечения и вовлече-
нием других органов, со стриктурой проксимального 
отдела желчного протока или IgG4-склерозирующим 
холангитом имеют более высокий риск рецидива 
и могут быть рассмотрены для длительной поддержи-
вающей терапии стероидами или иммуномодулято-
рами, как описано на рисунке 1 [1, 4].

Заключение
LPSP и IDCP являются относительно редкими 

причинами механической желтухи без боли и реци-
дивирующего острого панкреатита, но поддаются 
лечению стероидами. Диагностика LPSP и  IDCP, 
а также их дифференциация от рака ПЖ основана на 
сочетании серологических, визуализирующих и ги-
стологических характеристик. Хотя IgG4 является 
классическим описанным серологическим маркером 
LPSP, он имеет ограниченную информативность 
в мониторинге риска или диагностике рецидива. Лег-
кую механическую желтуху при LPSP без признаков 
инфекции можно лечить только кортикостероидами, 
это состояние не требует вмешательства для дрени-
рования желчевыводящих путей. IgG4-склерозирую-
щий холангит или проксимальные стриктуры желче-
выводящих путей и  повышенные уровни IgЕ могут 
идентифицировать пациентов с  более высоким ри-
ском рецидива. Интолерантность к  стероидам или 
рецидив лечат с  помощью комбинации стероидов 
и иммуномодуляторов или ритуксимаба.

Перевод — аспирант А. В. Цыс
Редактирование — проф. Н. Б  Губергриц

Для диагностики LPSP и IDCP, а также их диффе-
ренцирования от рака ПЖ были предложены много-
численные рекомендации на основе сочетания харак-
теристик, описанных в  таблице  1. Лечение LPSP 
и  IDCP в  первую очередь является медикаментоз-
ным, как показано на рисунке 1, но требует тщатель-
ного последующего наблюдения и  мониторинга ве-
роятности скрытого злокачественного новообразо-
вания, поскольку LPSP и  IDCP относительно редки 
и имеют проявления, сходные с раком ПЖ. Эндоско-
пические вмешательства, такие как эндоскопическая 
ретроградная холангиопанкреатография и  стенти-
рование желчевыводящих путей, показаны при на-
личии механической желтухи. Хотя стентирование 
желчевыводящих путей снижает риск развития хо-
лангита и облегчает получение цитологических смы-
вов для дифференциации доброкачественных и зло-
качественных стриктур, рекомендуют лечить легкую 
желтуху без каких-либо признаков инфекции только 
с помощью стероидной терапии [9]. Хирургические 
вмешательства показаны при подозрении на злокаче-
ственную опухоль.

Описание таблицы и рисунка
Пациенты с симптомами механической желтухи, 

острым панкреатитом, болью в  животе и  болями 
в спине рассматриваются для лечения без промедле-
ний, а  бессимптомные пациенты рассматриваются 
для лечения только при наличии очага в ПЖ при ее 
визуализации или при стойких нарушениях функции 
печени в  случае IgG4-склерозирующего холангита/
вовлечения других органов. После лечения нет смыс-
ла следить за уровнем сывороточного IgG4, чтобы 
предсказать или диагностировать рецидив  [4]. Не-
смотря на эффективность терапии кортикостероида-
ми, нормальная морфология и  функция  ПЖ могут 
не восстановиться, поскольку разрешение воспаления 

Таблица 1
Характерные различия между LPSP и IDCP 

LPSP IDCP
Возраст (чаще всего) 70 лет 50 лет
Мужской пол 75% 50%
Вовлечение других органов ~50% Нет
Ассоциация с воспалительными заболеваниями кишечника Низкая Высокая (10–20%)
Повышение уровня IgG4 в сыворотке крови Присутствует в ~66% Присутствует в ~25%
Гистологические данные:

Лимфоплазмоцитарная инфильтрация Имеется Имеется
Сториформный фиброз Имеется Имеется
Облитерирующий флебит Характерно Редко отмечается
Гранулоцитарное эпителиальное поражение Отсутствует Характерно
Перипротоковое воспаление Имеется Имеется
Окрашивание IgG4 ≥10 клеток/поле зрения <10 клеток/поле зрения

Реакция на стероиды ~100% ~100%
Риск рецидива До 60% <10%

Адаптировано с разрешения P. A. Hart et al. [6]
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Полная ремиссия  

Нет ответа 

Неполная ремиссия  

Интолерантность к 
стероидам 

Первичный диагноз LPSP 
АИП 

Первичный диагноз IDCP 

Клинические симптомы (абдоминальная боль, механическая желтуха) или 
вовлечение органов 

Начальное лечение 
ритуксимабом 

Рассмотреть 
альтернативный диагноз Преднизолон (40 мг/сут 4 недели) 

Высокий риск рецидива с 
проксимальным IgG4-SC 

 

Рассмотреть один из этих режимов: 
 преднизолон 40 мг/сут в 

течение 4–6 недель и 
постепенное снижение или 
сохранение малой дозы 
стероидов; 

 преднизолон 40 мг/сут + 
иммуномодуляторы MMF/6-
MP/AZA и уменьшение дозы 
стероидов с последующим 
прекращением их приема; 

 назначение ритуксимаба; 
 назначение и поддерживающая 

доза ритуксимаба 

LPSP  IDCP 
Преднизолон (40 мг/сут 
4 недели) и дальнейшее 

снижение по 5 мг в неделю 

Рецидив 

Доза преднизолона снижается
по 5 мг в неделю

Рис. 1. Лечение при первичном диагнозе, а также рецидиве. 
IgG4-SC — склерозирующий холангит, связанный с иммуноглобулином G под
класса 4; MMF — микофенолата мофетил; AZA — азатиоприн; 6-MP — 6-мер-
каптопурин
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The article contains modern data on such a chronic 
pancreatic disease as autoimmune pancreatitis (AIP). 
Statistical data on the prevalence and incidence of AIP 
are presented, the current international classification 
of this pathology is considered, the main features of 
type 1 AIP (lymphoplasmacytic sclerosing pancreatitis, 
LPSP) and type 2 AIP (idiopathic duct centric pancreati-
tis, IDCP) are put forward. The clinical manifestation of 
these types is different: obstructive jaundice develops 
more often in patients with LPSP, while patients with 
IDCP mostly have acute pancreatitis. The presence 
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В статье представлены современные сведения о та-
ком хроническом заболевании поджелудочной желе-
зы, как аутоиммунный панкреатит (АИП). Приведены 
статистические данные о распространенности и забо-
леваемости АИП, рассмотрена действующая междуна-
родная классификация этой патологии, приведены ос-
новные характеристики АИП 1-го (лимфоплазматиче-
ский склерозирующий панкреатит, LPSP) и 2-го (идио-
патический протоковый центрический панкреатит, 
IDCP) типов. Клиническая манифестация указанных 
типов различна: у больных LPSP чаще развивается ме-
ханическая желтуха, у пациентов с IDCP — острый пан-
креатит. Подчеркнуто наличие и многообразие вне-
панкреатических проявлений заболевания с чрезвы-
чайно частым сопутствующим развитием язвенного 
колита. Рассмотрены особенности серологической ди-
агностики АИП и место определения уровня IgG4 в 
установлении типа заболевания. Перечислены опти-
мальные методы инструментальной диагностики АИП, 
рассмотрены характерные изменения, выявляемые в 
ходе компьютерной томографии, и отличительные ги-
стологические характеристики LPSP и IDCP. Указана 
целесообразность проведения дифференциального 
диагноза между АИП и раком поджелудочной железы 
при помощи анализа результатов серологических, ви-
зуализирующих и гистологических исследований. При-
веден алгоритм ведения больных АИП в зависимости 
от типа заболевания, описана тактика назначения 
кортикостероидов, иммуномодуляторов при LPSP и 
IDCP. Указаны оптимальные иммуномодуляторы 
(микофенолата мофетил, азатиоприн), рассмотрены 
особенности назначения ритуксимаба. Перечислены 
вероятные признаки рецидива АИП (IgG4-склерозиру-
ющий холангит, высокий уровень IgE).
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У статті представлені сучасні відомості щодо такого хро-
нічного захворювання підшлункової залози, як ауто
імунний панкреатит (АІП). Наведено статистичні дані 
щодо поширеності та захворюваності АІП, розглянута 
діюча міжнародна класифікація цієї патології, наведені 
основні характеристики АІП 1-го (лімфоплазматичний 
склерозуючий панкреатит, LPSP) і 2-го (ідіопатичний 
протоковий центричний панкреатит, IDCP) типів. Клініч-
на маніфестація зазначених типів різна: у хворих на 
LPSP частіше розвивається механічна жовтяниця, у па-
цієнтів з IDCP — гострий панкреатит. Підкреслена наяв-
ність і різноманіття позапанкреатичних проявів захво-
рювання із надзвичайно частим супутнім розвитком 
виразкового коліту. Розглянуто особливості серологіч-
ної діагностики АІП і місце визначення рівня IgG4 у 
встановленні типу захворювання. Перераховано опти-
мальні методи інструментальної діагностики АІП, роз-
глянуті характерні зміни, які виявляються в ході комп’ю-
терної томографії, та особливості гістологічних характе-
ристик LPSP і IDCP. Вказана доцільність проведення 
диференціального діагнозу між АІП і раком підшлунко-
вої залози за допомогою аналізу результатів серологіч-
них, візуалізуючих і гістологічних досліджень. Наведе-
ний алгоритм ведення хворих на АІП залежно від типу 
захворювання, описана тактика призначення корти-
костероїдів, імуномодуляторів при LPSP і IDCP. Вказані 
оптимальні імуномодулятори (мікофенолату мофетил, 
азатіоприн), розглянуті особливості призначення ритук-
симабу. Перераховано ймовірні ознаки рецидиву АІП 
(IgG4-склерозуючий холангіт, високий рівень IgE).
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and variety of extrapancreatic manifestations of the 
disease with extremely frequent concomitant develop-
ment of ulcerative colitis is emphasized. The features 
of serological diagnosis of AIP and the role of IgG4 level 
in determining the type of disease are considered. The 
proper techniques of AIP instrumental diagnostics are 
listed, the typical changes detected during computed 
tomography and the distinctive histological character-
istics of LPSP and IDCP are considered. The feasibility 
of a differential diagnosis between AIP and pancreatic 

cancer is indicated by analyzing the results of serologi-
cal, imaging, and histological studies. The algorithm of 
management of AIP patients depending on the type of 
disease is described, as well as the tactics of prescrib-
ing corticosteroids, immunomodulators upon LPSP 
and IDCP. Immunomodulators of choice (mycopheno-
late mofetil, azathioprine) are indicated, and rituximab 
administration features are considered. Possible signs 
of AI recurrence are listed (IgG4-sclerosing cholangi-
tis, high IgE level).


