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I 1995 foreslog japanske forskere termen »autoimmun 
pankreatitis« (AIP) som betegnelse for en specifik type 
af kronisk pankreatitis, der adskilte sig fra den hyppig
ste type af kronisk pankreatitis, alkoholisk kronisk 
pankreatitis [1]. Fjordside et al fokuserer i deres status
artikel i dette nummer af Ugeskrift for Læger på denne 
sygdom, som sidenhen har vist sig at forekomme glo
balt, også i Danmark [2]. Sygdommen er sjælden, men 
spiller en større rolle i udredningen af patienter med 
rumopfyldende processer i pancreas, da den kan for
veksles med pancreascancer. I ca. 3% af de pancreas
resektioner, der er gennemført på mistanke om solide 
neoplasier, er den postoperative diagnose AIP. AIP kræ
ver ikke kirurgi, da den i de fleste tilfælde responderer 
på behandling med kortikosteroider. Fjordside et al gi
ver et grundigt overblik over sygdommens klinik, diag
nose, differentialdiagnose, sygdomsforløb og behand
ling [2]. I de følgende linjer nævnes kort den historiske 
udvikling i vores viden om AIP i løbet af de seneste  
20 år.

Publikationer fra 1950, 1961 og 1991 omhandler 
set i bakspejlet formentlig tidlige tilfælde af AIP. Det 
var dog først i det ovenfor anførte arbejde fra 1995 og 
et europæisk studie publiceret i 1997, at man mere sy
stematisk beskrev de histologiske kriterier, der adskil
ler AIP fra alkoholisk kronisk pankreatitis: et lymfo
plasmacellulært infiltrat, en cellerig, møllehjulsagtig 
(»storiform«) fibrose og »obliterativ flebitis«. I 2001 
 opdagede japaneren Hamano, at 90% af de sydøstasia
tiske patienter med AIP havde forhøjelse af serumkon
centrationen af immunglobulin G4 (IgG4), og et år se
nere påviste han et øget antal af IgG4positive celler  
i pancreasvævet hos patienterne. I 2003 fandt Kami
sawa et al, at der hos adskillige patienter med AIP var 
involvering af ekstrapankreatiske organer, såsom spyt
kirtler, retroperitoneum og de ekstrahepatiske galde
veje [3]. Også i disse organer kunne han detektere et 
øget antal IgG4positive celler. På denne baggrund 
foreslog han AIP som den pankreatiske manifestation 
af en potentielt systemisk, IgG4relateret sygdom [3]. 

I de følgende år bidrog især sydøstasiatiske, ameri
kanske og europæiske publikationer til en mere detalje
ret viden om AIP. Disse studier adskilte sig på ét punkt: 
mens de sydøstasiatiske patienters tilstand i vid ud

strækning svarede til det ovenfor anførte, kunne man i 
Vesten adskille to typer: en IgG4positiv og en IgG4
negativ type. De IgG4negative patienter havde histo
logisk granulocytære epiteliale læsioner (GEL) og fik 
ikke ekstrapankreatiske manifestationer, men ca. 25% 
havde sammenfald med kronisk inflammatorisk tarm
sygdom. I 2009 opnåede man konsensus om at betegne 
den IgG4positive/GELnegative AIP for type 1 og den 
IgG4negative/GELpositive for type 2. 

I 2011 publicerede et internationalt ekspertpanel 
diagnosekriterier for de to typer AIP, som først og frem
mest er baseret på CT/MRskanning, histologi, SIgG4, 
endoskopisk retrograd kolangiopankreatikografi, ste
roidrespons og associationen med andre autoimmune 
sygdomme [4]. SIgG4 er ikke egnet til diagnosticering 
af type 2AIP, som kun kan påvises histologisk. I et stu
die med 30 danske patienter med AIP havde kun 44% 
af dem med type 1AIP forhøjet SIgG4, selv om grov
nålsbiopsier var IgG4positive [5]. Også i andre euro
pæiske studier fandt man en lavere IgG4seropositivitet 
ved type 1AIP end i Sydøstasien, således at grovnålsbi
opsien i Europa muligvis spiller en særlig rolle i udred
ningen også af type 1AIP. Generelt gælder det, at flere 
af de ovenfor anførte histologiske kriterier skal være til 
stede, hvis en infiltration med IgG4positive celler skal 
tillægges diagnostisk betydning, da også andre inflam
matoriske tilstande og endda pancreascancer kan vise 
lette grader af serologisk eller immunhistokemisk 
 IgG4positivitet. Af samme årsag er det vigtigt ud over 
SIgG4 også at tage højde for de andre diagnostiske 
modaliteter, hvis rolle er beskrevet i den foreliggende 
statusartikel og i publikationen med de internationale 
diagnostiske kriterier for de to typer af AIP [2, 4].
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