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37-jähriger Mann mit  

Autoimmunpankreatitis Typ 1 und  

synchronem Pankreas-Karzinom  

Die Differentialdiagnose einer fokalen autoimmunen 

Pankreatitis (AIP) zum Pankreaskarzinom stellt eine 

Herausforderung dar. Nicht selten wird unter dem 

Verdacht einer Pankreasneoplasie eine Resektion 

vorgenommen, die die Diagnose einer AIP ergibt. Im 

Folgenden wird das Vorliegen beider Entitäten bei 

einem jungen Patienten dargestellt.  

 

Fallbeschreibung. Die Aufnahme eines 37-jährigen 

US-Amerikaners erfolgte mit Ikterus, Pankreatitis und 

Thyreoiditis. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Endosonographisch und in der ERCP zeigten sich ein 

entzündlich aufgetriebener Pankreaskopf und ein 

Double-Duct-Sign ohne umschriebene Raumfor-

derung. Unter dem Verdacht einer entzündlichen 

Ursache wurde ein Gallengangs-Stent implantiert.  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

ERCP: Double-duct-sign 
 

Zwischenzeitlich in den USA, wies eine MRT/MRCP 

bei erneuten Beschwerden einen unveränderten 

Befund auf, insbesondere keine Neoplasie. Drei 

Monate nach den ersten Symptomen erfolgte die 

Wiedervorstellung in unserer Klinik. In einer weiteren 

Kernspintomographie fanden sich ein unverändert 

entzündlich imponierender Pankreaskopfprozess, 

noduläre Nierenparenchymläsionen sowie  segmen-

tale, intrahepatische Gallenwegserweiterungen mit 

randständiger Kontrastmittelaufnahme.  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 
 

 

 

 

CT:  umschriebene Pankreasraumforderung 

 

 

 

 

 

 

 

 

Sklerosierende Cholangitis im Segment V und VI 

der Leber (MRT links). Bilaterale, noduläre 

Nierenparenchymveränderungen (MRT rechts) 
 

IgG4, Carboanhydrase-Antikörper I/II, sowie 

Lactoferrin-Antikörper waren negativ. Unter 

Berücksichtigung internationaler Diagnosekriterien für 

eine AIP initiierten wir eine Steroidtherapie. Ziel war 

die Diskriminierung zu einem Malignom.  

 

 
 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 
 

 

 

 

Tabelle: Differenzialdiagnostische Kriterien 

 

Trotz Rückbildung der extrapankreatischen Läsionen 

persistierten die Beschwerden. Im Verlauf erfolgte der 

Nachweis eines nekrotisch imponierenden Tumors 

und die Indikation zur Whipple-Operation wurde 

gestellt.  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Intraoperativer Situs (nach Whipple-Resektion): 

typisches Bild einer Autoimmunen Pankreatitis 
 

Histopathologisch waren eine chronische Pankreatitis 

mit dichtem lymphoplasmazellulärem Infiltrat, 

periduktaler Fibrose und deutlicher IgG4-Färbung 

(30/HPF) sowie ein gut differenziertes Adeno-

karzinom (pT3, pN1, cM0, R0) nachweisbar. Nach 

adjuvanter Chemotherapie und  fortlaufender 

Pancreas Tumor Vaccine Therapy (Phase II Studie, 

Johns Hopkins Hospital, Baltimore, USA) ist der 

Patient 3 Jahre rezidivfrei. 

 

Diskussion. Seit der Erstbeschreibung der AIP 1995 

ist die Abgrenzung einer segmentalen AIP von einem 

Pankreaskarzinom schwierig. 

Klinische und bildmorphologische Kriterien, 

serologische Marker, extrapankreatische autoimmune 

Organbeteiligungen, histopathologische Befunde 

sowie ein rasches Ansprechen der Veränderungen 

auf Steroide sprechen für eine AIP [1]. Im vor-

gestellten Fall fanden sich eine umschriebene 

Pankreasraumforderung sowie extrapankreatische 

Organveränderungen (autoimmune Thyreoiditis, 

sklerosierende Cholangitis, interstitielle noduläre 

Nephritis). Unter Steroidtherapie bildeten sich die 

extrapankreatischen Läsionen zurück, was zunächst 

für das Vorliegen einer AIP sprach. Bei 

Größenprogredienz der Pankreasraumforderung 

erfolgte schließlich die Resektion mit dem Ergebnis 

eines Pankreaskarzinoms, eingebettet in eine 

histologisch typische AIP vom Typ I mit IgG4 

positivem, lymphoplasmazellurärem Infiltrat 

(>30/HPF), periductaler Fibrose und obliterativer 

Phlebitis. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 
 

Histologie (HE): Tumorzellen (G1) und 

lymphoplasmazelluläre Infiltrate (IgG 4 Färbung 

30/HPF), periduktale Fibrose 
 

Die Entwicklung eines Malignoms auf dem Boden 

einer gastrointestinalen autoimmunen Erkrankung ist 

bei folgenden Entitäten bekannt [2].  

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Zur Koinzidenz eines Pankreaskarzinoms mit einer 

AIP liegen nur Kasuistiken vor [3, 4, 5, 6]. Es handelt 

sich bei den beschriebenen Fällen um ältere 

Patienten (59-80 Jahre). Im vorgestellten Fall ist das 

gemeinsame Auftreten einer AIP mit einem 

sporadischen Pankreaskarzinom aufgrund des Alters 

(37 Jahre) viel weniger wahrscheinlich.  

 

Kamisawa [7] beschreibt bei der AIP eine  signifikant 

erhöhte Häufigkeit einer K-ras-Mutation im Pankreas, 

dem Gallengang und der Gallenblase. Dies könnte 

ein Schlüssel für die AIP als Präkanzerose für eine 

Pankreasneoplasie sein.  

 

Aus den dargestellten Zusammenhängen sollte bei 

Patienten mit Pankreaskarzinom das Vorliegen einer 

AIP in Betracht gezogen und untersucht werden 

(IgG4-Färbung, K-ras Mutation, extrapankreatische 

autoimmune Manifestationen).  Hierdurch können 

weitere Erkenntnisse über einen Zusammenhang 

zwischen Autoimmunerkrankungen und Karzinogene 

entwickelt werden. 
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Schilddrüsenszinti-

graphie:  

Autoimmunthyreoiditis  

(Radionuklid-uptake 

reduziert  0,06%, TPO 

Antikörper negativ) 
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