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PRESENTACION DEL CASO

Paciente masculino de 40 anos de edad se
presenta con cefalea, exoftalmos izquierdo
doloroso, paralisis facial izquierda y del
trapecio homolateral de 3 meses de
evolucion.

Datos de laboratorio:
Hipergammaglobulinemia policlonal.

Refiere haber padecido con anterioridad
episodios recurrentes de paralisis facial y de
otros pares craneales (con buena respuesta
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HALLAZGOS IMAGENOLOGICOS
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Fig.1) COR STIR Fig.2) COR T1: TEJIDO SOLIDO MAL
DELIMITADO EN REGION ORBITARIA izquierda con
afectacion del musculo elevador del parpado, recto
superior, recto lateral y glandula lagrimal.
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Fig.5) DISECCION CAROTIDEA T2 y T1 ¢/CTE: vacio
de flujo en arteria cardtida interna izquierda
asociado al signo de la medialuna (*) (hematoma
intramural).
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HALLAZGOS IMAGENOLOGICOS

Post tratamiento (Corticoides + Rituximab)




El estudio comprobd la presencia de:

® Masa solida mal delimitada en regién
orbitaria izquierda que comprometia
la musculatura extrinseca del ojo y
parte del seno cavernoso
homolateral; hallazgos sugestivos de
pseudotumor inflamatorio.

e Diseccion carotidea.

® Realce paquimeningeo difuso sobre
el tentorio, regién selar y en niveles
C7-T2.
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Enfermedad relacionada a IgG4

Enfermedad sistémica recientemente reconocida y
de causa aun desconocida.

Se caracteriza por la infiltracion de los tejidos por
células plasmdticas 1gG4+ y linfocitos T, fibrosis
obliterante, flebitis y desarrollo de una masa en el
organo implicado.

Pueden comprometerse uno o mas Organos,
generalmente de una misma regién anatdmica, de
manera sincrénica o metacroénica.

edema pseudotumoral focal.

0. difuso. de un organo.
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La sospecha diagnodstica debe
plantearse ante la presencia de:

e Organomegalia o masa tumoral.

e Afectacion inflamatoria, en forma
sincronica o metacronica, de
otras estructuras anatdmicas.

® Respuesta terapéutica inicial a los
glucocorticoides.

Se acompanada de:

e EFEosinofilia




Al ser una enfermedad
multisistémica practicamente
cualquier organo de la economia
puede verse afectado.

En la actualidad se han descubierto
los siguientes hallazgos
relacionados a dicha entidad:

Hallazgos patolégicos en la Enfermedad relacionada a IgG4
Pseudotumor inflamatorio (orbitas, pulmon, rifién, higado y
tractus gastrointestinal)

Aneurisma adrtico inflamatorio

Aortitis linfoplasmocitaria

Periaortitis y pariarteritis

Colangitis esclerosante

Enfermedad de Mikulicz

Fibrosis cervical idiopatica

Fibrosis eosinofilica angiocéntrica

Fibroesclerosis multifocal

Fibrosis retroperitoneal (enfermedad de Ormond)
Hipofisitis autoinmune o linfocitica

Mediastinitis fibrosante

Mesenteritis esclerosante

Nefritis tubulointersticial hipocomplementémica idiopatica
Neumonitis intersticial

Pancreatitis autoinmune (pancreatitis esclerosante
linfoplasmacitica)

Paquimeningitis hipertrofica idiopatica

Pseudolinfoma cutéaneo

Tumor de Kittner (Sialoadenitis cronica esclerosante)
Tiroiditis de Riedel

Enfermedad relacionada con IgG4 a propdsito de dos casos
Rev.Med.Electron. vol.40 no.4 Matanzas jul.-ago. 2018



El diagnostico de confirmacion se
establece mediante biopsia.

Enfermedad relacionada a IgG4, el nuevo "gran simulador": caso clinico
Rev. méd. Chile vol.142 no.5 Santiago mayo 2014

Corte histolégico de piel periorbitaria en paciente con
sospecha de Enfermedad relacionada a IgG4

a. Infiltrado inflamatorio polimorfo intenso con predominio de
linfocitos y células plasmaticas (HE 10x)

b. Coctel de citoqueratinas AE1/AE3 positivo en glandulas
lagrimales atroficas

c. Positividad a 1G4 en mas del 10% de la poblacion de células
plasmaticas (10x)

d Células plasmaéticas periglandulares positivas a 1G4 (40x)

e y f Cadenas ligeras kappa y lambda positivas (40x)
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CONCLUSION

Las formas de presentaciéon de dicha
entidad son innumerables pero resulta
necesario realizar un diagndstico precoz
para evitar cirugias innecesarias y obtener
mejor respuesta terapéutica con el menor
desarrollo de fibrosis residual.

Por lo expuesto, se debe considerar el
posible diagndstico de Enfermedad
relacionada a la 1gG4 ante la aparicion de
una masa tumoral Unica o multiple
acompanada de eosinofilia,
hipergammaglobulinemia e
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