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OBIETIVO:

® Revisar las caracteristicas radiograficas de la enfermedad por
1Gg4 (ER-IgG4), con énfasis en sus principales 6rganos diana.




DEFINICION:

Es una enfermedad fibro inflamatoria, inmunomediada y de etiologia desconocida,
donde la excesiva produccion de inmunoglobulina de la subclase IgG4 activa un
estado cronico de inflamacion que afecta diferentes 6érganos en un grado variable,
lo que produce un amplio espectro de signos y sintomas.

CARACTERISTICAS COMUNES:

e Tumefaccion de aspecto neoplasico de los drganos afectados.
Infiltrado linfoplasmocitario rico en células plasmaticas IgG4 positivas.
Grado variable de fibrosis con patron estoriforme.

El 60-70% presentan cifras elevadas de IgG4 sérica.

Buena respuesta a corticoides.




MANIFESTACIONES RADIOLOGICAS:




SISTEMA NERVIOSO CENTRAL ABDOMINOPELVICO

-Paquimeningitis hipertrofica relacionada -Pancreatitis autoinmune

con lgG4 -Colangitis esclerosante

-Hipofisitis relacionada con 1gG4 -Mesenteritis esclerosante

-Hemorragia subdural cronica -Colecistitis

CABEZA Y CUELLO RENALES

-Sialadenitis (tumor de Kuttner) -Nefritis tubulointersticial

-Tiroiditis de Riedel -Fibrosis retroperitoneal

-Enfermedad orbitaria relacionada con -Aneurisma aortico inflamatorio

lgG4 -Prostatitis

-Pansinusitis GASTROINTESTINALES

TORACICO -Colorrectal

-Neumonia intersticial SISTEMICAS

-Mediastinitis fibrosante -Pseudotumores inflamatorios (p. €j., que se
-Enfermedad cardiovascular relacionada presentan como masas paravertebrales)
con IgG4 -Linfadenopatia

-Enfermedad coronaria relacionada con

lgG4
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PANCREATITIS AUTOINMUNE RELACIONADA A IGG4

® Pancreatitis cronica. A
® Presentacion clinica inespecifica:

indolora, ictericia obstructiva,

pérdida de peso, diabetes de inicio

reciente, otras.

® Infiltracion periductal por células B C
lgG4 + con ulterior fibrosis y flebitis
obliterativa.
® Existen 2 tipos: la tipo |, la mas
&

frecuente y que afecta a toda la

cronica idiopatica ducto-central que

glandula, y la tipo Il o pancreatitis
afecta focalmente al pancreas.
P




| ECOGRAFIA DE ABDOMEN: se visualiza pancreas

| aumentado de tamaio , hipoecogénico, de

| contornos lobulados, de aspecto no homogéneo,
con aumento de la ecogenicidad de tejidos
peripancreaticos.




TC DE ABDOMEN: engrosamiento difuso del
pancreas, con pérdida de su morfologia
acinar ("PANCREAS EN SALCHICHA"). Persiste
con hipodensidad difusa luego de la
I_inyeccién de contraste (*).




TC DE ABDOMEN CC: Lesion con morfologia
redondeada, de la regidn cefalica del
pancreas, con un didametro maximo de 30
mm pero conservando el aspecto
estructural homogéneo y habitual de la
glandula tanto pre como post contraste.
Esta alteracidn es responsable de una
dilatacion importante del colédoco, que
alcanzan diametros de hasta 13 mm y de
una moderada dilatacion de la via biliar
intrahepatica.

Presencia de pequeiios ganglios linfaticos
por delante de la region cefalica del
pancreas. Distension de vesicula.




COLANGITIS ESCLEROSANTE RELACIONADA CON IGG4

® La segunda patologia mas frecuente relacionada con la enfermedad por IgG4.

® Densa infiltracion de los conductos biliares (intra y extrahepaticos) por células
plasmaticas positivas para IgG4 que produce una fibrosis extensa._El segmento
mas afectado es la porcion intrapancreatica del conducto biliar comun.

HALLAZGOS RADIOLOGICOS:

e Engrosamiento circunferencial y simétrico de la pared de la via biliar con realce
homogéneo en fase de equilibrio (TC).

e E|l engrosamiento de la pared de la vesicula se aprecia hipointenso en RM en las
imagenes potenciadas en T2 y capta contraste de forma significativa con
persistencia del realce en las fases tardias.




ENFERMEDAD POR 1GG4 RENAL

e FORMAS DE PRESENTACION:
1) Lesiones corticales periféricas en forma de
cuia o redondeadas. Habitualmente son
multiples y bilaterales.
2) Afectacion parcheada difusa.
3) En forma de anillo de partes blandas alrededor
del rifion.
4) Nédulos sinusales bilaterales.
5) Engrosamiento de la pared piélica.

® Enla TC con contraste endovenoso las lesiones son
tipicamente hipodensas en la fase arterial e isodensas
con el parénquima en las fases posteriores. En la RM las
lesiones son iso- o hipointensas en las secuencias
potenciadas en T1 (1), hipointensas en T2 (2) y muestran
una tenue hipercaptacion de contraste (3).
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PRE TRATAMIENTO

I TC DE ABDOMEN CON CONTRASTE (corte coronal (1), axial (2) y sagital I
| (3)): En ambos rifiones, se visualizan multiples formaciones sélidas, con |
| morfologia oval, con distribucion predominantemente periférica sobre la |
capsula renal. Tienen diametros de hasta 20 mm y se refuerza de manera I
importante luego la inyeccion de contraste, en forma homogénea pero

quedando con una leve menor densidad que el parénquima sano. I




POST TRATAMIENTO (con CORTICOIDES)

No se visualizan alteraciones a nivel de los rinones ni
de las glandulas suprarrenales.
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Manifestaciones clinicas y . - .
antece dentes clinicos compatibles Diagnosticos alternativos:
No » | - Neoplasias
S - Otras enfermedades inflamatorias A
l l - Infeccién...
Pruebas de imagen: Exitiianas tia Ibhosstono: 1
-TC: tumefaccion 6rgano - Niveles de IgG4 sérica > 135 mg/dL
afecto/seudotumor - Hipergammaglobulinemia
-RM: hipointensidad en secuencias - Eosinofilia
potenciadas en T2 - Elevacion de IgE
18 F-FDG-PET/TC No

estadiaje y localizacion de |~ | >

3 de | ient ued
lesién diana para la biopsia 0-50% de los pacientes pueden

tener valores normales de 1gG4

Si
Biopsia con caracteristicas histopatégicas: Inmunotincién:
- Fibrosis con patron estoriforme -1gG4+/1gG+ >04
- Flebitis obliterativa
- Infiltrado linfocitico y de células plasmaticas

- Infiltrado eosinofilico

N > Repetir biopsias (mismo u otro

organo afecto) o revisar material
Si de biopsias previas realizadas




CONCLUSION:

Actualmente, la radiologia tiene un papel muy importante en el diagnodstico
de esta patologia, permite evaluar con precision los cambios morfologicos
gue sugieren el diagnodstico que ayudaran a sospechar y diagnosticar la
enfermedad, al igual que permite conocer a través del tiempo la respuesta
al tratamiento. Si el diagnostico se retrasa o no se sospecha, la fibrosis
avanzara hasta provocar alta morbimortalidad en los pacientes.
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