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OBIJETIVOS DEL APRENDIZAIJE

Realizar una revision de las manifestaciones pulmonares de la enfermedad por IgG4.
|ldentificar los principales hallazgos de la enfermedad por IGG4 en tomografias de
torax.

Clasificar los hallazgos mas caracteristicos en cuatro patrones radiolégicos basicos.
Comparar los patrones radiolégicos con las enfermedades imitadoras de IgG4 y los

diagnosticos diferenciales mas importantes.



REVISION DEL TEMA

Enfermedad relacionada con IgG4 (IgG4-RD)

Es una afeccion inflamatoria cronica caracterizada por infiltracion tisular con linfocitos y

células plasmaticas secretoras de IgG4, con diversos grados de fibrosis.
Incidencia 0,78 a 1,39 por 100.000 personas-afno.

Los sintomas son inespecificos y por lo general de afectacion multiorganica.



REVISION DEL TEMA

Manifestaciones clinicas de 1gG4 (IgG4-RD)

Se proponen cuatro presentaciones clinicas: la enfermedad del higado, pancreas y vias
biliares, la fibrosis retroperitoneal y aortitis, la enfermedad limitada a la cabeza y cuello y la

enfermedad de Mikulicz (afeccion de glandulas salivales) con compromiso sistémico.
La presentacion clinica mas frecuente es la enfermedad del higado, pancreas y via biliar.
Las glandulas salivales y los nodos linfaticos son los 6rganos mas frecuentemente

afectados.

Los hallazgos pulmonares existen aproximadamente en el 17% de los casos.




REVISION DEL TEMA

Afeccion pulmonar de IgG4 (IgG4-RD)

Tiene caracteristicas histologicas comunes en la mayoria de 6rganos afectados: presencia de

un infiltrado linfoplasmocitario policlonal, fibrosis estoriforme y flebitis obliterante.

A nivel pulmonar la histologia de las lesiones muestra infiltracion linfoplasmocitaria difusa,
vasculitis obliterante y fibrosis con infiltracion eosinofilica ocasional. El patron histopatoldgico
mas frecuente es la distribucion linfangitica de infiltrados inflamatorios ricos en células

plasmaticas.






PATRONES RADIOLOGICOS - PATRON NODULAR SOLIDO

Caracteristicas: nodulos unicos o multiples de bordes SEPTIEMBRE 2023

definidos y en ocasiones con espiculaciones.
Asimismo, pueden aumentar de tamafo y manifestarse
como masas.

Distribucién: Presentan distribucion difusa y aleatoria
por ambos pulmones.

Diagnéstico diferencial: neoplasias pulmonares
primarias o metastasicas, ndédulos de origen infeccioso

. . Figura 3 y 4: corte axial de TC de térax en ventana pulmonar. Luego del
e inflamatorio. tratamiento con corticoides sistémicos se evidencia reduccion de tamano de

s ' la opacidad nodular del I6bulo inferior derecho y de la masa del l6bulo
JUNIO 2023 N7 inferior izquierdo.
MARZO 2024

-\\jj

Paciente femenina de 69 afios de edad. Se visualizan tomografias de térax de la

misma paciente en distintos momentos. Figura 1 y 2: cortes axiales en ventana

pulmonar. en el I6bulo inferior derecho. Se destaca Figuras 5 y 6: corte axial de TC de térax en ventana pulmonar. Aumento de
en el Iébulo inferior izquierdo. tamafio y aparicion de muiltiples nodulos y bilaterales.




PATRONES RADIOLOGICOS - PATRON NODULAR SOLIDO

Figura 7: corte axial de TC de tdrax en ventana

pulmonar.  Multiples  opacidades nodulares
bilaterales, de distribucién predominantemente
yuxtacisural vy , con  mayor

representacion en ambos Iébulos inferiores.

Figura 8: corte axial de TC de
térax en ventana pulmonar. A
nivel del Iébulo inferior del
pulmén derecho se visualizan
multiples opacidades nodulares,
algunas de ellas en disposicién
yuxtacisural.

Figura 9: corte axial de TC de
térax en ventana pulmonar. En
[6bulo inferior derecho, a nivel
subpleural se visualiza una
opacidad nodular de
contornos irregulares en
contacto con la pleura.

Figura 10: corte axial de
TC de térax en ventana

pulmonar.  opacidades
nodulillares de bordes
definidos en los

segmentos anterior del
I6bulo  superior (A) vy
posterior (B) del Iébulo
inferior derechos.




PATRON NODULAR SOLIDO - DIFERENCIALES

Es el tumor primario de
pulmon mas frecuente.

Sus formas mas habituales
son la de imagen nodular
soélida, subsdlida o en vidrio
esmerilado puro.

Los margenes pueden ser
irregulares, nodulares o
lobulados, aunque también
lisos. Su localizacion mas
frecuente es periférica.

Figura 11: corte axial de TC de térax en ventana pulmonar.
En lébulo superior derecho, a nivel subpleural se visualiza una
que contacta con

la pleura.

Figura 12: corte axial de TC de tdrax
en ventana pulmonar. En |6bulo inferior
derecho, a nivel subpleural se visualiza
un nédulo de contornos irregulares
que contacta con la pleura.



PATRON NODULAR SOLIDO - DIFERENCIALES

Imagenes nodulares de
bordes bien circunscritos.

Pueden ser unicas,
multiples o presentarse
como micronddulos con
patron miliar.

Pueden verse cavitaciones
(mas frecuente en
carcinomas escamosos) O
simular consolidaciones
(adenocarcinoma).

Figura 13: corte axial de TC de térax en ventana pulmonar.

forma aleatoria bilateral, de distribucion
subpleural.

Multiples
nodulos solidos de bordes irregulares bien circunscritos, distribuidos de

y

Figura 14: corte axial de TC
de torax en ventana
pulmonar. A nivel del I6bulo
inferior del pulmén derecho
se visualizan multiples
noédulos confluentes.




PATRONES RADIOLOGICOS - PATRON BRONCOVASCULAR

Caracteristicas: Engrosamiento difuso del intersticio broncovascular asociado a engrosamiento de septos
interlobulillares.

Distribucion: El compromiso tiende a ser bilateral y de distribucion difusa.

Diagnéstico diferencial: sarcoidosis o desérdenes linfoproliferativos.

Figura 16: corte axial de TC de térax en ventana Figura 17: corte axial de TC de térax en ventana
Figura 15: corte axial de TC de tdrax en pulmonar. Engrosamiento liso de septos pulmonar. Se visualiza engrosamiento liso de
ventana pulmonar. Acentuacién del interlobulillares y septos interlobulillares y una
intersticio peribroncovascular. adyacentes. de bordes lobulados.




PATRON BRONCOVASCULAR - DIFERENCIALES

Figura 18: corte axial de TC de
térax en ventana pulmonar. Se
visualiza engrosamiento
engrosamiento perihiliar en un
paciente con sarcoidosis, estaba
acompafiado de adenomegalias
mediastinicas.

Cuando los hallazgos tipicos de este patron se
combinan con la presencia de adenomegalias
hiliares y/o mediastinicas, se debe realizar el
diagnodstico diferencial con la sarcoidosis o

desérdenes linfoproliferativos como la

enfermedad de Castleman.

Figura 19 y 20: angiotomografia de térax con
protocolo para TER, en ventana pulmonar (izquierda)
y MIP coronal de mediastino (arriba) engrosamiento
engrosamiento perihiliar y

en un paciente con sarcoidosis.



PATRONES RADIOLOGICOS - PATRON INTERSTICIAL

Caracteristicas: pueden presentar
opacidades en “vidrio esmerilado”,
reticulo, bronquiectasias y patron de
panalizacion.

Distribucion: El compromiso tiende
a ser bilateral y compromete los
I6bulos inferiores.

Diagnostico diferencial:
enfermedades intersticiales difusas
con patron de UIP/NSIP.

Figura 21: corte axial en ventana pulmonar. Se observa la presencia de
asociado a sutil vidrio esmerilado.




PATRON INTERSTICIAL - DIFERENCIALES

El diagndstico diferencial se realizara con neumonia intersticial no especifica, la cual
se presenta con opacidades en vidrio esmerilado de distribucion simétrica,
peribroncovasculares, con respeto subpleural.

Se asocian bronquiectasias cilindricas vy
varicosas por traccion en los sectores
afectados y rara vez puede presentarse con
panalizacién microquistica.

Figura 22: Corte axial de TC de tdérax con
contraste endovenoso en ventana pulmonar.
Engrosamiento nodulillar de septos inter e
intralobulillares en un paciente con
adenocarcinoma de pulmén avanzado.

Figura 23: Corte axial de TC de térax en
ventana pulmonar. Engrosamiento de septos
inter e intralobulillares vy

y en un paciente
con neumonia intersticial no especifica.

Figura 24: Corte axial de TC de tdrax en ventana

pulmonar. Engrosamiento de septos inter e

intralobulillares en un paciente con neumonia

intersticial no especifica. Se acompafa de
homolateral.




PATRONES RADIOLOGICOS - PATRON EN VIDRIO ESMERILADO

Caracteristicas: Se caracteriza por opacidades
en tenues y en linea general
de contornos regulares.

Distribucion: difusa.

Diagnédstico diferencial principal: lesiones del

espectro del adenocarcinoma.

Figuras 25, 26 y 27: corte axial en ventana pulmonar. Discretas
, de distribucion difusa bilateral.




PATRON EN VIDRIO ESMERILADO - DIFERENCIALES

El diagndstico diferencial se realizara con el adenocarcinoma lepidico que consiste
en una proliferaciéon de las células tumorales a lo largo de las paredes alveolares sin

ocasionar disrupcion de la arquitectura pulmonar
Caracteristicas: opacidad en vidrio m
esmerilado que persiste en el tiempo vy

en ocasiones se asocia a engrosamiento

de septos.

Figura 27: corte axial de TC de térax en ventana
pulmonar. Mismo paciente, 6 afios después. La

aumenté de tamafio y fue
realizada una lobectomia.

Figura 26: corte axial de TC de térax en La anatomia patolégica  confirma
ventana pulmonar. adenocarcinoma bien diferenciado con
, heterogeneo y de crecimiento acinar y lepidico.

bordes poco definidos, ubicada en el
segmento apicoposterior.



RESUMEN

MANIFESTACIONES
PULMONARES DE LA
ENFERMEDAD POR

Patron

Hallazgos radiolégicos

N~

e

Nodular soélido

Noédulos y/o nodulillos Unicos o multiples de bordes definidos de distribucion
difusa y aleatoria.

Broncovascular

Engrosamiento difuso del intersticio broncovascular asociado a
engrosamiento de septos interlobulillares.

Intersticial

Engrosamiento de septos que puede asociarse a reticulaciones,
bronquiectasias y panalizacién.

Vidrio esmerilado

Multiples opacidades en vidrio esmerilado de distribucién difusa.




CONCLUSIONES

La IgG4-RD es una entidad fibro inflamatoria, inmunomediada, que puede afectar cualquier 6rgano

y se caracteriza por la aparicion subaguda de ndédulos y masas sélidas en los 6rganos afectados.

El avance en los conocimientos sobre la enfermedad por 1IgG4 permitié determinar, diagnosticar y
tratar adecuadamente a este tipo de pacientes. Sin embargo, por su complejidad y escaso
conocimiento aun existen casos en los que se retrasa su deteccidon o que presentan un alto desafio

diagnostico.

Aportar informacion que facilite el diagndstico temprano resulta fundamental. Para esto el radidlogo
debe conocer los patrones y hallazgos mas frecuentes en térax de la misma, como también conocer
muy bien para poder descartar aquellas entidades denominadas imitadores de IgG4-RD, con el

proposito de aportar informacion relevante para llegar al diagnéstico adecuado.
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