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Enfermedad relacionada con la
IgG4 ¢Que nos podemos encontrar

en el estudio abdominal?

Débora Vizcaino Dominguez, Daniel Garcia Péerez, Pedro Gonzalez

Filgueira, Ana Fernandez Del Valle, Ana Isabel Barrio Alonso, Alicia Mesa

Alvarez

Hospital Universitario Central de Asturias, Oviedo, Espana
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OBJETIVO DOCENTE

Revisar los hallazgos abdominales mas frecuentes en la enfermedad
relacionada con la I1gG4.
Presentar una revision iconografica de los hallazgos radiologicos mas

representativos de esta entidad en el abdomen, asi como de los

principales diagnosticos diferenciales.

REVISION DEL TEMA

Lla enfermedad relacionada con la IgG4 es una enfermedad
autoinmune multisistémica que afecta a diferentes organos.

Se cree que tiene una base autoinmune y alérgica (pueden tener cifras
de IgE elevada y mayor prevalencia de rinitis y asma hasta en el 40%
de los pacientes).

Puede afectar al pancreas, conductos biliares, retroperitoneo, glandulas
salivares, tejidos periorbitarios, rinones, pulmon, ganglios linfaticos,
meninges, aorta, mama, prostata, tiroides, pericardio o la piel. En esta
revision nos centraremos en los hallazgos abdominales.

Se caracteriza por la presencia de infiltrados linfoplasmocitarios
ricos en celulas positivas a IgG4 que asocian fibrosis irregular,
infiltracion eosinofila y vasculitis obliterante.

Aparece mas frecuentemente en varones (ratio hombres: mujeres 4:1),
en edad media.

Suele ser un hallazgo incidental en pruebas de imagen.

La IgG4 es el subtipo menos frecuente de IgG (3-6% del total de IgG).
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Los pacientes pueden asociar cifras elevadas de I1gG4 en suero (>

135 mg/dL) pero hasta el 20-40% tienen cifras normales.

El diagnostico se basa en criterios clinicos, analiticos, pruebas de

imagen y respuesta a corticoides.

El diagnostico definitivo es anatomopatologico (al menos 10
células plasmaticas positivas para IgG4 y relacion IgG4/IgG en

celulas plasmaticas mayor del 40%).
La mayoria de los pacientes reponden a los corticoides.

La evolucion natural de esta patologia es hacia la cronicidad,

presentando elevada morbimortalidad sin tratamiento.

Desarrollaremos los diferentes hallazgos abdominales y sus

diagnosticos diferenciales en el siguiente orden (Fig. 1):

1.Pancreatitis autoinmune
2.Colangitis esclerosante
3.Afectacion renal
4.Fibrosis retroperitoneal
5.Mesenteritis esclerosante
6.Afectacion aortica

7.Afectacion ganglionar



RS,

5 S e P m 3 4 Congreso Nacional

(i
>ociedad Espanola de Rad mloqm Medica

1. PANCREATITIS AUTOINMUNE (PAI)

o Manifestacion mas frecuente.

. Se caracteriza por infiltracion de células plasmaticas y linfocitos T

CD4 y CD8, que destruyen el parenquima acinar y da lugar a

disfuncion pancreatica.

. Dos subtipos:

> Tipo 1: Pancreatitis esclerosante linfoplasmatica. Se relaciona
con la enfermedad relacionada con la IgG4. Mas frecuente en
hombres de edad media y representa el 2-11% del total de las

pancreatitis cronicas. Buena respuesta a corticoides (Fig.2).

> Tipo 2: Poblacion joven. No se asocia con la enfermedad relacionada

con la IgG4 y no responde a corticoides.

Fig.2
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A: TCMD abdominal en fase portal. Paciente de 55 anos. Cuerpo y cola del pancreas con

engrosamiento y pérdida del contorno abollonado. Presencia de halo periferico hipodenso (flecha).

Se confirma por biopsia hallazgos en relacion con PAI.

References: Servicio de Radiodiagnostico, Hospital Universitario Central de Asturias - Oviedo/ES
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> Hallazgos en TCMD:

. Engrosamiento difuso o focal, con péerdida del contorno abollonado

del pancreas, imagen tipica de “pancreas en salchicha” (Fig.3).

. No hay reticulacion de la grasa, lo que permite el diagnostico

diferencial con la pancreatitis aguda.

Halo periferico hipodenso (hasta el 12-48%) (Fig.2), que

representa cambios inflamatorios y fibroticos intensos alrededor de la

glandula.

. Tras el tratamiento hasta el 15% presentan atrofia glandular.

» Hallazgos en PET:

. Hipercaptacion del radiotrazador de forma difusa y heterogénea.

'. : . .; .A'.o , ‘,:; ...\ ;;...:.*;.:' | .‘.;.: : s. > 9 . ",.
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A: TCMD abdominal en fase portal. Engrosamiento difuso de cola y cuerpo del pancreas con

contornos lisos  “pancreas en salchicha”. Adenopatias peripancreaticas (flecha).

B: TCMD abdominal en fase portal. Afectacion focal de la cola del pancreas de

aproximadamente 3 cm (circulo), con pérdida del contorno abollonado. Diagnostico histologico de
PAI focal en relacion con IgG4.

References: Servicio de Radiodiagnostico, Hospital Universitario Central de Asturias - Oviedo/ES
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» Hallazgos en RM (Fig. 4):

. Alteracion en la intensidad de senal del pancreas con areas

hiperintensas en T2 e hipointensas en T1.
. Puede aparecer un halo (capsula) hipointenso en T1 y T2.

. Estenosis irrequlares del conducto pancreatico principal o dilatacion
mas leve (<5mm) vy mas larga (>30 mm) que en el cancer de

pancreas.

. Menor grado de restriccion en secuencias DW y realce mas

tardio tras inyeccion de contraste.
Fig.4
A

A: Difusion B 800. B: ADC. C: T2 FatSat con supresion grasa. D: T1. Paciente con diagnostico

histologico de pancreatitis autoinmune. Afectacion difusa de todo el parénquima pancreatico
aumentado de tamano, hiperintenso en T2 con péerdida de senal en T1, con bordes romos. Muestra
restriccion a la difusion con valores bajos de ADC. Se observa una pseudocapsula hipointensa en
relacion con signo del halo (flecha). Hallazgos en relacion con PAI.

References: Servicio de Radiodiagnostico, Hospital Universitario Central de Asturias - Oviedo/ES
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Diagnostico diferencial de la Pancreatitis autoinmune:

> Formas difusas:

1. Pancreatitis aguda: Engrosamiento de la glandula con reticulacion

de la grasa (Fig.5).

2. Pancreatitis cronica: Atrofia glandular con calcificaciones vy

alteraciones en el conducto pancreatico (Fig. 5).
» Formas focales:
1. Lesiones tumorales:
. Lesiones que captan tras administracion de contraste.
. Para diferenciarlo de la PAI focal:
a) Mayor restriccion en las secuencias DW que PAI.
b) Amputacion del conducto pancreatico que no atraviesa la masa.

c) Mayor dilatacion de los ductos.

A: TCMD abdominal en fase portal. Aumento del cuerpo y cola pancreatica, con reticulacion de

la grasa. Hallazgos en relacion con pancreatitis edematosa aguda.

B, C: TCMD abdominal en fase portal. Calcificaciones nodulares confluentes en cabeza y proceso
uncinado, que condicionan dilatacion del Wirsung y atrofia de la cola. Multiples quistes de pequeno
tamano (flecha). Hallazgos en relacion con pancreatitis cronica.

References: Servicio de Radiodiagnostico, Hospital Universitario Central de Asturias - Oviedo/ES
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2.COLANGITIS ESCLEROSANTE

. Segunda localizacion mas frecuente (88%0 de PAI). Raro en ausencia

de pancreatitis.
Hallazgos en TCMD (Fig.6):

. Se caracteriza por estenosis segmentaria y prolongada de la via
biliar intrahepatica con estenosis del conducto hepatico comun
(Fig.6). Segun la localizacion de la estenosis hay 4 subtipos (1: Solo
hepatico comun, 2: conductos intra y extrahepaticos, 3: hilio hepatico

v la parte baja del conducto comun v 4: hilio hepatico).
. Colecistitis alitiasica en el 25%.

Hallazgos en RM:

. Lesiones hipointensas en T1 e hiperintensas en T2.
Fig.6

A,B, C TCMD abdominal en fase portal. Estructuras tubulares hipodensas arrosariadas
(circulo) que impresionan de via biliar en paciente con diagnostico conocido de
enfermedad relacionada con la IgG4, por lo que se sospecha colangitis esclerosante y se
recomienda colangio RM.

D: ColangioRM del mismo paciente: Irreqularidades de los canaliculos intrahepaticos
(flecha) y estenosis del conducto hepatico comun en relacidon con colangitis esclerosante
en relacion con IgG4.

References: Servicio de Radiodiagnostico, Hospital Universitario Central de Asturias -
Oviedo/ES
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Diagnostico diferencial de la colangitis esclerosante por I1gG4:
1. Colanagitis esclerosante primaria (Fiq.7):

. Aparece en pacientes jovenes (3@-42 decada) y es menos

sintomatica.

. Los conductos biliares muestran zonas normales /dilatadas que se

alternan con zonas de estenosis corta y anular (1-2 mm).

2. Colangiocarcinoma:

» Neoplasia maligna que se origina en el epitelio de las vias biliares. Se
incluyen tres subtipos: 1: formador de masa (afectacion
intraluminal y de la pared), 2: infiltracion periductal (diseminacion
a lo largo de la pared del conducto) y 3: intraductal (lesion

polipoidea con crecimiento intraluminal).

Fig./

A

B -

A, B: RM potenciada en T1l y colangioRM del mismo paciente con colangitis esclerosante
primaria. Anomalia de la via biliar, con areas de estenosis en la confluencia (flecha) que se
alternan con zonas de calibre normal e irregularidades de la via extrahepatica (circulo).

References: Servicio de Radiodiagnostico, Hospital Universitario Central de Asturias - Oviedo/ES
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3. AFECTACION RENAL

Hasta un tercio de los pacientes con PAI tienen afectacion renal.

La nefritis tubulointersticial Yy Ia glomerulonefritis

membranosa son las alteraciones mas frecuentes. Menos

frecuentes: pielitis y seudotumores ureterales.

Hallazgos en TCMD:

Lesiones hipodensas en fase arterial e isodensas en fase portal.

Suelen ser bilaterales y multiples (Fig. 8).

Masas de tejidos blandos en la pelvis renal.

Hallazgos en RM:

Lesiones iso 0 hipointensas en T1 e hipointensas en T2 con forma

nodular o de cuna que realzan de forma tardia.

Fig.8

A: TCMD abdominal en fase portal. Paciente con enfermedad relacionada con la IgG4. Lesiones

hipodensas de forma nodular en ambas corticales renales (flecha).
B: TCMD abdominal en fase portal. Paciente con enfermedad relacionada con la IgG4. Lesiones
corticales renales hipodensas con forma de cuna (circulo).

References: Servicio de Radiodiagnostico, Hospital Universitario Central de Asturias - Oviedo/ES
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.Diagnostico diferencial de la afectacion renal (Fig.9):

1.Pielonefritis: Areas en forma de cuna con base periféerica y menor
realce tras administracion de contraste en TC. Se puede observar

trabeculacion de la grasa perirrenal o incluso formacion de
colecciones/abscesos.

2. Lesiones tumorales: Masa sodlida que realza tras la administracion

de contraste (aumento de mas de 20 UH o disminucion de mas de
10UH en fase tardia).

Fig.9
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A,B: TCMD abdominal sin contraste, TC abdominal en fase portal: Masa solida en polo
superior del rindn derecho, discretamente hiperdensa en TC sin contraste y que realza tras
administrar contraste (pasa de 50 UH a 140 UH). Hallazgos en relacion con neoplasia renal.

C,D: TCMD abdominal en fase portal. Aumento de tamano del rindn izquierdo con multiples

lesiones corticales hipodensas en relacion con focos de pielonefritis.

References: Servicio de Radiodiagnostico, Hospital Universitario Central de Asturias - Oviedo/ES
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4. FIBROSIS RETROPERITONEAL RELACIONADA CON IgGA4.

Causa mas frecuente tras la idiopatica.

Masa densidad de tejidos blandos que envuelve a la aorta y sus

ramas. Puede englobar los uréteres (ureterohidronefrosis).

Responde a corticoides, aunque la respuesta depende del grado

de fibrosis.

Hallazgos en TCMD (Fig. 10 y Fig. 11):
Masa de tejidos blandos que rodea a la aorta y sus ramas.
Ureterohidronefrosis (si engloba los uréteres).

Realce variable tras la administracion de contraste (segun grado de

fibrosis).
Hallazgos en RM:

Masas isointensas en T1 y con grado variable de intensidad en T2.

Fig.10

“:.' T O‘Zb“‘*

A: TCMD abdominal con contraste iv en fase portal.

Masa densidad de tejidos blandos (estrella) rodeando la aorta que atrapa ambos ureteres
condicionando ureterohidronefrosis bilateral (flechas).

References: Servicio de Radiodiagnostico, Hospital Universitario Central de Asturias - Oviedo/ES
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Paciente de 56 anos con dolor abdominal desde hace dias.

A, B: TCMD abdominal en fase portal. Masa con densidad tejidos blandos que rodea la aorta
(estrella) y sus ramas, que atrapa ambos uréteres condicionando ureterohidronefrosis bilateral
(flecha).

C: Ecografia abdominal. Masa hipoecogénica que rodea la aorta y no capta flujo Doppler.

D: PET/TC Masa que rodea la aorta y tiene captacion leve del radiotrazador (circulo).

References: Servicio de Radiodiagnostico, Hospital Universitario Central de Asturias - Oviedo/ES
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Diagnostico diferencial de la fibrosis retroperitoneal

1. Fibrosis retroperitoneal idiopatica: Masa de tejidos blandos en
localizacion retroperitoneal. Puede presentar localizaciones atipicas
como duodenal, pelvica (Fig. 12), periureteral o cerca del hilio

renal, aungque son mucho menos frecuentes.

2. Linfoma (Fig.12): Se puede manifestar como un conglomerado
adenopatico en localizacion mesentérica o retroperitoneal. No suele
asociar alteracion en la atenuacion del mesenterio ni asociar

calcificaciones.

A,B: TCMD abdominal en fase portal. Paciente joven con dolor abdominal difuso. Se observan

varias masas hiperdensas en region perirrenal (flecha) y pélvica derecha (estrella), que tras
biopsia son compatibles con fibrosis retroperitoneal idiopatica.
C, D: TCMD abdominal en fase portal, PET/TC. Paciente varon de 50 anos con dolor
abdominal. Conglomerado adenopatico en localizacion retroperitoneal con intensa captacion del
radiotrazador. Biopsia con resultado de linfoma.

References: Servicio de Radiodiagnostico, Hospital Universitario Central de Asturias - Oviedo/ES
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5. MESENTERITIS ESCLEROSANTE

. Afectacion poco frecuente.

. Condicion fibroinflamatoria que afecta al mesenterio del intestino
delgado. Se caracteriza por presencia de cambios lipodistroficos,

inflamacion cronica vy fibrosis.

. Pueden verse formas leves (alteracion de la atenuacion del
mesenterio) y formas en las que predomina la fibrosis
(mesenteritis retractil) que puede condicionar incluso obstruccion

intestinal.
Hallazgos en TCMD (Fig. 13):

. Masa densidad de tejidos blandos que envuelve I|os vasos

mesentericos preservando la grasa que los rodea (halo hipodenso)

I\\

gque da imagen del “signo del anillo de grasa”.

. La mesenteritis retractil se presenta como una masa solida
espiculada, con calcificaciones (20% ) y engrosamiento de las

paredes intestinales.

Hallazgos en RM:
. Masa hipointensa en T1 y en T2.
Fig. 13

A

A: TCMD abdominal en fase portal Masa de tejidos blandos en el mesenterio del intestino

delgado que condiciona retraccion leve de los vasos mesentéricos. Mesenteritis esclerosante.

References: Servicio de Radiodiagnostico, Hospital Universitario Central de Asturias - Oviedo/ES




.’ .0
(,:

) o '“. . '. .
. -’ " \ .‘ . ". ., e
[N .\. .:‘U:.’. N ol

'° ."":.-‘ VAl e bl Y
e % S e P e, m Congreso Nacional
o0 - |
. -.‘ e

>0ciedad Espanola de Radiologia Medica
Diagnostico diferencial de la mesenteritis esclerosante:

1. Tumor carcinoide (Fig. 14): Es frecuente que se manifiesten como
reaccion desmoplasica que se caracteriza por ser una masa de tejidos
blandos espiculada e hipercaptante, con calcificaciones que pueden
condicionar retraccion. Se puede observar la lesion primaria intestinal

como una masa intramural hipervascular.

Fig. 14

l“ |
i'b,. )

B: TCMD abdominal en fase portal. Masa en raiz del mesenterio, con densidad de tejidos

blandos, bordes espiculados y calcificaciones en su interior (circulo). Condiciona retraccion de los

vasos del meso. Hallazgos en relacion con reaccion desmoplasica por tumor carcinoide.

References: Servicio de Radiodiagnostico, Hospital Universitario Central de Asturias - Oviedo/ES
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6. AFECTACION DE LA AORTA

o Es una de las causas de aortitis no infecciosa.

. Puede aparecer dilatacion aneurismatica de la aorta con

adelgazamiento de la pared e inflamacion periadrtica (Fig. 15).

+  Tienen menor riesgo de rotura aneurismatica que los aneurismas no

relacionados con I1gG4.
Diagnostico diferencial:

Con enfermedades que condicionen aortitis de causa infecciosa (sifilitica)

v no infecciosa como algunas enfermedades reumaticas.

A,B: TCMD abdominal en fase portal y arterial. Cambios postquirurgicos secundarios a

reparacion de aneurisma de aorta abdominal. Masa de tejidos blandos que engloba la aorta en
relacion con fibrosis retroperitoneal y aortitis.
C,D: TCMD abdominal en fase portal. Engrosamiento hipercaptante y concéntrico de las
paredes de |la aorta en relacion con arteritis de Takayasu.

References: Servicio de Radiodiagnostico, Hospital Universitario Central de Asturias - Oviedo/ES
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7. AFECTACION LINFATICA

. Hasta el 80% de los pacientes con PAI tienen adenopatias, que

pueden ser la manifestacion principal.
. Localizacion mas frecuente: peripancreatica y paraaortica.
. Suelen ser menores de 2 cm.

. El rendimiento diagnostico de la biopsia ganglionar es menor que en
otros organos, por lo que siempre que tengamos otros Organos

afectados seleccionaremos la biopsia de estos.

CONCLUSIONES

» La enfermedad relacionada con la IgG4 es una enfermedad

sistemica fibroinflamatoria, que puede afectar a multiples organos.

> Las técnicas de imagen juegan un papel fundamental en el

diagnostico de sospecha.

> El radiologo debe conocer las principales manifestaciones
abdominales de esta entidad, asi como sus diagnosticos

diferenciales.
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