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Resumen

Introduccion: Laenfermedad esclerosante asociada algG4 (1gG4-SRD) es una entidad recientemente
definida caracterizada por una reaccion inflamatoria rica en células plasméticas ricas en 1gG4. Es una
enfermedad sistémica rara que afecta a multiples érganos. Presentamos un caso atipico de enfermedad
esclerosante asociada a 1gG4 simulando un col agiocarcinoma intrahepético.

Métodos: Paciente hombre de 65 afios que consultd por ictericia. Como antecedente presentaba
exalcoholismo, y estaba diagnosticado de pancreatitis cronica al cohdlica, motivo por € que seguia controles
con medicinadigestiva. Analiticamente presentaba el evacion de transaminasas, y en la ecografia se evidencié
unadilatacion de laviabiliar intrahepatica, especialmente en el 16bulo izquierdo, con areamal definidaen la
confluencia de ambos conductos. En el TAC existia unaimagen nodular hepéticamal definida de 2 cm,
compatible con el diagnéstico radiol 6gico de tumor de Klastkin, y en laRMN aparecia como una masa de 2
cm gue producia un atrapamiento del conducto hepatico izquierdo proximal, compatible con
colangiocarcinoma. Con este diagndstico se realizo hepatectomiaizquierday del segmento | sin incidencias.

Resultados: El resultado anatomopatol 6gico revel 6 que la masa correspondia a agregados de células
plasméticas, con tgjido fibroinflamatorio sin evidencia de malignidad, presentando las células positividad a
1gG4, siendo compatible el diagnostico con enfermedad esclerosante asociada a 1gG4.

Conclusiones: La enfermedad esclerosante asociada a 1gG4 generalmente afecta a personas de de mediaa
avanzada edad, fundamental mente hombres. La forma més frecuente de presentacion la constituye la
pancreatitis autoinmune o esclerosante, aunque se ha descrito en el tracto hepatobiliar, las glandulas salivales,
los ganglios linfaticos o la 6rbita, aunque cualquier érgano puede verse afectado. En los pacientes con
colangitis esclerosante relacionada con la enfermedad 1gG4, la afectacion biliar se presenta como estenosis e
irregularidades radiol 6gicas con realce, siendo € lugar mas frecuente el colédoco intrapancreatico. Sin
tratamiento, puede progresar alacirrosis biliar. Es poco frecuente, como en el caso que hemos presentado, la
presencia de estenosis hiliar asociada a masa, que simula un colangiocarcinoma, donde el diagnostico
diferencial entre ambos puede ser dificil. Una forma de presentacion frecuente constituye la aparicién de una
ictericia obstructiva por estenosis de la viabiliar por unamasafocal o por e agrandamiento difuso del
pancreas. El hallazgo radiol 6gico mas frecuente es el agrandamiento difuso del pancreas sin dilatacion del
conducto principal. El rifidn 'y el retroperitoneo son localizaciones caracteristicas de la afectacion
extrapancredtica. La afectacion rena consiste en pequefios nddulos maltiples bilaterales, y en el
retroperitoneo lafibrosis que rodea ala aorta abdominal, alavena cavainferior o alos uréteres. En la
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mayoria de los casos existe elevacion de los niveles séricos de 1gG4. Se ha descrito asociacion de esta
entidad con el desarrollo de linfomasy carcinomas. El tratamiento de eleccion generalmente |o constituyen
los corticoides, aunque en ocasiones, como en el caso que hemos presentado, el diagndstico puede resultar
dificil, aunque debe evitarse lareseccion quirdrgica parallegar a diagnéstico.

See front matter © 2014 Elsevier Espafia, S.L. Todos |os derechos reservados



