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Resumen

Introduccion: Presentacion de un caso de tumor mamario IgG4 y revision de la literatura.

Caso clinico: Presentamos el caso de una mujer alérgica a gramineas y pelo de animales, con
antecedentes de rinitis crénica, asma y pseudotumor inflamatorio de tabique y dorso nasal
intervenido en 2010 (AP: proceso inflamatorio que destruye el tabique nasal, con hialinizacion e
importante respuesta linfoplasmocitaria y eosinoéfilos). En 2015, mediante revisién rutinaria, se
objetiva una tumoracién mamaria derecha de 3 x 2 cm (BI-RADS 5) no presente anteriormente. La
BAG informa de miofibroblastoma sin poder descartar malignidad, por lo que se realiza extirpacion.
Este estudio histoldgico también revela una hialinizacién estoriforme (esclerosis estromal “en rueda
de carro”) e infiltracion linfoplasmocitaria del tejido con abundantes eosinofilos, rica en células IgG4
(> 30/campo de gran aumento - CGA), sin atipias celulares, informado como enfermedad
esclerosante IgG4. Analiticamente presenta niveles IgG4 383 mg/dL (normal < 125), IgE total 228
Ul/ml (normal < 100), apoyando el diagnéstico anatomopatoldgico. Ademas se amplia el estudio
inmunohistoquimico de la septoplastia, encontrando gran presencia de células IgG4. EI TAC toraco-
abdomino-pélvico no revela otros hallazgos y el estudio inmunoldgico descarta otras inmunopatias.
Se inicia prednisona 40 mg/dia durante 4 semanas con reduccion hasta 5 mg/dia en 3 meses y
retirada. Actualmente la paciente esta asintomaética y sigue controles periddicos sin recaida. Las
enfermedades relacionadas con IgG4 (IgG4-RD) son un grupo heterogéneo originadas por la
hialinizacidn, infiltracion linfoplasmocitaria (rica en células IgG4) y flebitis obliterante de los
organos afectos. Su principal exponente es la pancreatitis autoinmune I, afectando también
frecuentemente las glandulas salivares y lacrimales, via biliar, higado, retroperitoneo (aorta) y
rinones. Pero su caracter sistémico puede involucrar cualquier érgano (60-90% de
multiorganicidad), como la piel y la mama en este caso. EI 40% presenta rasgos alérgicos como asma
o rinitis. Cursa a brotes, y sin tratamiento, la progresiva infiltracion del tejido causa un dafo
irreversible. Su prevalencia y edad de aparicion no estan aclaradas por el infradiagndstico que
acarrea su curso generalmente indolente aunque en Japén se estima que se da en 2,6-10,6
personas/10°. Esta considerada una enfermedad inmune de etiopatogenia mal definida
(comportamiento inflamatorio, alérgico y en ocasiones paraneoplasico. Autoinmunidad no
demostrada). El diagnostico es histoldégico e inmunohistoquimico. Deben cumplirse al menos 2 de las
principales caracteristicas histologicas (esclerosis estoriforme, infiltracion linfoplasmocitaria, flebitis
obliterante). Apoyan el diagndstico la infiltracidn eosinofilica, células IgG4+ 10-200/CGA
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(dependiendo del 6rgano), ratio IgG4/IgG+ > 40%, niveles IgG4 sanguineos > 125 mg/dL (20-30%
son normales), todos caracteristicos pero no especificos. Deben descartarse otros focos indolentes
por imagen (gadolinio PET-TC). Responde caracteristicamente bien a corticoides: prednisona 0,6
mg/kg/dia durante 2-4 semanas, en descenso hasta 5 mg/dia durante 3-6 meses (+ ahorradores de
corticoides + rituximab en no-respondedores). Las recaidas son frecuentes en la evolucion de la
enfermedad.

Discusion: La enfermedad esclerosante IgG4 es rara pero debe descartarse en presencia de
determinada clinica con hialinizacion estoriforme, infiltracion linfoplasmocitaria y flebitis obliterante
tisular(es). Otros datos son caracteristicos pero inconstantes e inespecificos. Su tratamiento son los
corticoides. Su diagndstico permite ahorrar a estos pacientes cirugias innecesarias.
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