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Enfermedad esclerosante asociada a 1gG4.
Hallazgos en tomografia computarizada y
resonancia magnética

IgG4-related sclerosing disease: computed
tomography and magnetic resonance imaging
findings

Sr. Director:

Presentamos los hallazgos en TC y RM de 3 casos diagnos-
ticados de enfermedad esclerosante asociada a 1gG4 con
afectacion pancreatica y extrapancreatica. Los pacientes
eran 2 varones de 53 y 67 afos y una mujer de 65 anos. Los 3
se presentaron con epigastralgia, nauseas y vomitos. Dos de
ellos presentaban ictericia. En el primer caso, la TC abdomi-
nal mostré una masa en la cabeza del pancreas que dilataba
la via biliar, y una lesion hepatica mal definida de baja
atenuacion (fig. 1). La biopsia percutanea confirmé el diag-
nostico de pancreatitis linfoplasmocitaria y de pseudotumor
inflamatorio hepatico. La 1gG4 era de 568 mg/dl (normal:
8-140mg/dl). En el segundo caso, la TC abdominal mostré
un agrandamiento difuso del cuerpo y de la cola del pan-
creas con pérdida de la lobularidad, y una lesion infiltrante
de atenuacion de tejidos blandos que englobaba a la aorta
abdominal infrarrenal hasta la bifurcacion iliaca (fig. 2). La
IgG4 era de 950mg/dl. En el tercer caso, la TC abdominal
demostrd un aumento difuso del pancreas, sobre todo en la
cabeza, dilatacion de la via biliar y multiples lesiones corti-
cales renales (fig. 3). En la RM, el agrandamiento difuso del
pancreas era hipointenso en las secuencias Turbo Spin-Echo
(TSE) T1, se asociaba con un anillo hipointenso rodeando a
la cabeza pancreatica en las secuencias TSE-T2 y durante
la fase arterial del estudio dinamico con contraste intrave-
noso, el realce pancreatico era minimo (fig. 3). Se observaba
ademas una estenosis corta del colédoco intrapancreatico
y pequenas lesiones corticales renales, hipointensas en las
secuencias TSE-T2 (fig. 3), que realzaban homogénea y pro-
gresivamente durante el estudio dinamico con contraste
intravenoso. El parénquima pancreatico y las lesiones rena-
les restringian en las secuencias ponderadas en difusion
(fig. 3). La IgG4 era de 242 mg/dl. Los pacientes recibieron
tratamiento con corticoides por via oral y mejoraron clinica,
analitica y radioldgicamente de forma progresiva.

La enfermedad esclerosante asociada a IgG4 es una enfer-
medad sistémica rara que afecta a multiples 6rganos. La
importancia de publicar esta carta estriba en la importancia
de reconocer sus manifestaciones para evitar tratamien-
tos inadecuados dado que simula procesos neoformativos
y responde a corticoterapia. Su diagnostico se basa en la
combinacién de criterios clinicos, radiologicos, serolégicos
e histoldgicos' 2.

La ictericia obstructiva secundaria a la estenosis de la
via biliar por una masa focal o agrandamiento difuso del
pancreas es la forma mas habitual de presentacion’.

El hallazgo radiologico mas frecuente es el agranda-
miento difuso del pancreas con pérdida de la lobularidad
sin dilatacidon del conducto pancreético principal’. La
afectacion multifocal o una masa focal o agrandamiento
segmentario del pancreas son menos frecuentes. Cuando es
focal, afecta generalmente a la cabeza®. La lesidn suele
ser de baja atenuacion en TC, hipointensa en RM en las
secuencias ponderadas en T1 y con sefal variable en las
ponderadas en T2. En los estudios dinamicos el realce suele
ser discreto en la fase arterial, y en la fase tardia puede
ser homogéneo o heterogéneo, probablemente por fibrosis.
Un halo peripancreatico hipodenso en TC e hipointenso en
las secuencias ponderadas en T2, y las estenosis segmenta-
rias del conducto pancreatico sin dilatacion asociada, son
hallazgos caracteristicos. La afectacion focal de la cabeza
pancreatica se asocia con estenosis de la porcion intrapan-
creatica del colédoco’™>.

El diagndstico diferencial de la afectacion pancreatica
focal debe hacerse con el adenocarcinoma. La ausencia
de dilatacion del conducto pancreatico y de atrofia del
pancreas, asi como la asociacion de lesiones extrapancreati-
cas, apoyan el diagnéstico de pancreatitis autoinmune®. La
forma difusa de la pancreatitis autoinmune debe diferen-
ciarse del linfoma y de la pancreatitis aguda. La afectacion
multisistémica con adenopatias apoya el diagnostico de
linfoma y, los signos inflamatorios peripancreaticos y la
presentacion aguda sugieren el diagnostico de pancreatitis
aguda.

El rifdn y el retroperitoneo son localizaciones carac-
teristicas de la afectacion extrapancreatica, aunque
practicamente cualquier érgano puede verse afectado. La
afectacion renal mas frecuente consiste en pequefios nddu-
los corticales, multiples y bilaterales, isointensos en las
secuencias ponderadas en T1 e hipointensos en las ponde-

Figura 1

Imagenes axiales de TC con contraste intravenoso en fase arterial (A) y venosa (B) que muestran una masa hipodensa

heterogénea bien definida en la cabeza pancreatica (flecha en A), y una lesion hepatica mal definida de baja atenuacion (flecha en

B).
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Figura 2 Imagenes axiales de TC con contraste intravenoso en fase venosa. A) Agrandamiento hipodenso del cuerpo y cola
pancreaticos con pérdida de la estructura lobular (flechas), y anillo de baja atenuacion rodeando al pancreas (cabezas de flecha).
B) Masa de densidad de tejido blando que rodea a la aorta abdominal (flechas).

Figura3 Laimagen axial de TC con contraste intravenoso en fase venosa (A) muestra un agrandamiento de la cabeza pancreatica
(flecha) y lesiones corticales hipodensas en el rifion derecho (cabezas de flecha). B) Imagen axial de RM en una secuencia ponderada
en Turbo Spin-Echo T2 con supresion grasa que muestra un anillo hipointenso rodeando a la cabeza pancreatica (flecha) y lesiones
corticales hipointensas en el rindn derecho (cabezas de flecha). El realce de la cabeza pancreatica es escaso en la fase arterial
del estudio dinamico en una secuencia ponderada en Turbo Eco de Gradiente T1 con supresion grasa (flecha en C). La imagen de
colangiopancreatografia por RM muestra una estenosis corta en el conducto biliar intrapancreatico (flecha punteada) y dilatacion
de la via biliar intra y extrahepatica (flechas). E) La cabeza pancreatica (flecha) y las lesiones renales (cabezas de flecha) son
claramente hiperintensas en la imagen en difusion (b=500s/mm?). F) El mapa de coeficiente de difusién aparente (ADC) muestra
un valor muy bajo de ADC en la cabeza pancreatica (flecha) y las lesiones renales (cabezas de flecha).
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radas en T2. En los estudios dinamicos de TC y RM el realce
de los nodulos en la fase arterial suele ser discreto mien-
tras que en la fase tardia es similar al de la corteza renal*>.
Aunque los estudios de difusion en estas lesiones son esca-
sos, tanto las lesiones renales como las pancreaticas pueden
restringirla, como ocurrié en uno de nuestros casos. En el
retroperitoneo el hallazgo mas frecuente es la fibrosis que
rodea a la aorta abdominal, a la vena cava inferior o a los
uréteres*>. Se han descrito pseudotumores inflamatorios en
otros 6rganos como el higado.

En resumen, la pancreatitis autoinmune es la manifesta-
cién mas frecuente de la enfermedad esclerosante asociada
a IgG4, que puede afectar a otros multiples 6rganos. Los
hallazgos de imagen orientan al diagnostico, que se confirma
con el resto de hallazgos clinicos, serologicos e histoldgicos.
Establecer el diagnodstico correcto es importante porque la
enfermedad responde al tratamiento con corticoides.
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