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CASO CLINICO

Enfermedad relacionada con IgG4

con fenotipo pancreatohepatobiliar: un
desafio diagnostico frente a la patologia
neoplasica

« lgG4-related disease with pancreatohepatobiliary phenotype: a
diagnostic challenge against neoplastic pathology

» Doenca relacionada a IgG4 com fendtipo pancreatohepatobiliar: um
desafio diagndstico frente a patologia neoplasica

Resumen

Introduccion: La enfermedad relacionada con IgG4 (ER-IgG4) es una entidad fibroinflamatoria
sistémica de naturaleza inmunomediada que puede comprometer virtualmente cualquier
6rgano, mimetizando frecuentemente procesos neoplasicos. El fenotipo pancreatohepatobiliar
es la manifestacion mas comun, constituyendo un desafio diagnéstico dado su similitud
imagenoldgica con colangiocarcinoma hiliar o tumor de Klatskin.

Caso Clinico: Se describe el caso de un paciente masculino de 63 afios que consulté por un
cuadro de 15 dias de epigastralgia, ictericia obstructiva y pérdida ponderal de 15 kg. Tras la
aplicacion de los criterios ACR/EULAR 2019 para ER-1gG4, el paciente sumé un total de 23 puntos,
cumpliendo formalmente con los requisitos para una clasificacion definitiva de la enfermedad al
superar el umbral de 20 puntos. Se inici6 tratamiento con prednisona observandose una franca
remision bioquimica con normalizacion de la bilirrubina y el CA 19-9; esta excelente respuesta
biolégica permitidé confirmar la etiologia benigna y evitar una cirugia de alta morbilidad

Conclusiones: El reconocimiento temprano de los patrones radiolégicos caracteristicos y
la excelente respuesta biolégica a los glucocorticoides son pilares fundamentales para el
diagndstico de la ER-IgG4. Este caso subraya la necesidad de pensar en este tipo de patologias.
Su baja prevalencia, hace que el reporte de casos individuales sea esencial para consolidar el
conocimiento médico sobre esta patologia sistémica unificada recientemente.

Palabras clave: Enfermedad relacionada con IgG4, Pancreatitis autoinmune, Colangitis esclerosante,
Glucocorticoides, azatioprina.

Abstract

Introduction: Immunoglobulin G4-related disease (IgG4-RD) is a systemic fibroinflammatory
immune-mediated disorder that can affect virtually any organ, frequently mimicking neoplastic
processes. The pancreatobiliary phenotype is the most common manifestation and represents
a diagnostic challenge due to its radiological similarity to hilar cholangiocarcinoma (Klatskin
tumor).

Clinical Case: We describe the case of a 63-year-old male patient who presented with a 15-day
history of epigastric pain, obstructive jaundice, and a 15-kg weight loss. After applying the 2019
ACR/EULAR classification criteria for IgG4-RD, the patient achieved a total score of 23 points,
formally fulfilling the requirements for a definitive classification of the disease by exceeding the
20-point threshold. Treatment with prednisone was initiated, resulting in marked biochemical
remission with normalization of bilirubin and CA 19-9 levels. This excellent biological response
confirmed the benign etiology and allowed avoidance of a high-morbidity surgical procedure.

Conclusions: Early recognition of characteristic radiological patterns and the excellent biological
response to glucocorticoids are fundamental pillars in the diagnosis of IgG4-RD. This case
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highlights the need to consider this entity in the differential diagnosis. Given its low prevalence,
reporting individual cases remains essential to strengthen medical knowledge regarding this
recently unified systemic disease.

Key words: lgG4-related disease, autoimmune pancreatitis, sclerosing cholangitis, glucocorticoids, azathioprine.

Resumo

Introducgéao: A doenca relacionada a IgG4 (DR-IgG4) é uma entidade fibroinflamatoéria sistémica
de natureza imunomediada que pode acometer virtualmente qualquer 6rgéo, frequentemente
mimetizando processos neoplasicos. O fendtipo pancreatobiliar € a manifestagdo mais
comum, constituindo um desafio diagndstico devido a sua semelhanga radiolégica com o
colangiocarcinoma hilar (tumor de Klatskin).

Caso Clinico: Descreve-se o caso de um paciente do sexo masculino, de 63 anos, que
procurou atendimento por um quadro de 15 dias de epigastralgia, ictericia obstrutiva e perda
ponderal de 15 kg. Apds a aplicagdo dos critérios de classificagdo ACR/EULAR 2019 DR-
IgG4, o paciente obteve um total de 23 pontos, preenchendo formalmente os requisitos para a
classificagédo definitiva da doencga ao ultrapassar o limiar de 20 pontos. Foi iniciado tratamento
com prednisona, observando-se franca remissao bioquimica com normalizagéo da bilirrubina e
do CA 19-9. Essa excelente resposta biolégica permitiu confirmar a etiologia benigna e evitar
uma cirurgia de alta morbidade.

Conclusoes: O reconhecimento precoce dos padrdes radioldgicos caracteristicos e a excelente
resposta bioldgica aos glicocorticoides sao pilares fundamentais para o diagnéstico da DR-IgG4.
Este caso ressalta a necessidade de considerar essa entidade no diagnéstico diferencial. Devido
a sua baixa prevaléncia, o relato de casos individuais permanece essencial para consolidar o
conhecimento médico sobre essa doenca sistémica recentemente unificada.

Palavras-chave: doenca relacionada a IgG4, pancreatite autoimune, colangite esclerosante, glicocorticoides,
azatioprina.
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Figura 1: Colangiorresonancia

magnética (CRM) de abdomen. En la
secuencia axial, se aprecia un aumento

de tamario difuso del cuerpo y la cola del
pancreas con pérdida de su arquitectura
lobulada habitual, conformando el patron
caracteristico de “pancreas en salchicha”.
Presencia de halo periférico hipointenso en
las secuencias potenciadas en T2, hallazgo
patognomonico de la pancreatitis autoinmune
tipo 1 en el espectro de la enfermedad
relacionada con IgG4. Ademas se observa
engrosamiento parietal circunferencial

a nivel del conducto hepatico comun,
comprometiendo la confluencia de ambos
conductos hepaticos y extendiéndose 20
mm hacia la desembocadura del conducto
cistico Dicho engrosamiento es estenosante
y determina una dilatacion de la via biliar
intrahepatica con leve irregularidad de sus
paredes, predominantemente en el l6bulo
izquierdo.
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Introduccion

La enfermedad relacionada con IgG4 (ER-IgG4) es una entidad fibroinflamatoria sistémica
inmunomediada que puede comprometer multiples érganos y simular procesos neoplasicos. El
fenotipo pancreatohepatobiliar constituye una de sus formas de presentacion mas frecuentes y
representa un importante desafio diagnostico debido a su similitud clinica e imagenoldgica con
el colangiocarcinoma hiliar y otras neoplasias pancreatobiliares 23,

El presente reporte tiene como objetivo resaltar la importancia de sospechar esta etiologia
frente al reconocimiento de patrones radiolégicos caracteristicos, la integracion de criterios
diagnosticos y la respuesta al tratamiento inmunosupresor, siendo los previamente mencionados
fundamentales para arribar al diagndstico y evitar procedimientos invasivos innecesarios.

Caso clinico

Paciente masculino de 63 afos, tabaquista intenso y ex alcoholista, consulté por epigastralgia
irradiada a dorso, ictericia progresiva, coluria, acolia y pérdida ponderal de 15 kg de 25 dias de
evolucién. Al examen fisico presentaba ictericia universal y dolor a la palpacién en epigastrio e
hipocondrio derecho.

La analitica evidencié patron colestasico con bilirrubina total de 5,5 mg/dL, fosfatasa alcalina
de 588 U/L y gamaglutamil transpeptidasa (GGT) de 285 U/L, asociado a elevaciéon de CA 19-9
(307,6 U/mL).

La tomografia computada mostré6 engrosamiento de la confluencia biliar compatible con
colangiocarcinoma y aumento difuso del tamafio pancreatico.

La colangioresonancia identific6 un engrosamiento parietal circunferencial del conducto
hepatico comun con dilatacion de la via biliar intrahepatica y un pancreas aumentado de tamarno
“en salchicha”, con halo hipointenso en T2 y realce tardio, hallazgos sugestivos de pancreatitis
autoinmune tipo 1. Figura 1.

Se colocé drenaje biliar transparietohepatico por persistencia de colestasis obstructiva.

Durante la internacion presentd colangitis bacteriémica por Escherichia coli, con buena
respuesta a ceftriaxona.

Ante la sospecha de ER-IgG4 se solicito IgG4 sérica, constatandose valores elevados (381
mg/dl).

Aplicando los criterios ACR/EULAR 2019 el paciente obtuvo 23 puntos (19 puntos por la

afectacion combinada de pancreas y arbol biliar, y 4 puntos por los niveles de IgG4 sérica).
Figura 2.
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Figura 2: Criterios ACR/EULAR
2019 para clasificacion de Enfermedad
Relacionada-1gG4
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CRITERIOS ACR/EULAR 2019 PARA ENFERMEDAD RELACIONADA CON IgG4 (ER-1gG4)
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* Biopsias de ganglios linfiticos, superficies mucosas gastrointestinales o piel
o son aceptables para puntuar este dominio.

Se inicié tratamiento con prednisona 60 mg/dia con descenso progresivo, observandose
rapida mejoria clinica y bioquimica, con normalizacién de bilirrubina y descenso del CA 19-9
a 35,5 U/mL. Si bien mantuvo niveles elevados de IgG4 (393 mg/dL). Posteriormente se inicié
azatioprina como terapia ahorradora de corticoides, manteniéndose sin elementos de sindrome
pigmentario.

Discusion

La ER-lgG4 representa un desafio diagndstico, particularmente en el compromiso
pancreatohepatobiliar, donde puede simular neoplasias malignas. En este caso, la combinacion
de hallazgos imagenologicos tipicos, elevacion sérica de IgG4 y respuesta favorable a
glucocorticoides permitié establecer el diagnéstico sin necesidad de procedimientos invasivos
adicionales ni cirugia de alta morbilidad “5678),

Dados los hallazgos imagenolégicos encontrados en el paciente presentado se usaron los
criterios ACR/EULAR 2019 para basarse en el diagnéstico. Estos constituyen actualmente la
herramienta de clasificacion mas especifica. Complementariamente, la practica clinica reconoce
otros esquemas diagnosticos validados como los Criterios de Umehara-Okazaki (2011, revisados
en 2020) que son mas amplios que los de ACR/EULAR y se utilizan frecuentemente para el
diagnostico clinico general, basandose en la triada de lesion orgéanica, IgG4 sérica >135 mg/dL
e histopatologia compatible ©.

Para nuestro paciente nos basamos en los criterios de ACR/EULAR, el cual acumulé 23
puntos: 19 por morfologia pancreatica tipica (pancreas en salchicha + halo T2), y afectacién
biliar hiliar intrahepatica (estenosis de 20mm) y 4 por niveles de IgG4 sérica entre 1 y 2 veces el
limite superior. La especificidad de las imagenes y la respuesta terapéutica junto con el aumento
de IgG4 consolidan el diagndstico clinico.

La evolucion del CA 19-9 resultdé especialmente util en el diagndstico diferencial con
colangiocarcinoma, dado su descenso significativo tras el inicio de corticoterapia, sugiriendo
etiologia inflamatoria méas que neoplésica ©1°1,

Se discutid en el servicio la necesidad de realizar puncion bidpsica, pero dado que el paciente
cumplia con los criterios, con una buena evolucion clinica, se decidié no avanzar en procesos
diagndsticos invasivos.

Si bien llama la atencidn la persistencia de niveles elevados de IgG4 sérica pese a la mejoria
funcional, esta disociacién clinico-seroldgica se ha reportado en la literatura, sugiriendo que la
monitorizacion de IgG4 no debe ser el Unico parametro para ajustar el tratamiento, aunque su
elevacion persistente se asocia a un mayor riesgo de recaidas (reportadas en un 47-50% de los
casos), lo que justifica el uso de azatioprina como ahorrador de corticoides ©1213,
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Conclusiones

El presente caso resalta que el reconocimiento de patrones radiolégicos altamente especificos
(especificamente el “pancreas en salchicha” con halo hipointenso en T2) y la aplicacion rigurosa
de los criterios de clasificacion ACR/EULAR 2019, donde el paciente alcanz6 una puntuaciéon
definitiva de 23 puntos, son herramientas esenciales para establecer un diagnostico certero de
forma no invasiva.

Asimismo, el comportamiento dinamico de biomarcadores como la normalizacién del CA
19-9 tras la corticoterapia actia como un pilar confirmatorio de la etiologia benigna, permitiendo
evitar intervenciones quirdrgicas de alta morbilidad.

Dada la naturaleza sistémica de la enfermedad, su elevado riesgo de recaida (30-50%) y
la posibilidad de dafio organico crénico ya presente al diagnéstico, se resalta la importancia
de un abordaje temprano, multidisciplinario y una estrategia de mantenimiento adecuada para
optimizar el pronéstico a largo plazo.
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