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Resumen

Introduccion: La enfermedad relacionada con la inmunoglobulina G4 (IgG4-RD) es una afeccion
fibroinflamatoria inmunomediada que es capaz de afectar multiples 6rganos. Las formas comunes de
presentacion incluyen pancreatitis autoinmune, colangitis esclerosante, sialoadenitis esclerosante,
enfermedad orbitaria y fibrosis retroperitoneal

A proposito de un caso de colangitis esclerosante relacionada con IgG4 realizamos una revision de la
literatura.

Caso clinico: Mujer de 56 afios, con habito tabaquico y antecedentes patoldgicos de obesidad (IMC
35,3 Kg/m?*), HTA, DM2, hipotiroidismo y bronquitis crénica. Ingresé en nuestro centro por ictericia
obstructiva en junio 2022. La eco abdominal vio colelitiasis y dilatacién de la via biliar intra y
extrahepatica. Se hizo colangiopancreatografia retrégrada endoscopica (CPRE) que evidencid
estenosis de la via biliar media, siendo la primera sospecha diagnostica colangiocarcinoma vs.
neoplasia pancreatica, colocandose protesis biliar y haciéndose citologia con cepillado biliar que fue
negativa. La TC abdominal subsiguiente informd de posible vesicula en porcelana y juntamente con
una RM de péancreas se descarto la neoplasia pancreatica. Una segunda CPRE permitié nueva
biopsia por cepillado que también fue negativa para células malignas. Una Ecografia Endoscopica
(USE) dirigida vio colelitiasis multiples y un engrosamiento mural de todo el colédoco sin clara
imagen de neoplasia, asi como multiples adenopatias en el hilio hepatico, haciéndose PAAF de la
adenopatia mas grande negativa para células malignas. En el mismo procedimiento se hizo también
CPRE apreciandose estenosis coledocal de 25 mm en tercio medio que fue dilatada, colocandose
doble proétesis biliar y haciéndose citologia que resulté nuevamente negativa para malignidad. En los
analisis séricos la determinacion de IgG fue alta pero el subtipo IgG4 fue normal en 2
determinaciones. Con el diagnostico de estenosis coledocal de probable etiologia inflamatoria en
relacién a patologia litidsica se decidio realizar colecistectomia laparoscépica en julio 2022. Un
primer analisis anatomopatoldgico informé de litiasis de gran tamafio que ocupa practicamente toda
la luz vesicular y varios célculos mas pequenos con signos de colecistitis aguda. Tras la intervencion
quirdrgica, se realizan 2 CPRE (en septiembre y noviembre 2022) para recambio de protesis biliar,
apreciandose en ambas la estenosis ya descrita y tomandose nuevas citologias que resultaron
negativas. En vista de la falta de diagnostico etiologico con multiples citologias negativas se decidid
realizar exploracion de la via biliar mediante colangioscopia (diciembre 2022) que mostrd estenosis
de la via biliar extrahepatica con extension a nivel intrahepatico con alteracion del patrén mucoso
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sugestivo de colangiocarcinoma tipo Klastkin IV. Biopsias negativas para malignidad, pero epitelio
con cambios de probable origen reactivo, tejido de granulacion e inflamacién aguda.
Inmunohistoquimica para IgG con aisladas células plasmaticas positivas. Con la sospecha
diagndstica de colangitis esclerosante por IgG4 se revisa nuevamente la pieza de colecistectomia
hallando presencia de abundantes células linfoides IgG4 positivas y estableciéndose asi el
diagnostico.

Discusion: El diagndstico diferencial de la enfermedad relacionada con IgG4 (IgG4-RD) es amplio,
depende del sitio especifico de afectacion y la presentacion clinica. Es importante la sospecha clinica
para poder llegar a un diagnéstico oportuno.
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