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OBJETIVO DOCENTE

* Revisar la clinica, el diagnostico vy el

tratamiento de la enfermedad por deposito de
lg G4.

* Describir los hallazgos por imagen mas
caracteristicos en organos abdominopélvicos

con tomografia computarizada (TC),

resonancia magnética (RM) y tomografia por

emision de positrones — tomografia computada
(PET/TC).
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REVISION DEL TEMA

INTRODUCCION

* La _enfermedad por Ig G4 es una entidad que engloba a diversas
enfermedades que se caracterizan por infiltracion linfoplasmocitica,
fibrosis y presencia de un numero aumentado de células g G4+.

 Afecta predominantemente al pancreas, glandulas salivales y los

ganglios linfaticos, no obstante, pueden afectar al cualquier érgano del
cuerpo.

* La patogénesis de la enfermedad relacionada con 1gG4 (IgG4-RD) sigue
sin entenderse, aunque hay mas evidencia de que es de caracter
autoinmune, con un papel importante para las células T, especialmente
las células CD4 + vy las células T-foliculares auxiliares (Tfh), mientras que
los anticuerpos 1gG4 no son en si mismos patogenos.

* Se desconoce la prevalencia exacta y en parte es debido a que se trata
de una enfermedad nueva, por lo que probablemente sea mayor que
la descrita. En Japon, se ha informado que la prevalencia de Ia

enfermedad es de aproximadamente 0.28 a 1.08 por 100,000 de
poblacion.

* Existe un ligero predominio en hombres de entre 50 y 70 anos (media
67 anos).

* El reconocimiento y el tratamiento precoz es importante, debido a |a
naturaleza indolente de la enfermedad al inicio pero con una progresion
a una fase fibrotica con dano organico grave

CLINICA

Hay sintomas generales (adenopatias y perdida de peso) y organo-
especificos con cuatro fenotipos:

* Grupo 1: enfermedad pancreato-hepatico-biliar; pancreatitis
autoinmune y colangitis esclerosante. Se manifiesta con sintomas
como dolor abdominal, ictericia

* Grupo 2: fibrosis retroperitoneal y/o aortitis. Puede causar
Idronefrosis secundaria a la compresion extrinseca y aneurismas
en el caso de la afectacion aortica.

* Grupo 3: limitada a la cabeza y cuello. Veremos sintomas como
aumento de las glandulas lacrimales, submandibulares o parotidas.

. Grug(c 4: sindrome de Milkulicz clasico (dacrioadentitis vy
sialadenitis) con afectacion sistémica
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REVISION DEL TEMA

DIAGNOSTICO

* No existe un criterio internacional aceptado. El
diagnostico se suele hacer sumando los criterios
clinicos, la elevacion de los niveles de lg G4 en
plasma, biopsia de los 6rganos afectos y hallazgos de
imagen

* Biopsia: se recomienda BAG de organos, evitando
ganglios por su escaso patron histologico.
Los hallazgos mas caracteristicos son: infiltrado
linfoplasmocitico denso, fibrosis estoriforme
(fibroblasticos y células inflamatorias con
disposicion en forma de rueda da carro) vy flebitis
obliterante con aumento del numero de
eosinofilos.

* |lgG4 plasma: >135 mg/dL. Sirve para monitorizar el
seguimiento.

* Pruebas de imagen: desarrollo subagudo de una
masa en el organo afectado, o agrandamiento
difuso de un organo.

* Respuesta al tratamiento
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REVISION DEL TEMA

TRATAMIENTO

* Obetivo: reducir la inflamacion para intentar preservar la
funcion del 6rgano afecto.

* |Indicacion:
* Paciente sintomaticos.
* Asintomaticos con progresion de la enfermedad por imagen.

* Farmacos: glucocorticoides (prednisona 0,6 m
Inmunosupresores o agentes biologicos (rituximab

gl kg) +/-

* Responden a los glucocorticoides, mas en las primeras
etapas de la enfermedad, pero la duracion de respuesta es

variable.

* Duracion: hasta la resolucion de los sintomas o
normalizacion bioquimica.

* Monitorizacion: vigilancia activa mediante:
* Evaluacion clinica (sintomatologia) y analitica cada 6 meses.

* Pruebas de imagen periodicas: importante en enfermedad
pulmonar, fibrosis retroperitoneal y aortitis /periaortitis.
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REVISION DEL TEMA

HALLAZGOS RADIOLOGICOS EN LOS ORGANOS ABDOMINALES

PANCREAS

* La afectacion consiste en un pancreatitis autoimune (PAl).
Es una afectacion cronica secundaria a un proceso
fibroinflamatorio inmunomediado, asociado con niveles

elevados de inmunoglobulina 4 en suero (lgG4). Se clasifica
en:

* Tipo 1: es la manifestacion mas frecuente de |Ia
enfermedad relacionada con IgG4. Afecta a hombres

entre 55 y 70 anos. Presenta los hallazgos histologicos
tipicos.

* Tipo 2: La PAIl tipo 2 no esta mediada por IgG4 vy
generalmente se limita al pancreas, aunque existe una
asociacion conocida con la enfermedad inflamatoria
intestinal cronica. Afecta a pacientes mas jovenes.

* Indistinguibles radiologicamente.
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REVISION DEL TEMA

HALLAZGOS RADIOLOGICOS EN LOS ORGANOS ABDOMINALES

PANCREAS

La afectacion clasica es un engrosamiento pancreatico
difuso o focal.

La forma difusa (mas frecuente) se caracteriza por un
engrosamiento suave, con pérdida de las lobulaciones y
preservacion de los planos grasos peripancreaticos.

Puede aparecer el signo del halo, que consiste en una
capsula hipocaptante peripancreatica, que se cree que
representa una combinacion de tejido fibrotico.

La forma focal, consiste en una masa focal bien definida que

causa un estrechamiento irregular del conducto
ancreatico sin dilatacion distal, afectacion del conducto
iliar comun (CBD) vy retraccion de |la cola pancreatica, de

manera que puede imitar el adenocarcinoma de pancreas.

La PAI esta asociada con un realce de la pared del conducto
pancreatico principal.

En el estudio con contraste, se aprecia un realce disminuido
en la zona afectada, con un realce moderado y persistente
en fases mas tardias.

El realce homogeéneo tardio, lo diferencia del
adenocarcinoma de pancreas, el cual si presenta realce, lo
puede hacer en forma de anillo.

Por otra parte, el realce tardio de la capsula peripancreatica
es muy sugestivo de PAl.
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REVISION DEL TEMA

HALLAZGOS RADIOLOGICOS EN LOS ORGANOS ABDOMINALES
PANCREAS

Fig 1. Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid- TC Fig 2. Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid- TC

con CIV en fase venosa. Vemos que el cuerpo y cola del con CIV en fase venosa. En esta reconstruccidon coronal
pancreas esta hipodenso, aumentado de tamano y con la vemos que la cabeza del pancreas es hipodensa y esta
pérdida de sus lobulaciones. No hay afectacion de la grasa aumentada de tamano sin cambios inflamatorios
peripancreatica. asociados.

Fig 3. Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid- TC con Fig 4. Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid- RM
CIV en fase venosa. La flecha senala al conducto potenciada en T1 con saturacidon grasa y tras Ia
pancreatico principal, el cual presenta un segmento de administracion de contraste en fase intermedia.

aproximadamente 3 cm con calibre aumentado (7 mm) vy Presencia de halo hipocaptante peripancreatico
morfologia arrosariada, sin dilatacion distal corpocaudal.
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REVISION DEL TEMA

HALLAZGOS RADIOLOGICOS EN LOS ORGANOS ABDOMINALES

PANCREAS
e RM

* Mismos hallazgos morfoldgicos y de comportamiento con contraste
que en la TC. Areas afectadas con hipointensidad en las secuencias
en Tl y minimamente hiperintensidad en T2. La capsula

peripancreatica sera hipointensaen T1y T2.

* Con secuencias potenciadas en T2, se identificara la morfologia del
conducto pancreatico , objetivandose un afilamiento irregular del
conducto pancreatico sin dilatacion distal.

 Algunos estudios destacan que la presencia de un conducto
pancreatico principal no obstruido que pasa a través de la "masa”
puede ser util para distinguir entre una masa pancreatica inflamatoria
V un cancer pancreatico. Este hallazgos se denomina "signo de
penetracion del conducto”, mas frecuentemente visto en en la PAI.

* DWI y ADC: observaremos una senal aumentada en secuencias con
un valor B alto, con valores de ADC bajos correspondientes. PAI tiene
valores de ADC mas bajos en comparacion con el cancer de pancreas.
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Fig 5. Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid- RM potenciada en T1 con saturacidn grasa y tras la administracién
de contraste en fase arterial, intermedia y tardia (de izquierda a derecha). La cabeza pancreatica muestra un realce

disminuido en la fase arterial, con una realce moderado vy persistente durante las fases tardias

Fig 6 y 7. Hospital Umvers:tar/o 12 de Octubre Madrid- Secuencias de DWI y ADC. En la figura 6 y 7 se visualiza la
cabeza, cuerpo y cola del pancreas con restriccion a la difusidon con valores bajos de ADC correspondientes
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REVISION DEL TEMA

HALLAZGOS RADIOLOGICOS EN LOS ORGANOS ABDOMINALES

PANCREAS

+ PET-TC:

* Se aprecia un aumento multifocal de la captacion de
fluorodesoxiglucosa (FDG). El patron de avidez de FDG en |a
pancreatitis autoinmune es difuso, alargado y heterogeneo.
El ACP presenta un patron nodular focal

* El ratio SUVmax entre pancreas e higado puede ayudar a
distinguir entre PAl y el adenocarcinoma de pancreas,
existiendo una ratio de SUVmax mas baja en la PAI.

 E| PET/TC FDG detecta otros focos extrapancreaticos de
enfermedad.

* Respuesta a tratamiento:

* Excelente respuesta al tratamiento con corticoides en 2
semanas, clinica y radiologicamente, lo que se utiliza como
confirmacion diagnostica.

* Reduccion del tamano del parenquima pancreatico,
normalizacion del realce y del calibre del wirsung.

* Las caracteristicas de la inflamacion de fase temprana,
como la inflamacion difusa y la capsula peripancreatica, son
predictores de una buena respuesta a la terapia con
corticoides, mientras que l|as caracteristicas de l|la fase
fibrotica, como las estrias ductales, son predictores de una

peor respuesta al tratamiento.

e En PET/TC FDG también veremos una reduccion en la
absorcion de FDG y del SUVmax después del tratamiento.
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REVISION DEL TEMA

HALLAZGOS RADIOLOGICOS EN LOS ORGANOS ABDOMINALES

PANCREAS
* PET-TC/Respuesta al tratamiento:
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Fig 8. Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid- PET, TC abdominal sin CIV y fusion PET-TC (de izquierda a derecha)-
En las imagenes A, B y C se observa un engrosamiento difuso de |la cabeza pancreatica, asociado a un incremento
patologico de actividad la metabdlica. Las imagenes D, E y F pertenecen al mismo paciente 5 meses después tras
tratamiento con corticoides, identificandose una morfologia y actividad metabodlica normal de la cabeza pancreatica.
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Fig 9. Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid- PET, TC abdominal sin CIV y fusion PET-TC (de izquierda a derecha)-
En las imagenes A, B y C se observa un engrosamiento del cuerpo y cola pancreatico de la cabeza pancreatica. Asocia
incremento patologico de actividad metabolica, de distribucion difusa y heterogénea. En las imagenes D, E y F, vemos
una resolucion de los hallazgos tras el tratamiento corticoesteroideo.
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REVISION DEL TEMA

HALLAZGOS RADIOLOGICOS EN LOS ORGANOS ABDOMINALES
AFECTACION HEPATO BILIAR

Las manifestaciones hepatobiliares de la enfermedad relacionada con Ig
G4 son: colangitis, pseudotumor inflamatorio y la hepatopatia por lgG4.

 Arbol biliar

* La afectacion del arbol biliar se observa en la mayoria (hasta el
90%) de los pacientes con PAIl, en forma de colangitis Ig G4. La
evaluacion de la afectacion biliar se puede realizar mediante,

TC, colangio RM o CPRE.

* Hallazgos:
* Estenosis y fibrosis de los conductos biliares

* Engrosamiento y realce de la pared de los conductos biliares.

* Afectacion predominante del segmento intrapancreatico del
conducto biliar comun.

* También puede darse como una masa de tejido partes blandas
hiliar, que puede similar un colangiocarcinoma.

* La vesicula presenta un engrosamiento parietal hipointenso en
T2 y realce tardio

* Diaghostico diferencial
 COLANGITIS ESCLEROSANTE PRIMARIA:

 Pacientes mas jovenes y es un curso clinico menos
sintomatico.

e Estenosis multifocales cortas en forma de banda.

* En la enfermedad lg G4, las estenosis biliares son largas con
dilatacion proximal asociada. La colangitis por 1gG4 muestra
una buena respuesta al tratamiento con corticoesteroides, vy
esto se refleja radiolégicamente por la resolucion de las
estenosis biliares y el engrosamiento de la pared del conducto
biliar.
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REVISION DEL TEMA

HALLAZGOS RADIOLOGICOS EN LOS ORGANOS ABDOMINALES

AFECTACION HEPATO BILIAR
e Arbol biliar
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Fig 10 y 11. Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid- Secuencias de colangioRM. Las imagenes 10 y 11
pertenece al mismo paciente en distinto momento de su enfermedad. Paciente colecistectomizado. En la figura
O la via biliar extrahépatica muestra un segmento estendtico de 17 mm con una dilatacion proximal de 12 mm.

En la figura 11 vemos que el segmento estendtico previo ha aumentado de calibre. La via biliar proximal a la
estenosis ya no se encuentra dilatada.

Fig 12 y 13. Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid- Secuencias de RM potenciadas en T1 con saturacion
de |la grasa y tras la administracion de Gadolineo intravenoso en fase intermedia. Las imagenes 12 y 13, son
cortes axiales del mismo paciente de la figura 10 y 11. Se identifica un realce segmentario corto a nivel de la
confluencia biliar y otro mas tenue a nivel de colédoco intrapancreatico.
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REVISION DEL TEMA

HALLAZGOS RADIOLOGICOS EN LOS ORGANOS ABDOMINALES
AFECTACION HEPATO BILIAR

e Pseudotumor inflamatorio:

e EIl pseudotumor inflamatorio, tumor miofibroblastico
inflamatorio o granuloma de células plasmaticas es una
patologia poco frecuente, de etiologia incierta vy
comportamiento benigno. El diagnostico es histoldgico.

* En la TC, tras la administracion de contraste tendremos
un el realce tardio homogéneo.

* RM: estas lesiones son tipicamente hipointensas en T1 e
hiperintensas en las secuencias potenciadas en T2, pero
los patrones de realce tras contraste son variable.

Fig 14. Referencia: Hedgire, S. S, McDermott, S, Borczuk, D, EImi, A, Saini, S, & Harisinghani, M. G.
(2013). The Spectrum of 1gG4-Related Disease in the Abdomen and Pelvis. American Journal of

Roentgenology, 201(1), 14-22. Pseudotumor inflamatorio hepatico relacionado con IgG4 en un
hombre de 29 anos. A, la imagen de RM ponderada en T1 muestra una lesion de masa
hipointensa (flecha) que involucra los segmentos V y VI del higado. B, en la imagen de RM
obtenida después de la administracion de Gadolineo, la lesion (flecha) muestra realce

periférico tardio y lavado central. La biopsia guiada por ecografia revelo que la masa era un
pseudotumor inflamatorio hepatico relacionado con Ig G4.
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REVISION DEL TEMA

HALLAZGOS RADIOLOGICOS EN LOS ORGANOS ABDOMINALES
RENAL

* Se han descrito varios patrones de afectacion renal:

* Lesiones parenquimatosas: es la afectacion mas frecuente. Se manifiesta en
forma de un unico noédulo, multiples nodulos o en forma de cuna o
afectacion difusa infiltrativa que ocasiona un aumento del tamano renal de
forma generalizada (nefritis intersticial).

* Lesiones de la pelvis renal: es una afectacion mucho mas rara.

 Lesiones perirrenales: se identifica como una masa de tejido blando que
rodea los rinones.

e CT:

* Lesiones hipodensas con posterior realce gradual en fases mas tardias.

* Las lesiones pélvicas renales son mucho menos comunes y se caracterizan por
engrosamiento y realce de la pelvis renal.

* El desarrollo de una corteza perirrenal de partes blandas es una manifestacion
relativamente rara de AIP con realce tardio después del contraste.

Korean Journal of Radiology, 16(5), 1056.

derecha, que realza moderadamente.

Fig 15. Referencia: Seo, N, Kim, J. H, Byun, J. H, Lee, S. S, Kim, H.
J, & Lee, M.-G. (2015). Immunoglobulin G4-Related Kidney
Disease: A Comprehensive Pictorial Review of the Imaging
Spectrum, Mimickers, and Clinicopathological Characteristics.

A, B. Hombre de 49 anos con 1gG4-KD que se manifiesta
como multiples nédulos parenquimatosos renales. Las
imagenes de TC en fase arterial (A) y portal (B) con
contraste muestran multiples nodulos hipodensos
(flechas), pequenos, redondos o en forma de cuina, en
ambos rinones, predominantemente en la corteza. Los
nodulos renales mejoran progresivamente en la fase
portal. C, Hombre de 64 anos con 1gG4-KD que se
manifiesta como una lesidon pélvica renal unilateral. La
imagen de TC de fase arterial muestra una masa de
partes blandas mal definida (flecha) en la pelvis renal

i)
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REVISION DEL TEMA

HALLAZGOS RADIOLOGICOS EN LOS ORGANOS ABDOMINALES

RENAL
e CT:

Fig 16. Referencia: Seo, N, Kim, J. H, Byun, J. H, Lee, S. S,
Kim, H. J, & Lee, M.-G. (2015). Immunoglobulin G4-Related
Kidney Disease: A Comprehensive Pictorial Review of the

Imaging Spectrum, Mimickers, and Clinicopathological
Characteristics. Korean Journal of Radiology, 16(5), 1056.

Hombre de 74 anos con enfermedad por
depdsito de 1gG4-KD que se manifiesta como
lesion perirrenal. La imagen de TC de fase
arterial con contraste muestra una masa
homogénea de partes blandas rodeando a
ambos rinones (flechas). También se observa
lesion periaortica de partes blandas, que
indica fibrosis retroperitoneal (punta de

flecha).

 Estas lesiones generalmente son hipointensas en T2 y de isointensa a
hipointensas en T1. Ademas, muestran restriccion a la difusidon en valores B
altos, con ADC bajo correspondiente.

* Es importante destacar las secuencias DWI pueden ser utiles para deteccion

de lesiones subclinicas.

Fig 17. Referencia: Seo, N, Kim, J. H, Byun,
J. H Lee, S. S, Kim, H. J, & Lee, M.-G.
(2015). Immunoglobulin G4-Related Kidney
Disease: A Comprehensive Pictorial Review
of the Imaging Spectrum, Mimickers, and
Clinicopathological Characteristics. Korean
Journal of Radiology, 16(5), 1056.

RM de un hombre de 64 anos con
enfermedad por deposito de Ig
G4.

A. En |la imagen ponderada en T1
previa al contraste, las lesiones
renales son isointensas, por lo
gue no son perceptibles. B. La
Imagen en T2 muestra tres
pequenos nodulos corticales
hipointensos (flechas) en ambos
rinones. C, D. DWI (valor b, 1000
s/mm?2) (C) y el mapa ADC (D)
revelan nodulos renales
(flechas)que parecen tener
hiperintensidad e hipointensidad,
respectivamente, y representan
restriccion de difusion.
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REVISION DEL TEMA

HALLAZGOS RADIOLOGICOS EN LOS ORGANOS ABDOMINALES

RENAL

e PET-TC:
* Determinar el grado de afectacion sistémica.

* En la nefromegalia, tendremos un aumento de la captacion
global de FDG en la corteza renal.

* Tras el tratamiento corticoideo desaparecen las lesiones
observadas, y pueden aparecer cicatrices en las lesiones de
mayor extension.
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Fig 18. Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid- PET, TC abdominal sin CIV y fusion PET-TC (de
izquierda a derecha)- En |as imagenes A, B vy C, se observa una
actividad metabodlica aumentada de forma difusa en ambos parénquimas renales, con SUVmax en
parénquima renal derecho 6,42 y en parénquima renal izquierdo 5,89. Las imagenes D, E y F pertenecen
al mismo paciente 5 meses después tras tratamiento con corticoides, identificandose una morfologia y
actividad metabodlica normal del parenquima renal. Sélo se evidencia actividad fisiologica por retencion
del radiotrazador eliminado en calices renales.
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REVISION DEL TEMA

HALLAZGOS RADIOLOGICOS EN LOS ORGANOS ABDOMINALES

RETROPERITONEAL

* Fibrosis retroperitoneal:

* Masa retroperitoneal periaortica, no estenotica, que
puede causar hidronefrosis secundaria a la compresion
extrinseca de los uréteres.

* En la TC, el area de fibrosis aparece como una masa de
tejido blando con realce variable.

* En MRI senal T1 baja/intermedia, sefial T2 variable vy
captacion de contraste variable, dependiendo del grado de
actividad inflamatoria v tejido fibroso.

* En las imagenes PET/CT, &avida captacion de FDG.

 Periaortitis:

* Engrosamiento y realce de la pared del vaso, que sin

tratamiento puede progresar a diseccion y formacion de
aneurisma.

* En la TC, engrosamiento de la pared y realce en la fase
tardia.

* En el PET/TC: las areas patoldgicas se manifestaran con una
mayor absorcion de FDG.
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REVISION DEL TEMA

HALLAZGOS RADIOLOGICOS EN LOS ORGANOS ABDOMINALES
RETROPERITONEAL

 Fibrosis retroperitoneal

Periaortitis:

L V ‘. AL 4

Fig 19. Hospital Universitario 12 de Octubre, Madrid.

A, B, C, D y E pertenecen al mismo paciente. Ay B son
cortes axiales de un TC abdominoéelvico con CIV y
PET-TC fusion en el que se muestra un
manguito de densidad partes blandas hipermetabdlico
que rodea la aorta abdominal desde region infrarrenal
hasta la bifurcacion adrtica y continua caudalmente
rodeando el inicio de la arteria iliaca comun izquierda,
sin claro plano graso de separacion con la misma. Este
hallazgo sugiere periaortitis/fibrosis retroperitoneal,

C y D muestra los hallazgos en reconstruccion coronal.
E, muestra la resolucion de los hallazgos 2 meses
después tras el tratamiento con corticoides.



Edoon Yirfual

—

. andll |

. ’ Congreso " IS vt
SeRam 35 Naciomal; -~

REVISION DEL TEMA

HALLAZGOS RADIOLOGICOS EN LOS ORGANOS ABDOMINALES

OTROS ORGANOS ABDOMINALES

-Existe afectacion de otros organos abdominales; mesenterio, ganglios linfaticos
abdominales, prostata, estomago vy el higado.

-Su afectacion es muy rara, v las caracteristicas de imagen incluyen masas de tejidos
blandos que demuestran avidez por PET.

-Diagnostico depende de |la biopsia y de la respuesta al tratamiento con esteroides.

e PROSTATA

* Los pacientes a menudo tienen una prostata agrandada con aumento de
la captacion de contraste.

* Es importante diferenciar esta entidad del cancer de prostata La
prostatitis relacionada con IgG4 es avida de FDG, mientras que el
adenocarcinoma de prostata, no.

Fig 20. Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid- A, es un TC abdominopélvico con CIV vy B,
representa el PET-TC Se identifican un incremento del realce y un incremento difuso y heterogéneo
de actividad metabodlica a nivel de la glandula prostatica. Cy D pertenece al mismo paciente tras el
tratamiento con corticoides en el que vemos una actividad metabodlica normal en la prostata.
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REVISION DEL TEMA

HALLAZGOS RADIOLOGICOS EN LOS ORGANOS ABDOMINALES

OTROS ORGANOS ABDOMINALES
e MIESENTERITIS ESCLEROSANTE:

* Es una afeccion fibroinflamatoria rara que afecta la raiz del mesenterio
del intestino delgado. El diagnostico es histologico

* Enla TC con contraste: masa de tejido blando que encierra y estrecha los
vasos mesentéricos. Pueden verse calcificaciones puntiformes en el 20%
de los casos. Un hallazgo util de |la TC que ayuda a diferenciar la
mesenteritis relacionada con lIgG4 de otras entidades es la preservacion
de la grasa alrededor de los vasos mesenteéricos "signo del anillo graso”.

* En la RM, la masa muestra una senal hipointensa en las imagenes
ponderadas en T1y T2 debido a |la naturaleza fibrotica de la lesion.

Fig 21. Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid- TC abdominopélvico con CIV. Se observa una asa mesentérica de
3 cm, espiculada con estriacion de la grasa, una calcificacion puntiforme y retraccion de un asa de delgado.
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Fig 22. Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid- A 'y B, TC abdominopélvico con CIV y PET-TC fusion con FDG.
Muestra un noédulo de partes blandas en la raiz del mesenterio (lateral a |la aorta), con estriacion de la grasa
locorregional y preservacion de la grasa alrededor de los vasos. Presenta aumento de la actividad metabdlica. C, es

un TC abodminopélvico con CIV, que corresponde al mismo paciente 4 meses después del tratamiento con
corticoides, en el que se observa una disminucion significativa de su tamano.
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OTROS ORGANOS ABDOMINALES

* GANGLIOS LINFATICOS

* La afectacion de los ganglios linfaticos se detecta en estudios de
imagen en el 80% de los casos, e incluso puede ser Ia
manifestacion inicial. La adenomegalia que se observa en esta
enfermedad son tipicamente menores de 2 cm.

* Se localizan fundamentalmente en region abdominal
(retroperitoneal, peripancreatica, paraaortica, mesentérica),

mediastinica, hiliar y cervical.

* En el PET/TC se espera un aumento de la absorcion de FDG con
unos valores de SUVmax aumentados.

* En el contexto de linfadenopatia generalizada, el diagnostico
diferencial incluye linfoma y la enfermedad de Castleman

multicéntrica.

D 7

Fig 23. Hospital Universitario 12 de Octubre. Madrid- PET, TC abdominal sin CIV y fusion PET-TC (de
izquierda a derecha)- En las imagenes A, B vy C, se observa una
actividad metabolica aumentada en el territorio de la iliaca externa bilateral, alcanzando un
SUVmax de 4,22 en el derecho y un SUVmax de 3,24 en el izquierdo. Las imagenes D, Ey F
pertenecen al mismo paciente después tras tratamiento con corticoides, identificandose una

normalizacidon de la actividad metabolica de las cadenas ganglionares.
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CONCLUSION

* La enfermedad por deposito de Ig G4 es una rara
entidad multisistémica. El diaghostico suele
hacerse por exclusion, basandonos en la analitica,
biopsia, pruebas de imagen y la respuesta al
tratamiento corticoideo. ES importante
familiarizarse con los hallazgos de imagen
asociados para tener siempre en cuenta este
posible diagnodstico.

 Afecta a hombres entre 50 y 70 anos, siendo el
pancreas es el organo mas afectado, no obstante,
puede verse involucrado cualquier 6rgano (la via
biliar, los rinones, el retroperitoneo...).

* La pancreatitis por deposito de Ig G4 (pancreatitis
autoinmune), tipicamente produce un aumento de
su tamano, con perdida de las lobulaciones sin
afectacion de la grasa peripancreatica. Presenta un
realce lento, restringe en difusidn, y tiene
aumento de la actividad metabolica en el PET-CT.
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