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Presentacion inusual de enfermedad relacionada a

lgG4

Angel Alfredo Yariez Prieto, * Madeleine E Vélez Cruz, ® Hernan Castilla Canseco

**

Resumen

En los inicios del siglo XXI fue descrita
una enfermedad caracterizada por
provocar lesiones tumefactas, fibrosis
esteriforme, e incluso elevaciones
séricas de 1gG4. La mayoria de los
pacientes que la padecen estan
acompafnados del diagndstico previo de
diabetes mellitus. Esta patologia
normalmente afecta diversos 6érganos,
principalmente pulmones, pancreas y
glandulas salivales. El desarrollo de esta
enfermedad esta relacionado con la
produccion excesiva de citocinas por las
células T y B y su diagnostico es
complejo por los numeros diferenciales
gue existen. Esta entidad se denomina
Enfermedad relacionada a 1gG4.

Abstract:

At the beginning of the 21st century, a
disease characterized by causing
swollen lesions, steriform fibrosis, and
even serum 1gG4 elevations was
described. Most of the patients who
suffer from it are accompanied by the
previous diagnosis of diabetes mellitus.
This pathology normally affects various
organs, mainly the lungs, pancreas and
salivary glands. The development of this
disease is related to the excessive
production of cytokines by T and B cells
and its diagnosis is complex due to the
differential numbers that exist. This entity
is called lgG4-related disease.

Palabras clave: Enfermedad por IgG4, pancreatitis autoinmune, pseudotumor
inflamatorio, sialoadenitis, corticoesteroides, osteoporosis inducida por corticoesteroides.
Key words: IgG4 disease, autoimmune pancreatitis, inflammatory pseudotumor,
sialoadenitis corticosteroids, corticosteroids-induced osteoporosis.

Introduccioén:

La enfermedad relacionada a 1gG4
(IgG4-RD), es wuna enfermedad
descrita en la primera década del
siglo XXI, caracterizada por lesiones
tumorales, infiltrado
linfoplasmocitario, un vasto grupo de
células positivas a 1gG4, fibrosis
esteriforme y en algunos casos IgG4
sérica elevadal. Se pensaba que las
alteraciones de dicha enfermedad no
tenian relacion alguna, y se
consideraba como la causa de

*Alumno de la especialidad de Cirugia Oral y Maxilofacial, FO UNAM.

pancreatitis autoinmune tipo 1, pero
en el afo 2003 la IgG4-RD fue
reconocida como un padecimiento
sistémico, pues se encontraron
manifestaciones extra pancreaticas
en pacientes que padecian
pancreatitis autoinmunitaria®®. La
IgG4-RD engloba la alteracion de
varios organos: pulmones, pancreas,
glandulas salivales y lacrimales, via
biliar, piel e incluso tejido linfoide?. La
nomenclatura utilizada en la
actualidad fue aceptada en 2011 en
Boston, cuando se realizé el primer
congreso internacional sobre esta
enfermedad?.

** Adscrita al servicio de Cirugia Oral y Maxilofacial del Hospital Juarez de México.
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ANTECEDENTES HISTORICOS

Los primeros registros de entidades
patolégicas similares a esta
enfermedad datan de finales del
siglo XIX, cuando Johann von
Mikulicz-Radecki describi6 el caso
de un paciente de la 5ta década de
la vida, granjero, que presentaba
edema en las glandulas lacrimales,
parétidas y submandibulares de
manera bilateral y simétrica, que
ademas estaban infiltradas de
manera  masiva por  células
mononucleares, quien falleceria un
afo después, y el Dr. Mikulicz
realizaria la necropsiaZ.

Al realizarla corrobor6 la inflamacion
de las glandulas antes mencionadas,
diversas adenopatias ademas del
infiltrado  mononuclear a nivel
microscopico. Lo que el describio se
equipara a un linfoma de tejido
linfoide asociado a mucosas (MALT),
sin embargo actualmente es
imposible descartar cualquiera de los
dos diagnosticos, e incluso existe la
presentacion combinada de ambas
patologias, por lo que se debe
considerar la  posibilidad de
malignidad entre los diagndésticos
diferenciales®*. Es de aqui que se
origina el nombre del sindrome de
Mikulicz (MD), cuyos signos Yy

sintomas principales son
parotidomegalia y en algunos casos
edema de las glandulas

submandibulares y durante los afos
50’s se incluyé como manifestacion
clinica del sindrome de Sjogren (SS)
basados en las  similitudes
histopatoldgicas®®.

Es importante conocer las
diferencias que existen entre ellas,
como que el MD afecta tanto a
mujeres como a hombres y el SS

practicamente afecta solo a mujeres,
los pacientes con SS no responden
tan satisfactoriamente al tratamiento
con corticoesteroides como los
pacientes con MD quienes ademas
presentan cambios  patoldgicos
similares en diferentes 6rganos, por
lo que se descarta como parte del
espectro del SS°.

Para el aiio 2004 se documentaron
niveles séricos elevados de 1gG4 en
pacientes diagnosticados con MD,
por lo que se incluy6 en el espectro
de la 1I9G4-RD’.

Durante los afos 60’s se realizo la
descripcion de diversos casos de lo
que se denominé “pancreatitis
cronica esclerosante, y algunos de
ellos presentaban infiltrados
linfoplasmocitarios  del  6rgano
involucrado sin una causa aparante?.
Pero a inicios de la década de los
2000’'s se descubririan niveles
séricos elevados de 1gG4 en
pacientes con esa enfermedad,
reconociéndola como una nueva
entidad patolégical®.

EPIDEMIOLOGIA

Los datos epidemioldgicos sobre la
IgG4-RD no han podido ser
determinados completamente, ya
gue la mayoria de los estudios sobre
esta entidad se han realizado en
Asia, principalmente en Jap6n™©.

Se calcula que la prevalencia de
IgG4-RD va de 0.28 a 1.08 casos por
cada 100,000 habitantes en Japdn,
una incidencia anual de 336-1300
casos, el rango de edad de los
pacientes va de 11 a 89 afios con un
promedio de 61.67 afios al momento
del diagnéstico''1?. La enfermedad
en cuestion tiene predileccion por el
género masculino, con un radio M:F
de 7:3, y existen reportes que indican



que el 39% de los pacientes
presentan un diagnéstico previo de
diabetes mellitust®2, Al inicio de la
de la década de los 2010’s la
pancreatitis autoinmune se clasificé
como tipo 1y 2, siendo el tipo 1 la
gue esta relacionada con la 1gG4 e
involucra el dafio a diferentes
organos, mientras que el tipo 2 se
caracteriza por la infiltracion de
neutréfilos!?.

De las diferentes manifestaciones
que presenta la 1gG4-RD, es la
pancreatitis relacionada a 1gG4 la
mas comun de todas, al presentarse
en el 60% de una cohorte japonesa
de 235 pacientes diagnosticados con
IgG4-RD, 34% presentaron
sialoadenitis, 23% nefritis
tubulointersticial, 23% adenitis de las
glandulas lacrimales y 20% con
periaortitis. El 58% de los pacientes
tuvo involucro multiorganico con la
pancreatitis como manifestacion
aislada mas comun 13,

FISIOPATOLOGIA

La inmunoglobulina G4 (IgG4) en un
estado de homeostasis, representa
menos del 5% de las
inmunoglobulinas totales, es el
subtipo menos frecuente, pero al
presentarse una reaccion alérgica
cronica aumenta sus niveles por
arriba del 80%?'*. Las moléculas de
IgG4 tienen la capacidad de
dividirse, y de manera aleatoria
combinarse con otras moléculas,
para asi poder crear anticuerpos
biespecificos con dos sitios de unién
a antigenos diferentes!®. Y es por
esta caracteristica que su capacidad
para detonar reacciones
autoinmunes es bajatt'*. Se ha
determinado que la IgG4 se activa en
exposiciones prolongadas a un
antigeno, posee acciones

antiinflamatorias y antialérgicas que
incluso contrarrestan a la IgE*®.

La patogénesis de la IgG4-RD no se
ha logrado determinar por completo,
los estudios realizados indican que la
inflamacién y subsecuente fibrosis
es provocada por las células T
reguladoras y de ayuda, al aumentar
la produccién de citocinas'®. Se ha
observado que genes que se
expresan en alergias y en el
desarrollo de la inmunidad innata, se
expresan en menor medida en
pacientes con 1gG4-RD, mientras
que la disminucion de células B
como parte del tratamiento de la
IgG4-RD ha demostrado buenos
resultados, por lo tanto, se puede
confirmar el rol de las células By T
en el desarrollo de  esta
enfermedad!®4,

El aumento de la concentracion
sérica de 1gG4 y la infiltracion del
tejido por células positivas a 1gG4
son determinantes en el desarrollo
de la IgG4-RD*. Sin embargo, los
anticuerpos especificos para 1gG4-
RD no han sido encontrados mas
gue en pacientes con pancreatitis
autoinmune, por lo que no se ha
podido aclarar si la enfermedad es
causada por un defecto en el
desarrollo de la inmunidad adquirida,
como en las enfermedades
autoinmunes o si el aumento en la
produccion de IgG4 es una causa
directa de la enfermedad, o si tiene
relacion con reacciones
inflamatorias?®.

ESPECTRO CLINICO

La 1gG4-RD se presenta con
diversas manifestaciones clinicas,
entre las que podemos encontrar:
a) Pancreatitis autoinmune
(PA). Es el signo clinico mas
comun de la 1gG4-RD, y se



b)

estima que representa el 2%
de los casos de pancreatitis
crénica %'2, Provoca ictericia,
ademas de poder presentarse
pancreatitis aguda o crénica y

mas de la mitad de los
pacientes cursan con
intolerancia a los

carbohidratos'®. Como se
menciond antes la PA se ha
dividido en 2 tipos, e incluso al
tipo 1 se la ha llamado
pancreatitis relacionada con
la 1gG4, y la 2 esta mas
relacionada con granulomas
de células de origen epitelial,
en pacientes con estos
diagnosticos es comun
observar la afeccién conjunta

de otros d6rganos, como
colangitis esclerosante,
linfadenopatia e  incluso

adenopatia de las glandulas
salivales y lagrimales'’.

Nefritis  tubulointersticial.
Las lesiones renales
relacionadas a IgG4-RD son
variables, pueden
presentarse masas
inflamatorias, dafio renal
agudo o cronico e incluso
obstruccién por  fibrosis
retroperitoneal®>. La nefritis
tubulointersticial (NT) es el
signo renal comun de la 1gG4-
RD, y el 85% de los pacientes
que la padecen presentan
estudios de imagen
anormales, y cerca del 81%
concentraciones séricas de
IgG e 1gG4 elevadas®®.

Fibrosis idiopatica cervical.
Se presenta como parte del
sindrome de fibroesclerosis
multifocal, y hace referencia a
los tejidos blandos de la
region paraespinal del cuello?.
Una serie de cuatro casos
fueron reportados por Cheuk,
en la que los pacientes

d)

presentaban fibrosis cervical
de origen desconocido, con
aumento del numero de
células plasmaticas 1gG4+1°.
Enfermedad pulmonar
intersticial. Taniguchi fue el
primero en describir esta
enfermedad en un paciente
diagnosticado con PA,
mediante una biopsia
transbronquial, encontré el
septum alveolar engrosado e
infiltrado linfocitario y células
plasmaticas 1gG4+120, Esta
enfermedad mantiene una
capacidad vital y volumen
pulmonar normales, pero la
capacidad de difusion esta
reducida’.

Pseudotumor inflamatorio.
Es una lesion benigna poco
frecuente, compuesta por
diversos nuameros de células
miofibroblasticas ahusadas, e
infiltrado de células
plasméaticas, linfocitos vy
eosinofilos?!. Es otra de las
caracteristicas clinicas que se
presentan en los pulmones,
causadas por la IgG4-RD*. Es
sabido que los pulmones son
los 6rganos mas afectados
por los pseudotumores
inflamatorios (PTI), sin
embargo, se han encontrado
en otros mas como son
glandulas salivales y en la
cavidad oral, y representan el
5% de todos los PTI?2. Sigue
sin poder determinarse su
origen patologico, pudiendo
ser resultado de una reaccion
inflamatoria, o una verdadera
neoplasia?*.

Sialoadenitis. Es la
caracteristica clinica de la
IgG4-RD que mas se
presenta en la cavidad oral®.
Se presenta como aumento
de volumen de las glandulas

4



9)

salivales, antes de integrarlo
como parte del espectro de la
IgG4-RD, las sialoadenitis
unilaterales de este tipo eran
diagnosticadas con el nombre
de tumor de Kuttner, y las
sialoadenitis de las glandulas

lagrimales, parétidas y
submandibulares como
enfermedad de Mikulicz,

ambas son variantes clinicas
de la IgG4-RD?5.
Linfadenopatia. Lo mas
comun es que se presente sin
sintomas, y suele ser de las
primeras formas en que se
manifiesta la 1gG4-RD?. Si
este signo se presenta con
sintomas, es porque los
nédulos al aumentar de
tamafio producen un efecto
de masa, el tamafio promedio
de los nddulos es de 2 cm,
pero pueden alcanzar incluso
los 5 cm®>

DIAGNOSTICO

En los pacientes japoneses
identificados en los diferentes
estudios  realizados, los
sintomas iniciales  estan
relacionados con inflamacion,
como pueden ser ictericia
obstructiva y exoftalmos,
sintomas abdominales e
incluso pérdida de peso?s. Y
aunque estos sintomas son
comunes en pacientes
diagnosticados con IgG4-RD,
no se consideran
patognomaonicos, y su
diagnéstico definitivo requiere
correlacionar un examen
clinico, estudios de imagen e
histologicos, ademéas de
analisis serol6gicostt.
Okazaki et al, proponen los
siguientes criterios
diagnésticos para la IgG4-RD

1. Aumento de volumen, lesiones
focales o difusas en uno o mas
organos.

2. Concentraciones séricas de
IgG4 = 135 mg/dl.

3. Histopatologia.

a) Infiltrado linfocitario y

plasmocitico con fibrosis, sin
infiltrado de neutrdfilos.
b) Infiltrados de plasmocitos

positivos a 1gG4 mayor de
10/cap.
c) Fibrosis esteriforme y en

remolino.
d) Flebitis obliteratival.

Con los criterios antes mencionados
se puede integrar el diagndstico
definitivo de la 1gG4-RD, cuando se
presentan las siguientes
combinaciones: 1 + 2,1 + 3(a)(b),

2 + 3(a)b), o 3(a)(b)(c)(d). En
pacientes que presentan patrones
caracteristicos de organos
involucrados, que padezcan

pancreatitis sin un origen aparente,
debe sospecharse de IgG4-RD*.

Los niveles séricos elevados de 1gG4
no deben considerarse como dato
confirmatorio en el diagndstico de
esta entidad, ya que cerca del 30%
de los pacientes presentan
concentraciones séricas de IgG4
dentro de los limites normales,
incluso presentando otros criterios
histolégicos?®. La importancia de
monitorizar las concentraciones de
IgG4 recae en que se ha observado
que el 30% de los pacientes que
siguen presentando elevaciones
séricas de 1gG4 suelen tener
recaidas®®>. En la época previa al
diagnéstico histopatolégico, existio
una amplia nomenclatura para
denominar a la misma enfermedad,
basandose Unicamente en
caracteristicas macroscopicas de los
diferentes 6rganos afectados, entre
los nombres utilizados estan la



tiroiditis de  Riedel  (tiroiditis
fibrosante), el tumor de Kdittner
(sialoadenitis y fibrosis
submandibular), enfermedad de
Ormond (fibrosis retroperitoneal),
enfermedad de Mikulickz,
actualmente estas entidades
patologicas se sabe que son parte
del espectro de la IgG4-RD?1,

TECNICAS DE IMAGEN

Como se ha explicado antes, los
organos afectados por 1gG4-RD
cursan con lesiones tumefactas y
agrandamiento, y ya que uno de los
diagnosticos diferenciales
principales es el cancer, los estudios
de imagen son primordiales, vy
aunque no proveen los datos
necesarios para realizar el
diagnostico  definitivo  de la
enfermedad, son de gran apoyo para
descartar o confirmar los multiples
diagnésticos diferenciales?!?.

Las caracteristicas imagenologicas
con las que cursan lo organos
afectados por I1gG4-RD no son
especificas, pero es sabido que los
patrones van desde la inflamacion
hasta la esclerosis, dependiendo de
la progresidbn que presente la
enfermedad?®. Los hallazgos
imagenoldgicos que se observan en
una tomografia computarizada (TC)
de un 6rgano afectado son, aumento
de volumen, densidad disminuida
pero homogénea; en la resonancia
magnética (IRM), en ventana T2, hay
hipointensidad en la region de la
lesion, esto como sefial de una
celularidad incrementada y fibrosis
de la misma?’. En cuanto a los
ganglios linfaticos adyacentes, el
80% de los pacientes los presentan
aumentados de volumen, aclarando
gque esto no significa una
diseminacién linfatica, pero si la
existencia de afeccion al sistema
linfatico?®. Como se mencioné antes,

la IgG4-RD tiende a afectar multiples
organos, por lo que la obtencion de
una tomografia por emision de
positrones (PET) se debe
considerar, para asi poder descartar
o confirmar el involucro de otros
6rganos??.

DIAGNOSTICOS DIFERENCIALES

Los signos y sintomas de la IgG4-RD
que se han mencionado, son
realmente inespecificos, por lo que
existen diversas  posibilidades
diagnésticas de  enfermedades
neoplasicas e inflamatorias a
descartar antes de confirmar el
diagnoéstico de IgG4-RD. Las
patologias malignas son de los
primeros diagnosticos diferenciales,
al compartir las lesiones tumefactas
y procesos infiltrativos  como
caracteristicas clinicas, sobre todo
en la PA®. La enfermedad de
Castleman o hiperplasia linfoide
angiofolicular puede confundirse con
la IgG4-RD, produce
granulomatosis, poliangitis e incluso
aumento de células plasméticas
positivas a 1gG4'l. Los o6rganos
afectados también son factores a
considerar en los posibles
diagndsticos diferenciales, la PA tipo
2 en caso de lesion pancreatica, para

los pacientes que presentan
adenopatia de las glandulas
salivales se debe descartar

sialolitiasis 0 SS23.

TRATAMIENTO

La importancia de iniciar el
tratamiento en pacientes que
padecen esta enfermedad, recae en
gue los érganos afectados, incluso si
se encuentran asintomaticos, en
pocos meses pueden presentar dafio



irreversible?®. La primera linea
terapéutica para este padecimiento
son los glucocorticoides (GCs)%. El
tratamiento inicial para la remision de
la enfermedad y sus sintomas,
usualmente se aborda con
prednisona a una dosis de 30-
40mg/dia'l?®. Se suele ver una
respuesta rapida al tratamiento, en
dias o semanas, observandose
disminucién del tamafio de los
organos afectados, mejoria en la
funcibn de los mismos y la
disminucién de las concentraciones
séricas de 1gG4, la remision de la
enfermedad se consigue con
algunos meses de tratamiento en la
mayoria de los pacientes'°, Los
pacientes que no presenten mejoria
con el tratamiento a base de GCs,
requerirdn usar inmunosupresores,
ya que se ha confirmado su
efectividad en el tratamiento de otros
padecimientos autoinmunes,
ademas de evitar los efectos
adversos Usales del tratamiento
prolongado con  GCsl. Los
medicamentos utilizados mas
comunes son la azatioprina (2-2.5
mg/kg/dia) o micofelonato de mofetil
(750 mg BID), que deben
mantenerse por 3 a 6 meses?®3l, Y
en casos donde los pacientes no
responden a los GCs combinados
con los inmunosupresores, se ha
optado por el uso de rituximab, por
tres semanas, que produce la
pérdida de linfocitos B, el cual se ha
usado con éxito en el tratamiento del
pénfigo vulgar, que es un
padecimiento autoinmune mediado
por anticuerpos del subtipo IgG4%32,

El tratamiento quirdrgico se limita a
las lesiones que no remiten ante el
tratamiento farmacologico, y en
aquellas en las que la estética o la
funcién se encuentran afectadas?.
Se reporta que hasta el 80% de las
lesiones de la region de la cabeza y

el cuello remiten por completo con el
tratamiento a base de GCs®3. Existen
casos reportados de pseudotumores
en la region bucal, que provocan
dificultades para comer, hablar,
respirar, por el trismus que causan,
como un caso de un pseudotumor
mandibular de un paciente japones
qgue requiri6 ser sometido a una
hemimandibulectomia por la
extension de la lesion?t.

Para confirmar que el paciente esta
respondiendo al tratamiento se
deben presentar al menos dos de los
siguientes tres criterios?®:
1. Mejoria del estado clinico.
2. Disminucion de los niveles
séricos de 1gG4.
3. Reducciéon de los cambios
imagenoldgicos.

La 1gG4-RD se considera como una
enfermedad cronica, por lo que las
recaidas de la misma son de
esperarse, por lo que la terapia a
largo plazo es usual*l.

EFECTO DE LOS
GLUCOCORTICOIDES EN EL
METABOLISMO OSEO

Los GCs han demostrado ser
benéficos en el tratamiento de la
IgG4-RD, y son la primera eleccion
para el manejo de los diferentes
sintomas y signos que produce?. Sin
embargo, al requerir un tratamiento
prolongado a base de estos
medicamentos, es importante
conocer los efectos adversos que
pueden tener, como lo son la
disminuciébn en el recambio vy
formacion del hueso, ademas del
incremento en la resorcion 6sea®*.

Los osteoblastos y osteoclastos son
esenciales en el metabolismo 6seo,
y los GCs impiden que estos se
diferencien y maduren, por lo que su



namero y funcion se ven afectados,
ya que inducen la apoptosis de estas
células 6seas, lo que resulta en una
calidad y velocidad de formacion y
reparacion 6sea disminuida®.

La pérdida 6sea que resulta del uso
prolongado de GCs se presenta en
los primeros seis meses del inicio del
tratamiento, y cerca del 40% de los
pacientes que lo requieren presentan
esta complicacion®t. El ritmo de
perdida 6sea por GCs es el 12%
aproximadamente en el primer afio
aumentando 3% cada afio®’.

Se ha encontrando que existe
relacion entre la dosis empleada y el
tiempo del tratamiento con el riesgo
de presentar resorcion  ésea
asociada a GCs, emplear dosis
diarias de prednisolona mayores a 5
mg provoca la disminucion de la
densidad mineral 6sea y aumenta el
riesgo de presentar una fractura®,

CASO CLINICO

Se reporta el caso de una paciente
de 61 afios con antecedentes de
poliomielitis y diabetes mellitus tipo Il
de aproximadamente 20 afios de
evolucion. En el afio 2015 inicia su
padecimiento actual, dos semanas
posterior a la extraccion del érgano
dental 38, presentando una lesion
exofitica en la region retromolar del
mismo cuadrante asociada a dolor y
trismus, al no presentar mejoria se
decide realizar biopsia incisional la
cual arroja como resultado linfoma
no Hodking por lo que es referida a
otra institucion, donde basandose
en el estado clinico y cifras de
laboratorios integran un diagnéstico
de enfermedad relacionada a IgG4
iniciando tratamiento con
Prednisona a 30 mg/dia vy
Azatioprina a dosis de 2,5 mg/kg/dia
manteniendo la enfermedad en

control pero con progresion del
trismus (Imagen 1).

Imagen 1. Paciente femenino con
antecedentes de poliomielitis, DM I, que
cursa contrismus posterior a la extraccion
de od 38.

La paciente es referida a nuestro
servicio con estudios de imagen,
tomografia  computarizada  con
reconstruccion 3D en la cual se
observa una zona hipodensa a tejido
duro que se extiende desde la fosa
infratemporal hacia el espacio
pterigomandibular causando
remodelacion 6sea en la regién
maxilo-malar y reabsorcion del borde
anterior de la rama mandibular, la
paciente ademas cuenta con un
estudio de resonancia magnética en
donde se observa una zona
hipointensa en ventana T2 en la
region afectada, signo de celularidad
aumentada y fibrosis, y por ultimo
contamos con una serie de
ortopantomografias tomadas a lo
largo de 15 meses en la cual se
observa la progresibn de la
remodelacion oOsea de la rama
mandibular (Imagen 2).



Imagen 2. Estudios de imagen A-D progresion
de la remodelacion 6sea observada a lo largo de
15 meses. (E) Extension de la masa en el
espacio pterigomandibular, (F) Reconstruccion
3-D.

PROCEDIMIENTO QUIRURGICO

Se decide abordar la lesién bajo
anestesia general, realizando la
intubacién via endoscoépica, a través
de un split labial y mandibulotomia,
técnica descrita por Roux vy

modificada  Trotter y  Koing®°,
encontrando una lesion de dificil
diseccion de 65 mm

aproximadamente que al ser retirada
permite una apertura oral
transoperatoria de 40 mm. Se decide
reforzar la rama  mandibular
izquierda con una placa y tornillos
bloqueados del sistema 2.4,
previniendo una fractura patolégica.
(Imagen 3).

Imagen 3. Procedimiento quirirgico de
Split labial y mandibulotomia para reseccion
del pseudotumor consiguiendo apertura oral
de 40 mm.

Se solicita el estudio histopatologico
de la muestra, en la cual se observa
tejido conectivo hialinizado, vasos
sanguineos, tejido adiposo vy
glandulas salivales mixtas con
infiltrado inflamatorio crénico, que
junto con los datos clinicos e
imagenologicos previos confirma el
diagnostico de pseudotumor
inflamatorio asociado a IgG4-RD.
(Imagen 4).



En el posoperatorio mediato se
presenta dehiscencia y secrecion
seropurulenta intraoral, la cual es
tratada mediante lavados cada 24
horas con clorhexidina y
antibioticoterapia con clindamicina
600 mg cada 6 horas por 10 dias,
posteriormente la paciente se
somete a 15 sesiones de camara
hiperbarica sin obtener un resultado
satisfactorio, por lo que se decide
retirar el material de osteosintesis
expuesto y sauserizacion del hueso
afectado, logrando el cierre de la
herida. Esta complicacion puede ser
resultado del tratamiento prolongado

con corticoesteroides34.

histoldgicos de la lesion con tincién de eosina
y hematoxilina donde se observa tejido
conectivo hialinizado, células plasmaticas e
infiltrado  inflamatorio  linfoplasmocitario
cronico, asi como inflamacion perivascular.

Imagen 5. Complicacion posoperatoria,
dehiscencia, infeccion y exposicion de
material de osteosintesis.

La paciente cursé sin
complicaciones el posoperatorio de

esta segunda intervencion, se
someti6 a rehabilitacion dental
mediante una prétesis
mucodentosoportada acrilica,
logrando volver a realizar sus
actividades alimenticias y fonéticas
de manera funcional. (Imagen 6).

Imagen 6. Evolucion posoperatoria. (A)
Apertura oral conservada. (B) Prostesis
acrilica funcional.

DISCUSION

La IgG4-RD afecta frecuentemente a
organos como el pancreas y los
pulmones, manifestandose con
pseudotumores inflamatorios, sin
embargo, otros sitios pueden verse
involucrados como es el caso del
higado, la tiroides y las glandulas
salivales®. Existen reportes que
indican que hay una relacién cercana
entre la enfermedad vy los
pseudotumores inflamatorios, pero
estos Ultimos son muy raros en la
region oral y combinado con el poco
conocimiento de la 1gG4-RD, el
diagnostico definitivo de los PTI es
complejo. En el caso clinico que
presentamos, la paciente presentd
una complicacién provocada por el
uso prolongado de corticoesteroides,
que son la base del tratamiento de
esta enfermedad, por lo que es
importante conocer los efectos de
estos medicamentos en el
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metabolismo 06seo para poder
informar el paciente sobre las
posibles complicaciones y como se
abordaran en caso de presentarse.

CONCLUSION

La 1gG4-RD es una entidad
compleja, desde la numerosa
cantidad de caracteristicas clinicas
gue produce, y el poco conocimiento
sobre su existencia, diagndéstico y
tratamiento, por lo que realizar un
diagnéstico certero depende de un
correcto analisis clinico, serologico e
imagenologico que permita instaurar
un tratamiento efectivo, por lo que
este articulo tiene como objetivo
generar conciencia sobre esta
enfermedad. ElI caso clinico
presentado representa una
localizacion inusual de la 1gG4-RD,
siendo la extraccion dental el posible
evento desencadenante que en
combinacion con la IgG4-RD genero
el pseudotumor inflamatorio
asociado a un ganglio linfatico y que
en conjunto con el tratamiento
farmacologico genero una
complicacion postquirdrgica.
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