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TUMOR RETROPERITONEAL EN EL ESPECTRO DE 
ENFERMEDADES ASOCIADAS A IGG4

Brian E. Vargas-Rocha1 Dr.  Vladimir E. Vargas-Rocha2 Dra.  Patricia Segales-Rojas3

Presentamos el caso de una mujer de 55 años sin antecedentes, que acude por dolor abdominal, se realiza una 
tomografía abdominopélvica evidenciando un tumor retroperitoneal de aspecto quístico en la periferia de la 
aorta abdominal, que afecta el riñón izquierdo. 
Se le realizó una laparotomía exploratoria, nefrectomía izquierda, tumorectomía retroperitoneal y una 
resección de un fragmento de la aorta abdominal con reporte histopatológico, corroborado por  una prueba 
inmunohistoquímica de fibrosis retroperitoneal y aortitis por IgG4.
El espectro de enfermedades relacionadas con IgG4 es de origen inmunológico con la capacidad de involucrar 
casi cualquier órgano. La epidemiología no es precisa, aunque se observa mayor predilección por la raza asiática, 
siendo más común durante la séptima década de vida. El diagnóstico radica en la coexistencia de varios parámetros 
clínicos, laboratoriales e histopatológicos, sin ser ninguno de estos patognomónicos.  
El objetivo del presente artículo es exponer el reporte de un caso con manifestación inusual de fibrosis 
retroperitoneal y dar a conocer que la importancia del diagnóstico radica en la decisión terapéutica, ya que cursa 
con buena respuesta al tratamiento inmunosupresor.

We present the case of a 55-year-old woman, with no clinical pathological history, who presented with abdominal 
pain, abdominopelvic tomography showing retroperitoneal tumoral in the periphery of the abdominal aorta, 
which affects the left kidney producing hydronephrosis.
Exploratory laparotomy, left radical nephrectomy, retroperitoneal tumorectomy and resection of a fragment 
of abdominal aorta were performed, with histopathological report, corroborated by immunohistochemistry of 
retroperitoneal fibrosis and IgG4 aortitis.
The spectrum of diseases related to IgG4, are of immunological origin that can involve almost any organ. The 
epidemiology is not precise, although a greater predilection for the Asian race is observed, being more common 
in the seventh decade of life, it should be suspected in patients with unexplained pain in one or more organs. The 
diagnosis lies in the coexistence of several clinical, laboratorial and histopathological parameters, without being 
any of these pathognomonic.
We present a case with unusual presentation of retroperitoneal fibrosis and the importance of the diagnosis lies 
in the therapeutic decision, since it responds well to immunosuppressive treatment, without requiring surgical 
management.

El espectro de enfermedades relacionadas 
con IgG4 (IgG4-RD) son un grupo de 

enfermedades del sistema inmunitario, esta 
fue descrita en Japón en los primeros años del 
siglo XXI.

La afección se caracteriza patológicamente 
por la infiltración de células plasmáticas IgG4 
en los órganos afectados1. IgG4-RD no es una 
enfermedad nueva debido a que muchos de 
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INTRODUCCIÓN

ellos han sido reconocidos previamente, ya 
sea con afectación de un órgano o incluso 
multiorgánica, ahora se sabe que varias 
de estas, forman parte del espectro de 
enfermedades relacionadas con IgG4, que 
incluyen la “enfermedad de Mikulicz”, “tumor 
de Küttner”, tiroiditis de Riedel y Enfermedad 
de Ormond, entre otras.

En 2001, Hamano vinculó el hallazgo de 
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PRESENTACIÓN DEL CASO

niveles séricos elevados de IgG4 con una 
forma específica de afectación orgánica, 
“pancreatitis esclerosante” ahora conocida 
como pancreatitis autoinmune de tipo 1 
(relacionada con IgG4).

En 2003, Kamisawa empleó el término 
"enfermedad autoinmune relacionado con 
IgG4", tras el reconocimiento de que los 
pacientes con pancreatitis autoinmune 
podrían tener una afectación extensa de otros 
órganos más allá del páncreas y, por tanto, 
lo definió como un trastorno sistémico no 
identificado previamente2-3.

En 2012, un estudio internacional 
multidisciplinario propuso el nombre "IgG4-
RD" en lugar de otros alternativos como 
"enfermedad sistémica relacionada con 
IgG4", "enfermedad esclerosante relacionado 
con IgG4”o“síndrome linfoproliferativo 
multiorgánico IgG4 positivo”4.

Se ha informado sobreenfermedades por 
IgG4 en casi todos los órganos, aunque la 
primera se identificó en el páncreas y las 
glándulas salivales 5–7. Existen pocos datossobre 
las características epidemiológicas y clínicas 
de grandes series depacientes, debido a que 
es una enfermedad de reciente conocimiento. 
Ahora se sabe que el modo de presentación 
de esta patología puede ser múltiple, desde 
únicamente fibrosis hasta formaciones 
tumorales voluminosas, dependiendo de la 
localización y órgano comprometido.

Presentamos el caso de una mujer de 55 años 
de edad, sin antecedentes clínico-patológicos 
de importancia, quien inició su padecimiento 
hace 5 meses con dolor en región dorsolumbar 
izquierda de tipo punzante, irradiado en 
hemicinturón ipsilateral con intensidad 8/10, 
acompañado de alzas térmicas, náuseas y 
vómitos, ameritando múltiples tratamientos 
médicos fallidos a base de analgésicos 
y antibióticos, los últimos 5 meses por 
probables infecciones de vías urinarias, colitis 
y gastritis con mejoría parcial de los síntomas, 
motivo por lo que se realizan estudios de 
gabinete documentando por tomografía 
abdominopélvica simple y contrastada donde 
se observa una lesión tumoral retroperitoneal, 
de aspecto quístico, de pared gruesa, localizado 

en la periferia de la aorta abdominal, que 
afecta el riñón izquierdo (figura 1figura 1)produciendo 
hidronefrosis moderada, no dependiente 
del páncreas. Los exámenes paraclínicos 
están dentro de parámetros normales y los 
marcadores tumorales para cáncer de páncreas 
fueron negativos. Se le realiza laparotomía 
exploratoria, nefrectomía radical izquierda, 
tumorectomía retroperitoneal y resección 
de un fragmento de aorta abdominal, con 
hallazgos durante la cirugía de tumor sólido 
adherido a planos profundos de 7 cm de 
diámetro con infiltración a riñón izquierdo y 
aorta, con reacción desmoplásica severa.  

 Figura1: Tomografía abdomino-pélvica contrastada: 
Se observa una  lesión tumoral retroperitoneal de 
aspecto quístico, pared gruesa, localizado en la 
periferia de la aorta abdominal adyacente a la base 
de la arteria mesentérica inferior,la lesión afectaba 
el riñón izquierdo produciendo hidronefrosis no 
dependiente de páncreas

El reporte histopatológico definitivo 
de la pieza, corroborado por la prueba 
inmunohistoquímica de fibrosis 
retroperitoneal, aortitis por IgG4, aortitis 
esclerosante linfoplasmocitaria, nefritis 
crónica leve, suprarrenal sin alteraciones, 
concluye que se trataba de una fibrosis 
organizada que involucra todo el tejido graso 
retroperitoneal y la pared aortica, teniendo 
una conformación quística con fibrosis severa 
en todo el retroperitoneo(figura 3figura 3).

Cursa posteriormente con una adecuada 
evolución, con egreso a las 48 hrs sin síntomas 
y actualmente en seguimiento por el servicio 
de Inmunología y hematología, sin datos de 
afectación de otros órganos o recurrencia del 
tumor.
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DISCUSIÓN

El espectro de IgG4-RD, son un grupo 
de enfermedades fibroinflamatorias, no 
neoplásicas asociadas a concentraciones 
elevadas de IgG4, que tienen la característica 
de que pueden afectar múltiples órganos, 
debido a que es sistémica y de origen 
autoinmune 8.

La fibrosis retroperitoneal, también conocida 
como enfermedad de Ormond, presenta una 
baja incidencia estimada en un 0,1 por 100.000 
personas/año, y una prevalencia de 1,3 por 
100.000 habitantes9.

Es más frecuente en hombres (3:1) en edades 
comprendidas entre los 40 y los 60 años9,10.

La fibrosis retroperitoneal constituye una 
patología poco frecuente, generalmente 
idiopática, aunque puede asociarse con 
determinados fármacos, enfermedades del 
tejido conectivo o procesos neoplásicos, hay  
pocos reportes al respecto y debido a una 
variada presentación, al ser insidiosa, dificulta 
su diagnóstico.

Se caracteriza por un depósito excesivo de 
matriz extracelular en el retroperitoneo que 
por compresión de estructuras puede llevar a 
complicaciones como una insuficiencia renal 
por compromiso uretral o incluso vascular 
como en el caso que presentamos.

Figura2: La imagen corresponde a un corte coronal 
del riñón izquierdo, donde, adyacente al polo inferior 
e independiente del parénquima renal se observa un 
tumor que mide 7.5 x 6.5 x 3 cm, multiquístico y con 
pared de aspecto fibroso. El sistema pielocaliceal se 
encuentra dilatado.

Figura3: (HyE- 40x)corte histológico, donde  la 
lesión está constituida por tejido fibroso con disposi-
ciones variables de las fibras colágenas, encontrando 
zonas organizadas en haces paralelos, siendo éste el 
patrón predominante, y áreas con disposición este-
riforme con abundante infiltrado linfoplasmocitario. 
B.(Masson–30x)se observan los haces de colágena 
resaltados. C.(HyE–30x), se aprecia obliteración de 
canales venosos con infiltrado dentro de su pared y en 
el lumen, así como fibrosis. D. (Fibras elásticas–10x) 
se evidencian múltiples luces vasculares obliteradas 
con fibrosis acentuada

Figura4: Panel de inmunohistoquímica (40x)  donde 
se aprecia más de 50 células plasmáticas IgG4+ por 
campo de alto poder, así como relación IgG:IgG4 a 
favor de IgG4 >40%, la reacción con ALK y Actina 
músculo específica resultaron negativas, descartando 
otros tumores retroperitoneales.
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Casi el 75% de los casos han sido reportados 
en Japón. Se ha informado que más de 40 
órganos diferentes están involucrados en 
IgG4-RD, los afectados con mayor frecuencia 
son el páncreas, glándulas lagrimales, 
salivales, vía biliar, riñones, glándula tiroides, 
pulmones y aorta, teniendo diferentes formas 
de presentación, desde una fibrosis hasta 
formaciones de aspecto neoplásico11.

En cuanto a nuestro caso, se realizó la 
primera descripción de esta enfermedad 
retroperitoneal por Albarrán en 1905, 
posteriormente Ormond en 1948 describe 
más casos y añade el nombre a la enfermedad 
como “enfermedad de Ormond”12.En 2003, 
Terumi Kamisawai, relaciona esta afección con 
IgG4, documentando su relación directa 13.

No existe una guía clara respecto a la 
necesidad de realizar una biopsia para 
confirmar el diagnóstico y descartar la 
malignidad13,14.

Se considera obligatorio realizar una biopsia 
si la localización de la masa es atípica, los 
hallazgos clínicos de laboratorio o radiológicos 
sugieren la presencia de una enfermedad 
maligna subyacente o una infección.

Desde su descripción inicial se crea una seria 
de criterios diagnósticos para poder definir 
una enfermedad que esté relacionada con 
IgG4, para esto tenemos los criterios clínicos 
que son alteración en uno o más órganos, 
evidencia radiológica compatibles con la 
enfermedad por IgG4, concentraciones séricas 
de IgG4 superiores a 1.5 mg/dl y criterios 
histopatológicos que incluye infiltrado 
linfoplasmocitario, fibrosis esteriforme, 
eosinofilia, flebitis obliterante y proporción 
IgG4/IgG >50% en los tejidos15.

En cuanto al tratamiento para este espectro 
de enfermedades se recomienda prednisona a 
una dosis de 0,6 mg/Kg/día por 2 a 4 semanas, 
con disminución progresiva hasta llegar a 
5 mg/día a los 3-6 meses, posteriormente 
prescribir una dosis de mantenimiento hasta 

completar los 3 años16.
La tasa de recaída es del 50%, en estos casos 

se puede asociar a terapias con metotrexato, 
azatioprina, micofenolato y más recientemente 
rituximab, demostrando buenas respuestas en 
los estudios realizados16.

El seguimiento de los pacientes con 
niveles séricos de IgG4 no es de gran utilidad 
para evaluar respuesta al tratamiento o 
predecir recaídas. Un estudio multicéntrico 
japonés demostró que los niveles de IgG4 
no disminuyeron en el 63% de los pacientes 
tratados con corticoides, a pesar de una buena 
respuesta clínica y radiológica17.

CONCLUSIÓN

La enfermedad relacionada con IgG4 es 
sistémica, mediada por el sistema inmunitario 
descrita en el siglo XXI. Y pesar de que la 
fibrosis retroperitoneal es una enfermedad 
poco frecuente, se debe realizar un diagnóstico 
diferencial de exclusión con verdaderas 
lesiones neoplásicas, ya que el manejo y 
pronóstico son esencialmente diferentes.

La IgG4-RD es una condición cada vez más 
reconocida en adultos, con una presentación 
clínica heterogénea que afecta a una amplia 
gama de sistemas orgánicos.

La mayoría de los estudios sobre esta 
patología emergente, tienen resultados 
diferentes que puede deberse al pequeño 
número de pacientes analizados, a los 
distintos conjuntos de criterios de clasificación 
utilizados y, especialmente, la falta de un 
concepto definido de la participación de IgG4-
RD en la mayoría de los órganos. 

Probablemente los principales problemas 
son las definiciones y el abordaje diagnóstico 
heterogéneo utilizado (clínico, radiológico 
e histopatológico),  por lo que conocer esta 
nosología es de utilidad en un diagnóstico 
oportuno.
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