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Resumo

Abstract

Apresentamos um caso de doenga relacionada a 18G4, com acometimento pancreatico e extrapancreatico biliar e renal. Dada a relevan-
cia dos métodos de imagem para seu diagnostico e diferenciacdo com o adenocarcinoma pancreatico, ressaltamos os principais achados
abdominais na tomografia computadorizada e ressonancia magnética desta doenga autoimune sistémica recentemente reconhecida.

Unitermos: Pancreatite; Doengas autoimunes; Pancreas; Tomografia computadorizada; Ressonancia magnética.

We present a case of immunoglobulin G4 (IgG4)-related disease with pancreatic and extrapancreatic involvement, including the biliary
and renal systems. Given the importance of imaging methods for the diagnosis of IgG4-related disease and its differentiation from pancreatic
adenocarcinoma, we emphasize important abdominal computed tomography and magnetic resonance imaging findings related to this

recently recognized systemic autoimmune disease.
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INTRODUCAO

A doenca relacionada a imunoglobulina G4 (DRIgG4)
é uma desordem autoimune sistémica com manifestacdes
abdominais pancredticas e extrapancreéticas, podendo aco-

meter vias biliares, rins, linfonodos, préstata e retroperito-
nio, incidindo principalmente na 6* e 7* décadas de vida'"?.
A completa gama do envolvimento visceral ainda estd sendo
descrita, com relatos de acometimento de glandulas saliva-

res, tecidos periorbitdrios, meninges, pulmdes, aorta, peri-

* Trabalho realizado no Departamento de Radiologia da Faculdade de Ciéncias
Médicas da Universidade Estadual de Campinas (FCM-Unicamp), Campinas, SP
Brasil.

1. Médico Radiologista Assistente do Departamento de Radiologia da Faculdade
de Ciéncias Médicas da Universidade Estadual de Campinas (FCM-Unicamp), Campi-
nas, SP, Brasil.

2. Médico Residente em Radiologia e Diagnéstico por Imagem da Faculdade de
Ciéncias Médicas da Universidade Estadual de Campinas (FCM-Unicamp), Campinas,
SP, Brasil.

3. Mestre, Médico Radiologista Assistente do Departamento de Radiologia da
Faculdade de Ciéncias Médicas da Universidade Estadual de Campinas (FCM-Uni-
camp), Campinas, SP, Brasil.

4. Médicos Radiologjstas Assistentes do Departamento de Radiologia da Facul-
dade de Ciéncias Médicas da Universidade Estadual de Campinas (FCM-Unicamp),
da Pontificia Universidade Catdlica de Campinas (PUC-Campinas) e do Centro Radio-
l6gico Campinas — Hospital Vera Cruz, Campinas, SP, Brasil.

5. Livre-docente, Professor do Departamento de Radiologia da Faculdade de
Ciéncias Médicas da Universidade Estadual de Campinas (FCM-Unicamp), Campinas,
SP, Brasil.

Endereco para correspondéncia: Dr. Daniel Alvarenga Fernandes. Departamento
de Radiologia —-FCM-Unicamp. Rua Tessdlia Vieira de Camargo, 126, Cidade Univer-
sitaria Zeferino Vaz. Campinas, SR, Brasil, 13083-887. E-mail: daniel_alvafer@yahoo.
com.br / daniel_alvafer@icloud.com.

Recebido para publicagdo em 8/9/2013. Aceito, apds revisao, em 25/4/2014.

122

0100-3984 © Colégio Brasileiro de Radiologia e Diagndstico por Imagem

cardio, mama, tireoide e pele. Como mais frequentemente
acomete o pancreas, a DRIgG4 muitas vezes apresenta-se
clinicamente com desconforto abdominal, ictericia obstru-
tiva e perda ponderal, sendo importante o diagnéstico dife-
rencial com o adenocarcinoma pancreétic0(3’4).

Os critérios diagnédsticos da DRIgG4 baseiam-se em
achados clinicos, radiolégicos e anatomopatoldgicos. Dada
a relevancia dos métodos de imagem para o diagnéstico,
relatamos um caso de DRIgG4, ressaltando os principais
achados na tomografia computadorizada (TC) e ressonan-
cia magnética (RM).

RELATO DO CASO

Paciente do sexo masculino, 49 anos de idade, apresen-
tando-se com prurido, desconforto abdominal, ictericia,
coltiria, hipocolia fecal e emagrecimento de 13 kg em cinco
meses. Ao exame fisico mostrava-se ictérico, afebril, com
abdome flacido e doloroso a palpacdo no flanco direito.
Antecedentes de tabagismo e etilismo. Exames laboratoriais
mostraram aumento de enzimas hepdticas e bilirrubinas com
padrdo obstrutivo, amilase e lipase séricas dentro dos para-
metros normais.

Ap6s ultrassonografia mostrando dilatagio das vias bi-
liares, a colangiopancreatografia endoscépica retrégrada
revelou estenose de colédoco médio, sendo realizada papi-
lotomia endoscépica e colocagdo de prétese biliar. O esfre-
gaco do ducto biliar foi negativo para neoplasia.

Foram realizadas TC e RM do abdome, que demonstra-
ram aumento difuso do pancreas, com perda das lobula¢des
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e rugosidade caracteristicas, halo peripancreitico de hipo-
contrastacdo na cauda, além de nédulos renais também hi-
pocontrastantes e com limites parcialmente definidos (Fi-
guras 1 e 2). Colangiorressonancia mostrou dilatacdo de vias
biliares (Figura 3).

Com a suspeita de DRIgG4, foram realizadas biépsias
renal e pancreitica, que mostraram denso infiltrado infla-
matério misto linfoplasmocitario, sem indicios de neopla-
sia epitelial, com IgG4 positiva na maioria das células plas-
mocitdrias. A associa¢do dos achados de imagem e histopa-

Figura 1. TC de abdome com con-
traste, fase nefrogréfica (axial). A:
Aumento difuso do pancreas (seta
continua). Prétese biliar no colédoco.
S&o ainda caracterizados noédulos hi-
pocontrastantes na cortical de am-
bos os rins (setas tracejadas). B:
Retracao e obliteragdo da cauda
pancredtica, com halo de hipocon-
trastagéo (seta continua), além dos
noédulos renais.

Figura 2. RM de abdome, axial. A:
Ponderagéo em T1, sem contraste.
Pancreas difusamente aumentado,
com perda da rugosidade caracteris-
tica e com leve hipossinal (seta con-
tinua). Nédulo renal com hipossinal.
B: Ponderacdo em T1, fase portal
apos contraste. Halo peripancreatico
hipocontrastante (seta continua),
além dos nddulos renais com limi-
tes parcialmente definidos, também
hipocontrastantes. C: Ponderacao
em T2. Pancreas difusamente au-
mentado, encurtamento da cauda e
perda da rugosidade caracteristica
(pancreas em salsicha), afilamento
difuso e irregular do ducto pancreé-
tico principal (seta continua), nddu-
los renais com limites parcialmente
definidos com hipossinal. D: Restri-
¢ao da difusdo em todo o pancreas,
com valor de ADC de 0,839 x 1072
mm?/s (seta continua), bem como
nos nédulos renais (setas traceja-
das).
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tologia confirmou tratar-se de DRIgG4, sendo iniciada cor-
ticoterapia, com remissdo significativa do quadro clinico e
radioldgico apés cerca de 16 semanas (Figura 4). O paciente
permanece em seguimento ambulatorial, com boa evolucao.

DISCUSSAO

A DRIgG4 é uma desordem recentemente reconhecida
e descrita como uma entidade clinicopatolégica especifica
em 2003V, Caracteriza-se por lesdes com reacio inflama-
téria associada a fibrose e infiltracdo linfoplasmocitaria rica
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Figura 3. Colangjorressonancia mostra dilatagéo
das vias biliares até a transicéo para o colédoco
intrapancreatico (seta).

em plasmocitos tissulares IgG4 positivos, compondo um
espectro de doencas fibroproliferativas, das quais fazem parte
a pancreatite autoimune, a colangite, a sialadenite e mesen-
terite esclerosantes, o pseudotumor inflamatério e a fibrose
retroperitoneal.

Segundo o consenso internacional de critérios diagnds-
ticos de pancreatite autoimune, existem dois subtipos espe-
cificos (tipos 1 e 2) com possivel diferenciacio baseada em
cinco critérios principais: a) altera¢oes de imagem do parén-
quima e ducto pancredtico; b) sorolégicos (IgG4, IgG anti-
corpos antinucleares); ¢) acometimento extrapancreitico; d)
histologia; e) resposta a corticoterapia®. O diagnéstico dos
tipos pode ser definitivo ou provével, e em muitos casos tal
distin¢do pode ndo ser possivel. O tipo 1, categoria na qual o
presente caso tem seu diagndstico provével, também conhe-
cido como pancreatite esclerosante linfoplasmocitéria, é a
manifesta¢cdo mais comum da DRIgG4, podendo haver aco-
metimento difuso, focal ou multifocal pancreatico. No aco-
metimento difuso, mais frequente, além do aumento difuso
do 6rgdo, nota-se obliteracio dos contornos com perda das
lobulacdes e rugosidade caracteristicas (“pancreas em salsi-
cha”), aspecto causado pelo infiltrado linfoplasmocitario e
flebite obliterativa da DRIgG4. A RM, o pancreas mostra-se
discretamente hiperintenso em T2 e hipointenso em T1, po-
dendo haver fino halo de hipossinal em T1 e T2. Apés con-
traste, nota-se impregnacio deste, homogénea, discreta e
tardia, com fino halo peripancreatico com hipocontrastacio,
vista em 16—80% dos casos, refletindo alteracdes inflamato-
rias e fibréticas nos tecidos peripancreiticos, além de este-
nose irregular do ducto pancredtico principal >, alteracdes
estas encontradas no caso apresentado. No acometimento
focal ou multifocal, h4 lesdes relativamente bem delimita-
das, com estenose ductal associada e dilatacio a montante?.

A pancreatite autoimune pode simular adenocarcinoma,
principalmente quando a doenca limita-se ao segmento cefa-
lico, o que ocorre em cerca de 80% das vezes. A diferencia-
¢do entre as duas entidades pode ser feita pela visualizacio
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Figura 4. RM de abdome apds corticoterapia, axial. A: T1, fase portal apos contraste. Pancreas de dimensoes
normalizadas, sem o halo peripancreético antes observado (seta continua). N&o foram individualizados nédulos
renais em T1. B: Ponderagdo em T2. Pancreas de dimensdes normais, sem alteragdes no ducto principal antes
vistas (seta continua). Permanecem discretos nédulos vistos apenas em T2 (setas tracejadas), de menores di-
mensoes em relagao aos observados pré-corticoterapia.

do ducto principal penetrando no interior da massa, presente
na pancreatite e ausente na neoplasia(2_4)
¢do pelo contraste no adenocarcinoma em relag¢io a pancrea-
tite® e valores de coeficiente aparente de difusao (ADC)

, menor impregna-

mais baixos na pancreatite em relacdo ao adenocarcinoma
pancreitico, tendo sido sugerido um possivel ponto de corte
no valor de ADC (1,075 x 10~ mm?/s) na diferenciacio entre
estas duas entidades'®. A forma difusa, por sua vez, tem como
principal diferencial a pancreatite aguda; na DRIgG4 ocorre
densificacdo peripancredtica minima ou ausente, auséncia de
necrose gordurosa e presenca do halo peripancreético. Na
grande maioria dos casos, entretanto, a diferencia¢io exige
associagdo de critérios clinicos, laboratoriais, imaginol6gi-
cos e histolégicos® ¥,

Em relacdo as manifestacdes extrapancreiticas, a drvore
biliar é o local mais comum de acometimento, podendo ocor-
rer espessamento da via biliar, estenose, irregularidade e di-
latacdo a montante, sendo a por¢do intrapancredtica o local
mais afetado" . Estes achados, entretanto, sio semelhantes
aos encontrados na colangite esclerosante primaria (CEP),
sendo um desafio o diagnéstico diferencial destas entidades.
Pacientes com CEP sdo geralmente menos sintomaticos,
equanto a colangite esclerosante relacionada a IgG4 tem
apresentac@o mais aguda, com menor durac¢do. Na CEP,
o acometimento é multifocal, em curtos segmentos envol-
vendo ductos biliares intra- ou extra-hepaticos, com alter-
nancia de segmentos normais e levemente dilatados com
aparéncia “em contas de rosario”, ao passo que na colangite
esclerosante relacionada a IgG4 as constri¢des tipicamente
afetam um longo segmento e sdo continuas com a dilatag¢do
pré-estenética®™. Desta forma, diante deste desafio, o con-
senso americano recomenda a dosagem sérica de 1gG4 em
todo paciente com provdvel CEP, no intuito de excluir co-
langite esclerosante relacionada a 1gG4”.

O acometimento renal ocorre em até um terco dos pa-
cientes, sendo geralmente multiplo e bilateral, podendo
apresentar-se como nédulos corticais arredondados ou “em
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cunha”, pequenas lesdes periféricas corticais, massas renais
(Iesdes pseudotumorais) ou acometimento da pelve renal. A
TC contrastada, tipicamente sdo lesdes hipodensas, apresen-
tando leve impregnacio nas fases tardias. A RM, possuem
iso/hipossinal nas sequéncias ponderadas em T1 e hipossi-
nal nas sequéncias ponderadas em T2*®. Tais manifesta-
¢oes por imagem refletem caracteristicas histopatolégicas que
incluem infiltracdo linfoplasmocitéria do intersticio renal,
com ntmero aumentado de células plasmaticas 1gG4-posi-
tivas, e a presenca de fibrose'®®. A associacdo de manifesta-
¢Oes pancredticas e extrapancredticas auxilia ainda mais o
diagnéstico da DRIGg4, como no caso apresentado.

Ap6s melhora clinica com corticoterapia, o seguimento
destes pacientes é necessdrio, tendo sido encontrado um
maior risco relativo de cAncer no ano subsequente ao diag-
noéstico, incluindo gédstrico (o mais comum) e outros como
pulmaio, préstata, célon, linfoma nao-Hodgkin, ducto biliar
e tireoide®. Apesar dos estudos crescentes, a histéria natu-
ral e o prognéstico em longo prazo da DRIgG4 ainda nao
estdo bem definidos, e 0 acompanhamento e avaliacio mul-
tissistémica destes pacientes se fazem necessarios, incluindo
avaliacdo periddica por imagem.

Portanto, como a DRIGg4 pode simular lesdes neopla-
sicas, condutas mais agressivas podem ser tomadas se este
diagnéstico nio for considerado. O caso aqui relatado de-
monstra a importancia deste conhecimento pelos radiologis-
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tas, o que certamente contribuira para o diagnéstico correto
e a terapéutica apropriada.
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