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1. Introduccion
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°La Enfermedad relacionada con IgG4 es una entidad sistémica

caracterizada por un proceso fibroinflamatorio crénico
inmunomediado que puede afectar de forma simultanea o
metacronica a multiples organos.

* Desde el punto de vista histopatoldgico se define por la presencia de
un infiltrado linfoplasmocitario rico en células plasmaticas
productoras de 1gG4, fibrosis estoriforme y flebitis obliterante.

* Aunque puede presentarse en numerosos territorios anatomicos, el
abdomen constituye una de las localizaciones mas frecuentes con
afectacion del pancreas, via biliar, retroperitoneo, rinones o tracto
gastrointestinal, entre otros.
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* Desde el punto de vista radiologico presenta un interés particular
porque con frecuencia simula procesos neoplasicos o inflamatorios
mas agresivos, lo que puede conducir a procedimientos invasivos o
tratamientos innecesarios si no se reconoce adecuadamente.

* La imagen juega un papel fundamental tanto en la sospecha
diagndstica inicial como en l|a evaluacion de la extensidon
multiorganica y en el seguimiento de |la respuesta al tratamiento,
habitualmente basado en corticoides.
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2.1. Claves diagnosticas radiologicas
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Patrones radlologlcos caracterlstlcos

* Lesiones pseudotumorales o engrosamientos inflamatorios de
Organos.

* Aspecto solido, homogéneo, con escasa necrosis, sin calcificaciones.
* Bordes relativamente bien definidos.

* Rodea estructuras vasculares, contacta con organos adyacentes,
infiltra la grasa perilesional y puede provocar compresion extrinseca
pero no muestra signos claros de invasion o destruccion tisular.

Afectacion multiorganica:

* Frecuente compromiso de varios organos abdominales ya sea
sincronico o metacronico.

* La presencia de lesiones radiologicamente similares en diferentes
organos puede sugerir la enfermedad.
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Técnicas de imagen:

* TC con contraste: lesiones/masas homogéneas con realce
progresivo/tardio en relacion con fibrosis. Escasa necrosis y
degeneracion quistica. Infiltracion de tejidos blandos sin
destruccion agresiva estructural.

* RM: hipointensas en T1, discretamente hiperintensas en T2
(si mayor componente inflamatorio) o hipointensas en T2 (si
mayor componente fibroso), realce progresivo tardio tras
gadolinio, restriccion a la difusion variable.

* PET-TC: captacion aumentada de FDG en las lesiones
inflamatorias.
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2.2. Manifestaciones abdominales




? © CONGRESO
w & NACIONAL

-

VALENCIA \
120 - 23 MAYO 2026 0

3.1. Afectacidn pancreatica:

Es la afectacion abdominal mas frecuente y corresponde habitualmente a la
pancreatitis autoinmune tipo 1.

Hallazgos radiologicos:

* Aumento difuso del tamano pancreatico: aspecto clasico de “pancreas en
salchicha”

e Disminucion de la lobulacién pancreatica: contornos lisos.

 Halo hipodenso peripancreatico en TC que corresponde a capsula
fibroinflamatoria

* Realce tardio progresivo tras contraste en relacion con componente fibroso
e Estenosis irregular del conducto pancreatico principal
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Figura 1: TC plano axial con contraste en fase portal Figura 2: TC plano coronal con contraste en fase portal
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Figuras 1y 2: Pancreas difusamente engrosado de predominio
en cuerpo y cola, con presencia de halo hipodenso alrededor y
pérdida de las lobulaciones pancreaticas. Presenta discreta
afectacion de la grasa peripancreatica.
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Figura 3: TC con contraste en fase arterial Figura 4: TC con contraste en fase portal




» @ CONGRESO

VALENCIA DO NACIONAL
20 - 23 MAYO 2026 . . \
- 2 < g :

Figura 5: RM T1 post contraste fase arterial Figura 6: RM T1 post contraste fase venosa
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Figura 7: RM secuencia difusion Figura 8: RM mapa ADC
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Figuras 3 y 4: TC con contraste que muestra una lesion en cola
pancredtica de aproximadamente 5 cm hipodensa, con leve
afectacion de |la grasa peripancreatica y que muestra un realce
progresivo. Esta en intimo contacto con la vena esplénica y el
bazo, que no se hallan alterados.

Figuras 5-8: RM con contraste que muestra lesion focal en cola
pancredtica de 5 cm de longitud, hipovascular con realce
tardio progresivo y con marcada restriccion a la difusion. No
existen signos de infiltracion de estructuras vecinas.
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3.2. Afectacion de la via biliar

La colangitis esclerosante asociada a 1gG4 es la segunda manifestacion
intraabdominal mas frecuente.

Hallazgos radiologicos:

* Engrosamiento difuso/focal de la via biliar y/o vesicula biliar
 Estenosis largas y lisas del colédoco o de los conductos intrahepaticos
* Realce parietal homogéneo tras el contraste

* Dilatacion de la via biliar proximal

Clave diferencial: a diferencia de la colangitis esclerosante primaria, las
estenosis suelen ser mas largas y regulares.
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Figura 11: RM secuencia T2 coronal Figura 12: RM secuencia T2FS coronal
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* Figuras 9: TC que muestra area hipodensa mal definida en
|6bulo hepatico izquierdo, de aspecto infiltrativo asociada a
retraccion capsular focal. Ademas, hay engrosamiento e

infiltracion de la via biliar intrahepatica de predominio
izquierdo.

*Figura 10 y 11: TC y RM que muestran engrosamientos
concéntricos de la via biliar extrahepatica.

* Figura 12: RM que muestra afectacion (engrosamientos y
cambios de calibre) en el hilio hepatico con extension al
conducto hepatico comun.
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Figura 13: Ecografia hepatica Figura 14: TC plano axial con contraste en Figura 15: TC plano coronal con
fase portal contraste en fase portal
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Figura 13: ecografia hepatica mostrando marcado
engrosamiento de pared vesicular en su margen libre.

* Figuras 14 y 15: TC gque muestra marcado engrosamiento

homogéneo y densidad de partes b
libre de la vesicula, de margenes re
con trabeculacion de la grasa ad

andas de 3 cm de |a pared
ativamente bien definidos,
yacente. Contacta con la

primera y segunda porcion duodenal y con el angulo hepatico
del colon sin signos de infiltracion. Engloba estructuras

vasculares venosas sin deformarlas
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3.3. Afectacion retroperitoneal y mesentérica

Tipicamente produce fibrosis retroperitoneal o masas inflamatorias
mesentéricas.

Hallazgos radiologicos:

* Masa de partes blandas retroperitoneal que rodea estructuras
vasculares. Son tipicas tambien la aortitis y periaortitis.

* Recubre los ureteres y los vasos sanguineos sin invadirlos. Sin
embargo, pueden producirse obstrucciones ureterales y trombosis
venosas por compresion extrinseca.

* Infiltracion inflamatoria del tejido mesentérico
* Lesiones homogéneas con realce progresivo
* Efecto de masa compresivo sobre estructuras adyacentes.
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Figura 18: PET-TC Figura 17: TC con contraste en fase portal
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* Figura 16 y 17: TC que muestra masa mesentérica de margenes
bien definidos con captacion homogénea de contraste en fase
portal e infiltracion de l|a grasa adyacente. No presenta
calcificaciones ni areas necroticas en su interior (flecha roja).
Comprime el uréter derecho condicionando importante
dilatacion uretero-pielo-calicilar del rindn derecho (flecha

amarilla).

* Figura 18: PET-TC donde se observa masa mesentérica de las
caracteristicas descritas que se muestra hipermetabdlica
(flecha roja).
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3.4. Afectacidn gastrointestinal

Menos frecuente, pero puede producir engrosamientos
inflamatorios focales o difusos.

Hallazgos radiologicos:

* Engrosamiento parietal segmentario de cualquier tramo del
tracto gastrointestinal tipo lesiones pseudotumorales.

* Puede producir estenosis luminales con sintomas obstructivos.
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Figuras 19 y 20 : TCs con contraste en fase portal que muestran engrosamiento
concéntrico de las paredes de la region antro-pilorica
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3.5. Afectacion renal
Suele corresponder a nefritis tubulointersticial asociada a 1gG4.
Hallazgos radiologicos:

* Tres localizaciones tipicas:

* Parenquimatosa: son las mas frecuentes, multiples lesiones
predominantemente corticales hipodensas en TC.

* Pelvis renal: poco frecuente, se muestran como engrosamientos difusos de
la pared con realce tardio leve. La hidronefrosis rara vez ocurre, a menos
qgue el uréter esté ocluido por fibrosis.

* Perirrenal: poco frecuente, masa homogenea de tejidos blandos en forma
de anillo rodeando el rifon.

* Lesiones isointensas en T1 e hipointensas en T2 con marcada
restriccion a la difusion en RM.

* Realce tardio progresivo tras contraste.
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Figuras 21 y 22: TC con contraste en fase portal que muestra multiples imagenes focales sélidas de
densidad partes blandas cortico-medulares en ambos rinones sin signos de dilatacion de vias excretoras.
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2.3. Diagnostico diferencial,
evaluacion y seguimiento
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La Enfermedad relacionada con 1gG4 puede simular multiples
patologias inflamatorias y neoplasicas, a nivel abdominal se debe
hacer el diagnostico diferencial entre:

* Pancreas: adenocarcinoma pancreatico, pancreatitis focal,
pancreatitis cronica (fases iniciales o atipicas).

* Via biliar y vesicula: colangiocarcinoma, colangitis esclerosante
primaria y carcinoma vesicular.

* Retroperitoneo/mesenterio: fibrosis retroperitoneal idiopatica,
linfoma y mesenteritis esclerosante.

* Rindn: pielonefritis y linfoma renal.
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Evaluacion de la extension:

* |dentificacion de afectacion multiorganica (sincrénica o metacronica)
* Valoracion de diseminacion abdominal (pancreas, via biliar, retroperitoneo...)

* Deteccion de complicaciones obstructivas: dilatacion biliar, hidronefrosis,
compresion de estructuras vasculares o viscerales.

Seguimiento radioldgico:
e Evaluacion de la respuesta al tratamiento

 Deteccion de recidivas o nuevas localizaciones afectas
Claves para orientar el diagnostico:

* Lesiones con realce homogéneo tardio con patron fibroinflamatorio no
destructivo y afectacion multiorganica

e Correlacion con niveles elevados de 1gG4
* Respuesta al tratamiento como apoyo diagnastico.
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* La Enfermedad relacionada con IgG4 es una patologia fibroinflamatoria
sistémica que puede afectar multiples organos abdominales.

* El pancreas y la via biliar constituyen las manifestaciones abdominales
mas frecuentes.

* En imagen suele manifestarse como engrosamientos parietales, masas
pseudotumorales/infiltracion fibroinflamatoria que simulan neoplasias.

* La radiologia tiene un papel clave en: reconocer patrones sugestivos,
detectar afectacion multiorganica, orientar el diagnostico diferencial.

* El diagnostico definitivo requiere hallazgos radiologicos, clinicos, analiticos
y, en muchas ocasiones, histologicos.

* El reconocimiento precoz sera esencial ya que se trata de una enfermedad
potencialmente reversible con tratamiento inmunosupresor, evitando
procedimientos invasivos innecesarios.
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