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Pseudotumor retroperitoneal como
apresentacao de doenca relacionada

algG 4:relato de caso

Retroperitoneal pseudotumor as a presentation of
IgG4-related disease: a case report

Carlos Rafael Lima Moncao', Carolline Santos Aguiar Moncéao', Stephania Campos Lobato?,
Keury Soares Xavier?, Christine Mendes Silveira®

Apresentamos um caso de doenca relacionada a IgG4 devido as
suas varias formas de apresentacéao clinica e dificuldades diag-
noésticas, objetivando acrescentar a literatura cientifica essa
apresentacdo atipica. Trata-se de um homem de 65 anos com dor
abdominal, febre e sintomas urindrios. Exames laboratoriais ino-
centes para processo infeccioso agudo. Em tomografia compu-
tadorizada de abdome, evidenciou-se pseudotumor em regido
retroperitoneal, envolvendo ureter, veia e artéria iliacas. Foi
submetido a resseccéo cirurgica, tendo sido confirmado o diag-
nostico de doenca relacionada a IgG4 pela imuno-histoquimica.
Iniciou tratamento com glicocorticoide com melhora clinica
importante, seguindo em acompanhamento ambulatorial.

Descritores: Doencas autoimunes; Imunoglobulina G; Doenca
relacionada a imunoglobulina G4; Doencas autoimunes/fisio-
patologia; Relatos de casos

INTRODUGAO

A doenca relacionada a imunoglobulina G4 (DR-IgG4)
¢ uma condi¢do fibroinflamatéria imunitdria pouco
frequente, que pode afetar multiplos érgdos e compar-
tilhar caracteristicas patoldgicas, soroldgicas e clinicas
com diversas outras doencas, o que torna o diagnéstico
dessa patologia um grande desafio clinico.")
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ABSTRACT

This is a case report of IgG4-related disease because of its wide
variety of clinical presentations and difficulties in diagnosis, ai-
ming at adding this atypical presentation to scientific literature.
It is a case of a 65-year-old man with abdominal pain, fever and
urinary symptoms. Laboratory tests were naive for acute infec-
tious processes. In a computed tomography of the abdomen, re-
troperitoneal pseudotumor involving ureter, and iliac vein and
artery was found. The patient underwent surgical resection, and
the diagnosis of IgG4-related disease was confirmed by immu-
nohistochemistry. The treatment was begun with glucocorti-
coids, with important clinical improvement. He was followed in
outpatient settings.

Keywords: Autoimmune diseases; Immunoglobulin G; Immu-
noglobulin G4-related disease; Autoimmune diseases/physio-
pathology; Case reports

H4 relato de envolvimento de diversos sitios anato-
micos, mas os drgaos ou locais anatomicos mais comu-
mente afetados sdo o pancreas, o trato biliar, as grandes
glandulas salivares, as glandulas lacrimais, o retroperi-
tonio e os ganglios linfaticos.”) Apesar de cada vez mais
reconhecida na literatura médica, a epidemiologia da
DR-IgG4 permanece pouco descrita, devido a relativa
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novidade desse diagndstico e ao subreconhecimento.!
Nota-se leve predominio em homens de meia-idade e
idosos, principalmente para condi¢bes como pancreatite,
fibrose retroperitoneal e nefrite tubulointesticial. No
entanto, a extensdo e a gravidade da doenca parecem
semelhantes em homens e mulheres.”

O objetivo deste relato de caso foi exemplificar a di-
ficuldade diagndstica da DR-IgG4 frente as variadas ma-
nifestacdes clinicas que podem ser apresentadas pelos
pacientes e contribuir para seu reconhecimento precoce
e compreensdo da doenca.

RELATO DE CASO

Paciente do sexo masculino, 65 anos, tabagista e eti-
lista, queixando-se de dor lombar a esquerda, com irra-
diacédo para fossa iliaca ipsilateral, polacitria, sensagio
de esvaziamento vesical incompleto, febre termometrada
em 38°C, ndusea e inapeténcia ha 4 dias. Ao exame fisico,
mostrava-se normocorado, afebril, eupneico, com abdome
plano, doloroso a palpacdo em fossa iliaca esquerda e
sinal de Giordano positivo. Exames de urina de rotina e
urocultura ndo evidenciaram sinais de infec¢ido. Hemo-
grama com global de leucdcitos normais, no entanto,
proteina C-reativa (PCR) estava elevada (95).

Foi realizada tomografia computadorizada (TC)
de abdome, que evidenciou pequena massa com densi-
dade de partes moles na regido de cadeia iliaca interna
a esquerda, de natureza a esclarecer, em intimo con-
tato com ureter distal ipsilateral, condicionando pe-
quena hidroureteronefrose a montante (Figura 1). A
ressonancia magnética de abdome demonstrou lesdao
expansiva/infiltrativa na pelve a esquerda, de aspecto
neoplasico, envolvendo os vasos iliacos internos e o
ureter distal (Figura 2).

Com diagnoéstico de tumor retroperitoneal invasivo,
ndo sendo possivel excluir malignidade, o paciente foi
submetido a laparoscopia, evidenciando volumosa mas-
sa endurada em topografia de fossa obturatéria e iliaca
interna, impossibilitando sua resseccéo por via laparos-
copica. Foi realizada conversdo para cirurgia aberta,
com ressec¢do completa da lesdo, artéria e veia iliacas
internas e do ureter distal (Figura 3). O ureter esquerdo
foi reimplantado por técnica de bexiga psoica.

O resultado da biépsia mostrou-se inespecifico,
com proliferacdo fusocelular permeada por tecido
adiposo e fibroblastos, além de células inflamatérias
(Figura 4). A hipétese de DR-IgG4 foi levantada, tendo
sido realizada dosagem sérica da imunoglobulina IgG4,
que apresentou-se acima do valor de referéncia, corro-
borando a hipdtese aventada. A confirmacédo diagndsti-
ca foi possivel por meio do estudo imuno-histoquimico
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da peca cirurgica, que revelou aumento do niimero de
plasmécitos IgG4 positivos e predominio de linfécitos
T (CD3+), com negatividade para demais marcadores
mesenquimais e epitelial.

Figura 1. Tomografia computadorizada de abdome. Observa-se
pequena massa com densidade de partes moles em regiao de
cadeia iliaca interna a esquerda em intimo contato com ureter
distal ipsilateral.
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Figura 2. Ressonancia magnética de abdome. Nota-se lesdo
expansiva e infiltrativa na pelve a esquerda, que envolve vasos
iliacos internos e ureter distal
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O paciente foi submetido a corticoterapia, com pred-
nisona 40mg ao dia, e encaminhado para seguimento
ambulatorial. Um més apds o diagndstico, o paciente
evoluiu com melhora clinica importante e, em segui-
mento, ndo apresentou recaida do quadro.

DISCUSSAO

A patogénese da DR-IgG4 ainda é pouco compreen-
dida, sendo a autoimunidade e os agentes infecciosos
considerados potenciais gatilhos imunolégicos.!) Acre-
dita-se que uma reacdo imunolégica mediada por célu-
las Th2 leve a expressdo aumentada de interleucinas e
do fator de transformacfo do crescimento beta (TGF-[3).5%
Essas citocinas contribuem para o aumento na produ-
cdo de IgG4 e, em menor escala, de IgE, eosindfilos e na
progresséo da fibrose.”)

Figura 3. Massa endurada volumosa em fossa obturatéria e iliaca
interna apos resseccao completa.

Figura 4. Proliferacdo fusocelular permeada por tecido adiposo,
fibroblastos e células inflamatérias.
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Porém, concentragoes séricas e teciduais de 1gG4
elevadas ndo sdo especificas da DR-IgG4. Sdo também
encontradas em distirbios como a doenca multicén-
trica de Castleman, os disturbios alérgicos, a granulo-
matose eosinofilica com poliangeite (Churg-Strauss), a
sarcoidose e um grande nimero de outras condi¢des.®
Além disso, um terco dos pacientes portadores de DR-IgG4
possui niveis séricos de IgG4 normais,” o que sustenta
que os anticorpos IgG4 nesta doenca néo sdo exclusiva-
mente os patogénicos.”) O paciente em questdo apresen-
tou dosagem sérica de IgG4, na vigéncia do diagnéstico,
no valor de 3.990mg/L (valor de referéncia até 2010) e evo-
luiu com queda, durante o tratamento, para 2.860mg/L.

Em 60% a 90% dos pacientes, o acometimento vis-
ceral ocorre em mais de um 6rgéo. Os pacientes podem
apresentar desenvolvimento subagudo de uma massa
no 6rgao afetado (por exemplo, um pseudotumor orbi-
tal, uma massa renal semelhante ao carcinoma de células
renais e lesdes nodulares no pulméo) ou, mais frequen-
temente, aumento difuso de um érgéo (por exemplo, o
péancreas)."?

O envolvimento retroperitoneal é mais frequente-
mente relatado associado ao acometimento de outros
6rgaos, mas também foram descritos casos de fibrose
retroperitoneal relacionada a IgG4 isolada.'"'? E par-
ticularmente provavel que a fibrose retroperitoneal
relacionada a IgG4 envolva a aorta infrarrenal e afete
simultaneamente as artérias iliacas. Alteracgoes infla-
matorias e fibréticas crénicas podem estar presentes e
envolver tecidos regionais, como os ureteres, levando a
uropatia obstrutiva. Assim, o diagnéstico de IgG4-RD
neste cenario costuma ser desafiador por causa das al-
teracdes fibroticas avangadas tipicamente observadas
nessa condicao.

O acometimento isolado do espaco retroperitoneal
¢ mais comum com surgimento de fibrose, sem forma-
cdo de um pseudotumor, como ocorreu no caso aqui
relatado. Isso refor¢a a variedade de manifestacoes cli-
nicas que podem ser desenvolvidas por paciente dife-
rentes com a mesma patologia e explica a importancia
de relatar essas experiéncias.

A avaliacdo inicial do paciente com suspeita de
DR-IgG4 deve incluir histéria clinica abrangente, exame
fisico e investigacdo laboratorial selecionada, juntamen-
te de estudos radiolégicos apropriados. Porém, o diag-
nostico preciso de DR-IgG4 requer achados caracteristi-
cos a biépsia do tecido afetado.”) O diagndstico, algumas
vezes, pode ser incidental, por meio de exame radiold-
gico ou histopatolégico de uma amostra de tecido.

A dosagem sérica de IgG4 costuma estar elevada em
86% dos pacientes e, apesar de ndo se correlacionar com
o grau de atividade da doenca, é 1itil para acompanhar a
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resposta ao tratamento desses pacientes,”’ como pode-
mos evidenciar no paciente deste relato. A concentracéo
de plasmablasto sérico é o melhor biomarcador, tanto
para fins de diagnéstico, como para avaliar a atividade
da doenca, mas néo estd disponivel rotineiramente."?

O tratamento ideal para a DR-IgG4 néo foi estabe-
lecido, mas é amplo o consenso internacional entre os
especialistas que defendem que todos os pacientes sin-
tomaéticos necessitam de tratamento (alguns com ur-
géncia) e que um subconjunto de pacientes assintomati-
cos também requer tratamento. Os glicocorticoides sao
os agentes de primeira linha para a indu¢édo da remissao
em todos os pacientes com doenca ativa e ndo tratados,
a menos que haja contraindicacdes ao uso. Apés um
curso bem-sucedido de terapia de inducdo, alguns pa-
cientes podem se beneficiar da terapia de manutencao.
Em casos de recaida da doenca, o glicocorticoide pode
ser reutilizado, e a introdugdo de um agente poupador
de esteroides para continua¢do no periodo de manuten-
¢io da remissio deve ser considerada.®

Em contrapartida, o tratamento de indugdo com-
binado com glicocorticoides e ciclofosfamida via oral
teve eficacia de curto prazo comparavel a monoterapia
com glicocorticoides, mas com melhores resultados a
longo prazo e menores taxas de recaida.'” Porém, ainda
nao h4 consenso para se iniciar terapia combinada
para inducéo de remissdo da doenca.

CONCLUSAO

O presente artigo objetivou alertar os profissionais
de satde sobre o diagndstico de uma apresentaciao nao
usual da doenca relacionada a IgG4, como um pseudo-
tumor retroperitoneal. Trata-se de diagndstico diferen-
cial importante, ja que possui progndstico e tratamento
completamente diferentes das usuais neoplasias malig-
nas causadoras da maioria dos tumores retroperitoneais.
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