Resumen

Introduccion: El pseudotumor inflamatorio ocular asocia-
do a lgG4 es un proceso inflamatorio no neoplésico y poco
frecuente con una incidencia de 0.28-1.08 por cada 100,000
personas. El diagndstico de esta patologia es de exclusion
debiendo cumplir criterios histopatoldgicos, agrandamiento
de un érgano en especificoy concentraciones serias de IgG4.
Eltratamiento tiene como objetivo evitar las complicaciones
secundarias.

Caso clinico: Mujer de 54 afios de edad sin patologias previas
referidas, acude refiriendo que 6 meses previos presenta de
forma subita y sin causa aparente prurito a nivel de globo
ocular y parpado izquierdo, ademdas de disminucion de la
agudeza visual y dolor retroocular, motivo por el que acude a
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valoracién. Al examen fisico presentd movimientos oculares
normales, proptosis izquierda, dolor a la palpacién, hiperemia
subconjuntival, opacidad corneal, ausencia de reflejo rojo y
mas renitente a la presion el ojo izquierdo en relacién con el
contralateral. Tomografia crdneo-toraco-abdominal reporta
a nivel ocular izquierdo imagenes sugestivas de melanoma
coroideo sin hallazgos de actividad metastasica. Se realiza enu-
cleacion de ojo izquierdo. Se envia pieza a patologia la cual
reporta infiltrado difuso linfoplasmocitico positivas para IlgG4.
Conclusion: La enfermedad por IgG4 ocular es una pato-
logfa muy infrecuente de clinica inespecifica y diagndstico
complejo. Sin embargo, un abordaje rapido y correcto es
fundamental para evitar complicaciones.
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IgG4-Associated Ocular Inflammatory
Pseudotumor. A Case Report

Abstract

Introduction:1gG4-associated ocular inflammatory pseudo-
tumor is a rare, non-neoplastic inflammatory process with an
incidence of 0.28-1.08 per 100,000 people. The diagnosis of
this pathology is one of exclusion, having to meet histopatho-
logical criteria, enlargement of a specific organ, and serious
concentrations of IgG4. Treatment aims to avoid secondary
complications.
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Pseudotumor inflamatorio ocular asociado a IgG4

Clinical case: A 54-year-old woman with no previous re-
ported pathologies, reports that for the past 6 months she
has itching at the level of the eyeball and the left eyelid,
suddenly and without apparent cause, in addition to de-
creased visual acuity and retro-ocular pain; this is why she
asked for the evaluation. The physical examination revealed
normal eye movements, left proptosis, pain on palpation,
subconjunctival hyperemia, corneal opacity, absence of red
reflex, and the left eye being more resistant to pressure in
relation to the contralateral eye. The cranio-thoraco-abdom-
inal tomography reported images at the left ocular level that
were suggestive of choroidal melanoma without findings of
metastatic activity. Enucleation of the left eye was performed.
The specimen was sent to pathology which reported diffuse
lymphoplasmacytic infiltrate positive for IgG4.

Conclusion: Ocular IlgG4 disease is a very rare pathology with
non-specific symptoms and complex diagnosis. However,
a quick and correct approach is essential to avoid compli-
cations.

Keywords: Pseudotumor; inflammatory disease; proptosis, IgG4;
ocular.

INTRODUCCION

El pseudotumor inflamatorio ocular asociado a IgG4
es un proceso inflamatorio no asociado a etiologias
inmunes, infecciones y neopldsicas'?. Tiene una
incidencia baja entre 0.28-1.08 por cada 100,000
personas’. Es la tercera causa de tumoraciones
oculares por detrds de la enfermedad de graves y
linfoproliferativas®. La presentacién es en su mayo-
ria unilateral entre los 30 y 50 afos, sin encontrar
diferencia entre sexo®.

Puede presentarse de forma aguda, evolucién de
dias presentando exoftalmos, oftalmoplejia, dacrio-
adenitis, neuropatia con disminucién de agudeza
visual y dolor intenso a la movilizacién; subagudo
y mds frecuente con duracién de semanas y crénica
con evolucién de meses con manifestaciones clinicas
menos floridas®®.

A nivel histopatolédgico se evidencia diferentes
grados de fibrosis y flebitis obliterativa con infiltra-
do de células plasmdticas y células B monoclonales
que secretan IgG4'2. Las caracteristicas histopa-
toldgicas junto con clinica compatible muestran
gran sensibilidad y especificidad diagnostica®*. Sin
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embargo, se deben excluir otras patologias mds fre-
cuentes, y posteriormente utilizar criterios diagnds-
ticos establecidos para esta patologia’. El tratamien-
to precoz y efectivo es fundamental, ya que evita
complicaciones secundarias’.

CASO CLiNICO

Mujer de 54 anos de edad sin antecedentes quirdr-
gicos o crénico degenerativos. Acudié refiriendo
que desde hace 6 meses presenta de forma subita y
sin causa aparente prurito a nivel de globo ocular
y péarpado izquierdo, y que ha acudido en varias
ocasiones con distintos centros médicos y recibido
manejo con antiinflamatorios no esteroideos, este-
roideos y antibiéticos tépicos; sin presentar mejoria.
Sin embargo, al cuadro clinico se afiadié disminu-
cién de la agudeza visual y dolor retroocular, por el
que acudié a valoracién. Al examen fisico present6
movimientos oculares normales, proptosis izquier-
da, hiperemia subconjuntival, opacidad corneal,
ausencia del reflejo rojo y renitente a la presién en
relacién al contralateral y a la palpacién dolor ocular
izquierdo (figura 1).

Tomografia créneo-toraco-abdominal que repor-
t6 a nivel ocular lo descrito en la figura 2 sugestiva
de melanoma coroideo, y a nivel cerebral, ganglionar,
hepdtica, pulmonar u ésea sin actividad metastdsica.
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Figura 1. Tumoracion ocular izquierda que
condiciona proptosis e hiperemia subconjuntival.
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Figura 2. Tomografia contrastada que reporta tumoracion en los 2/3 posteriores del globo ocular izquierdo
exofitico, con extension intraconal, adelgazamiento del nervio éptico provocando exoftalmos, realza con la
administracion del medio de contraste.

Ante la sospecha clinica y con la imagen de tu-
moracién maligna, se realizé una enucleacién del
ojo izquierdo y se encontré un tumor en la regién
posterior que infiltraba esclera y musculos extrao-
culares a nivel macroscépico sin infiltracién nervio
dptico. Se envid la pieza a patologia, la cual reporté
infiltrado difuso linfoplasmocitico por células plas-
mdticas positivas para IgG4, asociado a fibrosis con
patrén estoriforme y flebitis obliterativa.

Se solicité valoracion al servicio de Reumato-
logifa, quien solicité exdmenes de laboratorio para
descartar patologfas autoinmunes e infecciosas, des-
cartando al momento otra patologia que pudiera ser
el origen de la tumoracién. Se utilizaron los criterios
Okazaki para el diagndstico de enfermedad por
IgG4, cumpliendo con el criterio histopatolégico
y aumento de tamano de un érgano (figura 3).

Al no haber actividad infiltrativa por depésito
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de IgG4, no se ha iniciado manejo con glucocorti-
coides y menos terapia inmunosupresora.

DISCUSION

Los 6rganos mds afectados son pulmén y orbita
ocular'. Los pacientes presentan una clinica ines-
pecifica y, debido al poco conocimiento de la fisio-
patologia de la enfermedad, en muchos casos no se
diagnostican de manera correcta y el diagndstico
viene dado por reportes de histopatologia, como es
nuestro caso®. Antes de pensar en un pseudotumor
inflamatorio por IgG4, como en esta ocasion, se de-
ben descartar otras patologfas que produzcan tumo-
raciones, se solicitan exdmenes diagndsticos como
biometria hemadtica, velocidad de sedimentacién,
proteina C reactiva, ANA, ANCA, factor reuma-
toide, electroforesis de proteinas, funcién tiroidea,
anticuerpos tiroideos'?. Tomografia computarizada,
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Figura 3. Microfografia en panora-
mica y menor resolucion (a, b) con
tincion de hematoxilina y eosina
que muestra infiltrado linfoplasmo-
citario denso con fibrosis varia-

ble en disposicion estoriforme y
cambios por flebitis no obliterativa.
Microfotografia (c) inmunohistoqui-
mica para lgG4 en donde se obser-
van numerosas células plasmaticas
con subtipo 1gG4 +.

resonancia magnética o ultrasonido dependiendo
las estructuras infiltradas por la tumoracién'?. La
biopsia orbitaria de forma general no es requeri-
da, sin embargo, ante un diagnéstico incierto o no
respuesta a tratamiento se puede realizar la biopsia
con aguja fina en sospecha de metdstasis ocular o
enfermedades linfoproliferativas'. En el paciente no
se realizd biopsia orbitaria debido a que el paciente
presenté clinica e imdgenes sugestivas de patologia
neopldsica ademds de disfuncionalidad ocular por
fibrosis.

Para el diagnéstico se pueden utilizar los crite-
rios de Okazaki, que constan de 3 criterios como
agrandamiento o lesion focal en uno o mds érganos,
concentracion seria >135 mg/dl de IgG4 e histopa-
tologia con infiltrado linfocitario o plasmocitico
con fibrosis, sin infiltrado neutréfilo; infiltrado de
plasmocitos IgG4 o IgG4 >40%; fibrosis esteri-
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forme; flebitis obliterativa’. El paciente presenta 2
de 3 criterios de Okazaki. Cabe destacar que no
se realizaron valores séricos de IgG4, al no existir
esta prueba en el hospital, sin embargo, no siempre
estdn incrementados'.

El objetivo del tratamiento es aliviar los sinto-
mas y prevenir la fibrosis tisular'®. El tratamiento
es la reseccién completa del tumor''. Sin embar-
go, al dia de hoy, el abordaje de primera linea es
la administracién de dosis elevadas de corticoides
durante varios meses, con disminucién de la do-
sis segtin la respuesta®. Se ha visto una respuesta
a esteroides del 85% de los casos con un 23% de
recaidas'. Ante una recaida se podria administrar
nuevo ciclo de corticoides o utilizar ahorradores
de corticoides como azatioprina, micofenolato y
6-mercaptopurina, no obstante, no hay estudios
comparativos que demuestren que estos firmacos
tengan la misma eficacia®.

Para el seguimiento se han definido términos
como remisién completa cuando el paciente pre-
sente una resolucion de patologia a nivel clinico,
bioquimico y radiogréfico. Remisién parcial si pre-
senta mejoria sin resolucién clinica, bioquimica o
radiogréfica®. La paciente al momento tiene remi-
sién completa de la enfermedad después del pro-
cedimiento quirtrgico. El pronéstico es bueno al
tener la reseccién total del tumor'.

CONCLUSION

La enfermedad por IgG4 ocular es una patologia
muy infrecuente y con clinica inespecifica siendo
necesario descartar otras patologias mds frecuentes
lo que resulta dificil su diagnéstico. Sin embargo,
un abordaje rdpido y correcto es fundamental ya
que podria evitar las complicaciones secundarias
al pseudotumor inflamatorio. ®
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