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Colangitis autoinmune asociada a IgG4
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La colangitis asociada a IgG4 (CAI) es una enfermedad de
reciente definicion incluida en la llamada enfermedad sistémica
IgG4 que se caracteriza por responder a la terapia inmunosu-
presora, no asociarse a enfermedad inflamatoria intestinal, una
elevacion sérica de IgG4 y suele afectar a varones de 60 afios
(1,2). Su diagnéstico diferencial con la colangitis esclerosante
primaria (CEP) y el colangiocarcinoma es complejo. Presenta-
mos un caso de CAl y revisamos sus aspectos diagndsticos y te-
rapéuticos.

Caso clinico

Varon de 54 afios, con antecedentes de etilismo cronico sin
consumo endlico desde hace 5 afios, intervenido en 2005 en
otro Centro por masa en cabeza de pdncreas que provocaba es-
tenosis de la via biliar. Se asumié que la masa era causada por
una pancreatitis crénica alcohdlica y se realizé hepaticoyeyu-
nostomia y gastroyeyunostomia sin biopsiar la masa pancreati-
ca. Acude a nuestro Hospital en 2007 con dolor epigéstrico, co-
luria y fiebre de 38,5° C. En la analitica: leucocitos 29.400;
plaquetas 33.000, AST: 59, ALT: 78, GGT: 123, LDH: 412; F.
Alcalina: 282; Bilirrubina: 4.4 gr/dl PCR: 32,1, Creatinina:
2,10 mg/dl. CA19-9: 43 Ul/l Se realiza ecografia donde se

aprecia dilatacién de la via biliar intrahepdtica (VBIH) izquier-
da. En TAC y CRMN: cabeza de pédncreas hetereogénea, neu-
mobilia y dilatacion de VBIH izquierda. Se realiza drenaje
percutaneo observandose estenosis de la VBIH izquierda obte-
niendo material purulento a la aspiracion (Fig.1). Aunque la
primera opcién diagnostica fue colangiocarcinoma, la existen-
cia de la masa pancredtica previa no filiada histolégicamente y
la coexistencia de la estenosis ya citada nos hizo sospechar una
posible CAI y se solicito la determinacion de IgG4 que fue de
353 mg/dl (positiva si >150), y lactoferrrina y carboanhidrasa IT
que fueron negativas. Iniciamos tratamiento con corticoides
orales (30 mg/d/vo) y en dos semanas repetimos la colangiogra-
fia a través del drenaje observando la desapariciéon completa de
la estenosis. En la actualidad, 18 meses después el paciente esta
asintomatico con una dosis diaria de corticoides de 10 mg/dia,
con leve disminucién de la masa pancredtica.

Fig. 1. CTPH: estenosis en via biliar izquierda intrahepatica.
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Discusion

La enfermedad sistémica IgG4 (ESI) se caracteriza por la
presencia de un infiltrado linfoplasmocitario rico en IgG4 que
puede aparecer en multiples érganos (1,2). El péancreas es el
mas frecuentemente afecto produciéndose la llamada pancreati-
tis autoinmune (PAI) (1-6). La ESI también puede afectar a la
via biliar, la vesicula, el pulmon, los uréteres y los conductos
salivares (1,4,6). Su patogénesis es desconocida (1).

La colangitis asociada a IgG4 (CAI) es la afectacion de la via
biliar por la ESI. La clinica mds frecuente es ictericia, perdida de
peso, dolor abdominal, esteatorrea y diabetes de reciente apari-
cién (1,2),y se asocia frecuentemente a PAI (1,3). La CAI puede
preceder a la PAI o aparecer con la enfermedad pancreatica ya
diagnosticada (5), o incluso resecada (4). Las lesiones de CAI
pueden aparecer en la region hiliar (3.5), intrahepdticas o en una
anastomosis enterobiliar (4). Pueden ser tnicas é multiples (5).

Un diagnéstico correcto inicial de CAI es dificil. Ghazale et
al han propuesto unos criterios diagndsticos de CAI atin no va-
lidados (2). Las dos entidades con las que se plantea el diagnds-
tico diferencial son la CEP y el colangiocarcinoma. En la co-
langiografia, las lesiones intrahepdticas son similares a la CEP
y las extrahepaticas al colangiocarcinoma, la CAI no tiene ima-
genes colangiograficas tipicas (1). Cuando las lesiones de CAI
son Unicas y sin PAI asociada el diagnéstico diferencial con un
colangiocarcinoma es realmente complejo (3,5). La biopsia o la
citologfa puede permitir un diagndstico correcto pero la tasa de
falsos positivos y negativos es alta (3). En los casos resecados,
se observa en la zona estendtica una infiltracién linfoplasmoci-
taria y positividad para la inmunoperoxidasa IgG4 (6). La de-
terminacion sérica de IgG4 en CAI es muy ttil pero debemos
recordar que no es un dato patognomonico, ya que su sensibili-
dad es del 74%, el valor predictivo es del 36% y ademas un 9%
de los pacientes con CEP tienen valores elevados de I1gG4 (1.2).
El CA19-9 no es definitivo para diferenciar entre CAI y colan-
giocarcinoma, aunque valores superiores a 100 UI son inha-
bituales en la CAI (1). Los autoanticuerpos carboanhidrasa II,
lactoferrina, ANA, factor reumatoideo y ANA también pueden
estar elevados (1).

El tratamiento con corticoides mejora prcticamente siempre
las estenosis causadas por la CAI (2.,5). Estas pueden recidivar
al disminuir la dosis de corticoides, ya sea en la zona previa-
mente afecta o en otras areas sanas del arbol biliar (5). Ni la do-
sis de corticoides ni la duracion del tratamiento estdn claramente
definidas (4). Los pacientes con estenosis intrahepdticas y proxi-
males extrahepdticas son los que tienen mds riesgo de recaida
(2). La azatioprina ha sido empleada en los pacientes con mds
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riesgo de recidiva o con recaida tras o durante el tratamiento con
corticoides (1). Algunos autores han empleado otros inmunosu-
presores como el mofetil micofenolato, rituximab o también 4ci-
do ursodesoxicolico (4,7). Un porcentaje elevado de pacientes
con CAI requieren temporalmente el uso de prétesis biliares pa-
ra solventar la estenosis (1,2).

Como conclusion, el diagnéstico de CAI es dificil y requiere
un alto indice de sospecha pero debe ser considerado ante la
presencia de una estenosis biliar intra o extrahepdtica atipica.
La presencia de masa pancredtica o alguna de las variantes de
ESI facilita el diagndstico.
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