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RESUMO

A doenca relacionada a imunoglobulina G4 (IgG4-RD) ¢ uma condi¢do inflamatéria sistémica
caracterizada por infiltrado linfoplasmocitario denso, fibrose e flebite obliterativa. O envolvimento
renal ¢ incomum e pode mimetizar neoplasias, levando a confusdes diagndsticas e tratamentos
invasivos desnecessarios. O presente relato trata-se de uma paciente com um tumor renal a esquerda,
identificado em exames de imagem de rotina. Os achados radiologicos sugeriam angiomiolipoma € a
paciente foi submetida a nefrectomia radical. O exame histopatologico revelou fibrose colagénica,
areas de degeneragdo mixoide e infiltrado linfoplasmocitario denso, com agregados linfoides
proeminentes. A imuno-histoquimica demonstrou mais de 30 plasmocitos IgG4 positivos por campo
de grande aumento e uma relagao 1gG4/IgG de aproximadamente 80%, confirmando o diagndstico de
nefrite tubuloinstersticial associada a IgG4, com formacao de pseudotumor. Este caso evidencia os
desafios diagndsticos da IgG4-RD renal, especialmente quando se apresenta como pseudotumor

LUMEN ET VIRTUS, Sao José dos Pinhais, v. XVI, n. LIII, p.1-10, 2025


https://doi.org/10.56238/levv16n53-056

solitario, j& que os achados radioldgicos inespecificos podem simular tumores malignos, submetendo
0s pacientes a terapia cirurgica radical evitavel.

Palavras-chave: Doenca Relacionada a Igg4. Pseudotumor Renal. Nefrite Tubulointersticial. Imuno-
Histoquimica. Diagnostico Diferencial.

ABSTRACT

Immunoglobulin G4-related disease (IgG4-RD) is a systemic inflammatory condition characterized by
dense lymphoplasmacytic infiltrate, fibrosis and obliterative phlebitis. Renal involvement is
uncommon and may mimic neoplasms, leading to diagnostic confusion and unnecessary invasive
treatments. This report describes a female patient with a left renal tumor identified during routine
imaging examinations. Radiological findings suggested angiomyolipoma, and the patient underwent
radical nephrectomy. Histopathological analysis revealed collagenous fibrosis, areas of myxoid
degeneration and dense lymphoplasmacytic infiltrate with prominent lymphoid aggregates.
Immunohistochemistry demonstrated more than 30 IgG4-positive plasma cells per high-power field
and an IgG4/IgG ratio of approximately 80%, confirming the diagnosis of IgG4-related
tubulointerstitial nephritis with pseudotumor formation. This case highlights the diagnostic challenges
of renal IgG4-RD, particularly when it presents as a solitary pseudotumor, since nonspecific
radiological findings may simulate malignant tumors and subject patients to avoidable radical surgical
therapy.

Keywords: IgG4-related Disease. Renal Pseudotumor. Tubulointerstitial  Nephritis.
Immunohistochemistry. Differential Diagnosis.

RESUMEN

La enfermedad relacionada con la inmunoglobulina G4 (IgG4-RD) es una afeccion inflamatoria
sistémica caracterizada por un denso infiltrado linfoplasmocitico, fibrosis y flebitis obliterante. La
afectacion renal es poco comun y puede simular neoplasias, lo que genera confusion diagnostica y
tratamientos invasivos innecesarios. El presente informe se refiere a un paciente con un tumor renal en
el lado izquierdo, identificado en exdmenes de imagen de rutina. Los hallazgos radiologicos sugirieron
angiomiolipoma y el paciente fue sometido a nefrectomia radical. El examen histopatologico revelo
fibrosis coldgena, areas de degeneracion mixoide y denso infiltrado linfoplasmocitario, con
prominentes agregados linfoides. La inmunohistoquimica demostré mas de 30 células plasmaticas
positivas para IgG4 por campo de alta potencia y una relacion [gG4/IgG de aproximadamente 80 %,
lo que confirma el diagnostico de nefritis tubuloinstersticial asociada a 1gG4, con formacion de
pseudotumor. Este caso resalta los desafios diagndsticos de la IgG4-RD renal, especialmente cuando
se presenta como un pseudotumor solitario, ya que los hallazgos radiologicos inespecificos pueden
simular tumores malignos, sometiendo a los pacientes a una terapia quirargica radical evitable.

Palabras clave: Enfermedad Relacionada con IgG4. Pseudotumor Renal. Nefritis Tubulointersticial.
Inmunohistoquimica. Diagndstico Diferencial.
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1 INTRODUCAO

A doenga relacionada a imunoglobulina G4 (IgG4-RD) configura-se como uma entidade
inflamatoria fibroesclerosante, de natureza imunomediada, cuja apresentacao histopatologica classica
compreende infiltrado linfoplasmocitario denso com predominio de plasmocitos IgG4+, fibrose em
padrdo estoriforme e flebite obliterativa. Sua descri¢ao inaugural data de 2001, quando Hamano et al.
identificou niveis séricos elevados de IgG4 em pacientes com pancreatite autoimune tipo 1, o que
permitiu a consolidagio nosografica da IgG4-RD como uma condic3o sistémica singular'.

Atualmente, reconhece-se sua capacidade de acometimento multissistémico, envolvendo
estruturas como glandulas salivares, vias biliares, pulmdes, retroperitonio, tecido linfatico e
parénquima renal’***3. O comprometimento renal, embora infrequente, pode assumir morfologia
pseudotumoral, mimetizando neoplasias s6lidas em exames de imagem e conduzindo a condutas
terapéuticas invasivas.

O presente relato descreve um caso de pseudotumor renal associado a IgG4-RD, sublinhando
o papel central da andlise histoldgica no diagndstico definitivo e ressaltando a importancia do

reconhecimento dessa patologia para evitar terapias irreversiveis e desnecessarias.

2 RELATO DE CASO

Trata-se de paciente do sexo feminino, 53 anos, com histdria de nefrolitiase de repeti¢ao. Em
acompanhamento com nefrologista e exames de imagem anuais, apos colocacdo de cateter duplo J por
ureterolitiase.

Em USG de abdome total 1 ano apds o procedimento, evidenciou-se rim esquerdo apresentando
moderada hidronefrose e massa heterogénea medindo 10,4 cm. Realizados TC de abdome, que mostrou
lesdo de aspecto expansivo, heterogéneo, infiltrando a gordura peri renal, o seio, pelve e calices renais
e RNM que mostrou lesdo expansiva nos ter¢os médio e inferior do rim esquerdo, com grande
componente de gordura e cuja hipotese diagnostica era de angiomiolipoma. Os achados dos exames

de imagem eram condizentes com o da peca cirurgica (Figura 1).
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Figura 1: Tumor com componente adiposo e fibroso ocupando o parénquima renal.

Figura 1: tumor com componente adiposo e

fibroso ocupando o parénquima renal.

Fonte: Autores.

Os exames de laboratorio do mesmo més mostravam ureia e creatinina dentro da faixa de
normalidade, com leve redugdo da taxa de filtragdo glomerular de 82 ml/min/1.73 m? (referéncia: maior
que 90 ml/min/1.73m?) e EAS com proteintria variando de + a ++. Submetida, entdo, a nefrectomia
radical esquerda.

Os achados histopatoldgicos da peca cirtirgica revelaram parénquima renal e tecido adiposo
adjacente com fibrose colagénica, por vezes de padrdo estoriforme e areas de degeneragdo mixoide,
associados a intenso infiltrado inflamatorio composto por linfocitos e plasmocitos, com formagdo de
agregados linfoides proeminentes no parénquima renal. O estudo imuno-histoquimico, por sua vez,
revelou relagdo 1gG4/IgG de aproximadamente 80%, com mais de 30 plasmocitos IgG4+ por campo
de grande aumento (Figura 2). Os achados histopatoldgicos e imuno-histoquimicos foram compativeis
com nefrite tubuloinstersticial associada a I1gG4, com formagdo de pseudotumor inflamatdrio. A

paciente seguiu assintomatica e em acompanhamento clinico 1 ano ap6s o procedimento.

3 DISCUSSAO
A doenga IgG4-relacionada (IgG4-RD) foi inicialmente descrita em 2001, como uma causa de

pancreatite autoimune tipo 1 e ja era considerada como uma possivel condicao inflamatoria capaz de

™
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afetar multiplos orgdos 233,

sendo que, atualmente, a similaridade conhecida dos padrdes
histopatologicos em 6rgdos diferentes, corrobora com a hipétese de doenca sistémica®’.

Varios o6rgdos sao alvos da patologia, sendo o pancreas o mais comum, mas também podendo
afetar as glandulas salivares, pulmao, ducto biliar, linfonodo, rim, ureter, entre
outros®*1GILIZIBI4ISI6NT “ A majoria dos pacientes ndo possui sintomas clinicos, sendo um achado
incidental laboratorial ou de imagem, na maioria dos casos'®!°. Em casos de acometimento renal,
alguns pacientes apresentam sintomas clinicos inespecificos, como astenia?’. Kawano et al. reportou
41 doencas IgG4 relacionadas envolvendo o rim e mais de 90% delas tinha lesdes simultdneas em
outros 6rgaos>!?2,

Atualmente sustenta-se a hipotese de que casos antigamente diagnosticados como
pseudotumores inflamatorios sdo, na verdade, uma manifestacdo organica da deposicdo do
imunocomplexo®?*. Os pseudotumores inflamatérios sio formados por um infiltrado inflamatério,
composto por plasmocitos policlonais, linfocitos, histidcitos, com ou sem eosinéfilos, e se assemelham
muito aos pseudotumores IgG4 relacionados®?*. Relatos de doenga renal IgG4 relacionada ja foram
diagnosticados erroneamente como tumores malignos e o estudo assertivo veio apenas apds operacdes

18,25

invasivas ®~°, como no caso relatado, mesmo sendo uma manifestacao renal incomum.

Os acometimentos renais mais comuns sio a nefrite tubulointersticial e a glomerulonefrite?6-2’.
Quando a pelve renal é afetada, pode haver um aumento da parede pélvica?®. Em uma minoria de casos,
no entanto, a patologia se revela como uma massa renal solitaria?>?°. Os achados tomograficos renais
da doenga Ig(G4 relacionada sdo pouco especificos e a imagem mais comum ¢ a de multiplos nédulos

hipodensos em um, ou ambos, os rins?®?’°, Na ressonancia magnética em T2, as lesdes apresentam-

se hipodensas®!.

Figura 2: A) Parénquima renal com denso infiltrado linfoplasmacitico e fibrose (HE, 200x). B) Infiltrado plasmocitico
1gG positivo (Imunocoloracéo 1gG, 200x). C) Infiltrado plasmocitico 1gG4 positivo (Imunocoloracdo 1gG4, 200x). D)

'aj'
NS,
o s G

Fo'nte: Autores.
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Em alguns pacientes, essas lesdes podem ter um metabolismo de glicose aumentado na
tomografia por emissdo de positron/CT (PET/CT), o que torna o diagndstico ainda mais desafiador,
por aumentar a chance de ser uma neoplasia maligna. A suspei¢ao de angiomiolipoma em achados de
imagem ¢ rara, ndo sendo evidenciados casos na literatura nesse estudo.

Os achados laboratoriais em pacientes com doencga renal IgG4 relacionada usualmente sdo de
hipergamaglobulinema, hipocomplementemia e alteracdo da fungio renal’>*2. Alguns pacientes
também apresentam proteinuria®’, como no presente relato. A utilidade do nivel sérico de IgG4 como
um marcador de doenca ¢ debativel, com autores mostrando uma correlagao do aumento do nivel sérico
de IgG4 em 80% dos pacientes com doenca renal®? e outros em que 40% dos pacientes com critérios
histopatologicos bem estabelecidos para a doenga, ndo possuiam nivel sérico da imunoglobulina
elevado®®. Na paciente em questio ndo houve suspei¢do clinica da doenga previamente ao
procedimento e, nesse sentido, ndo foram coletados niveis séricos de imunoglobulina.

O diagnostico histopatologico baseia-se em um esquema de 3 pontos chave, que envolvem a
presenga de denso infiltrado linfoplasmacitico, fibrose estoriforme e flebite obliterativa, ainda sem um
consenso bem estabelecido. Achados esses, dificeis de serem evidenciados em pequenas bidpsias™*.
Hé um debate sobre os valores de plasmdcitos IgG4 positivos, variando de mais de 10% a mais de 50%
por campo de grande aumento (CGA)*°, sendo que a razio de IgG4/IgG deve ser maior que 40%5%.

Em revisao de literatura, Chougule et al demonstrou que a resposta a corticosteroides era acima
de 85%°. Assim como na pancreatite autoimune IgG4 relacionada, a resposta ao tratamento com

corticoesteroides é expressiva*®>7-3%,

4 CONCLUSAO

A doenga relacionada a imunoglobulina G4 consolidou-se, nas ultimas décadas, como entidade
nosolégica de crescente relevancia clinica e patoldgica, a medida que novas ferramentas diagnosticas,
como a imunofluorescéncia e a imuno-histoquimica, tém permitido sua detec¢cdo em multiplos sitios.
Tal expansdo do espectro clinico refor¢a sua caracterizagdo como uma condigdo sistémica.

Embora as manifestagdes renais da IgG4-RD, notadamente a nefrite tubulointersticial e os
pseudotumores inflamatorios, sejam pouco prevalentes, sua consideracdo diagndstica ¢ imperativa
sempre que houver disfunc¢ao renal, ou massa tumoral, especialmente em pacientes com histérico de
doencas autoimunes ou envolvimento multissistémico. O reconhecimento precoce dessas
apresentacdes € essencial, uma vez que o manejo clinico, quando corretamente orientado pelo
diagnostico histopatoldgico, pode evitar procedimentos cirurgicos radicais e permitir o tratamento
conservador com corticoterapia, frequentemente eficaz e menos deletério.

Dessa forma, impde-se aos patologistas o dominio acurado dos critérios morfoldgicos

caracteristicos da IgG4-RD, a fim de que, mesmo nos casos diagnosticados exclusivamente por via
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anatomopatologica, haja encaminhamento adequado para investigagdo soroldgica e por imagem,
possibilitando a identificagdo de comprometimento sistémico e, consequentemente, uma abordagem

terapéutica mais precisa, menos invasiva e alinhada a natureza imunoldgica da enfermidade.
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