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Pseudotumor inflamatorio hepatico:
caso clinico y revision de la literatura
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Hepatic Inflammatory Pseudotumor
Mimicking Cholangiocarcinoma:
A Rare Case and Literature Review

We report the case of a 49-year-old man who attended the emergency de-
partment for a two-month history of compromised general condition, weight
loss, abdominal pain, fever, and elevated inflammatory parameters. An ima-
ging study demonstrates a bulky liver tumor associated with dilation of the bile
duct and retroperitoneal adenopathies (hepatic hilum, intermediate, and right
lumbar groups). These findings raise intrahepatic cholangiocarcinoma within
the differential diagnoses, reason why segmental hepatectomy and regional
lymphadenectomy were performed. Histopathology and immunochemistry
revealed a lymphoplasmacytic inflammatory process with IgG4-positive plasma
cells compatible with 1gG4-associated disease. After the resection, expectant
management was decided, with the patient evolving favorably, asymptomatic,
and without signs of recurrence. We present a case and a brief literature review
of an hepatic inflammatory pseudotumor, a rare entity with a benign behavior.
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RESUMEN

Presentamos el caso de un paciente de 49 afios, de sexo masculino, que consul-
ta en el servicio de urgencias por un cuadro de dos meses de evolucion, caracteriza-
do por compromiso del estado general, baja de peso, dolor abdominal, sensacién
febril y elevacion de los pardmetros inflamatorios. Al estudio imagenolégico se
observa una voluminosa lesién hepdtica, asociada a dilatacién de la via biliar y
adenopatias en hilio hepdtico, espacio porto-cavo y retroperitoneales (inter-ca-
vo-adrticos), que plantea dentro de los diagndsticos diferencias un colangiocar-
cinoma intrahepdtico. Basados en esta sospecha se realiza una segmentectomia
y linfadenectomia regional. El estudio histopatoldgico e inmunohistoquimico de
la pieza quiriirgica, evidencia un proceso inflamatorio linfoplasmocitario, con la
presencia de células plasmdticas IgG4 positivas, compatible con una enfermedad
asociada a 1gG4. Posterior a la reseccién se decide manejo expectante, evolucio-
nando el paciente de forma favorable, asintomdtico y sin signos de recurrencia.
Presentamos un caso y una breve revision de la literatura de un pseudotumor
inflamatorio hepdtico, entidad poco frecuente y de comportamiento benigno.

Palabras claves: Células plasmdticas; Enfermedad relacionada con la in-
munoglobulina G4; Neoplasias hepdticas.
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e presenta el caso de un paciente atendido

en nuestra institucién, que consulta por sin-

tomas constitucionales y gastrointestinales
asociado a pardmetros inflamatorios elevados y
una masa sélida hepatica en las imdgenes, que
correspondia a un pseudotumor inflamatorio
hepitico en el estudio histopatolégico. Con menos
de 300 casos descritos en la literatura', pudiendo
presentarse a cualquier edad y con predominio en
el sexo masculino, esta entidad tiene un compor-
tamiento benigno y su etiologia es indeterminada;
no obstante, se plantea la hipétesis de estar rela-
cionadas a reacciones inflamatorio-infecciosas,
autoinmunes, entre otros’. Los hallazgos clinicos
e imagenoldgicos son inespecificos; por lo que
es necesaria la confirmacién histolégica, cuyas
caracteristicas son tipicas. La tendencia actual es
la observacién o manejo médico (antibidticos,
anti-inflamatorios no esteroideos y esteroides),
dada la alta probabilidad de regresion espontédnea
MG, Porlo tanto, en el contexto clinico adecuado,
es de suma importancia tener un alto indice de
sospecha y asi evitar someter al paciente a una
cirugia, que podria ser innecesaria. Por otra parte,
algunos autores consideran que el tratamiento de
eleccién es la reseccién quirtrgica para evitar la
recurrencia’.

Caso clinico

Presentamos el caso clinico de un paciente
masculino de 49 afios, con antecedentes de hi-
pertension arterial en tratamiento y tabaquismo
suspendido que consulta al Servicio de Urgencias
por un cuadro de 2 meses de evolucién de compro-
miso del estado general, baja de peso significativa,
dolor abdominal localizado en el hipocondrio
derecho y sensacién febril no cuantificada. Al
examen fisico de ingreso se evidencia fiebre de
38°C, dolor abdominal a la palpacién profunda
en hipocondrio derecho y hepatomegalia. En el
laboratorio de ingreso destaca una anemia nor-
mocitica-normocrémica (Hb 11,2 g/gL, VCM
83 fL, HCM 27 pg); elevacion de los pardmetros
inflamatorios y leucocitosis con desviacién iz-
quierda (Leucocitos 24.900, recuento absoluto de
neutréfilos 19.860, PCR 156 mg/L, procalcitonina
5.1 ng/mL); elevacién de parametros de colestasia
(GGT 331 U/L,FA 267 U/L), discreta elevacion de
las transaminasas (GPT 62 U/L, GOT 16 U/L) y
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niveles de bilirrubina total (0,79 mg/dl) y directa
(0,30 mg/dl) normales. Ademas, present6 discreto
acortamiento del tiempo de tromboplastina par-
cial activada (TTPA 23,2 seg), con protrombina e
INR normales (PT 13,7 segundos, 78%, INR 1,15).
Los marcadores tumorales (AFP < 1,3 ng/ml, ACE
<0,5ng/ml) y hemocultivos resultaron negativos.

Se solicita una tomografia computada (TC) de
abdomen y pelvis con contraste intravenoso (CIV),
que evidencia una voluminosa masa hepdatica
solida del 16bulo izquierdo, que mide aproxima-
damente 6,6 cm en su eje mayor y que se asocia a
adenopatias en hilio hepdtico y regién porto-cava.
Se complementa el estudio con una resonancia
magnética (RM) abdomen con CIV, que confirma
la masa hepdtica, y ademds se asocia a minima di-
latacién de la via biliar para ese 16bulo (Figura 1).
Sus caracteristicas sugieren una lesién neopldsica
primaria y como primera posibilidad un colangio-
carcinoma intrahepatico. En el contexto de la fiebre,
los pardmetros inflamatorios elevados, colestasia y
dilatacion de la via biliar, se realiza el diagnéstico
de colangitis, plantedindose como una sobreinfec-
cién tumoral. Se inicia tratamiento antibidtico
con Ceftriaxona y Metronidazol, presentando una
adecuada respuesta, disminuyendo los pardmetros
inflamatorios a las 48 h.

Frente a la posibilidad de una neoplasia al-
tamente agresiva, como el colangiocarcinoma
intra-hepatico, en un paciente de bajo riesgo
quirudrgico y en el cual una biopsia percutdnea
con un resultado negativo para malignidad podria
haber correspondido a un falso negativo, es que
se decide en primera instancia resecar el tumor
en forma completa. El paciente se somete a una
laparotomia exploradora, con el fin de descartar
el compromiso ganglionar, en cuyo caso el tumor
se consideraria irresecable. La biopsia rdpida
de ganglios inter-cavo-adrticos, no evidencian
compromiso tumoral, por lo que se decide llevar
a cabo una segmentectomia segmentectomia (II
y III), junto con linfadenectomia de ganglios lo-
co-regionales (espacio porto-cavo y de la arteria
hepdtica).

El resultado histolégico de las piezas estudiadas
(Figura 2) informa que el tumor hepdtico se com-
pone de un proceso inflamatorio linfoplasmocita-
rio, con células plasmdticas inmunorreactivas para
CD138 e IgG, observando > 50 células plasmaticas
IgG4 positivas por campo y algunas zonas con
relacion IgG4/IgG cercana a 40%, acompanadas
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Figura 1. RM de abdomen con CIV. (A) Secuencia
ponderada en T1 saturada con contraste en fase
tardia: Se observa voluminosa masa hepética sélida,
ubicada en el I6bulo hepético izquierdo, de bordes
bien definidos, con realce progresivo mas significa-
tivo en la periferia (punta de flecha). (B) Secuencia
ponderada en T2: Se observa que la masa presenta
una discreta hiperintensidad periférica (flecha).
(C) Secuencia coronal ponderada en T2: Se observa
voluminosa masa que se asocia a dilatacién de la via
biliar intra-hepética (punta de flecha).

Figura 2. Histopatologia tumoral. (A) Tincién hematoxilina-eosina (200x): Se identifica la transicién entre el tejido hepéatico
sano (punta de flecha) y la regién pseudotumoral (flecha), compuesta por importante infiltrado inflamatorio linfoplasmocita-
rio denso, acompanado de fibrosis estromal. (B) Tincién inmunohistoquimica con anticuerpo monoclonal contra IgG4 (400
X): Se observan numerosas células plasmaticas, que evidencian inmunorreaccién citoplasmética para IgG4 (punta de flecha).
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de fibrosis estromal. El resto de los ganglios no
presentan patologia neopldsica, observando ex-
pansién de la zona interfolicular, presencia de
numerosas células plasmadticas, hiperplasia vas-
cular, zonas de involucién de centros marginales
y en la zona del manto, ademds de linfocitos de
disposicion en anillos concéntricos; caracteristi-
cas morfoldgicas que pueden encontrarse en el
contexto de una enfermedad asociada a IgG4. El
informe anatomo-patolégico se concluye como
diagnostico de una probable enfermedad asociada
a IgG4 (subtipo linfoplasmocitico). No se obtu-
vieron niveles de IgG4 séricos.

Dado que el tumor ya habia sido resecado, es
que se decide una conducta expectante. El pacien-
te hasta la fecha (6 meses posterior a la cirugia),
permanece en seguimiento a través de evalua-
cién clinica, exdmenes de laboratorio y control
imagenoldgico (RM de abdomen). Ha mostrado
evolucidn favorable, manteniéndose asintom4atico
y sin signos de recidiva local.

Discusiéon

El pseudotumor inflamatorio, también co-
nocido como granulomas de células plasmadticas,
fue descrito por primera vez en 1953 por Pack
and Baker’. Es una patologia infrecuente, cuyo
compromiso es heterogéneo y afecta a multiples
6rganos, siendo el mas frecuente el pulmén. Con
menor frecuencia se ha observado compromiso
hepitico, representando éste solo 8% del compro-
miso extrapulmonar®. Algunos estudios plantean
una discreta predominancia en hombres, con una
relacion hombre: mujer que oscila entre 1:1y 3,5:1°.

La etiologia del pseudotumor inflamatorio
hepatico (HIPT) atn no estd clara, pero se han
propuesto multiples mecanismos, entre los que
cuales se plantean un origen infeccioso, secundario
a traumatismos, procesos autoinmunes (cirrosis
biliar primaria), entre otros®’.

Histolégicamente se reconocen dos variantes:
1. Subtipo linfoplasmocitico

Se asocia habitualmente a la enfermedad
sistémica por 1gG4°. Se caracteriza por infiltrado
linfoplasmocitico difuso, cuyo criterio diagndstico
histolégico necesita > 10 células plasmdticas IgG4
por campo o > 40% de las mismas®. Ademads pre-
senta infiltracién eosinofilica prominente, flebitis
obliterante y colangitis con fibrosis periductal.
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2. Subtipo fibrohistiocitico

Se caracteriza por la presencia de inflamacion
xantogranulomatosa, neutré6filos y células gigantes
multinucleadas®, ademds de oclusién venosa y
colangitis sin fibrosis periductal. Pueden presentar
un elevado nimero de células IgG4, pero que no
cumplen los criterios histolégicos de la enferme-
dad por IgG4.

Las manifestaciones clinicas del pseudotumor
inflamatorio hepético suelen ser inespecificas®’; el
dolor abdominal, la fiebre intermitente, la ictericia
y la pérdida de peso son los principales sinto-
mas observados’. Las alteraciones al laboratorio
también son inespecificas, dentro de las cuales se
encuentra la anemia, la elevacién de pardmetros
infamatorios’y elevacién de pardmetros colestasi-
cos sila via biliar estd afectada', como se presentd
en nuestro caso.

Niveles de alfa-fetoproteina (AFP) menor a
40 ng/ml" y antigeno carcinoembrionario (ACE)
menor a 0,5 ng/ml" se consideran negativos. Estas
glicoproteinas, consideradas como marcadores tu-
morales, pueden apoyar al diagndstico y prondstico
de algunas enfermedades neopldsicas del sistema
gastrointestinal, reproductivo, entre otros. Si bien la
elevacién de estas dos moléculas no implica necesa-
riamente una condicién maligna''?, es importante
mantener una rigurosa vigilancia de acuerdo a la
sospecha clinica.

Los hallazgos imagenoldgicos también son
inespecificos, pudiendo imitar a los tumores he-
péticos metastdsicos y a los colangiocarcinomas®,
como en nuestro caso. Por lo general se observan
lesiones solitarias, bien definidas, de tamafio va-
riable, pudiendo alcanzar hasta los 25 cm de did-
metro'®. Suelen ser hipovasculares, con un realce
tardio periférico, atribuible al componente fibroso
del tumor'*". En la RM se observan lesiones hi-
pointensas en las secuencias T1 e iso-hiperintensas
en las secuencias T2. Estas lesiones pueden mostrar
hipermetabolismo en los estudios de medicina
nuclear (PET/CT con FDG)'®. También se han
descrito lesiones multifocales o la presencia de
pseudotumor hepitico y esplénicos concurrentes.

El diagnostico definitivo suele ser histoldgico®.
La muestra para el estudio anatomo-patoldgico
puede ser obtenido mediante biopsia percutdnea’
o excisional, siendo controversial el método ideal.

Si bien la primera opcién disminuye el riesgo
quirudrgico secundario a la hepatectomia, algu-
nos autores consideran algunas desventajas y
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controversias de esta, como el error de muestreo,
la complicacién de la biopsia o la siembra del tu-
mor cuando se sospecha de malignidad. Por otra
parte, la literatura comenta que la cirugia tiene
menor tasa de falsos negativos, es de eleccién en
pacientes con sintomas graves o diagnéstico in-
determinado y ademds disminuye la posibilidad
de recurrencia®".

De esto ultimo no existen datos suficiente-
mente fuertes que lo sustenten, sin embargo, se
reportan 2 casos en la literatura de recurrencia
del HIPT con transformacién maligna varios anos
después del tratamiento médico'®.

El pseudotumor inflamatorio hepético es una
patologia benigna, con buen pronéstico, pudiendo
en algunos casos regresar de forma espontdnea o
posterior al manejo médico con antibiéticos y/o
esteroides®’. Actualmente la cirugia se reserva para
pacientes sintomdticos o en caso de que exista
sospecha de patologia maligna®, con la cual el
paciente se considera tratado.
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