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resulted in regression of some of the lung lesions. He remains in
outpatient follow-up with no new complication 1 year after the
last pneumothorax.

GCT in the bone is a primary intramedullary tumor; it is gene-
rally benign, but can be locally aggressive and even metastatic.
Malignant transformation and distant metastasis are extremely
uncommon. Malignant transformation may occur as a result of
dedifferentiation of the primary tumor or secondary to previous
radiation therapy. Metastasis of GCTs most commonly arises in
the lungs. Pulmonary metastases are more likely to appear in
patients with recurrent GCTs, and often have an indolent course;
they are rarely fatal."> Cavitation of metastases is extremely rare.
Pulmonary metastasis initially presents as a solid mass, with an
air-filled cavity formed after discharge of the necrotic material
inside. The wall of a cavitated metastasis is generally thick and
irregular, although thin-walled cavities can be found and may
be seen with other lesions at various stages of excavation. The
exact mechanism of cavitation is usually difficult to determine,
but the cause is presumed to be tumor necrosis or a check-valve
mechanism that develops by means of tumor infiltration into the
bronchial structure. A potential complication of cystic metastases is
pneumothorax, caused by necrosis of subpleural metastases pro-
ducing a bronchopleural fistula.>* The use of pleurodesis with talc
in the treatment of pneumothorax associated with cystic pulmo-
nary metastases has been described in the literature.>® Authors”8
have suggested that given the high rates of recurrence, pleurodesis
should be performed after the first spontaneous pneumothorax in
patients with diffuse cystic lung diseases, rather than waiting for
a recurrent episode. To prevent possible right pneumothorax, our
patient underwent prophylactic resection of subpleural metasta-
tic lesions and bilateral pleurodesis. The long-term prognosis and
survival rate are favorable for patients with pulmonary metasta-
sis, except for those with sarcomatous transformation, who have a
worse prognosis.!?
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Nodulos pulmonares cavitados con relacién a la R

enfermedad por depésito de IgG4 e
Cavitary Lung Nodules Associated with IgG4-Deposition Disease
Estimado Director:

La enfermedad relacionada con IgG4 es un trastorno multisisté-
mico caracterizado por la formacién de lesiones fibroinflamatorias,
provocando el fallo funcional de los tejidos afectados!.

Las 2 caracteristicas principales de esta enfermedad son la infil-
tracion tisular por IgG4 y su elevacién sérica, no presente en todos
los pacientes?.

La enfermedad relacionada con IgG4 supone un reto diagndstico
ya que imita muchos otros procesos incluyendo neoplasias, infec-

cionesy enfermedades autoinmunes. De ahila necesidad de realizar
biopsias a los tejidos afectados en la mayoria de los casos parallegar
al diagnéstico.

Presentamos el caso de una mujer de 79 anos, exfumadora,
asintomadtica, remitida a nuestro servicio para estudio de nédulos
pulmonares, hallazgo casual en una radiografia de térax realizada
para un estudio preoperatorio. La fibrobroncoscopia no mostré alte-
raciones significativas. Se realiz6 una tomografia computarizada
(TC) de térax (fig. 1) en el cual se visualizaron 2 lesiones de morfo-
logiairregular gruesa con amplia cavitacién central y calcificaciones
groseras periféricas sin contenido en su interior, en ambos segmen-
tos apicales de 45 y 40 mm de didmetro en l6bulo superior derecho
(LSD) y I6bulo superior izquierdo (LSI), respectivamente.

La analitica de sangre presentaba tinicamente anticuerpos anti-
nucleares (ANA) positivo 1/160 granular con cuantificacién normal
de IgG4 (53 mg/dl).

Figura 1. Pruebas de imagen y anatomia patolégica.
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Se realizdé toracotomia izquierda extrayendo una cufia del
segmento 6 y vértice del LSI que incluia lesién nodular
de 6x3x1,7mm, objetivando un infiltrado inflamatorio con
abundantes células plasmaticas (fig. 1), siendo diagnéstico de
enfermedad pulmonar nodular por depésito de 1G4 (el estudio
inmunohistoquimico expresaba abundantes IgG con una relacién
IgG4/1gG > 40%).

Teniendo en cuenta que la paciente permanece asintomatica
en todo momento, y que el valor de la subclase de IgG4 es nor-
mal, se decidié seguimiento clinico y radiolégico. Tras 3 afios de
seguimiento en consulta, la paciente permanece asintomaticay con
estabilidad de las lesiones radiolégicas.

La enfermedad relacionada con IgG4 es una afeccién conocida
recientemente, que afecta mas cominmente a los varones (razén
de 1a0,7), de mediana edad (60 a 65 afios) y predominantemente
de raza asiatica'. Esta enfermedad se caracteriza por una elevaciéon
sérica de IgG4 y su infiltracién en el tejido afectado?.

En 1995, Yoshida et al.> describieron una forma de pancreatitis
crénica y postularon que un mecanismo autoinmune era la causa
de la lesién pancredatica. Sin embargo, no fue hasta 2003 que Kami-
sawa et al.%, establecieron por primera vez el término «enfermedad
autoinmune relacionada con IgG4» (anteriormente conocida tam-
bién con los términos de «enfermedad hiper IgG4» y «enfermedad
esclerosante») demostrando que los pacientes que tenian pancrea-
titis autoinmune debido a este mecanismo, podrian tener también
lesion extensa en otros tejidos.

La sintomatologia asociada depende del 6rgano involucrado
e incluye dolor abdominal (40%), sintomas respiratorios (13%),
prurito (13%) y diarrea (6%). Pueden aparecer sintomas constitu-
cionales tales como pérdida de peso, fatiga y febricula. Ademas,
algunos sujetos pueden estar asintomaticos en el momento del
diagnéstico y presentar solo anomalias en las pruebas de labora-
torio o estudios de imagen.

Los pacientes con afectacién intratoracica no suelen tener sin-
tomas siendo lo mas frecuente un hallazgo incidental en un estudio
de imagen. Aproximadamente el 38% presentan sintomas respi-
ratorios, generalmente tos y disnea de esfuerzo. La manifestacién
intratoracica mas frecuente es la presencia de linfadenopatias hilia-
res y mediastinicas (40-100%). A nivel del parénquima pulmonar,
las 2 formas de afectacién mas frecuentes son opacidades redon-
deadas (nédulos o masas) y enfermedad pulmonar intersticial®.

A nivel serolégico, la eosinofilia periférica se encuentra en
el 34% de los pacientes. En la mayoria de los pacientes con
afectacién intratoracica aparece elevacion de IgG4 en sangre
periférica (> 140 mg/dl), pero este biomarcador se considera rela-
tivamente poco sensible e inespecifico para el diagnéstico de esta
enfermedad®. La utilidad de otros marcadores inmunolégicos como
el factor reumatoide o la proteina C reactiva es limitada.

Los datos del lavado broncoalveolar (BAL) en la enfermedad pul-
monar relacionada con IgG4 (predominio de linfocitos con relacién
CD4*/CD8* normal) son escasos y su papel atin esta por definir.

Los hallazgos histopatolégicos son necesarios para el diag-
néstico de la enfermedad. La muestra de eleccién es la biopsia
pulmonar quirdrgica, pero también puede ser til la biopsia
transbronquial. Se observa infiltracién eosinofilica en los septos
interlobulares y peribronquiales siendo infrecuente la presencia
de granulomas’. En el pulmoén, la fibrosis colagenizada y la pro-
liferacién fibroblastica activa son mas predominantes que en la
pancreatitis autoinmune.

Por tanto, el diagnéstico de la enfermedad relacionada con IgG4
se basa en la combinacién de caracteristicas histopatolégicas, cli-
nicas, serolégicas y radiolégicas®.

El tratamiento mds recomendado en la literatura son los cor-
ticoides con respuesta similar de las lesiones intratoracicas y
extrapulmonares. La dosis 6ptima no se conoce, pero la mayoria
de los expertos recomiendan prednisona oral a una dosis inicial de
30 a 40 mg/dia®, pudiendo usar 1 mg/kg/dia si se objetiva una evo-
lucién térpida. Estas dosis deben mantenerse durante 2 a4 semanas
pudiendo reducirse si aparece una buena respuesta, pero siempre
con una estrecha vigilancia por posibles recidivas. No se ha deter-
minado la duracién éptima de la terapia de mantenimiento y en
algunos pacientes con afectaciéon pulmonar puede no obtenerse una
resolucién completa de la enfermedad.

Existe poca evidencia sobre el uso de una terapia inmunosupre-
sora distinta de los corticosteroides®. El tratamiento con rituximab
anadido a corticoterapia ha mostrado resultados prometedores en
estudios retrospectivos e incluso, en un ensayo piloto abierto!? se
demostré una respuesta favorable a la enfermedad.

El pronéstico de esta enfermedad depende de varios parame-
tros, incluidos los factores especificos tanto del paciente como de
la enfermedad. Ademas, hay que tener en cuenta que la recaida
de la enfermedad es relativamente comn tras la retirada de la
corticoterapia.
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