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CASO CLINICO 

• Pte varón de 58 años con antecedente de 
Malaria en 3 oportunidades.

• 2009: exoftalmos bilateral asintomático

• 2010: Biopsia de tejido (-) NM



CASO CLINICO 

• 2016: Nódulos subcutáneos en partes 
blandas. 

• ECOG 1.

• Múltiples lesiones eritematosas, nodulares 
e infiltradas en región frontoparietal 
izquierda y parietal derecha, parte 
posterior del cuello y superior de la 
espalda. Tumor exofítico eritematoso de 5 
cm en cara interna de brazo izquierdo.



CASO CLINICO 

• Lab:  HB 15.7 g/dL, Leuc: 5.6 x 109/L, RAN 2.9 x 109/L, no eosinofilia, 
plaq rangos normales. 

• LDH, B2-MG, electroforesis en rangos normales. No VIH, no VHB, no 
VHC. Serologia C. psittaci, Chlamydia trachomatis, y Chlamydia 
pneumoniae negativos. 

• IgE: 595 IU/mL (0–99 IU/mL). 

• Aspirado medula ósea médula normocelular con hematopoiesis en las 
3 líneas. 

• TEM CU-TAP CC: compromiso de nódulos subcutaneoa múltiples y 
adp cervicales bilaterales. 



Denso infiltrado superficial plasmocitario y profundo 
perivascular y perianexial, con patrón nodular

Biopsia del tejido orbitario



Cadena 
Kappa

Cadena 
Lambda

CD 20 +, 
infiltrando 
músculo y 

tejidos 
blandos



CASO CLINICO 

• DX: Linfoma de la zona marginal con diferenciación plasmocítica 1°
anexo ocular  EC IVB x comp. Partes blandas (2016).
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Qué sospecha clínica tener en compromiso ocular?

F/69 3 yr ago: right IgG4-related dacryoadenitis Follicular 

lymphom

a

M/69 Bilateral proptosis, 1 yr ago –NP↑IgG4+ cells

left orbital tumor

MALT

lymphoma

M/60 1 yr ago: right IgG4-related dacryoadenitis MALT

lymphoma



Qué sospecha clínica tener en compromiso ocular?

7 cases of MALT lymphoma arising in ocular-adnexal IgG4-

RD,concomitant or metachronous?



Cuáles son las diferentes presentaciónes clínicas relacionadas en IgG4??
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Figure 1. Manifestations of IgG4-related disease by organ system. The most common primary disease features are indicated in bold.



IgG4

CASO CLINICO 

• Se lleva el caso a comité 
multidisciplinario con Anatomía 
patológica y es solicitado IgG4 
en IHQ.

• IgG4 sérico fue hallado normal



CASO CLINICO 

• DX: Linfoma de la zona marginal 1° anexo ocular  EC IVB x comp.
Partes blandas asociado a enfermedad IgG4 relacionada. (2016).



NO TODO Ig G+ en IHQ, es Ig G4 +

IgG en tejido de glándula 
submaxilar

IgG4 en tejido de glándula 
submaxilar con ratio IgG4/IgG 

menos de 40%



CRITERIOS DIAGNÓSTICOS ENF. IGG4 RELACIONADA bajo OKAZAKI Y 
UMEHARA

Okazaki &Umehara,2011
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CRITERIOS HISTOLÓGICOS EN ENF. 
RELACIONADA A IGG4

All of the following criteria have to be satisfied:

(1) Compatible morphology

(2) Absolute number of IgG4+ cells >10- 200/HPF
(depending on anatomic location)

(3) Percentage of IgG4+/IgG+ cells >40%

Why essential?

In any condition with significant 

plasmacytosis, absolute number of 

IgG4+ cells will be increased



IgG4 IgG



Type I

Plasma cell castlemandisease-like





Type
II

Follicular hyperplasia





Type
III

Paracorticalexpansion



Type
IV

Prgressive transformation of germinalcenters





IgG4



Type
V

Inflammatorypseudotumor-like





CRITERIOS DIAGNÓSTICOS ENF. IGG4 RELACIONADA bajo OKAZAKI Y 
UMEHARA

CRITERIO ESTRICTO DEBE 

SER USADO EN EL 

DIAGNÓSTICO

• Sino enfermedad relacionada a IgG4 se 
convertiría en una “waste – basket”



LAS TECNICAS DE IMAGEN NOVEDOSAS PUEDEN SERNOS DE AYUDA 
EN LINFOMA MALT Y EN IGG4?



LAS TECNICAS DE IMAGEN NOVEDOSAS PUEDEN SERNOS DE AYUDA 
EN LINFOMA MALT Y EN IGG4?



LAS TECNICAS DE IMAGEN NOVEDOSAS PUEDEN SERNOS DE AYUDA 
EN LINFOMA MALT Y EN IGG4?



CASO CLINICO 

• DX: Linfoma de la zona marginal 1° anexo ocular  EC IVB x comp.
Partes blandas asociado a enfermedad IgG4 relacionada. (2016).

• El paciente recibió R-CHOP x 6 cursos con adecuada rpta clínica. 
Continua vivo al seguimiento.
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• 120 pts were identified

o 47 (39%) Peru

o 25 (21%) Argentina

o 21 (18%) Guatemala

o 11 (9%) Cuba

o 7 (6%) Uruguay

o 5 (4%) Paraguay

o 4 (3%) Colombia

• Median age at diagnosis was 63 years (27-93) with slight female predominance 

(51%). 

• Localized stage (I-II) at diagnosis was presented in 93 (78%) pts. 

• Gastric and ocular adnexal were the most common disease sites (n=63, 52% and 

n=25, 21%, respectively). 

• Primary cutaneous MALT was found in 8 (7%) pts. 



CÓMO NOS IDO A LATAM EN TÉRMINOS DE MANEJO DE LINFOMA MALT?

• Infectious etiology with Hp, Chlamydia psittaci and Borrelia burgdorferi were identified in 

65% (41/63), 4% (1/25) and 13% (1/8) of gastric, ocular adnexal and cutaneous MALT 

lymphoma, respectively.

• Other MALT cases had Hep C (n=2), IgG4 disease (n=3), Hashimoto thyroiditis (n=13) and 

Sjogren's syndrome (n=9). 

• Therapy patterns were heterogeneous. 

o In localized stage, watch-and-wait (n=29, 31%) and single-agent rituximab (n=22, 24%) 

were the most common frontline approaches whereas R-CHOP (n=17, 63%) was 

common in advanced disease. 

o Frontline RT alone was given to 14 (15%) pts with localized disease. Median RT dose 

was 24 Gy (4-40). 



CÓMO NOS IDO A LATAM EN TÉRMINOS DE MANEJO DE LINFOMA MALT?

• In the entire cohort, the overall response rate (ORR) to 

frontline was 95% (CR 76%). With a median follow up of 45 

months (37-55) the 4-year and median OS and PFS for the 

entire cohort was 84% and not reached (NR), and 60% and NR, 

respectively. 



Cómo nos ido a LATAM en términos de manejo de Linfoma MALT?



Cómo nos ido a LATAM en términos de manejo de Linfoma MALT?

4-year OS (93 vs 55%, p<0.01) 
4-year PFS (69 vs 29%, p<0.01) 



CÓMO NOS IDO A LATAM EN TÉRMINOS DE MANEJO DE LINFOMA MALT?

• Second line therapy was used in 35 (39%) pts. ORR to second 

line were 97% (CR 74%). The 4-year and median OS in relapsed 

pts were 71% and NR. 

• No patients received novel agents during their treatment 

course (ie BTK, clinical trial).



CONCLUSIONES

• IgG4 es una entidad que fue subdiagnosticada y el objetivo es tenerla 
presente y como sospecha de diagnóstico clínico.

• 3 factores son preponderantes en el diagnóstico: eosinofilia, 
infiltrados plasmocitarios y linfadenopatías. 

• La unidad clínica con Anatomopatología y la discusión 
multidisciplinaria son pilares en el diagnóstico y tratamiento.

• La rpta en IgG4 es excelente a corticoides, no obstante, debe ser 
valorada la coexistencia con linfomas u otras entidades.



CONCLUSIONES

• Continúa siendo un reto en LATAM la disponibilidad de exámenes, la 
uniformidad de los tratamientos, el acceso a los mismos y la 
oportunidad y participación en ensayos clínicos.
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