Doenca Relacionada a IgG4 Manifestando-se com Fibrose Retroperitoneal e
Insuficiéncia Renal: Um Relato de Caso
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Fundamentagao tedérical/lntroducao: A doencga relacionada a 1IgG4 é uma condi¢ao
imunomediada que compreende um conjunto de desordens que compartilham da
mesma fisiopatogenia e que nao eram reconhecidas no passado como entidades
associadas. Apresentam caracteristica fenotipicas que, muitas vezes, simulam tumores,
com presenca de infiltrado contendo clones de linfoplasmdcitos 1gG4 positivos € uma
evolugao para fibrose, comumente descrita, ao exame histopatolégico, como padrao
estoriforme. Com isso, evoluem com repercussdes clinicas, que podem ser muito
graves, cujas manifesta¢cdes dependem do sistema orgénico acometido.

Objetivos: Relatar um caso de paciente que se apresenta com massa retroperitoneal
com compressao vascular e de vias urindrias. Ressaltar a importancia do diagndstico
diferencial, em especial com neoplasias malignas, e do reconhecimento da doenca
visando o rapido inicio da terapia imunossupressora.

Delineamento e Métodos: Relato de caso desenvolvido a partir de informacgdes obtidas
em revisdo de prontuario, entrevista com o paciente, registros de exames
complementares e revisao da literatura.

Resultados: Mulher branca, 60 anos, se apresenta com dor em flanco direito de inicio
insidioso quando foi submetida a tomografia computadorizada que revela lesao
expansiva e infiltrativa sélida comprometendo o retroperiténio pélvico e promovendo
encarceramento dos vasos iliacos internos direitos, além de redugao de volume renal
com afilamento da cortical e hidronefrose deste lado. Bidpsia da lesdo revela tecido
fibroadiposo com proliferacdo de fibroblastos associado a infiltrado inflamatério
mononuclear e eosindfilos. Estudo imuno-histoquimico demonstra imunopositividade
com os anticorpos anti-IgG e IgG4, concluindo-se tratar-se de fibrose retroperitoneal
relacionada a 1gG4 (FRIgG4). Iniciado prednisona em dose imunossupressora e,
posteriormente, azatioprina. Porém, progride com hemoptise e insuficiéncia renal, sendo
indicado terapia anti-CD20 com rituximabe. Apds diversas complicagdes inerentes ao
paciente critico, evolui ao 6bito.

Conclusdes/Consideragoées Finais: O caso acima ressalta a importancia do
diagndstico diferencial de lesdes expansivas retroperitoneais, em especial quando ha
compressao de estruturas e orgdos vitais como grandes vasos e vias urinarias. A
FRIgG4 é uma condicdo mais rara, mas sempre deve ser considerada em tais
circunstancias e seu tratamento, com base na imunossupressao, deve ser iniciado de
imediato, reduzindo, dessa forma, complicagées relacionadas a doenca.
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