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Caso clinico

Tumor de Kittner sin relacién con enfermedad
de IgG4: reporte de un caso
Klttner tumor not related to IgG4 disease: case report

Gilberto De Jeslis Dorantes,* Esther Diana Carolina Farréez Castafieda,*
I srael Colin Hernandez,® Emiliano Jurado Castafieda

RESUMEN

Introduccion: el tumor de Kittner o sialoadenitis cronica
esclerosante (SCE) es una enfermedad poco comun de
las glandulas salivales mayores. Se caracteriza por un
aumento de volumen, usualmente de manera unilateral,
aunque también se ha reportado su presencia en glan-
dulas salivales menores con o sin una relacion con la en-
fermedad de IgG4 produciendo una infiltracion fibroinfla-
matoria en los tabiques interlobulillares, pero se conserva
Su arquitectura y en algunos casos presencia de céalculos
y células IgG4 positivas. Material y métodos: paciente
femenino de 44 afos de edad con hallazgos tomograficos
de una calcificacion de glandula submandibular izquierda,
por lo que se realiza exéresis quirirgica de la glandula
obteniendo un diagnéstico histopatolégico de tumor de
Kittner. Resultados: se continla con un seguimiento
bimestral de la paciente, actualmente sin presencia de
alteraciones en relacion con la enfermedad IgG4. Con-
clusiones: el tumor de Kittner o sialoadenitis crénica
esclerosante (SCE) en ocasiones puede ser el hallazgo
inicial o Unico de la enfermedad de 1gG4. El diagnostico

ABSTRACT

Introduction: Kattner’s tumor or chronic sclerosing
sialadenitis (CSS) is a rare disease of the major salivary
glands. It is characterized by an increase in volume, usually
unilateral, although its presence has also been reported in
minor salivary glands with or without a relationship with
IgG4 disease, producing a fibroinflammatory infiltration
in the interlobular septa, but its architecture is preserved
and in some cases the presence of stones and positive
IgG4 cells. Material and methods: a 44-year-old female
patient with tomographic findings of calcification of the
left submandibular glands, for which surgical excision of
the gland was performed, obtaining a histopathological
diagnosis of Kuttner's tumor. Results: bimonthly follow-
up of the patient continues, currently without the presence
of alterations in relation to IgG4 disease. Conclusions:
Kuttner’s tumor or chronic sclerosing sialadenitis (CSS)
can sometimes be the initial or only finding of 1gG4
disease. The timely diagnosis or the importance of ruling
out IgG4 disease is due to all the autoimmune diseases
related to it or its possible complications.
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oportuno o la importancia de descartar la enfermedad de
1gG4 es por todas las enfermedades autoinmunes rela-
cionadas con ella o sus posibles complicaciones.

Palabras clave: tumor de Kittner, sialoadenitis crénica
esclerosante, puncion aspirativa con aguja fina.

INTRODUCCION

El tumor de Kiittner o sialoadenitis cronica esclero-
sante fue descrito por primera vez por el Dr. Kittner
en 1896. Es una enfermedad de caracter inflamato-
rio, clinicamente suele manifestarse como una tume-
faccion firme de las glandulas salivales mayores,
sin descartar su presencia en glandulas salivales
menores, que a menudo imita a una neoplasia.?

Esta patologia se presenta entre la cuarta y
la sexta década de la vida, con predominio en el
sexo masculino. Puede ser asintomatica o mostrar
odinofagia.®

Se ha reportado baja incidencia en la glandula
parétida, mientras que en la mayoria de los casos se
presentan en la glandula submandibular, una teoria indi-
ca que esto se debe a que la secrecion de la glandula
submandibular es mas mucoide y menos serosa, lo
gue aumenta la probabilidad de formacién de calculos.*

Existen teorias sobre la etiologia de esta enferme-
dad como la obstruccién del conducto salival, estasis
salival, sialolitiasis, disfuncién secretora y respuesta
autoinmunoldégica.®

El tumor de Kittner se presenta como una
manifestacion de la enfermedad relacionada con
inmunoglobulina G4 (IgG4). Después del pancreas,
el area de cabezay cuello es el sitio mas comudn para
esta enfermedad. Puede afectar 6rganos en conjunto
0 en etapas posteriores a la enfermedad.®

La 1gG4 es un anticuerpo Unico en funcion,
representa entre 3y 5% de la IgG total en personas
sanas y es la subclave de IgG menos frecuente,
su desempefio en la activacion inmunitaria es limi-
tado. Su principal caracteristica es su reaccion de
intercambio de medio anticuerpo, forma facilmente
enlaces disulfuro dentro de las cadenas pesadas,
siendo estos canales inestables, lo que provoca su
separacion y su recombinacién al azar, formando
anticuerpos asimétricos con dos sitios diferentes de
combinacion de antigeno.’

La inmunoglobulina E, al igual que la IgG4, es un
anticuerpo producido por las células B y las células
plasmaticas en respuesta a un estimulo antigénico,

45

Rev Mex Cir Bucal Maxilofac. 2022; 18 (1-3): 44-49

Keywords: Kuttner tumor, chronic sclerosing sialadenitis,
fine needle aspiration.

la presencia de interleucina (IL)-4 e IL-13 induce el
cambio de clase de inmunoglobulina de otros isotipos
a IgE. Fue descrita inicialmente como «reagina»
hasta que se desarrollaron técnicas de identificacion
de proteinas. En este punto Ishizaka y colaboradores
la describieron como un antisuero con la capacidad
de bloquear la respuesta alérgica del cuerpo y llama-
ron a esta molécula «gramo E-globulina».®

La enfermedad relacionada con IgG4 se clasifica
como enfermedad autoinmune, ademas en algunos
pacientes se puede observar un nivel sérico elevado
de inmunoglobulina E (IgE) y antecedente de alergias.’

Es importante realizar un examen histolégico con
correlacion inmunohistoquimica para diferenciarla
de enfermedades como linfoma de la zona marginal
(linfoma no Hodgkin): es el linfoma mas frecuente
de las glandulas salivales y es el que posee mayor
similitud morfolégica con una sialoadenitis reactiva,
se caracteriza por proliferacion difusa de las células B
de la zona marginal de aspecto atipico. Sindrome de
Sjogren: se caracteriza por xeroftalmia y xerostomia
asi como por un aumento de volumen transitorio de
la glandula salival, a diferencia de la sialoadenitis
asociada a IgG4, carece de niveles séricos y tisulares
elevados de IgG4. Lesion linfoepitelial benigna:
ocasionalmente se asocia con sindrome de Sjogren,
se caracteriza por numerosas lesiones linfoepiteliales
gue consisten en proliferacion de células epiteliales
con formacion de islas linfoepiteliales y dilatacion
quistica de células periféricas.***

Histologicamente la SCE se caracteriza por
presentar fibrosis periductal, infiltrado linfocitico
denso, traccion con foliculos linfoides, pérdida de
acinos y ocasionales esclerosis.*?

Seifert y Donath clasifican el tumor de Kittner en
cuatro etapas: infiltracion linfocitica alrededor del
conducto de la glandula salival (etapa 1); infiltracion
linfocitica difusa y fibrosis periductal grave (etapa 2);
infiltracion linfocitica prominente, atréfica parenqui-
matosa y esclerosis periductal (etapa 3); pérdida de
parénquima marcaday esclerosis (etapa 4). El reporte
histopatolégico demostré una etapa 1 cuyo diagndstico
es compatible con sialoadenitis esclerosante focal.***
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Debido a sus caracteristicas clinicas, se recomienda
el empleo de puncion aspirativa con aguja fina (PAAF).
Este método se utiliza para evaluar neoplasias de las
glandulas salivales, ya que representa un riesgo minimo
para el paciente. Las caracteristicas citoldgicas puncion
aspirativa con aguja fina del tumor de Kittner tienen
bajo o moderado grado de celularidad, pero se han
documentado algunos casos en cuya muestra citolégica
no se ha podido descartar una neoplasia, siendo ésta
poco efectiva. Se han reportado casos donde el estudio
ha dado falso positivo, esto se da principalmente en
patologias que poseen bajo grado celular.*>*’

Figura 1: Vista caudocefalico donde se observa discreto au-
mento de volumen en la glandula submandibular izquierda.

PRESENTACION DEL CASO

Paciente femenino de 44 afios de edad, la cual
en abril de 2021 presentd aumento de volumen a
nivel submandibular izquierda. Al inicio del padeci-
miento refirid6 «resequedad de la boca», siendo asi
catalogada clinicamente como xerostomia cronica
(Figura 1).

Los antecedentes crénico-degenerativos y alérgi-
cos fueron negados. Estudios de laboratorio sin alte-
racion alguna. Por su parte, los estudios de imagen
en la tomografia axial en tres cortes revelaron zonas
hiperdensas a tejido 6seo en regién submandibular
izquierda sugerentes de calcificacion de la glandula
submandibular ipsilateral (Figura 2).

Figura 3: Exposicion de glandula submandibular izquierda
mediante abordaje submandibular.

Figura 2: Tomograffa en corte axial, coronal y sagital en la cual se observa a la altura de borde mandibular zona isodensa a
tejido 6seo del lado izquierdo de 4 cm de didmetro.
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Figura 4: Fotografia macroscopica de la pieza quirdrgica co-
rrespondiente a gldndula submandibular izquierda. Al corte
presentd resistencia revelando una calcificacion (flecha).

Figura 5:

Fotografia microscépica a
200x de espécimen de
glandula submandibular
izquierda. A) Se destaca

la importante fibrosis y

en B) la sustitucion del
parénquima glandular por
infiltrado linfoplasmocitario
asf como fibrosis periductal.

Previamente se realiz6 en nuestra paciente una
biopsia por aspiracién con aguja fina, obteniendo
células linfoepiteliales entremezcladas con células
acinares y tejido fibroso sin presencia de malignidad.

Se inicid protocolo quirdrgico mediante abordaje
submandibular izquierdo, diseccion por planos para
posteriormente lograr la sialoadenectomia total de
la glandula submandibular izquierda. Por dltimo, se
procedio al afronte de la herida y se remitio la pieza
quirdrgica a anatomia patoldgica (Figura 3).

Descripcion macroscopica. Se reportod glandula
submandibular con un tamafio aproximadamente 4.5
x 3.0 x 2.1, de forma ovalada, superficie lobular con
depresiones o pliegues y de una coloracion predo-
minantemente de color café oscuro. La consistencia
fue reportada como firme. Posterior a la tintura total
se realizaron cortes representativos para el analisis
histopatolégico (Figura 4).

Descripcion microscopica. En los distintos cortes
histolégicos examinados se observé predominio
de acinos glandulares seromucosos, los cuales
mostraron atrofia de moderada a severa. Estos se
encontraban separados por septos fibrosos gruesos
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Figura 6: El tejido duro en la glandula se observé baséfilo
con lineas de incremento consistentes con sialolito.

asi como sustitucion del parénquima glandular por
infilirado inflamatorio crénico de predominio linfo-
plasmocitario. Llamé especial atencién la importante
fibrosis periductal caracteristica (Figura 5).

El diagnéstico histopatologico fue consistente
con sialoadenitis esclerosante crénica. Debido a lo
anterior, se realizo tincién de inmunohistoquimica con
la técnica de peroxidasa con el anticuerpo IgG4, el
cual fue negativo sugiriendo un tumor de Kittner no
asociado con enfermedad IgG (Figura 6).

Por el resultado del reporte histopatolégico y su
probable relaciéon con la enfermedad IgG4 se realiza
una combinacion de estudios radioldgicos e histopa-
tolégicos descartando este padecimiento como sus
posibles complicaciones.

DISCUSION

La enfermedad relacionada con la inmunoglobulina
G4 es una afeccion fibroinflamatoria inmunomediada.
Este concepto fue introducido en 2001 por Hamano
y colaboradores en pacientes con pancreatitis auto-
inmune, que mostraron niveles séricos elevados de
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IgG4, su etiologia aun no esta clara al ser una entidad
relativamente nueva,; sin embargo, se han descrito
algunos factores que podrian influir en la presencia
de esta enfermedad, Kawa y su equipo informaron
gue los haplotipos, que son antigenos de histocom-
patibilidad (HLA), HLA-DRB1*0405, HLA-DRB1*0401,
Se asociaron con pancreatitis autoinmune tipo 1 en
la poblacién japonesa, mientras que en la pobla-
cion coreana se encontrd que los haplotipos HLA-
DQB1*0202, HLA-DRB1*0701 estaban asociados a
pancreatitis autoinmune tipo 1. Un estudio reciente en
los Paises Bajos encontré mayor exposicion a sustan-
cias ocupacionales entre la enfermedad relacionada
con IgG4 durante su vida, incluidos solventes y polvos
metalicos. Se presenta de manera mas comun en
hombres de mediana edad y ancianos. La pancreatitis
autoinmune tipo 1, la fibrosis retroperitoneal y la nefri-
tis tubulointersticial relacionada con IgG4 se observan
méas cominmente en hombres, mientras que la afec-
tacion de la cabeza y cuello (tiroiditis, sialoadenitis,
dacrioadenitis) es mas comun en mujeres.*®

Para el diagnGstico preoperatorio es necesario
utilizar técnicas auxiliares como PAAF, aunque se
han documentado algunos casos cuya muestra citolo6-
gica presenta células linfoides, de neutréfilos y acinos
ductales, no se ha podido descartar una neoplasia,
siendo ésta poco efectiva, pero por protocolo prequi-
rdrgico, en nuestra paciente al realizar esta biopsia
se obtuvieron células linfoepiteliales entremezcladas
con células acinares y tejido fibroso.*°

Naz y colaboradores realizaron un estudio obser-
vacional retrospectivo que involucré 187 casos de
tumefaccion de glandulas salivales, los resultados
del estudio mostraron una sensibilidad de 68.5% vy
especificidad de 91%. Después de revisar el sesgo de
verificacidn se encontr6 una precision diagnostica de
83.8%, hubo dos casos de diagndstico falso negativo.*

Nanday colegas realizaron un estudio que incluyé
127 pacientes, dos casos resultaron acelulares, la
especificidad y sensibilidad del estudio fue de 86.48'y
84.6% respectivamente, se han reportado problemas
diagndsticos en PAAF de las glandulas salivales, tal
como el diagnéstico de una neoplasia quistica, ya
gue posee bajo grado de celularidad.®

Brennany colaboradores llevaron a cabo un estudio
retrospectivo donde realizaron 174 PAAF por sospe-
cha de tumores en glandulas salivales mayores, se
reporté que 13% de las muestras iniciales era inade-
cuado o acelular. Se obtuvo un aspirado inadecuado
en mas de una ocasion en seis pacientes y no fue
posible el diagnéstico citoldgico, el estudio mostré una
sensibilidad y especificidad en la primera PAAF de 70

y 94%, y la repeticion de 84 y 93% respectivamente,
repetir la PAAF es Util en casos cuya aspiracion
inicial no aporta suficiente informacion, no se debe
confiar completamente en la relativa baja sensibilidad
de este estudio, se recomienda combinar con otras
investigaciones y juicio clinico.'’

Takano y su equipo mencionan en su estudio
de cohorte retrospectiva que la tomografia axial
computarizada (TAC) se utiliza regularmente como
auxiliar de diagnéstico para la deteccién de tumores
y para determinar la extension de la enfermedad.
La TAC muestra un agrandamiento de la glandula
comprometida asi como una o mdltiples zonas de
hiperdensidad a consecuencia de la calcificacion de
la glandula, por lo general cerca del conducto salival
como en la tomografia de nuestro caso, que revelaba
un &rea hiperdensa a tejido éseo sugerente de un
sialolito de gran tamafio, aunado a la importante
xerostomia que referia la paciente, coincidiendo con
un probable diagnéstico de sialolitiasis crénica.®?

El tumor de Kittner o SCE se presenta en adultos
de mediana edad, los cuales suelen tener antece-
dentes de inflamacion unilateral en el cuello y en
ocasiones dolor localizado dentro de un periodo de dos
a nueve meses, se manifiesta con mas frecuencia en
la glandula submandibular izquierda, similar a nuestro
caso en cuanto a edad y tiempo de evolucion.?

Se han reportado casos de relacion con enfermedad
asociada con la 1gG4 en estudios realizados principal-
mente en Asia. Peuraharju y colaboradores evaluaron
la incidencia de SCE y su relacion con la enfermedad
relacionada a IgG4 en la poblacion finlandesa, en
este estudio se demostré escasa relacion entre el
tumor de Kuttner y la enfermedad relacionada con
IgG4, se documentaron dos casos en los cuales uno
tenia antecedente de dacrioadenitis relacionada con
IgG4, mientras que en 49 casos de SCE no demostro
relacion con la IgG4. Mulholland y colegas realizaron
una busqueda en PubMed y Embase adjuntando infor-
mes de casos, investigaciones originales y articulos
de revision publicados entre 1964 y 2014, donde se
abordd como tema principal la relacion de la IgG4
con afectaciones en cabeza y cuello. La mayoria de
los casos incluidos fueron en Asia, mientras que sélo
13.4% provenia fuera de Japon. Se ha demostrado
gue esta enfermedad se ha presentado en todas las
etnias, pero es mas comun en personas de origen
japones o con ascendencia asiatica.®*

Este grupo de enfermedades cronicas, fibroin-
flamatorias de etiologia desconocida pueden ser
desencadenadas por factores alérgicos, autoinmu-
nes y genéticos. La pancreatitis autoinmune es la
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representacion mas comun de este grupo, mientras
que la zona de la cabezay cuello es el segundo sitio
mas comun donde se manifiesta. Las caracteristicas
de estas enfermedades son similares, presentan
aumento de 1gG4 sérica, formacidn de infiltraciones
de células plasmaticas y fibrosis de los 6rganos
afectados. Por lo que posteriormente al reporte
histopatolégico de tumor de Kittner se solicitaron
estudios complementarios de 1gG4 asi como TAC
abdominal para descartar patologias como una
pancreatitis autoinmune, siendo éstos negativos.®

CONCLUSIONES

El tumor de Kittner es una enfermedad poco
frecuente que posee caracteristicas clinicas simila-
res a otras neoplasias. Generalmente se diagnostica
por casualidad, esto se debe a la similitud clinica
que posee con otras patologias como la sialolitiasis
crénica y a su baja frecuencia.

El diagndstico del SCE es dificil debido a que puede
confundirse con otros tumores benignos e incluso
malignos, su diagnéstico mas certero es la biopsia.

Es necesaria una vigilancia estrecha del paciente
debido a su relacién con la enfermedad IgG4, la cual
pudiera presentar varias patologias asociadas a esta
enfermedad. Actualmente son pocos los casos repor-
tados que no tienen relacién con esta enfermedad
y aunque en nuestro caso no se encontrd relacion
alguna, se continda con el seguimiento de la paciente.
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