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Resumen

Objetivos. Describir datos epidemiol 6gicos, antecedentes patol 0gicos, caracteristicas clinicas, inmunol gicas
y anatomopatol dgicas de |os pacientes con diagnostico de enfermedad asociada aigG4.

Material y métodos. Revision de 10 casos en el Hospital Universitario Parc Tauli entre 2010-2019 con
enfermedad asociada aigG4. Se definié en pacientes con correlacion de los hallazgos clinicos y analiticos
sugestivos con biopsia compatible.

Resultados: Se recogieron 10 pacientes, 8 varonesy 2 mujeres, con una edad media al diagnostico de 57,3
anos (42-73). Como enfermedades previas destacaron artritis psoriasica 2 (20%), tabaquismo 7 (70%),
dislipemia 6 (60%), diabetes mellitus 3 (30%). Se objetivo afectacion de un solo 6rgano en 4 casos (40%)
siendo la media de 6rganos afectados 2,3 (1-5). La afectacion predominante ha sido retroperitoneal 6 (60%),
glandulas salivales 3 (30%), sistema orbitario 2 (20%), tiroides 2 (20%), ganglios linféticos 2 (20%), y
pulmonar 2 (20%). Menos frecuentes fue la afectacion de glandula lacrimal, adrtica, pancreética, rena y
urogenital con e 10% cada uno. Un 40% de |os pacientes presentaron una determinacion de igG4 sérica
elevada (> 135 mg/dl). El 90% se obtuvieron através de biopsia quirargica. Los tejidos analizados fueron
retroperitoneales en el 50%, glandulas salivales 20% y de pancreas, rifion y senos paranasales en el 10% cada
uno. 3 de los pacientes (30%) requirieron cirugia, 2 con afectacion de 1 solo 6rgano respuesta completa. De
nuestra cohorte, 8 pacientes (80%) iniciaron tratamiento con corticoterapia, |0s cuales tuvieron una buena
respuestainicia pero el 75% (6 pacientes) requirieron afadir tratamiento con inmunosupresores (1
metotrexate, 2 azatioprinay 3 micofenolato de mofetil). No objetivamos mortalidad hasta |a fecha en nuestra
serie.

Conclusiones. Mayormente |os pacientes presentaron afectacion multiorganica, siendo laretroperitoneal la
mas frecuente. El 60% presentaron valores de 1gG4 inferiores a 135 al diagnostico. De |os pacientes con
afectacion de 1 solo 6rgano (40%) todos presentaron respuesta completa a tratamiento con cirugia o
inmunosupresor, y solo 1 (10%) esta con tratamiento de mantenimiento con inmunosupresor (AZA). Delos
pacientes tratados con farmacos biol 6gicos (2 pacientes) el 100% tenian afectacion de 2 0 mas 6rganos.
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