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Resumen

Objetivos: Las manifestaciones clínicas clásicas de la Enfermedad relacionada con IgG4 (IgG4-RD)
han sido agrupadas en cuatro fenotipos distintos, de acuerdo a nuevos criterios diagnósticos.
Presentamos cinco casos observados en nuestro servicio de Medicina Interna en los últimos cuatro
años, revalorados con los criterios diagnósticos propuestos en 2019 por la American College of
Rheumatology (ACR) y la European Alliance of Associations for Rheumatology (EULAR).

Métodos: Las características clínicas y los datos de laboratorio más relevantes se recogen en la
tabla. De los cinco casos estudiados, tres son hombres y dos mujeres. La mediana de edad fue de
63,8 años (rango 47-85). Los diagnósticos fueron: tiroiditis de Riedel/fibrosis retroperitoneal (caso
1), mesenteritis esclerosante (caso 2), periaortitis asociada a fibrosis retroperitoneal (caso 3),
fibrosis retroperitoneal aislada (caso 4) e IgG4-RD como hallazgo incidental tras la biopsia de un
ganglio inguinal (caso 5). En el caso 1, fue diagnosticada de fibrosis retroperitoneal luego de un
episodio de hidroureteronefrosis izquierda. En el caso 2, fue valorado en urgencias por dolor
abdominal agudo, con diagnóstico de mesenteritis esclerosante secundario a IgG4-RD tras la
realización de una tomografía axial computarizada (TAC) y biopsia. El caso 3, cursó con
hidroureteronefrosis derecha secundaria a masa fibrosante ureteral con extensión periaórtica, con
biopsia compatible. El caso 4, consultó en urgencias por dolor abdominal difuso y vómitos. En la TAC
se observó proceso fibrosante con extensión preaórtica a nivel de la vena renal con atrapamiento de
ambos uréteres y biopsia compatible. El caso 5 fue diagnosticado de forma incidental tras realizar
biopsia de un ganglio inguinal izquierdo para descartar extensión de enfermedad neoplásica en un
paciente intervenido de condrosarcoma acetabular un año antes.

Resultados: La mediana del tiempo de evolución hasta el diagnóstico fue de 1,6 años (rango 0,5-2).
La presentación clínica fue variable, desde un cuadro asintomático hasta afectación multiorgánica
(80%). Dentro de los síntomas más comunes destacaron la lumbalgia y dolor abdominal difuso,
mientras que a nivel de la exploración física solo se objetivó un nódulo tiroideo palpable en uno de
los casos. En los datos de laboratorio la elevación de IgG4 se observó en el 60%, sin alcanzar el
doble del valor normal en ninguno de los casos. El diagnóstico se realizó siguiendo los criterios
establecidos para su estudio según la ACR/EULAR en 2019 con una puntuación mayor o igual a
veinte. En uno de los casos no fue necesaria la biopsia para establecer el diagnóstico. De los casos
biopsiados, en el 60% se encontró el patrón estoriforme clásico. En todos los casos, tras seguimiento
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estrecho y tratamiento precoz con corticoides se logró la remisión de la enfermedad.

Resumen de las variables clínicas, analíticas y respuesta terapéutica de los casos reportados
 Caso 1 Caso 2 Caso 3 Caso 4 Caso 5

Edad/Sexo 47 años/Mujer 64
años/Hombre 85 años/Mujer 63

años/Hombre
60
años/Hombre

Clínica
Cervicalgia,
dolor
abdominal,
lumbalgia

Dolor
abdominal Lumbalgia, Fiebre Lumbalgia Asintomático

Nivel
plasmático
de IgG4

Normal Normal No realizado 144 mg/dL Normal

Biopsia Sí Sí Sí No Sí
Puntuación
según
criterios
ACR/EULAR
2019

21 21 20 23 13

Diagnóstico
Tiroiditis de
Riedel-fibrosis
retroperitoneal.

Mesenteritis
esclerosante.

Periaortitis/fibrosis
retroperitoneal.

Fibrosis
retroperitoneal
.

Adenopatía
inguinal
secundaria a
enfermedad
relacionada con
IgG4.

Tratamiento

Prednisona 30
mg (2 años) +
Tamoxifeno (3
años).

Prednisona 30
mg + MTX. Prednisona 50 mg. Prednisona 60

mg.
prednisona 40
mg Durante 1
mes.

Posteriormente
3 años con
azatioprina.

Posteriormente
prednisona 10
mg semanales
los últimos 2
años.

7,5 mg al día
durante 1 año.

7,5 mg al día
durante 1 año.

Posteriormente
con 7,5 mg día
por 6 meses.

Evolución

Remisión
clínica.

Remisión
clínica y
radiológica de
las lesiones a
los 6 meses en
PET-TC,
aunque se
detecta
captación en
cadera
derecha.

Intervenida
inicialmente con
catéter doble J.
Remisión clínica a
los 2 años de
seguimiento.
Persistencia de
fibrosis
retroperitoneal en
la actualidad.

Remisión
clínica durante
seguimiento a
un año.
Persistencia de
fibrosis
retroperitoneal
en la
actualidad.

Enfermedad
estable. No ha
presentado
otras
manifestaciones
clínicas en 6
meses de
seguimiento.

Persistencia
radiológica de
fibrosis en
retroperitoneo.
Resolución
fibrosis tiroidea
a 3 años de
seguimiento.

Discusión: Estos criterios definidos por los investigadores han sido creados considerando solo a los
órganos más comúnmente afectados mejorando su especificidad a expensas de una sensibilidad
menor, por lo que extrapolar sus resultados a nuestra práctica clínica habitual debe realizarse con
precaución.

Conclusiones: No es habitual ni imprescindible realizar un diagnóstico de esta enfermedad en base a
los estudios serológico e histopatológico de las lesiones. Destaca en todos los casos la buena
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respuesta a tratamiento con corticoides.
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