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Resumen

Objetivos: Describir las caracteristicas clinicas, el proceso diagndstico y el manejo terapéutico de los
pacientes diagnosticados de enfermedad relacionada con la IgG4 (IgG4-RD) en seguimiento en un
hospital de tercer nivel.

Métodos: Estudio descriptivo retrospectivo de los pacientes diagnosticados de IgG4-RD en nuestra
consulta de Enfermedades Autoinmunes y Sistémicas desde enero de 2019 hasta mayo de 2022. Se
analizaron variables clinicas, diagnésticas y terapéuticas.

Resultados: De los 2286 en seguimiento solo 9 estan diagnosticados de IgG4-RD (0,39%). El
diagnoéstico se obtuvo por biopsia en 7 de ellos (77,7%). Los corticoides fueron el tratamiento de
base en los pacientes sintomaticos (n = 7). Se consigui6 la remision en 4 de ellos (57,1%),
necesitando mantener todos ellos terapia inmunosupresora. El resultado de las distintas variables
recogidas se resume en la tabla.

Paciente 1 Paciente 2 Paciente 3 Paciente 4 Paciente 5 Paciente 6 Paciente 7 gamente Paciente 9
(S:;‘(‘)’é ‘)’dad V/59 V/60 M/57 via7 M/59 V128 V/59 V60 /55
Edad inicio ;4 53 a4 40 53 23 56 59 47
sintomas
Ptosis Aumento
Motivo de Dolor , Sindrome Dolor tamano . Dolor
- Sincope o . Cefalea palpebral p Bocio .
consulta pleuritico constitucional abdominal g glandulas abdominal
izquierda :
submaxilares
Manllfe.stacmn Dolorl . Sincope Fiebre Pancreatitis Vision Disfagia
es clinicas pleuritico borrosa s
Esputos D4 aguda Cefalea Sialoadenitis Pamcuh,tls
. Claudicacién Pérdida de Exoftalmos  recurrente (> Disnea en mesentérica
hemoptoicos - - L
; , de MMII peso izquierdo 50 crisis) dectbito
Disfonia
IgG4 sérica  Elevada Elevada  Normal Elevada Normal Elevada Elevada Elevada Normal
Pru.e h;ils. RNM Gammagrafia
radiologicas —prrqc  ppryc  PETTC PET-TC  Ecografia  TC PET-TC
Ecoendoscopia RNM/TC
PET-TC PET-TC
Nefrectomia y
Biopsia Masa No fibrosis . Pancreética Esfenoidal Tiroidea No Tiroidea Grasa -
pulmonar retroperitonea mesenterica
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Fibrosis

o - . - Parétidas,
Localizacion Aortitis retroperitonea Pancreatica .
Masa - .. . Masa o glandulas  Masa .
| (autoinmunitari . Tiroides . . Mesenterio
pulmonar Aortitis a tipo 1) esfenoidal salivares tiroidea
Arteria iliaca N P submaxilares
Tiroiditis
Tratamiento GC GC GC GC GC
MTX GC MTX AZA GC Rituximab No No CFF
Rituximab TocilizumabMTX AZA
Y o . . Remision
Evolucion Remision ~ Remision  Remisién Crisis . parcial . ... Recidiva Crisis
actual (continua GC (continua recurrentes mas ) Asintomatico Asintomatico _ .
) dosis bai ituximab 1 (mantiene reciente recurrentes
Continua GC osis bajas) rituximab) eves GC y MTX)
GC:
glucocorticoides
; MTX:
metotrexato;
AZA:
azatioprina;
CFF:
cilofosfamida.

Discusion: La IgG4-RD es una entidad infrecuente en nuestro medio. Su presentacidn clinica es muy
variable, realizandose con frecuencia el diagndstico como resultado de un hallazgo histopatoldgico.

Esta enfermedad presenta una buena respuesta al tratamiento con corticoides, si bien en ocasiones

precisa terapia ahorradora de esteroides.

Conclusiones: Menos del 1% de los pacientes en seguimiento en nuestra consulta de enfermedades
autoinmunes y sistémicas padecen enfermedad relacionada con la IgG4. Los corticoides han sido el
tratamiento de eleccion en pacientes sintomaticos, precisando asociar otras terapias
inmunosupresoras para mantener la remision clinica.
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