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Resumen

Objetivos: Revisar la literatura para definir las manifestaciones clínicas de la Enfermedad
relacionada con IgG4 (ER-IgG4) y hacer una comparativa con los pacientes diagnosticados de ER-
IgG4 en el Hospital Universitario Miguel Servet (HUMS).

Material y métodos: Estudio observacional, descriptivo, retrospectivo y monocéntrico. A partir de las
5289 determinaciones séricas de IgG4 realizadas por los servicios de Bioquímica y Hematología del
HUMS entre el 26/05/2005 y el 19/01/2018 a un total de 3846 pacientes distintos, y tras excluir a
aquellos sujetos con valores ≤ 135 mg/dl o con información clínica insuficiente, se analizaron 245
historias clínicas de pacientes con al menos una determinación sérica de IgG4 > 135 mg/dl. Se
aplicaron los criterios de Umehara para el diagnóstico, obteniéndose una muestra final de 21
pacientes con ER-IgG4.

Resultados: Según la bibliografía consultada se trata de una enfermedad por lo general asintomática
y de carácter subagudo, ya que suele producir signos y síntomas cuando ocasiona compresión de
estructuras y órganos vecinos. La pérdida de peso es un signo precoz de enfermedad mientras que
los signos de infección como la fiebre son infrecuentes. La atopia (asma, rinitis crónica, dermatitis
atópica) está presente en algunos pacientes. Las lesiones pueden ser sincrónicas o metacrónicas y si
la afectación es multiorgánica los niveles séricos de IgG4 suelen estar más elevados. En las tablas se
detallan las manifestaciones clínicas descritas sobre esta entidad y las recogidas en nuestra
muestra.
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Afectación orgánica en los pacientes de nuestra muestra (HUMS).

Manifestaciones clínicas descritas de la ER-IgG4.

Manifestaciones clínicas de los pacientes diagnosticados de IgG4 en el HUMS.
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Discusión: Los diferentes órganos afectados en nuestra serie concuerdan con los descritos en otros
estudios. En nuestros pacientes se afectó más frecuentemente el páncreas (61,9%), los ganglios
linfáticos (33,3%) y el pulmón (23,8%). Además existe una asociación significativa entre la ER-IgG4 y
la afectación pancreática, ganglionar y retroperitoneal y se observa una tendencia a producir
colangitis esclerosante. La explicación de por qué una gran mayoría de pacientes de nuestra
muestra presenta afectación pancreática puede ser que la PAI tipo 1 es la ER-IgG4 mejor estudiada
desde que esta entidad se reconoció como independiente, lo que puede hacer que los
gastroenterólogos/internistas estén más familiarizados con la entidad y la diagnostiquen con más
facilidad. Se ha descrito en la literatura la predominancia masculina cuando el órgano afectado es el
páncreas. En nuestra muestra el 69,2% de los pacientes con PAI tipo 1 fueron varones. La
enfermedad tiende a la afectación multisistémica. Más de la mitad de los pacientes de este trabajo
con ER- IgG4 presentaron afectación de dos o más órganos (71,4%). Los resultados se asemejan a
los obtenidos en el estudio SMART (61,4%), en el estudio francés (88%) y se alejan de los obtenidos
en el español (47,3%).

Conclusiones: 1. La clínica suele ser silente y origina síntomas y signos por compresión de
estructuras. El patrón de afectación es en la mayoría de los casos multisistémico. 2. La ER-IgG4 en
nuestra muestra de pacientes afecta predominantemente a varones mayores de 50 años, cursa con
afectación multiorgánica y se asocia significativamente con las localizaciones pancreática,
ganglionar y retroperitoneal.


