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Resumen

Objetivos: El uso de f&rmacos antirreumati cos modificadores de la enfermedad (DMARDS) no esta bien
establ ecido en pacientes con enfermedad relacionada con 1gG4 (1gG4-RD). Este trabajo pretende describir su
utilizacién en una cohorte monoceéntrica.

Métodos: Se harealizado un estudio observacional utilizando la cohorte de paciente diagnosticados de 1gG4-
RD del Hospital Vall d&#39Hebron de Barcelona. Los diagndsticos se realizaron de acuerdo con los criterios
internacionales del 2012. L os estudios anatomopatol gicos dividieron |os diagnosticos en atamente
sugestiva'y probable IgG4-RD. Los pacientes sin evidencia patol 6gica suficiente de 1gG4-RD fueron
excluidos. Se recopilaron los tratamientos recibidos por |os pacientes y se evaluaron |os resultados.

Resultados: Veinticinco pacientes fueron incluidos, 8 de los cuales (32%) eran mujeres. La edad mediana al
diagnostico fue de 50,5 afos (1QR 14). Once pacientes (44%) fueron incluidos en el grupo histol 6gico
altamente sugestivo de 1gG4-RD y 14 en el probable (54%). Nueve pacientes (36%) presentaron 1gG4-RD
sistémica (> 1 6rgano afectado). Los érganos mas frecuentemente af ectados fueron: retroperitoneo 8 (32%),
pseudotumor orbitario 5 (20%) y aorta 3 (12%). En cuanto al tratamiento, tres pacientes no recibieron
tratamiento por: negativa, asintomaticay diagnostico reciente. Los DMARDSs utilizados fueron: azatioprina 4
(16%, 50-200 mg/d), micofenolato de mofetilo 2 (8%, 2 g/dia), metotrexato 1 (4%) y ciclosporina A 1 (4%).
En primeralinea de tratamiento (primer episodio) diecinueve pacientes (76%) recibieron corticoides, en 3
casos (12%) conjuntamente con DMARDsY 7 (28%) cirugiaresectiva. La respuesta fue completaen 12
pacientes (48%). Diez pacientes recidivaron (40%). En segunda linea (recidiva), 7 pacientes (87,5%)
recibieron corticoides: 2 (25%) exclusivamentey 5 (62,5%) junto con DMARDs. Un paciente recibi
rituximab. Todos |os pacientes respondieron ala 22 linea de tratamiento de forma completa, excepto 2 (25%).
Del grupo con DMARDSs todos respondieron (2 parcial y 3 completa) y uno recidivo, requiriendo rituximab
gue resulté efectivo en combinacion.

Discusion: Setrata de la serie de pacientes con 1gG4-RD mas extensa reportada en Espaiia. Los
corticosteroides parecen la base de cualquier tratamiento realizado hasta el momento. Se trata de una
enfermedad con un alto indice de recidivas. La utilizacion conjunta de corticoides con DMARDSs no esta bien
estableciday no hay ensayos clinicos aleatorizados al respecto. Se dispone de escasa pero prometedora
evidencia en favor de los biol6gicos. En nuestra serie, la combinacion corticoidessDMARDs parece efectiva.
Los DMARDSs han sido utilizados con més frecuenciay de forma exitosa en casos de recidiva.
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Conclusiones: Los corticoides tienen una aceptable respuesta pero la |gG4-RD tiene una alta tasa de recidiva.
Los DMARDSs, pueden tener un papel en el tratamiento de la enfermedad, en especial de lasrecidivas. La
experienciaterapéutica en |gG4-RD es limitaday hacen falta cohortes més extensas para poder obtener
informacion mas cuidadosa al respecto.
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