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Resumen

Objetivos: Describir los tratamientos utilizados y |a respuesta a los mismos en pacientes diagnosticados de
enfermedad relacionada con lalgG4 (IgG4-RD) en Esparia.

Material y métodos: L os datos clinicos y analiticos fueron obtenidos de |a base de datos del Registro Espafiol
de Enfermedad Relacionada con la1gG4 (REERIGG4), incluyendo 14 centros hasta abril de 2016. Se han
utilizado como medidas de efecto |a respuesta compl eta (desaparicion de sintomas y disminucion de masa
fibrética> 50%) y el 1gG4-RD Responder Index (RI)-cony sin cuantificacion de 1gG4 en sangre.

Resultados: Sesenta 'y ocho pacientes fueron incluidos en el estudio, siendo mujeres 26 (38%). La edad
mediana al diagnostico fue de 53,4 afios (1C95% 49,8-57). Treintay siete pacientes (54%) tenian un
diagndstico histol 6gico atamente sugestivo de IgG4-RD y 31 (54%) probable. En 36 casos (52,9%) la gG4-
RD afectaba a més de un tejido. Los érganos afectados fueron: retroperitoneo 22 (33%), pseudotumor
orbitario 19 (28%), senos maxilar y paranasal 16 (24%). L os tratamientos mas frecuentemente utilizados
fueron: corticoides 57 pacientes (84%); azatioprina 13 (19%); ciclofosfamida, ciclosporina, metotrexato y
acido micofendlico 2 (3%); micofenolato de mofetilo y rituximab 6 (9%); colocacion de stents 3 (4%); y
cirugia 30 (45%). Un paciente recibié radioterapia, otro tamoxifeno y otro suero autélogo tépico. El 56%
(44,68) de los pacientes experiment6 una respuesta completa. El 10% (5,20) experimentd unarecidivatras el
tratamiento y en el 16% (9,27) fall6 e tratamiento en algin momento. Las recidivas fueron siempre en
tegjidos previamente afectados. El analisis univariante muestra mas recidivas en los pacientes tratados con
ciclosporina (p = 0,02, 2 de 9 recidivas totales) y mas fracasos de tratamiento con azatioprina (p = 0,02, 6 de
14 fallos de tratamiento totales). Los RI pre-tratamiento con y sin determinacién de IgG4 en sangre fueron
8,5(7,2-9,8) y 6,0 (5,1-6,8) respectivamente. Los RI postratamiento fueron 2,2 (1,3-3,1) y 1,8 (1,2-2,4),
respectivamente. Existe una correlacion lineal (R2 = 2,34) en los valores del RI observados al principioy a
fin del tratamiento, sin negativizarse.

Discusion:LalgG4-RD es una enfermedad con tendencia ala afectacién multiorganicay recidivante. La
evidencia actual eslimitaday solo ha sido publicado un Gnico ensayo clinico con rituximab. El uso de
corticoides combinados con farmacos como micofenolato de mofetilo pueden ser un tratamiento efectivo y
han sido usados en nuestro medio. La azatioprina se ha administrado en pacientes con mas fracasos de
tratamiento, destacando su utilizacion como segundo tratamiento en 10 pacientes (77%), cosa que puede
justificar este resultado. Recientemente se ha sugerido la utilizacion del Rl como medida de actividad, pero
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alin no hasido validado. Nuestros datos sugieren que dicho indice se correlaciona con la actividad de la
enfermedad y disminuye tras €l tratamiento.

Conclusiones: L os tratamientos mas utilizados en este Registro fueron corticoides, cirugiay azatioprina.
Existe un nimero considerable de fracasos de tratamiento y recidivas. El IgG4RI se relacionacon la
actividad de la enfermedad, aun prescindiendo del dominio 1gG4 en sangre. Disponiendo de un indice de
actividad efectivo, se podran realizar nuevos estudios prospectivos més homogéneos en 1gG4-RD.
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