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IF-130 - ENFERMEDAD RELACIONADA CON 1GG4: UNA ENFERMEDAD
SISTEMICA QUE SIGUE SIENDO UN RETO DIAGNOSTICO

P. Diéguez Pena, B. Gimena Reyes, A. Argibay Filgueira, M. Suarez Varela, J. Fernandez Martin, M. Vazquez Trifianes, M. Freire
Dapenay A. Rivera Gallego

Unidad de Enfermedades Autoinmunes Sistémicasy Trombosis. Complexo Hospitalario Universitario de Vigo. Vigo (Pontevedra).

Resumen

Objetivos. Analizar las caracteristicas de los casos de enfermedad relacionada con 1gG4 (ERIgG4) seguidos
en una consulta especifica de Medicina Interna, desde el afio 2013.

Material y métodos: Estudio descriptivo, retrospectivo, mediante larevision de historias clinicas. Se
recogieron las caracteristicas epidemiol dgicas, forma de presentacién, entidades relacionadas, estudios de
laboratorio y de imagen, asi como tratamiento y evolucion, de los casos de ERIgG4. Seincluyeron todos
aquellos pacientes diagnosticados mediante biopsia, siguiendo |os criterios anatomo-patol 6gicos de consenso
internacionales de 2012. Se excluyeron los posibles casos de ERIgG4 cuando no se disponia de biopsia o no
cumplian los criterios anteriormente citados.

Resultados: Se identificaron ocho pacientes con cuadro clinico, histolégico y de laboratorio caracteristicos de
ERIgGA4. El 87,5% eran varones con una edad media al diagnéstico de 66 + 11 afios (48-80). El 87,5% de los
casos fueron derivados de consultas especializadas de otros servicios, fundamentalmente quirdrgicos.
Urologia 25% (hidrocele y retencion urinaria), Cirugia General 25% (ictericia obstructivay tumoracion en
antebrazo), Cirugia Vascular 25% (aneurisma de aorta abdominal), Cirugia Cardiaca 12,5% (aneurisma de
aorta ascendente) y Neurologia 12,5% (paquimeningitis hipertréfica). La afectacién organicafue la siguiente:
vascular 87,5% (6 aorta, 1 venas pulmonares), retroperitoneo 75%, renal 37,5%, pancredtica 12,5%, sistema
nervioso central 12,5%. Se constaté afectacion organica aislada en solo un paciente (pancreatitis
autoinmune). Dos pacientes tenian antecedente de neoplasia previa: célulasrenalesy prostata. Las pruebas de
imagen realizadas para el diagnostico fueron TC, RMN o PET (62,5% cada una). LalgG4 séricase
determind en todos los casos, pero solo en el 37,5% de | os pacientes estaba elevada (valor medio 188 + 38
mg/dL ((152-266), (punto de corte utilizado 135)). Los hallazgos histol 6gicos fueron infiltrado
linfoplasmocitario en 6 casos (75%) con flebitis obliterante en 5 de ellas, patrén estoriforme de fibrosisen e
50% y ratio 1gG4/1gG > 40% en el 75% de las muestras. El 75% de |os pacientes recibieron tratamiento con
corticoides por viaoral persistiendo lamitad con tratamiento de mantenimiento (prednisonaentre5y 7,5
mg/dia) alos 12 meses. En la evolucion se constat6 reduccion en més del 50% del tamafio de las masas en €l
37,5% de los casos tratados. En el 25% hubo una recaida (misma localizacion de inicio) tras suspension de
corticoide. S6lo en un caso se introdujo un segundo farmaco por falta de respuesta a prednisona (rituximab).
Un 25% no recibi6 tratamiento alguno por compromiso predominantemente fibrotico.

Discusion: La ERIgG4 es unaentidad de reciente descripcion, caracterizada por laformacion de lesiones
fibro- inflamatorias, en practicamente cualquier érgano, con unas caracteristicas histol6gicas en comin y una
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respuesta favorable al tratamiento con corticoides. Acorde alaliteratura, el diagndstico de nuestros pacientes
serealizo entre la sextay séptima década de lavida, con afectacion predominante de varones. La afectacion
predominante fue vascular y retroperitoneal, sin casos de afectacion glandular. Destacar €l elevado nimero
de casos con 1gG4 sérica dentro de los rangos normales (62,5%). Las biopsias se realizaron entre |os afios
2010y 2016, siendo preciso reevaluar las realizadas en |os primeros afios para confirmar las caracteristicas
tipicas de la enfermedad. Como se ha descrito, la enfermedad respondi6, en general, a corticoides.

Conclusiones. La ERIgG4 es una entidad de reciente descripcion, cuya etiologiay fisiopatol ogia ain no han
sido aclaradas. Hasta la consecucion de unos criterios diagnosticos uniformes es preciso un ato indice de
sospechay una estrecha comunicacion con el patdlogo para su correcta identificacion y manejo.
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