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Resumen

Objetivos. Describir las caracteristicas clinico-epidemiol dgicas de 3 pacientes con afectacion orbitaria por
ER IgG4.

Material y métodos: Revision de la historia clinica de 3 pacientes con afectacion orbitaria por ER IgGR.
Recogida de datos epidemiol dgicos, analiticos, clinicos, radiol 6gicos, histopatol 6gicos, evolucion y
tratamiento.

Resultados: El 100% de los pacientes eran mujeres, edad media 52 afios, con debut como tumoracion
orbitariay una media de demora diagndstica entre el inicio de los sintomasy el diagnéstico definitivo de
30,50 meses. En 2/3 con afectacion retroorbitaria (pseudotumor inflamatorio) y en 1/3 orbitaria (infiltracion
glandulas lacrimales). En 2/3 se practicd screanning de af ectacién extraorbitaria (1/3 TC corporal total, 1/3
PET/TAC con 18*FDG). Solo se determinaron plasmablastos en sangre periféricaen 1/3 con resultado
negativo (tabla 1). Los 2 pacientes con pseudotumor inflamatorio se trataron con prednisona a dosis de 0,6
mg/Kg. En el caso 1, por respuesta parcial, se introdujo rituximab (1.000 mg/2 dosis/2 semanas, segiin
protocolo), con reduccion del componente inflamatorio, pero persistencia de lafibrosis, decidiéndose
mantenimiento con metilmicofenolato mg./12h. El paciente con afectacidn exclusivalacrimal no harecibido
tratamiento especifico (tabla 2).

Tablal
PlasmablastosN'Vd(ane
Retraso 1gG4 d o
Sexo Edad .~ " . ensangre . Afectacion visceral
diagnostico ~ =, > diagnostico
periférica

(0,05-1,25)


https://www.revclinesp.es
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Paciente

Paciente

Tabla?2

Paciente
1

Paciente
2

Paciente
3

Mujer 6? 36 meses
afios

Mujer 4? 2 meses
afos

Mujer 4‘? 8 meses
anos

Tratamiento
administrado

Prednisona 40 mg (sept
2015-actualidad).
Actualmente 5 mg

Rituximab 1.000 mg.
Dosdosis (abril 2016-
mayo 2016)

M etilmicofenolato 500

Pseudotumor inflamatorio orbitario derecho
con extension a celdas etmoidales.

S 049 Intracraneal a nivel meningeo y en lamina
cribosa

No 032 Orbita derechay lesiones pulmonares

solicitados ' (infiltrados y engrosamiento pleural)

No Pseudotumor orbitario de predominio

2,26 extraconal con afectacion del techoy grasa

solicitados extraconal externay participacion palpebral
Respuesta clinico-radiol égica. Mejoria Estudios de imagen
parcial/reduccion volumen, PET TC/TC PET/TC...
Mejoriaproptosisy diplopia. A dosis de 20 mg,

empeoramiento clinico con cefaleay limitacion de
lamirada

PET-TC: sin actividad
aotros niveles. RM
basal y de control
cada 6 meses

Mejoriadel dolor retroorbitario. Tras 6 meses,
peor respuesta incompleta por persistir limitacion
de lamirada por elevado componente fibrotico

mg c¢/12h (abril 2017-  Sin datos
actualidad)
RM de orbita. TC
No tratado - facial y senos. TC
torax. No PET
Prednisona 30 mg Respuesta parcial. Megjoriaclinicade hiposmia,  TC toraco-abdominal.
(noviembre 2016). rinorreay ptosis. Se mantiene estable RM basal de control
Actualmente 10 mgde clinicamente. Minima respuesta radiol dgica para gjuste de
prednisonaMTX o RTX (pendiente de gjuste seguin resultado) tratamiento. No PET

Discusion: Laafectacion lacrimal en laER 1gG4 se describe hasta en un 29% de |os casos, pero existe poca
bibliografia sobre |esiones retro-orbitarias con confirmacién histol égica, como en 2 de nuestros 3 pacientes.
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L a determinacion de plasmablastos en sangre periféricay € PET-TAC para busgueda de afectacion
subclinicay eleccion idonea de localizacion para biopsia solo se realizaron en 1/3 de nuestros pacientes. El
tratamiento con esteroides, con escasos estudios controlados, es el indicado, y en caso de recidiva o ausencia
de respuesta, existen estudios que avalan el uso de rituximab como en nuestra paciente nimero 1.

Conclusiones. LaER 1gG4 es una entidad de reciente descripcion y posibilidad de af ectacion multisistémica,
siendo frecuente la afectacion de glandulas lacrimales, no asi laretroorbitaria. La dificultad pararealizar
biopsias justificaria € infradiagnostico. El tratamiento con esteroides consigue remision en la mayoria de los
casos, pero hasta el 65% recidiva. Rituximab es el farmaco de 22 eleccion. La respuesta terapéutica es mejor a
mayor componente inflamatorio y menor tiempo de evolucion.
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