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Resumen

Objetivos: Describir las caracteristicas clinicas, prondsticas y terapéuticas de la cohorte de pacientes con
enfermedad asociada a 1gG4 en un hospital de tercer nivel.

Métodos: Se revisaron las historias clinicas de 18 pacientes, realizando un andlisis estadistico descriptivo
mediante SPSS.

Resultados: El 66,6% de los pacientes fueron varones, el 94,4% caucéasi cos, con una mediana de edad de 60
afios. Un 61,1% fueron fumadores, y el 94,4% tenian comorbilidad: factores de riesgo cardiovascular
(77,8%), tuberculosis (33,3%), neoplasias (27,8%) y cardiopatia (22,2%). La afectacion més frecuente fue la
poliadenopatica (50%), seguida de adrticalretroperitoneal (38,9%), inflamacion de cabezay cuello (27,8%) -
rinosinusitis, seudotumor orbitario, afectacion de conductos auditivos o laringea-, pancreatobiliar (27,4%),
pulmonar (22,2%) y sindrome de Mickulicz (16,7%). El 22% tuvieron otras manifestaciones; af ectacion
pericérdica (16,3%), medular (11,1%) y digestiva (11,1%). En la histologia se encontrd infiltrado
linfoplasmocitico en el 72,2% de los pacientes, fibrosis estoriforme (38,9%), flebitis obliterativa (22,2%),
1gG4 > 50 células por campo (72,2%) y cociente 1gG4/1gG > 40% en el 50%. Se encontrd aumento de |gG4
en un 27,7% (media 241 mg/dl, mediana 122 mg/dl) con I1gG total media de 1.569 mg/dl (mediana 1340
mg/dl) y un cociente |gG4/1gG medio de 0,1 (mediana 0,05). No se encontro elevacion significativa de PCR
(media 1,35 mg/dl) ni eosindfilos (100 cel/mm3). El 22,2% presentd hipocomplementemia. El 94,4% de los
pacientes recibio tratamiento con prednisona oral (mediana de dosis de 20 mg/dia al inicio), alcanzando la
dosis de 5 mg/dl en una mediana de tiempo de 11 semanasy media. El 33,3% recibieron pulsos de

metil prednisolona (dosis de 125 mg en un tercio y 250 mg en dostercios). El 44,4% recibio rituximab y el
66,6% otro inmunosupresor (38,9% metotrexato, 16,7% azatioprina, 5,6% micofenolato y 5,6%
ciclofosfamida). Respecto alos efectos adversos un 22,2% sufrieron infecciones, un 16,7% citopenias (1 caso
de neutropeniagrave) y un 5,6% sindrome de Cushing. La mediana de seguimiento fue de 42,5 meses. El
33,3% present6 resolucion completa, € 44,4% mejoria, estabilidad 16,7% y deterioro en e 5,6%. El 1gG4-
RD Responder Index medio al diagnostico fue de 8,67 (medianade 6), y a final del seguimiento de 2,61
(mediana de 2).

Conclusiones. Las caracteristicas demograficas, analiticas e histol 6gicas de |os pacientes de la cohorte
presentada son similares a las descritas en laliteratura. Destaca un porcentagje inferior de elevacion de los
niveles de 1gG4 (27,7%), probablemente relacionado con la predominancia del fenotipo de afectacion de


https://www.revclinesp.es

aortalretroperitoneo. De forma notoria se identificaron manifestaciones atipicas en un porcentaje importante
de los pacientes (22%), destacando |as af ectaciones esofagicay pericardica que consideramos importante
reportar. Ademas, es resefiable el empleo de dosis de prednisona inferiores alas descritas habituamente, en
concordancia con el protocol o terapéutico de nuestra unidad.
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