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Resumen

Objetivos: El objetivo de este trabajo es describir las principales caracteristicas de pacientes con
IgG4-RD, pertenecientes al registro espanol de la enfermedad.

Métodos: Se reclutan retrospectivamente pacientes con IgG4RD de 14 centros nacionales. Los
pacientes debian cumplir al menos uno de los criterios diagndsticos publicados para ser incluidos
(patoldgicos, japoneses 0 ACR/EULAR). Se recogen variables clinicas y de la biopsia. El andlisis
estadistico se realizd mediante R (version 4,3.3). Para variables cuantitativas continuas se utilizo
media y desviacion estandar (DE), en cambio para las cuantitativas discretas mediana y rango
intercuartilico (RIQ). Las variables cualitativas se expresaron con frecuencia relativa y porcentaje.

Resultados: Se incluyeron 197 pacientes de los 208 enviados al registro. La mayoria eran varones
(70,6%), con mediana de edad al diagndstico de 57,6. Los sujetos habian sido seguidos durante 7
anos (mediana). El 83% de los sujetos cumplid los criterios patoldgicos (40,7% altamente sugestivo),
el 92,7% los japoneses (18,2% definitivo, 40,1% probable y 39,1% posible) y el 68% los ACR/EULAR.
La IgG4 sérica fue superior a 125 mg/dL en un 57,3%. En cuanto a la afectacion de 6rganos, los mas
frecuentes fueron el retroperitoneo (n = 62) y ganglio linfatico (n = 62), sequidos de pancreas (n =
51) y aorta (n = 40), glandulas salivares (n = 32) y pulmén (n = 29). E1 71% presento afectacion
multiorganica. La actividad de la enfermedad al inicio fue leve-moderada, presentando un indice de
respuesta al diagnostico de 4 (mediana). Este indice disminuyo durante el seqguimiento y tras
tratamiento a 2. Los hallazgos patoldgicos tipicos fueron el infiltrado denso linfoplasmocitario
(96,6%), la fibrosis estoriforme (62,6%), la flebitis obliterativa (36,8%) y la eosinofilia (33,9%). La
media de células plasmaticas IgG4 por campo de gran aumento (CGA) fue de 62,4 (54) y la media de
ratio células IgG4/1gG fue del 0,45 (19), los criterios patoldgicos consideran una ratio por encima del
0,4 como condicion suficiente para el diagndstico. En cuanto al tratamiento, la mayoria fueron
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tratados con glucocorticoides (78,7%). Otros tratamientos fueron rituximab (30,5%), azatioprina
(18,3%) y micofenolato (14,2%). E1 55,2% de los sujetos respondieron a terapia de forma completa,
definida como IgG4-RD RI = 0, y el 29,7% parcialmente, definida como la reduccion de al menos > 1
punto de RI de IgG4-RD. El 15,2% no respondieron. Durante el seguimiento, 91 pacientes (46,9%)
recayeron dos o mas veces y 56 pacientes (28,4%) tres o mas. 20 pacientes (10,2%) evolucionaron a
exitus, siendo la sepsis la causa mas frecuente.

Enfermedad relacionada

Variables con IgG4 (n = 197)
[Género

Hombre 139 (70,6%)

Mujer 58 (29,4%)

Edad de diagnoéstico (RIQ)' 57,6 (18,5)

Hombre (RIQ)" 60,44 (18,6)

Mujer (RIQ)' 54,3 (13,5)

Tiempo de seguimiento en afos (RIQ)" 7 (7)

Etnia

Caucasica 171 (86,9%)
Hispana 20 (10%)
Norte africana/oriente medio 5 (2%)
[Organo afectado

Retroperitoneo 62 (31,5%)
Ganglio linfatico 62 (31,5%)
Pancreas 51 (25,9%)
Aorta 40 (20,3%)

Afectacion multiorganica

140 (71%)

Ratio drganos por paciente 2,3
indice de respuesta al diagnéstico (RIQ)"? 4 (6)
indice de respuesta al sequimiento (RIQ)"* 2 (3)

> 2 brotes durante seguimiento

90 (45,7%)

[Criterios diagnosticos

[Consensus® 161 (83%)
Altamente sugestivo 72 (40,7%)
[Comprehensive® 179 (92,7%)
Definitivo 34 (18,2%)
Probable 75 (40,1%)
Posible 70 (39,1%)
ACR/EULAR® 134 (68%)

IgG4 sérica > 135 mg/dL

104 (57,3%)

Hallazgos de la biopsia (n = 182)°

Infiltrado denso linfoplasmocitario

173 (96,6%)

Fibrosis estoriforme

109 (62,6%)

Flebitis obliterativa

64 (36,8%)

Eosinofilia

57 (33,9%)

Células plasmaticas IgG4 por CGA (IQR)' 46,64 (58)
Células plasmaticas IgG por CGA (IQR)' 121 (122,5)
Ratio de células IgG4/IgG (DE)’ 0,45 (0,19)
Tratamiento

Glucocorticoides 155 (78,7%)
Rituximab 60 (30,5%)




Azatioprina 36 (18,3%)
Micofenolato 28 (14,2%)
Respuesta a tratamiento

IAusencia 22 (15,2%)
Parcial 43 (29,7%)
Completa 80 (55,2%)
Exitus 20 (10,2%)
Sepsis 12 (60%)
Neoplasia 2 (10%)
Insuficiencia cardiaca 2 (10%)
Ictus, infarto agudo de miocardio, insuficiencia hepéatica y desconocido |1 (5%)
(cada uno)

|Organos biopsiados (n = 206)

Retroperitoneo 28 (13,6%)
Otros 25 (12,1%)
Nodulo linfatico 19 (9,2%)
Pseudotumor orbitario 17 (8,3%)
Pancreas 17 (8,3%)
Glandula salival 14 (6,8%)
Aorta 12 (5,8%)
Glandula lacrimal 11 (5,3%)
Seno maxilar 10 (4,9%)
Pulmodn 8 (3,9%)
Rinon 7 (3,4%)
Mesenterio 7 (3,4%)
Mediastino 5 (2,4%)
Higado 4 (1,9%)
Vesicula biliar 4 (1,9%)
Ninguno 3 (1,5%)
Pleura 3 (1,5%)
Conducto biliar 3 (1,5%)
Tiroides 3 (1,5%)
Piel 2 (1%)
Prostata 1 (0,5%)
Mama 1 (0,5%)
Arterias 1 (0,5%)
Hipdfisis 1 (0,5%)
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Conclusiones: La cohorte del registro mostré una distribucion por sexo y edad al diagnodstico similar
a otras cohortes. Comparativamente, hubo mayor afectacidon retroperitoneal y ganglio linfatico. Un
porcentaje alto de pacientes presento afectacion de varios érganos. Una gran parte de los pacientes
cumplié los criterios patologicos, japoneses y/o ACR/EULAR. El glucocorticoide fue el tratamiento
mas repetido, seguido de rituximab, con una frecuencia no poco estimable. En torno a la mitad de
los pacientes respondi6 de forma completa a tratamiento, pero tres de cada cuatro pacientes
desarrollaron al menos un brote durante el seguimiento.

(Otros autores: Xavier Solanich Moreno, Susana Mellor Pita, Joaquin Bernardo Cofifio y Belén
Gutiérrez Sancerni).
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