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Resumen

Objetivos: Analizar las caracteristicas de pacientes con enfermedad relacionada con IgG4 (ER-IgG4),
describir los patrones de afectacion y tratamientos mas empleados en nuestro centro, asi como
conocer la prevalencia y manifestaciones de la afectacion renal.

Meétodos: Se realizé un estudio observacional retrospectivo en un hospital terciario, incluyendo
pacientes con diagnostico histologico de ER-IgG4 entre 2012 y 2024. Se analizaron caracteristicas
epidemioldgicas, comorbilidades, hallazgos analiticos, localizacién de afectacion y tratamiento
instaurado.

Resultados: Se incluyeron 18 pacientes con confirmacion histoldgica de ER-IgG4 (tabla 1). La
mediana de edad al diagndstico fue 71 afnos (rango 41-81), con predominio masculino (61%). La
mayoria presentaba factores de riesgo cardiovascular y dos pacientes asociaban comorbilidad
autoinmune (polimialgia reumatica y gastritis cronica atréfica). Analiticamente, la IgG4 estaba
elevada en 8 pacientes (mediana 3 g/L; rango 1,4-132), la IgE en 7 de 12 (mediana 214 KU/L) y 3
presentaron eosinofilia (> 500 cél/mm®). Las localizaciones afectadas con mayor frecuencia fueron:
glandular y cabeza/cuello, hepato-bilio-pancreéatica y retroperitoneal/adrtica (tabla 2). En cuanto a la
afectacion renal; 6 pacientes tenian alteraciones radioldgicas sugestivas y solo en 3 casos habia
afectaciéon parenquimatosa, que incluian 1 paciente con sindrome nefrético, 1 con enfermedad renal
cronica por nefritis tubulointersticial (NTI) y 1 con fracaso renal agudo obstructivo por fibrosis
retroperitoneal, sin manifestaciones radioldgicas en los dos primeros. El cribado de proteinuria fue
incompleto: 3 pacientes no fueron evaluados y solo 7 realizaron orina de 24 horas, con proteinuria
detectada en 3 (1 en rango nefrético). Todos los pacientes que precisaron tratamiento sistémico (n =
12) recibieron corticoides. En cinco se asocié un inmunosupresor y en otros cinco, dos
inmunosupresores; el mas empleado fue rituximab (n = 6), frente a micofenolato (n = 4), azatioprina
(n = 3), metotrexato (n = 2) y ciclofosfamida (n = 1). Solo dos recibieron corticoides en monoterapia
y en dos casos se realizé inicamente reseccion quirurgica.
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Discusion: La ER-IgG4 representa un desafio diagndstico y terapéutico por su presentacion
heterogénea y multiorganica. Nuestros datos coinciden con lo descrito previamente: edad avanzada,
predominio masculino y afectacion frecuente en cabeza/cuello, region hepatobiliopancreatica y
retroperitoneo. A diferencia de la afectacion renal habitual, donde predomina la NTI, nuestra
muestra identifico un caso de cada forma de afectacion parenquimatosa descrita en la literatura. El
cribado renal incompleto sugiere un posible infradiagndstico, lo que subraya la necesidad de
establecer protocolos para su deteccion temprana. El tratamiento no esta estandarizado; los
corticoides constituyen la base terapéutica y no existen ensayos que demuestren superioridad de un
inmunosupresor sobre otro. Rituximab ha mostrado buena respuesta en publicaciones previas y fue
el agente mas empleado en nuestra cohorte.

Conclusiones: La ER-IgG4 es una enfermedad sistémica y frecuentemente multiorgéanica. Pese a su
baja prevalencia, debe investigarse la afectacidn renal incluso sin hallazgos radioldgicos. La NTI
puede no mostrar alteraciones en sedimento ni funcién renal en estadios tempranos, lo que exige
una alta sospecha clinica y una evaluacion periddica. Los consensos internacionales recomiendan
tratamiento combinado con corticoides e inmunosupresores para evitar toxicidad esteroidea y
prevenir recaidas.
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