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Resumen

Objetivos: 1. Analizar lamanifestaciones clinicas de la ER-1gG4 en una cohorte de pacientes con FRI. 2.
Describir las caracteristicas clinicas y radiol0gicas de |os pacientes con FRI. 3. Comparar dichos hallazgos
entre el grupo de pacientes con y sin manifestaciones de ER-1gG4.

Métodos: Se revisaron las historias clinicas de los pacientes diagnosticados de fibrosis retroperitoneal en
nuestro hospital desde 1995 hasta diciembre de 2012.Se diagnosticd FRI cuando los hallazgos clinicos-
radiologicos (TC y RM) eran caracteristicos y biopsia compatible. Se excluyeron las causas de fibrosis
secundarias (farmacos, tumores solidos y hematol 6gicos, infecciones, cirugiay radioterapia).En los que no se
pudo obtener muestratisular, se precisd un seguimiento clinico minimo de 2 afios para ser incluidos en €l
estudio. En cada paciente se buscé la presencia de otras manifestaciones clinicas incluidas en €l espectro de
laER-1gG4 y se revisaron las biopsias para identificar hallazgos histol 6gicos compatibles. Ademas, se
recogieron los datos clinicos, analiticos, radioldgicosy evolutivos de la FRI. Los pacientes dieron su
consentimiento para participar en el estudio.

Resultados: Se incluyeron 20 pacientes, 18 eran varones (90%). La edad media al diagnéstico fue 52,4 afios
(rango 33-78 afos). Lamediaen € retraso diagnodstico de 5,5 meses (rango 1-12 meses). Lamediade
seguimiento fue 127,32 meses (rango 24-366). La presentacion clinica més frecuente fue dolor lumbar en el
60% (n = 12), un 15% (n = 3) se presentd como edemas en miembros inferiores y/o escrota y un 25% (n = 5)
como sindrome constitucional. El 70% presentaron insuficienciarenal a diagndéstico, con creatinina media de
3,4 mg/dL (rango 0,9-11,5 mg/dL). Radiol 6gicamente lalesién fue: periadrticaen el 85%, pericavay
periiliaca en el 40%, periuretera unilateral en el 30% y bilateral en el 30%. El 20% presentaron hidronefrosis
bilateral y otro 20% unilateral. Un 25% tenia atrofia renal en e momento del diagnéstico. En el 30% (n = 6)
Se encontraron otras manifestaciones clinicas del espectro de la ER-1gG4 (ademas de la FRI):2 pacientes con
2 manifestaciones:1 pseudotumor orbitario inflamatorio y prostatitis (en un varén de 46 afos) y otro aortitisy
adenopatias. El resto tenian 1 manifestacion de ER-1gG4: 1 adenopatias, 1 aortitis, 1 pancreatitis recidivante,
1 hipofisitis. En ninguno de los casos se habian relacionado ambas entidades. Se realiz6 biopsiade lalesion
retroperitoneal en el 40% (n = 8) de los pacientes sin que se sugiriera ER-1gG4 por parte del pat6logo, en
ninguna de ellas. Sin embargo, al revisar las muestras histol gicas se encontrd un paciente mas con cambios
sugestivos de ER-1gG4. Asi pues 35% de los enfermos con FRI tenian datos de ER-1gG4.L os niveles séricos
de 1gG4 fueron normales en los 2 pacientes en gque se solicitaron, ninguno de ellos con manifestaciones de
ER-1gG4.Al comparar pacientes de FRI con ER-1gG4 y sin ellano se observaron diferencias significativas en
cuanto alaedad, sexo, ni manifestaciones radiol 6gicas.
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Discusion: Las caracteristicas clinico-radiol 6gicas de |a presente serie fueron similares alas descritas
previamente en pacientes con FRI. Al revisar detenidamente cada paciente se encontraron 7 enfermos que
presentaban datos histol gicos y/o clinicos de ER-1gG4 no sospechada previamente. Esto explica que se
solicitaran niveles séricos de 1gG4 en sdlo 2 casos. En ninguno de los pacientes se confirmo el diagnostico de
ER-1gG4 por estudio inmunohistoquimico. Como ha sido descrito recientemente, no se han encontrado
diferencias significativas entre los pacientes con posible ER-1gG4 y sin ella, en parte por €l escaso nimero de
enfermos estudiados y por no disponer de confirmacion histolégica. La ER-1gG4 se describio en el 2003y
sus manifestaciones clinicas aln no estan del todo perfiladas. Por eso, estudios como este, pueden ayudar a
los clinicos a conocer mejor esta entidad.

Conclusiones. Més de un tercio de los pacientes con FRI presentaban datos histol 6gicos u otras
manifestaciones sugestivas de ER-1gG4 que en la mayoria de |os casos no fueron sospechadas. En este
estudio, no se encontraron diferencias significativas entre |os pacientes con datos de ER-1gG4 y aquellos que
no latenian.
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