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Resumen

Objetivos: Revisar la literatura para definir las manifestaciones clinicas de la Enfermedad
relacionada con IgG4 (ER-IgG4) y hacer una comparativa con los pacientes diagnosticados de ER-
IgG4 en el Hospital Universitario Miguel Servet (HUMS).

Material y métodos: Estudio observacional, descriptivo, retrospectivo y monocéntrico. A partir de las
5289 determinaciones séricas de IgG4 realizadas por los servicios de Bioquimica y Hematologia del
HUMS entre el 26/05/2005 y el 19/01/2018 a un total de 3846 pacientes distintos, y tras excluir a
aquellos sujetos con valores < 135 mg/dl o con informacién clinica insuficiente, se analizaron 245
historias clinicas de pacientes con al menos una determinacion sérica de IgG4 > 135 mg/dl. Se
aplicaron los criterios de Umehara para el diagndstico, obteniéndose una muestra final de 21
pacientes con ER-IgG4.

Resultados: Segun la bibliografia consultada se trata de una enfermedad por lo general asintomatica
y de caracter subagudo, ya que suele producir signos y sintomas cuando ocasiona compresion de
estructuras y 6rganos vecinos. La pérdida de peso es un signo precoz de enfermedad mientras que
los signos de infeccion como la fiebre son infrecuentes. La atopia (asma, rinitis crénica, dermatitis
atopica) estd presente en algunos pacientes. Las lesiones pueden ser sincronicas o metacronicas y si
la afectacion es multiorgénica los niveles séricos de IgG4 suelen estar mas elevados. En las tablas se
detallan las manifestaciones clinicas descritas sobre esta entidad y las recogidas en nuestra
muestra.


https://www.revclinesp.es

Afectacion organica

Bun érgano
B Dos o mas drganos

Afectacion organica en los pacientes de nuestra muestra (HUMS).

ORGANO CLINICA
Orbita Exoftalmos, dificultad en la movilidad, fumefaccion
Glandula Sindrome de Mikulicz, sindrome seco, umor de Kitnner
lagrimal/salival ' '

Dolor abdominal, pérdida de peso, iclencia obstructiva, intolerancia a la
Péncreas/Via billar glucosa, pancrealitis autoinmune, colangitis esclerosante

Higado letenicia, elevacitn de enzimas hepalicas, hepalitis autoinmune
Pulmoén/Pleura/ Disnea, tos seca, pseudotumor inflamatorio, neumonitis intersticial,
Mediastino pleuntis, nddulos pulmonares, mediastinitis, masa mediastinica

Retroperitoneo/Via Dolor lumbar, dolor abdominal bajo, disuna, edema de extremidades,
urinaria’/Mesenterio  edema escrotal, hidronefrosis, enfermedad de Ormond, mesentents

Proleinuna, hematuna, elevacion de  creabinina, nefnlis

Rifion tubulointersticial, hipocomplementemia, glomerulonefritis
Ganglios linfaticos  Aumenlo del tamafio ganglionar
_AortalArterias Penaortitis, periartentis, aneunsma adrtico inflamatonio
Tiroides Tiroiditis de Riedel, troidiis de Hashimoto
Otros ¢ o8 Paguimeningitis, pseudolinfoma cutédneo, pencarditis, prosiatitis, masa

mamana, colecistitis esclerosante, hipopituitansmo, hiposmia, efc,

Manifestaciones clinicas descritas de la ER-IgG4.

L] L FUSIH FRUOBAH
ORGANC ASC 18 5
Pancreas 2 11 0 13 (61,9%) 69,2%
Ganglios 2 b 0 7 (33,3%) 71.4%
Pulmén 1 4 0 5(23,8%) 60%
Via biliar 1 3 0 4 (19,0%) 100%
 Higado 0 4 0 4 (19,0%) 50%
Retroperitoneo 1 0 1 2 (9,5%) 50%
Gl. submandibular 0 2 0 2(9,5%) 50%
Glandula lagrimal 0 2 0 2 (9,5%) 50%
Corazén 0 1 0 1(4,8%) 100%
Rifién 1 0 1 1/(4,8%) 50%
Mesenterio 0 0 1 1(4,8%) 100%

Manifestaciones clinicas de los pacientes diagnosticados de IgG4 en el HUMS.



Discusion: Los diferentes érganos afectados en nuestra serie concuerdan con los descritos en otros
estudios. En nuestros pacientes se afecté mas frecuentemente el pancreas (61,9%), los ganglios
linfaticos (33,3%) y el pulmon (23,8%). Ademas existe una asociacién significativa entre la ER-IgG4 y
la afectacion pancreatica, ganglionar y retroperitoneal y se observa una tendencia a producir
colangitis esclerosante. La explicacién de por qué una gran mayoria de pacientes de nuestra
muestra presenta afectacion pancreatica puede ser que la PAI tipo 1 es la ER-IgG4 mejor estudiada
desde que esta entidad se reconocié como independiente, lo que puede hacer que los
gastroenterologos/internistas estén mas familiarizados con la entidad y la diagnostiquen con mas
facilidad. Se ha descrito en la literatura la predominancia masculina cuando el érgano afectado es el
pancreas. En nuestra muestra el 69,2% de los pacientes con PAI tipo 1 fueron varones. La
enfermedad tiende a la afectacion multisistémica. Mas de la mitad de los pacientes de este trabajo
con ER- IgG4 presentaron afectacion de dos o mas érganos (71,4%). Los resultados se asemejan a
los obtenidos en el estudio SMART (61,4%), en el estudio francés (88%) y se alejan de los obtenidos
en el espanol (47,3%).

Conclusiones: 1. La clinica suele ser silente y origina sintomas y signos por compresion de
estructuras. El patrén de afectacion es en la mayoria de los casos multisistémico. 2. La ER-IgG4 en
nuestra muestra de pacientes afecta predominantemente a varones mayores de 50 afos, cursa con
afectacion multiorganica y se asocia significativamente con las localizaciones pancreatica,
ganglionar y retroperitoneal.
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