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DESCRIPCION DEL TRATAMIENTO Y EVOLUCION

A. Fernandez, F. Martinez, G. Fraile, R. Solans, C. Lépez, B. Pinilla, A. Robles, T. Junco, J. Rables, J. Srvent, X. Ustrell, J. Callga,
M. Lépez, en representacion del Grupo de Trabajo Registro Espafiol de Enfermedad Relacionada con 1gG4 (GEAS. SEMI.
Barcelona).

Resumen

Objetivos: Describir la experiencia terapéuticay la evolucién de una serie de pacientes diagnosticados de
enfermedad relacionada con 1gG4 (1gG4-RD) en Espafia.

Métodos:. Se realizé un estudio multicéntrico retrospectivo. Los datos clinicos fueron obtenidos mediante
revision de las historias clinicas. Un protocolo clinico y una base de datos conjunta fueron creados para
constituir el Registro Espariol de Enfermedad relacionada con 1gG4. Se enrolaron pacientes de 14 centros
diferentes. Los pacientes sin evidencia patol 6gica suficiente de |gG4-RD fueron excluidos.

Resultados: Treintay cinco pacientes fueron incluidos en el estudio, 27 de los cuales (77,1%) eran hombres.
Laedad mediana al diagnéstico fue de 55 afios (RIC 29). Dieciocho pacientes (51,4%) presentaron 1gG4-RD
con maés de un érgano afectado. No hubo diferencias entre |os tratamientos recibidos por |os sujetos con
1gG4-RD localizaday los que presentaban af ectacidn multiorganica. Treinta pacientes (85,7%) recibieron
corticoides. La dosis maxima mediana fue de 60 mg/dia (RIC 30) durante 1 mes (RIC 0,25 meses). La pauta
descendente de corticoesteroides fue durante una mediana de 7,5 meses (RIC 8,5), aunque 7 pacientes
permanecieron con una dosis de mantenimiento de 5 mg/dia (RIC 5). En 17 casos (48,5%), se afiadieron
inmunosupresores (Por actividad sostenida de la enfermedad, progresion de los sintomas clinicos o recidivas
durante el descenso de corticosteroides): micofenolato de mofetilo/acido micofendlico en 6 pacientes
(17,1%), azatioprinaen 7 (20%) y ciclofosfamida, azatioprina mas metotrexato y azatioprina mas
ciclofosfamida en 1 (2,9%) paciente cada uno. Dos (5,7%) pacientes recibieron tratamiento con rituximab.
Seis (17,1%) sujetos fueron sometidos a cirugia. El seguimiento mediano fue de 22,01 meses (RIC 35,79).
Once (31,4%) pacientes presentaron una respuesta completa (regresion completa de la masa/s fibréticals) y
22 (62,9%) presentaron una respuesta parcial ( 50% de regresion). Los corticoesteroides solos fueron
administrados con maés frecuencia en el grupo de respuesta completa. Ninguno de |os pacientes fue refractario
atodos los tratamientos y 12 (34,3%) presentaron recidivas. Durante el seguimiento, un sujeto (2,9%) murié
en un accidente, dos (6,1%) desarrollaron una gammapatia monoclonal de significado incierto y uno (3%)
desarroll6 un cancer de prostata.

Discusién: LalgG4-RD es una enfermedad poco frecuente y con tendencia a afectar hombres de mediana
edad. Predominantemente se trata de una enfermedad con afectacion multiorganicay, mayoritariamente se ha
realizado tratamiento con corticosteroides, tal y como propone la literatura, con una aceptable respuesta.
Destaca la utilizacién de diferentes inmunosupresores, siempre en combinacién con esteroides, en los
pacientes con mala respuesta. La cirugia reductora fue poco frecuente. Dada la buena respuesta al tratamiento
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meédico, parece indicado un abordaje inicial con farmacos, solos o en combinacion, y reservar la opcion
quirudrgica para casos refractarios. Evolutivamente cabe resaltar la ausencia de muertes directamente por
1gG4-RD vy € desarrollo, en dos casos, de gammapatias monoclonales de significado incierto.

Conclusiones. LalgG4-RD es una entidad rara en nuestro pais. El régimen de tratamiento méas comun fueron
los corticoides, iniciamente a dosis altas, seguidos por un lento descenso de dosis, con o sin
inmunosupresores. Rituximab fue e anico bioldgico utilizado. En algunas ocasiones se requirié cirugia. La
desaparicion parcial del componente fibrotico con resolucion de los sintomas sistémicos fue la evolucion mas
habitual en los pacientes tratados. No se registraron muertes debidas alalgG4-RD. Se requieren mas estudios
colaborativos para objetivar realmente la respuesta al tratamiento y la evolucion de lalgG4-RD.
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