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Resumen

Objetivos. La enfermedad asociada a |gG4 (EA-1gG4) es un proceso inflamatorio crénico constituido por un
infiltrado linfoplasmocitario rico en IgG4. En la mayoria de los casos tiene buena respuesta alos
corticosteroides. En otros, especialmente tras retraso en €l inicio del tratamiento, progresa afibrosisy puede
asociarse con una peor respuesta. Presentamos dos casos con afectacion orbitaria, uno con respuesta
completa, y otro con respuesta parcial al tratamiento esteroideo en e contexto de mala adherencia al
tratamiento.

Resultados: Caso 1. Mujer de 31 afios que presento en 2013 diplopia, fotofobiay proptosis derecha. En la
analitica destacaba ANA 1/160 con anti-DNAds, ENA, anti-PR3, anti-MPO, RPR, anti-VIH y ECA
negativos. La RM de Orbitas evidencié engrosamiento bilateral de las glandulas lagrimalesy parotideasy de
los muscul os oculomotores extrinsecos. La biopsiade la glandulalagrimal mostro infiltrado de células
plasméticas, de ellas 126 células 1gG positivas, 61 células IgG4 (por HPF) con 1gG4/1gG de 0,48, ademas de
fibrosisy flebitis. En plasma presentaba IgG4 170 mg/dL. Seinicié prednisona (1 mg/Kg/d), obteniendo
remision total de la proptosisy normalizacion de los niveles plasméticos de 1gG4. Tras un afio, se mantiene
en remision con prednisona 5 mg/d. Caso 2. Varon marroqui de 41 afios que en 2007 fue sometido a
parotidectomiaizquierda por sospecha de neoplasia, pero la biopsia resultdé compatible con sialoadenitis
crénica. Cuatro afos después presentd diplopiay oftaimoplegjiadel 11y VI par izquierdos y neuralgia del
trigémino del mismo lado. LaRM mostro una lesion infiltrante extendida por lafosa pterigomaxilar, seno
cavernoso, seno maxilar, fosa nasal, region esfenopalatinay musculo recto externo ipsilaterales. Labiopsia
de mucosa nasal fue compatible con pseudotumor inflamatorio. Destacaba VSG de 48 mmy ANA 1/1280
con determinacion de anti-DNAds, ENA, ECA, anti-PR3 y anti-M PO en sangre negativas. Se inici6 bolus de
metilprednisolona (1 g/dia durante 3 dias) seguido de prednisona 1 mg/Kg/d en pauta descendente. La
neuralgiamejor0 y seresolvieron las paresias. Un afio después, tras cumplimiento irregular del tratamiento
esteroideo, presentd amaurosis completa derecha, recidiva de la neuralgia en los mismos territorios y
oftalmoplejiadel 111 y VI pares derechos. LaRM mostr6 una nuevalesion infiltrativa en el canal optico
derecho con afectacion del nervio Optico homolateral y las lesiones contralaterales persistian similares. En
este momento, presentaba |gG4 164 mg/dL. Las biopsias de cavum evidenciaron un infiltrado de células
plasméticas (127 células 1gG positivas, 56 células 1gG4 -por HPF- e IgG4/1gG de 0,44) con fibrosisy flehitis.
Se trat6 nuevamente con 3 bolus de metil prednisolona seguido de prednisona, ademas de bolus mensuales de
ciclofosfamida (6 bolus) y mantenimiento posterior con azatioprina. Se normalizaron los niveles de 1gG4, se
control6 la neuralgia, pero no recuperd laamaurosis. LaRM de control evidencio disminucion significativa
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de lanuevalesion en la Orbita derecha, pero la afectacion pterigomaxilar izquierda solo mejord discretamente
y e PET-TC no mostré hipermetabolismo, |o que pudieratraducir probable fibrosis en la zona.

Discusion: La afectacion orbitaria en la EA-1gG4 puede manifestarse como forma primaria o por extension a
partir de otros espacios adyacentes y puede conllevar secuelas irreversibles. Presentamos dos casos, uno es
una afectacion primitiva de la Orbita con buena respuesta a la corticoterapia, y € otro caso es consecuencia de
laextensién orbitaria a partir de lafosa pterigomaxilar contralateral y complicado con afectacion del nervio
optico. Larespuestaal tratamiento esteroideo es mas probable si seinicia de forma precoz, evitando asi la
progresion inflamatoriay lafibrosis.

Conclusiones. LaEA-1gG4 puede afectar ala Orbita de forma primitiva o por extension del proceso a partir
de los espacios faciales proximos. El retraso en € inicio del tratamiento esteroideo o la mala adherencia
puede reducir su eficaciay conllevar graves secuelas.
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