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Resumen

Objetivos: Caso 1. Mujer 26 afos, presentd tumefaccion pierna izquierda y claudicacién de marcha a
50 metros. Antecedentes: fiebre, artralgias y derrame pericardico dos afios previos,
diagnosticandose de fiebre mediterranea familiar (gen MEFV heterocigético). Remision al afo tras
corticoterapia. Estudios: ecodoppler extremidad: disminucién flujo vascular, sin trombosis. TAC
abdomino-pélvico: masa fibrética retroperitoneal 78 x 20 X 24 mm, disminucion calibre vasos
iliacos, Hidronefrosis izquierda grado III. No masas adenopaticas. RMN: aspecto fibrotico, colapso
vasos. Analitica: anemia normocitica. PCR 27 (> 5 mg/dl). Proteinograma: elevacion globulinas.
Resto normal. Autoinmunidad negativo. Inmunoglobulinas normales excepto G1184. G4 689 mg/dl.
Anatomia patoldgica: Infiltrado inflamatorio focal linfoplasmocitario perivascular, fibrinosis.
Inmunohistoquimica: células plasmaéticas IgG4 > 15% HPF. Diagnoéstico: posible ER-IgG4 asociada a
fibrosis retroperitoneal, segun criterios de Okazaki. Recibi6 tratamiento con prednisona (50 mg/dia),
HBPM y medias compresivas, experimentando mejoria clinica y TAC en 2 meses. Posteriormente,
disminuy6 corticoterapia continuando mantenimiento con azatioprina y rituximab, con estabilizacion
clinica.

Material y métodos: Caso 2. Varén de 30 anos. Antecedentes: tiroiditis, Nefropatia membranosa
(biopsia), condensaciones pulmonares (TAC torax) sin clinica, tumoracion axilar derecha ultimos 3
anos. Derivado para estudio, tras confirmacion de "infiltrado inflamatorio difuso de linfocitos CD20
+ y c. plasmaticas, fibrosis perivascular, sin granulomas, depdésitos de IgG4" en biopsia tumoral
axilar.

Resultados: Analitica: elevacion RFA. Serologia, autoinmunidad negativa. Diagndstico: ER-IgG4 con
afectacion renal, pulmonar, tiroidea y pseudotumor axilar. Recibié tratamiento con ciclos (3) de
rituximab, experimentando mejoria clinica y ecografica de pseudotumor inflamatorio.
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TAC ABDOMINAL: Masa fibrdtica retroperitoneal

Criterios de Okazaki Kazuichi et al, 2010. Enfermedad relacionada con IgG4

1. Aumento difuso o local o masas en 1 0 mas érganos

2. Valores elevados IgG4 (> 135 mg/dl)

3. Datos histopatoldgicos:

a. Marcada infiltracién de linfocitos y plasmocitos con fibrosis, sin infiltraciéon neutrofilica.

b. Infiltracion importante de células plasmaticas IgG4 (> 10-30%, segun localizaciéon, HPF y/o ratio IgG4/IgG
c. Fibrosis radial

d. Flebitis obliterativa

Diagnostico ER-IgG si sospecha clinica y asociacion; 1+2, 14+3 (a.b) 0 3 (a, b, ¢, d)

Subtipos: diagnostico definitivo: 1+2+3. Probable: 1+3. Posible 1+2

Discusion: ER-IgG4 es un reciente trastorno inmunomediado caracterizado por un infiltrado
linfoplasmocitario (células plasmaticas) expresoras de IgG4 en érganos afectos y elevacion IgG4
plasmatica. Puede manifestarse como inflamacién focal-pseudotumor inflamatorio (E. Mikulicz,
tiroiditis Riedel, fibrosis retroperitoneal...) o bien difusa. Aunque mas prevalente en Japon
(1,08/100.000 hab.), en Europa esta entidad presenta una escasa literatura médica y excepcional
casuistica. Su diagnostico constituye un auténtico reto, siendo los criterios de Okazaki de gran
utilidad ante sospecha clinica.
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