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RESUMEN

La enfermedad relacionada a Ig G4 (ERIgG4) es una enfermedad
fibroinflamatoria, heterogénea, caracterizada por infiltrado linfoplasmocitico
y niveles elevados de Ig G4. Al ser una enfermedad relativamente nueva y
esta representa un reto diagnéstico y de tratamiento. Objetivo: describir las
manifestaciones clinicas méas frecuentes y respuesta a tratamiento de la
Enfermedad por Ig G4 en nuestro medio. Material y métodos: pacientes
con diagnéstico de ERIgG4 que acudieron a los servicios de reumatologia
y oftalmologia del Hospital lll Yanahuara de enero del 2017 a enero del
2019.Resultados: 10 pacientes con este diagndstico. 80% fueron de sexo
femenino, siendo la enfermedad Inflamatoria Orbitaria y las parotiditis
Recurrente las manifestaciones mas frecuentes. Conclusiones: La
presentacion mas frecuente fue la orbitaria. 60% no pudieron ser
catalogados como diagnéstico definitivo. Todos tuvieron buena respuesta
a tratamiento establecido.
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Abstract:

Ig G4 related disease (IgG4 RD) is a heterogeneous fibroinflammatory
disease characterized by lymphoplasmocytic infiltrate and elevated levels
of Ig G4. Being a relatively new disease and this represents a diagnostic
and treatment challenge. Objective: to describe the most frequent clinical
manifestations and response to treatment of Ilg G4 disease in our
environment. Material and methods: patients with IgG4 RD who atended
rheumatology and ophthalmology of Yanahuara Hospital Ill from January
2017 to January 2019. Results: Total of 10 patients, 80% were female.
Orbital Inflammatory disease (RODIgG4) and recurrent parotiditis were the
most frequent manifestations. Conclusions: RODIgG4 was the most
common presentation. 60% could not be classified as definitive diagnosis.
Allhadgood response to establishedtreatment.
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INTRODUCCION

La enfermedad relacionada a IgG4 es una
entidad de reciente descripcion y clasificacion en
los dltimos 10 afios. Se define como una
enfermedad fibroinflamatoria, heterogénea,
caracterizada por lesiones tumefactas, infiltrado
linfoplasmocitico y niveles elevados de Ig G4.

Hallazgos en 2011 sugirieron que la infiltracion
de células plasmaticas portadoras de IgG4
podria ayudar en el diagnostico de pancreatitis
autoinmune y, ademas, indicaron la presencia de
una enfermedad sistémica asociada a 1gG4. A
raiz de este informacion, muchos investigadores
han propuesto nuevos conceptos de enfermedad
sistémica asociados con IgG4 (Kamisawa et
al.2004; Yamamoto et al.2006; Masaki et
al.2008), que han culminado con el
establecimiento del concepto de enfermedad
relacionada a lgG4

Caracteristicas peculiares de IgG son el
intercambio de brazoFab y actividad similar al
factor reumatoide (RF). El intercambio impide la
reticulacion del mismo antigeno y conduce a la
formacién de inmunocomplejos de anticuerpos
no precipitantes. (1)

La presentacion inicial de la enfermedad puede
ser muy inespecifica 0 sugerir otras
enfermedades mucho mas comunes. Incluso en
algunas ocasiones la IgG4 puede ir acompafiada
de otros procesos inflamatorios. [2, 3]

Se ha informado la afectacion de casi todos los
sitios anatémicos, pero los érganos o sitios
anatémicos mas cominmente afectados son el
pancreas, el tracto biliar, las glandulas salivales
mayores  (submandibular, paroétida), las
glandulas lagrimales, el retroperitoneo y los
ganglios linfaticos

Segun los criterios diagnésticos se considera
caso definitivo si presentan afectacion de
organo, niveles séricos >135 e histopatologia
positiva [IlgG4/lg G >0.4 y >10 cel IgG4+ por HPF
(highpotencefield)], si solo presentan afectacion
de odrgano e histopatologia positiva se
consideran casos probables, mientras que si
ademas de afectacion organo solo presentan
niveles séricos de Ig G4 elevados, se consideran
casos posibles. [4]

El alto costo en nuestro medio de los examenes
complementarios y la poca experiencia en
histopatologia, hacen que plantear el diagnéstico
de esta enfermedad se convierta en un reto
actual.

Objetivos:

Describir las manifestaciones clinicas mas
frecuentes y respuesta a tratamiento de la
Enfermedad por Ig G4 en nuestro medio.

Material y Métodos:

Estudio observacional, descriptivo y longitudinal.
Se incluyen todos los pacientes con diagndstico
de primera vez de enfermedad relacionada a Ig
G4, que acudieron a los servicios de
reumatologia y oftalmologia del Hospital Il
Yanahuara de enero del 2017 a enero del 2019.

Se recolectaron datos sobre edad, sexo, tiempo
de enfermedad, presentacion clinica, etiologia,
resultados de exdmenes auxiliares de
laboratorio, imagenes y patologia, tratamient
establecido y respuesta a este.

Con estos datos se elaboré una base en Excel y
se procedio al analisis descriptivo.

Resultados:

Hubo un total de 10 pacientes con diagnéstico de
Enfermedad relacionada a Ig G4.

80% fueron de sexo femenino (8 pacientes)

La manifestacion Clinica mas frecuente fue la
Enfermedad Inflamatoria  Orbitaria  (60%)
seguido de las Parotiditis Recurrentes (40%)
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FIGURA 1: Pacientes con Enfermedad Relacionada a Ig G4

cases lg G4
u grhital inflammatorie disease
» recurrent parotiditis

FIGURA 2: Presentacion Clinica de Enfermedad Relacionada a Ig G4

El 90% de pacientes tuvieron dosaje sérico de Ig G4 elevado y confirmacién histopatolégica en 40%,
todos ellos con enfermedad inflamatoria orbitaria, estos Ultimos son catalogados como casos definitivos,
mientras que el otro 60% restante son catalogados como casos probables.

Vista panordmica Infiltrado linfo-
plasmocitario

FIGURA 3: Anatomia Patolégica que comprueba infliltrado linfoplasmocitario compatible con
Enfermedad relacionada algG4.
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Todos los pacientes tuvieron excelente
respuesta a corticoesteroide sistémico y a
tratamiento con rituximab (90%) y Azatioprina
(10%). En 100% de los pacientes con
compromiso orbitario se resolvié la proptosis y
mejord la agudeza visual. Y en 75 % de las
parotiditis hubo resolucion total.

Discusion:

La epidemiologia de la enfermedad sigue
estando poco descrita, tanto por la relativa
novedad de este diagnéstico como por el
continuo desconocimiento, aunque la literatura
médica relacionada con este diagnéstico ha
mostrado una gran expansion en los ultimos
anos. [5]

El tratamiento con mejores resultados es
glucocorticoides  sistémicos asociados a
farmacos inmunosupresores "ahorradores de
esteroides" o agentes biolégicos.

El consenso internacional sobre el tratamiento de
la enfermedad relacionada con 1gG4 (IgG4-RD)
concluye que: [5]

1. La evaluacion mas precisa de IgG4-RD se
basa en una historia clinica completa, un examen
fisico, investigaciones de laboratorio
seleccionadas y estudios radioldgicos
apropiados. 4/ C

2. Se recomienda encarecidamente la
confirmacién diagnéstica mediante biopsia para
la exclusion de neoplasias y otros imitadores de
IgG4-RD.5/D

3. Todos los pacientes con IgG4-RD activa y
sintomética requieren tratamiento, algunos de
forma urgente. Un subconjunto de pacientes con
IgG4-RD asintomatico requiere tratamiento.4 / C

4. Los glucocorticoides son el agente de primera
linea para la induccion de la remision en todos
los pacientes con IgG4-RD activa no tratada, a
menos que existan contraindicaciones para
dicho tratamiento.2b / B

5. Algunos pacientes, aunque no todos,
requieren la combinacién de glucocorticoides y

un agente inmunosupresor ahorrador de
esteroides desde el inicio del tratamiento. Esto
se debe a que la monoterapia con
glucocorticoides finalmente no podra controlar la
enfermedad y la toxicidad a largo plazo de los
glucocorticoides representan un alto riesgo para
los pacientes4 / C

6. Después de un curso exitoso de terapia de
induccion, ciertos pacientes se benefician de la
terapia de mantenimiento. 2b / B

7. El re-tratamiento con glucocorticoides esta
indicado en pacientes que recaen después del
tratamiento después de una induccién de
remision exitosa. Después de una recaida, se
debe considerar la introduccion de un agente
ahorrador de esteroides para continuar en el
periodo de mantenimiento de la remisién.

Los enfoques tanto para la induccion de la
remision como para el mantenimiento de la
remision varian significativamente de un pais a
otro, basadndose en parte en la disponibilidad de
la terapia de deplecion de células B. Las
estructuras de seguro médico de la mayoria de
los paises no pagan de manera uniforme (o0 en
absoluto) el tratamiento con RTX de 1gG4-RD.
Como resultado, la experiencia con el
agotamiento de las células B en 1IgG4-RD difiere
entre paises e incluso entre subespecialidades.

En nuestra serie de pacientes observamos muy
buena respuesta a tratamiento inicial con cortico
esteroides y remisidn sostenida con rituximab
principalmente, el cual es brindado por la
institucion en la cual se llevé a cabo el estudio.

Conclusion:

La presentacion mas frecuente fue la orbitaria.
Todos tuvieron buena respuesta al tratamiento
con corticoesteroide sistémico asociado a
rituximab en 90% y Azatioprina en 10%.

60% de los casos no se pudieron catalogar como
definitivos porque aun existen dificultades
técnicas para la toma de biopsia y no se cuenta
con patdlogos expertos en nuestro medio para
esta enfermedad.
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