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Enfermedad relacionada con la IgG4

v' Enfermedad autoinmune caracterizada por lesiones infiltrativas en uno o varios érganos,
causada por un denso infiltrado linfoplasmocitico rico en células plasmaticas IgG4 +

v’ Se genera fibroesclerosis y flebitis obliterativa de los érganos afectos.

v Afecta, fundamentalmente, a pacientes de > 50 afios.

v" Un 50%-60% de los pacientes presenta aumento de 1gG4 en suero

v' Suele presentarse de forma subaguda, con un aumento del tamafio de los 6rganos afectos.

Prevalencia: 3-10 casos por millon de habitantes



Enfermedad relacionada con la IgG4

Manifestaciones clinicas
Fenotipos clinicos principales

Pancreatohepatobiliar: pancreatitis autoinmune, colangitis esclerosante primaria.

Aortorretroperitoneal: aortitis y fibrosis retroperitoneal.

Glandular: glandulas submandibulares y pardtidas, con afeccion de érbita y tejidos blandos
adyacentes

Afectacion sistémica multiorganica: Opciones anteriores + posible afeccidén de otras drganos y
sistemas(nefritis tubulointersticial, paquimeningitis, compromiso hipofisario (diabetes insipida
central) , compromiso tiroideo (tiroiditis de Riedel)



Enfermedad relacionada con la IgG4

v’ El valor diagnéstico de los valores elevados en suero de 1gG4 tiene una sensibilidad del 96% y
una especificidad de 60%.

v Alrededor del 60% de los pacientes presentan hipergammaglobulinemia y un 30% eosinofilia.

v’ La afeccidon organica puede valorarse por pruebas de imagen

v Diagnéstico de certeza es por AP: mas de 10 células plasmaticas por campo y una proporcion
lgG4+ /IgG+ superior al 40%

Diagnostico diferencia

v Vasculitis v Prednisona (0,5 mg/kg/dia al inicio, con reduccidon
paulatina)

v" Si no se consigue el control del proceso:

* Inmunosupresores (micofenolato, metotrexato)

e Rituximab

v Sindrome de Sjogren

v’ Sarcoidosis

v Neoplasias de 6rgano sélido
v" Neoplasias hematoldgicas
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