
CONSORCIO HOSPITAL GENERAL 
UNIVERSITARIO VALENCIA

Enfermedad relacionada con IgG4: revisión de casos diagnosticados entre 2010-2021. 
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Introducción
La enfermedad relacionada con la IgG4 (ERIgG4) es un proceso
fibroinflamatorio inmunomediado poco frecuente y de etiología y
fisiopatología inciertas que puede afectar múltiples órganos.

Las características que comparten son: los niveles aumentados de
IgG4 sérica; la anatomía patológica (AP) en la que se observa una
reacción inflamatoria y fibrosis con predominio de células IgG4; y
una buena respuesta al tratamiento glucocorticoideo.

La base del tratamiento son los glucocorticoides, aunque también se
han utilizado inmunmoduladores y terapia biológica (Rituximab).

Objetivo
Describir la heterogeneidad en la presentación clínica de la
enfermedad, evolución y tratamiento de una serie de casos de
ERIgG4.

Material y métodos
Estudio transversal retrospectivo unicéntrico en el que revisaron
todos los casos de ERIgG4 diagnosticados en el servicio de
Reumatología del Hospital General de Valencia desde enero de 2010
a diciembre 2021.

Resultados
Se recogieron y analizaron 3 casos de pacientes con ER-IgG4 con una media de seguimiento de 8 años, encontrándose distintas formas
de manifestaciones clínicas de la enfermedad (paniculitis mesentérica y fibrosis; enfermedad esclerosante que afecta a partes blandas y
pared colónica; y pleuritis con derrame pleural eosinofílico). Los valores de IgG4 estaban elevados en dos de las pacientes, con 150 y
194 mg/dL [8-140 mg/dL] respectivamente y en la tercera estaban dentro del rango de referencia. Las tres pacientes fueron tratadas
con corticoterapia y posteriormente con inmunosupresores (Azatioprina, Rituximab) y otra requirió tratamiento quirúrgico.

Comorbilidades (Gráfica 1). Tratamientos (Tabla 2).

Conclusiones
La ER-IgG4 es una entidad recientemente descrita, muy heterogénea en cuanto a su presentación clínica, analítica e histopatológica. Es poco frecuente y la etiología y fisiopatología no están bien definidas.
Actualmente no existe un consenso sobre su diagnóstico, por tanto, son la suma de datos clínicos, analíticos, histopatología, las pruebas de imagen y la sospecha lo que nos va a ayudar en el diagnóstico.
Se necesita un mayor conocimiento de esta patología, así como dada la afectación multiorgánica y las múltiples formas de presentación de la enfermedad, una mayor cooperación entre los diferentes servicios
hospitalarios para llegar a un diagnóstico y un tratamiento adecuados.

Valores analíticos (Tabla 1).

Pruebas de imagen: PET-TC paciente A, TC paciente B.
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