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Hasta principios de la década de 2000, la enfermedad 1gG4 se asociaba con
pancreatitis autoinmune y solo se consideraba en Japdn. Varios sindromes como
la enfermedad de Mikulicz, la enfermedad de Ormand, la tiroiditis de Riedel y
la colangitis esclerosante se consideraron entidades separadas. Con el avance
del conocimiento, estos sindromes se colocaron bajo un término general, la
enfermedad relacionada con IgG4. La enfermedad relacionada con IgG4 es una *Correspondencia:
enfermedad autoinmune con lesiones fibroinflamatorias y tumefactas que Sai Kiran
involucra virtualmente multiples sistemas de drganos. Esta enfermedad es de
predominio masculinoy suele presentarse en la sexta década, aqui les presentamos
un caso de una mujer joven con nefritis tubulointersticial relacionada con IgG4. Tel: 7795213715
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Abstract

Until the early 2000s 1gG4 disease was to be associated with autoimmune
pancreatitis and was considered only in Japan. Various syndromes like Mikulicz
disease, Ormand disease, Riedel’s thyroiditis, and sclerosing cholangitis were
considered separate entities. With the advancement of knowledge, these
syndromes were put under one umbrella term, the IgG4-related disease. The
IgG4-related disease is an autoimmune disease with fibroinflammatory and
tumefactive lesions that virtually involves multiple organ systems. This disease
is male predominant and usually present in their 6th decades, here we present
you a case of a young female with IgG4-related tubulointerstitial nephritis.

Keywords: 1gG4-RD; Tumefactive Lesion; Tubulointerstitial Nephritis;
Fibroinflammatory Disease

Introduccmn de Sjogren, vasculitis asociada a ANCA, malignidad y diversas
La enfermedad relacionada con 1gG4 es una enfermedad infecciones. La biopsia exige el diagndstico de 1gG4-RD. Los
inmunomediada con lesiones fibroinflamatorias que pueden hallazgos caracteristicos de 1gG4-RD incluyen un infiltrado
afectar practicamente a cualquier érgano del cuerpo. Esta linfoplasmocitario, fibrosis estoriforme, flebitis obliterante e
entidad debe diferenciarse de condiciones como el sindrome infiltrados de células plasmaticas positivas para IgG4.
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Resumen del Caso a T

Un 34y/F sin comorbilidades previas se presentd con quejas
de placas purpuricas dolorosas eritematosas intermitentes
gue comenzaron en las piernas y luego en muslos y antebrazo
afectados desde hace 3 afos [Figuras 1-4], c/o tos con
expectoracion intermitente, aumenté durante la temporada de
invierno desde 3 afios, c/o palidez de los dedos al exponerlos
al agua fria sin decoloracion azulada que no afecte la punta de
la nariz/Iébulo de la oreja/labios asociados con parestesia, c/o
artralgia intermitente desde los 3 afios. No h/o fiebre, térax
dolor, malestar abdominal, hematuria, ardor al orinar [Figura 1].
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- Evolucion de las lesiones cutaneas.

La madre del paciente fue diagnosticada con artritis reumatoide \
y murid a la edad de 54 afios.

En el examen, el paciente estaba consciente orientado bp- K
110/70, spo2-99% multiples ganglios linfaticos palpables, que no

eran dolorosos, no estaban enmarafiados en las areas cervical y
axilar, siendo el mas grande de 4 cm en el grupo axilar anterior
de ganglios linfaticos y 1,5 cm en grupos ganglionares cervicales
posteriores. El resto del examen sistémico fue normal.

Descubrimientos de Laboratorio

Se planificé al paciente para investigaciones de rutina en las que
el hemograma completo era hb-9,1 tlc-10 000 dlc-P59,L28, E11,
plaquetas-3,4 lakh. KFT- U/CR/UA-41/1.9/7.9 LFT TB/DB-0.4/0.1
OT/PT/ALP-14/13/46 TP/Alb -10.34/2.78 sodio/potasio-132/4.6 \
calcio/fésforo- 9,76/3,59. Recuento absoluto de eosinéfilos-990,
orina de rutina/microscopia proteina/sug- negativo sin evidencia
de células de pus. ACR en orina -<30mg/g de creatinina. PCR- K
13.39.

El paciente fue planificado para evaluaciéon de vasculitis de
pequefio vaso- ANA con perfil extendido fue negativo, perfil
ANCA fue negativo con niveles complementarios de C3-<15 C4-
<8 perfil de inmunoglobulina- IgA-62mg/dl 1IgG-2702mg/dl e IgM-
267mg/dl IgE-75Ul/ml.

Hallazgos Radioldgicos

La radiografia de térax mostré pulmoén enfisematoso sin
infiltrados pulmonares. La radiografia PNS mostrd b/l sinusitis
maxilar [Figura 5]. \
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- Evolucion de las lesiones cutaneas. J

. PNS de rayos X que muestra sinusitis maxilar B/L.
\ - El fendmeno de Raynaud. ) \ - )
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USG W/A+KUB- B/Ltamafio renal de 9.5*4.2 cms muestra médula
ecogénica comparada con corteza con ecotextura alterada y
resto de parametros normales.

LaTCde toraxy abdomen revela colapso/consolidacién del I6bulo
medio derecho con cambios de bronquiectasias en el Iébulo
superior e inferior derechos con engrosamiento de tabiques
interlobulillares con linfadenopatia axilar mayor que mide 4*3
cm en el lado derecho [Figuras 6,7].

La resonancia magnética del abdomen fue normal [Figura 8].
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Estudio de Electrofisiologia de los Nervios
Periféricos

El paciente fue planificado para un estudio de conduccidn nerviosa
de cuatro extremidades que mostrd baja amplitud con latencia
distal normal y velocidad de conduccién nerviosa alcanzada y
sin respuesta de onda F de b/l nervios peroneos y baja velocidad
de conducciéon nerviosa con latencia maxima normal y amplitud
alcanzada de b/ | nervios sural. El resto de parametros fueron
normales en nervios mediano, cubital y radial.
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K - HPE que muestra infiltrados de células plasmaticas en el intersticio con positividad para 1gG4. j

Diagndstico Diferencial

Con los hallazgos anteriores, diagndstico diferencial de causas
autoinmunes como artritis reumatoide y lupus eritematoso
sistémico, causas infecciosas como mononucleosis infecciosa y
sifilis, linfadenopatia de etiologia poco clara como enfermedad
de Castleman, enfermedad relacionada con IgG4, enfermedad de
Rosai Dorfman, pseudotumor inflamatorio.

Hallazgos Histopatoldgicos

Se realizé biopsia por escisién de ganglios linfaticos que mostré
expansion de areas interfoliculares por laminas de células
plasmaticas (biclonal-kappa y lambda positivo) y vénulas
de endotelio alto prominentes. Las caracteristicas sugerian
linfadenopatia asociada a artritis reumatoide.

La biopsia de piel tomada de la lesién pruriginosa reveld atrofia
epidérmica con densos infiltrados de linfocitos, neutrdfilos,
eosinofilos con cariorrexis con necrosis fibrinoide.

Con eosinofilia, hipocomplementemia, niveles altos de IgG y niveles
elevados de creatinina, se planificéd que el paciente tuviera niveles
séricos de IgG4 que eran > 53 g/dl. Con los criterios EULAR revisados,
la puntuacién del sistema de puntuacion de IgG4 resulté ser 26.

El paciente fue planificado para una biopsia renal en sacabocados
donde se observaron 17 glomérulos que mostraron un ligero
aumento en la matriz mesangial y la celularidad y sin actividad
proliferativa. Mientras que en el intersticio muestra el reemplazo
completo de laminas de células plasmaticas mezcladas con
pocos linfocitos, eosindfilos y monocitos con areas de fibrosis
estoriforme. Hubo la infiltracién del epitelio tubular con células
plasmaticasylinfocitos. IHC mostré masde 10 células plasmaticas/
HPF positivas para la tincion de 1gG4. La inmunofluorescencia no
mostré depdsito inmunitario significativo (IgG, IgA, C3 y C1Q).

Se realizé el diagndstico de enfermedad renal relacionada con
1gG4 [Figura 9].
Tratamiento y Resultados

El paciente comenzé con prednisolona a 1 mg/kg y se redujo a 5
mg para la terapia de mantenimiento, con hidroxicloroquina 200
mg/dia. El paciente fue monitoreado con niveles de complemento
que mejord a C3-76.3 y C4-10.3 y con urea/creatinina-43/1.2.
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Discusion

La enfermedad relacionada con 1gG4 es una entidad nueva,
especialmente en subcontinentes como India, y el diagndstico
se vuelve un desafio. La enfermedad relacionada con 1gG4 se ha
visto demograficamente con mas frecuencia en pacientes varones
ancianos de Japdn que presentan pancreatitis autoinmune.
Ahora se reconoce como una enfermedad sistémica, que
involucra varios organos como el rifidon, la tiroides, el pancreas,
las glandulas salivales y lagrimales y el retroperitoneo [1].

La enfermedad renal relacionada con I1gG4 se observa en
aproximadamente el 15 % de las enfermedades relacionadas
con 1gG4 [2], donde un patrén histolégico comun es la nefritis
tubulointersticial (85 %), la glomerulonefropatia membranosa,
la pielitis y la hidroureteronefrosis secundaria a fibrosis
retroperitoneal [3].

Los niveles elevados de 1gG4 en suero con hipocomplementemia
son rasgos caracteristicos clave de la enfermedad renal
relacionada con 1gG4. La biopsia renal con caracteristicas de
infiltrado de células plasmaticas en tubulointersticio con tubilitis
y fibrosis estoriforme y tincidn IgG4 positiva en IHC confirma el
diagnéstico [4].

Antes de la biopsia, el paciente cumplia con la puntuacion
diagndstica de enfermedad relacionada con 1gG4 de EULAR con
35, siendo las principales caracteristicas niveles de 1gG4 > 5 LSN,
hipocomplementemia, infiltrado de células linfoplasmocitarias en
ganglios linfaticos, engrosamiento del tabique peribroncovascular
y baja densidad de la corteza renal b/I. areas [5].

Las dosis altas de esteroides son el tratamiento principal
para la enfermedad renal relacionada con 1gG4 y se reducen
gradualmente en 3 a 6 meses. El paciente debe ser monitoreado
con niveles de complemento y niveles séricos de IgG4 [6].

Conclusion

La enfermedad renal relacionada con IgG4 es un diagndstico
diferencialimportanteenunpacienteconnefritistubulointersticial
aguda e hipocomplementemia. Una biopsia renal es primordial
para el diagndstico de enfermedad renal relacionada con IgG4 y
la enfermedad responde bien a los esteroides.
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