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La enfermedad relacionada con la IgG4 o IgG4-related
disease (IgG4-RD) es una enfermedad sistémica caracte-
rizada por una inflamacion linfoplasmocitaria asociada a
fibrosis y niveles elevados de IgG4 en los tejidos y even-
tualmente en la sangre. La descripcion de la IgG4-RD es
relativamente reciente y engloba entidades clasicas como
la tiroiditis de Riedel, el sindrome de Mikulicz o el tumor
de Kiittner'. Se trata de una enfermedad rara que afecta a
varones de mediana edad, sobre todo asiaticos?>.

La etiologia de la 1gG4-RD es poco conocida y se han
implicado mecanismos de susceptibilidad genética, neopla-
sias malignas o incluso algunos microorganismos como el
Helicobacter pylori como posibles desencadenantes de la
enfermedad®. En cuanto a la fisiopatologia se ha descrito
un aumento de las respuestas Th2 y Treg, que induci-
rian la secrecién de citoquinas como IL10 y TGF-B, siendo
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responsables de la inflamacion y la fibrosis presente en la
enfermedad?>.

Predominantemente afecta al pancreas en forma de
pancreatitis autoinmune, aunque se pueden afectar prac-
ticamente todos los 6rganos, como las glandulas salivales,
las glandulas lacrimales, la orbita, el pulmoén, el rifion,
el higado, la tiroides, la hipofisis, el retroperitoneo o la
prostata’. Aunque con menos frecuencia, también se ha
descrito la afectacion cutanea, que generalmente se pre-
senta con posterioridad al inicio de la clinica sistémica. Sin
embargo, existen casos de afectacion cutanea previa al cua-
dro sistémico, asi como casos con afectacion exclusivamente
en la piel®.

La 1gG4-RD cutanea se presenta en forma de papulas,
placas y sobre todo nddulos eritematosos, de predominio
en la cabeza y el cuello*. El diagndstico diferencial debe
realizarse con linfomas y pseudolinfomas cutaneos, sarcoi-
dosis, lupus, metastasis cutaneas, o incluso con infecciones
cutaneas profundas como la sifilis o las micobacteriosis*. His-
tologicamente las lesiones presentan un infiltrado rico en
linfocitos y células plasmaticas, fibrosis estoriforme, flebitis
obliterante y menos frecuentemente un infiltrado pobre en
eosinofilos' .

Se han propuesto varios criterios diagndsticos para la
IgG4-RD. Estos incluyen la presencia de clinica compatible
(masa o tumefaccion en uno o mas drganos), una biopsia
compatible con niveles elevados células plasmaticas 1gG4
positivas (cociente 1gG4/1gG > 40%, > 10% de células 1gG4+ a
gran aumento), asociados a niveles séricos elevados de 1gG4
(> 135mg/dl). Sin embargo, estos criterios estan en discu-
sion, pues en pacientes con afectacion de un solo érgano los
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valores séricos de IgG4 pueden ser normales, tal como ocurre
en algunos casos exclusivamente cutaneos’. Asimismo, es
importante destacar que un aumento de la 1gG4 sérica no
es patognomonico de la IgG4-RD, ya que se ha descrito
en otras dermatosis como el pénfigo vulgar, la dermatitis
atdpica, algunas infecciones parasitarias® o recientemente
en los linfomas de la zona marginal®.

En el tratamiento de la 1gG4-RD se han usado corticoi-
des sistémicos, azatioprina, talidomida e incluso farmacos
biolégicos como rituximab o infliximab'*“. El prondstico
dependera del grado de disfuncion originado por la infla-
macion y la fibrosis en los distintos érganos afectados por la
enfermedad.

En resumen, es importante que el dermatélogo sospe-
che la IgG4-RD ante la presencia de un nédulo o masa con
una histologia rica en células plasmaticas. Sin embargo, hay
que recordar las limitaciones diagnosticas de la enfermedad,
dado que se trata de una entidad de reciente descripcion,
poco conocida y que necesita una mejor caracterizacion
para establecer un diagnostico definitivo.
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