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La enfermedad relacionada con IgG4 (ER-1gG4) es una
entidad clinico-patoldgica con un amplio espectro de
manifestaciones clinicas'. Reconocida como una enferme-
dad sistémica en 2003%* a partir de la descripcion de
pacientes con unas formas especiales de una pancreatitis
autoinmune, existen diferentes manifestaciones extrapan-
creaticas, siendo la piel uno de los 6rganos afectados y cuyo
concurso esta todavia por caracterizar adecuadamente. En
2015, Yélamos® realizd una primera aproximacion a los
aspectos dermatologicos de la enfermedad relacionada con
la I1gG4. ;Qué ha cambiado desde entonces?

Epidemiologicamente, parece afectar con mas frecuen-
cia a adultos varones de edad avanzada, con una media de
edad de 61,4 anos (£ 13,4) y una razon por sexo de 4:1
varén:mujer®®. Utilizando dichos hallazgos histologicos, se
estimé que la prevalencia de la ER-1gG4 en Japén es de 2,63-

* Autor para correspondencia.
Correo electronico: teresarodenash@gmail.com
(T. Rodenas-Herranz).
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10,2 casos por milldon de habitantes, con una incidencia de
336-1.300 casos nuevos por afno*.

Clinicamente, se presenta con un curso subagudo y la
mayoria de los pacientes tienen astenia o pérdida de peso.
Ademas, los pacientes con una ER-1gG4 suelen presentar
rinitis alérgica, dermatitis atopica o asma bronquial, por lo
que la participacion del dermatologo se hace especialmente
relevante.

Para su diagnéstico y monitorizacion es importante
resefar 3 puntos®:

a. No se han identificado anticuerpos especificos que per-
mitan incidir en su diagnostico.

b. Los niveles de IgG4 sirven para realizar un diagndstico
inicial pero no para monitorizar la enfermedad. Si que
existe una correlacion con los niveles séricos de 1gG4 y
el nimero de o6rganos involucrados.

c. La determinacion de nivel de plasmablastos (CD19+,
CD20-, CD27+, CD38+) (> 2.000/ml) es un biomarcador
Util de actividad si bien su uso no esta generalizado ni su
determinacion disponible en la mayoria de los hospitales.

En la histologia, con independencia de los criterios
establecidos, existen 2 hallazgos que son extraordinarios y
practicamente descartan una ER-1gG4: la presencia de gra-
nulomas y la presencia de un infiltrado neutrofilico’. Las
pruebas imagen son muy Utiles para identificar las posi-
bles localizaciones de la biopsia y el PET/TC con FDG es
la mas adecuada, ya que valora la extension de la enferme-
dad (especial captacion se produce en glandulas salivares,
ganglios linfaticos e invasion vascular) y la respuesta a tra-
tamiento inmunosupresor.

;Y se ha avanzado en el conocimiento de la enfermedad
cutanea?
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Tabla 1 Expresion cutanea de la enfermedad 1gG4

Formas cutaneas’ Morfologia (lesién elemental)® Topografia®
ER- IgG4 1.4 Nodulo 40% Cara 23,75%
19G4+/13G > 40% Placa 30% Periauricular 17,5%
IgG4+plasma x 100 > 10 Masa 17,5% Cuello 12,5%
Plasmocitosis cutanea Papula 12,5% Miembros superiores 10%

Seudolinfoma. Hiperplasia angiolinfoide con eosinofilia
Enfermedad de Mikulicz
ER-lgG4 22

19G4+/13G >40%

o0 1gG4 perivascular
Erupciones psoriasiformes
Erupciones maculopapulosas o eritematosas inespecificas
Purpura hipergammaglobulinémica y urticaria vasculitis
Raynaud, gangrena digital

Espalda 7,5%
Pectoral 6,25%

Tokura et al.® han descrito los diferentes patrones de
expresion cutanea basandose en la revision de la literatura
y en su propia experiencia. En la tabla 1 se recogen las
formas primaria y secundaria de afectacion cutanea, prin-
cipales morfologias lesionales y topografia afecta segin se
desprende de la revision sistematica realizada por Bennet
et al.’.

En 2015 se han publicado los primeros datos del registro
espanol de enfermedad relacionada con IgG4 Yy, al tratarse de
una enfermedad de baja prevalencia’, los datos que de él se
extraen nos ayudan a caracterizar mejor la enfermedad. La
afectacion de glandulas salivares comprende un 16% y pre-
senta una estrecha relacion con el compromiso cutaneo, por
lo que ante la sospecha clinica y por su facil accesibilidad,
la biopsia cutanea puede complementarse con la biopsia de
glandulas salivares especificando al patélogo los hallazgos
orientativos de la enfermedad y donde la fibrosis obliterante
no siempre es necesario que esté presente a diferencia de
otros 6rganos.

El tratamiento debe individualizarse segun las caracteris-
ticas del paciente. Es importante resaltar que no todas las
manifestaciones de la ER-1gG4 requeriran tratamiento, pero
si un seguimiento estrecho de caracter multidisciplinar. El
rituximab, los corticoides sistémicos y la azatioprina son los
pilares del tratamiento de esta entidad®.
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