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Introduccidn: la enfermedad renal relacionada con IgG4 (ERR-IgG4) presenta
una prevalencia del 8 al 24%, es mas frecuente en el sexo masculino (73-87%),
con una edad media de 65 afios.

Objetivos: determinar los hallazgos del compromiso renal y su frecuencia en
pacientes con enfermedad relacionada con IgG4 (ER-IgG4); describir y comparar
las caracteristicas demogréficas, clinicas, datos de laboratorio y tratamiento en
pacientes con ER-IgG4 con afectacién renal versus sin afectacion renal.

Materiales y métodos: estudio observacional retrospectivo de pacientes con
compromiso renal (ERR-IgG4) en una cohorte de pacientes con ER-IgG4. Los da-
tos se recolectaron mediante revisién de historias clinicas. Se describen para-
metros clinicos basales, hallazgos histoldgicos y radioldgicos, y tratamientos.

Resultados: de 44 pacientes con ER-IgG4, 6 (13,6%) tenian ERR-IgG4 con una
edad de 50,8+17,1 afios y 4 eran mujeres. Todos presentaron compromiso en
otros érganos. Los hallazgos radiolégicos mas comunes fueron las lesiones
de baja densidad en la tomografia. A 3 pacientes se les realizé biopsia renal,
siendo el principal diagnéstico histopatoldgico la nefritis tubulointersticial por
IgG4. Todos los pacientes recibieron tratamiento con glucocorticoides e inmu-
nosupresores como manejo inicial. Los pacientes con enfermedad renal, a dife-
rencia de aquellos sin compromiso renal, mostraron mayor niimero de 6rganos
afectados y niveles séricos de I1gG2, IgG3, y nivel mas bajo de C3.

Conclusiones: en general, las caracteristicas de los pacientes con ER-IgG4 y
compromiso renal fueron similares a los trabajos publicados.
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Introduction: IgG4-related Kidney desease (I9gG4-RKD) has a prevalence of 8 to 24%,
more frequent in males (73-87%), with a mean age of 65 years.

Objectives: to determinate the kidney involuement finding and their frequency in pa-
tients with IgG4-related disease (IgG4-RD). To describe and compare demographic,
clinical characteristics, laboratory data and treatment among patients with IgG4-RD
who have kidney involvement versus patients without kidney involvement.

Materials and methods: we conducted a retrospective observational study of patients
with IgG4-related kidney (IgG4-RKD) in a IgG4-RD cohort. Data were collected through
review of medical records. We describe clinical parameters at baseline, histological and
radiological findings and treatment.
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Results: of 44 patients with IgG4-RD, 6 (13.6%) had IgG4-RKD. Patients were aged
50,8+17,1 years, and 4 were female. All of them had involvement the other organs
systems. The most common radiological finding was low-density lesions on enhanced
CT. Three patients had a renal biopsy, the main histopathological diagnosis being
19G4 tubulointerstitial nephritis. All patients received glucocorticoids and immuno-
supresor as initial management. Patients with kidney disease, as opposed to patients
without kidney involvement had a higher number of involved organs, and IgG2, IgG3
serum levels and lower C3 level.

Key words: IgG4-RD; kidney deseases.

Conclusions: in general, the characteristics of patients with ER-IgG4 and kidney in-
volvement were similar to published works.

INTRODUCCION

La enfermedad relacionada con IgG4 (ER-IgG4)
es una afeccién fibroinflamatoria sistémica,
recientemente reconocida, caracterizada por
tumoraciones, un infiltrado linfoplasmocita-
rio denso rico en células plasmaticas positivas
para IgG4, fibrosis estoriforme y frecuentemen-
te concentraciones séricas elevadas de IgG4™.

La primera descripcién de la enfermedad re-
nal relacionada con IgG4 (ERR-IgG4) se remonta a
2004, con una prevalencia que oscila entre el 8 y
el 24% en poblaciones caucdsicas y asiaticas. Pre-
senta un notable predominio del sexo masculino
del 73-87% y una edad promedio de 65 anos?®.

Mientras que en algunos pacientes los sin-
tomas son relativamente leves (fiebre, astenia,
anorexia y dolor abdominal, asocidndose prin-
cipalmente a lesiones extrarrenales), en otros
la afectacién renal se hace evidente de manera
incidental por alteraciones de laboratorios y/o
imdagenes (53%). La presencia de edema en los
miembros inferiores se debe a lesiones glome-
rulares o hidronefrosis por fibrosis retroperito-
neal (FRP)%.

El 95% de los pacientes con ERR-IgG4 pre-
senta lesiones extrarrenales, siendo frecuente-
mente comprometidas las glandulas salivales,
lagrimales, los ganglios linfaticos y el pancreas.

Takahashi et al. describieron cuatro patrones
imagenolédgicos diferentes en las lesiones del pa-
rénquima renal: a) pequenos ndédulos corticales
periféricos menores de 1 cm; b) lesiones redon-
deadas bien o mal definidas; c) lesiones en forma
de cuiia; d) afectacién parcheada difusa®.

El objetivo de este trabajo fue evaluar la pre-
sencia del compromiso renal en nuestra cohorte
de pacientes con ER-IgG4, asi como las caracte-
risticas clinicas, de laboratorio, histopatolégicas
e imagenoldgicas, y compararlas con la de los
pacientes con ER-IgG4 sin compromiso renal.

MATERIALES Y METODOS

Retrospectivamente se revis6 un total de 44
historias clinicas de pacientes con diagndstico
de ER-IgG4, segun los criterios de Umehara et
al.>¢ y del American College of Rheumatology/Eu-
ropean League Against Rheumatism (ACR/EULAR)’,
de 2014 a 2021, del Hospital J.M. Cullen de San-
ta Fe. Se consideré compromiso renal? a los pa-
cientes que presentaban:

e Laboratorio con parametros de injuria re-
nal (creatinina >1,4 mg/dl y/o tasa de filtrado
glomerular <60 ml/min/1,73 metros?, y/o protei-
nuria >500 mg en orina de 24 h y/o hematuria
>3 eritrocitos dismorficos).

e Estudio de imdagenes renales con multiples
lesiones hipodensas: a) pequeiios nédulos cor-
ticales periféricos menores de 1 cm; b) lesiones
redondeadas bien o mal definidas; c) lesiones en
forma de cuna; d) afectacién parcheada difusa
y/o infiltracién difusa del tejido blando perirre-
nal y/o nefromegalia (>13 cm en eje mayor) y/o
masa renal solitaria hipovascular y/o lesiones de
la pelvis renal (el engrosamiento de la pared de
la pelvis renal puede ser unilateral o bilateral, sin
estenosis severa o irregularidad luminal).

* Biopsia renal que presentara infiltrado lin-
foplasmocitario denso con células plasmaticas
IgG4 positivas >10 cel/CGA o relacién IgG4/1gG >
a 40% con fibrosis.

Las determinaciones de laboratorio incluye-
ron: hemograma, eosindfilos, eritrosedimenta-
cién (VSG), proteina C reactiva (PCR) cuantita-
tiva, concentraciones séricas de IgE, IgG y sus
subtipos, y FAN (HEp-2). Puntos de corte: ane-
mia (Hb <12 g/l en mujeres y <13 g/l en hom-
bres), leucopenia (GB <4000/pL), linfopenia (linfo-
citos <1500/pL), eosinofilia (eosinéfilos >500/pL) e
IgG4 >135 mg/dl. Se consideraron valores séri-
cos de IgG4 >2,8 e IgG2 >5,3 g/] para evaluar su
relacién con la afectacién organica de los pa-
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cientes®'°, FAN (Hep-2) + (>1/160), PCR >5 mg/L,
y en VSG el limite superior segin edad y sexo:
edad en anos/2 para hombres (edad en anos
+10) /2 para mujeres™.

Las muestras renales se obtuvieron median-
te puncién con aguja y se realizé evaluacién con
microscopia Optica e inmunohistoquimica. No
se efectud tincién con elastina.

Las imagenes tomograficas se realizaron con
un equipo de tomografia Toshiba Aquilion mul-
tislice de 16 filas de detectores, usando bomba
inyectora Medrad de jeringa simple.

En cuanto a los pacientes con ER-IgG4 que
no presentaron compromiso renal, se analiza-
ron sus caracteristicas demograficas, analisis de
laboratorio y érganos involucrados comparan-
dolos con aquellos que si lo presentaban.

En cuanto al andlisis estadistico, las varia-
bles categéricas se presentaron como frecuen-
cias y porcentajes, y las continuas como medias
con su desvio estandar si su distribucién era
normal, y como mediana y rango intercuartili-
co, en caso de anormalidad. La comparacién de
proporciones se realizé por Test de chi-cuadra-
do o test exacto de Fisher, y las comparaciones
de medias y medianas con Prueba T o Test U de
Mann Whitney. Se seleccioné un nivel de con-
fianza de 0=0,05. Los datos se analizaron con el
software estadistico SPSS versién 19.

RESULTADOS

De nuestra serie de 44 pacientes con ER-IgG4,
6 presentaron compromiso renal lo que repre-
sentd una prevalencia del 13,6%, 4 al inicio del
cuadro y 2 durante la evolucién de la enferme-
dad. Cuatro eran mujeres, la edad media de
presentacién fue de 50,8 anos (+17,1). Dos pre-
sentaron sintomas constitucionales y todos
compromiso de otros érganos, de los cuales 5
tuvieron compromiso ganglionar, 4 en glandula
submaxilar, 3 en parétida, y 2 en pancreas, tracto
biliar y pulmén.

En los datos de laboratorio, 2 de 6 presentaron
anemia, 3 linfopenia, 1 eosinofilia, 2 PCR elevada
y 4 VSG elevada. En cuanto al compromiso de la
funcién renal, 2 pacientes tuvieron creatinina
mayor a 1,4 mg/dl (1,1 mg/dl+0,5), 3 a 5 proteinu-
ria con una media de 2451+1869,9 mg/dia, sien-
do solo en un paciente en rango nefrético, en 2
hematies dismorficos y en 2 de 5 el clearence de
creatinina fue de <60 ml/min (72,6+46,03 ml/min).

La IgG sérica estuvo elevada en 4 de 5 pa-

cientes (3201 mg/dl+1606,6), siendo las subcla-
ses IgG1l elevada en 3 de 5 (2968,7 mg/d1+2859,5),
IgG2en1de5 (1788,8 mg/dl+2092,5),IgG3 en 3 de
5(2215,4 mg/dl IC 42-9431) e IgG4 en 2 pacientes
(1274,7 mg/dl+1450,4). La IgE presenté valores
por arriba de los limites de referencia normales
en 4 de 4 pacientes (784,7 mg/dl+461,7). Se hall6
hipocomplementemia, tanto C3 como C4, en 3
de 5, FR (>14 Ul/ml) elevado en 4 de 6 y ANA
>1/160 en 3 de 6 pacientes.

Con respecto a los estudios de imagenes, to-
dos tuvieron tomografia computada (TC) con
contraste endovenoso (EV); en 2 se detectaron
lesiones renales de forma incidental y las ima-
genes mas frecuentes fueron lesiones hipoden-
sas en forma de cufia en 4, de forma redondea-
da en 1, parcheado difuso en 1, y se observaron
imdagenes lineales hipodensas corticales y cér-
tico medulares en 2 de 6 pacientes. La mayoria
de los pacientes (4) que presenté anormalida-
des en la funcién renal (creatinina y proteinu-
ria elevadas, y sedimento patoldgico) mostrd
a su vez alteraciones en la TC; los restantes 2
pacientes no tuvieron manifestaciones renales
concomitantes con imagenes patolégicas en la
TC. La Figura muestra las imagenes en la TC con
contraste EV (Tabla 1).

Solo en 3 pacientes se realizé biopsia renal, 2
de ellos presentaron nefritis tubulointersticial,
con infiltrado linfoplasmocitario denso, y solo
un paciente mostré eosindfilos y fibrosis estori-
forme. La inmunomarcacién revelé en ambos
pacientes >10 células plasmaticas por campo de
alto poder, solo uno de ellos presenté un rango
IgG4+/1gG >40%. Ninguno de los pacientes tuvo
glomerulonefritis membranosa.

Cuando se compararon los pacientes
con ER-IgG4 con compromiso renal (n=6 pa-
cientes) versus los que no presentaron di-
cho compromiso (n=18), no hubo diferen-
cias en cuanto a los datos demograficos y
los érganos involucrados. Los pacientes con
compromiso renal tuvieron una diferencia
estadisticamente significativa en el valor de
media de IgG2 (p=0,038), IgG3 (p=0,002) y en
el C3 bajo (p=0,039), y una tendencia esta-
disticamente significativa en el valor de me-
dia de IgG4 (p=0,058), la positividad del ANA
(p=0,099) e hipocomplementemia (p=0,083).
No se encontraron diferencias estadisticas
al considerar un valor de IgG2 >5,3 g/l y de
IgG4 >2,8 g/l entre ambos grupos de pacientes.
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cia estadistica en los sintomas constitucionales
(p=0,069) (Tabla 2).

Por el contrario, los pacientes sin compromiso
renal presentaron una tendencia con significan-

Tabla 1: Tomografia: lesiones detectadas (n=6 pacientes).

Lesiones hipointensas en forma de cufia

4/6 pacientes

Lesiones hipointensas redondeadas

1/6 pacientes

Parcheado difuso

1/6 pacientes

Otros: imégenes lineales hipodensas en corteza o cértico medular

2/6 pacientes

Tabla 2: Datos de laboratorios comparativos entre pacientes con ER-IgG4, con y sin compromiso renal.

Con compromiso renal (n=6) Sin compromiso renal (n=18) p valor
Anemia 2/6 pacientes 5/18 pacientes 0,65
Leucopenia 1/6 pacientes 0/18 pacientes 0,27
Linfopenia 3/6 pacientes 2/18 pacientes 0,10
Eosinofilia 1/6 pacientes 6/18 pacientes 0,38
Plaquetopenia 1/6 pacientes 2/18 pacientes 0,73
Trombocitosis 1/6 pacientes 0/18 pacientes 0,35
Proteinuria 3/6 pacientes 0/18 pacientes 0,018
Sedimento patolégico 2/6 pacientes 0/18 pacientes 0,029
Patrén colestasico 2/6 pacientes 4/18 pacientes 0,61
Aumento de transaminasas 3/6 pacientes 7/18 pacientes 0,69
Hipergammaglobulinemia policlonal 3/6 pacientes 4/18 pacientes 0,36
VES >40 mm/h 4/6 pacientes 10/18 pacientes 0,69
VES (mm/h) 52,3 (£51,3) 44,6 (+31,1) 0,11
PCR elevada (mg/L) 2/6 pacientes 7/18 pacientes 0,50
PCR (mg/L) 11,8 (10,3) 41,8 (+74,5) 0,10
Factor reumatoideo positivo (Ul/ml) 4/6 pacientes 2/18 pacientes 0,12
FAN =160 3/6 pacientes 1/18 pacientes 0,099
C3 disminuido 2/5 pacientes 0/18 pacientes 0,039
C4 disminuido 3/5 pacientes 3/18 pacientes 0,083
Hipocomplementemia 3/5 pacientes 3/18 pacientes 0,083
IgE elevada (Ul/ml) 4/4 pacientes 11/18 pacientes 0,75
IgE (UI/ml) 784,7 (+461,6) 781,7 (£889,4) 0,19
IgA elevada (Ul/ml) 1/6 pacientes 3/18 pacientes 0,63
IgA (UI/ml) 2934 (£82,7) 267,7 (+161,3) 0,19
IgM elevada (Ul/ml) 0/6 pacientes 1/18 pacientes 0,79
IgM (UI/ml) 134,7 (+132,4) 145,6 (+111,7) 0,53
19G elevada (mg/dl) 4/5 pacientes 8/18 pacientes 0,31
19G (mg/dl) 3201,0 (+1606,6) 1693,7 (+987,6) 0,16
IgG1 elevada / 3/5 pacientes 7/18 pacientes 0,63
(mg/dI) 2968,7 (+2859,5) 1545,6 (£2129,5) 0,18
IgG2 elevada (mg/dl) 1/5 pacientes 8/18 pacientes 0,22
19G2 (mg/dl) 1788,8 (+2092,5) 961,3 (+1252,7) 0,038
1gG2 >5,3 g/L 3/5 (75%) pacientes 12/15 (80%) pacientes 0,65
IgG3 elevada (mg/dl) 3/5 pacientes 3/18 pacientes 0,13
IgG3 (mg/dl) 2215,4 (+4067,0) 359,5 (+733,0) 0,002
IgG4 elevada (mg/dl) 2/5 pacientes 10/18 pacientes 0,35
IgG4 (mg/dl) 1274,7 (+1450,4) 503,8 (+809,2) 0,058
IgG4>2,8g/L 4/4 (100%) pacientes 10/16 (62,5%) pacientes 0,21

PCR: proteina C reactiva; VES: velocidad de eritrosedimentacién.
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Tabla 3: Comparacién de trabajos realizados de ER-IgG4 asociada a compromiso renal.

renal
54% proteinuria
23,5% sindrome

5,7% proteinuria

creatinina
53,3% proteinuria

Trabaios Nares et al. Raissian et al. Kawano et al. Saeki et al. Evans et al. Paira et al. (2023)
I (2020)? (2011)® (2011)™ (2010)™ (2018)"2 :
Compromiso renal 17/69p (24,6%) |35p 41p 23p 18/154 p (11,7%) | 6/44 p (13,6%)
Edad de presentaciéon | 53,6+11,3 afios 65 afios (20-81) 63,7+12,3 afios 65,2+10,1 aflos 57,0+12,4 aflos 50,8+17,1 afios
Sexo M/F 13/4 30/5 30/11 20/3 17/1 2/4
Sintomas clinicos 15 p de inicio (88%) | 77% disfuncién 8 p de inicio (19,5%) | 8,7% proteinuria 71,4% p de inicio 4 p de inicio (66,7%)
47% disfuncién | renal 58,5% aumento de | 34,7% hematuria 57,1% proteinuria | 33,3% disfuncién

renal
60% proteinuria

por Schoenlein
Henoch; 2:
nefropatia por IgA;
2: GN proliferativa
endocapilar focal
y segmentaria; 1:
GN proliferativa
mesangial

porlIgA; 1723 a
hipercelularidad
endocapilar

nefritico/nefrético
Compromiso 76% ganglios 29/35 con 95% de afectacién | 95,7% (22/23) 55,6% PAI 83,3% ganglios
extrarrenal 65% PAI afectacién (3 a4 6rganos) 82,6% sialoadenitis 33,3% via biliar 66,7% glandula
65% glandula multiorganica 70% glandula salival | 43,5% ganglios 27,8% glandula submaxilar
submaxilar (83%) 42,5% ganglios 39,1% PAI salival 50% parétida
53% vias biliares 31,7% PAI 30,4% dacrioadenitis 16,6% ganglios 33% PAI/pulmén/
47% glandula 29,3% 26% pulmoén 11,1% pulmén via biliar
lagrimal dacrioadenitis/ 11,1% hepético
41% parétidas/ pulmén
pulmén/SPN 9,8% retroperitoneo
7,3% prostata
4,9% periaortitis
IgG total sérica 12/14 (85,7%) 11/15 (73%) 37/41 (90.2%) 23/23 (100%) 1630 mg/d1+860 4/5 (80%)
elevada 2952 mg/dl 3467+1658,2 mg/dl | 4836+1499 mg/dl 32011606 mg/dl
(654-4760)
IgG4 sérica elevada 13/14 (92,9%) 11/12 (92%) 41/41 (100%) 1520£909 mg/dl 14/18 (93,3%) 2/5 (40%) 12747 mg/dl
476 mg/dl 991,2 mg/dl (587-4630) 300 mg/dl (260-670) | +1450,4
(20-5840) +604,9 (152-2940)
IgG2 sérica elevada - - - - - 1/5 (20%) 1788,8 mg/dl
+2092,5
IgE - - 754,3 U/ml (3-3960) | 10/14 (71,4%) - 4/4 (100%) 784,7 Ul/ml
272-4442 Ul/ml) +461,7
Hipergamma - 11/35p - - - 3/6 p (50%)
glubulinemia
Hipocomplementemia | 8/12 (66,7%) 14/25 (56%) 22/41 (53,7%) 16/23 (69,6%) 5/18 (41,7%) 3/5 (60%)
Imégenes 6 solo 17/23 TC 19 (46,3%) 16/23TC con 8 (4,44%) lesiones | 4 (66,6%) lesion en
tomograficas compromiso por | alteracién de multiples lesiones | alteraciones multiples de baja | cufia
imagenes imagenes hipodensas 10 (43,5%) lesiones densidad 1(16,6%) lesién
10 (77%) multiples | 14 (60,8%) 2 (4,8%) hipodensas en 4(22,2%) redondeada
lesiones lesiones multiples | nefromegalia corteza renal Unicas nefromegalia 1(16,6%) parcheado
hipodensas hipodensas 6 (14,6%) lesion o multiples, forma de difuso
3(23%) 4(17,4%) pélvica renal cuna 2 (33,3%) lesiones
nefromegalia nefromegalia 1(2,4%) nédulo 7 (30,4%) inflamacién lineales
1(7,7%) lesién en solitario difusa bilateral
pelvis renal 1(2,4%) dilatacion | 2 (8,7%) tumor pélvico
unilateral 1 (4,3%) engrosamiento
de pared de pelvis renal
Biopsia renal 17/18 nefritis 33/35 nefritis 28/37 nefritis 23/23 nefritis 14/15 nefritis 3/4 nefritis
Anatomia patoldgica intersticial intersticial intersticial intersticial tubulointersticial; | intersticial
2/35 11/37 lesiones 2/23 asociado a GN 3 de ellas
glomerulonefritis | no especificas mesangioproliferativa; | asociadas a GN
membranosa (3: nefropatia 2/23aGN membranosa
membranosa; membranosa; 1/5 GN
2 nefropatia 1/23 a nefropatia membranosa

p: pacientes; M: masculino; F: femenino; TC: tomografia computada; PAI: pancreatitis autoinmune; SPN: senos paranasales;

GN: glomerulonefritis.
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: Tomografia con contraste de paciente con
enfermedad renal relacionada con IgG4.
A) parcheado difuso; B) lesién hipodensa
en forma de cufia; C) lesién hipodensa
redondeada mal definida; D) imagen lineal
hipodensa.

DISCUSION

El compromiso renal en ER-IgG4 se deno-
mina enfermedad renal relacionada a IgG4
(ERR-1gG4) y afecta aproximadamente al 15% de
los pacientes con diagnéstico de ER-IgG4. A su
vez, la fibrosis retroperitoneal, que conduce a
hidronefrosis, puede llevar a estos pacientes a
la insuficiencia renal aguda'.

Distintos autores estudiaron las alteraciones
renales en esta enfermedad. La frecuencia ha-
llada fue de entre 7,9 a 24,6% en las distintas
series?2131¢ En nuestro trabajo, la misma fue
de 13,6%. La edad promedio de los pacientes
con ERR-IgG4 es de 65 anos, y entre el 73%-87%
afecta al sexo masculino; a diferencia de esto,
nuestro trabajo mostré un predominio del sexo
femenino y un promedio de edad menor a lo
publicado (51 anos)>.

Todos nuestros pacientes tuvieron compro-
miso extrarrenal, y fueron las glandulas sali-
vales mayores y los ganglios linfaticos los mas
afectados, con mas de un érgano involucrado,
similar a lo publicado?>%,

Quizés este predominio del sexo femenino
pudo deberse al bajo nimero muestral (error
tipo II) o a la mayor afectacién de las glandulas
salivales mayores, mas frecuentes en ellas.

En cuanto a las manifestaciones clinicas rena-
les, se presentaron desde pacientes asintomaticos
hasta aquellos con diferentes grados de compro-
miso renal, encontrando falla renal y proteinuria,
de los cuales uno de ellos mostrd proteinuria en
rango nefrético, pero sin evidencia de compromi-
so glomerular en la biopsia renal.

Es importante recordar que las células plas-
maticas IgG4 son hallazgos tipicos, pero no
especificos para el diagnéstico de nefritis tu-
bulointersticial IgG4 (NTI-IgG4) y pueden estar
presentes en otras patologias como: nefritis 1d-
pica, sindrome de Sjogren, sarcoidosis, glome-
rulonefritis necrotizante, nefropatia diabética,
glomerulonefritis membranosa, nefroesclerosis
por Cr y NTI idiopéatica'e.

Los pacientes con NTI-IgG4 presentan dis-
minucién de la funcién renal en una frecuencia
considerable (58,5%). El fallo renal se acompana
usualmente por minima proteinuria, hematuria
y leucocituria. En pacientes con FRP, la funcién
renal puede estar ligeramente alterada o ser in-
cluso normal con andlisis de orina dentro de los
parametros fisiolégicos®.

La hipocomplementemia (disminucién de
C3y C4) es otra de las caracteristicas de esta en-
tidad. Ocurre mas frecuentemente en pacientes
con ERR-IgG4 (aproximadamente entre un 41-
61%), como encontramos también en nuestros
pacientes (36%).

Una caracteristica de esta patologia es la ele-
vacion sérica de IgG4, con una frecuencia que
varia del 75 al 100% en las distintas series?!>15,
El 40% de nuestros pacientes present6 dicha
elevacioén, por lo cual si quisiéramos aplicar los
criterios definitivos para ERR-IgG4 de Kawano et
al., solo dos pacientes los cumplirian.

Otras variables a tener en cuenta, dada la fre-
cuencia de las mismas, son: la hipergammaglo-
bulinemia y la elevacién de la IgG total (90%),
IgE (78,8%) y la hipocomplemenemia (53%)%.
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Tanto la hipocomplementemia como la eleva-
cién sérica de IgG también forman parte de los
criterios de Kawano et al. En el presente trabajo,
la frecuencia hallada fue del 80% para el valor
de IgG total, del 100% para IgE y del 60% para
hipocomplementemia.

Seria importante tener en cuenta los niveles
séricos de IgG4, ya que aquellos pacientes que
presentaron valores del doble de los valores nor-
males considerados de referencia (270 mg/dl),
tendrian una probabilidad de un 80% de ser de-
tectados con compromiso multiorgdnico® .

La Tabla 3 muestra la comparacién entre las
distintas series publicadas de ER-IgG4 con com-
promiso renal.

LaTC es el método radiografico mas relevan-
te y util que se recomienda en ER-IgG4, y en par-
ticular en ERR-IgG4. Otras modalidades usadas
para identificar lesiones renales son la centello-
grafia con galio, la resonancia magnética (me-
jora la deteccién de las lesiones en etapas tem-
pranas de la enfermedad y seria una alternativa
para pacientes con deterioro de la funcién re-
nal) y la tomografia por emisién de positrones
con fluorodesoxiglucosaZ.

Los rasgos caracteristicos de la enfermedad
en la TC son lesiones multiples, lesiones redon-
deadas o en forma de cuna, de baja densidad,
con menor captacién del contraste que el pa-
rénquima circundante. En raras ocasiones, tam-
bién puede aparecer una lesion solitaria.

Otra caracteristica en pacientes con insufi-
ciencia renal grave, que fue una contraindicacién
para la administracién del medio de contraste,
es el aumento del tamano renal bilateral. La su-
perficie intraluminal del tracto urinario suele ser
lisa. Se pueden encontrar masas retroperitonea-
les con hidronefrosis uni o bilateral en pacientes
con FRP relacionado con IgG4. Las lesiones solita-
rias no son muy comunes, pero si se encuentran,
hay que considerar el diagnéstico diferencial con
un tumor maligno. Si el riesgo de malignidad es
alto, a menudo lleva a la nefrectomia®.

Todos nuestros pacientes tuvieron TC con
contraste y lo observado con mayor frecuencia
fue la lesién hipodensa en forma de cuiia coin-
cidiendo con lo descripto por Takahashi et al,;
también se detectaron imagenes hipodensas li-
neales corticales y corticomedulares sin poder
explicar este ultimo hallazgo. En 2 (33%) se de-
tectaron lesiones renales de forma incidental,
siendo las mismas descriptas en un 35y 53%2%.

El rindén es el Gnico 6rgano con dos patrones
histolégicos: la nefritis tubulointersticial en la
mayoria de los pacientes y la glomerulonefritis
membranosa en el 7% de ellos'*%, Esta ultima
no presenta anticuerpos detectables contra el
receptor de fosfolipasa A (PLA2R), a diferencia
de la nefropatia membranosa primaria®.

Las lesiones renales tienen una distribucién
caracteristica. Los margenes de las lesiones en
el intersticio estdn bien definidos, existiendo
una demarcacién clara entre las areas afecta-
das y las no afectadas. La otra caracteristica es
una extensién de la infiltracién celular dentro y
mas alla de la capsula renal*>?*22,

Nuestro principal diagnéstico histopatolégico
fue la NTI y no se observé nefropatia membra-
nosa. La flebitis obliterante estuvo ausente en
nuestro grupo de pacientes, al igual que lo infor-
mado anteriormente por Deshpande et al.?2.

Nares et al. compararon los pacientes IgG4
con y sin lesién renal. Aquellos con afectacién
renal tuvieron mayor nimero de érganos com-
prometidos, un mayor indice de respuesta de la
enfermedad, niveles séricos mas altos de IgG1
e IgG4, una mayor prevalencia de factor reuma-
toideo, y niveles més bajos de C3 y C42

Cuando comparamos los pacientes con y sin
lesién renal solo se observé una diferencia esta-
disticamente significativa en el aumento sérico
de 1gG2, IgG3, C3 bajo, y una tendencia hacia la
significancia estadistica en el valor aumentado
de IgG4 sérica, FAN positivo e hipocomplemen-
temia en los pacientes con compromiso renal.

Si bien el tamano muestral es bajo, conside-
rando la baja incidencia de la ER-IgG4, existen
pocas publicaciones en Argentina que hagan re-
ferencia al compromiso renal en ER-IgG4, y me-
nos aun trabajos comparativos entre pacientes
con ER-IgG4, con y sin dicha afeccién.

CONCLUSIONES

La prevalencia de ERR-IgG4 (13,6%) fue simi-
lar a la reportada en la literatura, con una edad
media de 51 afios, pero con un predomino del
sexo femenino. Todos presentaron compromiso
multiorganico, y fueron las glandulas saliva-
les mayores y las adenopatias los 6rganos mas
frecuentemente afectados. La alteracién tomo-
grafica mas observada fueron las lesiones hipo-
densas en forma de cuia. En el andlisis compa-
rativo (ERR-IgG4 versus ER-IgG4) encontramos
elevacién de los niveles de IgG2/IgG3 y niveles
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bajos de C3. En general, las caracteristicas de los
pacientes con ER-IgG4 y compromiso renal fue-
ron similares a los trabajos publicados.

Este estudio no recibié financiamiento.
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