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1. RESUMEN

INTRODUCCION: La enfermedad relacionada con IgG4 es un trastorno sistémico autoinmune de
etiopatogenia desconocida que se caracteriza por el aumento de IgG4 en suero y depdsitos en tejidos
diana. A continuacién describimos dos casos con formas clinicas de presentacion diferentes y

afectacion renal.
SERIE DE CASOS CLINICOS

Caso 1: Vardén de 34 anos remitido a Nefrologia por deterioro funcién renal (creatinina 2.37mg/dl).
A destacar entre sus antecedentes pancolitis ulcerosa y colangitis esclerosante primaria. En el control
analitico, destacaba la presencia de alteracion del perfil hepatico (GOT 97U/I, GPT177U /L, GGT733
U/l, FA1325 U/I), asi como la presencia de proteinuria 1.2g/24h y afectacion tubular con disminucion
de la reabsorcién tubular de fosfato 56.8%. El perfil de autoinmunidad, complemento, proteinograma
y serologia viricas fueron negativos; destacando principalmente aumento de IgG 2641 mg/dl e IgG4
128 mg/dIl. Ante hallazgos se planted biopsia renal izquierda, que el paciente ha rechazado hasta el

momento.

Caso 2: Mujer de 29 afios que inicia seguimiento en Nefrologia por sedimento patoldgico y
proteinuria de 2g/24h con funcién renal conservada coincidiendo con clinica de tumefaccion de
glandulas submandibular y parétida que tras estudio y descartar otros diagnodsticos (infeccioso,
Sjogren, sarcoidosis, etc) y elevacion seroldgica de IgG4 se diagnostica de Sindrome de Mickulicz.
Entre sus antecedentes destacan: sindrome pluriglandular autoinmune tipo 3, gastritis cronica atrofica
sin demostrar presencia de IgG4. Tras inicio de tratamiento con Prednisona y posteriormente

micofenolato de mofetil con normalizacién del sedimento y sin datos de proteinuria.

CONCLUSIONES: El diagndstico de la enfermedad relacionada con IgG4 es complejo y los hallazgos

clinicos no son patognoménicos.

La afectacion renal es infrecuente siendo predominante la nefritis tubulointersticial (15% de los
pacientes y 96 % de los cuales tiene afectacion de otros tejidos) y mas infrecuente la afectacion

glomerular o aparicion de proteinuria (7-10%).



