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RESUMEN

La enfermedad relacionada con IgG4 (ER-IgG4) se caracteriza por un infiltrado linfoplasmocitico rico en
células plasmaticas IgG4 positivas, fibrosis estoriforme y flebitis obliterativa. Se puede presentar como
seudotumor orbitario, parotidomegalia, nefritis tibulo intersticial, fibrosis retroperitoneal o pancreatitis,
aunque practicamente cualquier érgano puede verse afectado. Presentamos el caso de una mujer de 37
afios, que presenta un cuadro de disfonia severa y aftosis oral dolorosa recurrente, con unos hallazgos
histopatolégicos a nivel laringeo que muestran infiltrado linfoplasmocitico y positividad para IgG4, asi
como amplios estudios descartando otras etiologias, por lo que se confirma una laringitis por ER-IgG4,
cuya descripcion en la literatura es excepcional.

© 2018 Elsevier Espaiia, S.L.U. y
Sociedad Espariola de Reumatologia y Colegio Mexicano de Reumatologia. Todos los derechos reservados.

Aphthous Stomatitis and Laryngitis, Another Form of Presentation of an
IgG4-Related Disease?

ABSTRACT

IgG4-related disease is characterized by a lymphoplasmacytic infiltrate rich in IgG4-positive plasma cells,
storiform fibrosis and obliterative phlebitis. It can present as parotid gland enlargement, tubulointerstitial
nephritis, retroperitoneal fibrosis or pancreatitis, although nearly any organ can be affected. We report the
case of a 37-year-old woman who presented with severe dysphonia and recurrent painful aphthous ulcers,
with histopathological findings at the level of the larynx that revealed a lymphoplasmacytic infiltrate
and IgG4 positivity. In addition, extensive studies were performed to rule out other diseases. Thus the

diagnosis was IgG4-related laryngitis, an exceptional finding in the literature.
© 2018 Elsevier Espafia, S.L.U. and Sociedad Espafiola de Reumatologia y Colegio Mexicano de
Reumatologia. All rights reserved.

La enfermedad relacionada con IgG4 (ER-IgG4) se caracteriza
por un infiltrado linfoplasmocitico rico en células plasmaticas
IgG4 positivas, fibrosis estoriforme y flebitis obliterativa'2. Se
puede presentar como seudotumor orbitario, parotidomegalia,
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nefritis tGbulo intersticial, fibrosis retroperitoneal o pancreatitis,
aunque practicamente cualquier 6rgano puede verse afectado>*.

Presentamos el caso de una mujer con laringitis refractaria y
aftosis oral recurrente, en la que se demostré una ER-IgG4, sin-
drome que solo ha sido comunicado de forma excepcional en la
literatura®.

Mujer de 37 afios que consulté ante disfonia severa de 3 afios
de evolucién, que se acompafiaba de aftas orales dolorosas que
remitian espontaneamente en unas 2 semanas, con varios brotes
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Figura 1. Biopsia de laringe. Hematoxilina-eosina: A) Infiltrado inflamatorio crénico (x100). B) Infiltrado de tipo linfoplasmocitico (x200). C) Mediante técnicas inmunohis-

toquimicas, células plasmaticas CD138" (x100). D) Tincién especifica para IgG4 (x100).

anuales. No referia sindrome seco, uveitis, artritis, acné, trombosis,
diarreas, dolor abdominal ni episodios de condritis. Habia recibido
tratamiento con omeprazol, ademas de aciclovir y dosis bajas cor-
ticoides orales por la aftosis, sin mejoria.

La exploraciéon general y oftalmolégica fue normal salvo la
disfonia, y una fibroscopia confirmé una intensa laringitis. Un
hemograma, bioquimica general, VSG y proteina C reactiva fueron
normales. La determinacién del HLA-B5, ANA, ANCA, anticuerpos
anti-transglutaminasa IgAy serologia del VIH fueron negativas. Una
tomografia computarizada de cuello y térax solo mostré captaciéon
de contraste a nivel laringeo y pequefias adenopatias laterocer-
vicales inespecificas. Una biopsia laringea demostré un infiltrado
inflamatorio con inmunohistoquimica positiva paraIgG4, y relacién
IgG4/1gG cercana al 40% (fig. 1). No se observaron plasmablastos
(linfocitos con fenotipo CD19*CD24~CD38M) en sangre periférica.
IgG4 sérica: 1,40 U (N:,05-1,25). Un '8F-FDG PET/TC mostré capta-
cién a nivel laringeo, pero no a nivel de vasos u otras estructuras
cartilaginosas (fig. 2).

Con el diagnéstico de ER-IgG4 con afectacién laringea se ini-
ci6 tratamiento con 3 bolos de 125mg de metilprednisolona,
seguidos de prednisona oral (0,4 mg/kg/dia) en pauta descen-
dente, afiadiéndose azatioprina como ahorrador de esteroides,
con mejoria de la disfonia y sin desarrollar nuevos brotes de
aftosis.

La ER-IgG4 es una enfermedad fibroinflamatoria, que desde su
primera descripcién en 2003, ha aumentado su espectro clinico®.

Se considera una ER-IgG4 posible cuando existe afectacion de un
organo tipico y elevacion de IgG4 sérica, ER-IgG4 probable ante
la presencia de hallazgos histopatoldgicos tipicos e IgG4/IgG > 40%,
y ER-IgG4 definitiva cuando se combina la afectacién de un
organo tipico, niveles séricos de IgG4 elevados e histopatologia
compatible’. En nuestra paciente, el diagnéstico de ER-IgG4 se
podria considerar como probable. La afectacién de la ER-IgG4 a
nivel ORL es excepcional, y segiin nuestro conocimiento solo se ha
descrito un caso de seudotumor a nivel traqueals.

Por otra parte, la paciente referia aftosis oral recurrente por
lo que planteé el diagnéstico diferencial con una enfermedad de
Behcet (EB), descartandose las enfermedades mas habituales que
cursan con aftas orales®. Recientemente se ha comunicado un caso
con ER-IgG4 laringea y aftosis oral, similar a nuestra paciente, que
se orient6 como un sindrome de solapamiento con EB°. Los solapa-
mientos entre enfermedades sistémicas son bien conocidos, como
el de EB y policondritis (sindrome de MAGIC)'? o el de vasculitis
ANCA-positivas y ER-IgG4>. En estos casos, el tratamiento se basa
enlagravedady los 6rganos afectos. En la ER-IgG4 los glucocorticoi-
des son el tratamiento de eleccién, mientras que como ahorradores
deesteroides se utilizan la azatioprina o micofenolatoy el rituximab
para casos refractarios o graves'=2.

Finalmente, creemos que habria que incluir la laringitis dentro
del espectro clinico de la ER-IgG4. Al igual que en otras presentacio-
nes de la enfermedad puede simular otras enfermedades, en este
caso una EB, que podria ser un nuevo sindrome de solapamiento.
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Figura 2. Captacién laringea (flecha) en el '8F-FDG PET/TC.
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