Med Int Méx 2024; 40 (5): 295-304.

Colangitis relacionada con 1gG4

IgG4-related cholangitis.

Waldo Garcia Ferrera,! Isis Villafuerte Tunaal,? Ana Laura Mexia Arellano,® David
Prado Hernandez?

Resumen

ANTECEDENTES: La colangitis es una enfermedad fibroinflamatoria, casi siempre
por ictericia obstructiva, dificil de diferenciar por imagen de la colangitis esclerosante
primaria, su diagndstico se basa en la elevacion de las concentraciones séricas de
I1gG4 y datos histopatolégicos.

OBJETIVO: Describir el concepto y clasificacion actual de la colangitis esclerosante
relacionada con la 1gG4 segtin diferentes asociaciones, asi como los aspectos patogé-
nicos, epidemioldgicos, clinicos y terapéuticos.

METODOLOGIA: Bisqueda bibliogréfica en las bases de datos GoogleScholar,
PubMed, Medline, LILACS y Scopus; se incluyeron articulos en inglés y en espafiol.

RESULTADOS: De la revision bibliografica se obtuvieron 60 articulos que cumplian
con los criterios de inclusién, dé estos se descartaron 13 por diversas razones (cartas
al editor, reporte de casos y revisiones duplicadas). Hasta la fecha no existen criterios
unificados en relacién con el diagnéstico, clasificacién y tratamiento de la colangitis
asociada con IgG4. Se encontrarron similitudes y diferencias en relacién con los criterios
diagnésticos declarados por la Sociedad de Endoscopia de Japén y las Sociedades de
Gastroenterologia de Europa y Estados Unidos. Una proporcién importante de los casos
de colangitis esclerosante asociada con IgG4 tiene concentraciones elevadas de esta
inmunoglobulina y habitualmente responden satisfactoriamente a los corticosteroides.

CONCLUSIONES: La colangitis esclerosante relacionada con IgG4 es una manifes-
tacion biliar de la enfermedad relacionada con 1gG4 de muy dificil diagnéstico que
suele confundirse con el colangiocarcinoma y otros tipos de colangitis. La colangitis
esclerosante relacionada con IgG4 tiene muy buen prondstico y responde satisfacto-
riamente a los corticosteroides.

PALABRAS CLAVE: 1gG4; colangitis esclerosante; colestasis; corticosteroides.

Abstract

BACKGROUND: Cholangitis is a fibroinflammatory disease, almost always due to
obstructive jaundice, which is difficult to differentiate from primary sclerosing chol-
angitis by imaging; its diagnosis is based on elevated serum 1gG4 concentrations and
histopathological data.

OBJECTIVE: To describe the concept and current classification of SC-1gG4 accord-
ing to different associations, as well as the pathogenic, epidemiological, clinical and
therapeutic aspects.

METHODOLOGY: Bibliographic search in the databases GoogleScholar, PubMed,
Medline LILACS and Scopus, articles in English and Spanish were included.

RESULTS: From the bibliographic review, 60 articles were obtained that met the inclu-
sion criteria, of which 13 were discarded due to several reasons (letters to the editor,
case reports and duplicate reviews). To date there are no unified criteria in relation to
the diagnosis, classification and management of SC-IgG4. Similarities and differences
in relation to the diagnostic criteria of SC-IgG4 between the Endoscopy Society of
Japan and the Gastroenterology Societies of Europe and the United States were found.
A significant proportion of SC-1gG4 cases present high levels of IgG4 in the blood and
usually respond satisfactorily to corticosteroids.

CONCLUSIONS: IgG4-related sclerosing cholangitis is a biliary manifestation of the
disease related to IgG4, it is very difficult to diagnose and is often confused with chol-
angiocarcinoma and other types of cholangitis. IgG4-related sclerosing cholangitis has
a very good prognosis and responds satisfactorily to corticosteroids.
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ANTECEDENTES

La colangitis esclerosante relacionada con la
IgG4 (CE-IgG4) es una enfermedad poco fre-
cuente, caracterizada por colestasis y anomalias
colangiogréficas difusas con engrosamiento
circular de la pared del conducto biliar y con-
centraciones elevadas de IgG4 en suero.

La CE-IgG4 es una manifestacion biliar de la en-
fermedad relacionada con IgG4 que, a su vez, es
un padecimiento fibroinflamatorio inmunome-
diado que afecta, frecuentemente, al pancreas,
las glandulas salivales y los ganglios linféticos,
pero puede danar otros érganos.

Esta enfermedad puede manifestarse como un
proceso fibroinflamatorio difuso o mediante la
formacién de inflamatorios en los érganos afec-
tados. Los hallazgos histopatolégicos tipicos
de la enfermedad relacionada con 1gG4 son:
infiltrado linfoplasmocitario con abundante
IgG4, flebitis obliterante, fibrosis estoriforme e
infiltrado eosinofilico en los 6rganos afectados."
La CE-IgG4 puede asociarse con pancreatitis au-
toinmunitaria.? Una proporcién importante de
los casos de CE-IgG4 muestra concentraciones
elevadas de IgG4 en sangre y, habitualmente,
responden de manera satisfactoria a los corti-
costeroides.?

El objetivo de este articulo fue: describir el
concepto y clasificacién actual de la CE-IgG4
segln diferentes asociaciones, asi como los
aspectos patogénicos, epidemiolégicos, clinicos
y terapéuticos.

METODOLOGIA

Blsqueda bibliogréfica en las bases de datos
GoogleScholar, PubMed, Medline, LILACS y
Scopus; se incluyeron articulos en inglés y en
espanol.

2024; 40 (5)

RESULTADOS

De la revisién bibliografica se obtuvieron
60 articulos que cumplian con los criterios
de inclusién, se descartaron 13 por diversas
razones.

Epidemiologia

Los estudios de prevalencia e incidencia de la
CE-1gG4 son muy escasos y limitados, gran parte
la evaltian de manera indirecta debido a que la
enfermedad relacionada con 1gG4 y la CE-1gG4
son afecciones recientemente reconocidas; ade-
mas, hasta la fecha no existen criterios unificados
para el diagnéstico de la CE-IgG4.*

Los criterios de HISOR® y los de la Asociacion
Biliar de Japén comparten varias similitudes,
pero existen diferencias entre ellos.* En este sen-
tido se mantiene la controversia de si la CE-lgG4
tipo 1 debe considerarse una CE-IgG4 verdadera
0 una pancreatitis autoinmunitaria con esclerosis
biliar asociada.®

La CE-1gG4 tipo 1 se asocia de manera signifi-
cativa con la pancreatitis autoinmunitaria, por
lo que un grupo de expertos no acepta este tipo
de colangitis al argumentar que la estenosis ob-
servada en la via biliar podria ser causada por
compresién externa de la porcién intrapancred-
tica del conducto biliar por el tejido pancreatico
inflamado y no por un proceso inflamatorio pro-
pio de la via biliar.® Sin embargo, otro grupo de
expertos argumenta que la CE-1gG4 tipo 1 puede
ocurrir sin pancreatitis autoinmunitaria asociada,
lo que esta respaldado por varios reportes.”#° Se
estima que mas del 60% de todas las CE-IgG4
corresponden a CE-1gG4 tipo 1.°

Un estudio nacional realizado en Japén con-

cluyé que la tasa de prevalencia general de la
pancreatitis autoinmunitaria era de 4.6 casos
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por cada 100,000 habitantes.’® La CE-IgG4 se
encuentra en el 40% de los casos de pancreati-
tis autoinmunitaria, por lo que se estima que la
prevalencia de la CE-1IgG4 es de, aproximada-
mente, 2 casos por cada 100,000 habitantes."
Un estudio reciente'? mostré que la prevalencia
de la CE-IgG4 fue de 2.18 por cada 100,000
habitantes, lo que supera la prevalencia cono-
cida de la colangitis esclerosante primaria en
la misma poblacién." Los estudios de CE-IgG4
efectuados en Europa y Norteamérica son limi-
tados en cuanto al tamafo de muestra, lo que
impide generar evidencia epidemioldgica.

La mayoria de los pacientes con CE-IgG4 son
diagnosticados en la sexta década de la vida,
a diferencia de los pacientes con colangitis
esclerosante primaria, cuyo diagndstico suele
establecerse a la edad de 35 a 45 afos.® La
enfermedad no se ha descrito en nifios y ado-
lescentes.' ' La CE-1gG4 es una enfermedad
predominante en hombres, el 80% de todos los
casos corresponden a pacientes masculinos.’
Cuando la CE-IgG4 afecta a mujeres suele no
estar asociada con pancreatitis autoinmunitaria.?

Aspectos patogénicos

La patogenia de la CE-lgG4 es de causa multifac-
torial. Algunos expertos plantean que la CE-IgG4
es una enfermedad autoinmunitaria debido a que
una proporcién de pacientes muestra anticuerpos
antinucleares y responden, satisfactoriamente, al
tratamiento con corticosteroides y rituximab.'®!”
Ademads, existen otros argumentos para respal-
dar la teoria autoinmunitaria, en la CE-IgG4 es
frecuente detectar hipergammaglobulinemia
policlonal, altas concentraciones de 1gG4 en
sangre y la existencia de varios autoantigenos.'®

De manera diferente a lo que ocurre en la mayor
parte de las enfermedades autoinmunitarias, la
CE-1gG4 es mas frecuente en hombres mayores
de 60 anos.*' Se ha postulado que la produccién
excesiva de 1gG4 ocurre de forma secundaria

C
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como mecanismo para atenuar la respuesta in-
munitaria extensa en la enfermedad relacionada
con 1gG4.%° Los mecanismos patogénicos de la
CE-IgG4 no son del todo conocidos, se necesitan
mas estudios para esclarecer la etiopatogenia de
esta enfermedad.

Clasificacion

Existen varias clasificaciones de la CE-IgG4; los
criterios simplificados del Colegio Americano
de Reumatologia y la Liga Europea contra el
Reumatismo son:?'

Segln la asociacién o no con pancreatitis au-
toinmunitaria:

a. CE-IgG4 con pancreatitis autoinmunitaria.

b. CE-lgG4 sin pancreatitis autoinmunitaria.

Segtin la ubicacién de la estenosis de la via biliar
por colangiografia: Figura 1

a. Tipo 1: la estenosis se localiza en la parte
distal de la via biliar. Solo la estenosis de la
via biliar en su segmento intrapancreatico
se clasifica como tipo 1.

b. Tipo 2: existen estenosis intrapancrea-
ticas y extrapancredticas difusas. Tiene
dos subtipos: tipo 2a con dilataciones
preestendticas y tipo 2b sin dilataciones
preestendticas con ramas reducidas de los
conductos biliares.

c. Tipo 3: estenosis hiliar mas estenosis del
colédoco distal.

d. Tipo 4: estenosis hiliar aislada.
Aspectos clinicos

Los elementos clinicos mds importantes de la
CE-1gG4 son el dolor abdominal y la ictericia,
aunque una proporcién importante de los
pacientes son asintomaticos al momento del
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Figura 1. Representacion esquematica de los tipos de CE-IgG4 segtin la colangiografia.

diagnéstico. Algunos enfermos aquejan prurito
y fatiga.'? El 40 % de los pacientes diagnostica-
dos en Japén padece ictericia;'? sin embargo,
este signo es mucho mas frecuente en Reino
Unido y Norteamérica, donde se ha com-
probado que el 75% de los casos muestra un
cuadro ictérico.?** De manera significativa, la
ictericia es mas frecuente en pacientes con CE-
IgG4 asociada con pancreatitis autoinmunitaria
al compararse con pacientes diagnosticados
con CE-1gG4 sin pancreatitis autoinmunitaria
comcomitante.?

La pancreatitis autoinmunitaria se manifiesta
como afeccién concomitante en 8 de cada
10 pacientes con CE-IgG4.">'* A su vez, estos
pacientes tienen mayor prevalencia de diabetes
mellitus al compararse con los casos de CE-IgG4
no asociada con pancreatitis autoinmunitaria.?*

Es infrecuente diagnosticar cirrosis hepatica
avanzada en pacientes con CE-1gG4."2 De la
misma manera, solo el 5% de los casos de CE-
IgG4 se asocian con enfermedad inflamatoria
intestinal.!

Debe tenerse en cuenta que el 25% de los
pacientes con CE-IgG4 tienen manifestaciones
extrapancredticas, sobre todo los que padecen
pancreatitis autoinmunitaria.®'? Las manifesta-
ciones extrapancreaticas mas frecuentes son:

insuficiencia renal (26%), sialoadenitis (15%),
fibrosis retroperitoneal (9%), enfermedad pulmo-
nar (6%) y linfadenopatia mediastinica (4%). La
enfermedad retroorbitaria, las manifestaciones
neuroldgicas por encefalitis progresiva, las tu-
moraciones pituitarias y el hipopituitarismo son
infrecuentes.'>'4

El colangiocarcinoma no se asocia con la CE-
IgG4, a diferencia de lo que sucede con la
colangitis esclerosante primaria. Los individuos a
quienes se les diagnostica colangitis esclerosante
primaria tienen un riesgo 160 veces mayor de
padecer colangiocarcinoma en relacién con los
individuos sanos.'** Sin embargo, en la prac-
tica clinica resulta muy dificil diferenciar una
CE-1gG4 de una neoplasia maligna hepatobiliar
en pacientes de edad avanzada con ictericia y
pérdida de peso.

Diagnostico

Para el diagnéstico de CE-1gG4 se aplican cuatro
criterios combinados: 7) colangiograma tipico,
2) anticuerpos de tipo 1gG4 elevados, 3) mani-
festaciones sistémicas y 4) examen histolégico.

Para el diagnéstico de la CE-IgG4 se aceptan los
criterios HISOR® y los de la Asociacién Biliar
de Japén.* Los criterios HISORt se tomaron de
los criterios diagndsticos de pancreatitis autoin-
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munitaria y se usan, principalmente, en Europa
y Estados Unidos; en cambio, los criterios de
la Asociacién Biliar de Japén se aplica, sobre
todo, en Japdén y China. Ambos recurren a una
combinacion de los cuatro criterios diagndsticos
mencionados. Los criterios de la Asociacién
Biliar de Japdn resaltan el valor de la histologia
como elemento de mayor peso en el diagnéstico.
Por su parte, los criterios de HISORt le otorgan
a la colangiografia tipica un peso determinante,
ofreciéndole el mismo valor diagnéstico a los
hallazgos histologicos y la elevacion de las
concentraciones de 1gG4 en suero.

Criterios de la Asociacion Biliar de Jap6n 2021:*

I. Hallazgo tipico de localizacién sube-
pitelial que conduce a engrosamiento
de la pared de la via biliar, incluso en
segmentos que parecen normales en el
colangiograma.

[l. Casiel 90% de los pacientes con CE-1gG4
tienen pancreatitis autoinmunitaria, por
lo que las CE-1gG4 deben clasificarse en
CE-1gG4 asociadas o no con pancreatitis
autoinmunitaria.

Ill. Es necesario clasificar la CE-1gG4 segln
el colangiograma (tipos 1, 2, 3 y 4).

[V. Las siguientes manifestaciones orgdnicas
son importantes para el diagnéstico:
sialoadenitis-dacrioadenitis, fibrosis retro-
peritoneal y enfermedad renal relacionada
con IgG4.

V. Debe descartarse la malignidad hepatobi-
liar incluida “la no deteccién de células
neoplasicas” en el criterio histolégico.

VI. Larespuesta a los esteroides se ha conver-
tido en un criterio diagnéstico. Debido a
que algunas lesiones malignas también
pueden responder a los esteroides, se
recomienda un examen histolégico
o citolégico antes de administrarlos.

C
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La efectividad de los esteroides debe
evaluarse con imagenes de colangio-
pancreatografia retrégrada endoscépica,
colangiopancreatografia por resonancia
magnética o ambas después de dos se-
manas de su administracion.

VII. Los nuevos métodos de imagen, como el
ultrasonido endoscopico y el ultrasonido
intraductal, son importantes para el diag-
nostico diferencial.

Los criterios de diagnéstico clinico de la CE-
IgG4 que utiliza la Asociacién Biliar de Japon
son extremadamente complejos, esto limita
su comprensién y uso en la practica diaria,
incluso para los médicos dedicados a las
enfermedades del pancreas y las vias biliares.
Debido a que la CE-IgG4 y la colangitis es-
clerosante primaria son enfermedades a veces
dificiles de diferenciar, los autores de este ar-
ticulo prefieren usar el sistema de puntuacién
desarrollado por el grupo de Moon, que es
sencillo y practico.?® Cuadro 1

Colangiografia

La colangiografia transhepatica percutdnea es
atil para evaluar lesiones en la via biliar en
pacientes con CE-lgG4, pero hoy dia la co-
langiopancreatografia retrégrada endoscépica
y la colangiopancreatografia por resonancia
magnética se usan mas. Ambos métodos con
eficacia similar para evaluar las estenosis de las
vias biliares, aunque la colangiopancreatografia
por resonancia magnética permite obtener infor-
macioén adicional del conducto pancredtico sin
la posibilidad de que se produzcan episodios de
pancreatitis, como sucede en la colangiopancre-
atografia retrograda endoscépica.?’28

En la CE-IgG4 predominan hallazgos imageno-
|6gicos caracteristicos: estenosis segmentarias y
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Cuadro 1. Sistema de puntuacién para diferenciar CE-1gG4
y colangitis esclerosante primaria?®

Afectacién a otros

6rganos St 3

No 0

Apariencia en collar S 0
de perlas

No 2

Edad Menos de 30 afios 0

30-39 ahos 1

40-49 anos 2

50-59 afios 3

Més de 60 anos 4

Puntaje total Diagnéstico

Probable colangitis

0-4 o
esclerosante primaria
5.6 Respuestfa alos
esteroides
7-9 Probable CE-1gG4

largas con dilatacion preestendtica, mas engro-
samiento difuso de la pared del conducto biliar
que excede la extension de la estenosis.®*” Con-
trariamente, en la cirrosis biliar primaria (CBP)
las estenosis son cortas (1-2 mm) y afectan las
vias biliares intra y extrahepaticas. Las estenosis
en la CBP se alternan con segmentos normales
cortos que dan lugar a la imagen tipica de collar
de cuentas o collar de perlas. La apariencia de
arbol podado mas la evaginacion en forma de
diverticulo constituyen rasgos caracteristicos de
la cirrosis biliar primaria.?®%”

La colangiopancreatografia retrégrada endoscé-
picay la colangiopancreatografia por resonancia
magnética tienen sensibilidad similar para visua-
lizar estenosis en banda, estenosis segmentarias,
estenosis largas, apariencia de collar de cuentas
y de arbol podado en pacientes con CE-1gG4.8
Las estenosis biliares intrapancredaticas son la
caracteristica mas comun observada en la CE-
1gG4.2

2024; 40 (5)

Engrosamiento de la pared del conducto biliar

En la CE-IgG4 el engrosamiento de la pared
del conducto biliar es circular, generalmente
se extiende mds alla de la estenosis y tiene un
borde interno y externo liso. Este engrosamiento
puede observarse en la tomografia computada
y en la colangiopancreatografia por resonancia
magnética, aunque el ultrasonido intraductal y
el endoscopico ofrecen mds detalles y permiten
diferenciar las imdgenes de un colangiocarcino-
ma.2® En el ultrasonido intraductal se observa,
ademads, eco interno homogéneo en el area
estendtica.”’

En cambio, en la colangitis esclerosante primaria
los estudios por ultrasonido intraductal pueden
mostrar engrosamiento circulary asimétrico de la
pared, margen interno irregular, margen externo
poco definido, evaginacién similar a un diver-
ticulo, eco interno heterogéneo y desaparicion
de tres capas.*

Hoy dia, el ultrasonido intraductal se ha conver-
tido en un método de diagndstico de excelencia
para diferenciar la CE-IgG4 de la colangitis
esclerosante primaria y el colangiocarcinoma.*
Lo observado por el ultrasonido intraductal en el
sitio sin estenosis resulta Gtil para diferenciar la
CE-1gG4 del colangiocarcinoma debido a que a
que el engrosamiento de la pared del conducto
biliar en el sitio sin estenosis no se observa en
este Gltimo.?’

IgG4 en suero

El 80% de los pacientes con CE-IgG4 tienen
concentraciones séricas de IgG4 elevadas (mayor
a 1.35 g/L).*8'32 Sin embargo, también se ha
comprobado elevacién de las concentraciones
séricas de IgG4 en otras afecciones: colangiocar-
cinoma, colangitis esclerosante primaria, cancer
de pancreas, asma, pénfigo y dermatitis atdpica,
lo que dificulta el diagnéstico diferencial en
algunos enfermos.?®
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Alrededor del 17% de los pacientes con colangi-
tis esclerosante primaria muestra elevacion de las
concentraciones séricas de 1gG4,2°333435 mien-
tras que en el colangiocarcinoma esta elevacién
alcanza el 10%.28333435 Ademads, debe tenerse
en cuenta que el 10% de los pacientes con el
diagnéstico confirmado de CE-1gG4 cursa con
concentraciones séricas normales de IgG4.3%37

En una proporcion pequena de pacientes en los que
el diagndstico diferencial entre la CE-IgG4 y otras
afecciones se hace dificil, deben determinarse las
concentraciones de IgG4 en la bilis. En la CE-IgG4
se encuentran concentraciones altas de 1gG4 en
bilis, no asi en la colangitis esclerosante primaria y el
colangiocarcinoma. La sensibilidad y especificidad
de esta prueba alcanza un 100% para diagnosticar
CE-1gG4 cuando es mayor de 113 mg/dL.3®

Manifestaciones sistémicas

De forma general, la CE-IgG4 suele asociar-
se con manifestaciones sistémicas: fibrosis
retroperitoneal o enfermedad de Ormond-Al-
barran, linfadenopatia, pancreatitis, afeccién
de las glandulas salivales mayores (parétidas y
submaxilares), dacrioadenitis, enfermedad infla-
matoria orbitaria, enfermedad renal, enfermedad
respiratoria, aortitis, periaortitis, enfermedad
tiroidea y padecimientos cutaneos.'>'23

Hallazgos histologicos

El estudio histolégico no solo facilita el diagnésti-
co de CE-IgG4, también permite descartar causas
malignas, para ello deben tomarse una biopsia del
conducto biliar transampular y la citologia por
cepillado del conducto biliar.* En algunos casos,
el examen histolégico por si mismo, no suele ser
concluyente para el diagnéstico de la CE-lgG4,
por lo que deben aplicarse, ademaés, técnicas de
inmunohistoquimica para 1gG e 1gG4.*

La biopsia de la pared del conducto biliar pue-
de complementarse con un estudio histol6gico

C
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del ampula de Vater y del tejido hepatico; sin
embargo, la biopsia del ampula de Vater de
manera aislada es poco util para el diagnéstico
de CE-1gG4.

Las biopsias hepdticas de pacientes con CE-1gG4
pueden mostrar un aumento significativo de IgG4
en comparacién con pacientes con colangiocar-
cinoma y colangitis esclerosante primaria.*® En
la CE-lIgG4 suele haber mayores puntajes para
la inflamacién portal y lobulillar en relacion
con la colangitis esclerosante primaria;*® ade-
mas, pueden observarse eosinéfilos en nédulos
fibroinflamatorios en los espacios portales.®> A
pesar de esto, la biopsia hepdtica es poco util
para el diagnéstico de CE-1gG4.

[. Hallazgos histolégicos observados en la
CE-1gG4:4

[I. Infiltracién linfoplasmocitica marcada.
Il Infiltracién eosinofilica.

IV. Biopsia con mas de 10 células plasma-
ticas positivas para IgG4 por campo en
microscopia de alta potencia.

V. Alta proporcién de células 1gG4/1gG-
positivas (mas del 40%).

VI. Fibrosis estoriforme que a menudo con-
tiene linfocitos y células plasmaticas.

VII. Flebitis obliterante.
Consideraciones terapéuticas

Indicaciones de tratamiento:*! a) pacientes asinto-
maticos sin colestasis, b) pacientes asintomaticos
con colestasis, c) pacientes sintomaticos.

El objetivo del tratamiento es inducir y mantener
la remisién, lo que se define por: a) remision
de los sintomas, b) respuesta bioquimica,
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c) disminucién de las concentraciones de 1gG4,
d) normalizacién de la colangiografia.

Prednisona: se recomienda una dosis inicial de
0.6 a 0.8 mg/kg de peso corporal al dia durante
4 semanas; luego, debe continuarse con 5 mg
a la semana durante 3 meses.*' La dosis habi-
tual para iniciar la fase de induccién es de 30
a 40 mg al dia por via oral, con la que se logra
la remisién hasta en el 98% de los casos.* Los
corticosteroides pueden administrarse en forma
de pulsos intravenosos.*

Prednisona: hasta la fecha la evidencia reco-
mienda administrar entre 5 y 10 mg al dia para
mantener la remisién durante 3 afios."*** Sin
embargo, las guias europeas recomiendan la
terapia de mantenimiento solo en los casos de
enfermedad multiorganica o cuando existan
antecedentes de recaida.*'

Prednisona: se administran las mismas dosis
recomendadas durante el tratamiento de induc-
cién. Pueden prescribirse combinaciones de
corticosteroides y otros inmunosupresores.

Son parte del tratamiento de segunda linea y
tienen las siguientes indicaciones: a) tratamiento
de la recaida, b) resistencia a los corticosteroi-
des, c) reacciones adversas importantes por la
administracion de corticosteroides.

El metotrexato, la azatioprina, la 6-mercapto-
purina y el micofenolato se han prescrito en
la enfermedad relacionada con 1gG4, pero sus
resultados no son concluyentes.*®
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El rituximab se recomienda a dosis de 1 g por
via intravenosa cada 15 dias durante 12 meses.*¢
Representa una nueva opcién en el tratamiento
de las recaidas y en los pacientes dificiles de
tratar con corticosteroides.

Los médicos experimentados pueden tratar los
casos de ictericia grave y colangitis administran-
do solamente corticosteroides sin necesidad de
la colocacién de endoprétesis en la via biliar.#”

CONCLUSIONES

La CE-IgG4 es una manifestacién biliar de la
enfermedad relacionada con la 1gG4 de muy
dificil diagnéstico que suele confundirse con el
colangiocarcinoma y otros tipos de colangitis.
La CE-IgG4 tiene muy buen prondéstico y res-
ponde satisfactoriamente a los corticosteroides
para inducir la remision. Se necesitan estudios
prospectivos para evaluar diferentes opciones
de tratamiento en la induccion y en el mante-
nimiento. Los nuevos criterios diagndsticos de
CE-1gG4 son de inestimable utilidad para médi-
cos generales y especialistas.
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