EFECTIVIDAD DEL RITUXIMAB EN LA ENFERMEDAD RELACIONADA CON IGG4

v Valdecilla

Gtroduccién \

La enfermedad relacionada con IgG4 (ER-IgG4) es una enfermedad
fibroinflamatoria frecuentemente asociada a niveles séricos elevados
de IgG4. Las dosis altas de gluccorticoides (GC) son la piedra angular
del tratamiento, no obstante las recaidas y los efectos adversos son
frecuentes, precisando de inmunosupresores sintéticos (FAMEc) o
biologicos. El rituximab (RTX) parece ser efectivo en la ER-IgG4.
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Métodos

Estudio observacional retrospective multicéntrico con pacientes con

ER-lgG4 tratados con RTX. El objetivo principal fue la evaluacion de

respuesta clinica y serologica asi como la seguridad.
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TABLA 2. Dosis, datos clinicos y serologicos, tratamiento con GC y recaidas durante tratamiento con RTX

Resultados

Se incluyeron 46 pacientes (33 varones, 13 mujeres ; edad media 53.4
DS 13.58 anos) con ER-IgG4 tratados con RTX (Tabla 1). Los 6rganos
mas afectados fueron los ganglios linfaticos (n=26, 56.52%),
retroperitoneo (16, 34.78%), ORL (n=13, 28.26%), aorta (n=12, 20.08%),
pleuropulmonar (n=12, 20.08%), rinon (n=12, 30.34%), orbita (n=12,
20.08%), pancreas (n=9, 19.56%), glandula lacrimal (n=8, 17.39%),
glandula salivar (n=12, 17.39%), hepatobiliar (n=7, 15.21%), meningea
(n=3, 6.52% y mesenterio (n=2, 4.34%). Todos los pacientes excepto
dos habian recibido glucocorticoides orales, y 12 pacientes recibieron

RTX régimen, dosis inicial, n (% . , ,
. Obijetivos h 5 %) 37 80.43) bolos de metilprenisolona. 24 pacientes fueron tratados con FAMEc :
L : 1gx2 : _ : : _ :
Evaluar la efectividad del RTX en pacientes con ER-IgG4. ; 5 (10.86) metotrexato (MTX) (n=15), azatioprina (AZA)(n=7) y micofenolato
500mg d1-d15 3 (6.52) mofetilo (MMF) (n=15). El esquema mas frecuente de tratamiento con
NS / 375 mg/m2/sx4 RTX fue 1gr x2 (n=37), 500mg x2 (n=5) y 375mg/m2x4 (n=3). 32
— : — acientes recibieron tratamiento de mantenimiento con RTX. La
RTX régimen dosis de mantenimiento, n (%) P : : : : .
TABLA 1. Datos demograficos, clinicos y serologicos y tratamientos al inicio de RTX mediana de tiempo desde el diagnostico hasta inicio _de_ RTX fue de 5 (O_
1gx2 18 (39.1) 72) meses (Tabla 2). Tras 12 y 24 meses de seguimiento, se observo
Edad (afios, media + DS) 53 4 DS+13 58 375 mg/m2/s x4 1(2.1) respuesta completa y parcial en 17 (53.12%) y 13 (40.62%), y en 18
L - P Optimizado 16 (34.7) (66.65%) y 7 (25.92%) pacientes, respectivamente. Sblo se objetivaron 5
Se,’“’ masc“'[“" (n, %) | 33 (71.7%) B ' recaidas. El tratamiento con prednisona pudo ser suspendido en 13
Numero de organos afectos, (media,+SD)  |3.17 +1.67 Respuesta clinica, n (%) pacientes. 3 pacientes fallecieron durante el seguimiento. Un paciente
Afectacion de organo (n,%) A los 12 meses precisO ingreso en UCI| por nemonia secundaria a influenza y dos
Ganglios linfaticos 24 (56.52) Parcial 13 (40.6) pacientes fueron diagnosticados de cancer de mama y laringe,
Retroperitoneo/Aorta/ Rifidn 16 (4.78%) / 12 (20.08%) / 12 (20.08) Completa 17 (53.1) respectivamente.
Pleuropulmonar 12 (20.08) A los 24 meses
ORL/Orbital 7 (15.21) /12 (20.08) Parcial 7 (25.92)
Pancreatica/ Hepatobiliar 9(19.56) / 7 (15.21) Completa 18 (66.6)
Glandulas salivares/Glandulas lacrimales |8 (17.39) /8 (17.39) Respuesta biolégica (mg/dL), mediana (rango)
, L. , PCR a los 12 meses de inicio de RTX 0.7 (0.1-35)
Paquimeningitis/ Mesenterio / Otros 3(6.52)/2(4.34) /9 (19.56) PCR a los 24 meses de inicio de RTX 0.5 (0.1-7.9)

Criterios clasificacion ER- 1gG4-RD (n,%)

Okazaki/ Umehara (probable o definitivo) (19 (41.3) /19 (41.3)

ACR/EULAR 22 (47.82)

55.9 (1.3-180)
55.4 (3.1-104)

1gG4 a los 12 meses de inicio de RTX
1gG4 a los 12 meses de inicio de RTX

Prednisone dose (mg/day), median (range)

Conclusion

El RTX parece un tratamiento efectivo y relativamente

A los 6 meses de inicio de RTX 5 (0-40)
Tiempo desde diagndstico hasta inicio de 5(0-72) A los 12 meses de inicio de RTX 5 (0-20) : :
RTX (meses; mediana, rango) A los 24 meses de inicio de RTX 1.81 (0 -10) Seguro en pacientes con ER-'QG4, con una ba-la
Biomarcadores al diagnoéstico (mediana, Retirada de prednisona, n (%) 11 (23.9) incidencia de recaidas
rango) : Tiempo de seguimiento (meses), mediana 24 (1-132)
PCR (mg/dL) / VSG (mm/h)/ niveles IgG4 1.14 (0.04-35) / 22 (4-120) / 90.3 (1-689) (rango)
Séricos (mg/dL) ) o . ” 12 (111
Tratamiento previo con FAMEc, n (%) 23 (52.3) Tiempo recibiendo RTX (meses), mediana (1-115)
Dosis de prednisona (mg/dia, media +SD) 46.09+16.97 (rango)
Recaidas, n (%) 5(10.8)




