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Resumen

Objetivos: La enfermedad relacionada con la IgG4 (ER IgG4) es una condicién inflamatoria
inmunomediada por células plasmaticas productoras de IgG4 que se caracteriza por un infiltrado
linfoplasmocitico positivo para IgG4 y fibrosis estoriforme del 6rgano afectado, asi como niveles
séricos elevados de IgG4. A continuacion, se exponen dos casos clinicos que describen la posible
relacion entre esta enfermedad y la afectacion del SNC.

Material y métodos: Primer caso: varon de 27 afios debutd con cefalea, inestabilidad e
incontinencia fecal y urinaria. La RMN muestra realce leptomeningeo en encéfalo y raquis; en
biopsia de glandulas lacrimales y salivares se objetiva agregado linfocitario negativo para
malignidad y en analisis de LCR y de sangre destaca una IgG4 elevada con resto de parametros
normales. Se establece como diagnostico leptomeningitis cerebral y raquidea probablemente por ER
IgG4. Segundo caso: mujer de 69 afos con deterioro cognitivo y pérdida de fuerza de predominio en
miembros inferiores con LCR inflamatorio; en RMN realce paquimeningeo y leptomeningeo; en
SPECT-TC captacion lacrimal y en analitica de sangre IgG4 elevada. Tras descartar otras causas, se
diagnostica de meningitis mixta crénica por probable ER IgG4.

Resultados: Aunque la afectacion neuroldgica en la ER IgG4 es rara esta debe sospecharse en
pacientes con paquimeningitis o incluso leptomeningitis en los cuales se han descartado otras
causas mas frecuentes.

Conclusion: Es importante conocer esta enfermedad y tratarla a tiempo puesto que la fibrosis es
irreversible.
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