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DOENCA RELACIONADA A IGG4: COMPLEXIDADE DIAGNOSTICA E IMPACTO
MULTIORGANICO
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Introducao: A Doenca Relacionada a Imunoglobulina G4 (DR-IgG4) é uma desordem
autoimune sistémica caracterizada por inflamacao cronica, lesoes fibroproliferativas e
infiltracao linfoplasmocitaria rica em plasmoécitos IgG4-positivos. Suas manifestacoes
clinicas variam abrangendo desde massas fibroinflamatérias até disfungao multiorganica.
Apesar de avancos nos critérios diagndsticos, a etiologia exata da doenca permanece
desconhecida, tornando o diagnoéstico desafiador e dependente de confirmagoes
soroldgicas e histopatologicas. Objetivo: Analisar relatos de casos sobre DR-IgG4,
destacando manifestagdes clinicas, exames diagndsticos e abordagens terapéuticas.
Meétodo: Foi realizada uma revisao narrativa com base em relatos de casos publicados
entre 2016 e 2023, obtidos nas bases PubMed, SciELO e LILACS. Os critérios de inclusao
envolveram confirmacao diagnostica por bidpsia e/ou sorologia, com descricao detalhada
dos achados clinicos, exames e evolucdo dos pacientes. Resultados: Nos casos
analisados, observou-se aumento de marcadores inflamatorios, como PCR, VHS e
ferritina, além de elevacdes de IgE e eosinofilia. A histopatologia identificou infiltrado
linfoplasmocitario rico em plasmocitos IgG4-positivos, padrdo de fibrose estoriforme
("roda de carroca") e, flebite obliterativa, com relagdao IgG4/IgG superior a 50%. Nos
exames de imagem, a Tomografia Computadorizada (TC), a Ressonancia Magnética (RM)
e a ultrassonografia detectaram espessamentos, massas e alteragdes nos dérgaos
acometidos. Clinicamente, os pacientes relataram perda de peso, disfungdo organica e
comprometimentos frequentes no pancreas, vias biliares, pulmdes e glandulas salivares.
O tratamento com corticosteroides mostrou melhora significativa, enquanto o uso de
rituximabe, um anticorpo monoclonal anti-CD20 que tem mostrado grande eficacia, ou
imunossupressores foi reservado para casos refratarios. Conclusao: A DR-IgG4 possui
diagndstico desafiador por apresenta sintomas inespecificos, muitas vezes confundidos
com malignidades ou outras condigoes autoimunes. Embora os critérios ACR/EULAR
2019 e biomarcadores como plasmoblastos e células Tfh2 tenham melhorado a precisao
diagnostica, a dependéncia de bidpsias invasivas persiste como uma barreira
significativa. Recentes avancos destacam padroes de glicosilacao na IgG4, associando-os
a ativacao do complemento e a hipocomplementemia, e terapia-alvo inovadoras, como
inibidores de ICOSL e BAFF que oferecem perspectivas para controle da progressao da
doenca e redugao de danos teciduais. Entretanto, estudos continuos sao essenciais para
expandir o entendimento da doenca e otimizar as abordagens terapéuticas, buscando
intervencoes mais eficazes e seguras.
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