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INTRODUCCION PRESENTACION DEL CASO CLINICO:

La deficiencia de subclase de IgG4 tiene una Paciente femenina de 17 anos, sin antecedentes de importancia, curso con cuadro agudo
frecuencia de 9%, la mayoria cursa progresivo con ptosis palpebral, diplopia binocular. paralisis facial, parestesias de
asintomatico, no se encuentra asociada a hemicuerpo derecho, posteriormente disartria, diadococinesia, marcha con lateralizacion,
encefalitis autoinmune (EIA) mediada por disgrafia, paralisis incompleta del lll, V, VI nervio craneal izquierdo, progresion de ataxia,
anticuerpos antineuronales neuronales (NSAE), astasia, abasia, mioclonias, somnolencia, incontinencia urinaria.

tiene una incidencia de 1.5 por millon.

DISCUSION

Presento pleocitosis linfocitaria 100% en liquido cefalorraquideo, ANA positivo, anticuerpos
antineuronales 1gG positivo. RM con proceso inflamatorio de tercer nervio craneal bilateral

y leptomeningeo a la altura T10-L1, enfermedad de pequeno vaso bifrontal, PET CT vy

angioresonancia cerebral normal, descartandose infecciones, tumores, esclerosis multiple,
vasculitis, LES, Sj6gren y trombofilia.

El caso cumple con criterios diagnosticos de

deficiencia selectiva de subclases de 1gG4 y EIA Tratada con esteroide con poca respuesta, gammaglobulina (2grkgdosis) con mejoria vy
por NSAE, con una variante atipica IgG, rara en recaida al suspenderla, por lo que se solicitdo subclases de IgG en dos determinaciones,
nifos; esta asociacion no se encuentra reportada encontrandose deficiencia de 1gG4 0.3mg/dl(3-201mg/dl) se IndicO gammaglobulina
en la literatura, concluimos que el tratamiento de subcutanea a dosis de mantenimiento (0.4mgkgdosis) y esteroide en dias alternos
la deficiencia de 1gG4 modifica el prondstico y presentando evolucion satisfactoria.

evolucion del paciente.

PARACLINICOS

negotivo en LCR
negativo en LCR

negativo en LCR
negativos
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8.16 (negahvo < 135)
Homogéneo difuso, cromosoma
3+, patrén mitocondnal 4+,
centnolos positivos.
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693.0 mg/dl (370-910)
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23.3 mg/dl (24-116)
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