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Úvod
V roce 1963  byly Bartholomewem et 
al [1] popsány první dva případy pri­
mární sklerotizující cholangitidy ve spo­
jení se změnami morfologie pankreatu. 
Mezi roky 1963 a 2006 bylo zveřejněno 
celkem 215 publikací s tematikou IASC 
(Immunoglobulin Associated Sclero­
sing Cholangitis), označené v  poslední 
době jako IAC –  Immunoglobulin Asso­
ciated Cholangitis, a bylo potvrzeno, že 
se nemoc velice často vyskytuje ve spojení 
s autoimunitní formou pankreatitidy [2].

IAC postihuje v Evropě asi 2krát čas­
těji muže než ženy, což je do určité míry 
paradox, protože obecně autoimunitní 
nemoci jsou častěji diagnostikovány 
právě u žen [3]. V  Japonsku byla zís­
kána podobná data, ukazující, že muž­
ské pohlaví u nemocných s IAC bylo za­
stoupeno v rozmezí 62– 70 % [4].

Mezi diagnostické metody IAC patří 
metody radiodiagnostické, histolo­

gické vyšetření biopsií jater a  samo­
zřejmě kritéria sérologická. Avšak ve­
lice jednoduše lze definovat IAC jako 
chorobu charakterizovanou biliárními 
strikturami, vysokou sérovou hladi­
nou IgG4 a především pozitivní odpo­
vědí na steroidní léčbu [5]. Lokalizace 
striktur bývá často v oblasti jaterního 
hilu [3,6]. IAC není obvykle spojena se 
současným nálezem nespecifických zá­
nětů střevních [7].

Klinický obraz nemoci je variabilní, 
avšak obstrukční ikterus patří mezi 
příznaky standardní –  asi v 75 % všech 
případů [8], což neplatí pro „klasic­
kou“ sklerotizující cholangitidu (PSC). 
Vzhledem k lokalizaci striktur biliárního 
stromu v oblasti jaterního hilu je v ně­
kterých případech velmi nesnadná di­
ferenciální diagnostika IAC a  cholan­
giokarcinomu [9].

V biochemických vyšetřeních bývá 
hladina bilirubinemie a alkalické fos­

fatázy významně vyšší, než tomu bývá 
u primární sklerotizující cholangitidy. 
Konečně vysoká, až abundantní sérová 
hladina IgG4 je zvláště specifickým ná­
lezem u osob s IAC [10,11].

V našem sdělení uvádíme poprvé  
v České republice popsanou formu auto-
imunitně asociované IgG4 cholangitidy.

Popis případu
19letý muž byl přijat pro nejasné bolesti 
břicha, známky hepatopatie, nechuten­
ství, zvětšených lymfatických uzlin v břiše 
a s váhovým úbytkem.

V rodinné anamnéze uvedl, že se jeho 
matka léčí jako autoimunitní forma ty­
reoiditidy, otec evidován s idiopatickou 
trombocytopenií, mladší bratr je zdravý.

Vlastní potíže trvaly v  době přijetí 
na naše pracoviště přibližně 6 měsíců. 
Začátek potíží byl velmi pozvolný, ale 
intenzita poměrně rychle narůstala 
a  subjektivně zvláště intenzivními se 
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Souhrn: Autoimunitně asociovaná IgG4 cholangitida patří mezi nové jednotky nemocí jater a biliárního stromu a patří do skupiny tzv. 
IgG4 pozitivních stavů. Přestože prognóza onemocnění není zcela jasná, není tento typ sklerotizující cholangitidy spojován s karcino­
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steroidů s azatioprinem. Výsledný efekt terapie steroidy patří mezi diagnózu podporující kritéria. Na tuto nemoc je třeba pomýšlet všude 
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indukované nemoci. Zatím stálé chybí dlouhodobá sledování těchto nemocných, a proto studie na větších souborech jsou jistě žádoucí.
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Immunoglobulin G4-associated cholangitis

Summary: Autoimmune IgG4- associated cholangitis is a new entity among the liver and biliary tree disorders, classified among the so-called 
IgG4-related diseases. Even though prognosis of this disease is unclear, this type of sclerosing cholangitis is not being linked to a carcinoma. 
Clinical and laboratory data differ slightly from the findings associated with the usual primary sclerosing cholangitis and it is mainly the high 
IgG4 level and hyperbilirubinaemia that supports the diagnosis of autoimmune disease. Unlike primary sclerosing cholangitis, this disease is 
not associated with a malignant prognosis and steroids represent an effective treatment. Combination of steroids with azathioprin is a pos­
sible alternative in case of a relapse. Patient’s response to steroid therapy is a diagnosis-supporting criterion. This disease should always be 
considered as part of differential diagnosis of primary sclerosing cholangitis, especially when autoimmune aberrations or other autoimmune 
diseases are present. Long-term evaluations of these patients are so far lacking and thus studies on larger patient samples are required.
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staly epigastrální bolesti. V regionální 
nemocnici, dle bydliště nemocného, 
byla provedena řada vyšetření, včetně 
CT, MRI břicha, HIDA test, gastro­
skopie s  odběrem vzorku na přítom­
nost Helicobacter pylori a vyšetření imu­
nologické. Při CT vyšetření v  oblasti 
jaterního hilu byla popsána lymfade­
nopatie. Biochemicky bilirubinemie 
hraniční –  19,6 μmol/ l, alkalická fos­
fatáza zvýšena –  6,82 μkat/ l, CRP až 
129,3 mg/ l. Ve spádové nemocnici pro­
veden ultrazvuk břicha, kde nebyla po­
psána žádná významnější patologie. 
V  krevním obraze nejasná normocy­
tární anémie –  hemoglobin 127,0 g/ l, 
hematokrit 0,376, objem erytrocytu 
83,5 fl/ l, absolutní eozinofilie. Nápad­
nou byla hypoproteinemie 54,6 g/ l, CA 
19– 9 elevováno na 102,0, zvýšení IgG 
až na 29,49 g/ l.

Gastroskopický nález v  normě, 
biopsie sliznice žaludku prokazuje fo­
kální změny mírně až středně těžké 
aktivní gastritidy. Helicobacter pylori 
negativní.

Vyloučena byla Wilsonova choroba 
a porfyrie. Negativním bylo rovněž vy­
šetření infekčních hepatitid a přítom­
nost chlamydií.

CT vyšetření prokazuje zvětšení lym­
fatických uzlin jaterního hilu, není však 
přítomna dilatace biliárního stromu, 
což prokazuje i  MRI. Není dilatován 
pankreatický vývod a není prokazatelný 
ložiskový proces v oblasti jaterního hilu 
a hlavy pankreatu.

Po přijetí na naše oddělení provedeno 
2. čtení nálezu CT a MRI a nález byl ve 
shodě s popisy vyšetření z oblastní ne­
mocnice. Provedena jaterní biopsie 
a nález uzavřen jako sklerotizující cho­
langitida s podezřením na autoimunitní 
onemocnění (nestejnoměrná infiltrace 
lymfoplazmocyty, v  některých portál­
ních traktech infiltrát prostupuje limi­
tující ploténku, zejména kolem větších 
vývodů, které jsou ložiskově regresivně 
změněné, na příčných řezech typické va­
zivovité cibulovité formace) (obr. 1).

Imunologickým vyšetřením prokázána 
silná pozitivita La (SS/ B) –  19,0 U/ ml –  

a  hraniční hodnota a1- antitrypsinu 
2,16 g/ l.

Sérová hladina IgG4  několikaná­
sobně zvýšena proti normě –  815,0 mg/ l.

Onemocnění uzavřeno jako autoimu­
nitně asociovaná cholangitida IgG4 po­
zitivní a nasazen po dobu 7 dnů Solu-
medrol v dávce 60 mg s postupným sni- 
žováním o 10 mg každý 3. den, nakonec 
převeden na Prednison v dávce 30 mg 
denně. Tato dávka byla snižována 5 mg 
každý týden až do plného vysazení 
steroidu.

Po skončení léčby je pacient klinicky 
zcela kompenzován, bez potíží, s nor­
malizací biochemických a imunologic­
kých parametrů.

Diskuze
V popisu našeho případu byla spl­
něna diagnostická kritéria IAC nále­
zem zvýšené hodnoty IgG a  zvláště 
vysoké hladiny IgG4, která několika­
násobně převyšuje normu, a  morfo­
logicky diagnózu potvrdil histologický 
obraz sklerotizující cholangitidy. Prů­
kaz zvětšených hilových uzlin v játrech, 
stejně jako lymfodenopatie žaludeční, 
patří do obrazu onemocnění. Nebylo 
nalezeno rozšíření průsvitu extra-  a in­
trahepatických žlučových cest při vy­
šetření MRI/ MRC endosonograf icky 
a při vyšetření CT. Nebyla prokázána 
autoimunitní pankreatitida, která 
jinak může toto onemocnění provázet. 
Stejně tak v době vyšetření nebyl pří­
tomen ikterus. Zvýšená hodnota CA 
19-9 patří mezi možné nálezy u osob 
s IAC [12]. Posledním diagnózu pod­
porujícím markrem je jednoznačná kli­
nická a laboratorní odpověď na léčbu 
steroidy, zatímco osoby s  klasickou 
sklerotizující cholangitidou mohou 
profitovat z nasazení steroidů spíše vý­
jimečně [13].

Morfologický obraz u  našeho ne­
mocného se sklerotizující cholangi­
tidou je charakteristickým pro tzv. 
1. typ –  nebo také sklerotizující cholan­
gitidu autoimunitního typu (A SC- A), 
kdy změny jsou vyjádřeny v oblasti du­
ctus choledochus až po jaterní hilus, 
na rozdíl od typu B, označeného jako 

Obr. 1. Jaterní biopsie – uzavřeno jako sklerotizující cholangitida s podezřením 
na autoimunitní onemocnění (nestejnoměrná infiltrace lymfoplazmocyty, v ně-
kterých portálních traktech infiltrát prostupuje limitující ploténku, zejména ko-
lem větších vývodů, které jsou ložiskově regresivně změněné, na příčných řezech 
typické vazivovité cibulovité formace).
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sklertiozující cholangitida s  jaterním 
zánětlivým pseudotumorem, označe­
ným jako typ SC- hepatic IP.

Stále však existují velmi omezená 
data o prognóze osob s IAC, stejně jako 
o  možných recidivách symptomů po 
vysazení steroidů. Dosud nebyl pozoro­
ván výskyt cholangiokarcinomu u osob 
s IAC, na rozdíl od PSC. V literatuře je 
popsán pouze 1  případ selhání jater 
u  nemocného s  IAC, který musel být 
řešen akutní jaterní transplantací [14].

Je nepochybné, že nová forma 
autoimunitně asociované cholangi­
tidy IgG4  je z  klinického pohledu vý­
znamnou formou onemocněním jater 
a biliárních cest [15]. Její léčba se od­
lišuje od klasické PSC [16,17], a proto 
je nutno především na toto onemoc­
nění v  praxi pomýšlet. Pacienty je 
třeba trvale dispenzarizovat i vzhledem 
k možné rekurenci nemoci po vysazení 
steroidů a jejich nejasnému dlouhodo­
bému osudu.
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