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Idiopaticka retroperitonedlnf fibréza
predstavuje sklerozujici 1ézi postihu-
jici mékké tkané nebo organy retrope-
ritonea. V soucasnosti je povazovdna
za heterogenni onemocnéni s moz-
nou Gcasti autoimunitnich procest ¢i
virovych infekci v etiopatogenezi one-
mocnéni [1,2]. U pacientl s idiopa-
tickou retroperitonealni fibrézou je
nékdy identifikovdna sklerozujici léze
i v jinych organech, napt. v pankre-
atu, zlucovych cestach, Zlu¢niku, slin-
nych zldzach, prostaté, stitné Zlaze, pli-
cich, jatrech, ledvinach a dalsich [3].
Recentné byl popsan vztah mezi skle-
rozujicimi lézemi v rdznych lokaliza-
cich a imunoglobulinem G4 (1gG4).
Vysoké hladiny 1gG4 byly zjistény v séru
pacientl s autoimunitni pankreatiti-
dou (téz oznacovanou jako sklerozujici
pankreatitida). Pfitomnost IgG4 pozi-
tivnich plazmocytt byla identifikovdna
ve tkdni autoimunitn{ pankreatitidy i ve
sklerozujicich lézich v rliznych lokaliza-
cich. Sklerozujici léze ve vztahu k IgG4
jsou casto asociovany s autoimunitn{
pankreatitidou, cetné jsou vsak i pii-
pady sklerozujici léze ve vztahu k IgG4
bez asociace s timto typem pankreati-
tidy (tab. 1). Léze ve vztahu k IgG4 jsou
v dnedni dobé povaZzovany za systé-
movd onemocnéni s podobnymi klinic-
ko-patologickymi charakteristikami.
Sklerozujicimi lézemi ve vztahu k 1gG4
jsou predominantné postiZeni stars{
muZzi, ¢astd je asociace s lymfadeno-
patii a je zaznamendna dobrd odpo-

véd na terapii kortikoidy. Histopato-
logicky jsou identifikovany sklerozujicf
léze s difuzni lymfoplazmocytarnf infil-
tracf, iregularnf fibrotizaci, nékdy s pfi-
tomnosti eozinofilli, zndmkami oblite-
rujici flebitidy a s p¥itomnosti ¢etnych
IgG4 pozitivnich plazmocytd.

Otdzkou zlstavd, zda maji viechny
ptipady idiopatické retroperitonealnf
fibrézy vztah k IgG4 a zda jsou klinic-
ko-patologické charakteristiky skle-
rozujicich 1ézi se vztahem a bez pro-
kdzaného vztahu k 1gG4 shodné.
Zen et al [4] provedli analyzu 17 p¥i-
padt retroperitonedlni fibrézy a pro-
kdzali, Zze viechny pripady verifikované
retroperitonealn{ fibrézy s prokdzanym
vztahem k 1gG4 (celkem 10 lézi) byly

diagnostikovdny u muzd. Pouze 3 pa-
cienti s prokdzanou retroperitonedln{
fibrézou ve vztahu k IgG4 byli mladsf
50 let. V ramci této studie nebyl u zby-
vajicich 7 ptipadil vztah k 1gG4 proka-
zan, az na jedinou vyjimku se jednalo
o zeny. Signifikantn{ rozdily v lokali-
zaci a tvaru retroperitonedlni fibrézy
nebyly mezi 1gG4 a non-1gG4 |ézemi
zjistény. Srovnani histologickych ob-
razd prokdzalo vyraznéji inflamatorn{
obraz u retroperitonedlnich fibréz
ve vztahu k 1gG4. Fibréza byla domi-
nantné vyjadiena u |ézi bez prokaza-
ného vztahu k IgG4. Z tohoto pohledu
by se mohlo jevit histologické vysetfen(
za pouziti pouze ptehlednych barveni
pro diagnézu dostatecné. V pripadé
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Tab. 1. Sklerozujici |éze ve vztahu k 1gG4 jsou ¢asto asociovdny s autoimu-
nitni pankreatitidou, cetné jsou vsak i ptipady sklerozujici |éze ve vztahu
k IgG4 bez asociace s timto typem pankreatitidy.

Typ sklerozujici léze ve vztahu k 1IgG4
autoimunitni pankreatitida

sklerozujici cholangitida

sklerozujici cholecystitida

sklerozujici sialoadenitida

idiopatickd retroperitonedlni fibréza
tubulointerstitidln{ nefritida ve vztahu k IgG4
interstitidlni pneumonie ve vztahu k 1gG4
sklerozujici cholecystitida

sklerozujici prostatitida

inflamatorni pseudotumor jater, plic a hypofyzy
lymfadenopatie ve vztahu k 1gG4

sklerozujici tyreoiditida
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inflamatorniho obrazu retroperito-
nedlnf fibrézy je vdak imunohistoche-
micky prikaz pfitomnosti IgG4 pozi-
tivnich plazmocytd nanejvy$ zadouci
pro diferencidlni diagnostiku lézi se
vztahem k IgG4 a bez néj. Terapeu-
ticky sice oba typy lézi odpovidaji na
terapii kortikoidy, jejich diferenciace
je v8ak Zddouci pro spravnou interpre-
taci lézi ve vztahu k 1gG4 i v jinych lo-
kalizacich. Dal$im diivodem diferenci-
ace téchto |ézi je fakt, Ze byl recentné
popsan vztah mezi 1gG4 lézemi a zvy-
genym rizikem malignich lymfomd [5].

Sklerozujici léze ve vztahu k 1gG4
predstavuji novou klinicko-patologic-
kou entitu s moznym postizenim fady
organ(. V klinickém obraze tyto léze
¢asto imituji neoplasticky proces. Je-
jich ptesna diagnostika je nutnym

predpokladem pro uspésnou tera-
pii, ale i sledovani pacienta vzhledem
k moznym rizikim. Sérologické vy-
Setfeni zanétlivych a autoimunitnich
markerd je nedilnou souddsti diagnos-
tického procesu. Histologické vyset-
fen{ umoZzriuje nejen vyloudit neoplas-
tickou ¢&i infekéni genezi fibrotizujici
léze. Aplikace metod imunohistoche-
mickych umoziuje i pritkaz 1gG4 pozi-
tivnich plazmocytd, jejichZ identifikace
zprostiedkuje v korelaci se sérologic-
kymi vySettenimi diferenciaci sklerozu-
jicich lézi se vztahem k IgG4 a bez néj.
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