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Editorial

Idiopatická retroperitoneální fibróza 
představuje sklerozující lézi postihu-
jící měkké tkáně nebo orgány retrope-
ritonea. V současnosti je považována 
za heterogenní onemocnění s  mož-
nou účastí autoimunitních procesů či 
virových infekcí v etiopatogenezi one-
mocnění [1,2]. U  pacientů s  idiopa-
tickou retroperitoneální f ibrózou je 
někdy identifikována sklerozující léze 
i  v  jiných orgánech, např. v  pankre-
atu, žlučových cestách, žlučníku, slin-
ných žlázách, prostatě, štítné žláze, pli-
cích, játrech, ledvinách a dalších [3]. 
Recentně byl popsán vztah mezi skle-
rozujícími lézemi v  různých lokaliza-
cích a  imunoglobulinem G4 (IgG4). 
Vysoké hladiny IgG4 byly zjištěny v séru 
pacientů s  autoimunitní pankreatiti-
dou (též označovanou jako sklerozující 
pankreatitida). Přítomnost IgG4 pozi-
tivních plazmocytů byla identifikována 
ve tkáni autoimunitní pankreatitidy i ve 
sklerozujících lézích v různých lokaliza-
cích. Sklerozující léze ve vztahu k IgG4 
jsou často asociovány s autoimunitní 
pankreatitidou, četné jsou však i pří-
pady sklerozující léze ve vztahu k IgG4 
bez asociace s tímto typem pankreati-
tidy (tab. 1). Léze ve vztahu k IgG4 jsou 
v  dnešní době považovány za systé-
mová onemocnění s podobnými klinic-
ko-patologickými charakteristikami. 
Sklerozujícími lézemi ve vztahu k IgG4 
jsou predominantně postiženi starší 
muži, častá je asociace s  lymfadeno-
patií a  je zaznamenána dobrá odpo-

věď na terapii kortikoidy. Histopato-
logicky jsou identifikovány sklerozující 
léze s difuzní lymfoplazmocytární infil-
trací, iregulární fibrotizací, někdy s pří-
tomností eozinofilů, známkami oblite-
rující flebitidy a s přítomností četných 
IgG4 pozitivních plazmocytů.

Otázkou zůstává, zda mají všechny 
případy idiopatické retroperitoneální 
fibrózy vztah k IgG4 a zda jsou klinic-
ko-patologické charakteristiky skle-
rozujících lézí se vztahem a  bez pro-
kázaného vztahu k  IgG4 shodné.  
Zen et al [4] provedli analýzu 17 pří-
padů retroperitoneální fibrózy a pro-
kázali, že všechny případy verifikované 
retroperitoneální fibrózy s prokázaným 
vztahem k  IgG4 (celkem 10 lézí) byly 

diagnostikovány u mužů. Pouze 3 pa-
cienti s prokázanou retroperitoneální 
fibrózou ve vztahu k IgG4 byli mladší 
50 let. V rámci této studie nebyl u zbý-
vajících 7 případů vztah k IgG4 proká-
zán, až na jedinou výjimku se jednalo 
o  ženy. Signifikantní rozdíly v  lokali-
zaci a  tvaru retroperitoneální fibrózy 
nebyly mezi IgG4 a  non-IgG4 lézemi 
zjištěny. Srovnání histologických ob-
razů prokázalo výrazněji inflamatorní 
obraz u  retroperitoneálních f ibróz 
ve vztahu k  IgG4. Fibróza byla domi-
nantně vyjádřena u  lézí bez prokáza-
ného vztahu k IgG4. Z tohoto pohledu 
by se mohlo jevit histologické vyšetření 
za použití pouze přehledných barvení 
pro diagnózu dostatečné. V  případě 
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Tab. 1. Sklerozující léze ve vztahu k IgG4 jsou často asociovány s autoimu-
nitní pankreatitidou, četné jsou však i případy sklerozující léze ve vztahu 
k IgG4 bez asociace s tímto typem pankreatitidy.

Postižený orgán Typ sklerozující léze ve vztahu k IgG4
pankreas autoimunitní pankreatitida

žlučové cesty sklerozující cholangitida

žlučník sklerozující cholecystitida

slinné žlázy sklerozující sialoadenitida

retroperitoneum idiopatická retroperitoneální fibróza

ledviny tubulointerstitiální nefritida ve vztahu k IgG4

plíce interstitiální pneumonie ve vztahu k IgG4

žlučník sklerozující cholecystitida

prostata sklerozující prostatitida

játra, ledviny, hypofýza inflamatorní pseudotumor jater, plic a hypofýzy

lymfatické uzliny lymfadenopatie ve vztahu k IgG4

štítná žláza sklerozující tyreoiditida
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předpokladem pro úspěšnou tera-
pii, ale i sledování pacienta vzhledem 
k  možným rizikům. Sérologické vy-
šetření zánětlivých a  autoimunitních 
markerů je nedílnou součástí diagnos-
tického procesu. Histologické vyšet-
ření umožňuje nejen vyloučit neoplas-
tickou či infekční genezi fibrotizující 
léze. Aplikace metod imunohistoche-
mických umožňuje i průkaz IgG4 pozi-
tivních plazmocytů, jejichž identifikace 
zprostředkuje v korelaci se sérologic-
kými vyšetřeními diferenciaci sklerozu-
jících lézí se vztahem k IgG4 a bez něj.
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inf lamatorního obrazu retroperito-
neální fibrózy je však imunohistoche-
mický průkaz přítomnosti IgG4 pozi-
tivních plazmocytů nanejvýš žádoucí 
pro diferenciální diagnostiku lézí se 
vztahem k  IgG4 a  bez něj. Terapeu-
ticky sice oba typy lézí odpovídají na 
terapii kortikoidy, jejich diferenciace 
je však žádoucí pro správnou interpre-
taci lézí ve vztahu k IgG4 i v jiných lo-
kalizacích. Dalším důvodem diferenci-
ace těchto lézí je fakt, že byl recentně 
popsán vztah mezi IgG4 lézemi a zvý-
šeným rizikem maligních lymfomů [5].

Sklerozující léze ve vztahu k  IgG4 
představují novou klinicko-patologic-
kou entitu s možným postižením řady 
orgánů. V klinickém obraze tyto léze 
často imitují neoplastický proces. Je-
jich přesná diagnostika je nutným 
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