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IgG4 asociovana onemocnéni pfedstavuji relativné novou a pomérné vzacnou skupinu systémovych zanétlivych onemocnéni,
ktera je charakterizovana zanétlivym, fibrotizujicim ¢i sklerotizujicim postizenim jednoho nebo vice organli doprovazené
lymfoplazmoceluldrni infiltraci tkani s vyraznym zastoupenim IgG4 plazmatickych bunék a vétsinou zvysenou koncentraci
sérovych IgG4 imunoglobulind (dle definice > 1,35 g/l; referencni rozmezi 0,08-1,40 g/I). Pro stanoveni diagndzy je klicovy
histopatologicky nalez. Autofi prezentuji kazuistiku pacienta s IgG4 asociovanym systémovym onemocnénim projevujicim se
vzacnou kombinaci autoimunitni hemolytické anémie a plicniho postizeni napodobujiciho radiologicky metastaticky proces.
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Lung diseases and autoimmune hemolytic anemia associted with IgG4 disease

IgG4 related disease (IgG4-RD) is a rare and relatively new group of systemic inflammatory diseases characterized by inflam-
matory, fibrotic or sclerotic involvement of one or more organs accompanied by increased IgG4 plasma cells tissue infiltration
andusually elevated serum IgG4 (IgG4 > 1.35g/l, normal range 0.08-1.40 g/I) level. Histopathological findings are crucial for
the diagnostics of this disease. The authors present a case report of a patient with IgG4 associated disease manifested by a
rare combination of autoimmune hemolytic anemia and pulmonary involvement.
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Uvod

S imunoglobulinem 1gG4 asociovana onemocnéni (z anglického
|gG4-related disease; IgG4-RD) tvofi relativné vzacnou a v sou¢asnosti
zatim malo probadanou heterogenni skupinu systémovych zanétlivych
onemocnéni. Jsou charakterizovana pfitomnosti fibrotizujiciho nebo
sklerotizujiciho postizeni jednoho nebo vice organd, pro které je his-
tologicky typicka pfitomnost lymfoplazmocelularni infiltrace bohaté
na IgG4 plazmatické bunky (1). Toto onemocnéni byva doprovdzeno
také zvysenou sérovou koncentraci IgG4 podtiidy imunoglobulinC
(dle definice > 1,35 g/I; referencni rozmezi 0,08-1,40 g/1) (2), pficemz
az u jedné tretiny pacientl s IgG4-RD mUZe byt koncentrace 1gG4
v séru v normeé (3, 4). Choroby asociované s IgG4 mohou postihnout

celou fadu organt (napf. zlucové cesty, slinné zlazy, periorbitalni tkan,
ledviny, plice, mizni uzliny, meningy, cévy, mékké tkdné nebo prostatu).
Postizeni tkdni mUze vést az k orgdnovému selhani, navic ¢asto imituje
maligni nddorové onemocnén.

V nasem sdéleni prezentujeme vzacny pfipad pacienta s IgG4 asocio-
vanym systémovym onemocnénim projevujicim se vzacnou kombinacf
autoimunitni hemolytické anémie (AIHA) a plicniho postizeni napodo-
bujiciho radiologicky metastastatickou diseminaci nddorového procesu.

Kazuistika
Sedesatisedmilety pacient, nekufak, byl pfijat na hematologicko-
-onkologickou kliniku pro nove zjisténou autoimunitni hemolytickou
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