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Plicni onemocnénf a autoimunitni hemolytickd anémie asociovand s 1gG4

Obr. 3. Histopatologicky ndlez u pacienta s IgG4 asociovanym plicnim
onemocnénim zndzorriujici infiltraci plicniho parenchymu zdnétem s Cetny-
miplazmocyty a eozinofilnimi granulocyty a cévni zménami (hematoxylin
a eozin, 400krdt)

nema zadné klinické potiZe, uziva malou udrzovaci davku kortikoid( z in-

dikace hematologické. Na kontrolnim HRCT hrudniku byl po 8 mésicich
lécby kortikoidy zatim stacionarni ndlez. Vzhledem k tomu, Ze pacient nema
Zadné potize, nyni nepfidavame dalsi imunosupresivni [é¢bu.

Diskuze

lgG4 asociovand onemocnén( predstavuji skupinu chronickych
relabujicich zanétlivych onemocnén, pro jejichz diagnostiku je zasadni
imunohistochemicky prikaz denzni lymfoplazmoceluldrni proliferace
s pfitomnosti zvysené koncentrace IgG4 plazmatickych bunék, rdzné
akcentovana fibréza az skleréza, obliterujici flebitida a mirna eozinofilie
se znaky fibrozy, obliterujici flebitida a mirné eozinofilie (2).

Zpocatku byly tyto zmény popisovany v rliznych organech a povazo-
vany za samostatna onemocnéni (Tab. 1), nicméné pozdéji se zjistilo, Ze se
jedna o stejny patogeneticky projev v riiznych organech. Proto byla tato
onemocnén( slou¢ena pod soubornou diagnézu tzv. IgG4-asociovanych
onemocneni (IgG4-RD) (4, 5). Prvni mezinarodni kongres vénovany této
problematice se konal v roce 2011 v Bostonu a prvni diagnosticka kritéria
tohoto onemocnéni byla publikovéna v roce 2012 (Tab. 2) (4-6). Navrhovana
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Tab. 2. Diagnostickd kritéria pro IgG4-RD. Podle (2, 6)

1. Klinicky prlikaz difuzniho/lokalizovaného otoku nebo tumorézni masy
v jednom ¢i vice organech

2. Sérové koncentrace IgG4 > 1,35 g/I

3. Histopatologicky nélez:

a) Lymfoplazmocytéarni infiltrace a fibréza

b) Infiltrace IgG4 plazmatickymi burikami:
pomeér IgG4+/1gG+ plazmatickych bunék
>409% a > 10 1gG4 + plazmatickych bunék/HPF
(zorné pole velkého zvétsent)

Definitivni diagndza: 1. + 2. + 3.
Pravdépodobné: 1. + 3.

Moznd: 1. + 2.

Tab. 3. Diagnostickd kritéria pro lgG4 asociované plicni onemocnéni. Podlle (7)

A. Diagnosticka kritéria

|. Zobrazovaci metody (ZP snimek hrudniku, HRCT hrudniku)
(hilové/mediastinaIni lymfadenopatie, ztlusténi stény bronchd,
bronchovaskularnich svazkd, ztlusténi interlobuldrnich sept, nodularni
zastinéni, jiné infiltrace, pleurdlni ztlusténi/pleurdini vypotky)

Il. Sérologie

Elevace sérovych hladin IgG4 > 135 mg/dl (1,35 g/1)

Ill. Histologie

2 nebo vice nasledujicich pfiznakl musi byt splnéno a: > 3 body; b: 2 body

1. Husty lymfoplazmocelularnf infiltrat postihujici intersticium
peribronchovaskularnich svazkd, interlobularnich sept a/nebo pleury

2. Infiltrace IgG4 plazmatickymi burikami, pomér IgG4/IgG > 40 % a/nebo
> 10 1gG4 plazmatickych bunék/zorné pole velkého zvétsent

3. Obliterujici flebitida nebo obliterujici arteritis

4. Denznifibrdza se stroriformnim usporadanim obsahuijici proliferujici
vietenité bunky v lymfocytarnim infiltratu.

IV. Postizent jinych orgadnd

Pritomnost postizeni jinych organl splnujici kritéria v bodé Il
(sklerotizujici dakroadenitis/sialoadenitis, autoimunitni pankreatitida, IgG4
asociovana sklerotizujici cholangitida, IgG4 asociované postizeni ledvin,

a retroperitonealni fibréza.

V. Vedlejsi nalezy
Hypokomplementemie

B. Diagnoéza

1. Definitivni diagndza: | + Il + llla, nebo | + 11 + lllb + IV

Histopatologické diagnoza (definitivni): | + véechny 4 z Ill

2. Pravdépodobnéd diagnoza: | + Il + IV, nebo | + Il + lllb + V

3. Mozné diagnoza: | + 1l + llib

C. Diferencialni diagnéza

Je dUlezité oddélit nasledujici onemocnéni s podobnymi priznaky:
systémova onemocnéni pojiva, granulomatozu s polyangiitidou, eozinofilni
granulomatoézu s polyangiitidou, sarkoidoézu, infekci, Rosaiovu-Dorfmanovu
nemoc, zanétlivy myofibroblasticky tumor, lymfomy, karcinomy plic

diagnosticka kritéria z roku 2011 pro IgG4-RD s plicnim postizenim shrnujf
Tab.3a4 (7).

Presna epidemiologické data nejsou znédma a prevalence nemoci
asociovanych s IgG4 je pravdépodobné podhodnocend, a to zejména
v Evropé a Jizni Americe. V téchto zemich je povédomi o tomto onemoc-
néni nizsi nez v Asijskych zemich (zejména Koreji a Japonsku), kde byla
nemoc prvné popsana (8, 9).

Pfesny patofyziologicky mechanismus a charakteristika vyvolavajicich
pricin rozvoje IgG4 asociovanych onemocnéni neni plné objasnéna. K roz-
voji fibroinflamatorniho procesu vsak ziejmé prispiva vice imunopatologic-
kych mechanismd, pricemz by se na ném mohly podilet genetické faktory,
prodélané infekce nebo mechanismy autoimunitni 4, 5, 10, 11). Hlavni Ulohu
v patogenezi onemocnént hraj pravdépodobné T-lymfocyty (12-14). Naivni
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