Terminologie

IgG4-RD se jako klinickd jednotka dostala do povédomi odborné
vefejnosti zejména v prvni dekadé tohoto stoletf, a to pod variabilnim
pojmenovanim. Sjednocujici termin IgG4-related disease byl navrzen
japonskymi odborniky v roce 2010 a poté konsenzudlné pfijat na mezi-
narodnim sympdziu v roce 2011 (1, 2). Pfed terminem ,IgG4-associated”
bylo upfednostnéno oznaceni ,IgG4-related” disease, pro které ale
v Ceském jazyce neni analogicky ekvivalent, v ceské odborné literature

se tudiz obvykle uziva termin IgG4 asociované onemocnén.

Epidemiologie

IgG4-RD se fadi mezi vzacna onemocnéni, pfesnd prevalence
aincidence ale nenf zndma. Dostupné epidemiologické Udaje pochazi
zejména z asijskych zemi a pravdépodobné nejsou platné univerzalné
v celosvétovém méfitku. V japonské dotaznikové studii z roku 2009 byla
stanovena incidence onemocnéni na 0,28 az 1,08 na 100000 obyva-
teld, pficemz pocet nemocnych v celém Japonsku byl odhadnut na
8000 pfipadd (62 pacientd na milion obyvatel) (3). Tento Udaj je jiz ale
s jistotou pfekonan, v roce 2016 byl v Japonsku pocet pacientll pouze
s AIP odhadnut na vice nez 13000 (4).
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monoglobulin G4 asociované onemocnéni v gastroenterologii

Onemocnéni byva castéji diagnostikovano u muzd (v poméru
1:0,77 az4: 1 kZendm), obvykle v pdtém az sedmém decéniu, mize
se ale manifestovat i v détském véku (3, 5).

|gG4-RD mUzZe postihnout prakticky kterykoliv orgén, az v 85 %
ptipadl se manifestuje postizenim nékterého z téchto sedmi — pankreas,
Zlucové cesty, slinné zlazy, slzné Zlazy, ledviny, retroperitoneum a plice
(6). Recentné byly v mezindrodni studii ¢ftajici téméF 800 pacientl meto-
dou analyzy latentnich tfid definovény ctyfi klinické fenotypy IgG4-RD,
kazdy s charakteristickymi klinickymi, epidemiologickymi a sérologicky-
mi rysy (7). Tyto fenotypy jsou (1) pankreatobilidrni postizeni (31 %), (I1.)
retroperitonedini fibréza s/bez aortitidy (24 %), (Ill) postizeni omezené
na oblast hlavy a krku (24 %) a (IV.) klasicky Mikuliczdv syndrom (IgG4
asociovana dakryoadenitida a sialoadenitida) se systémovymi projevy
(22 %). Postizeni vice orgdnl bylo zaznamendno u vice nez ti Ctvrtin
pacientl (75,6 %), onemocnéni pankreatu a zlucovych cest bylo nejvice
zastoupené v prvni skupiné (87 a 55 %), nebylo ale pro tento fenotyp
exkluzivni. V. mensi mife se pankreatobilidrni postizeni manifestovalo
iupacientdvIl.(12a19%),1Il.(15a 1 %) a IV. (46 a 27 %) fenotypu. Vyuziti
této klasifikace v klinické praxi bylo nasledné potvrzeno v italské kohorté
pacientl s IgG4-RD (8).

Tab. 1. a. Mezindrodni konsenzudini diagnostickd kritéria (ICDC) pro typ 1 autoimunitni pankreatitidy (IgG4 asociovanou pankreatitidu) — diagnostické

parametry
Kritérium Urover 1 Urover 2
P nélez na parenchymu typicky: difuzni zvétseni pankreatu s opozdénym sycenim neurcity (nebo atypicky): segmentarni/fokalni zvétseni

(nékdy s okrajovym projasnénim)

s opozdénym sycenim

D nélez na vyvodu
stendzy bez prestenotické dilatace

dlouhé zlzeni (> 1/3 délky hlavniho vyvodu) nebo vicecetné

segmentarni/fokéini zdzeni bez zjevné prestenotické
dilatace (< 5 mm)

S sérologie sérové 1gG4 > 2ndsobek normy

sérové IgG4 v rozsahu 1-2nasobku normy

0Ol | postizeni jinych organl Anebo B

(other organ involvement)

granulocytami infiltrace

2. storiformni fibréza

3. obliterativni flebitida

4. Cetné IgG4-pozitivni buriky (>10/HPF)

A. histologicky prikaz — nejméné tfi z nasledujicich:
1. ndpadna lymfoplazmocytarniinfiltrace a fibrézy a absence

Anebo B

A. histologicky prikaz (véetné biopsii ze zlucovodd) —
oba nasledujic:

1. ndpadna lymfoplazmocytarni infiltrace a fibrozy

a absence granulocytarni infiltrace

2. ¢etné IgG4-pozitivni buriky (> 10/HPF)

B. typicky radiologicky nalez — nejméné jeden z nasledujicich:

1. segmentarni/vicecetné proximalni stendzy (hilové/
intrahepatické) nebo proximalni stendzy se stendzou distalniho
Zlu¢ovodu

2. retroperitonedini fibréza

B. typicky radiologicky nalez — nejméné jeden

z nasleduijicich:

1. symetrické zvétSeni slinnych nebo slznych Zlaz
2. radiologicky priikaz IgG4 asociovaného
onemocnénf ledvin

H histologicky nélez

core cut biopsie nebo resekat - pfitomny nejméné tfi
z nasleduijicich

1. periduktaIni lymfoplazmocytarnf infiltrat s absenci
granulocytarnf infiltrace

2. obliterativni flebitida

3. storiformni fibréza

4. Cetné IgG4-pozitivni buriky (> 10/HPF)

core cut biopsie - pfitomny dvé z nasledujicich

1. periduktaini lymfoplazmocytarnfinfiltrat s absenci
granulocytérni infiltrace

2. obliterativni flebitida

3. storiformni fibréza

4. Cetné IgG4-pozitivni burky (> 10/HPF)

Rt | odpovéd nalécbu
(response to therapy)

promptni (<2 tydny) rezoluce radiologického nélezu nebo vyznamné zlepsenf extra/pankreatickych pfiznakd

Tab. 1. b. Mezindrodni konsenzudini diagnostickd kritéria (ICDC) pro typ 1 autoimunitni pankreatitidy (IgG4 asociovanou pankreatitidu) — stanoven(

diagndzy
Diagnéza AIP typ 1 Primarni kritérium Nalez na parenchymu Doplrikova kritéria
definitivni histologie droven 1/2 histologicky prdkaz — Uroven 1-H
zobrazovaci metody droven 1 jakykoliv non-D troven 1/2
uroven 2 dva nebo vice kritérii na trovni 1
(+ Uroven 2-D)
odpovéd na kortikoterapii uroven 2 Uroven 1-S/0O0I + Rt nebo uroven 1-D
+ Uroven 2-S/O0I/H + Rt
pravdépodobna Urovern 2 Uroven 2-S/O0I/H + Rt
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