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Imonoglobulin G4 asociované onemocnéni v gastroenterologii

Diferencialni diagnostika

Klinickym obrazem (starsi pacient s bezbolestnym ikterem a expanzi
pankreatu) AIP sugestivné napodobuje karcinom pankreatu (KP), odli-
seni téchto onemocnéni byva ¢asto velmiobtizné (Tab. 2) (39). Zvyseni
sérové hladiny IgG4 nenf exkluzivni pro AIP, hodnota nad 1,4 g/I byla
zaznamenana i u 10 % pacientd s KP, u 1 % i nad dvojnasobek normy
(40). Zavedenym a levnym laboratornim vysetfenim pfi podezieni na
KP je stanoveni hladiny Ca19-9, kterd ale mUze byt zvysend i u (ikteric-
kych) pacientl s AIP. Recentné bylo publikovano nékolik praci s mezni
hladinou Ca19-9 od 74 do 306 U/ml, kterd dokdzala odlisit KP od AIP
se senzitivitou 73-56 % a specificitou 74-96 % (41, 42), tato zjisténi ale
nebyla prozatim validovéna dalsimi studiemi.

Dalezité je peclivé zhodnoceni ndlezl zobrazovacich metod, kde
Ize pozorovat fadu odlidnosti, v pfipadé fokalni expanze je pravidlem
provedeni EUS s odbérem biopsie. Napomocné v odliseni karcinomu
a AlP je posouzeni odpovédi na kortikoterapii. Pacient, u kterého nelze
na zékladé provedenych vysetieni s velkou pravdépodobnosti vyloucit
KP, je indikovan k chirurgické |é¢bé, a to i za cenu ,zbyte¢ného vykonu”,
prokéze-li se v resekatu AlP.

Progndza a komplikace onemocnéni

V prébéhu onemocnéni maze dojit k rozvoji funkéniho postizeni
Zlazy, diabetes mellitus byl v priibéhu sledovani zaznamenan u 39-57 %
pacientl, 34-82 % pacientl vyvinulo exokrinni pankreatickou insufici-
enci (43). U fady pacient( Ize pozorovat morfologické zmény pankreatu.
Atrofie ZIazy, pravdépodobné odpovidajici ,vyhorelé” fazi onemocnéni,
je pfitomna pfiblizné u 30 % z nich, litidza byla detekovana u 5-40 %
nemocnych a zobrazovaci kritéria diagndzy chronické pankreatitidy
spiniaz 22 % pacientl s AIP (44-46).

Aktudinim tématem je vyskyt malignich onemocnéni u pacientd
s 1gG4-RD, fada studif totiz ukdzala vys3si incidenci zhoubnych nadort
ve srovnani s obecnou populaci (15). Pro toto pozorovani nenf jasné
vysvétlenf, jedna z hypotéz prepoklddd IgG4-RD jako paraneoplasticky
fenomén a je zalozena na nélezu zvyseného vyskytu nddoru zejména
v prvnim roce od diagndzy IgG4-RD a absenci relapsu onemocnéni po
Uspésné 1éché malignity (47). Jinym vysvétlenim ale maze byt peclivé
sledovéni pacientl s diagnézou IgG4-RD a tudiz ¢asnéjsi a Cetnéjsi zachyt
malignity. Obdobné analyzy v kohortach pacientd s AIP maji rozporuplné
vysledky, tfi z péti retrospektivnich analyz zvysené riziko nepotvrdily (15).
V kontextu AIP je pak studovanym fenoménem vyskyt KP, a to i vzhledem
k zndmému zvysenému riziku této malignity u pacientd s chronickou
pankreatitidou (48). V literature byla publikovéna fada pfipad( koincidence
AIP a KP (43, 49). V retrospektivni analyze z naseho pracovisté byla AIP
zjisténa u 15 (5,1 %) z 295 pacientl po resekci pankreatu pro podezieni
nador, u Sesti z nich (40 %) byl v resekdtu nalezen synchronni KP (50).
V longitudinéinich kohortach byla zaznamenéna incidence 0-4,8 %
(51,52), zvysené riziko KP u pacientd s AIP ale prozatim nebylo prokazano.
Zajimavy je nalez recentni narodni japonské studie, kdy bylo popsano
18 pfipadd KP v 1370 analyzovanych pffpadech AIP (tzn. 1,3 %) a KP byl
pficinou umrti u ctvrtiny ze vsech zemfrelych pacientd (4).

Navzdory vyse uvedenému je prognéza onemocnéni dobra a dlou-
hodobé preZiti pacientl s AIP je srovnatelné s obecnou populacf (57).
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IgG4-asociovana cholangitida

Terminologie

lgG4-asociovana cholangitida (IAC) byla rozpoznédna jako sou-
¢ast 1IgG4-RD syndromu teprve v roce 2004 (53, 54). Dle recentnich
evropskych doporucenf je vhodné pro onemocnén{ pouzivat termin
,IgG4-related cholangitis’, bez adjektiva ,sclerosing”. Tato zména ma
odrazet obvykle benigni prlibéh onemocnéni a absenci pokrocilych
zmén u lécenych pacient( (15).

Epidemiologie

V soucasnosti nenf dostupnd zadnd epidemiologicka studie zaby-
vajici se cilené IAC, nicméné extrapolaci dat z kohort pacientl s AIP
byla prevalence v Japonsku odhadnuta na 2 pfipady na 100 000 oby-
vatel (55). IAC je onemocnéni vyrazné ¢astéji postihujici muze (s po-
mérem 4 : 1 az 8 : 1 k Zendm), diagnostikovano pouze u dospélych,
nejcastéji v Sesté a sedmé dekadeé, a je velmi ¢asto (90 %) asociovano
s AIP 1. typu (56, 57). Pro pfipady IAC bez AIP bylo zavedeno oznacenf
Jizolovand IAC" (58).

Klinicky obraz

Symptomatologie

Onemocnéni se nejcastéji manifestuje ikterem, mezi dal3i projevy
patff pruritus, bolesti bficha, véhovy Ubytek nebo bakteridIni cholan-
gitida. Frekvence pfiznakd a symptom? je v publikovanych pracich
znacné variabilni. V retrospektivni (japonské) kohorté 527 pacient(
byl ikterus zaznamenan v 35 % pfipadd, pruritus u 13 % a bolest

Tab. 3. Japonskd diagnostickd kritéria IgG4 asociované cholangitidy
(upraveno dle Ohara et al,, 2012)

Diagnostické parametry

1. difuzni nebo segmentéini z&zeni intra- a/nebo
extrahepatélnich Zlu¢ovodl s rozsitenim stény
Zlucovod

2. zvyseni koncentrace sérové IgG4 nad 1,35 g/I

3. koincidence s autoimunitni pankreatitidou, IgG4

asociovanou dakryoadenitidou/sialoadenitidou a IgG4
asociovanou retroperitonealni fibrézou

4. histopatologicky nélez:

HA fibréza s ndpadnou lymfocytarni a plazmocytarni
infiltraci

HB pfitomnost infiltrace IgG4+ plazmatickymi burikami
(> 10/HPF)

HC storiformni fibréza

HD obliterativni flebitida

Doplnikovy efektivita kortikoterapie (podminkou zahjeni je

parameter: vylouceni nddoru pankreatu nebo Zlu¢ovodd na
expertnim pracovisti)

Diagnéza

definitivni 1+3
1+2+4A8B
4AB,C
4A,B,D

pravdépodobna | 1 + 2 + odpovéd na kortikoterapii

mozna 142

HPF: high-power field
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