bficha u 11 % pacientld. Onemocnén{ bylo asymptomatické az
u ¢tvrtiny pacientl - 95 % z nich ale mélo postizenf jiného organu
v ramci 1IgG4-RD (59). Naproti tomu v recentni studii ze Spojenych
statl bylo z 89 pacientl asymptomatickych pouze 6 % a ikterus byl
pfitomen az u 88 % z nich (60).

Sérologie

Zvyseni sérové hladiny IgG4 je pfitomno u 90 % pacientd s IAC (61),
z dalsich laboratornich parametrd muze byt detekovana hypergama-
globulinemie (50 %), zvyseni celkového IgG (6-70 %), pozitivita ANA
(40-50%) nebo RF (20 %) a periferni eozinofilie (15-25 %) (62).

Zobrazovaci metody a endoskopie

Sonograficky Ize u pacientt s IAC pozorovat koncentrické zesilen
stény zlucovodU (intra- a/nebo extrahepatalnich), obvykle s prd-
chodnym lumen (63). Pfi ¢asté asociaci onemocneéni s AlP je mozné
touto metodou zaznamenat pankreatopatii, pro zhodnoceni nalezu
na pankreatu (a k pfipadné detekci jinych intraabdominélnich mani-
festaci lgG4-RD) je ale vhodnéjsi pocitacova tomografie. Na CT svedci
pro IAC zvysené syceni v pozdnf arteridIni fazi, homogenné zvysené
syceni v postkontrastni fazi, multifokalnf bilidrni stendzy s ndpadnym
zesflenim stény Zlu¢ovodU (s hladkymi okraji) a z4Zzenym, ale vidi-
telnym lumen, a to soucasné se zesilenim stény zlu¢niku a absenci
vaskuldrni invaze (64).

Pro diagndzu IAC je stéZejni cholangiografie, od které se odviji
i klasifikace IAC do ¢tyt typd (viz Obr. 1) (65).

Diagnosticka kritéria

K stanoveni diagnodzy IAC jsou v soucasnosti uzivany dvé diagnos-
tickd kritéria. HISORt kritéria obsahuji podobné parametry, jako je tomu
u AIP (67). Japonska kritéria (Tab. 3) jsou v hodnocenych parametrech
podobnd, na rozdil od HISORt ale umoznuji kategorizaci pacient( ve
smyslu definitivni, pravdépodobné nebo mozné diagnézy (68).
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Diferencialni diagnostika

Svou manifestaci napodobuje IAC jiné sklerozujici cholangitidy,
u druhého typu je obtizné zejména odlideni od PSC, u sekundarnich
cholangitid byva ¢asto pficina sklerozujiciho postizeni zndma (iatrogen-
ni, ischemickd, HIV-asociovana etc.). Klinicky obraz u typl 3 a 4 ¢asto
imponuje jako cholangiogennf karcinom (CCQ). Diferencidlné diagnos-
ticky proces je obtizny, vyZaduje kombinaci vicero metod a mél by tudiz
byt proveden na pracovistich se zkusenosti s IAC, obvykle tercidrnich.

Obdobné jako je tomu u AlP, je i pro IAC zvyseni sérové hladiny
IgG4 typické, ale ne patognomické; elevace sérové IgG4 je pfftomna
iU 9-22 % pacientd s PSC, 8-14 % pacientt s CCCa 5 % zdravé populace
(55, 69). Senzitivita a specifita toho markeru v diagnostice IAC se tudiz
odviji od zvolené mezni hodnoty. Pfi hladiné 1,4 g/l byla referovana
senzitivita 90 % a specificita 85 % (70), jako optimdlni mezni hodnota
k odlisenf IAC a PSC byla doporucena hladina 2,5 g/l se senzitivitou
67-89 % a specificitou 95%, k odlisenf1AC a CCC pak 2 g/I (61). K odlisenf
IAC od CCC a jinych cholangiopatii mlze byt ndpomocné stanoveni
pomeéru 1gG4 k celkovému IgG nebo IgGT; pro IAC pak svéd¢i pomér
IgG4/1gG > 0,1 algG4/IgG1 > 0,24 (70, 71).

Pti diferenciaci IAC (typ 2) od PSC maze byt uzite¢né stanoveni
protilatek proti cytoplazmé neutrofild (ANCA), které byvaji pozitivni
az u 84 % pacientd s PSC, zatimco u IAC zcela vyjimecné (72, 73).
Z invazivnich vykona je pak v rdmci diagnostiky mozné provést neci-
lenou jaterni biopsii, onemocnéni maji odlisny histopatologicky nélez,
nicméné vzhledem k fokalni distribuci zmén pfi IAC byva ve vzorku
zachycen charakteristicky nalez pouze v 25 % (74, 75). Z dalsich metod
je mozné provést koloskopii k eventudinimu prikazu IBD, typicky
asociovanému s PSC.

Pti diagnostickém procesu typt IAC napodobuijicich karcinom (1, 3
a4) je vyjma obvyklych vysetfovacich metod (CT, ERCP s biopsif) Casto
provadéna biopsie z Vaterské papily, endosonografie s FNAB, IDUS nebo
cholangioskopie (76, 77).

Stru¢ny prehled diferencialni diagnostiky IAC je shrnut v tabulce 4.

Tab. 4. Odlisnostiv klinickém obrazu IgG4 asociované cholangitidy, primdrni sklerozujici cholangitidy a (extrahepatdiniho) cholangioceluldrniho karcinomu

1gG4 asociovana cholangitida

Primarni sklerozujici cholangitida | Cholangiocelularni karcinom

Demografie starsi pacient (M >> 7)

mladsi pacient (M > Z) starsi pacient (M = Z)

Symptomatologie

dlouhé kontinuaIni

B bolest bicha méné Casta méné Casta méné Casta

M kachexie vzacna vzacna Castd

M ikterus Casty Casty Casty

Komorbidity AIP (=90 %) IBD (=75 %) 7adna typicka

Sérologie

M sigG4 > 1,35 g/l ~90 % ~15% ~10%

B ANCA pozitivita vyjimecnd =80% vyjimecna

Zobrazovaci vysetieni

B stendza Zlucovodu extrahepatdlni > intrahepatalni difuzni hilarni > extrahepatalni >

intrahepatalni
jedna kratka

vicecetné kratké

B zesileni stény zlucovod > 2,5 mm, symetrické, ohraniceni

hladké, ostré

> 5 mm, asymetrické, ohraniceni
nepravidelné

< 2,5 mm, symetrické, ohrani¢néni
hladké, rozmazané

B parenchym jater zmeény v pozdni fazi onemocnéni

zmeény bézné zmény vyjimecné

Odpovéd na kortikoterapii = 100%

mala nebo zadna zadna

M: muz; Z: Zena; AlP: autoimunitni pankreatitida; 1BD: idiopaticky stfevni zdnét; ANCA: protildtky proti cytoplazmé neutrofild; slgG4: sérovd koncentrace IgG4
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