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Simunoglobulinem IgG4 asociované onemocnéni, immunoglobulin IgG4-related disease (IgG4-RD) je heterogenni porucha
s multiorganovym poskozenim. Jako samostatna jednotka bylo toto onemocnéni definovano teprve pocatkem tohoto
stoleti. Autoimunitni pankreatitida je nej¢astéjsi a nejznaméjsi manifestaci, ale tato nemoc muize postihnout prakticky kte-
rykoliv orgdn, jako napfiklad slinné Zlazy, struktury orbity, retroperitoneum ve formé retroperitonedlni fibrézy a cetné dalsi.
Soucasné znalosti umoznuji tuto nemoc dobfe klinicky i histologicky definovat. Diagndza se stanovuje na zakladé prikazu
lymfoplazmocytarniinfiltrace s IgG4+ plazmocyty, zanétlivymi projevy, prikazu storiformni fibrézy a obliterativni flebitidy.
V bioptickych vzorcich jsou typicky nalézany plazmatické burky produkujici imunoglobulin typu IgG4. Zvysené hladiny
IgG4 v séru jsou nalézany u mnohych, ale zdaleka ne u vSech pacientli s IgG4-RD. V roce 2019 byly rozpoznany a popsany
zdkladni 4 klinické fenotypy. Kritéria vytvofena Evropskou a Americkou revmatologickou spole¢nosti byla zvefejnéna v roce
2019, jsou vsak hodné komplikovana, a tak v roce 2021 byla japonskymi autory publikovéna jednodussi diagnosticka kritéria.
Tento prehledovy ¢lanek sumarizuje soucasné védomosti o patofyziologii, klinickych projevech a problémech diagnostiky
a diferencidlni diagnostiky této nemoci z pohledu roku 2022 a nésledujici ¢lanek bude vénovéan piehledu [é¢by IgG4-RD.
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IgG4-related disease. Clinical manifestation differential diagnosis and recent International
Diagnostic Criteria for IgG4-related disease

Immunoglobulin G4- related disease (IgG4-RD) is a rare systemic fibro-inflammatory disorder. Autoimmune pancreatitis is the
most frequent manifestation of IgG4-RD. However, IgG4-RD can affect any organ such as salivary glands, orbits, retroperito-
neum, prostate and many others. Recent research enabled a clear clinical and histopathological description of IgG4-RD and in
2019 four Clinical phenotypes of IgG4-related disease were described. Diagnosis is based on morphological examination with
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