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Onemocnéni asociované s imunoglobulinem IgGé4. Klinické priznaky, diferencialni diagnostika a recentnf mezindrodni diagnosticka kritéria

Tab. 3. Frekvence diagnostikovanych projevii IgG4-RD dle analyzy z Japonska a z USA (28, 29)

S e P Analyza:l J=a|30;):ska (29) Analyza z 'L\IJS=A1(2B;ston) (28)
Primérny vék v dobé stanoveni diagnézy 63,8 rokl 55,2 rokd

Muzi 61,4 % 60,8 %
Zvysena hladina IgG4 >95% 51 %
Primérny pocet postizenych organt 3,2 (1-11) 2301-7)

Slinné #l4zy 723% 28 %]Z‘f;;gzr;i‘ébnﬁ'am‘
Slzna zlaza v orbité 571 % 224 %
Lymfatické uzliny 56,5 % 272 %
Pankreas 25,5% 19,2 %
Retroperitoneum a aorta 249 % 184 %1 :leztr;paeorlrttzneum
Ledviny 23,7 % 12 %

Plice 234 % 17,6 %

sy a duktéInf poskozeni). Autoimunitni pankreatitida typu 1 je vzacnou
pricinou chronické pankreatitidy (méné nez v 5 % viech pankreatitid).
Obvykle postihuje osoby stfedniho véku. Hodnota IgG4 byva vétsinou
zvysend, ale asi u 20 % byvé v normé. Obvyklym pfiznakem je obstruk-
tivni Zloutenka (70 % pripad(), zatimco bolesti nejsou pravidlem (41 %
piipadd). Casto je provazena i mimopankreatickymi infiltraty a s nimi
spojenymi projevy. MR-cholangiopankreatografie, endosonografie
a ERCP casto prokazuji striktury a nepravidelny prlbéh. Obdobné
zmény mohou zaroven postihnout i Zlu¢ové cesty. CT a MR zobrazeni
piipadné prokaze fokalni ¢i difuzni zvétseni pankreatu a peripankrea-
ticky lem s kontrastnim enhancementem, coz se interpretuje jako
peripankreaticky inflamatorni proces anebo fibréza. Endosonografické
vysetieni pankreatu v typickych pfipadech ukazuje difuzni zvétseni
Zlazy (sausage-shape), snizenou echogenitu parenchymu, nepravidelny
prabéh a striktury pankreatického vyvodu. Ve vzacnéjsich pfipadech
nachézime obraz nespecifické chronické pankreatitidy, solidni loziskové
postizeni nebo pseudotumor hlavy slinivky. V urcitych pfipadech mo-
hou zobrazovaci vysetfeni a sérologické studie pomoci ke stanoven(
diagnozy, ale vétsinou je tfeba opfit diagndzu o histologické vysetfen.
Vzorky tkdné pankreatu jsou odebirdny aspiracni biopsif jehlou pfi en-
dosonografickém vysetreni. Histologicka verifikace je nutna predevsim
z dlvodu odlideni nddoru pankreatu. V histologickém vzorku musi byt
prokdzanad difuzni lymfoplazmocytarnf infiltrace a storiformnf fibréza.
Pozitivni plazmatické bunky IgG4+ jsou pfitomny obvykle v poctu
> 10 v zorném poli mikroskopu. Obliterativni flebitida je také Castd,
ale nékdy maskovand zanétlivym infiltrdtem. V téchto pfipadech je
prinosné barveni na elastin. Bohuzel hodné priznakd je spole¢nych
s karcinomem pankreatu (nebolestivéa Zloutenka, zvétseni pankreatu)
a lgG4-RD lokalnim zdufenim i morfologicky imituje nékdy tumor hla-
vy pankreatu. Proto také v jedné praci, kterd analyzovala histologické
vysledky radikdIni operace (pankreatoduodenektomie) byla u 2,2 %
diagnostikovana lymfoplazmocytdrni sklerotizujici pankreatitida, kar-
cinom pankreatu v 53 %, periampularni neoplazie v 38 % a cholan-
giokarcinom v 9 % (30). Diferencidlni diagnézu je treba tedy délat velmi
peclivé pred rozhodnutim, zda provést radikaini operaci — odstranéni
pankreatu s tumorem, nebo zda neoperovat a lécit IgG4-RD. Nelze
spoléhat na zvysené hodnoty IgG4, které mohou byt zvysené i u kar-
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cinomu pankreatu. Rozhodovani o 1é¢bé komplikuje také skute¢nost,
Ze u pacientd s IgG4 autoimunitni pankreatitidou se mdze vyvinout
karcinom (31-35). Proto pred rozhodnutim o dalsim zpUsobu Ié¢by
a pfi podezfeni na moznost autoimunitn{ pankreatitidy je ve vétsiné
pfipadl nutna histologicka verifikace.

V pfipadé karcinomu pankreatu provazeného jistym zvysenim
hladin IgG4 v séru ma diagnosticky pfinos biopsie (intraoperativnf ¢i
s pomoci endoskopické ultrasonografie) a/nebo test s kratkodobym
podanim glukokortikoidu, na ktery reaguje IgG4-RD, ale ne tumor
pankreatu. Pro diagnostiku a 1é¢bu této formy IgG-RD byla vytvorena
samostatna doporuceni (36, 37).

Zlucové cesty, 7lucnik ajatra

Charakteristickym znakem IgG4-RD cholangitidy je obstruktivni
ikterus. Typicky jsou postizeny velké ZluCové cesty, Casto extrahepaticky
ve své proximalnf ¢asti, zatimco postizeni mensich Zlu¢ovych cest je
variabilni. Pfi postizeni Zlu¢ovych cest je u velké ¢asti pacient( infiltrovan
Zlu¢nik a jatra. Pfi endosonografickém vysetreni je typickym nalezem
difuzni homogenni a ohranicené zesileni stény zlu¢ovodu. Elevace IgG4
nenivzdy piftomnd, udava se u 80 % nemocnych. Histologické vysetieni
prinasi podobné zaveéry jako pfi vysetteni jinych organd. Jaterni biopsie
Casto pfispéje k diagndze, ale mlze pfinést i nekonkluzivnf vysledek.
Biopsie popisuje portélni infiltraci, portalni sklerézu, obstrukci velkych
Zluc¢ovodd, lobularni hepatitidu a kanalikularni cholestézu. Tyto formy
postizeni byly opakované popsany i ceskymi autory (38-42). V diferen-
cidIni diagnostice je nutno predevsim odlisit nddor zlu¢ovych cest od
IgG4-RD, ale také primarni sklerotizujici cholangitidu, takze opravdu
velmi obtizna diferencidlni diagnostika, kterd se neobejde bez odbéru
vzorkd pro histologické vysetieni. V pfipadé cholangiokarcinomu na
rozdil od ,1gG4 related sklerotizujici cholangitidy” se vedle obstrukéniho
ikteru a zvétseni pankreatu s regionalnf lymfadenopatii vyskytujf vyssi
hodnoty bilirubinu, vysoké hodnoty CA 19-9, nizsi hodnota IgG4 v séru
a kompletnf obstrukce ZluCovych cest prokazatelna s pomovi ERCP. Je
na gastroenterologovi, aby zvolil optimaln{ tkan k odebrani histologie.
Obvykle jsou odebirany vzorky tkdné z choledochu z mista stendzy pifi
ERCP nebo pfi cholangioskopii. Mirné zvysené hodnoty IgG4 mohou
opét provazet i tumor, takZe samotna mirna elevace IlgG4 pfi obstrukci
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