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Onemocnéni asociované simunoglobulinem IgG4. Klinické priznaky, diferencialnf diagnostika a recentni mezindrodni diagnosticka kritéria

Zlu¢ovych cest diagndzu nedéld. A opét pro tento typ manifestace byla
vytvorena specidlni doporuceni (43-46).

Stitna 7laza

Riedelova tyreoiditida je od roku 2010 také soucasti spektra IgG4-RD.
Na rozdil od jinych manifestaci preferuje zeny. Riedelova tyreoiditida
infiltruje v nékterych pfipadech jen jeden lalok, v jinych celou zlazu.
Specifickym nédlezem je presah fibrotickych mas do okolnich struktur.
Nezfidka fibréza presahne na pristitna téliska a zpdsobi tak hypopa-
ratyreoidismus, dale na svaly, nervy a cévy. Klinickym pfiznakem je
bolest, lokéIni zdureni, dysfagie, chrapot a pfipadné i zizeni trachey.
Hodné pacientl s touto chorobou obvykle podstoupf tyreoidektomii
pro podezfeni na karcinom, protoze tenkojehlova biopsie je v téchto
ptipadech nekonkluzivni (47-50). A tak i pro tento typ manifestace jsou
navrzena diagnostickad kritéria (51).

Slinné zZlazy

Slinné a slzné zlazy jsou Casto postizeny IgG4-RD. Hlavni stiznostf
pacientl je asymetrické &i symetrické zdufeni slinnych 714z a omezend
sekrece. Bolest je vyjimecnd. Sialoadenitida a dakryoadenitida postihujf
stejné obé pohlavi. Mikroskopické vysetfeni obvykle prokaze zachovani
lobuldrni architektury s denznim lymfoplazmocytarnim infiltratem
a hyperplastickymi lymfoidnimi folikuly. V diferencidlni diagnostice je
nutno odlisit lymfom, sialolitidzu a karcinomy. Problém je, Ze karcinom
v nékterych pfipadech mé kolem sebe zanétlivy infiltrat obsahujici
IgG4 plazmocyty, coz déle komplikuje diagndzu. Podrobné popisy
téchto projevl jiz byly publikovany jak v ceské, tak ve slovenské lite-
ratufe (52-56).

V pfipadé Sjogrenova syndromu (SS) na rozdil od ,IgG4-related
SS"jsou pritomny nizké hodnoty IgG4 v séru, pfipadné silné pozitivn{
vySetfeni na anti/Ro/SSA protildtky a v bioptované Zlaze chybi IgG4+
plazmocyty, storiformni fibréza a obliterujici flebitida. A opét jsou
publikovédna doporuceni pro klinickou a morfologickou diagnostiku
této nemocdi (57-60).

Orbity a orbitalni adnexa

Pokud se onemocnéni lgG4-RD manifestuje v o¢nici nebo v oku,
pak je oznacovéano jako ,IgG4-related ophthalmic disease (IgG4-ROD)",
které nejcastéji zplsobuje nebolestivé zdureni slzné zldzy nebo
slznych Z1az. Dal3i stejné postizené struktury oka i orbity zahrnujf
okohybné svaly, o¢nicovy tuk, infraorbitdlni nervy, o¢ni vicka a od-
vodné slzné cesty. Diagnosticka kritéria kombinuji fyzikaIni vysetrent,
zobrazovaci metody a histopatologické nélezy. Zobrazovaci metody
usnadnuji diagnodzu, ale je nezbytna tkdrova biopsie k vylouceni
jinych pficin onemocnéni, predevsim malignich procesd. Nejcastéji
je 1IgG4-ROD onemocnénim postizena slzné Zlaza (62-88 %). Dalsi
¢asto postizenou strukturou je trojklanny nerv (9,5-39 %), okohybné
svaly (19-25 %), oCnicovy tuk (28,6-40 %), vicka (12 %) a odvodné
slzné cesty (1,5-9,5 %). 1IgG4-ROD na rozdil od jinych organt postihuje
Castéji mladsi skupinu pacientd (55 let), zastoupeni pohlavi je stejné
a mize se kombinovat s postizenim slinné zlazy a vyssi hladinou

IgG4 v séru. Bylo takeé zjisténo, ze IgG4-ROD mize byt spojeno s ast-
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matem a alergickou rhinitidou. IgG4-ROD pacienti maji vy3si riziko
non-Hodgkinského lymfomu nez pacienti s pankreatickou formou
IgG4-RD onemocnéni. V. domaci a zahrani¢nf literatufe jsou opét
podrobné popisy téchto stavd (61-68).

Retroperitonealni fibréza a postizeni velkych cév

Retroperitonedlini fibréza (RPF) je vzacnou chorobou, obvykle po-
stihuje muze stfedniho véku a je ¢asto asociovana s koufenim. Klinické
projevy jsou pomeérné variabilni, u nékterych pacientl se tato choroba
zjisti néhodou pfi CT bficha provedeného z jiné indikace, jini si stézuji
na bolest v oblasti doIni patefe ,low back pain”. Obvyklou komplikaci
je hydronefréza. Periaortitida je asymptomaticka, jen vyjimecné vede
k tvorbé aneuryzmat a k rupture. P¥i CT zobrazenf je nachazeno cir-
kumferencidlni zesileni stény arterii, coz je zplsobeno sklerotizujicim
zanétem v adventicii. Postizené cévy vykazujf homogenni enhancement
v pozdni fazi po aplikaci kontrastu. Nékteré arterie maji i dilatovany
lumen. Histologie prokazuje opét typické znaky IgG4-RD, ale u dlouho-
trvajici nemoci za¢ind dominovat fibréza. V pfipadé retroperitoneainf
fibrozy se vyznacuje ,IgG4-related RPF” pomérem 1gG4/1gG v tkani
nad 40 %.

K urologtim pfivadi nemocné tato choroba dasledky retroperi-
toneéIni fibrozy, hydronefréza budto asymptomatickd, nebo s rlizné
vyjadienymi pfiznaky obstrukce vyvodnych cest mocovych a posko-
zenim ledvinnych funkci.

RPF je ¢asto provézena zanétlivymiaortalnimi aneuryzmaty abdo-
minalni ¢i torakdlnf aorty. Pak se proces nazyva chronickd periaortitida
spojena s retroperitonealni fibrézou.

RPF se zda byt heterogenni skupinou nemoci. Néktefi pacienti vyka-
zuji znaky IgG4-RD, ale jini nemaiji znaky IgG4-RD, a pak se tato situace
nazyva idiopatickou retroperitonealni fibrézou. Pomér idiopatickych
a lgG4-RD retroperitoneédlnich fibréz neni zatim znam, protoze patrani
po zndmkach IgG4-RD pfi histologickém hodnoceni retroperitonedlni
fibrézy se provéadiaz v poslednich letech. Zanétliva aneuryzmata aorty
mohou taktéZ spadat do spektra IgG4-RD (69-82). Z dalsich pricin
retroperitonedlni fibrézy je nutno zminit Erdheimovu-Chesterovu cho-
robu — jednu chorobu ze spektra xantogranulomu.

Onemocnéni a chirurgické feseni poprvé popsal francouzsky urolog
Albarran v roce 1905. V roce 1948 publikoval Ormond nélezy u dvou
pacientl a pfinesl podklady k vyclenénf retroperitonealini fibrozy jako
samostatné klinické jednotky, i kdyz na dlouhou dobu bez znalosti
skute¢né etologie.

Retroperitoneélini fibrdza, kterd je charakterizovana zanétlivou pro-
liferaci pojivové tkané, vede k dislokaci a Utlaku ureter(i v oblasti L4-51
a k hydronefréze. K urologovi je pacient odeslan k vysetfeni a provedenti
diferencidlni diagnostiky, vylouceni obstrukce litidzzou nebo nddorovym
onemocnénim.

Hydronefréza mdze byt asymptomaticka, zjisténa jako ndhodny na-
lez pfi jiném vy3etfeni. Vzhledem k nevyraznym pocate¢nim potizim je
onemocnéni diagnostikovano pozdé a manifestuje se az komplikacemi
vzniklymi na podkladé komprese vyvodnych cest mocovych.

Diagnostikovan mUze byt rdzny stuperi ledvinové nedostate¢nosti.
Az tietina pacientl pfichazi s afunkeni ledvinou a 10 % v urémii pfi

/ Vnitf Lék. 2022;68(5):E4-E19 / VNITRNI LEKARSTVI



