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

bilateraIni hydronefréze. Nékdy se retroperitonealni fibréza prezentuje
jako pyelonefritida az sepse v dlsledku obstrukéni uropatie.

Velmi vzacné urologické manifestace

IgG4-RD zfejmé preferuje urcité lokalizace, ale nenf jasné, zda Ize
definovat lokalizace, v nichz se IgG4-RD nevyskytuje, nebo zda Ize
pouze konstatovat, Ze v nékterych lokalizacich je tato choroba ¢astéjsf
a vjinych vzacnéjsi. V literatute jsou zatim jen ojedinéle popsané dalsi
urologické manifestace této nemoci.

Forma manifestujici se jako tumor varlete (81).

IntersticidIni cystitida je nemoc zatim neobjasnéné etiologie.
Zanétliva reakce obvykle byva pfitomna a je provdzena zvysenym
zastoupenim mastocytl ve svaloviné detruzoru mocového méchyfe.
Do roku 2022 se zatim pouze jedina prace zaméfila na moznou sou-
vislost chronické intersticialni cystitidy s IgG4-RD. Je to prace autor(
7 Houstonu (Texas). Autofi se zaméfili na moznou souvislosti s IgG4-RD,
analyzovali celkem 44 pacientd a jejich bioptickych vzorkd. Jednalo se
o 7 muzl a 37 zen. Imunohistochemické vysetieni analyzovalo pfitom-
nostIgGalgG4 v plazmatickych bunkach. Ve 4 pfipadech byl prokazano
signifikantné zvysené zastoupeni lgG4-pozitivnich plazmatickych bunék
s vice nez 30 IgG4+plazmocyty v zorném poli (per high-power field)
a pomér IgG4/1gG byl vyssinez 0,5.

Pacienti s IgG4 pozitivni intersticidIni cystitidou byli vyssiho véku,
méli zvysené zanétlivé markery a snizenou kapacitu mocového méchy-
fe. Autofi této prace se domnivaji, Ze u ¢asti pacientd je intersticialnf
cystitida projevem IgG4-RD a mohla by tak byt i [é¢ena (82).

Ledviny

Nejcastéjsi manifestaci v ledvinach je tubulointersticidlni nefritida
a membrandzni glomerulonefritida. Postizeni ledvin touto nemoci
se projevi jako akutnf ¢i chronické rendlni selhani, loZisko v ledviné ¢i
oboji. V pfipadé tubulointersticidlni nefritidy zpdsobené 1g4-RD je pfi
CT zobrazeni s kontrastem vidét obvykle bilateraini poskozenf paren-
chymu ledvin, ale obvykle dominuje poskozeni kortexu ledvin ve formé
kortikdInich noduld anebo difuzni poskozeni. Ale patologické zmény
mohou byt nachdzeny i v okolnim ledvinném parenchymu ve formé
lemu v mékkych tkanich kolem ledvin, pfipadné nodularit v rendlnich
sinusech a zesileni ledvinné panvicky. V histologickém obraze je pfi-
tomna jak typicka fibréza, tak lymfoplazmocytémf infiltrat s vysokym
poctem IgG4+ bunék a nélez nékdy doplhuji depozita Ig a/nebo C3
slozky komplementu v bazalni membréané tubull a nalez je ¢asto do-
plnén rlznymiformami glomeruldrniho poskozeni. Proto se usuzuje, ze

na patogenezi IgG4-RD se podileji imunitni komplexy (83-89).

Pulmonalni, mediastinalni a pleuralni projevy IgG4-RD

IgG4-RD postihuje také dychaci cesty, pleuru a mediastinum.
Pacienti pfichédzeji s kaslem, dusnosti, s bolesti na hrudniku, ale mohou
byt i bez symptom0.

Plicni postizeni zahrnuje tvorbu noduld ,inflammatory pseudotu-
mor”, ale také mdze zpUsobit intersticialni plicni postizeni. Na visceralni
a parietalni pleufe tvofi nékdy IgG4-RD noduldrni loZiska. Ale také
bronchidlni zanét, edém a stendza byvaji projevy ¢i ndsledky plicnf
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formy IgG4-RD. MediastinaIni fibréza je pak dalsim projevem této
nemoci. Nalez na HRCT hrudniku je nespecificky a ukéze rdzné formy
postizeni (noduldrmi zastinéni, konsolidace, postizeni intersticia, plicnf
fibrézu, lymfadenopatie). Diferencidlni diagnostika je velmi obtizna
a pomeérné sirokd, protoze plice maji tendenci reagovat stereotypné
na razné formy poskozent. Diferencidlné diagnosticky je nutné vyloucit
plicni karcinom, metastdzy jiného origa, intersticidlni plicni procesy
vcetné sarkoiddzy (90-98).

Lymfatické uzliny

Lokalizované ¢i systémové postizeni uzlin je u lgG4-RD casté, a tak
IgG4-RD je nutno pfifadit do diferencidlni diagnostiky lymfadenopatie,
kam patif lymfom, metastazy karcinoma, Castlemanova choroba a jiné
imunitné mediované nemoci ¢i krevni choroby.

Horecky, no¢ni poty Cili B symptomy nejsou ale typické pro IgG4-RD.

Histologie uzlin pfi lgG4-RD se mirné lisi od obvyklé charakteristiky,
storiformni fibréza a obliterativni flebitida obvykle nejsou pritomné.
A tak je nutno myslet na multicentrickou formu Castlemanovy nemoci,
reaktivni folikuldrni hyperplazii, progresivni transformaci germinélnich
center. Odlisit jednotlivé formy postizeni lymfatické uzliny je proto
obtizné (99-101). Nékdy je problém rozlisit IgG4-RD lymfadenopatii
od lymfomu, nebot lymfadenopatie se mize postupné transformovat
do lymfomu (102).

Dalsi organy

TaktéZ nervovy systém je v nékterych pfipadech poskozen IgG4-RD
veetné perifernich nervd. Castou lokalizaci poskozeni jsou orbitalni
a spindlni nervy s typickou infiltraci perineuria (perineural disease).
Neurologické pfiznaky jsou ale fidké. Nemoc nékdy zpUsobuje také hy-
pofyzitidu anebo mohou vzniknout inflamatorni pseudotumory pfimo
v CNS. Pfiblizné asi jedna tfetina pifpadd s hypertrofickou pachymenin-
gitidou je zpUsobena IgG4-RD (103-105). Déle se popisuje idiopaticka
cervikélni fibréza spojend s IgG4-RD, neobvyklé sklerotizujici mastitida,
kterd je také soucasti spektra IgG4-RD. U muzl byla popséna prosta-
titida, orchitida a paratestikuldrni tumory. V necetnych pfipadech byla
IgG4-RD pficinou postizeni kiize, na niz byla zodpovédna za vytvorent
erytematéznich svedicich plakd anebo podkoznich noduld. Perikard
byl touto nemoci postizen ve formé konstriktivni perikarditidy. Pfehled
viech pfiznakd s némeckou peclivosti rozvadi Pieringer a kol (106).

Klinické fenotypy 1gG4-RD
V predchozich odstavcich jsme uvedli vycet moznych manifestaci.
Z tohoto vyctu plyne, Ze tato nemoc prekvapuje postizenim kteréhokoliv
orgénu. Pfi analyze pacientl s touto nemoci se zjistilo, Ze nékteré formy
postizeni se velmi Casto vyskytuji spole¢né a Ze Ize popsat Ctyfi zakladnf
fenotypy klinické manifestace. Toto didaktické rozdéleni do nékolika sku-
pin umozruje lépe si predstavit, co vse se pod oznacenim IgG4-RD skryva.
Pii analyze 800 pacientd s touto nemoci byly identifikovany Ctyri
homogenni fenotypy IgG4-RD:
B fenotyp pankreato-bilidmi (31 %),
B fenotyp retroperitonedini fibrézy s nebo bez aortitidy (24 %),
B fenotyp IgG4-RD limitovany na oblast hlavy a krku (24 %),
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