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

centrace podtfidy IgGT, asociace hypotyredzy a syndromu drazdivého
trak¢niho se zvysenou koncentraci podtfidy IgG2, asociace revmatoidni
artritidy se zvysenou koncentraci podtfidy IgG3 a IgGl a také asociace
celiakie se zvySenou koncentraci podtfidy IgG4 (115). Zcela vyjimecné
byl popsan IgG4 myelom (7).

VySetfeni kostni dfené v pffpadé IgG4-RD nepfinddi Zddné doda-
te¢né informace, pocet plazmocytl nebyva zvysen i pfi vy3si hladiné
imunoglobulinC tridy IgG (115).

Diferencialni diagnéza

IgG4-RD imituje ¢etné maligni choroby v zavislosti na lokalizaci.
Dalsi diferencidlni diagnosticky problém tvofi choroby provézené
lokalni ¢i celkovou zanétlivou reakci. Je jich tolik (116), Ze je zminime
pouze v tabulce 5. Problémem je, Ze je spektrum chorob, které jsou
provazeny vyssi hodnotou koncentrace podtfidy imunoglobulinu
IgG, neni malé. Hladina IgG4 byva zvysend u autoimunnich onemoc-
néni (ANCA - asociované vaskulitidy, revmatoidni artritida, systémovy
lupus erytematodes, spondyloartritidy). TaktéZz nékteré choroby GIT
(autoimunitni hepatitida, chronickd pankreatitida, chronicka hepatitida,
jaternf cirhdza, ulcerdzni proktokolitida) mohou byt provazené vyssi
koncentraci IgG4. A to samé bylo pozorovano v pfipadé nékterych na-
dorovych onemocneéni (kolorektaIni karcinom, karcinom plic a zhoubna
onemocnéni urogenitalniho traktu). Takze samotny nalez vyssi hodnoty
IgG4 neznameng, Ze se jedna o IgG4-RD.

Rozliseni IgG4-RD aidiopatické multicentrické

Castlemanovy choroby (iMCD)

Problémy nékdy ¢ini rozliseni1gG4-RD od idiopatické multicentrické
formy Castlemanovy choroby, protoze jak pacienti s IgG4-RD, tak paci-
enti s IMCD mivaji vyssi sérové hodnoty IgG4 a také infiltraty obsahujici
lgG4+ plazmocyty v loZisku nemoci (117, 118) a patolog proto svUj
nalez uzavfe jako IgG4-RD/iIMCD. Nelze spoléhat pouze na morfology,
Ze jejich vysetfenf jednoznacné odpovi na otdzku, zda jde o IgG4-RD,
nebo 0 iMCD, ale je vhodné pfihlédnout i ke klinickym pfiznakdm (119).

Japonsti autofi, ktefi srovnévali 45 pacientl s IgG4-RD a 33 s iMCD,
popsali ndsledujicf rozdily:

B alergickd onemocnéni byla pfitomna u 70 % pacientd s IgG4 RD
ajen u 33 % s iIMCD. Horecka a dalsi projevy systémové zénétlivé
reakce byly vice ¢asté u pacientl s iMCD nez u pacientl s IgG4-RD,

B paravertebraini infiltraty byly jen u pacientd s IgG4-RD stejné jako
postizeni exokrinnich Zlaz,

Tab. 5. Choroby, které mohou mit podobné projevy jako IgG4-RD (116)

Karcinom pankreatu

a cholangiokarcinom,

autoimunitnf pankreatitida, primarni
sklerotizujici cholangitida

Pankreato-hepato-biliarni
fenotyp

Retroperitonealni/aorticky
fenotyp

Idiopaticka retroperitonealni fibréza
vaskulitida postihujici velké cévy

Granulomatdzy, polyangiitis,
Gravesova orbitopatie, sarkoidoza,
malignity, histiocytdzy

Hlavu a krk postihujici fenotyp

Sjégrenlv syndrom, granulomatoza
s polyangiitidou, multicentricka
Castlemanova choroba

Mikulicziv systémovy fenotyp

B lymfadenopatie byla pfitomna vzdy uiMCD, proto Ize iIMCD vyloucit,

pokud neni lymfadenopatie pfitomna (120, 121).

Ale pfesto je mozno najit atypické pfipady, kdy rozliseni nenf dobfe
mozné. Rozdily mezi IlgG4-RD a iMCD shrnuje tabulka 6.1gG4-RD ale posti-
huje starsi pacienty a jen vyjimecné ma inflamatorniznamky odpovidajici
systémové zanétlivé reakdi, v jejimz pozadi je u Castlemanovy choroby
zvysena koncentrace IL-6 a tedy i zvy3end hodnota CGreaktivniho proteinu.

Rozliseni IgG4-RD a histiocytarnich chorob

Vzécné histiocytarni onemocnéni, zvané Rosaiova-Dorfmanova
choroba, obsahuje také obcas v infiltrdtu IgG4+ bunky a ma zvysené
hodnoty IgG4 v séru. Odliseni téchto dvou chorob je velky problém.
Nejenze maji nékteré morfologické znaky stejné, vyjma fibrozy, kterd je
typicka pro IgG4-RD, ale mohou mit i nékteré shodné klinické projevy,
jako je napfiklad pachymeningitida.

Histopatologické vysetfeni v pfipadné Rosaiovy-Dorfmanovy cho-
roby také vykazuje vyssi pocet IgG4+ plazmatickych bunék, ale obvykle
spolu s CD68+ S100+ histiocyty. Rosaiova-Dorfmanova choroba je
asociovana s morfologickym jevem zvanym emperipolesis (122-126).
Diferencialni diagnostika je nékdy problémem, i kdyz se postupuje dle
doporuceni pro stanoveni diagnézy Rosaiovy-Dorfmanovy nemoci (127)

Klasifikace histiocytarnich neoplazii doporucuje pfi podezieni na
Rosaiovu-Dorfmanovu chorobu patrat po zvyseném poctu IgG4+
plazmatickych bunék, ale jinak se Rosaiova-Dorfmanova choroba
nepovazuje za soucast IgG4-RD (127).

Asi jedna tfetina pacientl s Erdheimovou-Chesterovou chorobou
ma retroperitonedlni fibrozu. Ale na rozdil od IgG4-RD vice nez 95 %
osob s Erdheimovou-Chesterovou chorobu ma postiZzeni skeletu, coz
ale nebyva ulgG4-RD. Prdkaz hyperostotickych zmén skeletu odpovi-
dajicich Erdheimové-Chesterové nemoci dava tusit, s jakou diagnézou

Tab. 6. Rozdily meziidiopatickou multicentrickou Castlernanovou choro-
bou (iMCD) a s imunoglobulinem IgG4 asociovanou chorobou (IgG4-RD)
(120, 121)

19G4-RD iMCD
Klinicka charakteristika
Atopie, alergie Casté vzacné
Infiltrace exokrinnich A S
it Castd vyjimecna
714z
Generalizovana S . ” X
vyjimecna vzdy pfitomna

lymfadenopatie

Laboratorni znamky

CRP normalni vysoké
) (o snizeny (anémie chron.
Hemoglobin normalni
chorob)
Trombocyty normalni zvysené
Albumin normalni snizeny
19gG4/1gG pomér vysoky normalni
IgA normalni vysoky
IgM normalni vysoky
I-6 normalni vysoky
Histologie
Zralé plazmocyty necetné Casto cetné
Hemosiderinova . -
) vzacna Casta
depozita
IgA+ burky vzacné cetné
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