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

Tab. 8. Prvni diagnostickd kritéria pro IgG4-RD publikovand kolektivem japonskych autord v roce 2012 (145)

1 +2 +3 Diagndza
Postizeni organu . Histopatologie
. AT . - 1gG4 v séru . .
Lokalizované ¢i difuzni zdureni IgG4/1gG > 0,4 a > 10 1gG4+ bb / jednoznacna
>135mg/dl=1,35g/I B

a dysfunkce zorné pole

+ organoveé specificka kritéria

Postizeni orgénu 14G4 v séru Histopatologie

Lokalizované ¢i difuzni zdufeni <gW35 ma/dl IgG4/1gG > 0,4 a > 101gG4+ bb / pravdépodobna

a dysfunkce 9 zorné pole

Postizeni orgénu 1G4 v séru

Lokalizované ¢i difuzni zdutent 9 Neni dostupnd ¢i neni diagnostickd mozna
> 135 mg/dl

a dysfunkce

Postizeni organu 1aG4 v séru

Lokalizované ¢i difuzni zduteni 9 Neni dostupna ¢i neni diagnosticka neni mozna
< 135 mg/dl

a dysfunkce

Tab. 9. Japonskd kritéria publikovand 2021 (145). Tato kritéria jsou posta-
vena na zobrazovacich vysetfenich, na vysetfeni kvantity imunoglobulinu
lgG4 a na histopatologickém vysetreni. Pokud jsou splnéna vsechna krité-
rig, je diagndza jednoznacnd. Za jednoznacnou je vsak také povaZovdna
diagndza, pokud jsou splnéna jednotlivd mezindrodné uzndvand kritéria
pro jednotlivé orgdny, pokud jsou publikovdna, tak jiz v roce 2017 zvefejnil
Umehara (146)

Zobrazovaci vysetreni

Jeden ¢ivice organd je difizné zvétsena nebo je v ném zietelné zdureni
Ci zvétseni typické pro IgG4-RD. V piipadné postizeni jednoho organu se
nepovazuje lymfadenopatie za typickou

Sérologické vysetreni

Koncentrace IgG4 vy3si nez 135mg/dl (1,35 g/1)

Patologicka diagnéza vyzaduje spInéni dvou z nasledujicich
tii kritérii

1 Denzni lymfocytarni a plazmoceluldmi infiltrét s fibrézou

2 Pomeér IgG4-pozitivnich plazmocytl /IgG-pozitivnich bunék je vétsi 40 %
a pocet IgG4-pozitivnich plazmocytd je vétsinez 10 na zorné pole

3 Typické fibroza, zvlasté storiformni fibréza nebo obliterativni flebitida

Diagndza je jednoznacna pfi spinénf kritérii 14+2+3. pravdépodobna pfi
spInénf kritérii 1 a 3 a mozna pfi spinénf kritérii 1 a 2. Pokud je viak splnéna
definice nemoci publikovana pro jednotlivé organy, jde také povazovat
diagndzu za jednoznacnou (145, 146)

Umehara doporucuje kombinovat obecna kritéria s kritérii pro mani-
festaci nemoci v ur¢itém organu. Dle tohoto japonského pfistupu je
diagndza povazovana za jednoznac¢nou, pokud jsou splinéna Umeharou
uvedend kritéria anebo pokud jsou spinéna kritéria IgG4-RD publikovana
pro jednotlivé organy (145, 146) viz tabulka 10.

V roce 2019 byla pak ustanovena na konferenci Evropské
a Americké revmatologické spolecnosti pomérné slozita nova me-
zindrodni kritéria, kterd byla zvefejnéna v roce 2020 (147, 148), viz ta-
bulka 10. Tato kritéria jsou nepomeérné slozitéjsi nez japonska kritéria,
protoze davaji jednotlivym parametrdm bodovou hodnotu a pro
spInéni diagndzy poZaduji dosaZeni 20 bodU. Na rozdil od japon-
skych kritérii, kterd povazuji IgG4 koncentraci za zvysenou na hod-
noté nad 135 mg/dl neboli 1,35 g/I, tak kritéria Evropské a Americké
revmatologické spolec¢nosti definuji zvyseni ndsobkem od horni
fyziologické hranice.

Takze v soucasnosti mame k dispozici vice uznavanych kritérii, dle

kterych se budeme orientovat u konkrétniho pacienta.
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Uvedeny turbulentni vyvoj kritérii jen dokazuije, jak obtizné je v sou-
které také mohou mit vy3si pocet IgG4 plazmocytd anebo mohou byt
provazeny zvysenou sérovou koncentraci podtfidy imunoglobulinu IgG4.

Zaver

IgG4-RD je nové choroba, kterd casto uniké delsi dobu diagndze
z nékolika ddvodd: imunoglobulin IgG4 je stanovovan pouze ve speciali-
zovanych imunologickych laboratofich. Bézné laboratofe, které stanovujf
polyklondInia monoklondiniimunoglobuliny, toto vysetfeniz organizacné
ekonomickych diivodu v CR neprovadgji. Provedenti barveni na IgG4 po-
zitivni bunky neni taktéz bézné provadéno, pokud neni vysloveno pode-
zfeni na tuto chorobu. Cilem tohoto ¢lanku je formou prehledného textu
upozornit na véechny mozné manifestace této nemodi, které pacienta
privedou tu s fibrézni strumou k endokrinologovi, tu s pachymeningitidou
k neurologovi, tu s expanzivnim procesem v orbité k o¢nimu Iékafi, pipad-
né s retroperitonedlni fibrézou k urologovi anebo s podezienim na tumor
pankreatu ke gastroenterologovi, jak také pékné popsala Chovancova (149).
Pfitom se porad jednd o jednu chorobu, i kdyz s riznymi manifestacemi.
Diagnostika vlbec nenf jednoduchd, jak vyplyva z ¢etnych pro tuto
nemoc publikovanych kritérif a ¢etnosti praci zabyvajicich se diferenci-
alni diagnostikou. Prognosticky index pro tuto chorobu byl vypracovéan
relativné neddvno a je v procesu validace (150, 151), zatim nenf standardné
pouzivan. S prognézou a odpovéd( na lécbu souvisi i pfitomnost ¢i nepfi-
tomnost eozinofilie (152). Pacienti s eozinofilii mivaji masivnéjsi postizent
aonemocnéni ma u nich vétsi tendenci recidivovat. Poznani této vzacné
nemoci se rozviji pozvolna teprve v poslednich letech, a tak kazdy dalsf
rok prinese dalsi informace do mozaiky predstav o této nemoci, podobné
jako v roce 2015 popsali japonsti autofi synovitidu provézejici IgG4 related
disease (153), jev, ktery do té doby nebyl znam.

Prehledem popsanych projevt chce multioborovy tym spoluautor(
prispét k casné diagnostice této nemoci. Prehled zkudenosti s [é¢bou
této nemoci uvedeme v dalsi kapitole.

Publikace byla vytvorena na podporu téchto aktivit
MZ CR - RVO (FNBr, 65269705)
aMOoU: MZ CR - RVO (MOU, 00209805)
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