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S imunoglobulinem IgG4 asociované onemocnéni (IgG4-related disease — IgG4-RD) je heterogenni skupina chorob s mul-
tiorgdnovym poskozenim, ktera byla rozpoznana v poslednich 12 letech. Cilem tohoto textu je podat prehled zku3enosti
s [é¢bou této choroby. Glukokortikoidy zUstavaji stale 1é¢bou prvni volby, ale dlouhodobé podavani glukokortikoid(
v monoterapii je spojeno s ¢etnymi nezadoucimi Gc¢inky a komplikacemi. V pripadé kombinace glukokortikoid s nékterym
z 1ékli ze skupiny imunosupresiv je mozné podavat nizsi davky glukokortikoidl po kratsi ¢as a pocet 1écebnych odpovédi
je vyssi nez pii pouziti pouhych glukokortikoid(l. Rituximab je mozno pouzit jako monoterapii anebo v kombinaci s glu-
kokortikoidy a imunosupresivnimi Iéky. Ktery z imunosupresivnich [éki povazovat za nejvhodnéjsi, neni zndmo. Pouze
jedna studie srovnavala l1é¢bu kombinaci glukokortikoid a mykofenolat mofetilu s [é¢bou glukokortikoidy a cyklofosfa-
midem. Pocet |écebnych odpovédi byl v obou ramenech stejny, ale délka remise byla delsi ve skupiné pacientt [écenych
glukokortikoidy a cyklofosfamidem. Rituximab dosahuje vysoky pocet Ié¢ebnych odpovédi (90 %) i v monoterapii, ale je
mozné jeho Ucinek déle potencovat glukokortikoidy a imunosupresivy. Rituximab je nyni preferovén a doporucovan pro
udrzovaci lé¢bu v ddvce 1000 mg 1x za 6 mésicl. U pacientld s multiorgdnovym postizenim se ndm osvédcila kombinace
rituximabu, cyklofosfamidu a dexametazonu nasledovana aplikaci rituximabu s jednorazovou davku dexametazonu
v 6mésicnich intervalech.

V klinickém zkouseni jsou dva nové a nadéjné léky: abatacept a dupilimab. Zdkladem pro Gspésnou lé¢bu je podobné jako
u jinych chorob ¢asna diagnostika se zahajenim l1écby pred vznikem ireversibilnich fibrotickych zmén v postizenych organech.
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Therapy of immunoglonuline 1gG4 related disease (IgG4-RD)

Immunoglobulin IgG4 related disease (IgG4-RD) is a heterogeneous disorder with multi-organ involvement recognised as
a separate entity at the beginning of this century only. Evolving therapy is reviewed in this paper. Glucocorticoids are first
choice drug but long administration of glucocorticoids is connected with many adverse effects. In case of combination
glucocorticoids and immunosuppressive agents lower doses of glucocorticoids are needed, the response rate is higher and
therapy is better tolerated. Rituximab is drug, that is possible use as monotherapy or in combination with glucocorticoids
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