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Lécba nemocnénf asociovaného s imunoglobulinem IgG4

and immunosuppressive drugs. Only one study compared two immunosuporessive drugs, mycophenolate mofetil and cyclo-
phosphamide. The response rated was similar but remissions were longer after glucocorticoids with cyclophosphamide then
glucocorticoids with mycofenolat mofetil. No other comparative study of combination of various imunossupressive drugs
with glucocorticoids was published. Rituximab has high number (90 %) of response rate in monotherapy, but can be used in
combination with glucocorticoids and immunosuppressives. Rituximab is now preferred and recommended for maintenance
therapy administered in 6-month interval. In case of advanced disease, we prefer therefore combination of rituximab, cyclofos-
phamide and dexamethasone for initial therapy followed by maintenance with rituximab in 6 months interval. There are two
new drugs under investigation abatacept and dupilimab with promising results. Although we have very intensive therapies
for good results of therapy early diagnosis before irreversible fibrotic changes in IgG4-RD involved organs is still needed.
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Uvod
Simunoglobulinem IgG4 asociovana choroba, anglickym terminem

immunobulin IgG4 related disease — IgG4-RD) je chronickd, nemaligni,
imunitnim systémem vyvolana choroba. Kéd pro jeji klasifikaci se ob-
tizné hled4, nalezli jsme kod mezindrodni klasifikace nemoci (MKN-10)
D89.89, které se pouziva pro: ,Other specified disorders involving the
immune mechanism, not elsewhere classified”. Dalsi kod, ktery jsme
to tuto diagndzu nasli, byl M35. Nemoc je natolik vzacna, Zze nema
zatim jasné ustéleny kod, ktery by ji charakterizoval. Kod dle MKN-10
klasifikace je pfitom vzdy vyzadovan, kdyz piseme zadost reviznim
lékarm o schvéleni Iékd na paragraf 16. TakZe je dlezité zavést kod,
pod kterym bude tato nemoc v CR evidovéna.

S imunoglobulinem IgG4 asociované choroba (neboli IgG4-RD)
mUze postihnout kterykoliv organ, od mozkovych plen a CNS, pfes pan-
kreatobilidrni systém a hemopoeticky systém az po prostatu. P¥iznaky
nemoci jsme popsali v pfedchozim ¢lanku. Choroba totiz mUze postih-
nout snad viechny organy téla, ale jejf histologicka charakteristika, az
na nékteré vyjimky, je docela uniformni a jsou pro ni typické tyto znaky:
B storiformni fibroza,

B denznilymfoplazmocytarnfinfiltrace se zvysenym poctem plazma-
tickych bunék s pozitivnim imunohistochemickym prikazem IgG4+
plazmatickych bunék,

B obliterativni flebitida,

B tkadnova eozinofilie (granulomy, neutrofilni mikroabscesy a nekro-
tizujici vaskulitida.

Etiologie, klinické projevy nemoci a diagnostickd kritéria jak ja-
ponskd, tak kritéria EULAR jsou uvedeny v pfechozim ¢lanku ¢asopisu
Vnitfnf lékafstvi.

V tomto ¢lanku se soustfedime na vyvoj nazord na Iécebné postupy.

Pred rozhodnutim o mite intenzity a délky lé¢by IgG4-RD je nutné,
podobné jako pfed kazdou Ié¢bou, stanovit rozsah postizeni pomoci
zobrazovacich metod. Cim vice organd je postizeno, tim obtizngji se
nemoc lé¢i a tim intenzivnéjsi musi byt lé¢ba.

Zé&kladni informace pfindsi CT anebo MR zobrazeni (1).
Radionuklidové metody majf viak vyhodu ve stanoveni nejen rozsa-
hu choroby, ale i miry akumulace radiofarmaka v loziscich neboli ve
stanoveni miry aktivity nemoci. V roce 2021 se povazuje za klasickou
vysetfovaci metodu FDG-PET/CT, tedy zobrazeni s pomoci radiofarmaka

VNITRNI LEKARSTV( / Vnitf Lék. 2022;68(6):E15-E22 /

fluorodeoxyglukdzy (FDG) (2-4). V poslednich letech zacala byt pro
zobrazeni pouzivana specidlni latka nazvana ,68Ga-fibroblast activation
protein inhibitor —FAPI”. PET/CT zobrazeni s pouZitim tohoto nového
radiofarmaka ma vétsi citlivost pro detekci infiltratd IgG4-RD (5, 6).

Po stanoveni rozsahu nemoci je nutno udélat Iécebny plan.
Standardnim postupem je dnes oteviit aktudlni platnd ,doporucenf
pro lé¢bu” vypracovana na principech mediciny zalozené na diikazech
(evidence based medicine) a orientovat se dle nich. Pokud v3ak nejsou
recentni, tak nutno nahlédnout do databdze medicinské literatury na
publikace o l1é¢bé nemoci z poslednich let a pfihlédnout k nim pfi
planovani 1écby konkrétniho pacienta. Posledni mezindrodni doporu-
Ceni pro 1é¢bu je z roku 2015 (7) o dva roky pozdéji vyslo doporucent
vypracované autory z Atlanty (8). V roce 2020 vyslo evropské doporucenf
pro lé¢bu IgG4-RD postihujic travicf trakt (9).

Z téchto tH doporuceni vychazime a pfipojujeme nékteré novéjsi
prace z oblasti 1é¢by IgG4-RD. Tato nemoc se proling s ¢etnymi jinymi
chorobami, jak jiz bylo upozornéno v pfedchozim ¢lanku, mimo jiné se
stdva problémem pro hematology, protoZe se mdze prekryvat s hype-
reozinofilnim syndromem (10). Text o 1é¢bé roz¢lenime dle pouzitého Iéku.

Piehled lécby

Glukokortikoidy

Glukokortikoidy jsou lé¢bou prvnilinie a absence lé¢ebné odpovédi
je dGvodem k prezkouméni diagndzy. V rdmci klinické studie 44 pacient(
s1gG4-RD z Japonska bylo dosazeno 93 % léCebnych odpovédia 66 %
kompletnich remisf (11). Pacienti dostéavali prednison v davce 0,6 mg/kg/
den v inicidIni ddvce s postupnym poklesem o 5 mg kazdé dva tydny
(11). Nézory na davku prednisonu viak nejsou jednotné. Nékteré prace
popisuji pocatecni dévku prednisonu 30-40 mg denné, jiné pro inici-
alni 1é¢bu pouzivaji vyssi davky prednisonu, 0,6-1,0 mg/kg p. o. dobu
2-4tydn(, a pak teprve nasleduje postupné snizovani obvykle o 5 mg
po 2 tydnech, respektive o 10 % davky vzdy po 2 tydnech. Celkovéd doba
glukokortikoidni 1é¢by se pohybuje mezi 3—-6 mésici.

Po ukoncenf této tif az Sestimésicni inicidlni 1é¢cby se uvadi moznost
prejit na udrzovaci davku 2,5-5 mg denné. Pocet recidiv pfi této lécbé
se pohybuje mezi 23-34 %. Agresivnéjsi lécba se doporucuje v pfipadé
vysokych koncentraci IgG4, pfi multiorgdnovém postizeni, pfi lé¢bé
recidiv a pfi postizenf proximalnich Zlu¢ovych cest (7, 8).
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