IgG4 asociovana nemoc

IgG4 asociovana nemoc (IgG4-RD, angl. /gG4-related disease, ném. IgG4-assoziierte Erkrankung) je systémové
zanétlivé a fibrotizujici onemocnéni postihujici celou fadu organovych systémd. Prvni pripad odpovidajici IgG4-RD
byl popsén v roce 1961, podrobné studium onemocnéni vSak spadd az do 21. stoleti. Ukazuje se, ze rfada dfive
popisovany chorob je nejspise orgdnovou manifestaci IgG4-RD.

Epidemiologie

Incidence je udavana 0,28-1,08/100 000 obyvatel. VétSinou postihuje pacienty v Sesté dekdadé zivota, postizeni jsou
castéji muzi.

Klinicky obraz

Klinickou manifestaci je obvykle lokalizované zdufeni v postizeném orgdnu, vyjimkou neni ani multifokalni vyskyt
v nékolika orgdnech. Bézny je subakutni prubéh, ale zndmé jsou i pfipady s akutnim priibéhem v podobé
dramatického selhani postizeného organu. V anamnéze je zhruba u poloviny pacientl alergie, astma, ekzém
nebo chronicka sinusitida. Horec¢ka nebo no¢ni poceni se objevuji spiSe vyjimecné. Postizena mize byt rada
organtl, zejména:

= pankreas

= ZluCové cesty

= jatra

= gastrointestindini trakt
= slinné zlazy

= s|zné Zlazy

= orbita

= retroperitoneum
= mesenterium

= aorta

= Stitna zldza

= plice

= |edviny

= prs

= klzZe

= SiSinka a meningy
= prostata

= |ymfatické uzliny
= perikard

Biochemické vysSetreni
Elevace 1gG4

Elevaci IgG4 nad 1,4 g/l Ize prokazat u 70-80 % pacientl. Normalni hladina IgG4 tedy diagn6zu nevylucuje, zfejmé
je asociovana s mirnéjsim klinickym priibéhem. Elevace IgG se ovsem vyskytuje i u pfiblizné 5 % zdravych lidi,
pomérné obvykla je i elevace u pacientl s pankreatobilidrni malignitou, se zanétlivym nebo infek¢nim
onemocnénim.

Elektroforéza séra

U pacientd se mdze objevit polyklonalni pruh v rychleji migrujici y frakci, ktery vede az k fenoménu B-y bridging.
Lze prokdzat, ze tato frakce je tvorena prave IgG4.

DalSi zmény
Dalsi zmény se objevuji pomérné c¢asto, jsou vSak jen malo specifické:

elevace celkového IgG;

elevace IgE;

elevace marker zanétu (FW, CRP);

sérové ANA jsou prokazatelné zhruba u poloviny pacientd;
revmatoidni faktor je prokazatelny zhruba u pétiny pacientd.

Byla zachycena i snizena hladina proteinl komplementu a prokazana pritomnost rady protiladtek, diagnosticky
vyznam téchto nalezl prozatim neni jasny.


https://www.wikiskripta.eu/w/Alergie
https://www.wikiskripta.eu/w/Astma
https://www.wikiskripta.eu/index.php?title=Ekz%C3%A9m&action=edit&redlink=1
https://www.wikiskripta.eu/index.php?title=Chronick%C3%A1_sinusitida&action=edit&redlink=1
https://www.wikiskripta.eu/w/FW
https://www.wikiskripta.eu/w/CRP
https://www.wikiskripta.eu/w/ANA
https://www.wikiskripta.eu/w/Revmatoidn%C3%AD_faktor
https://www.wikiskripta.eu/w/Komplement

Zobrazovaci metody

Radiologicky obraz m{ze ukazovat rlizny stupen postizeni, rozliseni od malignity je obvykle obtizné az nemozné.
Histopatologie

Histopatologicky nalez je pomérné charakteristicky. Klasicky je popisovana trias:

1. lymfoplazmocytarni infiltrace;
2. fibréza, obvykle storiformné usporddand;
3. obliterativni venulitida.

Déle mize byt patrny eosinofilni infiltrat, v nékterych pripadech dokonce zna¢ny. Granulomy do obrazu nepatfi,
jejich zachyt ¢ini diagnézu IgG4-RD nepravdépodobnou. Jednotlivé znaky mohou byt pfitomny u Sirokého spektra
fibroproduktivnich zdnétlivych poruch, pro IgG4-RD je charakteristickad pravé jejich kombinace.

Vedle vlastni morfologie je klicovy prikaz infiltrace léze 1gG4 pozitivhimi plazmatickymi buiikami. Distribuce
i pocet IgG4+ bunék v 1ézi mUze kolisat, pro podporu diagndzy se pouzivd prahova mez prdmérného poctu bunék
na jedno zorné pole pfi nejvétsim zvétSeni (HPF). StarSi prace doporucovaly jako prahovou hodnotu 10 bunék/HPF,
novéji se doporucuje prah vyssi, 20 bunék/HPF.

Diagnostika

Ke stanoveni diagndézy IgG4-RD existuje nékolik diagnostickych kritérii. Ta zahrnuji klinické chovani, laboratorni
a histopatologicky nalez. Pro nékteré organy jsou k dispozici organoveé specificka diagnosticka kritéria.

Nasledujici samostatné definované choroby jsou nyni poklddédny za organové specifické projevy lgG4-RD:

autoimunintni pankreatitida;
sklerozujici cholangiitida;
MikuliczGv syndrom;

KattnerGv tumor;

Riedelova tyreoiditida;
Ormondova choroba;
Mediastinalni fibréza;

orbitalni pseudotumor;
eosinofilni angiocentricka fibréza;
multifokalni fibrosklerdza;
idiopatickd hypokomplementova tubointersticidlni nefritida s extenzivnimi tubulointersticidlnimi depozity.

V nékterych pripadech je zarazeni mezi IgG4 asociované choroby podloZzeno analyzou jen malého poctu pacientd,
takze je mozné, ze ve skutecnosti se jedna o IgG4 asociovanou chorobou pouze u ¢asti pripadd.

Terapie a progndéza

V soucasné dobé nejsou k dispozici dostatecné rozsahlé kontrolované studie s dostate¢nym follow-up obecné pro
IgG4-RD.

IgG4-RD dobre reaguje na kortikoterapii v minimalnim trvani 3-6 mésicl. Riziko relapsu je vysoké. B&€hem 6
mésicl dojde k relapsu u zhruba tretiny nemocnych, béhem roku u vice nez poloviny nemocnych a po tfech letech
je bez relapsu jiz jen méné nez desetina nemocnych.

Ve fazi experimentl je terapie zacilena na snizeni poc¢tu B lymfocytl rituximabem. SpiSe jen na Urovni case reportd
jsou poznatky o klinickém Uspéchu terapii proteasomovym inhibitorem bortezomibem.
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