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Mnoho tváří IgG4 - related
diseases



Kazuistika č. 1 

 Muž 54 let

 Thajsko, 3 týdny poté febrilie, únava…

 Při progresi vyšetřen na interní klinice s nálezem 
perakutního selhání ledvin a aneurysmatem aorty

 Při CT podezření na Mb. Ormond… vyšetřovací 
standardní schéma s důrazem na rychlost, ale…

 Pozitivní quantiferonový test, PET/CT suspekce...

 Provedena při laparoskopii biopsie s vyšetřením tkáně 
na TBC pomocí PCR

 Nasazena imunosupresivní terapie s pokrytím 
potencionální TBC





Kazuistika č. 2

 74 letý muž

 Oboustranná orbitopathie, asymetrický otok slinné žlázy 
vlevo,  úbytek na váze, bolesti v zádech

 Vysoká FW (85/120), anemie, polyklonální
hypergamaglobulinémie (35G/L, IgG 4 5,8G/L!!)

 Zvětšené lymfatické uzliny v retroperitoneu se suspekcí
na nádorové onemocnění, nefunkční jedna ledvina

 Následné PET potvrdilo pozitivní zánětlivý nález ve 
slinné žláze  a mediastinálních lymfatických uzlinách

 Biopsie s pozitivním nálezem IgG4-RD





Kazuistika č. 3

 Na urologickou ambulanci se dostavil 46-tiletý muž 
s bolestmi v zádech a únavou.  Bylo provedeno klinické,  
sonografické a CT vyšetření s nálezem obstrukce 
ureteru vlevo. Při CT vyšetření zjištěn tumor velikosti 
7x5x7 cm, který tlačil na levý ureter a  ilické cévy. 
Pacient byl odeslán k chirurgickému řešení na oddělení 
cévní chirurgie. 

 Při následné cévně chirurgické operaci byl odstraněn  
v retroperitoneu pevně fixovaný asi 8 cm tumor, na 
povrchu dobře vaskularizovaný. Do stěny tumoru byl 
vrostlý ureter. 

 Následné histologické vyšetření prokázalo hyalinizované
vazivo s hojnými převážně plasmocytárními infiltráty. 
Nález odpovídá dg. Idiopatické retroperitoneální fibrózy 
(Mb.Ormond). 





Kazuistika č. 4

 Pacientka 44 let, 2 roky si stěžovala u svého 
lékaře na progredující únavu, bolesti na 
hrudníku za sternem

 CT po 2 letech – tumor v hrudní dutině 20x7 
cm, následovala operace na chirurgické klinice 
FN Motol 
s následným histopatologickým vyšetřením 

 Dg: IgG4 – sklerozující mediastinitida



IgG4-related disease -
diagnostika

 Klinická symptomatologie nespecifická a velmi 
různorodá

 Zobrazovací metody přínosné ale s limity

 Histopatologické vyšetření – ne vždy dostupné



2003 Pacienti s tzv.
sklerozující pankreatitidou
mají také extrapankreatické
projevy



IgG4- related disease
definice

 Postižení tkání zánětlivě-fibrotickými změnami

 IgG4 v séru > 1.35 G/L

 V infiltrátu přítomnost IgG4 produkujících 
plasmatických buněk

 Storiformní (drátěnková) fibróza

 Obliterující phlebitida

 Eosinophilie







Patofyziologie IgG4-RD

 Nejasný význam IgG4

 Význam folikulárních Th + IL 4

 B buňky – plasmoblasty jsou zvýšeny

 Jejich role jako APC

 Cirkulující plasmoblasty vykazují intezivní
somatické hypermutace

 T buňky – hlavní patofyziologická role v IgG4 
RD



IgG4 asociovaná onemocnění





Výsledky

Ormondova
choroba



Aneurysma břišní aorty

 Periaortitida jako forma Ormondovy choroby

 Nedostatečná diagnostika dle CTAG

 4-7x častěji muži

 >60 let; prevalence 5-7%

 70% asymptomatická, 40%- ruptura

 Stěna cévy změněna arteriosklerózou, 
nespecifickým zánětem (vaskulitidy)

 Rizikové faktory – věk, hypertenze, zánět





Cíle, týmy, technologie

 Depistáž pacientů s podezřením na 
Ormondovu chorobu nebo vaskulitidu velkých 
cév

 Diagnostika

 Terapie

 Cévní chirurgie

 RTG  (CT/AG, PTA )

 Imunologie – klinická i laboratorní

 Nukleární medicína (PET/CT)



Pacienti

 Bylo vyšetřeno histopatologicky 114 
pacientů s elektivním chirurgickým 
zákrokem pro AAA



Výsledky
AAA (některé) = IgG4 -RD

 U 7 ze 114 pacientů s AAA pozitivní 
histopatologický nález 

 U všech 7 pacientů počet IgG4+ 
plasmatických buněk v biopsii vyšší než 50

 Pouze u dvou IgG4 vyšší než 1,35 G/L



Terapie IgG4-RD

 Kortikoterapie

 Kortikoterapie + imunosuprese

 Imunoterapie  - Rituximab + nová



Souhrn

 IgG4-RD je heterogenní skupina klinicky velmi 
různorodých fenotypů 

 Zdá se, že jistou roli zde hrají IgG4 
imunoglobuliny ve smyslu autoimunitního 
postižení produkované plasmablasty

 Zlatým standardem diagnostiky je 
histopatologické vyšetření

 Diagnostická role IgG4 je různá u různých 
klinických forem onemocnění



Souhrn

 Onemocnění je dobře sensitivní na léčbu 
kortikosteroidy, ale u relativně velkého počtu pacientů 
dochází k recidivě

 Dalšími alternativami je kombinace s imunosupresí 
nebo imunoterapie  


