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|gG4 asociovane choroby (imunoglobulin G, 1gG4-RD)

 Chronické zanétlivé onemocnéni s vyznamnym podilem
fibrotizace zasahujici rizné organy

* V kteréemkoliv organu se prezentuje zanétem, fibrozou, vysokou
koncentraci IgG-4 produkujicimi plazmocyty.

» Casto pankreas, slinné zlazy, slzné 7lazy, Zzlu¢ovody, Stitnou Zlazu,
plice, ledviny, retroperitoneum

* Dnes po tyto choroby spadaiji:

e autoimunni pankreatitida, MikuliczGv syndrom, Riedelova
thyreoiditida, Ormondova choroba - retroperitonealni fibréza

* Organove specificka manifestace



Klinickeé projevy

 Unava, hubnuti, neuropatie, protruze bulbu, zvétseni §titné zlazy — m(zZe byti
asymetrické, vaskulitida velkych cév, hypo- az anurie, zvétseni ledvin, bolest
bricha, nebolestivy ikterus

» Casto se projevi pseudotumordzni masou imitujici nador

e Lécba - glukokortikoidy, Rituximab



Anatomic and Functional Imaging of
Immunoglobulin Gd-related Disease and Its Mimics

Immunoglobulin G4 (IgGd)-related disease
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Autoimunni pankreatitida

* Autoimunitni pankreatitida (AIP) je zfidka se vyskytujici autoimunitni onemocneéni. Pfedstavuje 2-4 % vSech
chronickych pankreatitid. Vyskytuje se ve dvou formach liSicich se geografickym rozsifenim, histologickym
obrazem i dalSimi charakteristikami:

* AIP 1. typu (lymfoplazmocytarni sklerotizujici pankreatitida) je IgG4 asociovana nemoc lokalizovana v pankreatu.
Postihuje spiSe starsi pacienty. Difuzni edém 40%/fokalni léze 60%, recidiva za v 60%

e AIP 2. typu postihuje spiSe mladsi pacienty, riziko relapsu je podstatné nizsi nez u AIP 1. typu. Byva asociovan
s idiopatickymi stfevnimi zanéty. Difuzni edém 20%/fokalni léze 80%, recidiva vzacna

* Pro oba typy je charakteristicky nebolestivy ikterus, nahle
vznikly diabetes mellitus, radiologicky prokazatelné zvetseni
pankreatu a autoimunitni porucha v anamnéze. Oba typy velmi
dobre reaguji na terapii kortikoidy.


https://www.wikiskripta.eu/w/Autoimunitn%C3%AD_onemocn%C4%9Bn%C3%AD
https://www.wikiskripta.eu/w/IgG4_asociovan%C3%A1_nemoc
https://www.wikiskripta.eu/w/Nespecifick%C3%A9_st%C5%99evn%C3%AD_z%C3%A1n%C4%9Bty

Autoimunni pankreatitida

 Diagnosticka kritéria HISORt z Mayo Clinic ( 2006L pro autoimunitni pankreatitidu jsou stanovena tak, Ze pro diagnozu AIP
musi byt splnéna alespon jedna ze skupin pfiznaku

* Histopatologicky nalez: musi byt splnéno alespon jedno z nasledujicich:
» lymfoplazmocytarniinfiltrat se storiformné usporfadanou fibrotizaci a obliterativni flebitida

* lymfoplazmocytarniinfiltrat se storiformne usporadanou fibrotizaci a nejmeéné 10 IgG4+ plazmatickych bunek na nejvetsi
zvétseni

* Klinicky nalez: musi byt splnéna vSechna kritéria

* CTresp. MR zobrazi difuzné zvétSeny pankreas s oddalenym a perifernim zesilenim

* difuzné zvétSeny a nepravidelny ductus pancreaticus

* hladina lgG4 presahne hodnotu 1,4 g/l

* Terapeuticky pokus: musi byt splnéna vSechna kritéria

* nevysvétlené onemocnéni pankreatu po vylouceni ostatnich znamych pficin

* elevace sérového IgG4 nebo histologicky potvrzené postizeni jiného organu s infiltraci IgG4+ burikami

* ustup obtizi nebo vyrazné zlepseni pankreatickych a/nebo mimopankreatickych obtizi po terapii kortikoidy


https://www.wikiskripta.eu/index.php?title=Lymfoplazmocyt%C3%A1rn%C3%AD_infiltr%C3%A1t&action=edit&redlink=1
https://www.wikiskripta.eu/index.php?title=Lymfoplazmocyt%C3%A1rn%C3%AD_infiltr%C3%A1t&action=edit&redlink=1
https://www.wikiskripta.eu/index.php?title=Lymfoplazmocyt%C3%A1rn%C3%AD_infiltr%C3%A1t&action=edit&redlink=1
https://www.wikiskripta.eu/index.php?title=Obliterativn%C3%AD_flebitida&action=edit&redlink=1
https://www.wikiskripta.eu/index.php?title=Obliterativn%C3%AD_flebitida&action=edit&redlink=1
https://www.wikiskripta.eu/w/V%C3%BDpo%C4%8Detn%C3%AD_tomografie
https://www.wikiskripta.eu/w/V%C3%BDpo%C4%8Detn%C3%AD_tomografie
https://www.wikiskripta.eu/w/MRI
https://www.wikiskripta.eu/w/Kortikoidy
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Autoimunni pankreatitida - dif.dg.

Automimunni pankreatitida — vyhradné typ 1 - je rizikovym faktorem pro vznik adenokarcinomu
pankreatu

Diferencialné diagnosticky je tfeba zkoumat nasledujici faktory:
Fokalni zmény

Velikost a pocCet lokoregionalnich lymfatickych uzlin
Vaskularni okluze /VO, AMS. TC)

Stendza d. Wirsungi s prestenotickou dilataci

nejasna loziska v jatrech

Autoimunni pankreatitida typ 1 je rizikovym faktorem i pro vznik nadorového bujeni extrapankreaticky
(spojitost 1gG4!)

Nejvyssiriziko vzniku karcinomu je v prvnich letech od stanoveni diagnazy.



Biliarni trakt

* Fibrotizujici zanér zlucovych cest — sklerotizujici cholangoitida

PSC

Jbr. 12. MoZné rozdily cholangiografie u imunoglobulinu G4 sklerozujici cholangitid)
3 primarni sklerotizujici cholangitidy (upraveno dla [13]).



Slinné a slzné zlazy

* Mikulicztv syndrom charakterizovany zvétSenim zlaz

e Kuttnertivtumor




Oko

* Chronicka sklerozujici dakryoadenitida
e Zanetlivy orbitalni pseudotumor
* Extraokularni myositida



DD - CAVE! Maligni intraorbitalni leze
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DD - Thyroid-asociovana orbitopatie — proptoza bulbu- bilateralni symetricka hypertrofie okohybnych
svalll, nejcastéji musculus rectus inferior, ¢asto Setfi tendinozni inserci svalu ( m. Graves)




Stitna Zlaza

* Riedelova thyreoiditis (struma) charakterizovana typicky
fibrotizujicim zanétem ;

. Castéji zeny

* Incidence cca 0,04-0,3 %
* Tuha resistence

* Heterogenni parenchym,
 Hypo + septa-fibroza



Plice

e Zanetliveé pseudotumory + intersticialni pneumonitidy
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Intersticialni pneumonitida

* |gG4 related intestitial lung disease (1gG4-RILD)

* Plazmocytarni infiltrace, fibroza,
phlebitis+arteritis obliterans — reakce na
kortikoidy

e KaSel, dusnost, teplota...

* Morfologicky vetsinou obraz NSIP ( nespecificka
intersticialni pneumonitida)nebo OP (organizujici
se pneumonie)




Ledviny

 Tubulointersticialni nefritida+zanétlivé pseudotumory




Retroperitoneum/Aorta

* Ormondova choroba - retroperitonealni fibroza
* Aortitis — chronicka sklerozujici aortitida a periaortitida




Ormondova choroba

* Retroperitonealni fibr6za= non-aneuryzmaticka chronicka periaortitida
» Typicky s prezentujici obstrukci uretert

 Casté&jsi u muzll

* Meékkotkanova masa kolem aorty, postkontrastni syceni +/-,

 T1W hypointezni, T2W hypo/hyperintezni v zavislosti na aktivité zanétu

 FDG PET - vysoka pozitivita u aktivhiho zanétu



CNS

* Hypertroficka pachymeningitida

* Lokalizované nebo difuzni zesileni
dury — postkontrastné se sytici
zesilena dura az duralni masy



Asociovane choroby

e Zanetlive pseudotumory kdekoliv
e Sklerotizujici mezenteritida
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Often symptomatic, gs, l

extra-ocular muscle myositis

' Asymptomatic enlar
usually symmetric
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exocrine insufficiency

Soft tissue mass encasing the
anterolateral aorta

© Frequent [ Occasional [ Infrequent




Take home message
Pancreas — autoimunni pankreatitida typ |

sOausage like“ pancreas

Nerovnosti pankreat. vyvodu

IgG4-related
sialadenitis

1gG4-related
kidney disease

fovvelf

Autoimmune pancreatitis
n= 85

1gG4-related
retroperitoneal
fibrosis

n=11
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