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Souhrn

Vychodiska: Imunoglobulin (Ig) G4 sklerozujici cholangitida je vzacné zanétlivé onemocnéni
postihujici zlu¢ové cesty. Mezi pfiznaky patii obstrukéni ikterus, celkova slabost a vahovy Uby-
tek. Jednd se o rychle progredujici onemocnéni, které nelécené vede k jaterni cirhdze a portélni
hypertenzi, reaguje vsak dobie na lécbu kortikosteroidy. V laboratornich odbérech je charakte-
risticka elevace hladin jaternich enzym, bilirubinu, zvySend koncentrace IgG4 a celkového IgG,
nékdy byva zvysené IgE s eozinofilii ¢i CA 19-9. Jedna se o biliarni formu IgG4 asociované ne-
moci, kdy je také bézné postizeni vice orgdnu a velmi ¢asté je soubézné postiZzeni pankreatické.
Je charakterizovan atypickym nalezem v zobrazovacich metodach, ktery spolecné s klinickym
nalezem napodobuje obraz maligniho nadorového procesu v oblasti pankreatu a Zlu¢ovych
cest. Zaujima tak dulezitou roli v diferencialni diagnostice karcinomu pankreatu a cholangio-
karcinomu, déle i primarni sklerozujici cholangitidy. Pfipad: Pfedstavujeme kazuistiku pacienta
hospitalizovaného na nasem pracovisti, ptijatého ptivodné pro infiltraci hlavy pankreatu. Mul-
tioborovou komisi bylo déle vyjadieno suspicium na KlatskinGv tumor a plvodni obraz pan-
kreatu byl popsany jako autoimunitni pankreatitida. V dalSim pribéhu nastalo pro atypicky
obraz cholangiografie podezieni na mozny IgG4 zanétlivy proces, ktery rozbéhl fetézec daldiho
dosetiovani. Zdvér: Diagnostika IgG4 sklerozujici cholangitidy je komplexni dle tzv. HISORt
kritérii, poslednim krokem byva vétsinou az samotna odpovéd na terapii, jako se potvrdilo
i v pfipadé daného pacienta. Podstatné je vylou¢eni maligniho nddorového procesu.
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Summary

Background: Immunoglobulin (Ig) G4 associated sclerosing cholangitis is a rare inflammatory disease of the biliary tract. Although it is a very pro-
gressive condition, it responds to steroid therapy. IgG4 associated sclerosing cholangitis can mimic pancreatic carcinoma, cholangiocarcinoma, and
primary sclerosing cholangitis; therefore, it is very important to obtain a differential diagnosis. IgG4 sclerosing cholangitis is a biliary form of IgG4
related systemic disease, in which afflictions of more organs is afflictions of more organs are common, typically biliary form together with panc-
reatic one. Nonspecific symptoms are obstructive icterus, fatigue, and weight loss. Atypical imaging of the biliary tree and pancreas can be used
to distinguish it from other diseases. Laboratory data show elevation of bilirubin, liver enzymes, IgG4 and total IgG concentrations. Sometimes IgE
is also elevated with the eosinophilia, oncomarker CA 19-9 and autoimmune antibody is sometimes detected. Case: This article presents a case of
1gG4 sclerosing cholangitis and its related findings. The patient was intially referred for suspected pancreatic tumour, the presumed diagnosis was
later changed to cholangiocarcinoma type 4 with concurrent autoimmune pancreatitis. Atypical imaging in cholangiography made us suspect IgG4
inflammation and the diagnostic process began. Conclusion: The diagnosis of this disease uses so called HISORt criteria. It is a very complex process
in which the success of steroid therapy as a final step can be conclusive, as it was in our case. It is essential to exclude a malign neoplastic growth.

Key words
1gG4 related systemic disease — immunoglobulin G - IgG4-positive plasma cells - sclerosing cholangitis - cholangiocarcinoma - cancer
of pancreas - cholangiography - prednison

Uvod

Imunoglobulin (Ig) G4 sklerozujici cho-
langitida (SC) je vzédcné zénétlivé one-
mocnéni postihujici Zlu¢ové cesty. Jedna
se o rychle progredujici zanét, ktery vét-

Sinou dobfe reaguje na Ié¢bu kortikoste-
roidy. Castym doprovodnym nalezem je
autoimunitni pankreatitida ¢i jiny projev
systémového 1gG4 zanétu [1]. IgG4 SC je
charakteristicka atypickym nalezem na

zobrazovacich metodach, ktery napodo-
buje obraz maligniho nadorového pro-
cesu v oblasti pankreatu ¢i Zlu¢ovych
cest. Zaujima tak dulezitou roli v diferen-
cidIni diagnostice karcinomu pankreatu

a cholangiokarcinomu, dale i primarni SC.

Kazuistika

Do nasi péce byl k dosetfeni a event.
operaci odeslan 66lety muz pro vy-
znamny vahovy ubytek, obstrukéni ikte-
rus a suspektni infiltraci hlavy pankreatu
dle vysetfeni pocitatovou tomografif
(computed tomography - CT). Pacient
byl v té dobé recentné po tranzitorni is-
chemické atace pfi parcialni tromboéze
pravé vnitini jugularni zily, z anamne-
stickych udajl byl dlouholetym ,stop-
fumatorem” s minulosti probéhlé odvy-
kaci alkoholové 1é¢by, déle bez jinych
pfidruzenych onemocnéni a bez alergii.

Doplnéné endosonografické vysetieni
(endoscopic ultrasound - EUS) popsalo
netypicky obraz infiltrace pankreatu, hy-
poechogenni loZisko cca 35 mm v hlavé
pankreatu, stenotizujici ductus choledo-
chus i pancreaticus tdhnouci se do téla
pankreatu a v tésném vztahu k mezente-
rickym cévam a truncus coeliacus.

Pro nejasnost a diskrepanci na-
lezu bylo provedeno dalsi CT vyset-
feni bficha, které nalez hodnotilo jako
suspektni Klatskin(v tumor typu IV, tedy
centralni bifurkacni typ cholangiokarci-
nomu, a postizeni pankreatu bylo po-
psano jako odpovidajici autoimunitni
pankreatitidé (obr. 1). Shodny zavér byl
stanoven i na mezioborové onkologické

4 _

Obr. 1. Capsule-like pankreatic rim — hypodenzni lem zlazy, ,klobasovity pankreas” (CT
vysetieni s aplikaci kontrastni latky).
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Obr. 2. Cholangiografie - typ IV (stenotizace hilové oblasti).
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Obr. 3. Obraz endoskopické retrogradni cholangiopankrea-

tografie - mozny typ Il (suspektni stenotizace distalni porce

ductus choledochus)

Obr. 4. CT bricha pred a po lé¢bé kortikosteroidy, koronarni fezy.

indika¢ni komisi a pacient byl sméro-
van k zajisténi Zlu¢ovych cest drenazi
a k ziskani histologického materidlu.
Drenaz zlucovych cest byla provedena
cestou endoskopické retrogradni cho-
langiopankreatografie (ERCP) se zave-
denim duodenobilidrniho drénu, klist-
kova biopsie odebrana pfi ERCP z hilové
oblasti zlu¢ovych cest neprokazala ma-
lignitu. Dle kontrolniho EUS pankreatu
obraz chronického zanétu s popisem
stenotizace vyvodd, provedena aspi-
ra¢ni biopsie tenkou jehlou (fine ne-

edle aspiration biopsy — FNAB) slinivky,
z které vysel ndlez odpovidajici chro-
nické fibroproduktivni pankreatitidé,
imunohistochemicky bylo vysetfeni pro
nedostatek materidlu nevytézné, s nale-
zem pouze ojedinélych plazmatickych
bunék.

V mezidobi byly provedeny vymény
duodenobiliarniho drénu, pro nedosta-
te¢nou drenaz byla zavedena perku-
tanni transhepatickd drendaz (PTD). P¥i
kontrolnim néstfiku PTD bylo radiolo-
gem vysloveno podezifeni na IgG4 SC,

a to pro atypicky obraz cholangiogra-
fie (soucasné zuzeni zlu¢ovodu ve vét-
veni, nerovnosti na ductus choledochus,
napadné lymfatické cévy) v souvislosti
s nalezem na predchozich vysetienich
(obr. 2, 3). Byl proveden odbér hladiny
IgG4 a IgG v séru k diferencialni dia-
gnostické rozvaze.

Vstupni laboratorni parametry pfi pfi-
jeti byly bilirubin 170 pmol/I, alaninami-
notransferaza (ALT) 2 pkat/l, aspartat-
aminotransferaza (AST) 2,9 pkat/l, gama-
glutamyltransferaza (GGT) 16,5 pkat/I,
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Obr. 6. Regrese nalezu na pankreatu
a ductus choledochus po lécbé
kortikosteroidy.

alkalicka fosfataza (ALP) 14 pkat/l, alfa-
-amyldza (AMS) 0,64 pkat/l, CA 19-9
153 kU/I; antimitochondrialni protilatky
(anti-mitochondrial antibodies - AMA),
protilatky proti hladkému svalu (anti-
-smooth muscle antibodies - ASMA),
autoprotilatky proti mikrozomU{m jater
a ledvin (liver kidney microsomes au-
toantibodies - anti-LKM) negativni, an-
tinuklearni protilatky (ANA - antinuclear
antibody) pozitivni, CEA 1,08 ug/l ne-
gativni, AFP 1,1 kU/I negativni. Do-

plnéné IgG4 bylo > 2,69/l (pozitivni
hodnota pfi hladiné = 1,35g/l) a cel-
kové IgG > 16,6 g/I (referen¢ni mez je
54-16,3g/l).

Vystupni hodnoty pfi propusténi byly
bilirubin 22,1 umol/l, ALT 0,34 pkat/I,
AST 0,48 pkat/l, GGT 3,02 pkat/l,
ALP 3,87 pkat/l. Pacient byl pfedan do
péce gastroenterologl ke sledovani
a zahdjeni terapie, pocatek lé¢by korti-
kosteroidy byl viak odloZzen po odeznéni
intermitentni cholangitidy a po vyreseni
bilidrniho fluidothoraxu, ktery nastal
jako komplikace PTD.

K doplnéni ¢asového prehledu dia-
gnostického obdobi je podstatné, ze vy-
sloveni podezieni na IgG4 SC nastalo asi
2 tydny po prevzeti pacienta do péce. Za
2 mésice poté byla zahdjena steroidni
terapie nasazenim prednisonu v davce
40mg/den na 14 dni. Déle se pokraco-
valo 30 mg/den dalSich 14 dni a poté se
davka snizila na 20mg/den.

Po 6 tydnech uzivani doslo k poklesu
bilirubinu na 10,9 umol/l, hodnot ALT na
3,15 pkat/l a AST na 1,38 pkat/I, C-reak-
tivni protein (CRP) a krevni obraz byly
v norme.

Po necelych 8 tydnech steroidni 1écby
bylo provedeno kontrolni CT s ndlezem
regrese, popsan Ustup dilatace intrahe-

patickych Zlucovych cest, plvodni zvy-
$ené syceni stény Zlu¢ovodu jen na-
znacené a Uplnd normalizace nalezu
na pankreatu, bez lozZiskové expanze
(obr. 4-6). Vedlejsim nalezem pfi pru-
béhu PTD byla hypodenzni area s dvéma
se vykreslujicimi mikroabscesy.

Kontrolni cholangiografie pres PTD
byla s vétsSinovou normalizaci Zlu¢o-
vych cest, s ojedinélymi zdzenymi Useky
a lehce prostornéjsi periferii, dale po-
psany volné prichodny ductus choledo-
chus a obvykly obraz Zlué¢niku (obr. 7, 8).
Vzhledem k dobrému vyprazdnovani
kontrastni latky byla zavedena jiz jen za-
jistovaci cévka, kterd se s kratkym caso-
vym odstupem mohla extrahovat.

Po 12 tydnech terapie nastal dalsi po-
kles bilirubinu na 8,2 pmol/l, ALT na
1,42 pkat/l a AST na 0,67 pkat/l, predni-
son v davce 20 mg/den.

Po 16 tydnech se projevil obraz po-
stupné normalizace, celkovy bilirubin
9,2 umol/l, ALT 0,94 ukat/l, AST 0,80 ukat/I,
GGT 1,42 ukat/l, ALP 1,20 ukat/l, AMS
1,49 ukat/l, Leu 8,3, CRP < 1. Prednison
na daldim sniZeni se stfidanim davek
20 a 10mg/den, dochazi k uplné norma-
lizaci jaternich test( a bilirubinu, onko-
markery CEA, AFP, CA 19-9 po |é¢bé ne-
gativni. Po 10 mésicich od pocatku lécby
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Obr. 7. Cholangiografie pred a po lécbé kortikosteroidy.

trva pfiznivy klinicky a objektivni stav,
prednison jiz jen v davkach 10 a 5mg
stfidavé s pldnem zavedeni 5mg/den
jako udrzovaci davky.

Diskuze

lgG4 SC je zanétlivé fibrotizujici one-
mocnéni projevujici se obstrukénim ik-
terem pfi stenotizaci Zlu¢ovych cest, cel-
kovou slabosti a ubytkem na véze. Jde
o rychle progredujici onemocnéni, které
nelécené vede k jaterni cirhéze a por-
talni hypertenzi.V laboratornich parame-
trech dominuje elevace hladin jaternich
indikatorovych, cholestatickych en-
zymu a bilirubinu, zvysena koncentrace
IgG4 (v 70 %), popt. i celkové IgG, ve 40 %
i zvysené IgE s eozinofilii [1,2]. Nékdy
byva zvysena hladina karbohydrato-
vého antigenu CA 19-9. Z autoprotilatek
mohou byt pozitivni protilatky ANA, a to
az v 50 % [3]. Typicky je toto onemocnéni
asociované s autoimunitni pankreatiti-
dou (AIP) I. typu (v 70-80 %) [1,4,5] a ve
40-60 % také s bronchidlnim astmatem
¢i atopickou dermatitidou [3]. 1gG4 SC se
vyskytuje ¢astéji u muzd, ve véku > 50 let
(s medidnem 62 let) [1]. Predispozici jsou
japonské a korejské HLA haplotypy, in-
cidence je tedy nejvyssi v Asii, pfesnéji
je zmapovéana pouze v Japonsku, kde
je 1,4 na 100 000 obyvatel, s prevalenci
4,6 na 100 000 obyvatel [6].

Nejdfive se predpoklddalo, Ze IgG4 SC  lisnosti zahrnujici jiné vékové rozpéti,
je podtypem primarni sklerotizujici cho-  absenci souvislosti s nespecifickymi
langitidy (PSC), ale s ohledem na od-  stfevnimizanéty, jiné spektrum autopro-

Obr. 8. Cholangiografie pfes perkutanni transhepaticky drén po l1écbé kortikosteroidy.
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Obr. 9. Zesileni stény ductus choledochus, duodenobiliarni drén in situ (CT vy3etieni
s aplikaci kontrastni latky, korondarni rekonstrukce).

—— >

Obr. 10. Zesileni stény zlu¢niku (CT vysetieni s aplikaci kontrastni latky, transverzalni fez).

tildtek a typickou spojitost mezi IgG4 SC
a zvysenou hladinou IgG4 se od tohoto
predpokladu ustoupilo. Pfevazuje nazor,
Ze se jedna o biliarni formu 1gG4 aso-
ciované nemoci (IgG4 related disease
- 1gG4 RD).

IgG4 RD je systémové fibrosklerozujici
onemocnéni spojené se zvysenou hladi-
nou IgG4. Nejcastéji postihuje pankreas,
Zlucové cesty, slinné zlazy, ledviny, plice,
dychaci cesty a retroperitoneum, dale
lymfatické uzliny, slzné Zlazy, Stitnou
zlazu, prostatu a také mlécnou zlazu [7].
Toto onemocnéni bylo definované v le-
tech 2000-2005 a patfi do ného jiz dfive
popisované syndromy jako Mikuliczdv
syndrom, Riedelova tyreoiditida, Kiittne-
rliv tumor a morbus Ormond.

Patogeneze 1gG4 RD neni pIné objas-
néna, ale podkladem je jisté imunitni
proces. Nebyly zatim nalezeny zadné
specifické autoprotilatky. Mezi castéji
zvysené a spojené s AIP patii ANA, anti-
-karbonikanhydraza (aCA) a anti-lakto-
ferrin (aLf) protilatky. Zvysend hladina
IgG4 v séru a ve tkani je nejspise vyvo-
land recruitmentem IgG4 plazmocytl
pfi zvy$ené hladiné cytokind, predevsim
transformujiciho rdstového faktoru a in-
terleukinu 10 (IL-10), produkovanych
pfi chronickém zanétu. Nejpodstatnéj-
$im jevem je prevaha imunitnich déji
na bazi T helper 2 a T regulac¢nich lym-
focytl. Tento imunologicky vzorec je
stejny u alergii typu bronchialniho ast-
matu a atopického ekzému, s kterymi
se navic choroba ¢asto poji, jak bylo jiz
zminéno vyse. Pfredpoklada se, Ze pa-
togeneze tedy vznikd pfi chronické ex-
pozici mikrobidlnim ¢i nemikrobidlnim
antigentm [8].

Diagnostika IgG4 SC je komplexni
a fidi se podle HISORt kritérii — sestava
zjednotlivych ukon( od stanoveni histo-
logie v¢. imunohistochemie (Histology)
pfes zobrazovaci metody (Imaging), sé-
rologické odbéry (Serology), zhodno-
ceni postizeni dalSich organ(, kterd jsou
typickd pro IgG4 RD (Other organ invol-
vement), a na zavér odpovéd na terapii
(Response to steroid therapy), kterd se
muze stat i tim poslednim zasadnim kro-
kem ke stanoveni kone¢né diagnézy [1].

V histologickém obraze ziskaného
vzorku Zlucovych cest ¢i jejich bliz-
kého okoli dominuje lymfocyto-plaz-
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XA

Typ 1

Typ 2 (a, b)

Obr. 11. Typy postizeni zlu¢ovych cest, cholangiografie (upraveno dle [13]).

mocytarni infiltrat, obliterujici flebitida
a fibrotické zmény. Pfi imunohistoche-
mickém barveni je prikazna ptitom-
nost > 10 IgG4 pozitivnich bunék na
zorné pole u bioptického vzorku
a > 501gG4 pozitivnich bunék na pole ve
tkani resekatu. Prakazny je také pomér
IgG4/1gG > 40 %. Limitaci vsak mUze
byt nerovhomérnd distribuce 1gG4 po-
zitivnich bunék, nedostate¢ny vzorek
tkané a fenotyp fibrézy, které ¢ini histo-
logické vysetieni obtiznym a pomérné
¢asto v kone¢ném vysledku ne zcela
vytéznym [9,10].

Obraz u IgG4 SC byva viceméné aty-
picky, v diferencialni diagnostice pfi po-
dezieni na nddorové onemocnéni pan-
kreatu ¢i zlu¢ovych cest by se mélo na
tuto skute¢nost pamatovat. Dalsim dle-
Zitym voditkem je spojitost mezi lgG4 SC
a AIP zminovand vyse, piip. soucasné
postizeni jinych organl. K radiodia-
gnostice se uziva standardné CT vyset-
feni a vysetfeni magnetickou rezonanci
(magnetic resonance imaging - MRI),
dale cholangiografie — at jiz méné casta
MRI cholangiografie, tak klasicka ERCP,
anebo zobrazeni cestou PTD, pokud je
tato jiz zavedena.

U IgG4 SC na CT zobrazeni je ndpadné
zesileni a difuzni syceni stény Zlu¢ovych
cest v¢. stény Zlu¢niku (obr. 9, 10), dale
Casta soucasna pfitomnost AIP. Ta ma ty-
picky obraz - difuzni nebo segmentérni
zvétseni slinivky se ztratou lobuldrni
struktury. AZ u 70 % pacient( je posti-
Zena cela zlaza, u 30 % pacientl je po-
stizeni jen fokalni. Charakteristicky je
obraz ,klobdsovitého” tvaru zlazy s vy-
hlazenym okrajem u 40-60 % pacient(
(obr. 1). V postizenych c¢astech je patrné

)

1gG4 SC

Typ 3

Typ 4

=

PSC

Obr. 12. Mozné rozdily cholangiografie u imunoglobulinu G4 sklerozujici cholangitidy
a primarni sklerotizujici cholangitidy (upraveno dle [13]).

zUzZeni pankreatického vyvodu s nepra-
videlnou sténou, ¢asto presahujici dél-
kou postizeni tretinu vyvodu. DalSim
typickym znakem je fibréza a phlebi-
tis obliterans tykajici se malych a stfed-
nich zil. Tyto zmény jsou pak podkladem
opozdéného syceni postizeného paren-
chymu az v 90 % pfipadu. Kolem slinivky
mUze byt pfitomny hypodenzni lem od-
povidajici infiltraci okraje zanétlivymi
bunkami (12-40 % pacient(). Nikdy ne-
jsou piitomné zndmky infiltrace cév, kal-
cifikace vzacné (18 % pfipadu).

Na MRI vysetieni je slinivka T1 hypoin-
tenzni, na T2 lehce hyperintenzni. Na po-
stkontrastnich zobrazenich Ize sledovat
typicky opozdéné syceni zlazy, v jejim
okoli se nachazi T1 a T2 hypointenzni
lem. Na magnetické rezonan¢ni cholan-
giopankreatografii je pfitomno difuzni
nebo segmentérni ziZeni a nepravidel-
nosti hlavniho duktu. Neni pfitomno
rozsifeni vyvodu pred stenotickym Use-
kem. Typické jsou i extrapankreatické
pfiznaky, postizeni Zlu¢ovych cest cha-
rakteristické stenézami se nachazi az

v 68-88 % pfipadu. Velmi vzacnym na-
lezem jsou pseudocysty a zmény v pe-
ripankreatické tukové tkani. Po 1écbé se
morfologie pankreatu a zuzeni duktu
normalizuje, v nékterych ptipadech
pak zlstava po 1écbé atrofie. V diferen-
cidlni diagn6ze nam muze pomoci sle-
dovéni morfologie Zlazy a duktu. V pfi-
padé, Ze nad stenézou vyvodu je duktus
dilatovan a je pfitomna atrofie Zlazy,
pravdépodobné se jednd o karcinom.
U autoimunni pankreatitidy se navic
lymfadenopatie peripankreaticky na-
chézi vzacné, naopak u karcinomu je
c¢asta[11,12].

U cholangiografie se rozlisuji ¢tyfi za-
kladni typy postizeni Zlucovych cest
(obr. 11). Typ 1 popisuje stenotizaci
v misté intrapankreatické ¢asti ductus
choledochus, tento typ viddme u na-
dorl hlavy pankreatu. U typu 2 jsou
stenotizace zlu¢ovych cest intrahepa-
talné, jako u PSC, je mozna také multifo-
kalni kombinace s postizenim extrahe-
patélnich zlu¢ovodt. Typ 3 kombinuje
prvni a druhy typ (obr. 3). Naopak u typu
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4 jsou stenotizace v oblasti hilu jaterniho
- zUZeny jsou proximalni extrahepatalni
cesty charakteristické pro cholangiokar-
cinom (obr. 2) [13]. IgG4 SC nema speci-
ficky obraz, m{ize napodobovat viechny
typy, jelikoz mlze postihnout kterou-
koli ¢ast Zlucového stromu, ¢asto byvaji
prodlouzené striktury multifokalné se
stfedni dilataci pred stenotizaci a s intra-
pankreatickym ztzenim z postiZzeni pan-
kreatu [3]. Jsou popsany nékteré rozdily
mezi obrazem IgG4 SC a PSC (obr. 12),
ale nejsou spolehlivé.

Dalsi metodou zobrazeni pomoci
endoskopie kromé ERCP je EUS a in-
traduktdlni sonografie. V ultrazvuko-
vém zobrazeni ma Zlu¢ovod postizen
IgG4 cholangitidou zesilenou sténu.
V lokalitdch bez stenotizace sila stény
pfesahuje 0,8 mm, vng&jsi i vnitini kon-
tura stény je zachovald, ostrd, echo-
genita stény je homogenni a vyssi nez
obvykle byva pii infiltraci cholangiokar-
cinomem. V takovém ptipadé by navic
sténa choledochu v Usecich mimo infil-
traci nepfesahovala 0,8 mm (obr. 13).

Zvysené lgG4, podle kterého se nemoc
nazyva, je pfi hladiné > 1,49/l a maze
byt doprovazené hypergamaglobuli-
nemii (> 16g/1). Hladina IgG4 je spe-
cifictéjsi pfi narlstu > 5,6 g/l, protoze
obecné muze byt vyssii u jinych zanét(,
nebo dokonce u malignich onemocnéni
[14,15], ¢i naopak byva elevovano u 5 %
zdravych jedincl. Dale mize byt zvy-
sené IgE a eozinofilie [3].

Terapie kortikosteroidy muze byt
i poslednim stupném potvrzeni dia-
gnézy. Pred jejim nasazenim by méla byt
v rdmci moznosti vylou¢ena maligni pfi-
¢ina. Jiz po 4-6 tydnech lé¢by by mél byt
patrny efekt Ié¢by jako pokles jaternich
testq, bilirubinu, 1I9G4 a regrese nélezu
na zobrazovacich metodach.

Existuje vice modeld nastaveni 1écby,
podle jednoho se podavad predni-
son 40 mg/den po dobu 4 tydnd, na-
sledné se pokracuje udrzovaci davkou
5mg 1x tydné ¢i 1x za 2 tydny, dle od-
povédi. Relaps je pomérné casty, udava
se az v 54 % pfripadd, jeho prevenci jsou
nizké udrzovaci davky prednisonu nebo
imunomodulacni |é¢by jako azathioprin
a mykofenolat mofetil. V pfipadé relapsu
se nasazuji vyssi davky ¢i napf. biologicka
|é¢ba anti-CD20 rituximabem [1,3].

Obr. 13. Intraduktalni sonografické zobrazeni choledochu - difuzné zesilena sténa, ho-
mogenni, vyssi echogenity, ostré kontury stény (pozn.: jiny pacient).

Zavér

Klinicky obraz, vék, pohlavi, zjisténé la-
boratorni hodnoty, atypicka cholan-
giografie a soucasnd pfitomnost AIP
odpovidaly u naseho pacienta charakte-
ristikdm IgG4 SC. Nasledovalo potvrzeni
zvysenou hladinou IgG4 a hrani¢nim cel-
kovym IgG, a pfedevsim v zavéru pozi-
tivni odpovédi na lécbu kortikosteroidy.
Z HISORt kritérii byla vétsina potvrzena,
jen histologicky parametr ne, coz bylo
nejspise na bazi nedostate¢ného vzorku
tkané ¢i na podkladé nerovnomérné dis-
tribuce IgG4 bunék.

Za Uvahu tykajici se zachytu onemoc-
néni stoji moznost plosného odebi-
rani IgG4 protilatek ze séra, které viak
nema dostate¢nou diagnostickou hod-
notu. Diagnostika tohoto onemocnéni je
mnohem komplexnéjsi. Vétsi podezieni
na IgG4 SC mUze nastat pfi postizeni dal-
Sich organll upozornujicim tak na systé-
movou formu IgG4 RD.

Pti atypickém obraze pankreatu na
zobrazovacich metodach a nevysvét-
lené obstrukci zZluc¢ovych cest je dllezité
v ramci diferencidlni diagnostiky myslet
na lgG4 SC, avsak ne na Ukor oddalovani
léCby pripadného maligniho procesu,

ktery je naopak treba vstupné vylou-
¢it. Nase kazuistika je ptikladem tohoto
postupu.
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