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Souhrn

Systémova sklerozujici choroba spojena s imunoglobuliny 1gG4 (SSCh) je multisystémové onemocnéni charakterizované zvySenym
mnozstvim plazmatickych bunék produkujicich IgG4, které se vyskytuje pfevazné u muzl starsiho véku. K nejéastéji postizenym organdm
a tkanim patfi pankreas, Zlucové cesty, slinné Zlazy a retroperitoneum. Mikroskopicky nalez u SCCh zahrnuje lymfoplazmacelularni
zanétlivy infiltrat, fibrozu a cévni zmény ve formé obliterativni flebitidy. Pomoci imunohistochemickych metod je mozné v zanétlivém
infiltratu prokazat zvySené mnozstvi IgG4-pozitivnich plazmatickych bunék. Vzhledem k tomu, Ze SSCh mUlze v fadé organt klinicky
a radiologicky napodobovat maligni nador, je nutné na toto zanétlivé sklerozujici onemocnéni v ramci diferencialni diagnostiky nadort
pomyslet, zejména s ohledem na skute¢nost, Zze vétSina pacientdl se SSCh reaguje dobre na terapii kortikosteroidy.
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Summary

IgG4-related Systemic Sclerosing Disease: a Review

IgG4-related systemic sclerosing disease (SSD) is a multisystemic condition characterized by an increased number of IgG4-producing
plasma cells which occurs mainly in older men. SSD involves particularly pancreas, hepatobiliary system, salivary glands and
retroperitoneum. Microscopically, the findings include lymphoplasmacytic inflammation, fibrosis and vascular changes in the form of
obliterative phlebitis. Using immunohistochemistry, an increased number of IgG4-positive plasma cells might be detected in affected
tissues. Since SSD frequently mimicks a malignancy both clinically and radiologically, this inflammatory sclerosing condition should be

considered in the differential diagnosis of neoplastic and/or pseudoneoplastic lesions.
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Systémova sklerozujici choroba spojena s imunoglobuliny
IgG4 (angl. IgG4-related systemic sclerosing disease — SSCh)
je multisystémové onemocnéni, které mize postihovat témér
kterykoli organ a které je charakterizovano zvySenym mnoz-
stvim plazmatickych bunék produkujicich imunoglobuliny tfidy
1gG4 (2, 15). Vzhledem k tomu, ze SSCh v nékterych pfipa-
dech muze klinicky, radiologicky a mikroskopicky napodobo-
vat maligni nadorovy proces, je znalost tohoto onemocnéni
dudlezitd. Navic, vétSina pacientll se SSCh pfiznivé reaguje na
terapii kortikosteroidy, coz ¢asto snizuje nutnost pfipadného
chirurgického zakroku (2, 15).

HISTORIE

Historie rozpoznani SSCh jako imunopatologického proce-
su zacina v roce 1995, ve kterém Yoshida et al. (39) poprvé
popsali zvySené mnozstvi 1IgG4 produkujicich plazmatickych
bunék u chronické sklerozujici / autoimunitni pankreatitidy
(tvofici pfiblizné 2—6 % chronickych zanétd pankreatu), u kte-
ré byla pravdépodobna etiologicka uc¢ast imunitnich mecha-
nismd uvazovana jiz v roce 1961 (27). Nasledné se objevilo
mnoho studii, které popisovaly pfitomnost IgG4 produkujicich
plazmatickych bunék u chronickych sklerozujicich zanétl
v celé fadé organl a tkani, jejichz pfehled uvadi tabulka 1;

prehled viz (2, 15). Mezi nejznaméjsi pfiklady patfi, kromé jiz
zminéné chronické sklerozujici pankreatitidy, napf. retroperito-
nedlni fibréza (Ormondova choroba), mediastinalni fibréza,
chronicka sklerozujici sialadenitida (KuttnerGv tumor), chro-
nicka sklerozujici tyreoiditida (Riedelova struma) a zanétlivé
pseudotumory vyskytujici se v nékterych organech, zejména
v jatrech, plicich a v orbité. Vzhledem k moznému multiorga-
novému postizeni je v ndzvu onemocnéni zdlraznovan systé-
movy charakter choroby (13).

ETIOPATOGENEZE

Etiopatogeneze SSCh je pravdépodobné dvou- ¢&i vice-
stupniovy proces, ktery jesté neni ve vSech detailech objas-
nén a ve kterém hlavni ulohu hraje porucha regula¢nich
mechanisml bunék imunitniho systému, a to zejména
u pacientt s genotypem HLA-DRB1 a HLA-ABCF1 (25). Ve
fazi indukce dochazi, spole¢né s poklesem CD45RA-pozi-
tivnich regulaénich T-lymfocyt(, k autoimunitni reakci nami-
fené proti nékterym autoantigentim, napf. karboanhydraze I
a IV, laktoferinu, pankreatickému inhibitoru trypsinu a o-fold-
rinu, kterd je nasledovana aktivaci Th1 podtfidy T-lymfocytl
produkujicich prozanétlivé faktory INF-o, TNF-o. a IL-2. Ve
fazi progrese pak dochazi naopak k aktivaci Th2 podtfidy T-
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