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Onemocnéni asociovana s [gG4 (IgG4-RD) piedstavuje relativné nove definovanou skupinu
chorob, v jejichZ patogenezi se uplatituji imunitni mechanismy vedouci k fibrdze postizenych
organt. U vEtsi ¢asti pacientil je zvySena koncentrace [gG4 v séru a v postizenych organech
je ale histopatologicky nalez, charakterizovany lymfoplasmocytarnim infiltratem, storiformni
fibrozou, obliterujici phlebitidou a ptitomnosti I[gG4 produkujicich plazmatickych bunék.
Konsensualni definice IgG4-RD byla publikovédna v roce 2012. Je zajimavé, Ze klinicka
charakteristika onemocnéni byla popsana v prubéhu uplynulych desitek let v ramci riznych
nosologickych jednotek a teprve objeveni mozné ulohy 1gG4 v patogenezi onemocnéni
ptineslo relativné sjednocujici prvek v rdmci pestrého spektra chorob. Nutno ovSem
podotknout, Ze lloha IgG4 v etiopatogenezi onemocnéni dosud neni dostatecné objasnéna.
Onemocnéni asociované s IgG4 miize postihnout prakticky jakykoli organ — slinné zlazy,
periorbitalni tkan, ledviny, plice, meningy, aortu, prostatu, perikard, kizi. Nejcastéjsi
manifestaci onemocnéni je postizeni pankreatu a slinnych Zlaz. V posledni dekad¢ byly ale
objeveny a diagnostikovany dalsi klinické entity s postizenim aorty, retroperitonea a dalSich
organt. Diagnostika IgG4-RD je velmi komplexni proces, zahrnujici kombinaci klinického
vySetieni, zobrazovacich metod, histologickych a laboratornich vySetfeni. Zlatym standardem
je vySetfeni bioptického vzorku s typickym histopatologickym nalezem. Na nasem pracovisti
se vénujeme diagnostice a 1é¢bé 1gG-RD jiz vice nezZ 25 let. Uvadime 4 kazuistiky 1gG4-RD,
které dokumentuji velmi rtiznorody klinicky fenotyp pacientd, a s tim souvisejici problémy pii
diagnostice onemocnéni. Pfipad polycystické formy Ormondovy choroby je podle nasich
poznatkl unikatni v dosud publikované literatufe. Z hlediska terapie je dulezité, Zze [gG4-RD
dobfe reaguji na kortikoterapii. Problémem je ale recidiva onemocnéni, ke které dochazi u
relativné vyssiho poctu pacientl. Proto se zkouseji postupy kombinace kortikoterapie s
imunosupresivni terapii nebo nové postupy imunoterapie. Pfes vyrazny progres poznatkii v



poslednich letech ziistava celd fada dosud nezodpovézenych otazek tykajici se epidemiologie,
patofyziologie, diagnostiky a 1é¢by 1gG4-RD.



