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Definicja

Choroby IgG4-zalezne charakteryzuja sie obecnoscig
plazmatycznych 1gG4+ naciekdw tkankowych, rozlegtego
lub ogniskowego wtdknienia oraz wzrostem stezenia 1gG4
w surowicy. Najczesciej zmiany wystepuja w przewodzie
pokarmowym (trzustka, przewdd watrobowo-zotciowy,
gruczoty slinowe), moga dotyczy¢ réwniez oczodotu i we-
ztéw chtonnych (rzadziej aorty, Srodpiersia, przestrzeni
zaotrzewnowej, tkanek miekkich, skory, osrodkowego
uktadu nerwowego, tarczycy, gérnych drég oddechowych,
ptuc, nerek, gruczotu krokowego i sutkowego).

Objawy kliniczne zaleza od zajetego obszaru ana-
tomicznego, rozlegtosci nacieku zapalnego z komérek
plazmatycznych 1gG4+, stezenia IgG4 w surowicy, zajecia
innych narzadéw oraz czasu trwania choroby.

Kryteria diagnostyczne choréb
IgG4-zaleznych
Kryteria diagnostyczne choréb IgG4-zaleznych przed-

stawiono ponizej i w tabeliI.
1. Zmiany w bardzo duzym stopniu sugerujace choro-
be IgG4-zalezna:
« objawy kliniczne:
— symetryczny obrzek gruczotéw tzowych, przyusz-
nych i podzuchwowych,
— autoimmunologiczne zapalenie trzustki,
— pseudoguz zapalny w zajetym narzadzie,
— wtdknienie zaotrzewnowe,
— podejrzenie choroby Castlemana,
 parametry laboratoryjne:
— surowica: stezenie IgG4 > 135 mg/d|,
— biopsja tkankowa: stosunek IgG4+/1gG, liczba ko-
morek plazmatycznych > 40%.
2. Zmiany sugerujace chorobe 1Gg4-zalezna:
* objawy kliniczne:
— obustronny obrzek przynajmniej jednego z gruczo-
tow tzowych, przyusznych lub podzuchwowych,

— pseudoguz oczodotu,

— stwardniajace zapalenie drég zdtciowych,

— zapalenie gruczotu krokowego,

— przerostowe zapalenie opony mézgowo-rdzeniowe;j
(gtéwnie twardej),

— Srédmiazszowe zapalenie ptuc,

— Srédmiazszowe zapalenie nerek,

zapalenie lub niedoczynnosc tarczycy,

niedoczynnosé przysadki,

tetniak zapalny aorty,

parametry laboratoryjne:

— hipergammaglobulinemia nieznanego pochodzenia
lub obecnosé komplekséw immunologicznych,

— hipokomplementemia,

— zwiekszenie stezenia IgE lub eozynofilia,

— obrzek weztéw chtonnych rozpoznany w badaniu to-
mografii komputerowej z galem lub fluoro-D-gluko-
zowe] emisyjnej tomografii pozytonowe] (FDG-PET).

3. Badania diagnostyczne dla choréb 1gG4-zaleznych:
badania kliniczne wykazujace charakterystyczny roz-
lany/zlokalizowany obrzek lub obecnos¢ masy w jed-
nym lub wielu narzadach,

zwiekszone stezenie IgG4 w surowicy (> 135 mg/dl) [1].

4. Zmiany histopatologiczne [2]:

 obecnosé naciekéw limfocytowych i plazmatycznych

oraz wtdknienia,

nacieczenie komérkami plazmatycznymi IgG4+: stosu-

nek komorek 1gG4+/1gG > 40% oraz wiecej niz 10 ko-

morek 1gG4+ w polu widzenia w mikroskopie o wyso-
kiej rozdzielczosci.

Diagnostyka

W diagnostyce choréb IgG4-zaleznych wykorzystuje
sie:
« badania laboratoryjne (stezenie 1gG4, 1gG w surowicy
krwi i ocena parametrow laboratoryjnych typowych
dla zaburzen czynnosci danego narzadu),
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Tabela I. Kryteria diagnostyczne choroby IgG4-zaleznej [2]

(2) surowicze stezenie 1gG4 > 135 mg/dl
3

1gG4+/1gG > 40%

Kryteria diagnostyczne choroby IgG4-zaleznej

(1) powiekszenie narzadu z obecnoscig zmian o charakterze rozlanym lub guzkowym lub z nieprawidtowa czynnoscia narzadu

(3) zmiany histopatologiczne > 10 1gG4 komérek w mikroskopie o wysokiej rozdzielczosci lub stosunek liczby komérek

1)+ + @)

(1) lub (2), brak lub ujemne (3)

(1) + (3), brak (2)

rozpoznanie pewne (ostateczne)

rozpoznanie mozliwe

rozpoznanie prawdopodobne

« badania obrazowe (radiologiczne, ultrasonograficzne
i tomograficzne),
* ocene histopatologiczna.

Rozpoznanie

Rozpoznanie choréb I1gG4-zaleznych mozna ustali¢
na podstawie obrazu klinicznego, wynikéw badan labo-
ratoryjnych, obrazowych i oceny histopatologicznej. Do
rozpoznania konieczne jest wspétwystepowanie zmian
histopatologicznych z obecnoscig naciekéw z komérek
plazmatycznych 1gG4+, zwiekszenia stezenia 1gG4 w su-
rowicy oraz organomegalii przebiegajacej z postepujgcym
zaburzeniem czynnosci zajetego narzadu. Stosunkowo
mato specyficzne jest izolowane nacieczenie plazmocyta-
mi IgG4+ lub podwyzszony stosunek IgG4/1gG.

Leczenie

Lekami pierwszego rzutu sa glikokortykosteroidy,
a leczenie rozpoczyna sie zwykle od dawki prednizonu
0,6 mg/kg m.c. na dobe przez 2—4 tygodnie. Po uzyska-
niu poprawy mozna rozpoczac redukcje dawki leku przez
kolejne 3—6 miesiecy, az do uzyskania dawki 5 mg/dobe.
W zapobieganiu nawrotom stosuje sie leczenie podtrzy-
mujace w dawce 2,5-5 mg/dobe przez 3 lata (w przypad-
ku tagodnego przebiegu mozliwe jest odstawienie leku
w ciggu kilku miesiecy, istnieje jednak ryzyko nawrotu
choroby). Jesli choroba jest oporna na leczenie lub na-
wraca, stosuje sie leczenie immunosupresyjne azatio-
pryna lub mykofenolanem mofetylu. Mozna réwniez
podja¢ prébe leczenia rytuksymabem lub inhibitorem
proteasomu — bortezomibem. Dobrym wskaznikiem
prognostycznym jest brak wtdknienia lub jego niewiel-
kie nasilenie.

Rokowanie

Rokowanie w chorobach IgG4-zaleznych jest za-
zwyczaj dobre, zalezy od zajetego narzadu, wielkosci
nacieku zapalnego oraz wspétwystepujacych choréb
IgG4-zaleznych. Nieleczona choroba zwykle postepuje,
poczatkowo obserwuje sie nacieczenie limfoplazmatycz-
ne, w koficowej fazie — rozlegte wtdknienie. Z czasem

trwania choroby moze dojs¢ do zajecia kolejnych narza-
dow, dlatego duze stezenia IgG i IgG4 powinny by¢ sys-
tematycznie kontrolowane w celu profilaktyki dysfunkcji
wielonarzadowej.
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