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muz *1972 (47 let), prodavac, nyni v ID, svobodny, bezdéetny

1997 dg. Crohnova nemoc. Na pocatku postizeni rekta, sigmatu, transversa a
terminalniho ilea, histol. intenzivni zanétliva infiltrace a histiocytarni granulomy

1997 — 2010 minimalni obtize, th. mesalazin, sledovan gastroenterologem v
misté bydliste

10/2010 CHCE , indikace akalkul6zni cholecystitida, histol. dobfe diferencovany
papilarni adenokarcinom

10/2010 predan do péce prazské fakultni nemocnice

Koloskopickeé vysetfeni 12/2010: floridni zanétlivé zmeény usti terminalniho
ilea pri M.Crohn, zmény v oblasti c. sigmoideum odpovidaji klidovému stadiu
onemocneni.

Histopatologie: stfedne tézka smiSena zanétliva celulizace tvorena lymfocyty,
plazmocyty, eozinofilnimi a neutrofilnimi leukocyty. Zavér: Zanétlivé zmény
stfedni intenzity se znamkami floridity inflamatorniho procesu. K etiologii
zanétu se nelze jednoznacné vyjadrit. Mikroskopicky nalez nevylucCuje
chronicky idiopaticky zanét stfeva, avSak vSechny typické morfologické znaky
charakteristické pro nékterou formu tohoto onemocnéni nejsou vyjadreny
(kryptitida, kryptové abscesy, histiocytarni granulomy, ulcerace).

Klinika: subj. bez vétSich obtizi, nadale th. mesalazin



2012 — svédeéni kaze, subikterus, elevace cholestatickych enzymu, zhorseni

dolniho dyspeptického syndromu

MRCP st.p. CHCE. D. choledochus dosahuje Sife cca 13mm. D. hepaticus dx.
dosahuje Sife cca 5mm a d.hepaticus sin. cca 6mm. IH ZluCové cesty jsou
nekonstatntni Sife, misty zuzené. Nalez je diskrétni, nicméné by mohl podporit PSC.

Jaterni biopsie: hepatopatie, charakterizovana nenapadnymi znaky stazy cholatu
(proliferace malych zlu€ovodu, pozitivita cytokeratint 7 v hepatocytech, edém
portalniho prostoru), mirnymi rysy cholangiickymi, tzv. frustnimi piece meal
nekrézami a dosti Cetnymi zaniky intralobularnich hepatocytl. Fibroza jako znak
chronicity jen mirna. Nalez etiologicky necharakteristicky, charakteristické znaky
kKlinicky zvazované primarni sklerozujici cholangitidy nebo autoimunitni hepatitidy
nenalezeny. U&ast eozinofilnich granulocytd v portalnich infiltratech nema zasadni
diagnosticky vyznam, avSak ukazuje na moznost vlivll I€kovych &i alergickych.

Klinicky zavér: toxické poskozeni jater po mesalazinu, Pentasa ex, nasazen Ursosan.
Od 9/2012 biologicka terapie adalimumab.



Kvéten 2013 subfebrilie, 10-15 vodnatych stolic/d, hubnuti, bolesti bficha
Hospitalizace FN, kde poprvé zachyt vyznamné leukocytozy a eozinofilie:

Vysledky z 16/05/14:

Leukocyty WBC: 37,03 1079/l [4,10..10,20]

Eozinofily EO: 82,0 % [1,0..5,0], Bazofily BA: 0,1 % [0,0..1,0]
Eozinofily abs. EO: 30,37 1079/l [0,00..0,45]

RTG hrudniku: bpn
RTG VDN: obraz chronickych zanétlivych zmén v obou makxilllarnich dutinach

CT enterografie: kontinualni cirkularni zesileni stény (kolitis) colon v rozsahu lien.
flexura-rektum.

USG bricha: mirna hepatomegalie, stp. cholecystektomii, s celkem odpovidajici
lehkou dilataci d. choledochus na 7mm, rozSifena stfevni sténa v oblasti c.
decendens a sigmoideum na 4-5mm

Trepanobiopsie:. Napadné zmnozené eozinofily a jejich prekurzory, pfi prikazu
CDA45 se znazornily v intersticiu disperzné malé lymfocyty a nodularni reaktivni
intertrabekulani lymfocytarni infiltraty. Zavér: Hypercelularni kostni drer se
zmnozenymi eozinofily (asi 60% - dle prutokoveé cytometrie 49%). Blasty v pratokové
cytometrii nezastizeny. Nejspise se jedna o reaktivni eozinofilii.

Klinicky zavér: NU adalimumabu, proto EX. Th. AZA, KS, Ursosan.



2013 - dosud

Nahle vznikajici stavy se subfebriliemi, navySenim pocCtu vodnatych stolic na 10-15/den,
bolesti bricha, artralgiemi az invalidizujicimi a velmi Casto s vysevem asymetrické
palpovatelné purpury, misty splyvajici v drobné puchyrky a ojed. urtikarialni Iéze a
erytematozni plaky. V laboratofi provazeno elevaci systémovych zanétlivych markert a
poCtu eozinofill. Terapeuticky vzdy s efektem navysSeni davky methylprednisolonu na
0,3-0,5 mg/kg/den s rychlou detrakci na udrz. davku.




Imunologie FN:

Sedimentace:
Sediment.ery 1: 28 mm [1..12], Sediment.ery 2: 60 mm [4..32]

Imunoglobuliny:
lgG: 24 g/l [7..16], IgA: 2,83 g/l [0,7..4], IgM: 1,69 g/ [0,4..2,3], IgE: 284 [U/ml [0..100]
Proteiny akutni faze:
CRP: 3,2 mg/l [0..5], SAA: 11,6 mg/l [0..6,8]
Cirk. imunokomplexy:
CIK PEG: 152 arb.;. [0..90]
Komplement:
C3-komplement: 0,78 g/l [0,9..1,8], C4-komplement: 0,13 g/l [0,1..0,4], C1g komplement: 23
mg/l [118..999]
Autoimun.kardiovask:
APLAD IgG screening: 1,9 GPL_U/mlI [0..10], APLAb IgM screening: 3,5 MPL_U/mlI [0..10]

Autoimunita zaklad:
Revmatoidni faktor: 858 IU/ml [0..15], Revmat.faktor IgG: >500 U/ml [0..20], Revmat.faktor IgA:
111,2 U/ml [0..20], Revmat.faktor IgM: >500 U/ml [0..20], Anti-CCP: <1,5 U/ml [0..4], ANAD IgG:
negat. -, Anti-ENA ELISA: negat index, Anti-ds-DNA: negat. -, Anti-nukleosomy: 31,9 U/ml
[0..20] ANCAD 1:20: sl.pozit -, Anti-ANCA-MPO: 1,5 U/ml [0..5], Anti-ANCA-PR3: 6,5 U/ml [0..5],
Anti C1q: 7,4 U/ml [0..10]
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Gastroskopie
endoskopicky nalez je normalni

Koloskopie

digitalni vySetfeni per rektum: normalni

perianalni oblast: normalni

anus: normalni

rektum: setfela kresba, pevna sliznice

sigma a descendens: setfela kresba

transversum:. setrela kresba

ascendens: setrela kresba

cékum: setrela kresba

ileocékalni chlopen a termin. ileum: normalni nalez

Zaveér: Totalni koloskopie, difusné setrela cévni kresba v celém tracniku a rektu, obraz
minimalnich zanétlivych zmeén z hlediska endoskopického nalezu.

Histopatologie: V jejunu, duodenu a Zaludecni sliznici nebyly zjistény zadné podstatné
patologické zmény. V jicnu mirna eozinofilni infiltrace, nema charakter eozinofilniho zanétu. Ve
vSech odbérech z tlustého stfeva je tato celulizace vyrazné zmnozena, v levém tracniku a rektu i
s mirou strukturalni poruchou sliznice (coz podporuje i moznost UC dfive diagnostikovanou).
Pokud klinicky prabéh nema charakter ulcerdzni kolitidy, Ize pripustit pfitomnost eozinofill v
souvislosti s alergii a hypereozinofilii. Pouze kolicka forma eozinofilniho zanétu je méné
pfesvédciva pro absenci eozinofilni gastroenteritidy.



Podtridy I1gG:
2017

IgG1: 10,50 g/l [4,90..11,40]
19G2: 3,86 g/l [1,50..6,40]
IgG3: 0,647 g/l [0,200..1,100]
IgG4: 1,760 g/l [0,080..1,400]

5/2019

IgG1: 8,05 g/l
IgG2: 3,32 g/l
1gG3: 0,85 g/l
IgG4: 6,078 g/l

3,82
12,42 ..
0,22 ..
0,04 ..

. 9,29
7,00
1,76
0,86 ]




lgG4-related disease

* nozologicka jednotka ustanovena az v roce 2012

* je definovana morfologicky - zanétlivé a fibrotické zmeény

« pfi histopatologickém vysSetfeni je pro toto onemocnéni charakteristicka lymfocytarni,

lymfoplazmocytarni a plazmocytarni infiltrace, pficemz imunohistochemicky je v
plazmatickych burikach prokazatelna vysoka exprese podtfidy imunoglobulinu IgG4

* Vv Séru jsou zvySené koncentrace podtfidy IgG4 imunoglobulind
» asi nejvice postihuje slinivku bfiSni, pankreatické a biliarni cesty, ale postizen miuze byt

kte rkaI VO rg anyv te I € ST s e procen(t:aheznzz)dooéﬁpadu l;e::enr::zlz ?S)C:)I:“l:z[;::l] procer:?: :ezggzgﬂpadu
Lymfatické uzliny 565 % 2% neuvedeno
Slinné Zlazy obecné neuvedeno 16 % 34 %
Submandibularni slinné Zlazy 51% neuvedeno neuvedeno
Priugni Zlaza 24 % neuvedeno neuvedeno
Pankreas 38.5% 16 % 60 %
Plice 32% 9% 13%
Pleura 4% neuvedeno
Paranasalni siny 215% neuvedeno
Maxilarni dutina neuvedeno 15 % neuvedeno
Zlucové cesty 19% 4% 13%
Retroperitonealni fibréza 18 % 27% 4%
Prostata 13% 0% neuvedeno
Ledviny 10% 7% 23%
Arterie 7% 0% 4%
Zluénik 55 % 5% neuvedeno
Kize 55 % 0% neuvedeno
Zanétlivy pseudotumor 5% neuvedeno neuvedeno
Jatra 3% 0% neuvedeno
Orbity neuvedeno 4%
Orbitalni pseudotumor neuvedeno 22%
. Extraokularni svaly neuvedeno 2% neuvedeno
Zdroj: Adam Z, et al. Transfuz Sizné 2lazy S5 e .
Hematol,24, 2018, No. 2, p. 78-86. S S R SR




lgG4-related disease
V nejasnych pripadech je treba:

provést vySetreni podtfidy imunoglobulinu IgG4 v séru

lgG4: 6,078 g/l [ 0,04 .. 0,86 ]
poslat krev na vySetfeni pratokovou cytometrii k detekci cirkulujicich
plazmablastu

HP-3 65,5
HP-4 30,9
HP-8 39,2
HP-4+8 2,2
HP-4-8 6,7 %
HP-16+56 16,4
HP-19 14,6
HP-K19 59,1
HP-L19 27,3
HP-14 7,5
HP-15 89,2
HP-34 0
HP-117 0

Nalez bez znamek lymfoproliferace. Granulocyty a monocyty jsou zralého fenotypu. Plazmablasty v krvi neprokazany.

v odebrané tkani prokazat plazmatické bunky tvorici podtridu
imunoglobulinu 1gG4

Nové biopsie? Ceho?
Poradit se s patologem, zda Ize dovysSetfit jiz existujici vzorek (jicen, zaludek, stfevo, jatra)?

dalSi napady?



