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Streszczenie

Wstep: Choroby 1gG4-zalezne stanowig multidyscyplinarny problem, ich istota sg nacieki z
komorek plazmatycznych z towarzyszacym wioknieniem zajetych tkanek, a tym tkanek
oczodotu.

Celem badania jest przedstawienie dwoch przypadkéw pacjentdow z orbitopatia IgG4.
Material i metody: Analizy dokonano w oparciu o dokumentacje medyczng pacjentow
Przypadek 1. 68-mezczyzna zostal przyjety do poradni endokrynologicznej z powodu

narastajgcego wytrzeszczu obu gatek ocznych. Badanie MRI potwierdzitlo powigkszenie i
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obrzek wszystkich miesni okoruchowych. Inne choroby, w przebiegu ktérych dochodzi¢
moze do orbitopatii, w tym choroba Graves’a, zostaty wykluczone. W oparciu o podwyzszony
poziom przeciwciatl 1gG4 w surowicy krwi, rozpoznano chorobe IgG4-zalezna. Rozpoczeto
leczenie glikokortykosteroidami, w wyniku czego doszto do znacznej regresji zmian w
oczodotach. Leczenie powtorzono po uptywie roku z powodu nawrotu objawow, z
nastgpowym leczeniem metotreksatem. Do chwili obecnej pacjent pozostaje w catkowitej
remisji klinicznej, kontynuuje leczenie metotreksatem z dobrg tolerancja.

Przypadek 2: 62-letnia kobieta, z chorobg Graves’a, po Operacji usuni¢cia guza z prawego
oczodotu (hist-pat: sclerosing inflammatory pseudotumor), zostata przyjeta do Kliniki
Endokrynologii z powodu nawrotu wytrzeszczu oka prawego. Wykluczono orbitopatiec w
przebiegu choroby Graves’a. Na podstawie podwyzszonego poziomu przeciwciat 1gG4 w
surowicy oraz obrazu histopatologicznego usunigtej uprzednio zmiany oczodotu rozpoznano
chorobe IgG4-zalezng. Rozpoczeto leczenie glikokortykosteroidami, z nastgpowa terapia
metotrexatem oraz azatioprynga. Pacjentka do chwili obecnej pozostaje w remisji choroby.
Whnioski: W przypadku cech orbitopatii w diagnostyce roznicowej nalezy bra¢ pod uwage

mozliwos¢ rzadko wystepujacej patologii, jaka sa choroby IgG4- zalezne.

Stowa kluczowe: choroby IgG4-zalezne, orbitopatia, glikokortykosteroidy

Abstract

Introduction: Immunoglobulin-G4-related disease (IgG4-RD) is a multidisciplinary problem
due to plasmatic cells infiltration and areas of fibrosis in the affected tissues, including the
eye.

The aim of the study was to present two patients with orbitopathy due to IgG4-related eye
disease.

Material and methods: Analysis of medical records of patients.

Case 1: A 68-year old man, was admitted to the endocrinology clinic because of increased
protrusion of both eyeballs. The MRI scans revealed enlargement and swallowing of all
periorbital muscles. Common diseases of the eyeballs, including Graves disease were
excluded. Based on elevated serum 1gG4, IgG4-related disease was stated. The
glicocorticosteroid therapy was introduced. Evident regression of protrusion of eyeballs was
observed. The therapy was repeated one year later because of recurrence of symptoms and
methotrexate therapy was added to this. The patient continues now methotrexate therapy only
and does not present any symptoms of orbitopathy.
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Case 2: A 62-years old woman with Graves disease, after surgery of the tumor of the right
orbit, was admitted to the Endocrinology Clinic because of right eye protrusion rebound. The
Graves orbitopathy was ruled out. Since 1gG4 level in plasma was elevated and considering
histopathological recognition of the removed tumor of the orbit (sclerosing inflammatory
pseudotumor), 1gG4-related disease of the eye was stated. Glucocorticosteroids were
introduced, followed by methotrexate and azathioprine therapy. The patient remains in
remission now.

Conclusion: Presented cases highlight the importance of considering IgG4-RD in the

differential diagnosis of orbitopathy.

Key word: IgG4-related disease, orbitopathy, glucocorticosteroids

Wstep

Choroby 1gG4-zalezne, opisane po raz pierwszy na poczatku XXI wieku [1], stanowig
coraz czeSciej wyzwanie diagnostyczne i terapeutyczne. Istota choroby sg nacieki
plazmatycznych komorek IgG4-dodatanich z mozliwo$cig rozleglego lub ogniskowego
wioknienia tkanek, a wystapienie objawow choroby wigze si¢ zwykle z masywnym zajeciem
danego narzadu. Obrazem choroby uchwytnym we krwi obwodowej jest podwyzszenie
poziomu immunoglobulin 1gG4. Kliniczng prezentacja chorob IgG4-zaleznych sa:
autoimmunologiczne zapalenie trzustki, zapalenie gruczotow S$linowych, zapalenie drog
zotciowych, limfadenopatia, powigkszenie gruczotéw tzowych, widknienie zaotrzewnowe,
orbitopatia [2]. Zaj¢cie aorty, srodpiersia, skory, osrodkowego uktadu nerwowego, tarczycy,
phuc, nerek czy gruczotu sutkowego nalezy do rzadkich manifestacji choroby. Z biegiem
czasu, zwykle po uptywie kilku lat, dochodzi do nacieczenia kolejnych narzadow [2].
Poczatek choroby zwykle jest podostry 1 nie wigze si¢ z obecnoscig charakterystycznych
objawow, a do rozpoznania dochodzi przypadkowo na podstawie badan laboratoryjnych i
obrazowych. Potwierdzeniem jest obraz biopsji, z obecnoscig naciekow limfocytarnych i
plazmocytowych 1gG4+ oraz wioknienia z promienistym utozeniem plazmocytow dajacym
obraz szprych w kole [2,3].

Na kryteria rozpoznania chorob z kregu 1gG4-zaleznych skladajg sie: 1) powiekszenie
organu z obecno$cig nacieku zapalnego oraz uposledzeniem funkcji narzadu, 2) podwyzszone

stezenie przeciwcial IgG4 >135mg/dl, 3) typowy obraz histologiczny, potwierdzony
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barwieniem immunohistochemicznym. Jezeli sg spetnione 2 z 3 kryteridw, rozpoznanie
choroby jest mozliwe lub prawdopodobne, co ma znaczenie szczegdlnie w przypadku
lokalizacji trudnych do pobrania biopsji, jak przestrzen zaotrzewnowa, trzustka, osrodkowy
uktad nerwowy [2,4,5].

Zajecie tkanek oczodotu czesto jest pierwszym objawem choroby, manifestujgcym sie
czesto asymetrycznym wytrzeszczem, dolegliwosci bolowymi i zaburzeniami ruchomosci
gatek ocznych, zaburzeniami widzenia, obrzgkiem powiek i tkanek migkkich wokot gatki
ocznej, co w diagnostyce obrazowej daje obraz patologicznej masy i/lub obrzeku mieéni
okoruchowych [6,7,8,9].

Podstawa leczenia chordb IgG4- zaleznych, a tym postaci ocznej, sg kortykosteroidy, a
W sytuacji nawrotdéw lub opornosci na sterydy podejmowane sa proby stosowania

immunosupresji, w tym lekow modyfikujacych przebieg choroby lub rituximabu [3,8].

Celem badania jest przedstawienie 2 przypadkow pacjentéw z orbitopatig 1gG4-zalezna.

Material i metody: Analizy dokonano w oparciu 0 dokumentacj¢ medyczng pacjentow.

Wyniki

Pacjent 1, mezczyzna 68 letni, dotychczas bez wywiadu jakichkolwiek chorob
przewlektych, obserwowal od okoto 3 lat stopniowe nasilanie sie wytrzeszczu obu galek
ocznych, z przewaga strony prawej. Objawami towarzyszacymi byt obrzek i zaczerwienienie
spojowek, powiek, bol pozagatkowy, bez zaburzen widzenia. Wykonano badanie MRI
oczodotow, stwierdzajac powigkszenie 1 obrzek wszystkich migsni okoruchowych,
najbardziej w obrgbie mig¢éni prostego dolnego i bocznego oka prawego (ryc.1). W badaniach
dodatkowych stwierdzono prawidtowa funkcje tarczycy, bez podwyzszenia przeciwciat
przeciwtarczycowych aTPO, aTG oraz Trab (tab.1). Obraz ultrasonograficzny gruczohu
tarczowego nie ujawnit istotnych nieprawidtowosci. Na podstawie testu doustnej tolerancji
glukozy  rozpoznano cukrzyce typu 2 (HbAlc-6,8%); stwierdzono ponadto
hipercholesterolemi¢ i rozpoczgto leczenie metforming 1 rosuwastatyng. W poglebionej
diagnostyce stwierdzono podwyzszenie poziomu immunoglobulin 1gG (19G-2659 mg/dl,
zakres normy 650-1600) oraz podtypu 1gG4 (IgG4-14 g/l, zakres normy 0,052-1,25). Na
podstawie obrazu klinicznego oraz st¢zenia przeciwcial IgG4 wysunigto podejrzenie
orbitopatii 19G4-zaleznej oraz rozpoczgto leczenie glikokortykosterydami (metylprednizolon
2,59 dozylnie, z nastgpowa kontynuacja leczenia doustnym prednizolonem w poczatkowej
dawce 60mg/dziennie z zaplanowang redukcja dawkowania na przestrzeni 14 tygodni).
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Zaobserwowano wyrazne zmniejszenie dolegliwosci pacjenta, poprawe stanu miejscowego
oraz zmniejszenie nasilenia wytrzeszczu. Poziom przeciwciat IgG oraz 1gG4 nie ulegt jednak
istotnej zmianie (tab.1).

Remisja utrzymywala si¢ przez okres 9 m-cy. Po roku obserwacji, z powodu cech
nawrotu objawow, ponowiono cykl sterydoterapii systemowej (metylprednisolon 3g dozylnie
w 3 dawkach podzielonych), z nastgpowym leczeniem metotreksatem (20mg/tydzien) w celu
utrzymania remisji choroby. Do chwili obecnej, 12 m-cy po drugim pulsie sterydowym,
utrzymuje si¢ stan remisji choroby, bez jakichkolwiek cech orbiopatii. Leczenie
metotreksatem jest kontynuowane - z dobrg tolerancja.

Pacjent 2. Kobieta 60-letnia z wieloma obcigzeniami chorobowymi (choroba
niedokrwienna serca, nadci$nienie tetnicze, napadowe migotanie przedsionkow,
niedomykalno$¢ zastawki mitralnej 1 trojdzielnej, przebyty zespot nerczycowy, stan po
toksycznym uszkodzeniu watroby - Metizol, przebyta pancytopenia z bogatokomoérkowym
obrazem szpiku), leczona substytucyjnie L-tyroksyng w dawce 125ug/dob¢ z powodu
niedoczynnosci tarczycy powstalej na skutek terapii **'I choroby Graves-Basedowa w 2006
roku. Od marca 2013 r. zauwazyta asymetryczny, szybko narastajacy wytrzeszcz prawego oka
z pogorszeniem widzenia, $wiatlowstretem, bolem pozagatkowym oraz pieczeniem i
zaczerwienieniem spojowek. Z tego powodu konsultowana byta okulistycznie oraz miata
wykonane dwukrotnie badanie MR, ktére wykazaly wyraznie powickszajacag si¢ zmiang
ogniskowa prawego oczodolu zlokalizowang wewnatrzstozkowo od strony bocznej
(pomigdzy mig$niem bocznym i gérnym) ku stronie przysrodkowej (pomigdzy mig$niem
gornym i przysrodkowym), ulegajacg bardzo intensywnemu wzmocnieniu kontrastowemu o
ostrych, wyraznych granicach (ryc.2). Pacjentka zostala zakwalifikowana do leczenia
operacyjnego - w marcu 2014r w Klinice Neurochirurgii usunieto guz prawego oczodotu, w
pooperacyjnym  badaniu  histopatologicznym  rozpoznano  sclerosing  inflammtory
pseudotumor. Po zabiegu obserwowano zmniejszenie si¢ wytrzeszczu oraz znaczng poprawe
widzenia. W maju 2014 r. chora zglosita si¢ do endokrynologa i z uwagi na ponowne
narastanie wytrzeszczu oraz podejrzenie orbitopatii w przebiegu choroby Graves-Basedowa
zostala skierowana do Kliniki Endokrynologii. Kontrolny MR oczodotow w czerwcu 2014 r.
ujawnil w czeéci bocznej prawego oczodolu pozostalos¢?/wznowe pseudoguza? ulegajaca
intensywnemu wzmocnieniu pokontraktowemu wielkosci 45 X 11mm, przylegajacg do nerwu
wzrokowego z niewielkim jego przemieszczeniem na stron¢ lewg oraz pogrubienie migsni
prostych bocznych, gérnych i przysrodkowych obu galek ocznych o prawidtowym sygnale,
bez cech obrzgku czy wioknienia (ryc.3). Biorac pod uwage nietypowy dla orbitopatii
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tarczycowej obraz zmian w oczodole oraz uwzgledniajagc mozliwo$¢ innego, wspolnego
podtoza licznych obcigzen chorobowych pacjentki, w trakcie hospitalizacji poszerzono panel
badan diagnostycznych (tab. 2) i stwierdzono nieznacznie podwyzszone stgzenie gamma
globulin z przewaga IgA, podwyzszony poziom IgG4 oraz obecno$¢ przeciwcial
przeciwjagdrowych (ANA) o homogennym typie $wiecenia w mianie 1:160. Wysunieto
podejrzenie choroby 1gG4-zaleznej i zastosowano metyloprednizolon poczatkowo dozylnie (3
pulsy po 1,0g co drugi dzien), a nastgpnie doustnie od 32mg/dob¢ w dawkach stopniowo
redukowanych w ciggu 3 miesigcy. Leczenie powiktane bylo przejsciowa hiperglikemia
wymagajaca krotkotrwatej terapii metforming. Po zakonczeniu sterydoterapii, na przetomie
pazdziernika 1 listopada 2014r., pacjentka hospitalizowana byta w oddziale chirurgicznym z
powodu zapalenia lewej zyly udowej i podkolanowej, od tego czasu otrzymuje terapie VKA.
Kontrolne badanie MR w grudniu 2014 r. potwierdzilo regresjc Wzmocnienia
pokontraktowego mig$ni okoruchowych z jednoczesnym powigkszeniem ich grubosci. Od
grudnia 2014 r. chora leczona byta metotreksatem z rozpoznaniem choroby 19gG4, co jednak
nie przyniosto istotnej poprawy. W MR w lutym 2016 r. opisano ponownie wzrost
wzmocnienia pokontrastowego w obrebie tkanek migkkich prawego oczodolu w postaci
nieregularnego obszaru polozonego do tylu i ponizej prawej gatki ocznej, wpuklajacego si¢
miedzy pogrubiale migsnie prosty dolny oraz boczny, ktore wykazywaty dyskretnie
podwyzszong intensywno$¢ sygnatu (ryc.4). W zwigzku z powyzszym, w kwietniu 2016 r.
zaprzestano podawania metotreksatu 1 zastosowano prednizon (w poczatkowej dawce
dobowej 60mg/80mg co 2-gi dzief, ze stopniowg redukcja do dawki 30mg obecnie) w
potaczeniu z azatiopryng (w poczatkowej dawce 250mg/dobe, zredukowanej do 100mg/dobe
obecnie). Wytrzeszcz ulegt znaczacej regresji, poprawita si¢ takze ostro$¢ widzenia prawym
okiem. Poza wzrostem masy ciala chora nie podaje istotnych objawow ubocznych terapii,
pozostaje pod stata kontrolg specjalistyczng.

Dyskusja

Choroby IgG4- zalezne naleza do rzadkich choréb charakteryzujacych sie naciekami
komorek plazmatycznych 1gG4-dodatnich w tkankach [10]. Doktadna czestos¢ ich
wystepowania nie jest znana- wynika to przede wszystkim z faktu, iz schorzenia te dopiero od
niedawna s3 uwzgledniane w diagnostyce chordb przebiegajacych z naciekami komorek
zapalnych w tkankach. Ograniczenia w rozpoznawaniu chorob 1gG4-zaleznych wynikaja z
niespecyficznej manifestacji klinicznej, trudnosci we wlasciwej interpretacji obrazu
patomorfologicznego choroby oraz dostgpnos¢ i interpretacja oznaczen 1gG4 w surowicy krwi

[10, 11]. Ocenia sig, ze najczestsza postac choroby stanowi 1gG4-zalezne zapalenie trzustki -
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cytujgc za Guma i Firestein - choroba moze dotyczy¢ 0,28-1,08/100000, chociaz i przy tej
postaci nalezy przyjaé, ze wiele przypadkow pozostaje niezdiagnozowanych wilasciwie [3].
Przyjmuje si¢, ze ,,oczna” postaé¢ choroby wystepuje relatywnie czgsto — do tej pory opisano
najwiecej przypadkow w ktorych doszto do zajecia gruczotow tzowych [11, 12]; inne ,,oczne”
lokalizacje, to mig$nie okoruchowe, tkanka taczna oczodotu czy nerwy czaszkowe.

Niniejsze opracowanie przedstawia przypadki stanowigce przyktad ,,ocznych”
manifestacji choroby (IgG4-Related Ophthalmic Disease, 1gG4-ROD). W badaniu Wallace i
wsp. (2015) éredni wiek pacjentow w momencie wystgpienia pierwszych objawow lgG4-
ROD wynosit okoto 50 lat, w przypadku opisanych Pacjentéw 1 i 2 byto o odpowiednio 65 i
58 lat w chwili wystgpienia pierwszych symptomow choroby. Wystepowanie 1gG4-ROD jest
réwnie czgste u obu pici [3, 13].

Liczne doniesienia podkreslaja w procesie diagnostycznym IgG4-ROD konieczno$é¢
wykluczenia innych, lepiej poznanych chorob oczodotow. Wallace i wsp. wymienia tu
miedzy innymi orbitopati¢c w przebiegu choroby Graves-Basedowa, chtoniaki, zespot
Sjogrena, ale takze zmiany przerzutowe w oczodotach czy infekcje narzadu wzroku [11]. W
przypadku Pacjentki 2- rozpoznanie choroby byto utrudnione ze wzglgdu na wspoétistnienie
choroby Graves-Basedowa, co poczatkowo mylnie nasuwato podejrzenie orbitopatii
tarczycowe;j.

W przypadku najczestszej manifestacji 1gG4-ROD, gdy zajete sg gruczoty tzowe,
diagnostyke ulatwia fakt mozliwo$ci pobrania wycinku do badania bioptycznego. Natomiast,
gdy istnieje silne podejrzenie IgG4-ROD obejmujacej migsnie okoruchowe, jak to miato
miejsce w przypadku Pacjenta 1, postawienie rozpoznania jest utrudnione ze wzglgdu na
ryzyko/trudno$ci zwigzane z biopsja tej okolicy. W dostepnym pismiennictwie, cytujac za
Wallace i wsp., opisano do tej pory zaledwie jeden przypadek, gdy diagnoza choroby z tg
lokalizacjg byta oparta dodatkowo na wyniku badania histopatologicznego [11]. Na uwage
zastuguje praca Higashiyama i wsp. z opisem przypadku pacjenta z pogrubieniem migs$ni
okoruchowych, u ktoérego jednocze$nie wystgpit obrzegk $linianek podzuchwowych. Pobrany
wycinek §linianki ujawnit typowy obraz histopatologiczny dla choroby 1gG4-zaleznej i na tej
podstawie, po wykluczeniu innych choroéb oczodotéw i spetnieniu kryteriow laboratoryjnych,
rozpoznano 1gG4-ROD migsni okoruchowych [15]. Pacjent 1 nie mial wykonanej biopsji
miesni okoruchowych, nie mial tez objawow wskazujgcych na wspotistnienie innej, poza
oczng, lokalizacji choroby IgG4-zaleznej. Rozpoznanie wiec byto postawione, podobnie jak w

wiekszosci podobnych przypadkoéw opisanych w literaturze, na podstawie wynikow badan
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obrazowych oraz oznaczeniu stezenia IgG4 w surowicy krwi i po wykluczeniu innych chorob
oczodotow [3, 8, 11, 14, 15].

W roznicowaniu zajecia mi¢sni okoruchowych przez IgG4-ROD 1 chorobe Graves-
Basedowa, nalezy uwzgledni¢ odmienng morfologi¢ obrazu mi¢sni w badaniu obrazowym. W
chorobie Graves-Basedowa obrzek dotyczy tylko ,,brzuszka” migsnia, zas§ w przypadku 1gG4-
ROD zajeta jest cata dtugos$¢ migsénia [16].

U Pacjentki 2 usuniety guz pozagatkowy opisano mylnie jako sclerosing inflammatory
pseudotumor. W pismiennictwie, opis ten jest stosowany czesto zamiennie z idiopathic
orbital inflammation (IOI). Historycznie opis ten byl stosowany do zmian w oczodole o
niejasnym, pobudzajacym nowotworzenie charakterze, a histologicznie majacych cechy
zapalenia. W badaniu Plazy i wsp. przeanalizowano retrospektywnie wycinki zmian
pozagatkowych (wycinki pobrane w okresie 1993-2006r z powodu podejrzenia chtoniaka
okolicy pozagalkowej), opisanych wowczas jako 10I. Material histopatologiczny Plaza i wsp.
poddali dodatkowemu badaniu immunohistochemicznemu w kierunku obecno$ci komorek
IgG4-dodatnich. W 53% przypadkéw barwienie wykazato obecnos¢ tych komorek, a
wnikliwa analiza dokumentacji medycznej tych pacjentow ujawnita u wigkszosci z nich
schorzenia mogace by¢ dodatkowa skladowa choroby IgG4-zaleznej  (np.
autoimmunologiczne zapalenie trzustki) [17]. Fakt mylnego klasyfikowania zmian typowych
dla 1gG4-ROD jako IOI jest szeroko podkreslany w pisSmiennictwie; w przypadkach chorob
rozpoznanych jako IOI, nalezy rozwazy¢ poglebienie diagnostyki o immunohistochemi¢ w
kierunku komorek IgG4-dodatnich w pobranym materiale- jest to bowiem jedna z najbardziej
charakterystycznych i najsilniejszych predykcyjnie cech chorob zwigzanych z 1gG-4 [10].

Istotng, role w diagnostyce chorob IgG4-zaleznych, stanowi oznaczenie stezenia IgG
calkowitego oraz IgG4 w surowicy krwi pacjenta. U wigkszo$ci pacjentdéw wartosci IgG
calkowitej s3 w surowicy krwi sg podwyzszone (wg Stone i wsp.-u 60% i zawarte w
przedziale 1800-3600 mg/dl). Stezenie IgG4 — obserwuje si¢ podwyzszone u ponad 80%
pacjentow. Uwaza si¢, ze stezenie IgG4 moze korelowac z aktywnoscig choroby. Ponadto, im
wyzsze stezenie [gG4, tym wiecej narzadow jest zajetych przez chorobe [18, 19].

Liczne doniesienia podkreslaja czgste wspoélistnienie choroby IgG4-zaleznej
wielonarzadowo- w przypadku pacjenta ze stwierdzong jedna lokalizacja choroby nalezy
poszukiwa¢ réwniez innych ognisk choroby, szczegdlnie w trzustce (najczestsza lokalizacja
choroby). W analizowanych przypadkach pacjentéw, do chwili obecnej, nie stwierdzono

jednoznacznie dodatkowych ognisk choroby. Tym nie mniej, u Pacjentki 2 wywiad zespotu
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nerczycowego oraz toksycznego (?) uszkodzenia watroby wymagaja wnikliwej analizy pod
katem dodatkowych lokalizacji choroby IgG4-zalezne;.

Leczenie chorob IgG-4 zaleznych obejmuje w pierwszej kolejnosci sterydoterapig
systemowg.  Opisywane s3 jednak  przypadki braku  skuteczno$ci  terapii
glikokortykosteroidami czy nawrotu choroby po zredukowaniu dawki/odstawieniu leku [11].
U Pacjentéw 1 1 2 uzyskano przejsciowa poprawe stanu miejscowego po sterydoterapii z
nastgpowym nasileniem objawow. U Pacjenta 1 w dalszej kolejnosci powrdcono do
sterydoterapii systemowej i dotgczono metotrexat z dobrym efektem. Z kolei, u Pacjentki 2,
po braku sukcesu po pierwotnej terapii gks rowniez zastosowano metotrexat, ale w
monoterapii (brak istotnej poprawy miejscowej), a w dalszej kolejnosci — azatiopryne (istotna
poprawa, chora Kontynuuje leczenie). Zarowno metotrexat jak i azatiopryna sg wymieniane
jako leki mogace mie¢ stosowanie w chorobie 1gG4-zaleznej [10, 20]. Wsrod lekow
stosowanych w chorobie wymieniany jest rowniez mykofenolan mofetylu [10]. W
przypadkach nawracajacej, opornej choroby coraz wigcej doniesien wskazuje na skutecznos¢

leczenia biologicznego rituksymabem [21].

Whioski

Opisane przypadki ,,ocznej” lokalizacji choroby IgG4-zaleznej potwierdzaja trudnosci
w diagnostyce i leczeniu schorzenia. Nalezy uwzgledni¢ diagnostyke w kierunku IgG4-ROD
o lokalizacji pozagatkowej w kazdym przypadku wystapienia wytrzeszczu, zwlaszcza gdy

inne lepiej poznane choroby obejmujace oczoddt zostang wykluczone.
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Tab. 1. Wyniki badan laboratoryjnych Pacjenta 1.

Wartos¢ Zakres normy
TSH 1,17 mIU/L 0,55-4,78
FT4 1,22 ng/dI 0,89-1,76
FT3 3,8 pg/ml 2,3-4,2
Przeciwciata anty-TPO 29 U/ml 0-60
Przeciwciata anty-TG <10 1U/ml <115
Przeciwciata TRAD <0,3 IU/L <1,22
IgG (przed sterydoterapig) 2754mg/dl 650-1600
IgG4 (przed sterydoterapia) | 14 g/l 0,05-1,25
IgG (po sterydoterapii) 2259 mg/dI 650-1600
IgG4 (po sterydoterapii) 13 g/l 0,05-1,25
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http://rheumatology.oxfordjournals.org/search?author1=Emanuel+Della-Torre&sortspec=date&submit=Submit
https://www.ncbi.nlm.nih.gov/pubmed/?term=methotrexate+for+maintainance+of+remission+in+IgG4-related+disease

Tab. 2. Wyniki badan laboratoryjnych Pacjentki 2.

Wartos$¢ Zakres normy

TSH 4,476 mlU/L 0,55-4,78

FT4 1,64 ng/dl 0,89-1,76

FT3 2,9 pg/ml 2,3-4,2
Przeciwciata anty-TPO 389 U/ml 0-60
Przeciwciata TRADb 1,2 IU/L <1,0

IgG (przed sterydoterapia) 1578mg/dl 650-1600

IgA (przed sterydoterapia) 393 mg/dI 40-350

IgG4 (przed sterydoterapia) | 2,9 ¢/l 0,03-0,90

Ryc.1. Obrazy rezonansu magnetycznego Pacjenta nr 1 w momencie rozpoznania choroby.

Ryc.2. Obrazy rezonansu magnetycznego pacjentki nr 2w momencie rozpoznania choroby w
2013r.
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Ryc. 3. Obrazy rezonansu magnetycznego Pacjentki nr 2 po zabiegu operacyjnym w czerwcu
2014 r.
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