
«Γυναίκα με διόγκωση δακρυϊκών αδένων και παρωτίδας»  



Παρουσίαση περίπτωσης 

 

 

Γυναίκα 38 ετών 

 

 Επίσκεψη σε παθολόγο ιατρό λόγω: 

 

• Διόγκωσης δακρυϊκών αδένων και διόγκωση παρωτίδων  

1999 



 

 
• Παράλληλα: 

 

•  Φωτοευαισθησία 

 

• Φαινόμενο Raynaud 

 

• Οίδημα και εξάνθημα βλεφάρων  

Παρουσίαση περίπτωσης 

1999 



 

• Γενικές εξετάσεις αίματος :κ.φ.  

 

• Χωρίς πενίες, χωρίς αυξημένους δείκτες φλεγμονής και χωρίς αυξημένα μυϊκά ένζυμα  

 

• Ανοσολογικός έλεγχος: ΑΝΑ: 1/160 [λεπτός στικτός] 

 

• Σε επαναληπτικούς ελέγχους ΑΝΑ (-) 

                                    ΕΝΑ: (-) 

                                    Ds DNA (-)  

Εργαστηριακός έλεγχος    
 



• α/α θώρακα : κ.φ. 

 

• u/s κοιλίας χωρίς αξιόλογα παθολογικά ευρήματα 

 

• Mantoux (-) 

 

• Βιοψία σιελογόνου αδένα: μη ειδικά ευρήματα 

 

• Οφθαλμολογική εξέταση (Schirmer test κλπ): (-)  

Παρακλινικός έλεγχος    
 



 

• Σύνδρομό Sjögren  

 

• Αγωγή:  - Υδροξυχλωροκίνη 400 mg/d 

   - Πρεδνιζολόνη 10 mg/d 

 

Διάγνωση – προσέγγιση του ιδιώτη ιατρού     
 



 

 

Χωρίς κανένα όφελος !!!! 
 

Θεραπευτική προσέγγιση του ιδιώτη ιατρού     
 



 

 

•  Προσήλθε στα εξωτερικά ιατρεία του Ρευματολογικού  

Δεύτερη γνώμη…  
 

2014 



 

• Δεν κάπνιζε, κατανάλωνε κοινωνικά αλκοόλ 

 

•  Αλλεργίες: όχι 

 

• Έμμηνος ρύση: διαταραχές εμμήνου ρύσης 

 

• Ατομικό ιστορικό: Υποθυρεοειδισμός, δυσλιπιδαιμία, υπό αγωγή  

 

• Οικογενειακό ιστορικό: Ελεύθερο αυτοάνοσων νοσημάτων  

 

 

Παρουσίαση περίπτωσης  



Φυσική εξέταση 

• Θερμοκρασία: 36.5°C     Β.Σ. 98 kg 

 

• 88 σφύξεις/λεπτό   ΑΠ: 145/90mmHg 

 

• Γενικά καλή όψη, κοιλιακή παχυσαρκία  

 

• Καρδιακοί τόνοι ρυθμικοί ευκρινείς, χωρίς φυσήματα 

 

• Αναπνευστικό: εισπνευστικός συριγμός  

 

• Κοιλιά μαλακή, ευπίεστη ανώδυνη 

 

• ΑΝΕ: κ.φ 

 

 

 



 
• Οίδημα και εξάνθημα πέριξ των οφθαλμών 

 
• Διόγκωσης σιελογόνου αδένα (αρ)  

 
• Λεμφαδενική διόγκωση τραχήλου (υπογνάθιος δε) 

 

•  Φωτοευαισθησία 
 

• Αγγειοκινητικά άκρα (Φ. Raynaud) 
 

• ΑΝΑ: 1/160 [λεπτός στικτός] 
 

 
 

 

Κύρια προβλήματα  



HCT 38,4 Glu 88 

Hb 14,1 Ur 44 

WBC 8780 Cr 1,0 

MCV 88 Fe  34 

τύπος 68/22 SGOT 25 

PLT 385000 SGPT 34 

TKE 44 γGT 67 

CRP 3 ALP 97 

HbsAg (-) Ιοί  Αρνητικοί 

HCV (-) UA 5,1 

HbA1c 5,8 

Γ. ούρων  Κ.φ Trigl 145 

 
Εργαστηριακός έλεγχος  



Ανοσολογικός έλεγχος  

RF (-) 

Anti-CCP 00 

ANA 1/160 f.sp 

ENA (-) 

Κρυοσφαιρίνες (-) 

HLA B27 (-) 

Cardio (-) 



• Θυρεοειδική οφθαλμοπάθεια  

• Κοκκιωματώδης νόσος 

• Δακρυαδενίτιδα 

• Νεοπλασία  

• Σύνδρομο Sjögren  

• Νόσος του Mikulicz (MD) 

• Άλλη σχετιζόμενη με αυτοανοσία νόσος συνδετικού ιστού 

Διαφορική διάγνωση 
  



Εργαστηριακός έλεγχος 

 

 

 

 

 

 
• Ηλεκτροφόρηση Hb: κ.φ 

 

• IgG4: 4,05 (φ.τ <1,4) 12/12/2013 



Copyrights apply 



Επίπεδα IgG4 ορού 

• Η τρέχουσα συναίνεση θεωρεί τιμή αναφοράς IgG4 ορού 1,35 g/L 

 

• Διαφορετικές μελέτες έχουν ορίσει διαφορετικά αυτήν την τιμή  

 

• Η έρευνα έχει δείξει ότι επίπεδα IgG4 ορού μεγαλύτερα από 2,5 g/L 

βοηθούν στη διάκριση της πρωτοπαθούς σκληρυντικής 

χολαγγειίτιδας (PSC) από τη σχετιζόμενη με το IgG4 σκληρυντική 

χολαγγειίτιδα (IgG4-SC)  

• (ευαισθησία 67%-89% και ειδικότητα 95%) 

 

Boonstra K, Culver EL,, et al. Hepatology (2014) 59:1954–63. 



Επίπεδα IgG4 ορού 

 

• Επίπεδα IgG4 ορού μεγαλύτερα από 5,6 g/L 

 

• Στη διαφοροποίηση του IgG4-SC από τον καρκίνο του PSC και του 
χοληδόχου πόρου 

 

• Αυξάνουν την ειδικότητα και τη θετική προγνωστική αξία στο 100%  

Oseini AM, et al. Hepatology (2011) 54:940–8.  

 

Επιπλέον, η έρευνα έχει δείξει 

θετική συσχέτιση μεταξύ των 

αυξημένων επιπέδων IgG4 

ορού και του αριθμού των 

προσβεβλημένων οργάνων 



Ιστολογική εξέταση 



Ιστολογική εξέταση (αρ) παρωτίδας 



Ιστολογική εξέταση 



Τα αναθεωρημένα διαγνωστικά κριτήρια (RCD) 2020 για το IgG4-RD 

Umehara H, et al. Modern Rheumatol (2021) 31:529–33. 



Πληρούνται τα κριτήρια ταξινόμησης για IgG4-RD εάν το 
σύνολο των πόντων είναι ≥20 

BMJ. 2020 Jun 16;369:m1067.  



Diagnosis procedures of IgG4-DSD 

Front Immunol. 2023 Oct 5;14:1278332.  



• IgG4: 4,05 (φ.τ <1,4) 12/12/2013 
 
•Εμμένουσα διόγκωση δακρυϊκών αδένων 
 
•Ιστολογική εξέταση  ενδεικτική συνδρόμου IgG4 
 
•‘Έναρξη θεραπείας:  Μεθυλπρεδνιζολόνης 32 
mg/day 



Diagnosis procedures of IgG4-DSD 

Kamisawa T, et al. J Gastroenterol (2010) 45:471–7.  

Αν και τα αρχικά ποσοστά ύφεσης είναι υψηλά  

Οι εξάρσεις και οι υποτροπές εξακολουθούν να είναι συχνές 

Επομένως, παρά τον κίνδυνο οστεοπόρωσης, σακχαρώδους διαβήτη 

και λοίμωξης που σχετίζεται με μακροχρόνια χρήση στεροειδών 

συνιστάται μακροχρόνια χρήση 5 mg/ημέρα για τουλάχιστον 3 χρόνια 



MRI οφθαλμικών κόγχων 



• Υποτροπή οιδημάτων  

 

• Μεθυλπρεδνιζολόνη 4 mg/day 

 

• Προσθήκη θεραπείας??? 

Πορεία νόσου 18/12/2014 



Συμβατικά τροποποιητικά της νόσου αντιρευματικά φάρμακα DMARDs 

Front Immunol. 2023 Oct 5;14:1278332.  



Συμβατικά τροποποιητικά της νόσου αντιρευματικά φάρμακα DMARDs 

Front Immunol. 2023 Oct 5;14:1278332.  



• Η θεραπεία με στόχο τα Β-κύτταρα αντιπροσωπεύει 

μια προσέγγιση ακριβείας  

 

• Βασίζεται στην αυξημένη παρουσία Β λεμφοκυττάρων 

και CD4 Τ κυττάρων κατά τη διάρκεια της παθολογικής 

εξέλιξης της νόσου που σχετίζεται με το IgG4 

 

• Τα τελευταία χρόνια, οι θεραπευτικές παρεμβάσεις 

που επικεντρώνονται στη στόχευση των Β-κυττάρων 

έχουν συγκεντρώσει προσοχή και ενθουσιασμό στην 

επιστημονική κοινότητα 

B cell-targeted therapy 

Mattoo H, et al. J Allergy Clin Immunol (2016) 138:825–38.  



Συμπερασματικά, με βάση την εκτενή ανάλυση της βιβλιογραφίας και των 
μελετών που παρουσιάζονται , επιβεβαιώνουμε ότι το rituximab 
υπόσχεται πολλά ως μια εξαιρετικά αποτελεσματική θεραπεία για το 
IgG4-RD, ιδιαίτερα σε περιπτώσεις υποτροπής και διατήρησης της ύφεσης 

Αυτή η ανασκόπηση υποδηλώνει ότι, παρόλο που τα γλυκοκορτικοειδή παραμένουν η πρώτη γραμμή 
θεραπείας για το IgG4-RD, το rituximab έχει τη δυνατότητα να γίνει μία από τις κύριες επιλογές θεραπείας 
για το IgG4-RD 

Cureus. 2023 Sep 11;15(9):e45044.  



• Ήδη από το 2010, η RTX εμφανίστηκε 

ως μια πολλά υποσχόμενη θεραπεία 

για ασθένειες που σχετίζονται με το 

IgG4 

 

• Ιδιαίτερα για νεότερους ασθενείς με 

προκλητικές πτυχές της νόσου 

 

• Αυτό το φάρμακο, παρείχε εξαιρετική 

κλινική αποτελεσματικότητα 

B cell-targeted therapy 

Khosroshahi A, et al. Arthritis Rheumatol (2010) 62:1755–62.  



B cell-targeted therapy 

Khosroshahi A, et al. Arthritis Rheumatol (2010) 62:1755–62.  



IgG 4 με διόγκωση δακρυϊκών αδένων πριν και μετά τη θεραπεία 



 

• Ασυμπτωματική 

 

• Χωρίς αξιόλογα παθολογικά  

       εργαστηριακά ευρήματα 

 

• Αγωγή Rituximab 1gr/8 μήνες  

Πορεία νόσου 02/04/2024 



• XmAb5871, ένα μονοκλωνικό αντίσωμα που στοχεύει τα 
FcγRIIb και CD19 

 

• Καταστέλλει αποτελεσματικά διάφορες πτυχές της 
λειτουργικότητας των Β-κυττάρων 

 

• Συμπεριλαμβανομένης της ενεργοποίησης, του 
πολλαπλασιασμού και της παρουσίασης αντιγόνου, 
χρησιμοποιώντας πολλαπλές οδούς  

 

• Σε μια δοκιμή φάσης 2 

• Έδωσε θετική ανταπόκριση σε 15 ασθενείς, με την 
πλειοψηφία να επιτυγχάνουν έλεγχο της νόσου χωρίς την 
ανάγκη για γλυκοκορτικοειδή 

Εκτός από το RTX 

Horton HM, et al. J Immunol (2011) 186:4223–33.  



Παθογένεση του IgG4-RD 

Front Immunol. 2022 Jan 25;12:787422.  



T cell-targeted therapy 

Comdühr S, et al. Rheumatol (Oxford) (2022) 61:e334–6.  

Η παθογένεση της νόσου που σχετίζεται με το IgG4 
περιλαμβάνει διάφορους τύπους Τ-
λεμφοκυττάρων,  
όπως T helper 2 cells (Th2), regulatory T cells 
(Treg), και follicular helper T lymphocytes (Tfh), τα 
οποία διαδραματίζουν κρίσιμο ρόλο στην εξέλιξη 
της νόσου 

 

CTLA-4 Παρεμβαίνει στην παρουσίαση αντιγόνου  
δεσμεύοντας ανταγωνιστικά με το CD80/86 στην  
επιφάνεια των κυττάρων που παρουσιάζουν  
αντιγόνο, αναστέλλοντας έτσι την ενεργοποίηση  
των Τ κυττάρων 

Το elotuzumab, από την άλλη πλευρά, είναι ένα 
μονοκλωνικό αντίσωμα που στοχεύει την πρωτεΐνη 
SLAMF7 (επίσης γνωστή ως CS1). Λειτουργεί 
αναστέλλοντας επιλεκτικά τα CD4+ κυτταροτοξικά 
Τ λεμφοκύτταρα (CTL) 



• Η παροχέτευση των χοληφόρων είναι μια απαραίτητη συμπληρωματική θεραπεία για ασθενείς με σοβαρή 
χολόσταση ή συμπτώματα πίεσης που προκαλούνται από προσβολή άλλων οργάνων 

 

• Χειρουργική επέμβαση απαιτείται επίσης για κακοήθεις όγκους λόγω βλαβών που καταλαμβάνουν χώρο 

 

• Ωστόσο, τα πλεονεκτήματα και τα μειονεκτήματα της χειρουργικής επέμβασης πρέπει να σταθμιστούν πλήρως  

 

• Υπάρχουν πολλές αναφορές ότι η χειρουργική επέμβαση δεν φέρνει περισσότερα οφέλη στη νόσο ή ακόμη και 
δεν την ανακουφίζει τη νόσο  

Χειρουργική θεραπεία 



• Η νόσος που σχετίζεται με το IgG4 (IgG4-RD) είναι μια 
συστηματική αυτοάνοση ινοφλεγμονώδης νόσος  
 
• Χαρακτηρίζεται από πολυοργανική διήθηση θετικών σε IgG4 
πλασματοκυττάρων, ίνωση και αγγειοπάθεια 
 
•  Μαζί με προεξέχοντα πλασματοκύτταρα IgG4+ και αναλογία 
πλασματοκυττάρων IgG4+/IgG+ >40% 
 
• Η διάγνωση γίνεται συνήθως σε συνδυασμό κλινικών και 
ορολογικών χαρακτηριστικών μαζί με χαρακτηριστικά 
ακτινολογικά και ιστολογικά ευρήματα 
 
• Καθορίζουν τη δυσλειτουργία του προσβεβλημένου οργάνου 

IgG4-RD 



IgG4-RD 
  

• Η νόσος που σχετίζεται με την ανοσοσφαιρίνη G4 (IgG4-RD)  
 
•Είναι μια ανοσο-μεσολαβούμενη ινοφλεγμονώδης κατάσταση που μπορεί να επηρεάσει πολλαπλά όργανα   
 
• Οι συνήθεις μορφές παρουσίασης περιλαμβάνουν: 
 
● Αυτοάνοση παγκρεατίτιδα τύπου 1 (σχετική με IgG4) (AIP) 
 
● Σκληρυντική χολαγγειίτιδα σχετιζόμενη με IgG4, που συνήθως εμφανίζεται μαζί με ΑΙΡ τύπου 1 
 
● Διόγκωση σιελογόνων αδένων ή σκληρυντική σιαλαδενίτιδα, ονομάζεται νόσος Mikulicz σχετιζόμενη με IgG4, όταν 
εμφανίζεται με το συνδυασμό μεγέθυνσης του δακρυϊκού, της παρωτίδας και του υπογνάθιου αδένα 
 
● Οφθαλμική νόσο, συχνά με πρόπτωση 
 
● Οπισθοπεριτοναϊκή ίνωση, συχνά με χρόνια περιαορτίτιδα και συχνά προσβάλλει τους ουρητήρες, οδηγώντας σε 
υδρονέφρωση και νεφρική βλάβη 



Clinical phenotypes of IgG4 related disease 

Κλινικοί φαινότυποι  

• Παγκρεατοηπατοχολική νόσος (31%) 

• Οπισθοπεριτοναϊκή ίνωση με ή χωρίς αορτίτιδα (24%) 

• Κεφαλή και λαιμός περιορισμένη νόσος (24%) 

• Το κλασικό σύνδρομο Mikulicz με συστηματική εμπλοκή (22%) 

BMJ. 2020 Jun 16;369:m1067.  

• Αναλύοντας την κατανομή της συμμετοχής οργάνου σε 
σχεδόν 800 ασθενείς 

• Η προτίμηση του IgG4-RD για ορισμένα όργανα είναι γνωστό 
από την πρώιμη περιγραφή της νόσου 



Front Immunol. 2023 Oct 5;14:1278332.  

Η επίδραση του IgG4-RD 
σε διάφορα όργανα 

 
 
 

Τα κίτρινα στοιχεία 
αντιπροσωπεύουν 

μεγαλύτερη πιθανότητα 
νοσηρότητας 



Παθογένεση του IgG4-RD 

Πιθανοί παράγοντες ενεργοποίησης:  
 

Αν και το αρχικό συμβάν είναι άγνωστο, 

αυτή η νόσος μπορεί να οφείλεται σε μη 

φυσιολογικές ανοσολογικές αποκρίσεις σε 

συμβιωτικούς μικροοργανισμούς, τρόφιμα 

και περιβαλλοντικά αλλεργιογόνα, 

μολυσματικά παθογόνα ή βλάβη ιστού 

Front Immunol. 2023 Oct 5;14:1278332.  



Παθοφυσιολογία της νόσου που σχετίζεται με το IgG4 (IgG4-RD) 

Νέοι πιθανοί θεραπευτικοί στόχοι 

Η συνεργασία των Β-Τ κυττάρων φαίνεται να 
είναι κομβική στην παθοφυσιολογία του IgG4-

RD σε διαφορετικά επίπεδα 

BMJ. 2020 Jun 16;369:m1067.  



Διάγνωση IgG4-RD 

• Η διάγνωση της IgG4-RD μπορεί να είναι δύσκολη 

 

• Ιδιαίτερα όταν η κλινική εικόνα είναι ασυνήθιστη ή/και όταν τα ιστολογικά χαρακτηριστικά δεν 

είναι τυπικά 

 

• Ένα ευρύ φάσμα άλλων καταστάσεων (νεοπλασματικών και μη) μπορεί να μιμηθούν το IgG4-RD, 

κλινικά ή/και κατά την ιστολογική εξέταση 

 

• Η σχέση μεταξύ καταστάσεων που σχετίζονται με IgG4-RD και μη IgG4-RD σε ορισμένες κλινικές 

καταστάσεις είναι ιδιαίτερα περίπλοκη 

Semin Diagn Pathol. 2023 Nov 15:S0740-2570(23)00100-4.  



Διαφορική διάγνωση 

• Η νόσος του Mikulicz (MD) είναι μια λεμφοϋπερπλαστική διαταραχή  

 

• Χαρακτηρίζεται από επίμονη, ανώδυνη, συμμετρική διόγκωση των δακρυϊκών και σιελογόνων αδένων 

 

• Τα ιστοπαθολογικά χαρακτηριστικά περιλαμβάνουν μαζική λεμφοκυτταρική και πλασματοκυτταρική διήθηση με ίνωση, 

σκλήρυνση, αυξημένα επίπεδα IgG4 ορού (> 135 mg/dl) και διήθηση θετικών σε IgG4 πλασματοκυττάρων (ποσοστό 

IgG4 + κυττάρων προς IgG4 +  + κυττάρων προς IgG4,50%)  

 

• Το SS και η MD είναι παρόμοια σε κλινικά χαρακτηριστικά και απεικονιστικά ευρήματα 

 

• Οι κλινικοί γιατροί είναι επιρρεπείς σε λανθασμένη διάγνωση 

 

• Περίπτωση συνδρόμου Sjögren με αμφοτερόπλευρη διεύρυνση του δακρυϊκού αδένα που διαγνώστηκε λανθασμένα ως 

νόσος του Mikulicz 
BMC Ophthalmol. 2023 Jul 27;23(1):336. 



Απεικόνιση δακρυϊκών αδένων 

T1 (T1WIs) της τομής του κόγχου που δείχνουν 

αμφοτερόπλευρους δακρυϊκούς αδένες να 

κινούνται προς τα εμπρός και χωρίς ανωμαλίες 

στα βλέφαρα, στους εξωφθάλμιους μύες, στα 

νεύρα ή σε άλλους ιστούς.  

Β. T2WI που δείχνουν αμφοτερόπλευρους 

δακρυϊκούς αδένες να κινούνται προς τα 

εμπρός.  

Γ. Στεφανιαία T1WI των κόγχων που δείχνουν 

αμφοτερόπλευρη πρόπτωση δακρυϊκών 

αδένων.  

Δ. Ενισχυμένη τομογραφία που δείχνει 

αμφοτερόπλευρη πρόπτωση δακρυϊκών 

αδένων 

BMC Ophthalmol. 2023 Jul 27;23(1):336. 



Ανοσοϊστοχημική χρώση βλαβών του δακρυϊκού αδένα 

Α. Διήθηση λεμφοκυττάρων και ατροφία 

δακρυϊκού αδένα στη βλάβη (×100).  

Β. Διήθηση λεμφοκυττάρων και 

πλασματοκυττάρων και ατροφία του δακρυϊκού 

αδένα στη βλάβη (×200).  

Γ. Η ανοσοϊστοχημική χρώση για CD20 έδειξε μη 

διάχυτη θετικότητα των Β κυττάρων 

D. Η έκφραση IgG4 ήταν αρνητική 



Ανοσοϊστοχημική χρώση βλαβών του δακρυϊκού αδένα 

Α. Διήθηση λεμφοκυττάρων και ατροφία 

δακρυϊκού αδένα στη βλάβη (×100).  

Β. Διήθηση λεμφοκυττάρων και 

πλασματοκυττάρων και ατροφία του δακρυϊκού 

αδένα στη βλάβη (×200).  

Γ. Η ανοσοϊστοχημική χρώση για CD20 έδειξε μη 

διάχυτη θετικότητα των Β κυττάρων 

D. Η έκφραση IgG4 ήταν αρνητική 



A Rare Case of Orbital Castleman Disease with Overlapping IgG4-Related Disease 

Η νόσος χαρακτηρίζεται από ανώμαλο 

πολλαπλασιασμό των λεμφοειδών κυττάρων 

εντός της κόγχης, που οδηγεί στο σχηματισμό 

μιας ή περισσότερων μαζών ή όγκων 

Ως αποτέλεσμα, οι ασθενείς μπορεί να 

εμφανίσουν συμπτώματα όπως πρόπτωση, 

διπλωπία, πόνο και οπτικές διαταραχές 

Medicina (Kaunas). 2023 Jul 28;59(8):1381.  



A Rare Case of Orbital Castleman Disease with Overlapping IgG4-Related Disease 

(Α) και (Β) αποκάλυψαν την παρουσία 

αλλοιώσεων μαλακών ιστών στην 

αμφοτερόπλευρη κοιλότητα του κόγχου με 

συμμετοχή του δακρυϊκού αδένα και επέκταση 

στην ενδοκωνική περιοχή και στο 

αμφοτερόπλευρο υποκογχικό τρήμα  

(C) και στεφανιαία όψη (D) έδειξαν ομοιογενή 

ενίσχυση των βλαβών, υποδηλώνοντας 

λεμφοϋπερπλαστική νόσο του κόγχου  

Medicina (Kaunas). 2023 Jul 28;59(8):1381.  



A Rare Case of Orbital Castleman Disease with Overlapping IgG4-Related Disease 

Τα ευρήματα ήταν σύμφωνα με εκείνα της 

παραλλαγής του iMCD με κυρίαρχα κύτταρα 

πλάσματος, μικτών κυττάρων.  

Η ανοσοϊστοχημική χρώση έδειξε μια αναλογία 

κυττάρων IgG4+/κυττάρων IgG+ πάνω από 40% 

(F) 

Medicina (Kaunas). 2023 Jul 28;59(8):1381.  



Ακτινολογικές εκδηλώσεις πνευμονικής νόσου που σχετίζεται με το 
IgG4 στην αξονική τομογραφία θώρακα 

BMC Pulm Med. 2021 Dec 15;21(1):413. 

Ειδικά όταν επηρεάζεται ένας μόνο 
πνεύμονας ή εάν η συμμετοχή 
άλλων οργάνων δεν παρέχει 
διαγνωστική υποστήριξη 



BMC Pulm Med. 2021 Dec 15;21(1):413. 

Ιστοπαθολογικά ευρήματα πνευμονοπάθειας που σχετίζεται με IgG4 

πυκνή διήθηση λεμφοπλασματοκυτταρικών 
κυττάρων και ιστιομορφική ίνωση 

άφθονα λεμφοπλασματοκυτταρικά  
κύτταρα και ίνωση 

πολυάριθμα IgG4 + πλασματοκύτταρα πολυάριθμα IgG + πλασματοκύτταρα 



Θυρεοειδίτιδα Riedel 

Μεγάλη, βρογχοκήλη σε ασθενή με ιστορικό νόσου χοληφόρων, 
πνευμονικός όζος και διόγκωση δακρυϊκού αδένα 
Όλα προκαλούνται από IgG4- συστηματική νόσο 
Βιοψία του θυρεοειδούς αδένα κατά τη φλεγμονώδη φάση της 
θυρεοειδίτιδας Riedel αυτού του ασθενούς κατέδειξε κλασικά 
ιστοπαθολογικά χαρακτηριστικά σχετίζονται με το IgG4 

(α) εκτεταμένο μαλακό ιστό που 

περιβάλλει την κάτω κοιλιακή αορτή 
(β) εκτείνεται προς τα πάνω και προς 
τα κάτω γύρω από την κοινή λαγόνιο 
αρτηρία 

Χολαγγειίτιδα σχετιζόμενη με IgG4 και 
διόγκωση σιελογόνων αδένων Η βιοψία 

των νεφρών αποκάλυψε 
λεμφοπλασματοκυτταρικά διηθήματα και 

άφθονα πλασματοκύτταρα IgG4+ 



α) Βλατίδες σε μάγουλα ασθενούς με διόγκωση δακρυϊκών πόρων και παρωτίδας, 
που διαγνώστηκε λανθασμένα ως σύνδρομο Sjögren 
Η συγκέντρωση IgG4 ορού του ασθενούς ήταν μεγαλύτερη από 1100 mg/dl 
(φυσιολογική <135 mg/dl) 
(β) Βιοψία δέρματος αποκαλύπτει λεμφοπλασματοκυτταρικό διήθημα με άφθονα 
ηωσινόφιλα και ινοβλάστες 
(γ) Χρώση IgG4 της βιοψίας δέρματος, δείχνει έντονη χρώση πλασματοκυττάρων 
IgG4 

Khosroshahi A,et al. Curr Opin Rheumatol 2011; 23:57. 



• Παρά τις προόδους στην κατανόηση του IgG4-DSD… 

 

• Η παθογένεια του παραμένει ατελώς διευκρινισμένη  

 

• Υπάρχει έλλειψη τυποποιημένων διαγνωστικών κριτηρίων 

 

• Τα πλεονεκτήματα και τα μειονεκτήματα των διαφόρων θεραπευτικών επιλογών δεν έχουν καθοριστεί οριστικά και οι 
ασθενείς συχνά εμφανίζουν υψηλά ποσοστά υποτροπής 

 

• Κλινικές μελέτες έχουν δείξει ότι τα αυξημένα επίπεδα IgG4 στον ορό χρησιμεύουν ως χρήσιμος διαγνωστικός 
δείκτης, παράλληλα με τα απεικονιστικά ευρήματα 

 

• Η κύρια πρόκληση έγκειται στη διαφοροποίηση του IgG4-RD από τους κακοήθεις όγκους 

 

• Η αποτελεσματικότητα των γλυκοκορτικοειδών μπορεί να χρησιμοποιηθεί ως αναφορά  

Συμπεράσματα 
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