
kazuistiky520

Vnitř Lék 2019; 65(7–8): 520–523

Úvod
Přestože vztah mezi idiopatickými střevními záněty (in-
flammatory bowel disease – IBD) a chronickou pankreati-
tidou je znám již od roku 1956 [1], spojení formy autoimu-

nitní pankreatitidy (AIP) s IBD je stále spíše vzácné. Prvá 
zmínka v  literatuře o  steroidně dependentní formě 
pankreatitidy, byla popsána v roce 1995 Yoshidou, který 
tuto formu označil jako formu AIP [2]. Významným pří-
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Souhrn
Autoimunitní forma pankreatitidy (AIP) je dělena na 2 subtypy. 1. subtyp je charakterizován vysokou přítomností 
imunoglobulinu G4 v krevním séru a v tkáni některých orgánů, které mají těsný vztah k tzv. IgG4 asociovaným po-
stižením. Typickým diagnostickým znakem AIP jsou i změny histomorfologické. Tento typ AIP je mnohem častější 
než 2. typ, se kterým má však společné některé znaky histomorfologické, a především pozitivní odpověď na podání 
steroidů jako iniciální léčby. Zatímco 1. typ AIP je typicky spojen s postižením různých orgánů jako je biliární trakt, 
slinné a slzné žlázy, retroperitoneální fibróza, ledviny, prostata a další, u 2. typu AIP je významné spojení AIP pouze 
s idiopatickým střevním zánětem. Idiopatické střevní záněty jsou naopak jen vzácně u 1. typu AIP. V naší kazuistice 
uvádíme první zveřejněné pozorování v České republice, kdy AIP 1. typu je provázena idiopatickým střevním záně-
tem – Crohnovou nemocí.

Klíčová slova: autoimunitní forma pankreatitidy – idiopatický střevní zánět – imunoglobulin G4 – imunoglobulin 
G4 asociovaná onemocnění 

Idiopathic inflammatory bowel disease and the first type of 
autoimmune form of pancreatitis: case report 
Summary
The autoimmune form of pancreatitis (AIP) is divided into the following two subtypes. The 1st subtype is charac-
terized by the high presence of immunoglobulin G4 in the blood serum and tissue of some organs which are in the 
close connection to the so called IgG4 associated disorders. The typical diagnostic signs of AIP are the histomor-
phological changes. This type of AIP is more frequent than the 2nd type with which has however some common 
histomorphological signs and mainly the positive response to the administered steroids used in the initial treat-
ment. Whilst the 1st type of AIP is typically connected to the disorders of various organs such are the biliary tract, 
salivary and lacrimal glands, retroperitoneal fibrosis, reins, prostate gland and the next ones, the 2nd type of AIP is 
significantly connected to the inflammatory bowel disease only. Inflammatory bowel diseases are rarely present in 
the 1st type of AIP on the contrary. In our case report we mention the first published observations performed in 
the Czech Republic when the 1st type of AIP is succeeded by the inflammatory bowel disease – Crohn´s disease.

Key words: autoimmune pancreatitis  – immunoglobulin G4  – immunoglobulin G4  associated disorders  – in-
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nosem v  diagnostice AIP u  těchto nemocných bylo 
v roce 2001 potvrzení pozitivity sérového imunoglobu-
linu G4. Nemoc byla zařazena do skupiny onemocnění, 
označených jako IgG4  asociované nemoci (IgG4  Rela-
ted Diseases) [3]. 

Dle klinických a  histologických změn je v  současné 
době na základě mezinárodního diagnostického kon-
senzu dělena AIP do 2 skupin [4]: 1. subtyp AIP, který je 
častější než 2. subtyp, je označen jako lymfoplazmatická 
sklerotizující pankreatitida (LPSP) a 2. subtyp AIP je ozna-
čen jako idiopatická pankreatitida centrálních vývodů 
(idiopatická dukto-centrální pankreatitida – IDCP). Sub
typ 1.  je charakterizován preferenčním výskytem u mužů 
ve věku kolem 50 let, charakteristickým rysem je poziti-
vita imunoglobulinu G4 krevního séra, resp. IgG4 poziti-
vita plazmatických buněk přímo v parenchymu postiže-
ného pankreatu. Tento typ je zvláště často spojen se 
současným nálezem dalších mimopankreatických IgG4 
pozitivních lézí, častá je IgG4 pozitivní sklerozující cho-
langitida, postižení slzných a  slinných žláz (Mikuliczův 
syndrom), retroperitoneální fibróza, vzácnější jsou IgG4 
pozitivní nefropatie, pneumonitida, prostatitida, nebo 
mastitida [5–7]. V diferenciální diagnostice je mezi subty-
pem 1. a subtypem 2. zásadním histologickým rozdílem 
nepřítomnost tzv. granulocytárních epiteliálních lézí 
a neutrofilního periacinárního infiltrátu u 1. subtypu AIP. 
Hladina IgG4 u 2. subtypu je až na výjimky normální [8,9]. 
Jak bylo uvedeno, 1. subtyp AIP je na rozdíl od 2. subtypu 
spojen s častým nálezem postižení dalších orgánů, které 
mají pozitivní nález IgG4 v  krevním séru. Jednoznačný 
avšak vzácný je vztah mezi IBD a IgG4 pozitivní autoimu-
nitní pankreatitidou. Jedna z prvých studií, publikovaná 
již v roce 1999 Barthetem et al nalezla mezi nemocnými 
s IBD pouze 6 osob s AIP [10]. Podobně i další studie popi-
sují AIP u osob s IBD jen v menším množství případů [11].

Multicentrická mezinárodní studie [12] analyzující retro
spektivně soubor 91 osob s IBD a současným nálezem 
AIP zjistila, že 58 nemocných mělo diagnostikovánu ulce
rózní kolitidu (ulcerative colitis – UC) a 33 nemocných 
Crohnovu chorobu (Crohn‘s disease – CD). Dále studie 
prokázala, jak se předpokládalo, že 89  pacientů mělo 
AIP typu 2  a  pouze 2  pacienti měli AIP typu 1. Nepo-
chybně zajímavým nálezem bylo vyšší zastoupení osob 
s kolektomií a AIP.

V našem sdělení uvádíme kazuistiku nemocného se 
současným nálezem CD a AIP 1. subtypu.

Popis případu
46letý muž, pracující jako technik ve strojírenském závodě, 
byl roku 2012  hospitalizován v  jiném zdravotním zaří-
zení s  podezřením na akutní apendicitidu. Peroperačně 
bylo vysloveno podezření na m. Crohn v  ileocekální ob-
lasti. Byla provedena ileocekální resekce a histologicky po-
tvrzena diagnóza m. Crohn. Resekční výkon proběhl bez 
komplikací. Pacient byl dále sledován ve spádové gastro-
enterologické ambulanci, iniciálně byl léčen steroidy, poté 
mesalazinem a tato terapie pokračuje doposud. V anam-
néze nemocného je údaj o četnějších zánětech horních 

cest dýchacích a alergie na podání penicilinové řady anti
biotik. Pacient je kuřák, kouří do 10 cigaret denně, alko
hol pije jen příležitostně, a to pouze víno, destiláty nepije 
vůbec. V posledním roce je jeho tělesná hmotnost stabili-
zována na hodnotě okolo 85 kg při výšce 182 cm. Udává, 
že stolice je většinou formovaná, pravidelná, hnědé barvy, 
močení probíhá bez potíží. 

Do pankreatologické ambulance byl nemocný ode-
slán na podzim roku 2016 ke konzultaci se symptomato
logií břišního diskomfortu až necharakteristických bo-
lestí s lokalizací v mezogastriu, s evidentní manifestací 
časově vázanou na stravu. V rámci vyšetření bylo prove-
deno ultrasonografické vyšetření břicha a sonografista 
nález popsal jako zvětšení pankreatu, bez ložiskových 
změn a bez dilatace vývodu.

Při fyzikálním vyšetření bylo břicho palpačně boles-
tivé v  oblasti pupku, jinak měkké, dobře prohmatné 
a bez resistence.

Laboratorní vyšetření: leukocyty 7,8, hematokrit a he-
moglobin v  normě, trombocyty 188 000. Sedimentace 
erytrocytů 26/32. Fekální elastáza < 120  μg/g (cut-off 
150 μg/g). Bilirubinemie 25,2 μmol/l, ALT 0,88 μkat/l, AST 
0,92 μkat/l, GMT 1,05 μkat/l, amylazemie 1,14 μkat/l; glyk
emie 5,8  mmol/l; gamaglobuliny zvýšeny na 24,4  g/l, 
IgG4 krevního séra 668 mg/l (norma 135,0 mg/l); chole
sterolemie 6,4 mmol/l, triacylglyceroly v séru 0,98 mmol/l, 
urea 6,3 mmol/l.

Ultrasonografické vyšetření břicha: játra nezvětšena, 
světlejší barvy – susp. steatóza, ledviny – normální nález, 
pankreas  – zvětšený, hypoechogenní, tvaru „sausage-
-like“, pankreatický vývod není detekovatelný, ložisková 
léze není patrna, lymfatické uzliny – nezvětšeny. Obraz 
je charakteristický pro autoimunitní formu pankreatitidy 
(obr). 

Nemocnému byl podán bolus steroidů  – prednison 
40 mg denně po dobu 4 týdnů, poté po 5 dnech dávka 
snižována o 5 mg na udržovací dávku 5 mg denně, a to 
po dobu 3 měsíců.

Při kontrolním vyšetření byl nemocný bez potíží, bili
rubinemie se upravila na hodnotu 18,4 μmol/l, hodnoty 
ALT, AST a GMT se normalizovaly, pokles byl zazname-

Obr. �Ultrasonografický obraz autoimunitní formy 
pankreatitidy 1. subtypu (slinivka břišní celkově 
zvětšená, „klobásovitého“ tvaru)
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nán u glykemie mírný na hodnotu 5,2 mmol/l a u IgG4 
v krevním séru významný na hodnotu 212 mg/l.

Nemocný je nyní dispenzarizován ve spádové gastro
enterologické ambulanci, subjektivně je nadále bez potíží 
a  je léčen mesalazinem tbl v dávce 1,5 g denně. Kolo
skopický nález na střevě stabilizován, anastomóza klidná, 
nález bez progrese. Z  hlediska diagnostikované auto
imunitní pankreatitidy nedošlo při kontrole před asi 
9 měsíci k aktivaci biochemických parametrů, nemění 
se IgG4  sérová hladina, není přítomna hyperamylaz
emie nebo hyperlipazemie. Sonograficky je velikost sli-
nivky břišní normalizována. 

Diskuse
Vztah mezi AIP a IBD je stále zvláštností, přestože extra-
intestinální komplikace IBD jsou udávány v 21–47 % pří-
padů [13]. Pankreatické abnormality u osob s  IBD jsou 
obecně relativně časté, ale spektrum je velmi hetero-
genní, včetně akutní pankreatitidy, chronické pankrea-
titidy a  jak výše uvedeno AIP [14,15]. Změny exokrinní 
pankreatické funkce u osob s IBD a pankreatitidou po-
psali již v  roce 1988  Angelini et al. U  27  nemocných 
s UC a CD byl proveden test s ceruleinem a sekretinem 
[16]. U 11 jedinců z 27 vyšetřených (40,7 %) nalezli sní-
žení sekrece jak bikarbonátů, tak sekrece amylázy, což 
je jednoznačný průkaz exokrinní pankreatické nedo-
statečnosti. Izolované snížení výdeje lipázy bylo zjiš-
těno u 18 osob z 27 vyšetřených, což ale ještě není jed-
noznačným průkazem zevní pankreatické insuficience. 
Na druhé straně tento nález může být jedním z  fak-
torů vzniku klinicky známé malabsorpce u  CD, přede-
vším při lokalizaci nemoci v tenkém střevě. Heikus et al 
v roce 1966 použili k hodnocení pankreatické exokrinní 
funkce orální PABA test. Snížení zevní sekrece nalezli až 
u 30 % vyšetřených. Když však použili sekretinový test, 
snížení sekrece bikarbonátů nalezli u 19 % vyšetřených. 
V  každém případě byla u  osob s  pankreatitidou a  IBD 
exokrinní nedostatečnost u  části nemocných identifi-
kována [17].

AIP je dělena dle klinických a histopatologických znaků 
na 1. subtyp onemocnění, označený jako LPSP – lympho
plasmatic sclerosing pancreatitis a na 2. subtyp, ozna-
čený jako IDCP  – idiopathic duct-centric pancreatitis 

[18]. Oba typy jsou označeny jako AIP především díky 
některým společným histopatologickým znakům, ale 
jako IgG4 asociovaná AIP je uznán pouze AIP 1. subtyp. 
Pro 2. subtyp je typickým znakem nepřítomnost zvýšené 
hladiny imunoglobulinu G4 v séru (až na výjimky). V histo-
logickém vyšetření je významným diagnostickým ukaza-
telem, typickým pouze pro 2. subtyp AIP, průkaz přítom-
nosti epiteliálních granulocytárních lézí (EGL) a neutrofilní 
periacinární infiltrace (tab). Další histologické nálezy 
jako je periduktální lymfoplazmocytární infiltrát, přítom-
nost IgG4  pozitivních plazmocytů a  další se mohou na-
cházet u obou forem.

Odpověď na podání steroidů je u obou typů AIP a patří 
mezi diagnostická kritéria. Osoby s AIP 1. subtypu jsou 
v průměru starší než osoby s AIP 2. subtypu – > 50 let vs 
< 40 let.

Obecně platí, že AIP 2. subtypu může být spojena s ná-
lezem IBD. Pro 1. subtyp je tento vztah uváděn jako vzácný. 
Srovnávací studie z  roku 2015  [19] hodnotila soubor 
138 osob s pankreatitidou a IBD. U 15 osob byla diagnos-
tikována AIP, z toho u 11 osob se jednalo o subtyp IDCP 
a pouze u 4 jedinců byl potvrzen 1. subtyp. Pro 2. subtyp 
byla charakteristickým nálezem nízká frekvence pří-
tomnosti obstrukčního ikteru, především díky vzácným 
změnám průsvitu žlučovodů ve smyslu striktur.

V našem kazuistickém sdělení je zajímavým poznat-
kem, že se jednalo o mladšího jedince s 1. subtypem AIP 
a současným nálezem IBD. Standardní terapie steroidy 
byla u nemocného úspěšná, a to i přes neúplnou nor-
malizaci sérové hladiny IgG4, pokud jde o úpravu dal-
ších laboratorních parametrů, tak ty byly v normě. Sub-
jektivně byl nemocný zcela bez potíží.

Pankreatické manifestace osob s IBD se vyznačují ši-
rokým spektrem postižení, autoimunitní pankreatitidu 
1. subtypu nevyjímaje. 
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