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Primer nyaki lymphadenopathia
formajaban jelentkez6, 1gG4-hez tarsult
betegség gyermekkorban

Horvath Bence dr.! = Kereskai Laszl6 dr.? = Matis Vivien dr.!
Mohay Gabriella dr.! = Vojcek Agnes dr.! = Mosdosi Bernadett dr.!

1Pécsi Tudoméanyegyetem, Altalinos Orvostudoményi Kar, Gyermekgy6gyészati Klinika, Pécs

2Pécsi Tudomanyegyetem, Altalinos Orvostudomanyi Kar, Pathologiai Intézet, Pécs

A nyaki nyirokcsom6-megnagyobbodds gyakori jelenség gyermekkorban. A benignus, atmeneti korképek mellett a
tiinetek hatterében stlyos korallapotok is allhatnak. A szerz6k egy 12 éves fitgyermek esetét mutatjdk be, aki tobb
hénapja fenndlléd, progredidlé nyaki nyirokcsoméd-megnagyobbodds miatt kertilt klinikai felvételre. A laboratériumi
vizsgalatok malignitdsra nem utaltak, a pontos etiolégia tisztizasa céljabol biopszids mintavétel tortént. A szovettani
vizsgalat immunglobulin-G4-hez (IgG4) tirsult betegséget mutatott. A szévettani vizsgalati eredményt a korképre
jellegzetes laboratoriumi eredmények, illetve a jellegzetes bérfolyamat is alitdimasztotta. Egyéb szervi manifeszticid
kizdrdsdra pozitronemissziés tomogrifids ("SFDG-PET/CT), illetve hasi magneses rezonancids (MR-) vizsgilat tor-
tént. A beteg szteroidkezelésben részesiilt, melynek hatdsara az organomegalia csokkenése volt detektdlhato. Az ak-
tivitasi tiinetként értékelt fokozodé ichthyosiform bérfolyamat és perzisztilé lymphadenopathia miatt mikofenoldt-
mofetil-kezelés keriilt bevezetésre, mely hatdsosnak bizonyult: mind a klinikai tiinetek, mind a laboratériumi
paraméterek alapjan tartds remissziéd észlelhetd. Esettanulmédnyunk a gyakori klinikai tiinetként ismert nyaki lympha-
denopathia hatterében 4ll6 ritka korképre hivja fel a figyelmet. A kérkép diagnédzisanak felallitisiban a képalkoto
vizsgalatok mellett specidlis laboratériumi vizsgalatok, illetve a szovettani lelet segithet. A betegség kezelésében a
szervi manifesztaciok mértékének fiiggvényében kiillonboz6 immunszuppressziv kezelés alkalmazasa sziikséges.
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IgG4-related disease manifesting in the form of primary cervical
lymphadenopathy

Enlargement of the cervical lymph nodes is a common phenomenon in childhood. In addition to benign, transient
symptoms, severe pathologies may also underlie the symptoms. The authors present the case of an adolescent boy
who was admitted to our clinic because of a progressive cervical lymph node enlargement that had been present for
several months. Laboratory investigations did not suggest malignancy, and biopsy was performed to clarify the exact
ctiology. Histopathological examination showed immunoglobulin G4 (IgG4-) related disease. The typical laboratory
findings and the characteristic skin lesions (ichthyosis) supported the histopathological findings. Positron emission
tomography ("*FDG-PET/CT) and abdominal magnetic resonance (MR) scans were performed to rule out other
organ manifestations. The patient was treated with steroids, which resulted in a significant reduction in organo-
megaly. Due to a severe skin flare and persistent lymphadenomegaly assessed as an activity symptom, mycophenolate
mofetil treatment was introduced. The treatment proved effective with sustained remission observed in clinical symp-
toms and laboratory parameters. This case report highlights a rare pathology underlying cervical lymphadenopathy,
a common clinical presentation. In addition to imaging studies, special laboratory tests and histopathological findings
may help diagnose this pathology. Treating the disease requires using different immunosuppressive regimens depend-
ing on the extent of the organ manifestations.
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Roviditések

BEDG-PET/CT = ("fluoro-deoxy-glucose positron-emission
tomography/computer tomography) 3fluoro-dezoxi-gliikdz
pozitronemissziés tomogrifidval kombinalt szamitdégépes to-
mogrifia; ACR = (American College of Rheumatology) Ame-
rikai Reumatologiai Kollégium; ANA = antinukledris antitest;
ANCA = antineutrofil citoplazmatikus antitest; CD = (cluster
of differentiation) differenciacios klaszter; CMV = cytomegalo-
virus; DMARD = (disease-modifying antirheumatic drug) be-
tegséglefolydst modosité reumacllenes szer; EBV = Epstein—
Barr-virus; EULAR = (European League Against Rheumatism)
Eurdpai Reumacellenes Liga; HPF = (high-powered field) nagy
nagyitasa latotér; IFNy = interferon-gamma; IgE = immunglo-
bulin-E; IgG4 = immunglobulin-G4; IL = interleukin; MR =
magneses rezonancia; TGF = (transforming growth factor)
transzformacios novekedési faktor

Az 1gG4-hez tarsult betegség autoimmun hatterd, fibro-
inflammatoricus kérallapot, mely valtozatos klinikai for-
makban jelenik meg; kezelés nélkiil maradandé szerv-
karosodashoz és akar halilhoz vezethet. A koérképet
2003-ban irtak le, amikor ismert ritka betegségek — pél-
ddul 1-es tipust autoimmun pancreatitis, szklerotizald
cholangitis, retroperitonealis fibrosis, Mikulicz-szindré-
ma, Riedel-féle pajzsmirigygyulladis — kapcsolt elGfor-
duldsa esetén az érintett szervekben kozos szovettani
eltéréseket észleltek [1]. 2019-ben az Amerikai Reuma-
tologiai Kollégium (ACR) és az Eurdpai Reumaellenes
Liga (EULAR) ismertette az IgG4-hez tdrsult betegség
osztalyozasi kritériumait, melyek hozzijarulnak a beteg-
ség egyre gyakoribb diagnosztizilisihoz [2]. Kozlemé-
nyiinkben egy 12 éves fitgyermek esetét mutatjuk be,
akinél primer cervicalis lymphadenopathia hétterében
IgG4-hez tarsult betegség igazolodott.

Esetbemutatas

2022 novemberében egy 12 éves fiagyermek kertilt vizs-
galatra a teriiletileg illetékes kérhdzban megnagyobbo-
dott, fijdalmatlan nyaki nyirokcsomoé-duzzanat és mér-
sékelt leukocytosis miatt. A klinikai tiinetek hédtterében
mononucleosis infectiosa mertilt fel, melyet a virusszero-
logiai eredmény nem timogatott. A nyaki lymphadeno-
pathia dtmenetileg javult, de december kozepén ismét
kifejezettebbé valt. A beteg nem tapasztalt lazat, fogyast
vagy éjszakai izzadast, és korel6zményében ichthyosis
vulgaris miatti bérgydgyaszati vizsgalatokon kivil emli-
tésre valo betegség nem szerepelt.

2022 decemberében a kontroll laboratériumi vizsga-
latok soran a leukocytosis megsztinése volt észlelhetd,
az Epstein—Barr-virus (EBV) szerologiai vizsgilatanak
eredménye ismételten negativ lett. Az etiologiai héttér
igazolasara késziilt Toxoplasma, Bartonella és cytomega-
lovirus (CMV) szerolodgiai vizsgalatok negativak voltak.
A mellkasrontgen-vizsgilat nem mutatott eltérést, a hasi
ultrahangvizsgalat sorian rendellenes nyirokcsomék nem
ibrizolédtak. 2023 janudrjaban viltozatlan fizikdlis sta-
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tus miatt tovabbi vizsgilatok torténtek. A periférias vér-
kenet vizsgalata alapjan malignus hematoldgiai betegség
lehet&sége nem meriilt fel. A beteg kiterjesztett labora-
tériumi vizsgilati eredményébdl a magas IgG- (18,2
g/1) és Ossz-1gE-szint (152 Ul/ml), valamint az eosi-
nophilia (7,6%; 0,46 G/1) emelend§ ki. Az immunszero-

Al

1. dbra A betegiinknél észlelt ichthyosiform bérfolyamat (a sziilé és a

gyermek engedélyével)

2. abra

A bal oldali submandibularis nydlmirigy ultrahangképe: a mirigy
tomegesebb megjelenést, szerkezete kifejezetten inhomogén,
foltosan echdszegény. A mirigy dllomanydban vaskos kotdszove-
tes septumok dbrazolédnak, erez&dése jelent8sen fokozott
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3. dbra A képen lathaté nyirokesomo-folliculus centrum germinativu-

midban jelentésen emelkedett szama IgG4+ plazmasejt azono-
sithat6

logiai vizsgalatok autoantitest jelenlétét nem igazoltak.
Az Gjabb képalkotéd vizsgalatok nyaki, axillaris és me-
diastinalis nyirokcsomé-megnagyobbodast mutattak.
2023 februarjaban a beteget tovabbi kivizsgilds céljabol
klinikdnkra irdnyitottak. A gyermek fizikdlis vizsgalati le-
letébdl generalizaltan észlelhetd ichthyosiform bdrtiine-
tek (1. abra), nyaki és axillaris lymphadenopathia, hepa-
tosplenomegalia volt kiemelhetS. A nyaki ultrahangvizs-
gilat soran echdszegény, dontéen hilusi keringést muta-
t6, legfelijebb 15 mm hardntitmérdjd nyirokcsomok
voltak kimutathaték. A mindkét oldalon témegesebb
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1. tablazat | Immunglobulin-alosztily-szintek a szérumban
Immunglobu- 2023. 01.12. A diagnézis Szteroid- Referencia-
lin-alosztalyok felallitdsakor ~ terdpidt  tartomany
a szérumban kovetSen
IgG (g/1) 18,20 32,2 3,94 7,00-16,00
IgGl (g/1) 6,19 2,36 3,70-12,80
1gG2 (g/1) 6,11 1,24 3,70-12,80
1gG3 (g/1) 0,55 0,13 0,18-1,63
1gG4 (g/1) 18,00 1,61 0,04-2,30

megjelenésti submandibularis nydlmirigyek, illetve a pa-
rotis szerkezete inhomogén, fokozottan vaszkularizdlt,
foltosan echészegény volt, dllomanyukban vaskos, kots-
szovetes septumok dbrazolodtak (2. dbra). A beteg hasi
ultrahangvizsgilati leletébdl a hepatomegalia emelend6
ki. A submandibularis nyirokcsomébodl sebészeti minta-
vétel tortént, a szovettani vizsgilat follicularis hyperpla-
siat és a centrum germinativumban poliklondlis, 1gG4-
pozitiv plazmasejteket mutatott ki. Esetiinkben egy-egy
folliculusban nagy nagyitasa latoterenként (HPF) 80—
100 IgG4+ plazmasejt volt megfigyelheté (80-100/
HPF), ezeken a teriileteken az 1gG4 /IgG ariny megha-
ladta a 40%-ot (3. dbra). A szovettani vizsgalati eredmé-
nyek alapjin IgG-alosztily-meghatirozas tortént, mely
a korképre jellegzetes 0ssz-1gG-szint-emelkedés mellett

= Mikulicz /
SZUBTIPUS szisztémads
Erintett nem Férfi Férfi
Eletkor Idésebb 1d8sebb
q Emelkedett vagy Kifejezetten
IgG4-szint normalis emelkedett
IgE-szint Normalis Emelkedett
Konnymirigyek,
Erintett Mediastinum, nyaln'}mg.y'ek,
k retroperitoneum ey,
szerve tido, pleura,
vesék
Pericarditis, Nyal- és
coronariabetegség, konnymirigy-
aortitis, elégtelenség,
aortaaneurysma, diabetes mellitus,
Tiinettan hagyuti malabszorpcio,
obstrukcio, tiidéfibrosis,
hydronephrosis, pleuralis effusio,
kronikus hasi interstitialis /
fajdalom glomerulonephritis

4. dbra

| Az IgG4-hez tarsult betegség szubtipusainak jellemzé laboratériumi eltérései és tiinettana [1, 3]
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az IgG4-alosztaly kifejezetten emelkedett értékét iga-
zolta (1. tabliazat). A kérképre jellegzetes veseérintettség
kimutatasira 24 Oras vizeletvizsgilat, illetve f2-mikro-
globulin-meghatarozas tortént, mely enyhe tubulopathi-
at igazolt (enyhe hypercalciuria, teljesfoszfit-reabszorp-
ci6 89%).

Hasi MR-vizsgalattal a kérképre jellegzetes retroperi-
tonealis fibrosis kizdrhaté volt. A sokszervi érintettség
felmérésére BFDG-PET/CT vizsgilat tortént 2023
marciusaban. A vizsgalat sorin FDG-t nem dusit6, meg-
nagyobbodott bal axillaris és nyaki nyirokcsomok, vala-
mint fokozott csontvel&i aktivitas keriilt leirdsra. Nyal-
mirigy-érintettség ekkor nem volt lathaté, de a vizsgilat
mar szteroidkezelés mellett tortént.

A klinikai tiinetek, a laboratériumi, valamint a képal-
koté vizsgalati leletek alapjan a gyermeknél az 1gG4-hez
tarsult betegség Mikulicz-betegségnek megtelels szubti-
pusdnak diagnézisit allitottuk fel. Az 1gG4-hez tarsult
betegség szubtipusait és jellemzd klinikai, illetve labora-
tériumi eltéréseit a 4. abra foglalja 6ssze [1 , 3].

Az 1gG4-hez tarsult betegség diagndzisa miatt per os
szteroid-immunszuppresszié keriilt bevezetésre (2 mg/
kg/nap), mely teripidban a beteg 5 héten keresztiil
részesiilt. A kezelés hatdsdra a nyaki nyirokcsomoék reg-
resszidja volt észlelhetd, az IgG4 szint normalizilédott
(1. tablazat). A bértiinetek kiterjedése fokozddott, ami
jelent8s pszichés terhet jelentett a gyermeknek. Tartds
immunszuppressziv szerként mikofenolat-mofetil kertilt
bevezetésre. A gyermek jelenleg tiinetmentes, labora-
tériumi értékei normalizaldédtak, bdrfolyamata, illetve
lymphadenopathidja regredidlt, pszichés statusa javult.

Megbeszélés

A gyermekkori nyaki nyirokcsomé-megnagyobbodas
hatterében a leggyakrabban fert6zéses eredet all (2. tib-
ldzat) [4]. A tartésan fenndlld, illetve progresszidt muta-
té tiinetek esetén a ritkabb korképek, mint malignitds,
illetve az immunologiai betegségek kizarisa is rendkiviil
fontos (3. tablazat) [4]. Az immunrendszert érint$ be-
tegségek kozil mind autoimmun betegség részjelensé-
geként, mind immunhidnyos dllapotokban el6fordulhat.

2. tablazat A gyermekkori nyaki nyirokcsomé-megnagyobbodas fert6zéses

okai

Virusfert6zések  CMV (cytomegalovirus), EBV (Epstein—Barr-
virus), HSV (herpes simplex virus), VZV
(varicella-zoster virus), adenovirus, rubeolavirus,
hepatitis B-virus, HIV (humdn immundeficiencia-

virus)
Gomba Coccidiomycosis, blastomycosis, histoplasmosis
Baktériumok A-csoportt Streptococcus, Staphylococcus anveus,
okozta anaerobok, Bartonelln, brucellosis, tularaemia,
betegségek leptospirosis, syphilis, Borrelia burgdorferi,
diphtheria
Parazitak Toxoplasmosis, leishmaniasis, maldria
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3. tablazat A gyermekkori nyaki nyirokcsomé-megnagyobbodds nem fer-

t6zéses okai

Malignitas Akut lymphoid leukaemia, Hodgkin-lymphoma,

non-Hodgkin-lymphoma, metastasis

Immunolégiai  Autoimmun haemolyticus anaemia, hacmophago-
cytéas lymphohistiocytosis, hyperimmunglobulin-M,
periodikus ldz; aphtosus stomatitis; pharyngitis és
adenitis (PFAPA), rheumatoid arthritis, szisztémds
lupus erythematosus

Metabolikus Gaucher-kér, Niemann-Pick-betegség

Fenitoin, fenobarbitél, karbamazepin, izoniazid,
penicillin, tetraciklin, szulfonamidok, allopurinol,
fenilbutazon

Gyogyszer

Egyéb, ritka Castleman-betegség, Langerhans-sejtes histiocyto-
sis, Kikuchi-Fujimoto-betegség, Rosai-Dorfman-

betegség, papularis acrodermatitis

Kivizsgilasa sordn az immunglobulin-izotipus meghati-
rozasa mellett IgG-alosztaly-meghatarozas, autoimmun
szerologia, illetve dramlasi citometrids vizsgalat elvégzése
sziikséges.

Az IgG4-hez tirsult betegség szisztémas, immunme-
didlt fibroinflammatoricus allapot. A betegség elGfordu-
lasa valdszintileg alabecstilt, az incidencia novekedést
mutat, a legutébbi adatok alapjan 3,1,/100 000 eset [5].
Altalaban kézépkort felndtteket érint, talnyomorészt
térfiakat. A betegség gyermekkori incidencidja nem is-
mert.

Kialakulasi oka nem ismert, az egyértelmd infektiv
trigger hidnya és a szteroidkezelésre adott gyors vilasz
alapjan a leginkabb immunolégiai hattér feltételezhetd.
A B-sejtek és plasmablastok egy eddig nem identifikalt
antigént prezentdlnak a CD4+ T-sejteknek, mely fibro-
gén-bioszintézist meginditd citokinprodukciét valt ki,
igy interleukin-1f (IL1p), interferon-y (IFNy) és transz-
formaciés novekedési faktor (TGER) termelédik. Ennek
kovetkeztében a fibroticus folyamatok tobb szervben is
clindulhatnak. Ismeretlen okokbdl az el6z6, CD4+ 2-es
tipusa follicularis T-helper sejt (IL4 és IL10) bevonasa-
val létrejové kolesonhatds a nyirokcsomo-csirakézpon-
tokban IgG4-termelésre valé dtdllast indukal. Az 1gG4-
hez tarsult betegségben érintett betegeknél kiillonbozd
antigéneket — példaul az epevezetéki epithel- és hasnyal-
mirigy-acinussejtek altal kifejezett fehérjéket — autoanti-
génként valészindsitenek, bir ezek nem minden, poten-
cidlisan érintett szervben talilhaték meg. Mind a B-,
mind a T-sejtek kozponti szerepet jatszanak az 1gG4-hez
tarsult betegség patogenezisében, amint azt a B-sejt-
deplécids terdpia hatékonysaga is bizonyitja [ 3, 6].

A klinikai tiinetek rendkiviil viltozékonyak és nem
specifikusak, nehézséget okozva a diagnézis felallitasi-
ban. Az altalanos tiinetek ritkdk, a betegek altalaban laz-
talanok, jellemzd a fogyas, kiillondsen az exocrin panc-
reas alulmiikodését okozo betegség esetén. A leggyak-
rabban érintett szerv a pancreas, a betegség megnyilva-
nulhat zsirszékeléssel, viszketéssel és frissen kialakult
diabetesszel. Az autoimmun pancreatitist okozo beteg-
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ség 20%-ban szklerotizalé cholangitisszel kapcsolt, mely
j6 valaszkészséget mutat szteroidterdpidra, kezelés nélkiil
azonban végstadiuma majbetegséghez vezethet. A paro-
tis, a submandibularis és a sublingualis nyalmirigyek
gyakran involviltak, a féloldali prominens submandibu-
laris nydlmirigy-megnagyobbodas (Kiittner-tumor) és a
Riedel-féle thyreoiditis a betegség klasszikus tiinetei [7].
Mikulicz- (szisztémas) betegségben a konny- és nyalmi-
rigyek mellett érintett lehet a tiid6 (pleuralis folyadék-
gyiilem, tiid6fibrosis, interstitialis tiidGbetegség), a vese
(tubulointerstitialis nephritis, glomerulonephritisek), va-
lamint a pancreas is. Gyakori a lymphadenopathia, mely
szinte bdrmelyik klinikai szubtipushoz kapcsolédhat,
akdr egyediili manifesztacio is lehet. Betegiink esetében a
tipusos laboratériumi eltéréseken (emelkedett IgG4- és
0ssz-IgE-szint, cosinophilia) tdl a nyalmirigyek ultra-
hangvizsgalattal igazolt érintettsége, az enyhe tubulo-
pathia, a generalizalt ichthyosis és a kiterjedt lymphade-
nomegalia miatt allitottuk fel a szisztémas lefolydsu,
1gG4-hez tarsult betegség diagnozisat [8-10].

Mind a koézponti, mind a periférids idegrendszer érin-
tett lehet IgG4-hez tarsult betegségben. Az érintett régi-
oktdl fiiggben eléfordulhat agyidegbénulas, hallasvesz-
tés, proptosis, diplopia, latisvesztés. Retroperitonealis
fibrosis az esetek 10-27%-aban fordul el6, fontos azon-
ban hangsulyozni, hogy az idiopathids fibrosis hatteré-
ben 40%-ban IgG4-hez tarsult betegség all. A retroperi-
tonealis fibrosis a kornyez8 szovetek destrukcidja és
kompresszidja altal elsGsorban urolégiai eltéréseket, ko-
vetkezményes vesebetegséget, valamint krénikus hasi £3j-
dalom szindrémat okozhat [3, 7-12].

A diagnézis felallitisa multidiszciplinaris megkozeli-
tést igényel, mely a jellegzetes klinikai tiinetek mellett a
laboratoriumi, képalkoto, illetve szovettani eredménye-
ken alapul [6, 11-14]. Jelenleg az ACR/EULAR 2019.
évi diagnosztikus kritériumrendszere az elfogadott, mely
kizarasi és bevalogatasi feltételekhez koti a diagnozis fel-
allitasat. A 32 klinikai, radioldgiai, laboratériumi és pato-
l6giai elemet tartalmazo kizardsi feltétel kozil megemli-
tend§ a laz, a glikokortikoidterapiara adott gyenge
vilasz, a leukopenia, a thrombocytopenia, az ANCA-po-
zitivitas, a rapid radioldgiai progresszio, illetve bizonyos
specifikus betegségek jelenléte (multicentrikus Castle-
man-betegség, Crohn-betegség, colitis ulcerosa, Hashi-
moto-thyreoiditis) [2]. Barmelyik kizarasi kritérium je-
lenléte esetén az IgG4-hez tarsult betegség diagndzisa
nem allithato fel. A bevilogatasi kritériumok a mar emli-
tett szervérintettségek és a patoldgiai vizsgalati ered-
mény alapjan keriiltek meghatdrozasra. A diagnosztikus
algoritmus részletes kozlése meghaladja a jelen kozle-
mény kereteit.

A laboratériumi eltérések koziil a legjellemzEbb az
1gG4-szint emelkedése (>135 mg/dl), ez a betegek két-
harmadiban mutathat6 ki. Fontos hangstlyozni, hogy a
magasabb IgG4-szint korreldl a betegség stlyossagaval.
Megfigyelhet$ a tobbi IgG-alosztily szintjének emelke-
dése, valamint az enyhe IgE-szint-emelkedés és eosi-
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nophilia is. Ezek a laboratériumi eltérések voltak észlel-
hetSk betegiinknél is. Az antinukledris antitest (ANA)
diszkrét pozitivitdsa el6fordulhat, egyéb immunszerolé-
giai eltérés nem jellegzetes [ 3, 15, 16]. A szovettani vizs-
galat sordn jellegzetes eltérés a T-sejt-, B-sejt-, eosinophil
¢és plazmasejtes infiltracié, esetenként centrum germina-
tivamok formajaban. Jellemz6 a fibrosis, dltaliban stori-
form (orvényszer() jelleggel, és az obliterativ phlebitis
[3]. A szovettani mintak IgG4-immunfestését minden
eseben el kell végezni, ha az IgG4-hez tarsult betegség
differencidldiagnosztikai lehetségként felmeriil. A ma-
gas 1gG4+/1gG+ plazmasejt (jellemzben >40%) ardny
val6szinibbé teszi a diagnozist. Nyirokcsomé esetében
az IgG4-pozitiv sejtek abszolat szamara és az 1gG4 /1gG
expresszid aranyara nincsenek teljesen jol meghatirozott
>cut-off” értékek, esetiinkben az érintett folliculusokban
az 1gG4 /1gG ariny meghaladta a 40%-ot [6, 12].

A kérkép kezelésében immunszuppressziv terdpia be-
vezetése sziikséges. Az els6ként valasztand6 szerek a
szisztémads glitkokortikoidok. J6 terapids valasz esetén a
szteroidkezelést 4 hét mulva javasolt leépiteni. Nem
megfelels terdpids valasz vagy relapsus észlelésekor a
szervi manifeszticié és a stlyossig tiiggvényében beteg-
séglefolyast modosité reumaellenes szerek (DMARD)
— mint azatioprin, ciklosporin, mikofenolat-mofetil,
metotrexat —, illetve rituximab alkalmazasa vilhat sziik-
ségessé. Sebészeti beavatkozas a diagnézist megerdsitd
biopszids mintavétel mellett a fibroticus szovédmények
megoldasakor sziikséges (epeutfibrosis sztentelése, ure-
tersztent-behelyezés) [6, 12, 13, 17-19].

A betegség progndzisinak szempontjabdl kiemelen-
dé, hogy a betegek 20-30%-a az elsé éven beliil, 50—
60%-a két éven beliil relabdl, gyakori az ismételt hospita-
lizaci6 sziikségessége. A betegség szubtipusai kozil a
pancreaticobiliaris betegség esetén a leggyakoribb a re-
lapsus, illetve a pancreas érintettsége a hossza tava szo-
védmények (diabetes mellitus, felszivodasi zavar) szem-
pontjabdl is kedvezdtlen. Az egyéb szubtipusok a
relapsus gyakorisigiban nem mutatnak kialonbséget.
A hosszil tiva prognozis az érintett szervek 1gG4-hez
tarsult betegség miatti kirosodasatdl tiigg [20].

Anyagi tamogatds: A kézirat megirdsa anyagi tAimogatas-
ban nem részestilt.

Szerzdi munkamegosztis: H. B. a kézirat megfogalmazo-
ja, M. V. részt vett a beteg klinikai felvételében, vizsgala-
tok szervezésében, M. B. immunolégus szakorvosként a
vizsgilatokat megtervezte, a gydgyszeres kezelést indi-
kalta, M. G. radiolégus szakorvosként képalkoté vizsga-
latokat végzett (2. dbra), V. A. a malignitis kizérdsaban,
illetve a PET/CT szervezésében segédkezett, K. L. a
szovettani vizsgilatok elvégzésében vett részt (3. dbra).
A cikk végleges valtozatat valamennyi szerz§ elolvasta és
jovahagyta.

Erdekeltségek: A szerz6knek nincsenek érdekeltségeik.
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Koszonetnyilvanitas

Koszonjiik a Péesi Tudomanyegyetem Klinikai Kozpontjanak Gyer-
mekgyogydszati Klinikdjan dolgozé minden kolléganak a beteg vizsga-
lata és kezelése sordn nyuajtott segitséget.
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