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OD SUMNJE NA IGG4-RD DO ERDHEIM-CHESTEROVE BOLESTTI:
IZAZOV RIJETKE DIFERENCIJALNE DIJAGNOZE

FROM SUSPECTED IGG4-RD TO ERDHEIM-CHESTER DISEASE:
THE CHALLENGE OF A RARE DIFFERENTIAL DIAGNOSIS
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Uvod: IgG4-povezana bolest (IgG4-RD) i Erdheim-Chesterova bolest (ECD) rijetke su multisistemske bolesti
koje se mogu vrlo sli¢no prezentirati. Oba entiteta se mogu manifestirati fibroinflamatornim masama u retrope-
ritoneumu, zahvacanjem periaorte te mekotkivnim zahvacanjem bubrega ili uretera. Medusobno se ove dvije
bolesti razlikuju patohistoloski, imunohistokemijski te u terapijskom pristupu.

Prikaz slucaja: Prikazujemo bolesnicu rodenu 1978.g. u koje se od listopada 2022.g. postupno razvija ptoza lije-
vog kapka uz slabljenje vida, pojac¢ano suzenje oka, vrtoglavicu i op¢e konstitucionalne simptome. U rujnu 2023.g.
ucinjena je hospitalna oftalmoloska obrada tijekom koje je MR-om otkriven infiltrat lijeve orbite i svih sinusa.
Ucinjena je biopsija te je patohistoloski opisana kroni¢na upala sa sumnjom na IgG4-RD. Laboratorijski su se
pratili poviSeni upalni parametri, poliklonska hipergamaglobulinemija i povisene razine IgG4. Obzirom da je
CT-om opisana tumorska tvorba u podrucju desnog bubrega karakteristika renalnog limfoma te limfadenopatija
vrata, aksila, paraaortalno, retroperitonealno, ucinjena je i hematoloska obrada uz biopsiju bubrega. Patohisto-
loska dijagnoza (PHD) ukazivala je na IgG4-RD zbog cega bolesnica nastavlja daljnje pracenje i lijecenje po
reumatologu. Postupno je bolest zahvatila i strukture desnog oka uz o¢uvan vid. U dva navrata je provedeno
lije¢enje pulsnim dozama glukokortikoida te je zapoceta terapija rituksimabom (ukupno 3 ciklusa), a uvedena je
i terapija azatioprinom uz niske doze peroralnog glukokortikoida. Usprkos svoj terapiji opisani infiltrati i limfa-
denopatija nisu regredirali te je zatraZena revizija PHD-nalaza bubrega s pitanjem histiocitoze na kojoj je zaklju-
¢eno da se nalaz moze uklopiti u ECD. Imunohistokemijski se nije naslo BRAF mutacije. Po hematologu je zapo-
ceto lijecenje pegiliranim interferonom uz klinicko i laboratorijsko poboljsanje te regresiju limfadenopatije i pro-
mjena u orbitama.

Zakljucak: Kod stanja koja uzrokuju multisistemsku fibroinflamatornu bolest s retroperitonealnim zahvacanjem,
nuzna je pazljiva procjena histologije, imunofenotipa i molekularnih nalaza za to¢nu dijagnozu i odgovaraju¢u
terapiju. U bolesnika sa sumnjom na IgG4-RD koji ne odgovaraju na terapiju,\npotrebno je posumnjati na ECD
u kojeg se terapijski pristup potpuno razlikuje.
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