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Klinické údaje:  
Muž, 48 let v době stanovení diagnózy. 

 

Makroskopický popis:  
Vzorek LU dodán v rutinním parafínovém bloku, velikost LU dosahuje cca 16mm 

v největším rozměru, konzultační vyšetření FN Ostrava. 

 

Mikroskopický popis:  
Analyzovaná lymfatická uzlina se zachovalými, objemově minoritně přítomnými sek. 

lymfoidními folikuly (CD20, CD79a, PAX-5) se známkami polarizace včetně GC, bez 

expanze marginální zóny, bez kolonizace GC, bez "onion-like" morfologie, bez morfologie 

"lollipop-like", bez rozvolnění FDC´s sítě (CD21 a CD23), bez zastižení hyalinních změn GC, 

bez obrazu "twinning" GC, část folikulů vykazuje přechod do regresivní fáze. GC bez známek 

pozitivity Bcl-2 v B-zóně, s pozitivitou Bcl-6 a CD10, s obvyklou pozitivitou Ki67. 

Domínující jsou okrsky výrazně expandovaného parakortexu s převažující přítomností 

plasmocytů a histiocytů (CD68, CD4) včetně několika "loose cohesive"/frustních 

epitelioidních granulomů a nepravidelně rozložených vícejaderných histiocytů, bez známek 

nekrózy koagulační/kaseózní. Další parakortikální populací jsou drobné T-lymfocyty (CD3, 

CD5, CD4), které vykazují nepravidelné multifokální snížení denzity, výrazně je však snížena 

denzita B-lymfocytů, dispezně jsou parakortikálně rozloženy eozinofilní granulocyty. 

Akcentovaná plasmocytoidní populace CD138 a MUM1/IRF4 pozitivní je rozložena 

disperzně v téměř identické denzitě, s parciální tendencí ke shlukování, avšak bez tvorby 

rozsáhlejších kompaktnějších "sheets", kappa/lambda dosahuje cca 3-4:1, plasmocytoidní 

frakce bez jednoznačné pozitivity CD56. Akcentovaná plasmocytoidní populace vykazuje 

dominující pozitivitu IgG a v identické míře i pozitivitu IgG4, pouze minoritní část vykazuje 

pozitivitu IgM. CD56 označuje převážně jednotlivé/ojedinělé T-lymfoidní buňky. Jaderná 

pozitivita Ki67 v oblasti parakortexu je zvýšená na 20-30%. Bez známek pozitivity LMP1, 

cyclin D1, c-Myc. Bez zastižení akcentace monocytoidní populace ve splavech, bez známek 

zonace B-lymfoidní populace s populací CD138 pozitivní, bez detekce obrazu PTGC. Pouze v 

malém rozsahu je centrálně/paracentráně detekována "stelate" fibróza nestoriformního 

charakteru. Bez akcentace metachromatických mastocytů. Disperzně a jednotlivě jsou 

rozloženy středně velké lymfoidní buňky vykazující pozitivitu CD30, bez pozitivity ALK-1 a 

LMP1, tato populace nevykazuje morfologii HRS buněk, nevykazuje morfologii "hallmark-

cells", pouze parciálně nabývá HRS-like rysů. Bez jednoznačné detekce 

endarteritidy/venulitidy. 

 

Imunohistologické vyšetření:  
Byla detekována exprese CD3, CD5, CD4, CD8, CD30, CD20, PAX5, CD79a, CD21, CD23, 

CD10, Bcl-2, Bcl-6, MUM1/IRF4, Ki67, CD56, CD68, LMP1, ALK1, cyclin D1, c-Myc, 

EMA, CD138, kappa, lambda, IgG4, IgG:IgG4. 

 

 

 



 

 

 

 

In-situ hybridizace EBER: Bez detekce jaderné pozitivity ve vyšetřeném vzorku. 

 

Molekulárně biologické vyšetření:  
Klonální přestavba IgVH metodou PCR (VHFR1, VHFR2, VHFR3, heteroduplexní analýza) 

nebyla detekována, nebyla detekována klonální přestavba TCR metodou PCR (TCR beta - 

TbetaD1-TbetaJ2, TbetaD2-TbetaJ2, TCR gamma - Vgamma11-Jgamma11). 

 

Diagnóza:  

IgG4-related lymphadenopathy/IgG4-RL 

 

Diskuze:  
IgG4-related lymphadenopathy/IgG4-RL je raritní onemocnění postihující lymfatické uzliny 

(LU) ve středním a vyšším věku neznámé/nejisté etiologie a neznámé prevalence. Může 

předcházet, doprovázet nebo následovat IgG4-RSD („IgG4-related sclerosing disease“). Pro 

klinické příznaky je charakteristická lymfadenopatie bez horečky, nočních potů a bez zvýšení 

IL-6. Role IgG4 plasmocytů v patogenezi onemocnění není dosud objasněna. IgG4-RL a 

IgG4-RSD vykazuje výbornou odpověď a regresi při léčbě steroiody a rituximabem. 

Histologický obraz je velmi variabilní a je velkou výzvou pro odečítajícího lékaře vzhledem 

k relativně široké diferenciální diagnóze. Charakteristicky je detekováno nepravidelně 

distribuované zvýšení nemonotypických plasmocytů bez známek zonace s okolními B-

lymfocyty. Plasmocyty jsou přítomny v interfolikulárně i folikulárně na pozadí možné 

folikulární a/nebo parakortikální hyperplazie, progeresivní transformace germinálních center 

(PTGCs), morfologie zánětlivého pseudotumoru LU („IPT-like morphology“) a 

charakteristická triáda IgG4-RSD není vyjádřena (koexistence lymfoplasmocytárního  

infiltrátu+fibróza+flebitida). Zásadním kritériem je počet IgG4+ plasmocytů, obvykle nad 

50/HPF, a procentuální zastoupení IgG4+ plamocytů k IgG+ plasmocytům, obvykle více než 

40%. Do základní rámcové dif. diagnózy náleží autoimunní lymfadenopatie,   

Castlemanova choroba (PC-CD), infekční lymfadenopatie, zánětlivý pseudotumor LU (IPT-

LN) a B-NHL s klonální produkcí IgG4 v plasmocytární frakci (MZL). 
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