
Άνδρας 43 ετών με πυρετό και 
εκσεσημασμένη διάταση

ενδοηπατικών χοληφόρων

Ευγενία Γριβάκου, ειδικευόμενη Γ’ παθολογικής κλινικής  



Ανακεφαλαιώνοντας....
• Άνδρας 
• 5η δεκαετία 
• Πυογόνος λοίμωξη (ηπατικά αποστημάτια)
• Εκσεσημασμένη διάταση των ενδοηπατικών 
χοληφόρων με πεπαχυσμένο τοίχωμα

• Ιδιαιτέρως αυξημένα επίπεδα ΙgG4 ορού
• FNA ήπατος:

– λεμφοπλασματοκυτταρική διήθηση
– ΙgG4+ cells >10/HPF
– Ίνωση 



Σκληρυντική χολαγγειίτιδα: 

• Πρωτοπαθής σκληρυντική χολαγγειίτιδα 

• 2παθής σκληρυντική χολαγγειίτιδα

• Σχετιζόμενη με IgG4-σληρυντική 
χολαγγειίτιδα (IgG4-SC)





Διαγνωστικά κριτήρια IgG4-SC , 2012
Japanese Biliary Association

• Καθοδηγούν τη διάγνωση και τη διάκριση 
της IgG4-SC από PSC και CCA

• Ταξινομεί τη διάγνωση της  IgG4-SC σε
- οριστική (definite)
- πιθανή (probable)
- δυνατή  (possible)





O ασθενής μας...
είχε πολλαπλά ηπατικά αποστημάτια



Σκληρυντική χολαγγειίτιδα 

σχετιζόμενη με IgG4



IgG4- SC





Συνυπάρχουσα εντερική φλεγμονή

• Εκκολπωματίτιδα

• ΙΦΝΕ

• Προσβολή του εντέρου στο πλαίσιο  
IgG4 - RD







IgG4-SC 

υποδιαγνωσμένη  οντότητα

Αυξανόμενη συχνότητα  aναγνώρισης

Υπερδιάγνωση ?



Επιδημιολογικά χαρακτηριστικά IgG4-SC

• άνδρες: γυναίκες  7 : 1

• 5η-7η δεκαετία ζώης 



Παράγοντες κινδύνου-συσχετίσεις

• “blue collar workers” (~60%)

• Αλλεργία ή/και Ατοπία (~40%)

• Αυτοάνοσο νόσημα (~10%)



Κλινικές εκδηλώσεις IgG4-SC

• Αποφρακτικός ίκτερος ( ~75%)

• Κοιλιακό άλγος (40%)

• Απώλεια σωματικού βάρους (~15%)

• Παγκρεατίτιδα (3%)

• Αλλοιώσεις στα χοληφόρα (~60%)



Απεικονιστικά ευρήματα στην IgG4-SC 

• Οποιοδήποτε μέρος του χοληφόρου δένδρου

• Διάσπαρτες στενώσεις/αποφράξεις

• Προστενωτικές διατάσεις 

• Πάχυνση τοιχώματος χοληφόρων

• Μάζα ήπατος/χολαγγείων



ERCP ευαισθησία 45% -ειδικότητα 88%



A: υπερηχογράφημα ,  Β  καιC: ενδοσκοπικός υπέρηχος,             
D: αξονική,   Ε: ERCP
United European Gastroenterology Journal 2(3):165‐172 ∙May 2014



Εργαστηριακά ευρήματα στην IgG4-SC

ALP  (~95%)

Διάχυτη υπεργαμμασφαιριναιμία

IgG4 ορού (~85%)



IgG4 ανοσοσφαιρίνες







Ο ασθενής μας....

sIgG4
1η μέτρηση: 467 mg/dl

2η μέτρηση: 597 mg/dl



IgG4  ορού και...παγίδες!
• 30% ασθενών : φυσιολογικά επίπεδα

• Αυξημένα σε  5% των υγιών

• Αυξημένα σε άλλες νοσολογικές οντότητες (αυτοανοσία, 
αλλεργίες, λοιμώξεις)

• Αυξημένα σε   10%  ασθενών με CCA ή παγκρεατικό  
καρκίνωμα     
[ > 450 mg/dl : όχι επικάλυψη]

• Αυξημένα σε   15% ασθενών με PSC

• Αυξημένα επίπεδα δεν αντανακλούν ενεργότητα νόσου ή 
τη συμμετοχή πολλών  οργάνων



Τιμές IgG4 ορού > 560 mg/dl
αυξάνουν
την ειδικότητα και την PPV για τη
διάκριση  της IgG4-SC από PSC
και  CCA σε  100%.



• «Γκρίζα ζώνη» όταν   
sIgG4 < 2 ΑΦΤ





Ιστολογικά ευρήματα σε IgG4-SC

• Λεμφοπλασματοκυτταρική διήθηση

• Storiform fibrosis 
(δίκην τροχού αμάξης)

• Αποφρακτική φλεβίτιδα













Συμπέρασματα



ο ασθενής μας...

επιπλεγμένη με αποστημάτια IgG4- SC
και πιθανή εντερική εκδήλωση στο πλαίσιο
της IgG4-RD





• Η IgG4-RD είναι 
πολυοργανική/πολυσυστηματική νόσος

• Η διάγνωση βασίζεται σε συνδυασμό 
κλινικών, απεικονιστικών, βιοχημικών,      
ορολογικών και ιστολογικών ευρημάτων

• Πρέπει να Δ/Δ από άλλες καλοήθεις και 
νεοπλασματικές παθήσεις

• Προτεινόμενη θεραπεία: GCS




