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Fall

* ©5-jahrige Frau mit
Schwachegefuhl, Druck im unteren
Bauch, Aufstossen, Appetitlosigkeit

« Bekannte Sigmadivertikulose,
Rhinokonjunktivitis allergica

« Labor: Lk 4.3 G/I, CRP 54.4 mg/l,
Hb 9.9 g/dl
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Fall

« CT Abdomen: infrarenales
Bauchaortenaneurysma (27 x 29
mm) mit leichtgradiger KM-
Aufnahme in umgebendem
Weichteilmantel DD infektios
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Fall

« MRIAbdomen: Vd. a. infiziertes
mykotisches Aneurysma der
infrarenalen Bauchaorta mit kleineren
Wandabszessen und Ausdehnung auf
A. illlaca communis bds.
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Fall

* Infektiologische Abklarungen

2x2 Blutkulturen, Urinkultur, Quantiferon, diverse Serologien (Lues, HIV, HBV, HCV, Brucella
species, Chlamydophila pneumoniae, Coxiella burnetii ph., Leptospira interrogans, Bartonella
henselae, Mycoplasma pneumoniae, Legionella pneumophila)

 Empirische Antibiotika

Vancomycin
Labatec®

500 mg

Piperacillin/ Tazobactam + Vancomycin
4 iv.
N o,
~

ﬁ 1 purchstechflasche

 Kein Ansprechen
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Fall

« PET CT: infrarenales BAA mit
metabolisch aktiver
Weichteilmanschette, a. e.
inflammatorisch, weniger mykotisch

 Rheumatologisches Konsil:
* ANA, ANCA neg.

« Vd. a. Aortitis/ Periaortitis DD im
Rahmen einer IgG4-assoziierten
Erkrankung
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Fall

 Therapie: I
* Methylprednisolon i.v. fur 3 Tage &
« Danach Prednison 60 mg/d fur 2 Wochen, 50 mg/d
far 2 Wochen, Reduktion um 10 mg alle 2-3 Wochen
bis auf 20 mg/d

e Methotrexat

Klinische Besserung innert Tagen, CRP normalisiert

U Sz Universitdts
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Fall

 Prednison ganz ausgeschlichen

* Intermittierende gurtelformige Bauch- und
Ruckenschmerzen

Bild abgerufen am 28.11.21 auf https://www.healthline.com/health/womens-

« Duplexsonographie nach 1 Jahr: leichte Zunahme der healt/pelvic-pain-n-women
Weichteilmanschette um Aneurysma

« Labor:
« CRP max. 30 mg/I
* 1gG4 normwertig
« 1gG4-positive Plasmoblasten nicht erhoht

Wechsel von MTX auf Azathioprin, erneuter Stoss mit
Methylprednisolon mit anschliessender Gabe von
Prednison a 60 mg ausschleichend
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Fall

« Stopp von AZA nach 2 Monaten wegen
Blutbildveranderungen

* Wechsel auf Rituximab 2x 1 g i.v.

 Darunter Krankheitsaktivitat kontrolliert,
Prednison kann ganz ausgeschlichen werden

« Erhaltungstherapie Rituximab 1x 500 mg i.v. alle
6 Monate

! Rixathon® 100 mg

Bild abgerufen am 28.11.21 auf https://www.perlentaucher.de/karikaturen-und-cartoons/02-07-2009/karikaturen-und-cartoons.html
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Fall

« Fallanalyse:

« Kann eine lgG4-assoziierte
Erkrankung daraus
geschlossen werden?

Bildquelle: © Black Eyed Peas
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IgG4-RD: Nomenklatur

W Lo

Johann Anton
Freiherr von
Mikulicz-RadecKi
(1850-1905)

Bildquelle: Gottheil und Sohn (Hofphotograph,
Konigsberg), abgerufen am 22.11.21 auf
https://www.bukowina-portal.de/de/ct/135-
Johann-von-Mikulicz-Radecki

Bild abgerufen am 28.11.21 auf https://www.dreamstime.com/royalty-free-stock-image-old-paper-image29627366
Usz Universitdts
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IlgG4-RD: Allgemeines

* Fibro-inflammatorische Multisystemerkrankung - entzindlichen Schwellungen und
Raumforderungen

« Charakteristisches Histologie mit hohen Anteil an lgG4-exprimierenden Plasmazellen
* In multiplen Organen und Korperregionen (zeitgleich oder nacheinander)
« Kann zu Organdysfunktion, Organversagen bis hin zum Tod fuhren.

« Kann verwechselt werden mit Malignom, Infekt oder anderen immunvermittelten
Erkrankungen (Sjogren, (ANCA-assoziierte) Vaskulitis etc.)

Usz gp :;;tats Dr. med. Marco Sprecher | IgG4-RD Erkrankung | 02.12.21
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IlgG4-RD: Allgemeines

« Alle Organe moglich, aber es gibt Pradilektionsstellen:

- Grosse Speicheldrusen, Orbita, Tranendrusen, Pankreas, Gallengange,
Lunge, Nieren, Aorta, Retroperitoneum, Meningen, Schilddrusen

« Diagnose anhand klinischer, serologischer, radiologischer und histopathologischer
Befunde

Radiologie

Histologie | Serologie

U Sz Universitdts
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lgG4 — qu’est-ce que c’est?

U Sz Universitdats
Spital Zirich



lgG4 — qu’est-ce que c’est?

« |gG-Subklasse mit dem normal geringsten Serumspiegel (1-5 % des Gesamt-IgG)

* Immunologische Funktion immer noch nicht vollig geklart = a. e. immunologische
Toleranzinduktion

« 1gG4 aktiviert nicht die klassische Komplementkaskade (keine Bindung an Komplement-
Rezeptoren) und bindet auch nicht an niedrigaffine Fc-Rezeptoren

Usz gp :;;mts Dr. med. Marco Sprecher | IgG4-RD Erkrankung | 02.12.21 17
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IlgG4-RD: Pathogenese

IgG4 sind wahrscheinlich nicht pathogen

- eher Epiphanomen mit antiinflammatorischer Rolle als Reaktion auf Zytokine wie IL-4
|gG4-Erhohung nicht spezifisch fur IgG-RD

—> auch bei Allergien, EGPA, Sarkoidose, multizentrischer Castlemanerkrankung u.v.m.

A. e. autoimmune Erkrankung mit Beteiligung von B- und T-Zellen (v. a. CD4+ sowie follikulare
T-Helferzellen)

Verschiedene postulierte Autoantigene

- z. B. Galectin-3, Laminin 111, Annexin A11, welche durch unbekannte Mechanismen
Toleranz verlieren

https://doi.org/10.1111/all.12320
https://doi.org/10.1111/all.12342
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IlgG4-RD: Pathogenese

Follikulare T-Helferzellen

fordern B-Zell-Proliferation/
und -Differenzierung

CD4-positive regulieren Keimzentrenbildung

zytotoxische T-Zellen & B-Zellklassenwechsel

R (zusammen mit follikularen regulatorischen
Thd fil
[ ymphoptasmacyic Infitrate | Zellen)

Klonale Expansion
Granzyme B und Fuhren u. a. zur Bildung von IL-

Perforin zestoren . 4 und zum lgG4-
Gewebe Klassenwechsel

IL-1, TGF-b, IFN-y
fuhren zu Fibrose | = - | FUhren zur Bildung von IgG4-

sezernierenden Plasmablasten
und langlebigen B-Zellen

Universitit
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lgG4-RD: Epidemiologie

* Pravalenz 0.28-1.08 pro 100°000

« Meist mannliche Pradominanz

« 6.und 7. Lebensjahrzehnt (>50 %),

aber auch im Kindesalter moglich

U Sz Universitdts
Spital Zirich

Table 3
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Demographics and key covariates according to |gG4-RD phenotype groups (derivation cohort)

&

ﬁl

Covariate

Female (%)

Asian (26)

Age at diagnosis (year, mean, SD)

Time to diagnosis (year, mean, SD)

Serum IgG4 concentration (mg/dL,

median, IQR)

Group 1

‘Pancreato-Hepato-

Biliary’

21%

37%

63013

09018

316 (147-622)

Group 2 Group 3
‘Retroperitoneum and ‘Head and Neck-
Aorta’ Limited

25% 76%

25% 67%

58(16) 5(13)

1840 2334)

178 (63-322) 445(183-888)

Dr. med. Marco Sprecher | IgG4-RD| 02.12.21

Group 4
‘Mikulicz and
Systemic’
22%

52%

63013)

20G.0

1170(520-2178)

23



Klinik



IgG4-RD: Klinik

Histologie | Serologie

4 Gruppen nach Organen:

Group 1: Pancreato-Hepato-Biliary (N=149, 31%)

« 1: Pankreato-hepato-bilidre Erkrankung (31 %) _
‘ [ —-

« 2: Retroperitoneale Fibrose/ Aortitis (24 %) G’“’“‘“‘“- -! o

. - | e
¢ 3' Kopf-/HaIS-Ilmltlerte Erkrankung (24 %) Group 3: Head and Neck - Limited (N=115, 24%) lSubr‘nandibular
SyStemiSChem Befa” (22 %) Group 4: Mikulicz Syndrome and Systemic (N=100, 22%) - :zostat%An

B o
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IgG4-RD: Klinik

=) d Radiologie
Histologie | Serologie
Gehaufte Allergien -

» Rhinitis, Sinusitis, atopische Dermatitis, Asthma bronchiale bei >40 % - v. a.
bei Typ 3 (Kopf-/Hals)

« Ggf. Kompression von Gefassen

« - Beinddeme, Hydrozele, prominente Kollateralvenen oder Kompression
der Ureteren - Oligurie, postrenales Nierenversagen

 Lymphadenopathie gehauft
« Meist guter Allgemeinzustand, kein Fieber

« Gewichtsverlust Uber Monate
* bei Multiorganbefall und IgG4-assoziierter Autoimmunpankreatitis

* Gutes Ansprechen auf Glukokortikoide
« CAVE: auch bei Lymphomen, paraneoplastischen Erscheinungen

Usz g;:::,r;':::;z Dr. med. Marco Sprecher | IgG4-RD| 02.12.21 26



IgG4-RD: Klinik

Radiologie

Histologie | Serologie

Vergrosserung von Parotis,
Tranen- &

e Submandibularisdrisen bei
*‘ .?ri Autoimmunpankreatitis

I.I “ Y
b -__

Dacryoadenitis bei IgG4-RD

Usz g;:::lr;:::; Dr. med. Marco Sprecher | IgG4-RD Erkrankung | 02.12.21 27



Klinik || Radiologie

Histologie | Serologie

Kutaner inflammatorischer
Pseudotumor bei IgG4-RD

- Bild Haut auf DermNet, abgerufen am 25.11.21 auf https://dermnetnz.org/topics/igg4-related-disease

- Bild Auge: Stone, John. (2013). Extra-Pancreatic Features of Autoimmune Pancreatitis (IgG4-Related Disease) Pancreapedia: Exocrine Pancreas Knowledge Base, DOI: 10.3998/panc.2013.19
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IlgG4-RD: Labor

Radiologie

Histologie | Serologie

« Erhohtes Serum-lgG4 ist kein Pflichtkriterium zur Diagnose
« Beica. 2/3 der Pat. erhoht

» Verdachtig v. a. >2-fach der oberen Norm
« CAVE:

* V. a. Retroperitoneum haufig ohne Serum-lgG4-Erhdhung
* Auch EGPA od. multizentrisches Castleman-Syndrom u.v.m. konnen IgG4-Erhdhung machen

* 10 % der Pankreaskarzinome machen eine IlgG4-Erhdhung
* 5 % der Normalbevolkerung hat erhohte IgG4-Werte

 Hypergammaglobulinamie (ca. 60 %)

Usz g;i':;r;';ﬂ;z Dr. med. Marco Sprecher | IgG4-RD | 02.12.21 30



IgG4-RD: Labor T

Histologie | Serologie

+ lgG4-positive Plasmablasten (Durchflusszytomerie des peripheren Blutes)

+ BeilgG4-RD kann IgG4 im Serum normwertig sein, die IgG4-
positive Plasmablasten aber deutlich erhoht

« Erhohte Werte aber nicht spezifisch fur IgG4-RD

« Studie mit 12 RTX-Pat. zeigte einen deutlichen Abfall der
Plasmablastenspiegel wahrend Remission (von 6356/ml [1123-
41589] auf 1419/ml [386-4150]

Usz g;::;r;'::;; Dr. med. Marco Sprecher | IgG4-RD | 02.12.21 31



IgG4-RD: Labor T

Histologie | Serologie

« Eosinophilie (ca. 1/3), mild bis moderat

« Serum-IgE erhoht (58 %)

« Komplementverbrauch (40 %)
V. a. bei Nierenbeteiligung

Usz gp :SI ;tuts Dr. med. Marco Sprecher | IgG4-RD | 02.12.21 32
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IgG4-RD: Radiologie

Radiologie

Histologie | Serologie

« CT, MRT, 18-FDG-PET-CT mit Organvergrosserung oder Pseudotumor
* Meist T2-gewichtete hypointense Lasionen
 KM-Enhancement

« Z.T. sehr suggestiv bei passender Klinik

« Z.B. «sausage-shaped» bei diffusem Pankreasbefall und Periaortitis
im Bereich der infrarenalen Aorta

Usz g;::;r;'::;; Dr. med. Marco Sprecher | IgG4-RD Erkrankung | 02.12.21 34



IgG4-RD: Radiologie

Radiologie

Histologie | Serologie

«sausage-like» vergrossertes
Pankreas mit umgebender
Weichteilreaktion

Usz g;:::{;l:::; Dr. med. Marco Sprecher | IgG4-RD Erkrankung | 02.12.21 35



IgG4-RD: Radiologie

Klinik (Radiologie

Histologie | Serologie

i
AN ab

Vergrosserte Hypophyse Vergrosserte Submandibularis
bei IgG4-RD bei IgG4-RD

Universitét
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IgG4-RD: Histologie

Nature Reviews | Nephrology

Cortazar, F., Stone, J. IgG4-related disease and the kidney. Nat Rev Nephrol 11, 599-609 (2015). https://doi.org/10.1038/nrneph.2015.95

Klinik | Radiologie

. Histologie | Serologie

Definiertes histologisches Muster:

« a) Gewebeinfiltration mit IgG4-
positiven Plasmazellen

* b) Storiforme Fibrose («omgefiechtartig)
« ) Leichte Eosinophilie (ier beiigcs-

assoz. tubulointerstitieller Nephritis)

« d) Obliterierende Phlebitis (ier vei

fibrosierender Medianstinitis der Lunge)

Dr. med. Marco Sprecher | IgG4-RD | 02.12.21 38



Radiologie

IlgG4-rD: Histologie

. Histologie | Serologie
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lgG4-RD: EULAR/ACR-Klassifikationskriterien 2019

eular 2019 fweess

ng Rheumatology Professionals

Bild «2019» abgerufen am 30.11.21 auf http://cds.cern.ch/record/2653790/files/2019_4_image.jpg
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IgG4-RD: EULAR/ACR-Klassifikationskriterien 2019

Klinik | Radiologie

Histologie | Serologie

Klinik | Radiologie

Histologie | Serologie
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lgG4-rD: EULAR/ACR-Klassifikationskriterien 2019

Klinik ' (| Radiologie

Histclogie | Serologie
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IlgG4-RD: EULAR/ACR-Klassifikationskriterien 2019

Gault:Millau

3. Falls Einschlusskriterien erfullt und keine Ausschlusskriterien bestehen 20 /20

. Hlstopathologle « Thorax
InkenKiusivEIBIopsie _ 0 . Peribronchovaskulare und septale Verdickung: 4
’ Dichtes Lymphozyteninfiltrat (L1) 4 Paravertebrales bandférmiges Weichteilgewebe: 10
LI + obliterative Phlebitis (OP) 6 . Pankreas und Gallenwege
LI + storiforme Fibrose +/- OP 13
. I histol . Diffuse PankreasvergroRerung (Verlust der Lobuli): 8
A e e e e . Plus hypodenser kapselartiger Randsaum: 11
. lgG4+/IgG-Ratio = 41 % oder IgG4+ = 10/HPF: 7 . Nieren
. lgG4+/IgG-Ratio = 41 % und IgG4+ = 10/HPF: 14 iere
+  1gG4+/lgG-Ratio = 71 % und IgG4+ = 51/HPF: 16 *  Hypokomplementamie: 6 Punkt
. S laG4 Nierenmarkverdickung durch Weichteilgewebe: 8
AL, Bilaterale hypodense Lasionen der Nierenrinde: 10
Zwischen 1- und 2-fachem oberem Normalwert: 4 . Retroperitoneum
Zwischen 2- und 5-fachem oberem Normalwert: 6 P u
i : . Diffuse Verdickung der Aortenwand: 4
. Uber 5-fachem oberem Normalwert: 11
. . . . . Weichteilmanschette um Aorta oder Aa. lliacae: 8
* Tranen- und Speicheldrusenbeteiligung:
»  Ein Drisenpaar beteiligt: 6 -2 20 = Erkrankung kann mit einer Spezifitat von 99 %
HENTES PIUEETE el el & und einer Sensitivitat von 86 % klassifiziert werden.

Universitie
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IlgG4-RD: Diagnostische Kriterien

Radiologie

Clinical suspicion

8-

Histologie | Serologie

Lahorat:_nr_y Tumefactive lesion in Irna_gmg
abnormalities >=| organs findings
Eaosinophilia Sciitary or multiple nodules/masses
Elevated IgE levels Enlarged organs
Hypergammaglabulineria T2-weighted hypointense lesions (MR
Hypocomplementamia Enhancement/thickening patterns

G4-specific studies

!

Serum lgG4 levels

!

Flow cylometry

Histopathological studies

{excluding other l l

diseases, see Table 3) Morphologic Immunohistochemical

{=xcluding other diseases, see Table 4)
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lgG4-RD: Differentialdiagnose

ab be he
peziellen Orga

Manifestationsort

Wichtige Differenzialdiagnosen (Auswahl)

Aorta

Riesenzellarteriitis
Takayasu-Arteriitis
Infekticse Aortitis [41]

Gallenwege

Primére sklerosierende Cholangitis
Gallenwegskarzinom

Lunge

Sonstige interstitielle Pneumonien
Maligne Tumoren (primar/sekundar)
Granulomatose Prozesse
ANCA-assoziierte KleingefaRvaskulitiden

Lymphknoten

Unsperzifische/infektidse Lymphadenitis
Lymphom/Metastasen
Castleman-Erkrankung

Orbita

Lymphom
Granulomatose mit Polyangiitis
Erdheim-Chester-Erkrankung (o. a. Histiozytose)

Pankreas

Pankreaskarzinom
Lymphom
Pankreatitis anderer Genese (z. B. toxisch, bilidr, viral)

Retroperitoneum

Lymphom, maligne Infiltration
Radiogene Fibrose
Erdheim-Chester-Erkrankung

Speicheldriisen

Sjogren-Syndrom
Adenotrope Viruserkrankung
Lymphom, primare Tumoren
Sarkoidose

Tranendriisen

Lymphom, primare Tumoren
Sjogren-Syndrom
Sarkoidose

U S Universitdts
Spital Zirich
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IlgG4-RD: Therapie

* Prednison
* 0.5-1 mg/kg KG mit schrittweiser Reduktion uber 4-6 Monate auf 10 mg/d

« Fehlendes Ansprechen ist sehr ungewohnlich und sollte zur Uberpriifung der
Diagnose fuhren

* Glukokortikoid-sparende Basistherapie
. Rituximab (Erstlinientherapie Evidenzgrad 2C gegentuber DMARDS)

Haralampos M Moutsopoulos MD. Tre and prognosis of IgG4-related disease. In: UpToDate, Post, TW (Ed), UpToDate, Waltham, MA, 2021

. AZA MMF (Zweltllnlentheraple V. a. bel Aut0|mmunpankreat|t|s und 1gG4-
assoziierter sklerosierender Cholangitis)

« (Evtl. Abatacept bei fehlendem Ansprechen auf Rituximab)

« (MTX, ggf. CYP)

Usz g;:::,r;':::;z Dr. med. Marco Sprecher | IgG4-RD | 02.12.21 48



IlgG4-RD: Therapie

* Rituximab
* Nur offene, prospektive Studien und retrospektive Kohortenstudien
« Offene prospektive Pilotstudie mit 30 Pat.:

* Ansprechen auf RTX bei 97 %

* 47 % befanden sich in Komplettremission nach 6 Monaten, 40 % nach 12
Monaten

Usz g;:::,r;':::;z Dr. med. Marco Sprecher | IgG4-RD Erkrankung | 02.12.21 49



IlgG4-RD: Therapie

Aussicht:

« Die erste randomisierte, doppelblinde, plazebokontrollierte internationale Phase-IlI-Studie bei
|gG4-RD startete 2020 und soll die Wirksamkeit des gegen CD19-gerichteten B-Zellantikorpers
Inebilizumab untersuchen.

| 3 U Recmiting A Study of Inebilizumab Efficacy and Safety in 1gG4- Related Disease « 1gG4 Related Disease ¢ Drug: Inebilizumab » Viela Bio Investigative Site
« Other Placebo Palo Alto. California. United
States

« Vicla Bio Investigative Site
Aflanta. Georgia, United
States

» Viela Bio Investigative Site
Baltimore, Maryland, United
States

« (and 78 more_)
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IlgG4-RD: Therapie
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« Chirurgie/ Intervention
* Hydronephrose mit Uretherobstruktion
- Uretherstenting, Nephrostomie, lapar. Uretherolyse

«  Kompression von Gefassen oder Organen durch sklerosierende
Mesenteritis

- chirurgische Entlastung

« Obstruktiver lkterus bei IlgG4-assoziierte sklerosierende Cholangitis
-> Gallengangstenting, Drainage

« Aortenaneurysma und Aortitis
- ggf. Grafts, Stentgrafting, endovaskularer Repair

N
i
NonNx

Quelle: Haralampos M Moutsopoulos MD. Treatment and prognosis of IgG4-related disease. In: UpToDate, Post, TW (Ed), UpToDate, Waltham, MA, 2021.
Bild abgerufen am 01.12.21 auf https://cdn5.vectorstock.com/i/1000x1000/34/89/male-surgeon-concept-comics-style-vector-7723489.jpg
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lgG4-RD: Prognose

« Hoher Anteil an Rezidiven moglich (bis zu 1/3 unter Rituximab)

« Normalisierung von Serum-lgG4 ist evtl. prognostisch gunstig

 Serum-lgG4, -IgE, Komplementverbrauch und Eosinophilie konnen Relapsemarker
sein, sofern sie bei Diagnosestellung erhoht waren
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lgG4-RD: Prognose

« Malignom-Risiko evtl. erhoht
* Nicht erhoht:

Hirano et al., 2014:
« 15/113 Pat. hatten Malignom, analog zu Normalbevolkerung

Inoue et al., 2015:
« 13/235 Pat. hatten Malignom, analog zu Normalbevolkerung
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lgG4-RD: Prognose

« Malignom-Risiko evtl. erhoht
* Erhoht:

Takahashi et al., 2009:
« Erhohtes Risiko fur Non-Hodgkin-Lymphome (3/111 Patienten, Manifestation 3 bis 5
Jahre nach ED, Risiko 16-fach erhoht).

Takahashi N, Ghazale AH, Smyrk TC et al (2009) Possible association between IgG4-associated systemic disease with or without autoimmune pancreatitis and non-Hodgkin lymphoma. Pancreas 38:523-526

Yamamoto et al., 2012:

« Kohorte mit 106 Pat. mit mittlerem Follo-up von 3.1 Jahre und Malignominzidenz von
10.4 % (solide Tumore, Lymphome), 3-5-fach erhoht zur Normalbevolkerung

Asano et al., 2015:

« 34/158 Pat. (ED 1992-2012, 109 hatten AlIP) hatten Malignom (Lunge, Kolon, Prostata,
Magen, Pankreas), v. a. im 1. Jahre nach ED, meistens nicht im IgG4-RD-Organ

Shiokawa et al., 2013:
« 15/108 Pat. hatten Malignom, v. a. Magen, aber auch Lunge, Prostata, Kolon, NHL,
Gallengange, Schilddruse
« Keiner mit AIP hatte IlgG4-RD-Rezidiv nach erfolgreicher Malignomtherapie -
Paraneoplastisches Syndrom?

Usz g;:::lr;:::; Dr. med. Marco Sprecher | IgG4-RD Erkrankung | 02.12.21

55



Zuruck zum Fall




Fall

e Zuruck zum Fall:

« Kann im Fall eine IgG4-assoziierte
Erkrankung daraus geschlossen werden?

« 1gG4, IgE, IgG4-positive
Plasmablasten, Komplement
wurden bei Diagnosestellung
nicht bestimmt

« Keine Biopsie
» Atopie als Hinweis fur 1IgG4-RD
 |diopathische Form moglich

US Universi tuts
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IgG4-RD im Schnelldurchlauf

Sehr selten

Fibroinflammatorische Systemerkrankung, welche zu
Tumor-ahnlichen Raumforderungen fuhrt

Definiertes histologisches Muster mit IgG4-
exprimierenden Plasmazellen, storiformer Fibrosierung,
obliteriende Phlebitis, leichter Eosinophilie

Labor: 1IgG4, IgGE, Hypergammaglobulinamie, 1gG4-
positive Lymphoblasten, Eosinophilie, Komplement

Evtl. allergische Diathese

Typischerweise sehr gutes Ansprechen auf
Glukokortikoide

Rituximab als Erstlinientherapie, ggf. MMF oder AZA
Evil. erhOhtes Tumorrisiko

Usz Universitdts
Spital Zirich
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