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IgG4 – àñîö³éîâàí³ çàõâîðþâàííÿ (IgG4-ÀÇ) – öå ãåòå-
ðîãåííà ãðóïà çàõâîðþâàíü, ÿê³ äî íåäàâíüîãî ÷àñó áóëè
â³äîì³ ìåäè÷í³é íàóö³ ï³ä ð³çíèìè íàçâàìè (IgG4-àñîö³éî-
âàíå ñèñòåìíå çàõâîðþâàííÿ, IgG4-àñîö³éîâàíå àóòî³ìóííå
çàõâîðþâàííÿ, ìóëüòèôîêàëüíèé ô³áðîñêëåðîç, IgG4-ïî-
çèòèâíèé ìóëüòèîðãàííèé ë³ìôîïðîë³ôåðàòèâíèé ñèíä-
ðîì, ñèñòåìíèé IgG4-àñîö³éîâàíèé ïëàçìàòè÷íèé ñèíä-
ðîì òà ³í), ³ ò³ëüêè íåùîäàâíî îá’ºäíàí³ â îäíó ãðóïó, ùî
âêëþ÷àº òàê³ íîçîëîã³÷í³ îäèíèö³, ÿê àóòî³ìóííèé ïàíê-
ðåàòèò (À²Ï), õâîðîáà Ì³êóë³÷à (ÕÌ), òèðåî¿äèò Ð³äåëÿ (ÒÐ),
ïñåâäîïóõëèíà îðá³òè, ìóëüòèôîêàëüíèé ô³áðîñêëåðîç,
çàïàëüíà àíåâðèçìà ÷åðåâíî¿ àîðòè, õðîí³÷íèé ñêëåðîçó-
þ÷èé àîðòèò, ïðîñòàòèò òà ³íø³ [1]. Ïåðåë³ê öèõ çàõâîðþ-
âàíü êîæíîãî ðîêó ïåðåãëÿäàºòüñÿ òà äîïîâíþºòüñÿ (äèâ.
òàáë.). Õàðàêòåðíîþ îñîáëèâ³ñòþ äàíî¿ ãðóïè çàõâîðþ-
âàíü º íàÿâí³ñòü äèôóçíî¿ àáî âîãíèùåâî¿ çàïàëüíî¿
³íô³ëüòðàö³¿ óðàæåíèõ îðãàí³â ³ òêàíèí ïëàçìàòè÷íèìè
êë³òèíàìè ç åêñïðåñ³ºþ IgG4 ³ ïîäàëüøèì ðîçâèòêîì
ô³áðîçó â³äïîâ³äíèõ îðãàí³â, ùî ó 60-70% âèïàäê³â ñóïðî-
âîäæóºòüñÿ ï³äâèùåííÿì âì³ñòó IgG4 â ñèðîâàòö³ êðîâ³ [2,
3]. Ó õâîðèõ ç Ig G4-ÀÇ ìîæëèâå óðàæåííÿ ÿê îäíîãî îðãàíó,
òàê ³ ìóëüòèôîêàëüí³ ïðîÿâè.
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Åï³äåì³îëîã³ÿ äàíî¿ ïàòîëîã³¿ íåäîñòàòíüî âèâ÷åíà,
ïðîòå çà äàíèìè ïîïóëÿö³éíèõ äîñë³äæåíü 38-62% õâîðèõ –
ïðåäñòàâíèêè ÷îëîâ³÷î¿ ñòàò³ ó â³ö³ ïîíàä 50 ðîê³â [4].
Íàö³îíàëüíå äîñë³äæåííÿ À²Ï â ßïîí³¿ âêàçóº íà ñï³â-
â³äíîøåííÿ ÷îëîâ³ê³â ³ æ³íîê ïðèáëèçíî 2,8:1 [5]. Ïåðå-
âàæàííÿ ÷îëîâ³ê³â ñåðåä õâîðèõ ç Ig G4-ÀÇ ìàº âàæëèâå
çíà÷åííÿ äëÿ ïðîâåäåííÿ äèôåðåíö³éíîãî ä³àãíîñòèêè
ç ñèíäðîìîì Øåãðåíà (ÑØ) òà ïåðâèííèì á³ë³àðíèì
öèðîçîì, äå ïîì³òíà ïåðåâàãà æ³íîê [6].

ßêùî ðîçãëÿäàòè äåòàëüí³øå IgG4-àñîö³éîâàíèé àîð-
òèò òà çàïàëüíó àíåâðèçìó àîðòè, òî êàðòèíà çàõâîðþâà-
íîñò³ òóò á³ëüø ÷³òêà. Õâîð³þòü â îñíîâíîìó ÷îëîâ³êè
â³êîì â³ä 65 äî 75 ðîê³â [7]. Â÷åíèìè Stone òà Khosroshahi
áóëî äîñë³äæåíî 638 õâîðèõ ï³ñëÿ ðåçåêö³¿ ãðóäíîãî â³ää³ëó
àîðòè òà âèÿâëåíî, ùî íà äîëþ IgG4-ÀÇ ïðèõîäèòüñÿ 9%
âñ³õ õâîðèõ ç ä³àãíîçîì íå³íôåêö³éíîãî àîðòèòó [8]. Â÷åí³
ç ßïîí³¿ â ñâî¿õ äîñë³äæåííÿõ âèÿâèëè ó 4 ç 10 õâîðèõ íà
çàïàëüíó àíåâðèçìó ÷åðåâíî¿ àîðòè ï³äâèùåííÿ ð³âíÿ
ñèðîâàòêîâîãî IgG4 òà ³íô³ëüòðàö³þ IgG4-ïîçèòèâíèìè
ïëàçìàòè÷íèìè êë³òèíàìè [9].

Â ³íøîìó ÿïîíñüêîìó äîñë³äæåíí³ 104 õâîðèõ, ÿê³ ïå-
ðåíåñëè õ³ðóðã³÷íå ë³êóâàííÿ óðàæåíü àðòåð³é, â òîìó

Òàáëèöÿ 1.
Ïåðåë³ê íîçîîëîã³÷íèõ îäèíèöü, âêëþ÷åíèõ â ïåðåë³ê IgG4-ÀÇ

(àäàïòîâàíî çà Khosroshahi ³ Stone, 2011)
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÷èñë³ 30 õâîðèõ ç àíåâðèçìîþ ïåðèôåðè÷íèõ àðòåð³é òà 74
õâîðèõ ç îáë³òåðóþ÷èì àòåðîñêëåðîçîì áóëî âèÿâëåíî,
ùî â 4 ç 30 õâîðèõ ç àíåâðèçìîþ (13,3%, óðàæåííÿ ñòåãíî-
âèõ òà ï³äêîë³ííèõ àðòåð³é) íàÿâíà äèôóçíà ³íô³ëüòðàö³ÿ
÷èñëåííèìè IgG4-ïîçèòèâíèìè ïëàçìîöèòàìè, ùî ãîâî-
ðèòü ïðî íàÿâí³ñòü IgG4-ÀÇ ó öèõ õâîðèõ. Âîäíî÷àñ ó õâî-
ðèõ ç îáë³òåðóþ÷èì àòåðîñëåðîçîì íå áóëî âèÿâëåíî
æîäíîãî âèïàäêó IgG4-ÀÇ [10].

Ä³àãíîñòè÷í³ êðèòåð³¿ IgG4-ÀÇ áàçóþòüñÿ íà êë³í³÷íèõ,
ðàä³îëîã³÷íèõ, ³ìóíîëîã³÷íèõ òà ã³ñòîïàòîëîã³÷íèõ îñîá-
ëèâîñòÿõ òà âêëþ÷àþòü òàê³ õàðàêòåðèñòèêè [11]:

– êë³í³÷íî-äèôóçíèé àáî âîãíèùåâèé íàáðÿê ÷è ïóõëè-
íîïîä³áíå óòâîðåííÿ â îäíîìó ÷è á³ëüøå îðãàíàõ,

– ï³äâèùåííÿ ð³âíÿ IgG4 â ñèðîâàòö³ êðîâ³ á³ëüøå,
í³æ 135 ìã/äë;

– ã³ñòîëîã³÷íî:
À. çíà÷íà ³íô³ëüòðàö³ÿ ë³ìôîöèòàìè ³ ïëàçìîöè-

òàìè ç ô³áðîçîì áåç íåéòðîô³ëüíî¿ ³íô³ëüòðàö³¿,
Â. âåëèêà ê³ëüê³ñòü IgG4-ïîçèòèâíèõ êë³òèí

â ³íô³ëüòðàò³ (>10 â ïîë³ çîðó) ³ /àáî ñï³ââ³ä-
íîøåííÿ IgG4-/IgG-ïîçèòèâíèõ êë³òèí >40%
àáî >10 IgG4+ ïëàçìàòè÷íèõ êë³òèí /â ïîë³ çîðó.

Ïðè íàÿâíîñò³ âñ³ òðüîõ êðèòåð³¿â ä³àãíîç IgG4-ÀÇ –
âèçíà÷åíèé, ïðè íàÿâíîñò³ 1+3 – â³ðîã³äíèé, à 1+2 – ìîæ-
ëèâèé.

Òèì íå ìåíø, ä³àãíîñòèêà äàíî¿ ãðóïè çàõâîðþâàíü
âèìàãàº âèêëþ÷åííÿ íàÿâíîñò³ çëîÿê³ñíèõ ïóõëèí ³ ñõî-
æèõ çàõâîðþâàíü (íàïðèêëàä, ÑØ, ïåðâèííèé ñêëåðîçóþ-
÷èé õîëàíã³ò, õâîðîáà Êàñòåëüìàíà, âòîðèííèé ô³áðîç çà-
î÷åðåâèííîãî ïðîñòîðó, ãðàíóëåìàòîç Âåãåíåðà,
ñàðêî¿äîç, ñèíäðîì ×åðäæà-Ñòðîññà).

Íîðìàëüíèé ð³âåíü IgG4 â ñèðîâàòö³ êðîâ³ íå âèêëþ-
÷àº IgG4-ÀÇ [12]. Ó 5% çäîðîâèõ ëþäåé òà 10% õâîðèõ ç³
çëîÿê³ñíèìè ïàíêðåàòîá³ë³àðíèìè ïóõëèíàìè âèçíà÷àºòü-
ñÿ ï³äâèùåíèé ð³âåíü IgG4 [13]. ×óòëèâ³ñòü òà ñïåöèô³÷í³ñòü
âèçíà÷åííÿ ð³âíÿ IgG4 â ñèðîâàòö³ êðîâ³ äëÿ ä³àãíîñòèêè
IgG4-ÀÇ êîëèâàºòüñÿ â³ä 68 äî 95% ³ â³ä 80 äî 99% â³äïî-
â³äíî [14,15,16].

Åò³îïàòîãåíåç IgG4-ÀÇ íà äàíèé ÷àñ íåâ³äîìèé. Ðîçã-
ëÿäàþòüñÿ ÿê àóòî³ìóííà, òàê ³ àëåðã³÷íà òåîð³¿ [17]. Ñåðåä
ãåíåòè÷íèõ ôàêòîð³â, ÿê³ àñîö³þþòüñÿ ç ðîçâèòêîì äàíî¿
ãðóïè çàõâîðþâàíü, âàðòî â³äì³òèòè ñåðîòèïè HLA
DRB1*0405 ³ DQB1*0401 [18]. ²ñíóº ã³ïîòåçà ïðî ìîëåêó-
ëÿðíó ì³ì³êð³þ ì³æ H.pylori òà êë³òèíàìè àöèíóñ³â
ï³äøëóíêîâî¿ çàëîçè [4].

Õî÷à ó õâîðèõ ç IgG4-ÀÇ ð³âåíü IgG4 â ñèðîâàòö³ êðîâ³
ìîæå ó 50 ðàç³â ïåðåâèùóâàòè âåðõíþ ìåæó íîðìè, éîãî
ðîëü â ïàòîãåíåç³ çàëèøàºòüñÿ íåÿñíîþ. IgG4 – öå íàé-
ìåíø ÷èñëåííèé ñóáêëàñ IgG, ÿêèé ñêëàäàº ëèøå 5 % â³ä
çàãàëüíîãî IgG â ñèðîâàòö³ êðîâ³ çäîðîâèõ äîðîñëèõ (íîð-
ìè éîãî ñèðîâàòêîâîãî ð³âíÿ êîëèâàþòüñÿ â³ä 0,05 äî 1,4 ã/ë)
[12]. IgG4, íà â³äì³íó â³ä ³íøèõ êëàñ³â IgG, íå àêòèâóº êîì-
ïëåìåíò ³ â³ä³ãðàº îáìåæåíó ðîëü â ³ìóíí³é ñòèìóëÿö³¿.
Ñèíòåç IgG4, ÿê ³ IgÅ, ðåãóëþºòüñÿ Ò-õåëïåðàìè 2 òèïó. Ò2-
õåëïåð-àñîö³éîâàí³ öèòîê³íè, òàê³ ÿê ³íòåðëåéê³í-4 (²Ë-4)
òà ²Ë-13 ñòèìóëþþòü ñèíòåç IgG4, à ²Ë-10, -12, -21 ïîðóøó-
þòü áàëàíñ ì³æ IgG4 òà IgÅ â á³ê çðîñòàííÿ IgG4. Öåé âèñ-
íîâîê óçãîäæóºòüñÿ ç òåîð³ºþ, ùî cèíòåç IgG4 in vivo ³íäó-
êóºòüñÿ ïåðåâàæíî â óìîâàõ T2-õåëïåðíî¿ äîì³íóþ÷î¿

³ìóííî¿ ðåàêö³¿, ùî õàðàêòåðèçóºòüñÿ àêòèâàö³ºþ ðåãóëÿ-
òîðíèõ Ò-ë³ìôîöèò³â, ÿê³ ñèíòåçóþòü ²Ë-10. Âèá³ðêîâó
³íäóêö³þ ñèíòåçó IgG4 íàçèâàþòü ìîäèô³êîâàíîþ T2-õåë-
ïåðíîþ â³äïîâ³ääþ [19].

Ã³ïîòåçó ïðî àóòî³ìóííó ëàíêó â ïàòîãåíåç³ IgG4-ÀÇ
ï³äòâåðäæóº ã³ïåðãàìàãëîáóë³íåì³ÿ òà íàÿâí³ñòü àñîö³éî-
âàíèõ ç õâîðîáîþ àóòîàíòèò³ë, íàïðèêëàä, òàêèõ ÿê àíòè-
ò³ëà äî ëàêòîôåðèíó, êàðáîàíã³äðàçè II ïðè àóòî³ìóííîìó
ïàíêðåàòèò³ [20], àíòèíóêëåàðí³ àíòèò³ëà ïðè çàïàëüí³é
IgG4-àñîö³éîâàí³é àíåâðèçì³ àîðòè [21]. Ó òîé ÷àñ ÿê ìå-
õàí³çì, çà äîïîìîãîþ ÿêîãî Â-êë³òèíè ðåãóëþþòü ï³äâè-
ùåííÿ ð³âíÿ Ig êëàñó G4 äîñêîíàëüíî íå âèçíà÷åíèé, íå-
äàâí³ ïàòîã³ñòîëîã³÷í³ äîñë³äæåííÿ óðàæåíî¿ òêàíèíè
ïîêàçàëè, ùî CD4 + Ò-õåëïåðè 2 òèïó ³ ðåãóëÿòîðí³ Ò-êë³òè-
íè â³ä³ãðàþòü âàæëèâó ðîëü ó íàäëèøêîâ³é ïðîäóêö³¿ IgG4
³ ðîçâèòêó ô³áðîçó òêàíèí [20, 22, 23].

 B 2011 ðîö³ ÿïîíñüê³ â÷åí³ ç ìåäè÷íîãî óí³âåðñèòåòó
Ê³îòî ïðîâåëè äîñë³äæåííÿ âèçíà÷åííÿ ðîë³ ë³ãàíä³â ôàêòî-
ðó íåêðîçó ïóõëèí, òàêèõ ÿê BAFF òà APRIL â ïàòîãåíåç³
IgG4-ÀÇ. Â-êë³òèííèé ôàêòîð àêòèâàö³¿ (BAFF, òàêîæ â³äî-
ìèé ÿê ñòèìóëÿòîð B-ë³ìôîöèò³â (BLyS)) ³ éîãî ãîìîëîã,
ë³ãàíä, ùî ³íäóêóº ïðîë³ôåðàö³þ (APRIL), â³ä³ãðàþòü âàæ-
ëèâó ðîëü â ãîìåîñòàç³ ïåðèôåðè÷íèõ Â-êë³òèí [24]. BAFF ³
APRIL çàáåçïå÷óþòü ðåãóëÿö³þ äîçð³âàííÿ Â-êë³òèí, ¿õ âè-
æèâàííÿ, ïðîäóêö³þ CD40-íåçàëåæíèõ àíòèò³ë. Îñê³ëüêè
íàäì³ðíà åêñïðåñ³ÿ BAFF, ÿê â³äîìî, âèêëèêàº ã³ïåðàêòèâà-
ö³þ Â-êë³òèí ³ àóòî³ìóíí³ ðåàêö³¿, BAFF ðîçãëÿäàºòüñÿ ÿê
ñòèìóëþþ÷èé ôàêòîð â ïàòîãåíåç³ äåÿêèõ àóòî³ìóííèõ ³
àëåðã³÷íèõ çàõâîðþâàíü. Ñïðàâä³, ï³äâèùåí³ ð³âí³ â ñèðî-
âàòö³ BAFF âèÿâëåí³ ó õâîðèõ ç ðåâìàòî¿äíèì àðòðèòîì,
ñèñòåìíèì ÷åðâîíèì âîâ÷àêîì, ÑØ, çàïàëüíèì ì³îçèòîì,
ñèñòåìíîþ ñêëåðîäåðì³ºþ, áðîíõ³àëüíîþ àñòìîþ, àòîï³÷-
íèì äåðìàòèòîì, ³ ñèðîâàòêîâ³ ð³âí³ BAFF áóëè ïîâ’ÿçàí³ ç
¿õ êë³í³÷íî¿ àêòèâí³ñòþ. Íà â³äì³íó â³ä öüîãî, íàäëèøêîâà
åêñïðåñ³ÿ APRIL ïðèçâîäèòü äî çá³ëüøåíî¿ ïðîäóêö³¿ IgM,
Ò-õåëïåð³â 2 òèïó ³ ïðîë³ôåðàö³þ Ò-êë³òèí. Â ðåçóëüòàò³ äîñë-
³äæåííÿ ëàáîðàòîðíèõ äàíèõ õâîðèõ ç IgG4-ÀÇ ð³çíèõ ëîêàë³-
çàö³é áóëî äîâåäåíî, ùî ñèðîâàòêîâ³ ð³âí³ BAFF ó õâîðèõ ç
IgG4-ÀÇ äî òåðàï³¿ ãëþêîêîðòèêî¿äàìè áóëè çíà÷íî âèù³, í³æ
ó çäîðîâèõ îñ³á êîíòðîëüíî¿ ãðóïè, à òàêîæ íå áóëî í³ÿêèõ
³ñòîòíèõ â³äì³ííîñòåé ó ð³âí³ BAFF â ñèðîâàòö³ êðîâ³ ó õâî-
ðèõ ç IgG4-ÀÇ äî ë³êóâàííÿ òà õâîðèõ ç ÑØ. Ñèðîâàòêîâ³ ð³âí³
BAFF ó õâîðèõ ç IgG4-ÀÇ ï³ñëÿ òåðàï³¿ áóëè íèæ÷³, í³æ ó
õâîðèõ äî òåðàï³¿. Íà ïðîòèâàãó öüîìó, ñèðîâàòêîâ³ ð³âí³
APRIL ó õâîðèõ ç IgG4-ÀÇ äî ãëþêîêîðòèêî¿äíî¿ òåðàï³¿ áóëè
çíà÷íî âèùèìè, í³æ ó çäîðîâèõ, ïðîòå, íà â³äì³íó â³ä BAFF,
ð³âí³ áóëè çíà÷íî íèæ÷³, í³æ ó õâîðèõ ç ÑØ [20].

Íà êîðèñòü àëåðã³÷íî¿ òåîð³¿ ïàòîãåíåçó IgG4-ÀÇ ãîâî-
ðèòü çâ’ÿçîê ³ç T2-õåëïåð-äîì³íóþ÷èìè ðåàêö³ÿìè, ïðî
ùî ñâ³ä÷èòü ïîñèëåííÿ åêñïðåñ³¿ ìÐÍÊ T2-õåëïåðíèõ öè-
òîê³í³â, òàêèõ ÿê IË-4,5,13, ó õâîðèõ íà IgG4-ÀÇ. T2-õåë-
ïåðí³ öèòîê³íè ñïðèÿþòü ñïîëó÷íîòêàíèíí³é ïðîë³ôå-
ðàö³¿, âïëèâàþ÷è íà ìàêðîôàãè òà ìåçåíõ³ìàëüí³ êë³òèíè.
Ïðè IgG4-ÀÇ ñïîñòåð³ãàºòüñÿ ³íô³ëüòðàö³ÿ îðãàí³â ðåãóëÿ-
òîðíèìè Ò-êë³òèíàìè òà CD4+, CD25+ Ò-ë³ìôîöèòàìè,
òàêîæ ñïîñòåð³ãàºòüñÿ ï³äâèùåíà åêñïðåñ³ÿ çàïàëüíèõ öè-
òîê³í³â – IË-10 òà ôàêòîð íåêðîçó ïóõëèí â (ÔÍÏ-â). Â
ñâîþ ÷åðãó, IË-10 ñòèìóëþº Â-êë³òèííó ïðîäóêö³þ IgG4, à
ÔÍÏ- â – ñòèìóëþº ô³áðîç [22, 25].
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Âïåðøå ç òî÷êè çîðó IgG4-ÀÇ áóâ îïèñàíèé À²Ï â 1995 ð.
K. Yoshida, ÿê çàõâîðþâàííÿ, ùî âèêëèêàº çâóæåííÿ
â³ðñóíãîâî¿ ïðîòîêè, “ñîñèñêîïîä³áíå” çá³ëüøåííÿ
ï³äøëóíêîâî¿ çàëîçè, ÿêå äîáðå ï³ääàºòüñÿ ÃÊ-òåðàï³¿. Íà
ñüîãîäí³øí³é äåíü ê³ëüê³ñòü öèõ çàõâîðþâàíü ñêëàäàº
áëèçüêî 30 íîçîëîã³÷íèõ îäèíèöü, ÿê³ óðàæóþòü òàê³ îðãà-
íè ³ ñèñòåìè, ÿê öåíòðàëüíà íåðâîâà ñèñòåìà, ï³äøëóíêî-
âà çàëîçà, ïå÷³íêà, æîâ÷íèé ì³õóð òà ïðîòîêè, çàëîçè
(ñëèíí³, ìîëî÷í³, ùèòîïîä³áíà, ïåðåäì³õóðîâà), ëåãåí³,
íèðêè, ë³ìôàòè÷í³ âóçëè, ñóäèíè, î÷³, ðåòðîïåðèòîíåàëü-
íèé òà çàãðóäèííèé ïðîñòîðè ³ ò.ä. [1]. Êë³í³÷í³ ñèìïòîìè
òà îçíàêè çàëåæàòü â³ä àêòèâíîñò³ çàõâîðþâàííÿ ³ ïàòåðíó
óðàæåííÿ îðãàí³â. Çàçâè÷àé äàíà ãðóïà çàõâîðþâàíü ìàº
ï³äãîñòðèé ïåðåá³ã ç ïîâ³ëüíèì ðîçâèòêîì ñèìïòîì³â,
ïîâ’ÿçàíèõ ç íàáðÿêîì îðãàí³â-ì³øåí³â çà â³äñóòíîñò³ êîí-
ñòèòóö³éíèõ ïðîÿâ³â. [2]. Äî 40 % õâîðèõ ç IgG4-ÀÇ ìàþòü
àëåðã³÷í³ ïðîÿâè, òàê³ ÿê àòîï³ÿ, åêçåìà, áðîíõ³àëüíà àñòìà,
õðîí³÷íèé ñèíóñèò ³ åîçèíîô³ë³ÿ [26].

Ðîçãëÿíåìî äåòàëüí³øå çàïàëüíó àíåâðèçìó àîðòè òà
IgG4-àñîö³éîâàíèé àîðòèò. Çàãàëîì â ïàòîãåíåç³ àíåâðèç-
ìàòè÷íèõ çì³í àîðòè âèä³ëÿþòü òðè êëþ÷îâèõ ìîìåíòè:
çàïàëåííÿ, ïðîòåîë³ç òà àïîïòîç ãëàäêîì’ÿçîâèõ êë³òèí.
Âòðàòà åêñòðàöåëþëÿðíîãî ìàòðèêñó, îñîáëèâî åëàñòèíó,
òà íàêîïè÷åííÿ ïðîòåîë³òè÷íèõ ôåðìåíò³â â òêàíèíàõ àíåâ-
ðèçìè (òàêèõ ÿê ìàòðèêñí³ ìåòàëîïðîòå¿íàçè-2,-9) ùî ñèí-
òåçóþòüñÿ ãëàäêîì’ÿçîâèìè êë³òèíàìè ñóäèí, òà ³íô³ëüòðà-
ö³ÿ çàïàëüíèìè êë³òèíàìè (ìàêðîôàãàìè) ïðèçâîäèòü äî
àíî³êñèñó ãëàäêîì’ÿçîâèõ êë³òèí ñóäèí [27].

Ïðè ã³ñòîëîã³÷íîìó äîñë³äæåíí³ ó õâîðèõ ç çàïàëüíîþ
àíåâðèçìîþ àîðòè âèÿâëÿþòüñÿ çàïàëüí³ ìàñè ç âåðåòåíî-
ïîä³áíèìè ïðîë³ôåðàö³ÿìè ô³áðîáëàñò³â òà êîëàãåíó. Òàêîæ
ìàþòü ì³ñöå çíà÷í³ çàïàëüí³ ³íô³ëüòðàòè, â îñíîâíîìó ç ð³çíèõ
êëàñòåð³â ïëàçìàòè÷íèõ êë³òèí òà ë³ìôîöèò³â, íàÿâí³, êð³ì
òîãî, ðåàêòèâí³ ë³ìôî¿äí³ ôîë³êóëè, åîçèíîô³ëè, íåéòðîô³ëè.
Â æîäíîìó ç âèïàäê³â IgG4-àñîö³éîâàíî¿ çàïàëüíî¿ àíåâðèç-
ìè àîðòè íå âèÿâëåíî ãðàíóëüîì, äåãåíåðàö³¿ ìåä³¿ àáî çîí
íåêðîçó. Äî òîãî æ ïðè ôàðáóâàíí³ ãåìàòîêñèë³íîì-åîçè-
íîì òà çà Âàí-Ã³çîíîì áóëî âèÿâëåíî íàÿâí³ñòü ïîäâîºííÿ
òà ïîðóøåííÿ çîâí³øíüî¿ åëàñòè÷íî¿ ìåìáðàíè â çîí³ ôîð-
ìóâàííÿ àíåâðèçìè. Õàðàêòåðíèìè º ï³äâèùåíà ô³áðîçíà
ïðîë³ôåðàö³ÿ ³íòèìè òà ïîòîâùåííÿ ñóäèííî¿ ñò³íêè. Òàêîæ
ó õâîðèõ áóëî íàÿâíå àòåðîñêëåðîòè÷íå ïåðåðîäæåííÿ ³íòè-
ìè, â ìåä³¿ ñïîñòåð³ãàëàñÿ âòðàòà åëàñòèíîâèõ âîëîêîí òà àò-
ðîô³ÿ. Ïðè ³ìóíîã³ñòîõ³ì³÷íîìó äîñë³äæåíí³ – ³íô³ëüòðàö³ÿ
IgG4-ïîçèòèâíèìè ïëàçìàòè÷íèìè êë³òèíàìè. Ó öèõ õâîðèõ
âèÿâëåíî çá³ëüøåííÿ ë³ìôî¿äíèõ ôîë³êóë³â, ùî ñêëàäàþòüñÿ
ç CD20+ B-ë³ìôîöèò³â, îòî÷åíèõ CD3+ Ò-ë³ìôîöèòàìè. Ëà-
áîðàòîðí³ çì³íè êðîâ³ ïðåäñòàâëåí³ ï³äâèùåííÿì ØÎÅ òà
ð³âíÿ Ñ-ðåàêòèâíîãî ïðîòå¿íó. Êë³í³÷íî õâîðèõ òóðáóº àáäî-
ì³íàëüíèé á³ëü àáî á³ëü ó ñïèí³.

Çàïàëüíà àíåâðèçìà àîðòè, ïåðèàíåâðèçìàòè÷íèé
ô³áðîç òà ³ä³îïàòè÷íèé ðåòðîïåðèòîíåàëüíèé ô³áðîç –
ïðîÿâè îäíîãî çàõâîðþâàííÿ, òàê çâàíîãî ïåðèàîðòèòó
[23]. Kasashima òà ñï³âàâò. ââàæàþòü, ùî òåðì³í “õðîí³÷-
íèé ïåðèàîðòèò” âêàçóº íà ìîðôîëîã³÷í³ îñîáëèâîñò³
óðàæåííÿ àîðòè, à ñàìå – õàðàêòåðí³ äëÿ IgG4-àñîö³éîâà-
íîãî àîðòèòó çì³íè â àäâåíòèö³¿ [22].

Ã³ñòîëîã³÷í³ çì³íè, õàðàêòåðí³ äëÿ ïåðèàîðòèòó – çíà÷íà
³íô³ëüòðàö³ÿ çàïàëüíèìè êë³òèíàìè òà ô³áðîç àðòåð³àëüíî¿

ñò³íêè. Ôàðáóâàííÿ çà Âàí-Ã³çîíîì ïîêàçàëî, ùî çàïàëåííÿ
â îñíîâíîìó ëîêàë³çîâàíå â àäâåíòèö³éíîìó øàð³. Àäâåíòè-
ö³ÿ ïðè öüîìó çíà÷íî ïîòîâùåíà, ùî àñîö³þºòüñÿ ç çàïàëåí-
íÿì ó ïîºäíàíí³ ç ñêëåðîçîì. Çàïàëüí³ êë³òèíè â îñíîâíîìó
ïðåäñòàâëåí³ ë³ìôîöèòàìè òà ïëàçìàòè÷íèìè êë³òèíàìè.
Òàêîæ õàðàêòåðíèì º îáë³òåðóþ÷èé ôëåá³ò â ìàëèõ âåíóëàõ â
àäâåíòèö³¿. Â ³íòèì³ æ, íàâïàêè, ã³ñòîëîã³÷í³ çì³íè ïîì³ðí³
(ëèøå àòåðîñêëåðîòè÷í³ çì³íè ó âèãëÿä³ õîëåñòåðèíîâèõ
â³äêëàäåíü àáî ³íô³ëüòðàö³¿ ï³íèñòèìè êë³òèíàìè) [28].

Ë³ìôîàäåíîïàò³ÿ ñïîñòåð³ãàºòüñÿ ó 80% õâîðèõ ç À²Ï ³
º çàãàëüíèì ñèìïòîìîì IgG4-ÀÇ. Â äîñë³äæåííÿõ 114 õâî-
ðèõ ç ð³çíèìè IgG4 çàõâîðþâàííÿìè ó 41% áóëî ïðèñóòíº
çá³ëüøåííÿ ë³ìôàòè÷íèõ âóçë³â (ñåðåäîñò³ííÿ, ãðóäí³, àá-
äîì³íàëüí³, ïàõîâ³) [29].

Yasuharu S. òà ñï³âàâò. âèä³ëÿþòü 2 ã³ñòîëîã³÷í³ òèïè
óðàæåíü: ³íòåðôîë³êóëÿðíèé ïëàçìîöèòîç òà ïàçìîöèòîç
âñåðåäèí³ ãåðì³íàòèâíîãî öåíòðó [30]. Â äîñë³äæåííÿõ
Cheuk W. òà Chan J. [21] áóëî âèÿâëåíî òàê³ ã³ñòîëîã³÷í³
çì³íè, ÿê ì³æôîë³êóëÿðíå ïîøèðåííÿ, ïðîãðåñèâíå ïåðå-
òâîðåííÿ ãåðì³íàòèâíîãî öåíòðó, ìóëüòèöåíòðè÷íå óðà-
æåííÿ, ïîä³áíå äî õâîðîáè Êàñòåëüìàíà, òà ðåàêòèâíà
ôîë³êóëÿðíà ã³ïåðïëàç³ÿ. Ñèðîâàòêîâ³ IgG4, IgE òà åîçèíî-
ô³ëè â ïåðèôåðè÷í³é êðîâ³ áóëè ï³äâèùåíèìè â³äïîâ³äíî
ó 87%, 92% ³ 53% îáñòåæåíèõ 40 õâîðèõ ç ã³ñòîëîã³÷íèìè
êðèòåð³ÿìè IgG4-ÀÇ [32].

Íåäàâí³ äîñë³äæåííÿ îïèñóþòü ÕÌ ÿê IgG4-àñîö³éîâà-
íèé ñ³àëîàäåí³ò òà äàêð³îöèñòèò (IgG4-ÄÑ) [33, 34, 35]. Õàðàê-
òåðíèìè îñîáëèâîñòÿìè ÕÌ º äèôóçíå çá³ëüøåííÿ ñë³çíèõ ³
ñëèííèõ çàëîç, ï³äâèùåíèé ð³âåíü ñèðîâàòêîâîãî IgG4, ³ç âè-
ðàæåíîþ ³íô³ëüòðàö³ºþ IgG4-ïîçèòèâíèìè ïëàçìîöèòàìè
öèõ çàëîç. ÕÌ òà ÑØ ìàþòü äóæå ïîä³áí³ êë³í³÷í³ ïðîÿâè òà
çì³íè ëàáîðàòîðíèõ ïîêàçíèê³â êðîâ³, òîìó âàæëèâîþ º ñâîº-
÷àñíà äèôåðåíö³àö³ÿ öèõ õâîðîá, àäæå ¿õ ë³êóâàííÿ
â³äð³çíÿºòüñÿ. ÕÌ òàêîæ ìàº íàñòîðîæóâàòè ë³êàðÿ ùîäî
ìîæëèâîãî óðàæåííÿ ³íøèõ îðãàí³â òà ñèñòåì, ùî ïîòðåáóº
á³ëüø äåòàëüíîãî òà ñïðÿìîâàíîãî çáîðó àíàìíåçó òà îáñòå-
æåííÿ. ÕÌ ìàº ðÿä â³äì³ííîñòåé â³ä êëàñè÷íîãî ÑØ, ùî
ïîëÿãàþòü â: 1) ð³çíèö³ ãåíäåðíîãî ðîçïîä³ëó (ÕÌ â³äì³÷àºòü-
ñÿ ÿê ó ÷îëîâ³ê³â, òàê ³ ó æ³íîê, òîä³ ÿê ÑØ – â îñíîâíîìó ó
æ³íîê), 2) ñò³éêîìó çá³ëüøåíí³ ñë³çíèõ ³ ñëèííèõ çàëîç, 3) íîð-
ìàëüí³é ñåêðåö³¿ àáî íåçíà÷íîìó ïîðóøåíí³ ñåêðåö³¿ çàëîç;
4) â³äïîâ³äü íà òåðàï³þ ãëþêîêîðòèêî¿äàìè, 5) ã³ïåðãàìàãëî-
áóë³íåì³ÿ (IgG4) ³ íèçüêà ÷àñòîòà àíòè-SS-A ³ SS-B àíòèò³ë â
ñåðîëîã³÷íèõ àíàë³çàõ; 6) ôîðìóâàííÿ äåê³ëüêîõ ãåðì³íàòèâ-
íèõ öåíòð³â â çàëîçèñò³é òêàíèí³. ÑØ õàðàêòåðèçóºòüñÿ ïåðè-
äóêòàëüíîþ ë³ìôîöèòàðíîþ ³íô³ëüòðàö³ºþ ç àòðîô³ºþ àáî
ñåðéîçíèì ðóéíóâàííÿì àöèíóñ³â, à ïðè ÕÌ âèÿâëÿºòüñÿ
ïîçàïåðèäóêòàëüíà ë³ìôîöèòàðíà ³íô³ëüòðàö³ÿ ç ã³ïåðïëàñ-
òè÷íèìè ãåðì³íàòèâíèìè öåíòðàìè ³ ïîì³ðíå ðóéíóâàííÿ
àöèíóñ³â [34]. Ó õâîðèõ ç ÕÌ ÷àñò³øå âèíèêàþòü ãåðì³íà-
òèâí³ öåíòðè, âîíè ïðèñóòí³ â á³ëüø³é ê³ëüêîñò³ òà ìàþòü
á³ëüøèé ðîçì³ð ïîð³âíÿíî ç õâîðèìè ³ç ÑØ. Òàê, ó 15 ç 66
õâîðèõ ç CØ (23%) ³ 12 ç 20 õâîðèõ ç ÕÌ (60%) âèÿâëÿëèñü
åêòîï³÷í³ ãåðì³íàòèâí³ öåíòðè â ñëèííèõ çàëîçàõ [36].

AIÏ â äàíèé ÷àñ ðîçãëÿäàºòüñÿ ÿê ïàíêðåàòè÷íèé ïðîÿâ
IgG4-ÀÇ. Ï³äøëóíêîâà çàëîçà º îðãàíîì, ùî íàé÷àñò³øå
çàëó÷àºòüñÿ äî öüîãî ñêëàäíîãî ñèíäðîìó, àëå AIÏ ñòàíî-
âèòü ëèøå 2-6% âñ³õ âèïàäê³â õðîí³÷íîãî ïàíêðåàòèòó. Îäíà
òðåòèíà õâîðèõ ³ç À²Ï ìàþòü åêñòðàïàíêðåàòè÷í³ ïðîÿâè,
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íàéá³ëüø ïîøèðåíèìè º ñêëåðîçóþ÷èé õîëàíã³ò ³ çàïàëü-
íà ïñåâäîïóõëèíà ïå÷³íêè [37]. AIÏ ÷àñòî äåáþòóº ó ë³òí³õ
õâîðèõ ÷îëîâ³÷î¿ ñòàò³ ó âèãëÿä³ áåçáîë³ñíî¿ æîâòÿíèö³, ÿêà
âèíèêàº âíàñë³äîê ñòðèêòóðè äèñòàëüíîãî â³ää³ëó çàãàëü-
íî¿ æîâ÷íî¿ ïðîòîêè. Åêçîêðèííà òà åíäîêðèííà ôóíêö³¿
ï³äøëóíêîâî¿ çàëîçè, ÿê ïðàâèëî, çáåð³ãàþòüñÿ.

Âàæëèâî äèôåðåíö³þâàòè AIÏ ç ðàêîì ï³äøëóíêîâî¿
çàëîçè. Ó ðåòðîñïåêòèâíîìó äîñë³äæåíí³ ²íñòèòóòó Äæî-
íà Õîïê³íñà áóëî â³äçíà÷åíî, ùî ó 2,5% õâîðèõ, ÿê³ ïåðå-
íåñëè ïàíêðåàòîäóîäåíåêòîì³þ ó çâ’ÿçêó ç ðàêîì ï³äøëóí-
êîâî¿ çàëîçè, áóëî ã³ñòîëîã³÷íî ä³àãíîñòîâàíî AIÏ [35,38].
Ä³àãíîç À²Ï ðóíòóºòüñÿ íà ï’ÿòè êàðäèíàëüíèõ îñîáëè-
âîñòÿõ – ã³ñòîëîã³÷íèõ, ðàä³îëîã³÷íèõ, ñåðîëîã³÷íèõ, çàëó-
÷åíí³ ³íøèõ îðãàí³â òà ïîçèòèâí³é â³äïîâ³ä³ íà ë³êóâàííÿ
ãëþêîêîðòèêî¿äàìè. Ã³ñòîëîã³÷í³ äàí³ âêëþ÷àþòü ù³ëüíó
ë³ìôîïëàçìîöèòàðíó ³íô³ëüòðàö³ºþ ³ ô³áðîç â ïåðèäóê-
òàëüí³é òà ì³æäîëüêîâ³é çîíàõ. Àöèíàðí³ êë³òèíè çàì³íåí³
çàïàëüíèìè êë³òèíàìè ³ ô³áðîçíèìè óòâîðåííÿìè, ç âòðà-
òîþ äîëüêîâî¿ àðõ³òåêòóðè ï³äøëóíêîâî¿ çàëîçè. Ïåðèäóê-
òàëüíèé ô³áðîç ÷àñòî ïðèçâîäèòü äî çâóæåííÿ ïðîòîê
ï³äøëóíêîâî¿ çàëîçè. ²ìóíîã³ñòîõ³ì³÷í³ äîñë³äæåííÿ ïî-
êàçóþòü ³íô³ëüòðàö³þ ï³äøëóíêîâî¿ çàëîçè CD4 àáî CD8
Ò-ë³ìôîöèòàìè òà IgG4–ïîçèòèâíèìè ïëàçìàòè÷íèìè
êë³òèíàìè. Êîìï’þòåðíà òîìîãðàô³ÿ çàçâè÷àé âèÿâëÿº
äèôóçí³ “ñîñèêîïîä³áí³” ðîçøèðåííÿ ï³äøëóíêîâî¿ çàëî-
çè áåç ôîêàëüíî¿ àíîìàë³¿. Çàïàëüí³ òà ô³áðîçí³ çì³íè ó
ïåðèïàíêðåàòè÷í³é æèðîâ³é òêàíèí³ ïðèçâîäÿòü äî óòâî-
ðåííÿ íàâêîëî çàëîçè ïîä³áíîãî äî êàïñóëè îá³äêà íèçüêî¿
ù³ëüíîñò³. Ð³äê³ñòþ º êàëüöèô³êàö³ÿ ï³äøëóíêîâî¿ çàëîçè
àáî ïñåâäîê³ñòè. Íà åíäîñêîï³÷í³é ðåòðîãðàäí³é õîëàíã³-
îïàíêðåàòîãðàô³¿ ìîæå âèÿâëÿòèñÿ íåð³âíà, âóçüêà ãîëîâ-
íà ïðîòîêà ï³äøëóíêîâî¿ çàëîçè áåç ðîçøèðåííÿ âãîðó
ï³ñëÿ çâóæåíèõ ñåãìåíò³â. ×àñòî ñïîñòåð³ãàºòüñÿ ñòåíîç
ïîçàïå÷³íêîâèõ àáî âíóòð³øíüîïå÷³íêîâèõ æîâ÷íèõ ïðî-
òîê [39]. ×óòëèâ³ñòü, ñïåöèô³÷í³ñòü ³ ïîçèòèâíà ïðîãíîñ-
òè÷íà ö³íí³ñòü ï³äâèùåíîãî ð³âíÿ IgG4 (>1,4 ã/ë) äëÿ ä³àã-
íîñòèêè À²Ï ñêëàäàþòü 76%, 93% ³ 36% â³äïîâ³äíî, äëÿ
ð³âíÿ IgG4 >2,8 ã/ë – 53%, 99% ³ 75% â³äïîâ³äíî [40].

ÒÐ àñîö³þºòüñÿ ç ãëîáàëüíèì àáî ÷àñòêîâèì ô³áðîçîì
ùèòîâèäíî¿ çàëîçè, ðóéíóâàííÿì ôîë³êóëÿðíî¿ àðõ³òåêòó-
ðè, îáë³òåðóþ÷èì ôëåá³òîì ³ çì³øàíîþ ³íô³ëüòðàö³ºþ
ë³ìôîöèòàìè, åîçèíîô³ëàìè ³ ïëàçìàòè÷íèìè êë³òèíàìè.
Ô³áðîç, ùî õàðàêòåðèçóº öþ õâîðîáó, çàçâè÷àé âèõîäèòü çà
ìåæ³ êàïñóëè çàëîçè. Îñòàíí³ îïèñîâ³ äàí³ ñâ³ä÷àòü ïðî âè-
ñîêó ê³ëüê³ñòü IgG4-ïëàçìàòè÷íèõ êë³òèí, ïðèñóòí³õ â çàïàëü-
íèõ ³íô³ëüòðàòàõ. Âèïàäêè çàõâîðþâàíü ùèòîïîä³áíî¿ çàëî-
çè õàðàêòåðèçóþòüñÿ çðîñòàííÿì çàõâîðþâàíîñò³ íà
ã³ïîòèðåîç ñåðåä õâîðèõ íà À²Ï. Ï³ñëÿ âñòàíîâëåííÿ ä³àã-
íîçó ó á³ëüøîñò³ õâîðèõ ç ÒÐ íå âèíèêàëè ³íø³ ïðîÿâè äåñò-
ðóêòèâíîãî ô³áðîçó. Àëå ÒÐ äîñèòü ÷àñòî ä³àãíîñòóþòü â
õâîðèõ ç ðåòðîïåðèòîíåàëüíèì ô³áðîçîì.

ÒÐ ïîòð³áíî äèôåðåíö³þâàòè êë³í³÷íî òà ã³ñòîëîã³÷íî
â³ä çëîÿê³ñíèõ íîâîóòâîðåíü, îñîáëèâî àíàïëàñòè÷íîãî
ðàêó ùèòîâèäíî¿ çàëîçè, ë³ìôîìè ³ ñàðêîìè ùèòîâèäíî¿
çàëîçè. Äîäàòêîâó äèôåðåíö³àö³þ íåîáõ³äíî ïðîâîäèòè ç
ô³áðîçóþ÷èì âàð³àíòîì òèðåî¿äèòó Õàøèìîòî, íà ÿêèé
ïðèïàäàº áëèçüêî 10% âèïàäê³â, ³ â³í òàêîæ õàðàêòåðèçóºòü-
ñÿ ðîçâèòêîì ô³áðîçó, ë³ìôîïëàçìîöèòàðíî¿ ³íô³ëüòðàö³¿
òà äåñòðóêö³ºþ ôîë³êóëÿðíèõ êë³òèí [41, 42].

Ùîäî óðàæåííÿ ëåãåíü òà ïëåâðè, òî â áàãàòüîõ îãëÿ-
äàõ âêàçóºòüñÿ íà IgG4-ÀÇ ëåãåíü, ÿêå ìîæå ïðîò³êàòè áåç-
ñèìïòîìíî àáî ç êàøëåì, êðîâîõàðêàííÿì, çàäèøêîþ òà
áîëåì ó ãðóäí³é êë³òö³. Îïèñàí³ âèïàäêè ðîçâèòêó ïñåâäî-
ïóõëèíè òà ³íòåðñòèö³àëüíî¿ ïíåâìîí³¿ ó õâîðèõ ç AIÏ
[41,42]. Ìîæå âèíèêàòè ïîòîâùåííÿ â³ñöåðàëüíî¿ àáî ïà-
ð³ºòàëüíî¿ ïëåâðè. Â óðàæåíèõ òêàíèíàõ âèÿâëÿþòü õàðàê-
òåðíó ë³ìôîïëàçìîöèòàðíó ³íô³ëüòðàö³þ ç IgG4-ïîçèòèâ-
íèìè ïëàçìîöèòàìè. Ó ëåãåíÿõ ÷àñò³øå, í³æ â ³íøèõ
îðãàíàõ, çóñòð³÷àºòüñÿ îáë³òåðóþ÷èé àðòåð³¿ò [29].

Zen Y. òà ñï³âàâò. â ñâî¿õ äîñë³äæåííÿõ îïèñóþòü ÷îòè-
ðè ôîðìè óðàæåííÿ ëåãåíü: ñîë³äí³ âóçëîâ³, áðîíõîâàñêó-
ëÿðí³, àëüâåîëÿðí³ ³íòåðñòèö³àëüí³, êðóãë³ ó âèãëÿä³ ìàòî-
âîãî ñêëà çì³íè. IgG4-ÀÇ íåîáõ³äíî äèôåðåíö³þâàòè ç
ñàðêî¿äîçîì [44, 45].

Íàéá³ëüø ïîøèðåíèì óðàæåííÿì íèðîê ïðè IgG4-ÀÇ
º ³íòåðñòèö³àëüíèé íåôðèò. Çíà÷íà ê³ëüê³ñòü IgG4-ïîçèòèâ-
íèõ êë³òèí ³ õàðàêòåðíèé ô³áðîç º ã³ñòîïàòîëîã³÷íèìè îç-
íàêàìè õâîðîáè. Ï³äâèùåíèé ð³âåíü IgG4 (÷àñòî, àëå íå
çàâæäè) ³ â³äïîâ³äü íà ë³êóâàííÿ ãëþêîêîðòèêî¿äàìè – õà-
ðàêòåðí³ ðèñè çàõâîðþâàííÿ [46]. ²íøèì íåôðîëîã³÷íèì
ïðîÿâîì IgG4-ÀÇ º ìåìáðàíîçíèé ãëîìåðóëîíåôðèò [47].

Kawano ³ ñï³âàâò. çàïðîïîíóâàëè òàê³ ä³àãíîñòè÷í³ êðè-
òåð³¿ äëÿ IgG4-àñîö³éîâàíèõ õâîðîá íèðîê [48]:

1. Óðàæåííÿ íèðîê, ùî ïðîÿâëÿºòüñÿ çì³íàìè ñå÷³ àáî
ìàðêåðà(-³â) àáî çíèæåííÿì ôóíêö³¿ íèðîê àáî ï³äâèùåí-
íÿì ð³âíÿ IgG, ã³ïîêîìïëåìåíòåì³ºþ àáî ï³äâèùåííÿì
ð³âíÿ IgE ó ñèðîâàòö³ êðîâ³.

2. Àíîìàëüí³ ðåíòãåíîëîã³÷í³ çì³íè â íèðêàõ: ê³ëüêà
óðàæåíü íèçüêî¿ ù³ëüíîñò³ çà äàíèìè êîìï’þòåðíî¿ òîìî-
ãðàô³¿, äèôóçíå çá³ëüøåííÿ íèðîê, ã³ïîâàñêóëÿðí³ ñî-
ë³òàðí³ ìàñè â íèðêàõ, ã³ïåðòðîô³÷íå óðàæåííÿ ñò³íêè íèð-
êîâî¿ ìèñêè áåç íåð³âíîì³ðíîñò³ ¿¿ ïîâåðõí³.

3. Ï³äâèùåíèé ð³âåíü IgG4 ñèðîâàòêè (IgG4 ? 1,35 ã/ë).
4. Ïðè ã³ñòîëîã³÷íîìó äîñë³äæåíí³ â íèðêàõ: ù³ëüí³

ë³ìôîïëàçìîöèòàðí³ ³íô³ëüòðàòè ç IgG4-ïîçèòèâíèõ
ïëàçìàòè÷íèõ êë³òèí >10 â ï/ç òà/àáî ñï³ââ³äíîøåííÿ
IgG4/IgG >40%, õàðàêòåðíèé ô³áðîç, îòî÷åíèé ë³ìôîöè-
òàìè ³/àáî ïëàçìàòè÷íèìè êë³òèíàìè.

5. Ïðè ã³ñòîëîã³÷íîìó äîñë³äæåíí³ åêñòðàðåíàëüíèõ
óøêîäæåíü: ù³ëüí³ ë³ìôîïëàçìîöèòàðí³ ³íô³ëüòðàòè ç IgG4-
ïîçèòèâíèõ ïëàçìàòè÷íèõ êë³òèí >10 â ï/ç òà/àáî ñï³ââ³äíî-
øåííÿ IgG4/IgG >40%.

Îïòèìàëüíîãî ë³êóâàííÿ IgG4-ÀÇ íà äàíèé ÷àñ íå ³ñíóº.
Ðàíäîì³çîâàí³ êë³í³÷í³ äîñë³äæåííÿ ç îö³íêè ï³äõîä³â äî ë³êó-
âàííÿ íå ïðîâîäèëèñü. Íà äàíèé ÷àñ ïðåïàðàòàìè ïåðøî¿
ë³í³¿ ââàæàþòüñÿ ãëþêîêîðòèêî¿äè, ÿê³ âèÿâèëèñÿ åôåêòèâ-
íèìè ùîäî êë³í³÷íèõ ³ ìîðôîëîã³÷íèõ çì³í ó õâîðèõ ç IgG4-
ÀÇ. Çàçâè÷àé çàñòîñîâóºòüñÿ ïî÷àòêîâà äîçà ïðåäí³çîëîíó
0,5 ìã/êã/äåíü â³ä 2 äî 4 òèæ. ç ïîñòóïîâèì çíèæåííÿì äîçè
äî 5 ìã/äåíü ïðîòÿãîì 3-6 ì³ñ. Ðîëü áåçïåðåðâíî¿ ï³äòðè-
ìóþ÷î¿ òåðàï³¿ ùå ÷³òêî íå âèçíà÷åíà, àëå íèçüê³ äîçè ãëþ-
êîêîðòèêî¿ä³â áóëè óñï³øíî âèêîðèñòàí³ ïðîòÿãîì 3 ðîê³â ó
õâîðèõ ç AIÏ [35, 49]. Òàêîæ çàñòîñîâóþòü àçàò³îïðèí, öèêëî-
ôîñôàì³ä, ìåòîòðåêñàò, ì³êîôåíîëàò ìîôåòèë òà ³íø³ ïðå-
ïàðàòè, â îñíîâíîìó äëÿ õâîðèõ ç³ ñò³éê³ñòþ äî ãëþêîêîð-
êî¿ä³â. Òà îñòàíí³ì ÷àñîì ç’ÿâëÿºòüñÿ áàãàòî ïóáë³êàö³é ùîäî
óñï³øíîãî ë³êóâàííÿ IgG4-ÀÇ ðèòóêñèìàáîì [50].

Ðåöåíçåíò: ä.ìåä.í., ïðîôåññîð ßðåìåíêî Î.Á.
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IGG4-ÀÑÑÎÖÈÈÐÎÂÀÍÍÛÅ ÇÀÁÎËÅÂÀÍÈß –
ÍÎÂÀß ÊËÀÑÑÈÔÈÊÀÖÈÎÍÍÀß ÅÄÈÍÈÖÀ

Â ÐÅÂÌÀÒÎËÎÃÈÈ

Ïåòåëèöêàÿ Ë.Á., Þðüåâà À.À.

Íàöèîíàëüíûé ìåäèöèíñêèé óíèâåðñèòåò
èìåíè À.À. Áîãîìîëüöà, ã. Êèåâ, Óêðàèíà

Ðåçþìå. Â äàííîé ñòàòüå ïðåäñòàâëåíû ëèòåðàòóð-
íûå äàííûå ïîñëåäíèõ ëåò îòíîñèòåëüíî íîâîé êëàññè-
ôèêàöèîííîé åäèíèöû â ðåâìàòîëîãèè – IgG4-àññîöèè-
ðîâàííûõ çàáîëåâàíèé. Ïðîäåìîíñòðèðîâàíà ïàòîãåíå-
òè÷åñêàÿ ðîëü IgG4, ëèãàíäîâ ôàêòîðà íåêðîçà îïóõî-
ëåé BAFF è APRIL, Ò è Â-ëèìôîöèòîâ, à òàêæå ðàçëè÷íûõ
öèòîêèíîâ â ðàçâèòèè äàííîé ïàòîëîãèè. Êîðîòêî èçëî-
æåíû êëèíè÷åñêèå ïðîÿâëåíèÿ, ìåòîäû äèàãíîñòèêè è
ïîäõîäû ê ëå÷åíèþ IgG4-àññîöèèðîâàííûõ çàáîëåâàíèé.

Êëþ÷åâûå ñëîâà: IgG4-àññîöèèðîâàííûå çàáîëåâà-
íèÿ, àóòîèììóííûé ïàíêðåàòèò, áîëåçíü Ìèêóëè÷à, òè-
ðåîèäèò Ðèäåëÿ, ïñåâäîîïóõîëü îðáèò, ìóëüòèôîêàëü-
íûé ôèáðîñêëåðîç, âîñïàëèòåëüíàÿ àíåâðèçìà áðþø-
íîé àîðòû, õðîíè÷åñêèé ñêëåðîçèðóþùèé àîðòèò.

IGG4-RELATED DISEASES – A NEW
CLASSIFICATION UNIT IN RHEUMATOLOGY

L. Petelytska, H. Iurieva

Bogomolets National Medical University,
Kiev, Ukraine

Summary. This article presents the recent published
data about the new classification unit in rheumatology –
IgG4-related disease. It is demonstrated a pathogenic role
IgG4, tumor necrosis factor ligand BAFF and APRIL, T and B
lymphocytes and various cytokines in the development of
this disease. It is briefly described the clinical manifestations,
diagnosis and treatment approaches in patients with IgG4-
related disease.

Key words: IgG4-related diseases, autoimmune
pancreatitis, Mikulicz’s disease, Riedel’s thyroiditis, orbital
pseudotumor, multifocal fibrosclerosis, inflammatory
abdominal aortic aneurysm, chronic sclerosing aortitis.
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