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Nietypowy obraz nefropatii błoniastej  
w przebiegu choroby IgG4-zależnej

(NeFRoL DIaL PoL 2023; 27: 116-117)

atypical presentation of membranous nephropathy in 
the course of IgG4-related disease

(PoL NePHRoL DIaL 2023; 27: 116-117)
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Pacjent  lat  49  został  przyjęty  do 
Kliniki  Reumatologii  z  podejrzeniem 
choroby  układowej.  Ze  względu  na 
uogólnioną limfadenopatię i podejrze-
nia  chłoniaka  pacjent  był  pierwotnie 
diagnozowany  hematologicznie.  Po 
wykonaniu  badania  pozytonowej  to-
mografii emisyjnej oraz biopsji grubo-
igłowej węzła  chłonnego ostatecznie 
wykluczono przyczynę hematologicz-
ną  powiększonych  węzłów  chłon-
nych.  Przy  przyjęciu  do  Kliniki  Reu-
matologii  w  wykonanych  badaniach 
stwierdzono  cechy  uszkodzenia  ne-
rek  (eGFR  (estimated Glomerular 
Filtration Rate)  –  29  ml/min/1,73m2) 
z  towarzyszącym  białkomoczem 
nerczycowym  (8  g/dobę).  Badanie 
tomografii  komputerowej  płuc  poka-
zało obustronnie obecność rozległych 
drobnoguzkowych  zmian  częściowo 
konsolidujących w zatarte naciekowe 
rejony  otoczone  obszarami  matowej 
szyby. Dodatkowo widoczne były licz-
ne powiększone węzły chłonne śród-
piersia  i  wnęk  płuc.  USG  ślinianek 
ukazało cechy zapalenia, a w ślinian-
ce  przyusznej,  lewej  była  widoczna 
hipoechogenna zmiana. 

W wykonanych badaniach immu-
nologicznych  stwierdzono  dodatnie 
miano przeciwciał przeciwjądrowych. 
Nie stwierdzono obecności przeciw-
ciał ANCA, składowa C3 dopełniacza 
była  nieznacznie  obniżona.  Dodat-
kowo  stwierdzono wysokie  stężenie 
IgG4 w surowicy (8544,7 mg/l), prze-
ciwciała przeciwko receptorom fosfo-
lipazy PLA2R były nieobecne. 

W  USG  opisano  powiększone 
nerki  o  wymiarze  podłużnym  około 
170  mm,  a  w  badaniu  histopatolo-
gicznym nerki stwierdzono cechy ne-

fropatii  błoniastej  z  towarzyszącym 
cewkowo-śródmiąższowym  zapale-
niem nerek zależnym od IgG4. Bada-
nie  immunohistochemiczne  z  prze-
ciwciałem IgG4 wykazało odcinkowo 
dodatnią  reakcję  wzdłuż  pętli  wło-
śniczkowych  kłębuszków,  a w  śród-
miąższu  rozległy  i  intensywny  na-
ciek  zapalny  złożony  z  limfocytów 
T, B, granulocytów kwasochłonnych 
i  licznych  komórek  plazmatycz-
nych.  Ogniskowo  stwierdzono  ko-
mórki  IgG4(+),  których  liczba  była 
>10/w  polu  widzenia.  Ponadto  wi-
doczne  było  włóknienie  śródmiąż-
szowe i zanik cewek. Na podstawie 
objawów  klinicznych,  badań  obra-
zowych i przede wszystkim badania 
patomorfologicznego  postawiono 
rozpoznanie  choroby  zależnej  od 
IgG4.  Po  dwumiesięcznym  lecze-
niu glikokortykosteroidami w dawce 
dobowej  40  mg  uzyskano  całko-
wity  powrót  czynności  nerek  oraz 
ustąpienie  białkomoczu.  W  kontro-
lnych  badaniach  obrazowych  nie 
stwierdzono powiększonych węzłów 
chłonnych w jamie brzusznej i klatce 
piersiowej,  nerki  i  pozostałe  narzą-
dy  prawidłowej  wielkości.  W  bada-
niach  laboratoryjnych  stwierdzono 
utrzymującą  się  hipokomplemente-
mię, oraz zwiększone stężenie IgG4 
(1306 mg/l), jednak z wyraźnym ob-
niżeniem w porównaniu do wartości 
wyjściowych. 

Rodzaje zajęcia nerek w choro-
bie IgG4-zależnej zostały już wcze-
śniej  szczegółowo  opisane.  Śród-
miąższowe  zapalenie  nerek  jest 
najczęstszą  manifestacją  nerkową 
choroby  IgG4  [1],  rzadziej  choroba 
ta może objawiać się jako nefropa-
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tia  błoniasta.  W  badaniu  przepro-
wadzonym przez Cornell pokazano, 
że  nefropatia  błoniasta  występuje 
jedynie  w  7%  biopsji  nerek  u  pa-
cjentów z chorobą IgG4-zależną [2]. 
W piśmiennictwie przedstawione są 
pojedyncze  przypadki  pacjentów 
z  nefropatią  błoniastą w  przebiegu 
choroby IgG4-zależnej [3, 4].
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Rycina 1
Zdjęcia preparatów z biopsji nerki. 
Nr 1. Srebrzenie (pogrubienie ścian kapilar – nawet widać tzw. grzebienie). 
Nr 2. Odczyn immunohistochemiczny z przeciwciałem IgG4 (Dako) z użyciem dwuaminobenzydyny (DAB) – kolor brązowy wzdłuż ścian kapilar      
          wskazuje na obecność IgG4. 
Nr 3. Komórki IgG4 dodatnie (plazmocyty) w śródmiąższu – naciek zapalny. 
Nr 4. Mikroskopia elektronowa pow. 6000x światło włośniczki kłębuszkowej, kłębuszkowa błona podstawna znacznie pogrubiała zawiera równomiernie  
          rozmieszczone depozyty elektronowo gęste. Wyrostki stopowate podocytów stopione (spłaszczone, ujednolicone).
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