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EDITORIAL |

Vazené ctenarky, vaZeni Ctenari,

Z&Fi 2026 je pro Ceskou stoma-
tologickou komoru mimoradnym
mésicem. Pfipomina si 35 let své
existence, 35 let prace pro zub-
3 ni 1ékare. Za tuto dobu se stala

4 zcela zasadni organizaci pro cely

7/ stav zubnich Iékard - zastupuje

1\ jeho profesni zajmy, podili se na
utvareni podminek vykonu povo-
lani a soucasné haji kvalitu péce o pacienty.

Ke svému jubileu nadélila Komora sobg, svym ¢lenim
i celé Ceské stomatologii unikatni dar: Svétovy stomatolo-
gicky kongres FDI v Praze. Tato vyjimecna udalost nabid-
ne setkani s odborniky z celého svéta, sdileni zkuSenosti
a inspiraci pro dalsi rozvoj naSeho oboru.

Pro nas casopis bylo zasadnim krokem prevzeti jeho vy-
davani Komorou v roce 2019. Tento krok pfinesl| ¢asopi-
su stabilitu, jistotu existence a umoznil tak napr. zavede-
ni redakéniho systému, pfidélovani DOI, aktualizaci poza-
davk{ na rukopisy podle mezindrodnich standard( a mo-
dernizaci grafické podoby Casopisu. Vyrazné se tak posilila
odborna Uroven, dohledatelnost ¢lankd i transparentnost
recenzniho Fizeni.

Do dal3ich let preji Ceské stomatologické komoFe mno-
ho sil, vytrvalosti a autority pfi prosazovani zajmU0 zubnich
Iékard a jejich pacient(.

Treti Cislo letoSniho ro¢niku pFinasi dvé kazuistiky. Prv-
ni demonstruje orofacialni projevy syndromu mnohocet-
nych hamartomd u ditéte, druha pak upozorriuje na dia-
gnosticka uskali sialoadenitidy v kontextu imunopatologil.

PFeji vam produktivni podzim, inspirovany bohatou na-
bidkou odbornych akci, novymi poznatky a setkanimi.

MUDr. Martin Kapitan, Ph.D.
Séfredaktor
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NOVi CLENOVE REDAKCNI RADY CSPZL

Je ndm cti predstavit dvé vyznamné osobnosti soucasné stomatologie,
které jsou od 1. ledna 2026 Eleny redakéni rady Easopisu Ceska
stomatologie a praktické zubni Iéka¥stvi (Czech Dental Journal):

prof. Teresu Sierpifiskou z Polska a Dr. Sureshe Nayara ze Spojenych

statd americkych.

Prof. Teresa Sierpifiska

Prof. Teresa Sierpinska patfi k pred-
nim evropskym odbornicim v oboru
protetického zubniho IékaFstvi. Ve své
odborné, akademické i organizacni
¢innosti propojuje klinickou protetiku,
fyziologii Zvykaciho systému a interdis-
ciplinarni ordlni rehabilitaci.

Dr. Suresh Nayar je mezinarodné
uznavanym odbornikem v maxilofa-
cialni protetice, digitalni rekonstruk-
ci Celisti a komplexni ordlni rehabilita-
ci. Jeho prace jedinecnym zplsobem
spojuje klinickou péci, digitalni tech-
nologie, védecky vyzkum a pomoc pa-
cientdm po onkologické 1écbé ¢i roz-
sahlych kraniofacialnich traumatech.

Prof. Teresa Sierpinska

Prof. Teresa Sierpinska ma 35 let
zkuSenosti v oboru protetického zub-
niho lékafstvi. Od roku 2018 vede
Oddéleni stomatologické protetiky

na Lékarské fakulté v Biatymstoku
v Polsku. Plsobi jako narodni kon-
zultantka pro protetické zubni lékaf-
stvi a v této pozici spolupracuje s pol-
skym ministerstvem zdravotnictvi. Je
rovnéz predsedkyni komise odpovéd-
né za narodni specializacni zkousky
v Medical Examination Centre v Pol-
sku a prodékankou pro vzdélavani
na Lékarské fakulté v Biatymstoku.
Je prezidentkou Polské protetické
spolecnosti a byvalou prezidentkou
European Prosthodontic Association.

Mezi hlavni oblasti jejiho odbor-
ného zajmu patfi fyziologie Zvykaci-
ho systému, okluze, opotfebeni zu-
bl a interdisciplindrni oralni rehabi-
litace. Publikovala na 190 odbornych
praci, jeji souhrnny impakt faktor cini
82,46 a Hirschav index 12. Je spoluau-
torkou knihy ,Handbook of Research
on Clinical Applications of Compute-

rized Occlusal Analysis in Dental Me-
dicine”, do niz pfispéla kapitolou vé-
novanou prevenci, |é¢bé a sledovani
opotrebeni zubd s vyuzitim synchro-
nizacniho modulu T-Scan/BioEMG.
Druhé vydani knihy vyslo v roce 2020
v nakladatelstvi IGI Global v USA. Je
také spoluautorkou polské publikace
~Digital Dentistry” vydané nakladatel-
stvim Quintessence v roce 2021. PU-
sobi v redak¢nich radach casopis(
CRANIO, Journal of Stomatology
a Prosthodontics.

Dr. Suresh Nayar

Dr. Suresh Nayar, BDS, MDS, MPhil,
je mezindrodné uznavanym Kklinic-
kym védcem a vedoucim akademic-
kym pracovnikem v oblasti maxilofa-
cialni protetiky, digitalni rekonstruk-
ce Celisti a pokrocilé oralni rehabili-
tace. V soucasnosti plsobi jako do-
cent a feditel Maxillofacial Prosthe-
tics Service na University of Washin-
gton v Seattlu, kde vede jeden z nej-
vyspélejSich nemocnicnich program(
protetické IéCby a rekonstrukce Celisti
v Severni Americe.

Odborné vzdélani ziskal v Indii a ve
Spojeném kralovstvi. Pfed svym néa-
stupem do Seattlu pUsobil v Institute
for Reconstructive Sciences in Medici-
ne a na University of Alberta v Kana-
dé. Zde vybudoval vyznamné tercidrni
referencni pracovisté pro |écbu slozi-
tych kraniofacialnich traumat a reha-
bilitaci pacient( po onkologické [écbé.

Je budoucim prezidentem Ame-
rican Academy of Maxillofacial Pro-
sthetics a budoucim prezidentem
European Prosthodontic Association.
V minulosti zastaval funkci prezidenta
British Society of Prosthodontics. Pat-
fi tak k nemnoha osobnostem, které
dosahly vedoucich pozic ve tfech vy-
znamnych mezinarodnich protetic-
kych organizacich v Severni Americe
a Evropé. Dale je zakladatelem Head
and Cancer Support Society of Alberta
v Kanadé, organizace usilujici o zvySo-
vani informovanosti a zlepSovani do-
stupnosti péce i vysledkl lécby pacien-
ta s nadory hlavy a krku.

Jeho vyzkum se nachazi na prasedi-
ku digitalni mediciny, chirurgické re-
konstrukce a protetického zubniho Ié-
kafstvi. Je uznavan zejména za rozvoj
digitalné Fizenych postupl rekon-
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strukce Celisti, které spojuji chirurgii,
digitalni navrh a protetické techniky
do jednotné péce zamérené na po-
tfeby pacienta. Jeho prace byla oce-
néna Fadou cen za klinickou excelen-
ci, inovace a humanitarni ¢innost. Za
mimoradny pfinos protetickému zub-
nimu lékafstvi a stomatologii obdr-
Zel Cestné clenstvi v Royal College of
Surgeons of Edinburgh a clenstvi
v College of General Dentistry ve Spo-
jeném kralovstvi.

Jsme presvédceni, Ze zapojeni prof.
Teresy Sierpinské a Dr. Sureshe Naya-
ra do prace redakéni rady Casopisu
CSPZL bude oboustranné pfinosné
a prisp€je k dalSimu odbornému i me-
zindrodnimu rozvoji naseho casopi-
su. Osobné se s ob&ma novymi cle-
ny redak¢ni rady budou moci ctenafi
a kolegové setkat jiz na 49. kongresu
European Prosthodontic Association,
ktery se uskute¢ni ve dnech 1.-3. fijna
2026 v Praze.

Redakce
Dr. Suresh Nayar

CASOPIS CESKA STOMATOLOGIE A PRAKTICKE ZUBNIi LEKARSTVIi

CZECH DENTAL JOURNAL

Web cspzl.dent.cz

Online verzi Casopisu CSPZL miZete sledovat na nové webové strance cspzl.dent.cz, ktera je volné pfistupna viem
uzivatelllm v reZimu open access. Vedle ¢lankud z aktualné vydanych Cisel jsou zde zverejnény informace o ¢asopisu
a archiv ¢lankl od roku 1998. Webova stranka je v ceském a anglickém jazyce.

Redakéni systém

Soucéasti webu cspzl.dent.cz je redakeni systém, ktery umoznuje kompletni vedeni recenzniho Fizeni rukopist
od vloZeni autory az po pfijeti ¢lanku a pripravu k sazbé. Veskera tato agenda je zaznamenavana a archivovana
pro pfipadné budouci potreby.

Clanky pro Easopis CSPZL je tedy nyni moZné nabidnout redakci vyhradné& formou vloZeni rukopisu

do redakéniho systému na webu cspzl.dent.cz (na horni modré liSté sloZka ,,VloZit rukopis”).

Podminky pro publikaci

Nové Podminky pro publikaci v ¢asopisu Ceské stomatologie a praktické zubni |ékaFstvi (CSPZL) / Czech Dental Journal
platné od 1. 1. 2024 byly zveFejnény v CSPZL ¢. 4/2023 a jsou ve formatu PDF k dispozici na cspzl.dent.cz

(Pro autory a recenzenty). Obsahuiji licen¢ni ujednani mezi autorem a vydavatelem, pravidla a pokyny pro autory,
kterymi je nezbytné se ridit.

CESKA CZECH MUDF. Martin Kapitan, Ph.D.

STOMATOLOGIE DENTAL JOURNAL 3éfredaktor, kapitan@dent.cz
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OROFACIALNi PROJEVY SYNDROMU MNOHOCETNYCH

HAMARTOMU U DITETE

Kazuistika

OROFACIAL FEATURES OF MULTIPLE HAMARTOMA SYNDROME

IN A CHILD

Case report

Merglova V." 2 Baborska L."?

'Stomatologicka klinika, Lékarska fakulta v Plzni, Univerzita Karlova
2Stomatologicka klinika, Fakultni nemocnice Plzen

SOUHRN

Uvod a cil: Syndrom mnohocetnych hamartom( (syn-
drom Cowdenové) se vyznacuje vysokym rizikem vzniku
benignich a malignich tumord stitné zlazy, prsu, gastro-
intestinalniho traktu a endometria. Pfic¢inou tohoto one-
mocnéni je mutace antionkogenu PTEN (tumor-supreso-
rového genu). Syndrom se manifestuje typickymi kozni-
mi a slizni¢nimi |ézemi, neurologickymi potizemi a typic-
kymi pfiznaky v travicim astroji. Cilem kazuistiky je upo-
zornit na projevy v dutiné Ustni vyskytujici se u tohoto
syndromu.

Popis pFipadu: V kazuistice jsou uvedeny anamnestické
Udaje divky s diagnostikovanym syndromem Cowdeno-
vé, orofacialni nalezy, 1é¢ebny plan a dlouhodobé stoma-
tologické sledovani a [éceni. Ve 20. mésici véku byl pa-
cientce diagnostikovan meduloblastom levé mozeckové
hemisféry. Léceni spocivalo v chirurgickém odstranéni
nadoru a v chemoterapii. Ve véku Sesti let bylo indikova-
no molekularné genetické vySetfeni, které prokazalo syn-
drom mnohocetnych hamartomd. Pfi prvnim klinickém
stomatologickém vySetfeni ve véku Sesti let byla u divky
zjisSténa makrocefalie a charakteristické intraoralni nale-
zy - hypertrofie gingivy a mnohocetné papulky na jazy-
ku. BEéhem deviti let sledovani se zmény na sliznici dutiny
ustni nezhorsovaly.

Zavér: Mukokutanni |éze maji zasadni vyznam pro dia-
gnostiku syndromu Cowdenové. Vyskytuji se témér
u vSech postizenych a obvykle se objevi pfed 30. rokem
véku. Znalost slizni¢nich projevl u syndromu Cowdeno-
vé je pro zubni |ékare dlleZitd, protoZze se mohou podilet
na vCasné diagnostice tohoto syndromu, a tim na zlep3e-
ni prognoézy postizenych pacient(.

Klicova slova: syndrom Cowdenové, mutace PTEN
genu, papilomatéza astni sliznice, koZzni hamartomy,
makrocefalie, gastrointestinalni polypéza

SUMMARY

Introduction and aim: Multiple hamartoma syndrome
(Cowden syndrome) is characterized by a high risk of
developing benign and malignant tumors of the thyroid
gland, breast, gastrointestinal tract, and endometrium. The
cause of this disease is a mutation in the tumor suppressor
(antioncogenic) gene PTEN. The syndrome manifests itself
with typical skin and mucosal lesions, neurological problems,
and manifestations in the digestive tract. The aim of the case
report is to draw attention to the symptoms in the oral cavity
occurring in this syndrome.

Case description: The case report presents the medical
history of a girl diagnosed with Cowden syndrome, orofacial
findings, treatment plan, long-term dental follow-up, and
treatment. At the age of 20 months, the girl was diagnosed
with medulloblastoma of the left cerebellar hemisphere.
Treatment consisted of surgical removal of the tumor and
chemotherapy. At the age of 6 years, molecular genetic
examination was performed, which demonstrated multiple
hamartoma syndrome. During the first clinical dental
examination at the age of 6, the girl was found to have
macrocephaly and characteristic intraoral symptoms -
gingival hypertrophy and multiple papules on the tongue.
During the 9-year follow-up, the changes in the oral mucosa
did not worsen.

Conclusion: The mucocutaneous lesions are of fundamental
importance for the diagnosis of Cowden syndrome. They
occur in almost all affected individuals and usually appear
before the age of 30. Knowledge of mucosal manifestations
in Cowden syndrome is important for dentists, as they can
contribute to the early diagnosis of this syndrome and thus
improve the prognosis of affected patients.

Key words: Cowden syndrome, PTEN gene mutation,
oral mucosal papilomatosis, skin hamartomas,
macrocephaly, gastrointestinal polyposis

Merglova V, Baborska L

Orofacialni projevy syndromu mnohocetnych hamartom( u ditéte.
Ces. stomatol. Prakt. zub. l1ék. (Czech Dental Journal). 2026; 126(3): 61-70. doi: 10.51479/cspzI.2026.004
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UvVOoD

Syndrom mnohocetnych hamartomu (syn-
drom Cowdenové) se fadi mezi PTEN ha-
martoma tumor syndromes spolec¢né s Ban-
nayan-Riley-Ruvalcaba syndromem, Proteus
syndromem a Proteus-like syndromem. Syn-
drom mnohocetnych hamartom popsali ja-
ko prvni v roce 1963 Lloyd a Dennis a pojme-
novali ho podle Rachel Cowdenové, u které
byl poprvé zjistén [1]. U zminéné pacientky
byla pfitomna hypoplazie mandibuly a maxi-
ly, gotické patro, nedostatecné vyvinuté mék-
ké patro a uvula, mikrostomie, facies adeno-
idea, papilomatéza na rtech a sliznici hrtanu,
lingua scrotalis, mnohocetné adenomy a kar-
cinom Stitné Zlazy, fibrocystické onemocnéni,
karcinom prsu a mnohocetné kozni hamar-
tomy.

Geneticka podstata syndromu Cowdenové
byla urcena v roce 1997, kdy byl identifiko-
van PTEN gen [2]. Dé&di¢nost tohoto syndro-
mu je autozomalné dominantni a pficinou
je zdrode€na mutace tumor supresorového
(antionkogenniho) genu PTEN (phosphatase
and tensin homolog), ktery je lokalizovan na
chromozomu 10g22-23. V 35-60 % se jedna
o mutaci de novo. PTEN gen ovliviuje signal-
ni drahu PI3K/Akt/mTOR (fosfatidylinositol-
-3-kindza/protein kindza B/mammalian tar-
get of rapamycin), ktera reguluje zakladni bu-
nécné procesy a ma duleZitou roli v udrZova-
ni homeostazy. Ztrata Cinnosti genu PTEN ve-
de ke zvySenému bunécnému rlstu a je spo-
jena s fadou onemocnéni vcetné zhoubného
bujeni a neurodegenerativnich chorob [3].

Syndrom Cowdenové je charakterizovan
vyskytem mnohocetnych hamartom@ a vy-
sokym rizikem vzniku benignich a malignich
tumord stitné Zlazy, prsu, gastrointestinalni-
ho traktu (GIT), ledvin a endometria. Hamar-
tomy jsou ektodermalniho, mezodermalniho
i endodermalniho plvodu a mohou se vysky-
tovat ve vSech organech, ale predilekéné na
kazi a v GIT [3, 4, 5]. Syndrom se manifestuje
koznimi a slizni¢nimi Iézemi, neurologickymi
obtizemi a GIT projevy.

Z koZnich symptom se nejcastéji vyskytuji
trichilemomy, coZ jsou hamartomy vychaze-
jici z bunék vlasového folikulu. Jsou to malé
tuhé télové zabarvené nebo nar(izovélé pa-
puly. Vyskytuji se nejcastéji na obliceji v misté
vlasové linie, dale v oblasti usniho boltce, na
rtech a nose. Pro potvrzeni diagndzy je nutné
bioptické vySetfeni [6]. DalsSim castym nale-
zem jsou papilomatdzni papuly vyskytujici se
na kdzi obliceje, zejména kolem nosu a Ust.
Jsou to drobné kozni vyrdstky s hrubym povr-
chem, které mohou splyvat [7, 8]. Na klZi se

také mohou objevovat lipomy, fibromy, vas-
kularni malformace, akralni kerat6za, palmo-
plantarni keratéza, makularni pigmentace
glans penis, koZni melanomy a popsany jsou
i café au lait pigmentace [9].

Z neurologickych onemocnénijsou pro syn-
drom Cowdenoveé typické projevy poruch au-
tistického spektra (PAS), opozdény vyvoj a vy-
skyt nddort centralniho nervového systému
(CNS), zejména meningeomu, meduloblasto-
mu, gangliocytomu a glioblastomu [9, 10, 11,
12]. Syndrom Cowdenové se miZze manifes-
tovat formou Lhermittovy-Duclosovy nemo-
ci, pro kterou je typicky dysplasticky ganglio-
cytom mozecku. Zatimco Lhermittova-Duc-
losova nemoc se diagnostikuje v dospélosti,
v Casném détstvi lze zjistit spojitost medulo-
blastomu a syndromu Cowdenové [13, 14].

Mezi GIT projevy syndromu Cowdenové
patfi vyskyt mnohocetnych hamartomaté6z-
nich polypl v jicnu, Zaludku, ve stfevech
a rektu. Mohou byt pfitomné i polypy gan-
glioneuromatdézni, hyperplastické i zanétli-
vé a ezofagedlni glykogenni akantéza [5, 10,
15]. U dospélych pacientl pati pfitomnost
glykogenni akantézy k diagnostickym krité-
rifm syndromu Cowdenové.

Syndrom Cowdenové se manifestuje v du-
tiné Ustni formou papilomatézy Ustni sliz-
nice, hypertrofie gingivy, vyskytem papul
a zménami na jazyku, které se popisuji jako
lingua scrotalis, lingua plicata nebo moruso-
vity jazyk. Na pfipojené gingivé jsou pFitom-
né asymptomatické bélavé hladké nebo ve-
rukézni papuly, které mohou splyvat a vytva-
fet obraz pfipominajici dlaZzebni kostky nebo
oblazky (,cobblestone” nebo ,pebbles appe-
arance”). Na gingivé, na hrbetu jazyka, na bu-
kalni i labialni sliznici, v orofaryngu i na jinych
mistech v dutiné Ustni se vyskytuji papilo-
matdzni asymptomatické vyrlstky velikosti
1-3mm [8, 9, 16, 17, 18, 19, 20]. Histologic-
ky maji 1éze v dutiné Ustni charakter fibromu
nebo fiboepitelidlnich papilomd [21]. V duti-
né Ustni pacientl se syndromem Cowdenové
je popisovana i fada nespecifickych projevd,
mezi které patfi predcasné ztraty zub(, hy-
podoncie, gingivitida, zubni kaz, parodonti-
tida, kostni cysty, gotické patro a hypoplazie
mékkého patra a uvuly [22, 23].

Pro détské pacienty se syndromem Cowde-
nové je typickd makrocefalie, PAS, vyvojova
retardace, obezita, hamartomy, vaskularni
malformace, poruchy imunity, charakteristic-
ké kozni a slizni¢ni projevy nebo manifesta-
ce formou Lhermittovy-Duclosovy nemoci
(makrocefalie, epilepsie, dysplasticky gan-
gliocytom mozecku) [19]. Dale se u postize-
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nych déti popisuje dolichocefalie, vyrazné vy-
klenuti Cela, horizontalni tvar oboci, deprese
koFene nosu a prognacie [11, 22].

Syndrom Cowdenové se vyskytuje u jedno-
ho jedince z 200 000 az 250 000 narozenych
[10, 19, 24]. Vyskyt je vyssi u Zen a u jedincl
s PAS, zejména ve spojitosti s makrocefalii
[24, 25]. Syndrom se manifestuje do konce
2. dekady Zivota u vice nez 90 % jedincl. Bé-
hem 3. dekaddy se u 99 % postizenych vyvijeji
kozni [éze. Slizni¢ni projevy jsou pFitomné té-
mér u vSech dospélych pacientl [7, 19].

Z hlediska diferencialni diagnostiky pfipa-
da v Uvahu fada onemocnéni, kterd maji pfi-
znaky na k0zZi i na sliznici dutiny Ustni. Pat¥i
mezi né zejména tuberodzni sklerdza, Darie-
rova choroba, multifokalni epitelova hyper-
plazie, acanthosis nigricans a orofacialni gra-
nulomatoza [9, 24].

Terapie syndromu Cowdenové neexistu-
je. Pacient musi byt informovan o moznosti
vzniku zhoubnych nadord a o nutnosti celo-
Zivotni dispenzarizace [9].

Progndza pacientl se syndromem Cowde-
nové je zavazna pro vysokeé riziko vzniku ma-
lignich nadord. CeloZivotni riziko karcinomu
prsu u Zen je 25-50 % s pramérnym vékem
diagnézy 38-46 let. CeloZivotni riziko karci-
nomu Stitné Zlazy je asi 10 % a endometria
5-10 % [7, 27]. Podle nékterych autord je ri-
ziko vzniku zhoubnych nador( u syndromu
Cowdenové jesté vySSi a Zeny jsou ohroze-
né&jSi nez muzi [28].

POPIS PRIPADU

Anamnéza a dosavadni pribéh Ié€eni

Na détské oddéleni Stomatologické kliniky
FN a LF UK v Plzni byla détskym hematoon-
kologem odeslana Sestiletd divka se Zados-
ti o stomatologické vySetfeni. V dobé prv-
niho vy3Setfeni pravidelné uzivala Singulair
(montelukastum; Merck Sharp & Dohme B.
V., Haarlem, Nizozemsko) a Aerius (deslo-
ratadinum; N. V. Organon, Oss, Nizozem-
sko). Rodinna anamnéza ditéte byla bezvy-
znamna, oba rodice i starSi sestra jsou zdra-
vi a v rodiné se nevyskytuje zadné zavazné
dédicné onemocnéni. Nase pacientka se na-
rodila v 41. tydnu z druhého fyziologického
téhotenstvi s porodni hmotnosti 3550 g. Po-
rod byl spontanni zahlavim a Apgarové skoére
mélo hodnoty 10-10-10. Poporodni adapta-
ce probihala bez komplikaci. Dité bylo fadné
ockovano a po psychomotorické strance se
vyvijelo véku odpovidajicim zplsobem. Zmé-
na zdravotniho stavu nastala ve 20. mésici
véku. Dité zvracelo, vravoralo, bylo unavené

az apatické, mélo subfebrilie a rodice pozo-
rovali i zménu chovani. Magneticka rezonan-
ce mozku odhalila objemny tumor levé mo-
zeckové hemisféry velikosti 47 mm. Nasledo-
valo operativni odstranéni tumoru a histo-
logické vySetfeni prokazalo meduloblastom
s extenzivni nodularitou, WHO grade IV, be-
ta-catenin negativni. Chirurgické 1éCeni bylo
doplnéno chemoterapii podle protokolu pro
embryonalni tumor CNS pro déti mladsi nez
tfi roky. V prabéhu chemoterapie se u dité-
te diagnostikovala trombocytopenie, hemo-
fagocytarni syndrom, septikemie a pneumo-
nie. Ve véku péti let divka absolvovala ton-
zilektomii a na krku se objevily drobné pa-
pulky. Molekularné genetické vySetfeni by-
lo provedeno u divky ve véku 3Sesti let a byl
prokazan syndrom Cowdenové. Ve véku os-
mi let byly v tfislech pacientky zjistény mno-
hocetné fibromy, na pazich projevy kerato-
sis pilaris a bylo provedeno kolonoskopické
vySetfeni, pfi kterém byly odstranény polypy
hamartového typu. Dalsi kolonoskopie s od-
stranénim polypU byla indikovana o rok poz-
déji a bioptické vySetfeni prokazalo ganglio-
neuromatozni polyp6zu. Ve véku 12 let div-
ka prodélala totalni tyreoidektomii pro poly-
noddzni strumu. V priibéhu dalSich let bylo
pravidelné provadéno kolonoskopické a ezo-
fagoskopické vySetfeni spojené s odstrano-
vanim polypl v GIT traktu. Histologicky se
jednalo o hamartomové polypy a glykogenni
akantézu, tedy typické patologické zmény vy-
skytujici se u syndromu Cowdenové. PFi opa-
kovanych MRI vySetfenich mozku se nepro-
kazala recidiva tumoru ani jiné patologické
zmény. Ve véku 13 let byla divce provedena
pozitronova emisni tomografie (PET), ktera
neprokazala recidivu tumoru CNS ani zndm-
ky malignity v jiném organu. Bylo v3ak vyslo-
veno podezfeni na pfitomnost fibroadeno-
mu v prsni Zlaze a doporuceno pravidelné
sonografické vySetfeni. Divka je v soucasné
dobé dispenzarizovana v endokrinologické
poradné, kde je léena pro pooperacni hy-
potyredzu a sledovana pro obezitu. Dale do-
chazi na pravidelna gynekologicka vySetfeni,
na sonografické vySetfeni prsou, na ezofago-
skopii a kolonoskopii a je sledovana derma-
tologem a détskym onkologem.

Podle sdéleni matky ma divka alergii na
erymasu, trombokoncentrat a Sumetrolin.

Stomatologické vySetFeni a Iécebny plan
PFi extraoralnim vySetfeni ve véku Sesti let
byla patrna makrocefalie (okcipitofrontalni
obvod hlavy 55 cm), symetrie obliceje nebyla
porusena, na krku a na hibetech rukou byly
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Obr. 1

Hypertrofie gingivy ve
frontaInim Gseku horni

i dolInf Celisti ve v&ku Sest
let. Zdroj: Dokumentace
pacientky.

Fig. 1

Hypertrophy of gingiva in the
anterior region of the upper
and lower jaw at the age of
6 years. Source: Patient’s
medical records.

Obr. 2

Mnohocetné drobné papulky
na hrbetu a hrotu jazyka

ve véku Sest let. Zdroj:
Dokumentace pacientky.

Fig. 2

Multiple small papules on the
dorsum and tip of the tongue
at the age of 6 years. Source:
Patient’s medical records.

patrné drobné papulky. Divka otevirala Us-
ta bez omezeni a bez zvukovych fenoménd.
V dutiné Ustni byl ¢aste¢né sanovany casné
smiSeny chrup. Na Zvykaci ploSce zubu 16 byl
zubni kaz a na zubu 65 amalgamova vyplh.
Volna i pfipojena gingiva v hornim i dolnim
frontalnim Useku a vestibuldrné v misté zubu
64 a 65 byla zbytnéla s cetnymi splyvajicimi
plochymi papulomatdznimi vyrdstky bélavé
barvy. Zmény se nachazely i na mezizubnich
papilach. Ve frontalnim Useku dolni Celisti by-
ly zmény nejvice patrné vestibularné, v hor-
ni Celisti vestibularné i palatinalné (obr. 1).
V misté zubl 11 a 21 palatindlné byla patrna
traumatizace zbytnélé gingivy dolnimi feza-
ky. Postizena gingiva nejevila zanétlivé zmé-
ny a pfi sondovani nekrvacela. Jazyk byl bé-
lavé povlekly a na sliznici hfbetu jazyka by-
ly patrné Cetné drobné ploché papulky, kte-
ré misty splyvaly (obr. 2). Zmény na gingivé

a na jazyku divce nepUsobily Zadné obtize.
Doplnujici rentgenové vySetfeni matka divky
odmitla.

LéCebny plan spocival v oSetfeni zubniho
kazu na zubu 16, v dodrzovani pravidelné du-
kladné hygieny dutiny Ustni, v disledné pre-
venci zubniho kazu a v dodrZovani pravidel-
nych preventivnich navstév. Bioptické vySet-
feni postizené gingivy jsme neindikovali, pro-
tozZe divka byla na nase oddéleni doporucena
s jiz diagnostikovanym syndromem Cowde-
nové a zmény na gingivé a jazyku odpovidaly
[ézim typickym pro tento syndrom.

Pfi preventivnim stomatologickém vyset-
feni ve véku osmi let byly zjiStény pocinajici
reinkluze zubl 55 a 65. Rentgenové vysSetre-
ni matka opét odmitla. Zhotoveni ortopan-
tomogramu bylo provedeno az v deviti le-
tech véku, kdy uz reinkluze byly znacné po-
krocilé. Se zhotovenim rentgenového snimku
souhlasil i oSetfujici détsky onkolog. Na or-
topantomogramu (obr. 3) jsme nalezli age-
neze zub( 15 a 25, pokrocilé reinkluze zubu
55 a 65, mezialni inklinaci zubu 16, zuby 74
a 84 pred exfoliaci, mikrodoncii prvnich pre-
molard a podezieni na anomalni vyvoj zubu
47. Na zakladé nalezl pfi klinickém vysetre-
ni a na rentgenovém snimku jsme doporucili
ortodontické vySetfeni, na jehoz zakladé by-
la u divky diagnostikovana Angleova II. tfida,
zkfizeny skus ve frontalnim Useku a hluboky
skus. Ortodontista doporucil extrakce docas-
nych molard v reinkluzi a zubu 63. Tyto zu-
by byly divce postupné extrahovany v seda-
ci smési 50 % oxidu dusného a 50 % kysliku
(Entonox®, Linde Gas, a. s., Praha, CR) a in-
filtracni anestezii 4% artikainem s adrenali-
nem v koncentraci 1 : 200 000 (Supracain®,
Zentiva, k. s., Praha, CR) v mnoZstvi 1,5 ml. Po
ortodontickém vySetfeni nasledovalo zhoto-
veni horni desky s tranverzalnim Sroubem
a protruznim segmentem na Upravu zkFiZe-
ného skusu. Ve véku 12 let byl u divky stav
gingivy bez viditelIného zhor3eni (obr. 4a, b).
Zmény na hrbetu jazyka a na jeho hrotu by-
ly vyraznéjsi s mnozstvim plochych papulek
a s maximem vyskytu na hrotu (obr. 4c). Ve
véku 13 let zacal profezavat malformova-
ny zub 47. Dle klinického nalezu a na zakla-
dé CBCT vy3etreni se jednalo o anomdlii tva-
ru a velikosti korunky a kofene zubu charak-
teru srostlice (obr. 5a, b). Brzy po profezani
se vytvoril u tohoto zubu kaz, ktery byl oSet-
fen fotokompozitni vyplni. Posledni klinické
vySetfeni bylo u divky provedeno ve véku 15
let. Nalez na gingivé a jazyku byl stacionarni
a na sliznici dutiny Ustni se nenalézaly Zad-
né jiné zmény charakteristické pro syndrom
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Cowdenové. Ortodontické léCeni bylo skon-
¢eno, protoze divka ani jeji zdkonni zastup-
ci si neprali zhotoveni fixniho ortodontického
aparatu. Divka bude dale dochazet na pravi-
delné preventivni prohlidky.

DISKUSE

Mezinarodni diagnosticka kritéria pro syn-
drom Cowdenové byla publikovana v roce
2000 a jsou stale aktualizovana [4, 29]. Dia-
gnostika je zaloZzena na pfitomnosti velkych
kritérii, mezi ktera pat¥i karcinom prsu, karci-
nom endometria, folikularni karcinom Stitné
Zlazy, GIT hamartomy, Lhermittova-Ducloso-
va nemoc, makrocefalie, makularni pigmen-
tace glans penis, mnohocetné kozni a sliz-
ni¢ni léze, a malych kritérii, kterymi jsou PAS,
karcinom tlustého stfeva, ezofagealni glyko-
genni akantéza, lipomy, mentalni retarda-
ce, karcinom ledvin, karcinom S5titné Zlazy,
benigni 1éze stitné Zlazy, cévni malformace
a testikularni lipomatéza (tab. 1).

Klinicka diagnéza syndromu Cowdeno-
vé je stanovena, pokud jedinec spliuje
néktera z nasledujicich kritérii:

1. Tfi nebo vice hlavnich kritérii, ale jedno
z nich musi byt makrocefalie, Lhermittova-
-Duclosova nemoc nebo GIT hamartomy.

2. Dvé hlavni kritéria a tfi mala kritéria.

U rodin s vyskytem PTEN syndromu mnoho-
cetnych hamartomd nebo PTEN mutace je
pro stanoveni diagnézy nutna pfritomnost:
1. Jakychkoli dvou hlavnich kritérii.

2. Jedno velké kritérium a dvé mala kritéria.
3. Tfi mala kritéria.

Klinickd kritéria pro testovani PTEN ge-
nu u détské populace upravili Tan a kol. [30]
a jsou uvedena v tabulce 2. U popisované
détské pacientky bylo genetické testovani
indikovano pro diagnézu meduloblastomu
v Casném détstvi, protoZze tyto nadory se mo-
hou vyskytovat v 5-10 % pfipadd spolecné
s hereditarnimi genetickymi syndromy, jako
je GorlinGv syndrom, LiGv-Fraumeniho syn-
drom, syndrom konstitu¢niho deficitu mis-
match repair (MMR) gend, Fanconiho anemii
a Turcotovym syndromem typu 2. Pacient-
ka méla diagnostikovany meduloblastom
s extenzivni nodularitou, ktery patfi mezi
SHH (Sonic Hedehog) aktivované medulo-
blastomy s typickymi mutacemi v signal-
ni draze SHH. Genetické vy3Setfeni je u déti
s timto nadorem vysoce doporucovano [31].
Kromé toho divka splfiovala kritéria pro tes-
tovani genu PTEN, a to makrocefalii, pfitom-
nost mukokutannich 1ézi a GIT polyp0.
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Obr. 3
Ortopantomogram ve
véku devét let. Zdroj:
Dokumentace pacientky.

Fig. 3

Orthopantomogram at the age
of 9 years. Source: Patient’s
medical records.

Obr. 4

Stav gingivy v hornim (a)
a dolnim (b) frontalnim
Useku a zmény na jazyku
(c) ve véku 12 let. Zdroj:
Dokumentace pacientky.

Fig. 4

Condlition of the gingiva in
the upper (a) and lower (b)
anterior region and changes
on the tongue (c) at the

age of 12 years. Source:
Patient's medical records.

T,
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Obr. 5a, b

Vyvojova anomadlie zubu
47 na CBCT (horizontalni
fezy dolni Celisti). Zdroj:

Dokumentace pacientky.

Fig. 5a, b

Developmental anomaly of
tooth 47 on CBCT (horizontal
sections of the lower jaw).
Source: Patient's medical
documentation.
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Tab. 1 Klinicka diagnosticka kritéria pro syndrom mnohocetnych hamartomu podle International

Cowden Consortium (revidovana v roce 2013).

Tab. 1 Clinical diagnostic criteria for multiple hamartoma syndrome according to the International

Cowden Consortium (revised in 2013).

Velka kritéria Mala kritéria

Karcinom prsu

PAS

Karcinom endometria (epitelidIni)

Karcinom tlustého streva

Ezofagedlni glykogenni akantéza

GIT hamartomy vcetné ganglioneuromatézy > 3

Lipomy >3

Lhermittova-Duclosova nemoc

MentdInf retardace (1Q < 75)

Makrocefalie > 97. percentil

Karcinom ledvin

Makuldrni pigmentace glans penis

Mnohocetné koini a sliznicni |éze
- Trichilemomy >3

- AkrdInf kerat6za

- Mnohotetné neuromy

- Papilomatéza na gingivé a jazyku

Léze $titné 7ldzy (adenom, difuznf uzlovd struma)

Cévnfanomalie

Testikuldrnf lipomatéza

GIT - gastrointestitidlni trakt; PAS - porucha autistického spektra

U pacientll se syndromem mnohocetnych
hamartom( jsou popisovany typické kra-
niofacialni nalezy. Vedle vyrazné makroce-
falie je to také prominujici Celo, vklesly ko-
fen nosu, horizontalné utvarené obodi a do-
lichocefalie [11]. Makrocefalie se vyskytuje
u vSech déti se syndromem mnohocetnych
hamartomd. Za makrocefalii se povazuje
stav, kdy je okcipitofrontalni obvod hlavy
vétsi nez dvé standardni odchylky od pri-
méru pro vék jedince nebo vétsi nez 97. per-
centil [22, 30]. U popisované pacientky byl
ve véku Sesti let obvod hlavy 55 cm, coz je
vice nez 97. percentil pro tento vék. Ostatni
popisované nalezy nebyly vyrazné.

U 82 % jedincl s mutaci genu PTEN se vy-
skytuji poruchy autistického spektra (PAS)
a vyvojova retardace [5, 11, 30]. Popisova-
na je také hypotonie [11]. Zadné z téchto
onemocnéni nebylo u popisované pacientky
zjisténo.

Mukokutanni 1éze maji zasadni vyznam
pro diagnostiku syndromu Cowdenové [20].
Shei-Andersen a kol. sledovali soubor 81 dé-
ti s mutaci genu PTEN, které vySetfili v roz-
mezi 23 let. Zjistili, Ze hypertrofie gingivy
byla pfitomna u 44 % déti a ordlni papilo-
my u 54 %. V tomto pfipadé se papilomy vy-
skytovaly pouze na jazyku, zatimco ostatni
sliznice dutiny Ustni nebyla postizena [19].
V nasSem pfipadé ze slizni¢nich |ézi popiso-
vanych u syndromu Cowdenové domino-
valo postiZzeni gingivy ve formé hypertrofie
a pfitomnosti plochych splyvajicich papul.
Zmény na jazyku nebyly vyrazné. Slizni¢ni
léze byly pFitomné jiz pfi prvnim stomatolo-
gickém vySetfeni v Sesti letech. Béhem pra-
videlného sledovani béhem deviti let neby-
la zaznamenana vyrazna progrese zmén na
gingivé a jazyku. Vyskyt papilomd na bukal-
ni Ci labialni sliznici dutiny Ustni rovnéz ne-
byl zjistén.

Tab. 2 Klinicka kritéria pro testovani PTEN genu u détské populace.
Tab. 2 Clinical criteria for testing the PTEN gene in the paediatric population.

Klinicky symptom

Prevalence u jedinci s mutaci PTEN (%)

Makrocefalie 100
Pfitomnost nejméné jednoho z nasledujicich symptomd:
PAS a wyvojovd retardace 82
Mukokutdnnf 1éze 60
Vaskuldrni léze 29
GIT polypy 14

PAS - porucha autistického spektra; GIT - gastrointestinalni trakt
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Hypertrofické zmény na gingivé nepuso-
bi obvykle Zadné potize. Mohou vSak zhor-
Sovat hygienu dutiny Ustni a vzacné plsobit
problémy pfi pfijmu potravy. Nelze opomi-
nout ani pacientem vnimanou zhorSenou
estetiku [32]. Z hlediska diferencidlni dia-
gnostiky je nutné vyloucit plakem podminé-
nou gingivitis a gingivitidy indukované |éky.
Hypertrofie gingivy byva soucasti pfiznako-
vych symptomU rady geneticky podminé-
nych syndromd, jako je tuberézni sklerdza,
juvenilni polypdzni syndrom, Peutz(v-Je-
gherslv syndrom, syndrom Birt-Hogg-Du-
bé, Gorlinlv syndrom a neurofibromatéza
1. typu [32].

PFi klinickém a rentgenovém vySetfeni pa-
cientky jsme kromé projevd na gingivé a sliz-
nici jazyka zaznamenali ageneze hornich
druhych premolar(Q, reinkluze docasnych
molard, mikrodoncie a srostlici. Ageneze
zubl u pacientd se syndromem Cowdeno-
vé popsali Martin-Valbuena a kol. [22]. Mik-
rodoncie nespada do pfiznakového soubo-
ru syndromu Cowdenové. U této pacientky
je moZna souvislost mikrodoncie s chemo-
terapii v Casném détstvi pro diagnostikova-
ny a radikalné odstranény meduloblastom
[33]. Spojitost reinkluzi docasnych molar(,
srostlice stalého zubu a mutace genu PTEN
nebyla popsana, znamy je vSak vliv PTEN ge-
nu na vyvoj zubd [34].

Prvni koZzni projevy syndromu Cowdeno-
vé se objevily u zmifiované pacientky ve vé-
ku péti let. Jednalo se o drobné papulky na
krku a prstech rukou. Histologicky se jedna-
lo o kozni fibromy. Kromé papulek na kdzi
byla ve véku osmi let u divky diagnostikova-
na keratosis pilaris a mnohocetné fibromy
v tfislech.

DalSim klinickym kritériem pro genetické
testovani genu PTEN je vyskyt GIT polypé-
zy. GIT manifestace syndromu Cowdenové
se vyskytuje u 25-80 % déti s mutaci genu
PTEN. Jedna se o ojedinély vyskyt polypt
az po mnohocetné postiZzeni celého travici-
ho Ustroji [35]. U pacientky byly prvni poly-
py hamartového typu v GIT diagnostikovany
ve véku sedm let, pozdé&ji histologické vySet-
feni prokazalo ganglioneuromatézni poly-
p6zu a v détském véku vzacnou glykogenni
akantézu [35].

Uloha zubniho Iékafe spociva jednak
v Casné diagnostice orélnich projevl syn-
dromu Cowdenové, dale v péci o dutinu Ust-
ni postizenych pacientll a v dispenzariza-
ci. DUleZitou soucasti pravidelnych navstév
v zubni ordinaci je kontrola péce o hygienu
dutiny Ustni.

ZAVER

Zubni 1ékaF jako prvni mlzZe upozornit na
projevy syndromu Cowdenové v ¢asném sta-
diu onemocnéni, a tim zlepsit prognézu po-
stizenych pacient(l. Pfitomnost hypertrofie
gingivy, ktera neni vyvolana pfitomnosti pla-
ku nebo léky, mlze byt ddlezitym sympto-
mem v diferencialni diagnostice genetickych
syndrom( i dalSich zavaznych onemocnéni.
Nutnd je v téchto pFipadech spoluprace s pe-
diatry a dalSimi specialisty.

Podé&kovani

Podékovani patii rodiclim pacientky za
spolupraci a za souhlas s uvefrejnénim foto-
grafil.

Prohlaseni o stFetu zajmi
Autofi prohlasuji, Ze si nejsou védomi Zad-
ného stretu zajma.

Podil autord na publikaci

VM - sbér anamnestickych Udajd a studij-
niho materialu, pfiprava rukopisu; LB - sbér
anamnestickych (dajd, tvorba obrazové
dokumentace.

Prohlaseni o pouZiti Al
PFi tvorbé tohoto ¢lanku nebyla pouzita Al.

Souhlas s publikaci fotografii
Zakonny zastupce souhlasil s publikaci
fotografii chrupu a dutiny Ustni ditéte.
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DIAGNOSTIC COMPLEXITIES IN A SUSPECTED CASE

OF IgG4-RELATED SIALADENITIS

Case report

DIAGNOSTICKA USKALI SUSPEKTNIHO PRiPADU
IgG4-ASOCIOVANE SIALOADENITIDY
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SUMMARY

Introduction and aim: IgG4-related disease is an im-
mune-mediated fibroinflammatory condition that may af-
fect the salivary glands and mimic other chronic inflammato-
ry disorders, making diagnosis challenging. We report a dia-
gnostically complex case of suspected IgG4-related siala-
denitis.

Case description: We present the case of a 41-year-old
man with Graves-Basedow disease who developed per-
sistent right-sided submandibular gland enlargement and
cervical pain after a dental intervention. Serological testing
showed that IgG4 accounted for 5.5% of total IgG, and imag-
ing revealed diffuse enlargement of the right submandibular
gland. Histopathological examination demonstrated chronic
sialadenitis with acute exacerbation, fibrosis, and lympho-
plasmacytic infiltration. No convincing obliterative phlebitis
was identified. Immunohistochemistry demonstrated up to
30 IgG4-positive plasma cells per high-power field and an
IgG4/1gG ratio of approximately 35-40%.

Conclusion: Although the findings raised suspicion for
IgG4-related disease, established diagnostic thresholds
were not fully met. This case highlights the overlap between
chronic inflammatory sialadenitis and IgG4-related disease,
particularly in a patient with autoimmune comorbidity, and
emphasizes the importance of careful clinicopathological
correlation and multidisciplinary follow-up.

Key words: IgG4-related disease, chronic sialadenitis,
submandibular gland, histopathology, differential
diagnosis

SOUHRN

Uvod a cil: IgG4-asociované onemocnéni je imunitné zpro-
stfedkované fibroinflamatorni onemocnéni, které muze
postihovat slinné Zlazy a napodobovat jiné chronické za-
nétlivé stavy, coz komplikuje diagnostiku. Prezentujeme
diagnosticky obtizny pfipad suspektni IgG4-asociované sia-
loadenitidy.

Popis pFipadu: Prezentujeme pfipad 41letého muze s Gra-
vesovou-Basedowovou nemoci, u kterého se po stomato-
logickém zakroku rozvinulo perzistujici pravostranné zvét-
Seni podcelistni slinné Zlazy a cervikalni bolest. Sérologic-
ké vySetfeni prokazalo, ze IgG4 tvorilo 55 % celkového
IgG, a zobrazovaci vySetfeni odhalilo difuzni zvétSeni pravé
podcelistni slinné Zlazy. Histopatologické vySetfeni proka-
zalo chronickou sialoadenitidu s akutni exacerbaci, fibrézu
a lymfoplazmocytarni infiltraci. Pfesvédcivé znamky oblite-
rujici flebitidy nebyly pfitomny. Imunohistochemicky bylo
zastizeno az 30 IgG4 pozitivnich plazmatickych bunék na
HPF a pomeér IgG4/1gG pfiblizné 35-40 %.

Zaveér: Prestoze nalez vzbuzoval podezfeni na IgG4-asoci-
ované onemocnéni, diagnosticka kritéria nebyla zcela spl-
néna. Pfipad ukazuje pfekryv mezi chronickou zanétlivou
sialoadenitidou a IgG4-asociovanym onemocnénim, zejmé-
na u pacienta s autoimunitni komorbiditou, a zddraznuje
vyznam peclivé klinicko-patologické korelace a multidiscip-
linarniho sledovani.

Klicova slova: IgG4-asociované onemocnéni, chronicka
sialoadenitida, podcelistni slinna Zlaza, histopatologie,
diferencialni diagnostika

Dehghan M, Laco J, Abou Assaf W, Bradna P, Tucek L.

Diagnostic complexities in a suspected case of IgG4-related sialadenitis.
Ces. stomatol. Prakt. zub. lék. (Czech Dental Journal). 2026; 126(3): 71-78. doi: 10.51479/cspz|.2026.003
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Fig. 1

Clinical photograph of the
patient before surgery,
showing perimandibular
and submandibular swelling.

Source: Patient documentation.

Obr. 1

Klinicky obraz pacienta pred
operaci s perimandibuldrnim
a submandibularnim
otokem. Zdroj: Dokumentace
pacienta.

INTRODUCTION

IgG4-related disease (IgG4-RD) is a sys-
temic immune-mediated fibroinflamma-
tory condition first recognized as a distinct
entity in the early 21st century [1]. It may af-
fect multiple organs, including the pancreas,
biliary tract, lacrimal glands, salivary glands,
kidneys, lungs, thyroid gland, aorta, and me-
ninges [2, 3]. Histopathological features ty-
pically include lymphoplasmacytic infiltration
enriched with 1gG4-positive plasma cells, fi-
brosis, and sometimes obliterative phlebitis.
Diagnosis requires integration of clinical, se-
rological, radiological, and histopathological
findings, as no single test is pathognomo-
nic [3]. Advanced imaging modalities, includ-
ing PET/CT in selected cases, may assist in
assessing multisystem involvement and di-
sease extent [4].

The aim of this case report is to present
an atypical case of suspected IgG4-related
sialadenitis, emphasizing the diagnostic chal-
lenges encountered and the value of multi-
disciplinary evaluation.

CASE DESCRIPTION

Patient demographics and medical history

A 41-year-old male with a documented
history of Graves-Basedow disease (dia-
gnosed on June 6, 2017) presented with a com-
plex medical history including secondary hy-
pertension and significant weight loss (15 kg
within several months in 2017). His medica-
tion regimen included Thyrozol (Thiamazol,
MERCK spol. s. r. 0., Czech Republic) and
Vasocardin (Metoprolol, Zentiva a. s., Slovak

Republic). Toxicological history was significant
for tobacco use (10-20 cigarettes daily), occa-
sional alcohol consumption, and recreational
marijuana use.

Initial presentation and chief complaint

The patient was referred to our depart-
ment on April 4, 2022, because of persistent
symptoms following extraction of the man-
dibular right third molar (tooth 48, according
to FDI classification), performed at a dental
emergency department on March 8, 2022.
The extraction of tooth 48 was undertaken
to address periostitis, following which oral
Duomox 750 mg (Amoxicillin trihydrate, As-
tellas Pharma s. r. o., Czech Republic) was
prescribed twice daily. Post-extraction symp-
toms included persistent perimandibular
swelling, a painful mass in the right subman-
dibular region, odynophagia, and lingual
nerve paresthesia.

Clinical assessment and preliminary
diagnostic evaluation

The initial examination revealed a firm,
non-erythematous swelling in the right sub-
mandibular region with associated ten-
derness on palpation. The extraction site
demonstrated incomplete healing, though
without active exudation. Panoramic radio-
graphy revealed incomplete dentition with
post-extraction changes in the site of extract-
ed tooth 48. Initial diagnosis included resi-
dual inflammatory infiltrate in the right sub-
mandibular region and suspected early man-
dibular osteomyelitis.

Ultrasound examination conducted on April
5, 2022, revealed inflammatory changes in the
right submandibular region, with enlarged
lymph nodes exhibiting normal oval morpho-
logy and no abscess formation. Subsequently,
a CBCT scan performed on April 21,2022, iden-
tified a non-healed extraction wound in the
site of tooth 48. Due to persistent symptoms
despite oral antibiotic treatment, a contrast
-enhanced CT scan was performed on April
27,2022, which demonstrated enlargement of
the right submandibular gland and lympha-
denopathy (Fig. 1-5). Given the clinical diagno-
sis of a suspected submandibular gland tumor,
surgical extirpation under general anesthesia
was indicated.

Surgical intervention
and histopathological findings

Surgical revision and right submandibular
gland extirpation were indicated to exclude
neoplastic growth, given the lack of clinical
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improvement. Histopathological examination
revealed chronic sialadenitis with acute
exacerbation, accompanied by fibrous sep-
tation and chronic lymphoplasmacytic in-
flammatory infiltration. No convincing obli-
terative phlebitis was identified. Immunohis-
tochemical analysis demonstrated up to 30
IgG4-positive plasma cells per high-power
field, with an IgG4/IgG tissue ratio of approxi-
mately 35-40%. Although the absolute num-
ber of IgG4-positive cells did not meet the dia-
gnostic threshold for IgG4-related sialadeni-
tis, the tissue ratio was borderline, support-
ing the need for further systemic evaluation
(Fig. 6-9, Tab 1).

Post-operative course and follow-up
Post-operative recovery was unevent-
ful with appropriate wound healing. Given
the histopathological findings raising suspi-
cion for IgG4-RD, the patient was referred to
rheumatology for comprehensive evaluation
and serum 1gG4 level determination. From
a surgical perspective, the patient's symp-
toms have been resolved, and no further fol-
low-up visits at the maxillofacial surgery de-
partment were required. Based on the rheu-
matology department's assessment, the pa-
tient's condition requires long-term moni-
toring and observation, with no immediate
treatment necessary, as the definitive classi-
fication remains unresolved, and long-term
rheumatologic follow-up was recommended.

DISCUSSION

This case highlights the importance of
comprehensive evaluation in cases of persis-
tent submandibular swelling and the need to
consider 1gG4-RD in the differential diagno-
sis, particularly in patients with pre-existing
autoimmune conditions. In the present case,
differential diagnostic considerations includ-
ed chronic inflammatory sialadenitis tempo-
rally associated with preceding odontoge-
nic infection, reactive lymphoplasmacytic
inflammation, and possible obstructive sali-
vary gland disease. The patient's pre-exist-
ing Graves-Basedow disease further com-
plicated the clinical picture, as autoimmune
comorbidity may coexist with salivary gland
enlargement and alter serological markers.
These findings underline the necessity of in-
tegrating laboratory, histopathological, ra-
diological, and clinical data when evaluating
suspected IgG4-related disease.

IgG4-RD represents a complex im-
mune-mediated systemic disorder chara-
cterized by distinctive tissue infiltration by

IgG4-positive plasma cells accompanied by
varying degrees of fibrosis. In physiological
conditions, 1gG4 comprises less than 5 per-
cent of total immunoglobulin G. Although
elevated serum IgG4 levels are characteri-
stic of 1gG4-RD, their precise pathogen-
ic role remains incompletely understood.

Fig. 2

CT scan of the patient in
sagittal view. Source: Patient
documentation.

Obr. 2

CT vySetFeni pacienta

- sagitalni Fez. Zdroj:
Dokumentace pacienta.

Fig. 3

CT scan in axial view showing
a radiolucent lesion. Source:
Patient documentation

Obr. 3

CT vySetfeni pacienta -
axialni fez s hypodenznim
loZiskem. Zdroj:
Dokumentace pacienta.
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Fig. 4

Orthopantomograph of
the patient showing an
extraction wound in the site
of tooth 48. Source: Patient
documentation.

Obr. 4

Ortopantomogram pacienta
s extrakéni ranou v oblasti
zubu 48. Zdroj: Dokumentace
pacienta.

Fig. 5

Ultrasonography of the
submandibular gland showing
enlargement of the gland.

Source: Patient documentation.

Obr.5

Ultrasonografické vysetfeni
podcelistni Zlazy se
zvétSenim Zlazy. Zdroj:
Dokumentace pacienta.

Recent studies have highlighted the role of
plasmablast expansion, T helper 2 respon-
ses, regulatory T cells, and cytotoxic CD4+
T lymphocytes in disease pathogenesis [5, 6].

Current evidence suggests that IgG4 typica-
lly exhibits anti-inflammatory properties;
however, in IgG4-RD, this regulatory mech-
anism appears to be dysregulated, resulting
in persistent inflammation and progressive
fibrosis [7, 8].

The clinical manifestations of 1gG4-RD are
remarkably diverse, with the capacity to af-
fect multiple organ systems simultaneous-

ly or metachronously. The disease typically
presents with tumor-like lesions that can in-
volve numerous anatomical sites, including
but not limited to the pancreas, biliary sys-
tem, lacrimal glands, major salivary glands,
pulmonary system, kidneys, aorta, menin-
ges, and thyroid gland [9]. Diagnostic con-
firmation relies on comprehensive clinico-
pathological correlation incorporating histo-
pathological findings, serological markers in-
cluding serum IgG4 levels, imaging studies,
and exclusion of alternative diagnoses. In ti-
ssue specimens, increased IgG4-positive
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plasma cells and an elevated 1gG4/IgG ratio
may support the diagnosis when interpreted
in the appropriate clinical context [10].
IgG4-related sialadenitis is currently re-
garded within the broader spectrum of fi-
broinflammatory salivary gland disor-
ders, and historical entities such as Kut-
tner tumor and chronic sclerosing sialade-
nitis may overlap with this spectrum [11].
The pathological process is marked by
a prominent lymphoplasmacytic tissue in-
filtrate and the presence of cytotoxic T cell
populations. Notably, in cases involving the

submandibular glands, the concurrent pre-
sence of sialolithiasis may complicate the
diagnostic process [12].

Universally accepted diagnostic crite-
ria are still lacking. However, the 2019
ACR/EULAR IgG4-RD criteria represent a sig-
nificant milestone. This approach reflects
the need to integrate clinical, serologic, ra-
diologic, and pathologic data to classify pa-
tients confidently. These criteria have been
approved by the European League Against
Rheumatism Executive Committee and the
American College of Rheumatology Board of

KAZUISTIKA

Fig. 6

Clinical photograph of the
submandibular gland after
excision. Source: Authors’
archive.

Obr. 6

Klinicky obraz po exstirpaci
podcelistni Zlazy.

Zdroj: Archiv autor(.

Fig. 7

Clinical intraoperative
photograph of the
submandibular region after
excision. Source: Authors’
archive.

Obr. 7

Peroperacni nalez

v submandibularnf krajiné
po exstirpaci Zlazy.

Zdroj: Archiv autor(.

Fig. 8

Histological “section”

showing positivity of

plasma cells for IgG4, with
brown cytoplasmic staining
(immunohistochemistry,
original magnification 400x).
Source: Patient documentation.

Obr. 8

Histologicky preparat

s pozitivitou plazmatickych
bunék pfi prikazu 1gG4

- hnédé cytoplazmatické
zbarveni (imunohistochemie,
pavodni zvétseni 400x).
Zdroj: Dokumentace
pacienta.
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Fig. 9

Histological section showing
abundant plasma cells in
the inflammatory infiltrate
(hematoxylin-eosin, original
magnification 400x). Source:
Patient documentation.

Obr. 9

Histologicky preparat

s Cetnymi plazmatickymi
burikami v zanétlivém
infiltratu (hematoxylin-
eozin, pavodni zvétseni
400x). Zdroj: Dokumentace
pacienta.

Directors, signifying that the criteria set has
been quantitatively validated using patient
dataandhasundergonevalidationbasedon
an independent data set [13]. Therapeutic
management primarily centers on system-
ic glucocorticoid therapy, typically initiat-
ing with prednisolone 30-40 mg/day for

2-4 weeks, followed by a carefully moni-
tored tapering schedule. Additional the-
rapeutic options include B cell depletion
therapy with rituximab and various im-
munosuppressive agents such as azathi-
oprine, methotrexate, and cyclophospha-
mide, which may serve as steroid-sparing

Tab. 1 Chronological timeline of the clinical course, investigations, and management.
Tab. 1 Chronologicky piehled klinického priabéhu, vySetfeni a 1écby.

Date Event

June 6, 2017

Diagnosis of Graves-Basedow disease.

March 8, 2022

Extraction of mandibular right third molar (tooth 48) for periostitis
at dental emergency department.
Oral amoxicillin (Duomox 750 mg twice daily) prescribed.

First visit at maxillofacial surgery department.

April 4, 2022 Persistent perimandibular swelling, painful right submandibular
mass, odynophagia, lingual nerve paresthesia.
; Ultrasound examination: inflammatory changes in right
April 5, 2022 ; ;
submandibular region, enlarged lymph nodes, no abscess.
) (BCT examination: non-healed extraction wound in region
April 21, 2022 of tooth 48.
April 27, 2022 Contrast-enhanced CT: enlarged right submandibular gland
and lymphadenopathy.
May 19, 2022 Subsequent management: Surgical extirpation of right submandi-
bular gland.
May 26, 200 Histopathology: Chronic sialadenitis with acute exacerhation;

borderline IgG4-related features.

June 10, 2022

Follow-up: Referred to rheumatology for long-term monitoring.
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alternatives or adjunctive treatments [14,
15]. The therapeutic objectives encompass
achieving and maintaining disease remis-
sion, preventing progressive fibrosis, and
minimizing end-organ damage. Disease
prognosis demonstrates considerable vari-
ability, largely dependent on the extent of
organ involvement and individual response
to therapeutic intervention.

This case illustrates the importance of con-
sidering 1gG4-related disease in the differen-
tial diagnosis of persistent salivary gland en-
largement and unexplained chronic inflam-
matory lesions of the head and neck region.
However, overlap with infectious, obstruc-
tive, autoimmune, and neoplastic conditions
may create substantial diagnostic uncer-
tainty, requiring careful clinicopathological
correlation.

The present case is of particular clini-
cal interest because the initial presenta-
tion followed recent odontogenic inflamma-
tion, while the histopathological findings re-
mained borderline rather than definitive for
lgG4-related disease. This case highlights
that diagnostically challenging enlargements
of the salivary glands may exhibit partial
lgG4-related features without fully meeting
established diagnostic criteria, and such pa-
tients may require prolonged multidiscipli-
nary follow-up.

CONCLUSIONS

This case demonstrates the diagnos-
tic complexity of persistent submandibular
gland enlargement with overlapping inflam-
matory and possible IgG4-related features.
Although elevated serum IgG4 levels and
partial histopathological findings raised sus-
picion for IgG4-related disease, established
diagnostic criteria were not fully met.

The case emphasizes the importance
of cautious clinicopathological interpreta-
tion, exclusion of alternative causes such as
chronic inflammatory or reactive sialadenitis,
and multidisciplinary collaboration between
dental clinicians, surgeons, pathologists, and
rheumatologists.

Patients with borderline findings may re-
quire long-term follow-up, as definitive clas-
sification may only become apparent over
time.
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Ceska stomatologicka komora letos slavi pétatFicet let. Za tu dobu se stala spousta udalosti, které pFinesly
mnoho Uspéchi, ale nékdy naopak zklamani. Jak to vSe zmapovat? Neni dileZité, kdo, co, kdy a kde Fekl

¢i udélal. DileZité jsou ideje, s kterymi Komora vznikala a které cti dodnes. V €ase se méni lidé, v kontextu
celospolecenskych udalosti priority, formy i technika - poslani Komory vSak zlistava stejné.
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Za pétatFicet let své existence méla Ceska stomatologickd komora pouze tfi prezidenty.
V jejim Cele stal v letech 1991-2009 MUDTr. Jifi Pekarek (uprostred), v letech 2009:2017
MUDr. Pavel Chrz (vpravo) a od z&fi 2017 tento post zastava doc. MUDr. Roman Smucler, CSc. (vlevo).

Listopad 1989 oteviel nové moz-
nosti. Zubni 1éka¥i, tehdy reprezento-
vani skupinou nadsencl v baje¢ném
véku 35-40 let, docela presné védeé-
li, co chtéji: svobodné vést soukromé
praxe a délat moderni stomatologii.
Také ale pochopili, Ze bez jednotné
samospravné a respektované profes-
ni organizace to nepujde. Bylo tfeba
vybudovat cely systém soukromé sto-
matologické péce, s nimz ale vlastné
nikdo nemél na za¢atku devadesatek
zkuSenost.

Koreny Komory sahaji do obdobi po
listopadu 1989, kdy Obcanské forum
pracovnikl ve stomatologii (OF PS)
otevrelo diskusi o navratu profesni
samospravy. Otazkou bylo, zda pro-
filovat profesni organizaci stomato-
logl jako samostatnou, nebo naopak
spolecnou, tedy se vSeobecnymi léka-
fi. UZ na shromazdéni OF PS v Unoru

1990 se naprosta vétSina Ucastnikd
z celé republiky prozfetelné vyjadri-
la pro samostatnou stomatologickou
organizaci a dne 20. dubna 1990 byla
na ustavujicim sjezdu zalozena Lékar-
ska komora stomatologU.

Zubni |ékafi se od pocatku stali hyb-
nou silou ve zdravotnictvi. Iniciovali
jednani mezi pfedstaviteli statnich or-
ganu a stali u zrodu myslenky zako-
na o komorach, bez néhoz zlstavaly
profesni organizace stale jen jakymsi
zajmovym sdruzenim. Zakon se po-
dafrilo prakticky béhem jednoho roku
prosadit a dne 21. zafi 1991 byla po-
dle ng&j zaloZena Ceska stomatologic-
ka komora.

Musela se vytvofit funkéni organi-
zalni struktura od oblastnich komor
po centralni organy vcetné reviznich
komisi a Cestnych rad. Vznikly stavov-
ské predpisy, budovalo se administ-

rativni zazemi. A prabézné bylo tfeba
reagovat v kazdém detailu na zasadni
proménu Ceské stomatologie.

Komora si uz na zacatku stanovila
hlavni cile, které formulovala do tzv.
5P: Privatni praxe, Prosperita, Profe-
sionalita, Prestiz, Prevence. A tyto cile,
byt se v ¢ase méni jejich priority a lo-
gicky se vzajemné prolinaji, sleduje
Komora dodnes.

Na zacatku 90. let byla klicCovym
Ukolem Komory pomoc zubnim |éka-
ram pfi zakladani a provozu soukro-
mych praxi. S tim Sla ruku v ruce ta-
ké jejich prosperita. Ekonomicka sta-
bilita ordinaci vSak nikdy nebyla cilem
sama o sobé, ale prfedpokladem dlou-
hodobé kvalitni a dostupné stomato-
logické péce.

Jednim z nejvyznamnéjSich pfino-
st Komory bylo postupné vybudova-
ni uceleného systému celozivotniho
vzdélavani, ktery dnes nabizi stovky
akci nejrliznéjsiho zaméreni, vcetné
téch vedenych svétové uznavanymi
odborniky.

Komora byla a je respektovanym
partnerem pfi zastupovani oboru at
uZ na jednanich s vlddou, minister-
stvem zdravotnictvi a dalSimi statnimi
institucemi, tak se zdravotnimi pojis-
tovnami nebo profesnimi organizace-
mi a komorami. Po odborné linii Ko-
mora rozviji spolupraci se stomato-
logickymi klinikami a lékafskymi fa-
kultami, s odbornymi spole¢nostmi
jak z oblasti stomatologie, tak dalSich
medicinskych obord. Schopnost pro-
pojovat rdzné odborné lékarské sku-
piny pfi feSeni spolecnych témat patfi
k jejim charakteristickym znakdm. Od
pocatku Komora rovnéz buduje svoji
pozici na mezinarodnim poli jak v od-
borné, tak v politické roviné.

Role Komory se v principu neméni.
V ¢ase se méni témata, kterd musi re-
Sit. Dnes je hlavnim uUkolem rozvijet
Komoru tak, aby byla uZite¢na pro ge-
neraci zubnich lékafd vstupujicich do
praxe v Uplné jiném svété.

Redakce
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UMELA INTELIGENCE, ROBOTI A SVETOVE STOMATOLOGICKE

SPICKY V PRAZE

Budou za deset let zuby extrahovat roboti? Bude o 1écbé spolurozhodovat uméla inteligence?
A pFivita pacienta v ordinaci jako prvni €lovék, nebo digitalni recepcni? Otazky, které jeSté donedavna
znély jako science fiction, FeSily v zaFi 2026 v Praze nejvyznamné;jsi osobnosti svétové stomatologie.

Ve dnech 4.-7. zaFi 2026 se prazska O2 arena proménila
v misto, kde se o budoucnosti zubniho lékaFstvi pouze ne-
prednaselo. Rada technologii, které ji budou ur¢ovat, by-
la v Praze uz pfimo predstavena a diskutovana. Soubézné
se uskutecnila rozsahla vystava nejnovéjsich technologif
a material( pro zubni lékafstvi.

Jednim z hlavnich témat byla uméla inteligence v dia-
gnostice a pfi klinickém rozhodovani. Mezi pozvany-
mi fecniky byly mezinarodné uznavané osobnosti, jako
jsou Niklaus Lang, Syngcuk Kim, Falk Schwendicke, Dani-
el Edelhoff, Domenico Ricucci, Katrin Bekes, Nicola Scotti,
Ricardo Mitrani nebo James Chow. Pfijeli predni védci, kli-
nicti Iékari, predstavitelé univerzit, profesnich organizaci
i globalniho dentalniho primyslu.

.Nechceme v Praze predvadét science fiction. Chceme
ukazat, co uz dnes vstupuje do ordinaci a jak tyto techno-
logie vyuzit tak, aby zvySovaly bezpecnost pacientd, niko-
liv rizika. Uméla inteligence zubniho |ékafe nenahradi. Lé-
kar, ktery ji dokaze kriticky a bezpecné pouZzivat, ale mUze
v budoucnu nahradit toho, kdo ji ignoruje,” fekl doc. MUDr.
Roman Smucler, CSc., prezident Ceské stomatologické ko-
mory a predseda mistniho organiza¢niho vyboru kongresu.

Ve dnech 3.-8. zafi se uskutecnilo také zasedani Svéto-
vého stomatologického parlamentu FDI - nejvy3Siho roz-
hodovaciho féra svétové stomatologické federace.

O pribéhu kongresu budeme podrobné informovat
v podzimnich vydanich Casopisu LKS.

Redakce
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odborny recenzovany ¢asopis

PREDPLATNE CSPZL NA ROK 2026 PRO CESKO

Celorocni predplatné (vychazi 4x ro€né):
« Pro ¢leny CSK a studenty zubniho IékafFstvi: 350 K&
* Pro firmy, instituce, soukromé osoby: 700 K¢

Online objednavka na: www.dent.cz/vzdelavani/casopis

Informace:

CSK, Ing. Jolana Kunrtova
e-mail: kunrtova@dent.cz
tel.: +420 234 709 630

PREDPLATNE CSPZL NA ROK 2026 PRO SLOVENSKO

Celorocni predplatné: 32 € s DPH (cena 8 € / 1 vydani)
Distribuci formou prfedplatného na Slovensku zajistuje:
Mediaprint-Kapa Pressegrosso, a. s., oddelenie inej formy predaja
P. 0. BOX 22, 820 17 Bratislava

Infolinka:
+421 800 188 826, e-mail: objednavky@ipredplatne.sk, www.ipredplatne.sk

Upozornéni pro predplatitele ¢asopisu CSPZL (Cesko)

Vazeni a mili ¢tenari,
upfimné vam dékujeme za vas zajem o védecky recenzovany ctvrtletnik Ceska stomatologie a praktické zubni
Iékarstvi a za pfizen, kterou casopisu vénujete.

Vsem dosavadnim predplatitelim zaslala CSK e-mailem vyzvu k obnoveni pfedplatného na rok 2026.
Objednavku predplatného na rok 2026, kterou po vyzvé najdete na www.dent.cz (Vzd&lavani / Casopisy),
prosim noveé vyplrite a tlacitkem ,Odeslat” zaSlete pfimo redakci. Na e-mailovou adresu vam poté bude zaslan
predpis k hradé a po zaplaceni dafnovy doklad.
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NAS VEDECKY CASOPIS

Vase nové moznosti pro inzerci

Q\PRAKTICK' BNi LEKARSTVI:
Ceska stomatologicka komora

Ing. Renata lldzova
e-mail: ildzova@dent.cz, tel.: +420 603 825 154

Cenik inzerce:
www.dent.cz/komercni-spoluprace
www.cspzl.dent.cz (slozka Redakce)




