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Roztrousena skleréza je nejcastéjsim ziskanym chronickym zanétlivym demyeli-
niza¢nim onemocnénim CNS. Do diferencidlni diagnostiky roztrousené skler6zy
patii akutni diseminovana encefalomyelitida, jez je monofazickym autoimunitnim
demyeliniza¢nim onemocnénim. Klinicky se akutni diseminovana encefalomyelitida
projevuje encefalopatii a multifokalnim postizenim. V rozliseni téchto dvou jednotek
nam kromé klinického nélezu miize pomoci magneticka rezonance a likvorologické
vysetieni. Formou kazuistiky popisujeme vzacnou tumoriformni variantu roztrou-
Sené sklerdzy, kterd se v ivodu projevila epileptickym zachvatem a encefalopatii.

Klicova slova: akutni diseminovana encefalomyelitida, roztrousena skleréza,
magneticka rezonance, likvor, ofatumumab.

Acute disseminated encephalomyelitis or multiple sclerosis?

Multiple sclerosis is the most common acquired chronic inflammatory demyelinating
disease of the central nervous system. The diffferential diagnosis of multiple sclerosis
includes acute disseminated encephalomyelitis, which is a monophasic autoimmune
demyelinating disease. Clinically, acute disseminated encephalomyelitis is manifested
by encephalopathy and multifocal involvement. In addition to clinical findings, magnet-
ic resonance imaging and cerebrospinal fluid examination can hepl us to differentiate
these two entities. This case report describes a rare variant of tumefactive multiple
sclerosis, which was initially presented with epileptic seizure and encephalopathy.

Key words: acute disseminated encephalomyelitis, multiple sclerosis, magnetic
resonance imaging, cerebrospinal fluid, ofatumumab.

Uvod

Akutni diseminovana encefalomyelitida
(ADEM) je jednorazové akutné az subakut-
né se rozvijejici autoimunitni demyeliniza¢ni
onemocnéni CNS, které se klinicky projevuje
encefalopatii, epileptickymi zachvaty, mono-
az kvadruparézou, hemianopsii, ataxii, sfinkte-
rovymi poruchami, ale i optickou neuritidou.
Nejcastéji se rozviji po infekci ¢i o¢kovani u ge-
neticky predisponovanych jedinc(, typicky se
vyskytuje u déti a méné u mladych dospélych
(Chvojka et al., 2020).

Roztrousena skleréza (RS) je chronické
autoimunitni demyeliniza¢ni onemocnéni
CNS se soucasné probihajici axonalni ztra-
tou. Ve vétsiné pripadd probiha v relaps-
-remitentni (RR) formé, u 10 % pacientl se
jednd o primarné progresivni RS. Klinicky se
projevuje optickou neuritidou, senzitivnimi,
motorickymi, kmenovymi, mozeckovymi,
sfinkterovymi a kognitivnimi ptiznaky. Na
rozdil od ADEM se u déti vyskytuje vzacnéji,
nejcastéji je diagnoéza stanovena u mladych
dospélych Zen.
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Obr. 1. CTmozku v 3/2022: viceloZiskové postizeni
mozku s vazogennim edémem podezfelé z tumo-
rézniho postizeni

Kromé klinického nalezu k rozliseni téch-
to dvou jednotek mize pomoci magneticka
rezonance (MR) a vysetteni likvoru.

V akutni |é¢bé u RS i ADEM indikujeme in-
travenézné vysokodavkované kortikosteroidy,
pii jejich nedcinnosti vymeénné plazmaferézy,
v pfipadé ADEM i intravendzniimunoglobuliny.

U RS je dilezité co nejdrive zahdjit dlou-
hodobou [é¢bu DMT (disease modifying
therapy), dle poslednich doporuceni pokud
mozno léky s vy3si ucinnosti, tzv. HET (High
Efficacy Treatment). Zahajeni terapie HET jiz
v ¢asné fazi nemoci se ukazuje jako Gc¢innéjsi
nez v minulosti preferovana eskala¢ni stra-
tegie |é¢by (He et al., 2020; Spelman et al.,
2021).

U ADEM neni chronickd medikace indi-

kovana.

Kazuistika

Jednatticetiletd doposud vaznéji nesto-
najici pacientka s negativni epidemiologickou
anamnézou (v¢. vakcinace) byla pfijata na spa-
dové neurologické oddéleni po prodélaném
fokalnim epileptickém zachvatu prechaze-
jicim do bilateralniho tonicko-klonického
z pravé hemisféry s pozachvatovou levo-
strannou hemiparézou.

Na vstupnim CT mozku se prokazalo
multiloziskové postizeni tumorézniho cha-
rakteru s nepravidelnym edémem (Obr. 1),
byla zahdjena kortikosteroidni terapie intra-
vendznim dexamethazonem a protizachva-
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Obr. 2. MR mozku v 3/2022: T2 vdZeny obraz s vicecetnym hyperintenznimi loZisky supratentoricilné

tova terapie levetiracetamem. Na doplnéné
MR mozku se potvrdilo rozsahlé viceloZisko-
vé postizeni bilé hmoty, vlevo frontélné tu-
moriformniho vzhledu, dale i prodlouzené
a horni kréni michy a diskrétni opacifikace
nehomogenniho charakteru nékterych lo-
zisek po podani kontrastni latky (Obr. 2, 3).
Diferencidlné diagnosticky bylo vysloveno
podezieni na ADEM ¢i RS, expanze se jevila
jako mélo pravdépodobna.

Klinicky nélez déle progredoval do bra-
dypsychismu, kvadruataxie a kvadruparézy
s levostrannou pfevahou a pacientka byla
pfelozena na neurologickou kliniku, vstupni
EDSS (Expanded Disability Status Scale) 5,5.

V mozkomisnim moku byl cytologicky
ndlez v normé, prokazalo se 19 IgG oli-
goklondlnich past, z toho 16 nekorespon-
dujicich se sérem, pozitivni MRZ reakce
(X-MO Al (CSQrel.): 1,7; X-RU Al (CSQrel.): 2,9;
X-VZV Al (CSQrel.): 2,4) a Kappa index (90,4).
Cytoflowmetrie neprokézala patologickou
infiltraci likvoru. Krevni obraz a biochemie,
v¢. rozsitené laboratofe o nabér panelu
vaskulitid, byly negativni. EEG bylo vyrazné
abnormni pro ¢etnou intermitentni pomalou
abnormitu bilateralné, opakované nezavisle
pfitomny oboustranné epileptiformni gra-
foelementy.

/ Neurol. praxi. 2024;25(4):322-326 / NEUROLOGIE PRO PRAXI 323

Po preléceni vysokodavkovanou intravendz-
ni kortikoterapii (7 g methylprednisolonu) do-
3lo ke zlep3eni neurologického stavu, na 10zku
byla jiz pacientka bez parézy a ataxie, trvalo
vsak zpomaleni psychomotorického tempa,
levostranna kvadrantopsie (potvrzena o¢nim
Iékafem) a ataktickd chlze. Na kontrolni MR
mozku doslo k mirné regresi nalezu, obraz
odpovidal pokrocilé demyelinizaci s cystoidni
prestavbou v nejvétsich loziscich (frontalné
a okcipitalné vpravo) a vymizelo syceni po
podani kontrastni latky (Obr. 4, 5). Na MR
michy se potvrdily vicecetné T2 vazené hy-
persigndini plaky intrameduldrné v rozsahu
kréni i hrudni michy (Obr. 6). Kontrolni likvo-
rologické vysetieni bylo bez vyvoje, protilatky
anti-MOG a anti-aquaporin-4 byly negativni.
Vzhledem k nedostate¢nému efektu [écby
kortikosteroidy byla indikovana série vy-
ménnych plazmaferéz. Epilepticky zachvat
se jiz neopakoval, kontrolni EEG bylo s mirnym
zlepSenim nalezu a byla prozatim ponechana
stavajici protizachvatova lé¢ba. Pacientka nadale
rehabilitovala a postupné se zlepsovala, v dobé
vysetfeniv RS centru méla EDSS 1,5.

Na kontrolni MR mozku pul roku od za-
¢atku potizi doslo k regresi sledovanych lézi
bilé hmoty, zvyraznila se mozkova atrofie

a objevila se dvé nova loziska v bilé hmoté
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Obr. 3. MR mozku v 3/2022: T2 vdzeny obraz s vicecetnym hyperintenznimi loZisky infratentoridlné

Obr. 4. Kontrolni MR mozku 3/2022: FLAIR s pokrocilymi demyelinizacnimi zménami s cystoidni pre-

stavbou supratentoridlné

periventrikularné a juxtakortikalné (Obr. 7),

coz déle vyrazné podpofilo diagnézu RR RS.

Pro tézkou ataku v tvodu onemocnénia vy-
znamny nalez na MR byla indikovana Iécba ofa-
tumumabem z kategorie HET, zredukovali jsme
protizadchvatovou terapii. Na nasazené lécbé je
pacientka bez vedlejsich nezadoucich u¢inka,

klinicky stabilni, v bézném Zivoté bez omezeni,
s kontrolnimi MR mozku bez progrese demyelini-

zacniho onemocnéni.

Diskuze
Na rozdil od RS je ADEM vétsinou monofa-
zické demyeliniza¢ni onemocnéni, které se ale
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asi u 30 % pacientl vyvine do RS. Multifazicka
diseminovana encefalomyelitida (MDEM) je
vzacna (Krupp et al., 2013).

Pro potvrzeni diagndzy RS je nutny pra-
kaz demyeliniza¢nich lozisek na MR v odpo-
vidajici distribuci dle McDonaldovych kritérii
zroku 2017. Diseminace v prostoru znamena
pfitomnost alespon jedné léze v T2 véaze-
ném obrazu na MR ve 2 ze 4 oblasti typic-
kych pro postizeni pfi RS (periventrikularni,
juxtakortikalni/kortikalni, infratentoridlni,
misni oblast). Pro priikaz diseminace v ¢ase
musi byt na MR pfitomna asymptomaticka
gadolinium vychytavajici 1éze vedle nevy-
chytavajicich, nebo nova T2/gadolinium
vychytdvajici |éze oproti pfedchozimu vy-
Setfeni, nebo alesponi dva oligoklonalni IgG
pasy v likvoru nekorespondujici se sérem
(Thompson et al., 2018). U ADEM mivaji léze
na MR vétsi velikost, typicka je i lokalizace
infratentoridlni, v centralni Sedé hmoté (tha-
lamy a bazélni ganglia) a kréni mise, byva
stranova asymetrie. Loziska maji zvyseny
signdl v T2 vazeném obraze a FLAIR, sni-
zeny signal v T1 vdZzeném obraze, obvykle
enhancuji po aplikaci kontrastni latky (okra-
jové, nepravidelné, oblackovité) (Vanéckova,
2020). V case regreduji a na rozdil od RS se
jejich pocet nezvysuje.

V likvoru u ADEM byva proteinocytologic-
ka asociace. U RS ve vétsiné pfipadl nacha-
zime mirnou pleocytézu a u 90 % pacientt
oligoklonalni pasy nekorespondujici se sérem.
U ADEM se vyskytuji pouze v 10 % (Franciotta
et al.,, 2008). Z dalsich pomocnych vysetie-
ni vypada pro RS jako nejspecifictéjsi MRZ
reakce, je pfitomna u 70-80 % pacientl se
specificitou pres 90 %, v ptipadé ADEM se
nevyskytuje (Hottenrott et al., 2015).

Pfiznaky ADEM i RS dobfe reaguji na
akutni terapii, prvni volbou jsou intravenéz-
ni vysokodavkované kortikosteroidy, pfri
jejich nedostate¢ném efektu Ize indiko-
vat vyménné plazmaferézy, v pripadé
ADEM i intravenézni imunoglobuliny.

Dlouhodobou Ié¢bu zahajujeme pouze
u RS, u relaps-remitentni formy vybirdame
z Siroké skaly DMT pUsobicich rdznymi
mechanismy G¢inku. Zpracovana data z kli-
nické praxe z narodnich a mezinarodnich
registrd prokazuji lepsi efekt v¢asného zaha-
jeni HET. Pfi zahdjeni lé¢by HET dochdzi k lepsi
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Obr. 5. Kontrolni MR mozku 3/2022: FLAIR s demyelinizacnimi zménami infratentoridiné

Obr. 7. Kontrolni MR mozku 9/2022: dvé novd demyelinizacniloZiska (Sipky) a pokrocild mozkovd atrofie

stabilizaci nemoci, snizeni pravdépodobnosti
dalsiho relapsu, oddaleni progrese disabili-
ty i zpomaleni mozkové atrofie spojené s RS
oproti eskala¢ni strategii Ié¢by (Buron et al.,
2020, Uher et al., 2021).

Ofatumumab je humanni monoklonaini
protildtka anti-CD20, kterd byla v roce 2021
registrovana EMA (Europaen Medicines
Agency, Evropska lIékova agentura) pro lé¢-
bu RR RS na zékladé studii ASCLEPIOS I a Il
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Zaver

ADEM patfi do diferencialni diagnostiky
RS, i kdyz klinicky prabéh je ve vétsiné pti-
padu jiny. U nasi pacientky klinicky obraz
odpovidal ADEM, ale pomocné vysetreni, li-
kvor bez proteinocytologické asociace, pozi-
tivita MRZ reakce, oligoklondlni pasy znacici
chronicky prabéh nemoci, MR s riiznym sta-
fim demyeliniza¢nich zmén odpovidajicich
diseminaci v Case, potvrdila diagnézu RRRS.

Pacientka je na nasazené léc¢bé ofatu-
mumabem klinicky a radiologicky stabilni
a i pres tézky pribéh zacatku nemoci nema
v béZném Zzivoté zadnd omezeni.
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