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Myelitidy reprezentuji etiologicky heterogenni syndrom s akutnim nebo subakutnim zacatkem, jehoz pfic¢inou je zanétlivé postizeni
michy. Pro spravnou diagnostiku je tfeba rychlé vyuziti kombinace zobrazovacich vysetfeni (MR a / nebo CT) s vySetfenim mozkomisniho
moku, ptipadné dalSi pomocna vysetieni, ktera oziejmi systémovy zanét. V ramci diferencialni diagnostiky je nutno zvazovat zejména
infek¢ni ¢i autoimunitni zanéty (roztrousena skleréza, neuromyelitis optica, systémové autoimunity), u ¢asti pfipada i pfes rozsahlé
vysetieni zUstava etiologie neznama (idiopatické myelitidy).
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Myelitis

Myelitis represent an etiologically heterogeneous syndrome with acute or subacute onset that is caused by a spinal cord inflammation.
In a diagnostic process, it is important to promptly use a combination of imaging techniques (MRI and / or CT) with cerebrospinal fluid
examination, while other auxilary tests may be used to elucidate a systemic inflammatory process. It is frequently associated with infec-

tious or autoimmune diseases (multiple sclerosis, neuromyelitis optica, systemic autoimmune disease), but its etiology remains unknown
in a substantial portion of cases, which are classified as idiopathic.
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Uvod

Myelitidy pfedstavuiji etiologicky heterogennf
syndrom s akutnim nebo subakutnim zacatkem,
jehoZ pficinou je zanétlivé postizeni michy. Klinicky
se projevuji kombinaci réiznych neurologickych
obtizi, typicky projevy svalové slabosti, senzitivnich
obtizi a autonomnich symptomd. Zékladni dia-
gnosticka rozvaha v ivodu by vzdy méla zahrmovat
rozlisenf kompresivni versus nekompresivni pficiny
obtizi.Vtomto bodé mé klicové postaveni zobrazo-
vaci vysetfeni — magnetickd rezonance (MR) michy
¢i CT myelografie u pacientl s kontraindikaci k MR.
Po vylouceni zfejmych kompresivnich myelopatif
(tumor, krvécenti, diskopatie) zistava myelitida dalsf
diagnostickou moznosti.

Diagnostické kritéria pro myelitidy (Transverse
Myelitis Consortium Working Group, 2002) byla
navrzena jiz v r. 2002 (tabulka 1). Tato kritéria ve
zkratce vyZaduji odpovidajici klinickou bilateralnf
misni symptomatologii, kterd se rozviji v pribéhu
4 hodin az 21 dnd (interval 4 hodin byl navrzen
z dlvodu odliseni akutniho infarktu michy, ktery
ma nahly zacatek). Aktivni zanétlivy proces mu-
si byt potvrzen pfitomnosti zanétlivych znakd
v mozkomiSnim moku (pleiocytdza ¢i zvysena
produkce imunoglobulin®) nebo vychytadvanim
kontrastni latky na MR. Vlastni déleni myelitid je
potom na skupinu idiopatickych transverzalnich
myelitid, u kterych pres rozsahlé diagnostické
Usili neni nalezeno jiné onemocnéni a na skupinu
myelitid vazanych na jind onemocnéni. Mezi tyto
z hlediska ¢etnosti vyskytu patif zejména auto-
imunitnionemocnénf centralniho nervového sys-

tému (CNS) — roztroudena skleréza (RS) a neuro-
myelitis optica (NMO), déle skupina systémovych
autoimunitnich onemocnéni — systémovy lupus
erythematodes (SLE), Sjogrendv syndrom, antifos-
folipidovy syndrom, Behgetova nemoc, pfipadné
jiné vaskulitidy, infekeni/parainfekeni myelitidy,
neurosarkoiddza, paraneoplastické postizeni, aj.

Ur¢itym pomocnym voditkem v diferencidl-
ni diagnostice je déleni podle délky Iéze na lon-
gitudindlné extenzivni transverzalni myelitidu
(LETM), pfi které vidime |éze delsi nez 3 segmen-
ty (postihuji vétsinou cely prdfez michy), a na
akutni parcidlnf transverzalni myelitidu (APTM)
s lézemi krat$imi nez 2 segmenty a vétsinou
excentrickym asymetrickym postizenim.

NiZe budou probréany hlavni klinické jednot-
ky, které je nutné v rdmci diferencidini diagnos-
tiky zvazovat.

Roztrousena skleréza

Mi3nf postizent je u roztrousené sklerézy (RS)
(Havrdova et al, 2013) ¢astym projevem, ¢asto
se vyskytuje jiz v Uvodu onemocnéni jako prvni
pifznak, kdy hovofime o klinicky izolovaném syn-
dromu. Vzhledem k &etnosti vyskytu RS (preva-
lence v Ceské republice je asi 170 — 200 pacient( /
100 000) se s timtto typem myelitid tedy neurolog
setkdvd Casto. Vlastniléze u RS jsou typicky v rozsa-
hu 1-2 segmenty, asymetrické, ¢asto v dorzolaterdl-
ni oblasti, zejména v kr¢ni a hrudni mise (obrazek 1).
V akutni fazi byva syceni po podani kontrastni
latky. Klinicky se projevuijf vétsinou jako inkompletni
misni [éze s projevy centralni parézy, senzitivnimi
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obtizemi (velmi typické jsou Lhermittdv priznak a
pocity ,obru¢ového” sevieni), neurogenni poru-
chy sfinkterd. K diagndéze vétsinou vede pozitivni
nélez na MR mozku a ndlez intratékdIni syntézy
imunoglobulint G (IgG) s oligoklonalni skladbou
pii izoelektrické fokuzaci.

Neuromyelitis optica

Neuromyelitis optica (NMO) je zavazné one-
mocnéni, které je dnes fazeno mezi autoimunitné
podminéné astrocytopatie (Nytrové et Hordkova,
2015). Zasadnim momentem pro pochopenf
patogeneze a diagnostiky nemoci bylo objeve-
ni protildtek proti akvaporinu-4 (AQP-4), cozZ je
transmembranovy vodni kandl, ktery se vyznamné
podili na vodni homeostéze. AQP-4 je lokalizovany
zejména v oblasti vybézkd astrocytl a je soucasti
hematoencefalické bariéry. Protilatky jsou typu IgG
(AQP4-1gG) a po svém navazani na cilovy antigen
vedou ke spusténiimunitnf reakce s aktivaci kom-
plementu a daliinfiltraci lymfocyty a granulocyty.

Klinicky jsou pro NMO typické relapsy optické
neuritidy (ON) a myelitidy, bud'izolované, nebo
soubézné, ataky jsou vétsinou tézké s reziduem
a mohou vést v kratké dobé k zdvaznému neu-
rologickému postizeni. Mimo tyto typickeé obtize
mUZe ale byt i symptomatika kmenova (nauzea
a vomitus, singultus, diplopie, vestibuldrnf syn-
drom), hypotalamické obtize (polyurie, nadmeérna
dennf spavost, hypotermie) &i postizeni sluchu.

Pro diagnostiku je vyznamné vy3etfeni proti-
latek v séru. Standardem je stanoveni na burkach
transfekovanych AQP4 (tzv. cell based assay — CBA)



Tabulka 1. Diagnostickd kritéria pro transverzaini myelitidu

Kritéria pro diagnézu transverzalni myelitidy (idiopatické nebo spojené s jinym onemocnénim)

Jasné definovana hranice ¢iti

|éze pomoci kontrastnf latky

Rozvoj senzorického, motorického ¢i autonomniho postizeni z misni Urovné
Oboustranné symptomy (mohou byt asymetrické)

Vylouc¢eni kompresivni etiologie pomoci MR nebo CT myelografie
Zanétlivé postizeni prokdzané pomoci pleiocytdzy v likvoru nebo intratékdlni produkce IgG nebo syceni

Doba progrese klinickych pfiznakd do jejich maxima trva déle nez 4 hodiny a méné nez 21 dni (pokud se

pacient s pfiznaky probudi, musi se jesté dale zhorsit)

Diagnézu transverzalni myelitidy vylucuje

m Anamnéza ozéfeni michy v prlibéhu poslednich 10 let
m Jasna distribuce Iéze v oblasti povodi pfedni spindIni artérie
m Abnormdlni priitok na povrchu michy odpovidajici arteriovendzni malformaci

Diagnézu idiopatické transverzalni myelitidy vylucuje

m Serologicky nebo klinicky prikaz systémového onemocnéni (sarkoiddza, Behgcetova nemoc, Sjogrentv

syndrom, SLE)

m CNS manifestace syfilis, Lymské boreliozy, HIV, HTLV-1, mykoplazmové infekce, ¢i jiné virové infekce

m Ndlez na MR mozku podporujici diagnézu RS
m Anamnesticky Udaj o probéhlé optické neuritidé

Obrdzek 1. Pacientka s roztrousenou sklerézou, 36 let, vysetieni provedeno v 10. roce trvani cho-
roby pro protrahovanou senzitivni ataku (hypestezie, bolesti v oblasti pravé hornf koncetiny, klinicky
i suspektni kofenova iritace C6). Dle MR patologické lozisko intramedularné v Urovni C2, nejspise plaka
pfi zakladnim onemocnéni. Spondylotické zmény C3 az C7, max. C5/6 s dorzalnim osteofytem, zndmky

pomoci metody nepfimé imunofluorescence ne-
bo pritokové cytometrie. Specificita je prakticky
100 %, senzitivita vyssi nez 80 %. Na MR michy jsou

typické 1éze deldinez 3 segmenty (LETM) s central-
nfm postizenim $edé hmoty, ¢asto hypointenznf
na T1 a s enhancementem (obrdzek 2). Po lé¢bé
kortikoidy nebo s odstupem ¢asu mize dojit po-
stupné k vymizeni nebo fragmentaci plvodnich
mi3nich T2 |ézi. Postupné dochdzi u vétsiny paci-
entd kvyznamné misni atrofii. Na MR mozku proti
tomu byva v Uvodu nalez bud negativni, nebo
jsou loZiska v atypické lokalizaci (periependymalini
oblast Sylviova akveduktu, kolem Il a IV komory,
nékdy zasahujici i do oblasti hypotalamu, v oblasti
prodlouzené michy ¢asto navazujici na loZisko
misni, typicky s postizenim area postrema, nékdy
i rozsahlé edematdzniléze supratentorialné). Nalez
v likvoru zavisi na dobé odbéru — v atace mize

cervikdlni myelopatie v této Urovni. Sagitdlni (obrdzek 1A) a transverzalni (

obréazek 1B) T2 vazeny obraz

byt zvysend koncentrace bilkoviny s vyznamnou
pleiocytdézou typicky s pritomnosti neutrofilnich
a eozinofilnich granulocytd, oproti tomu v remi-
si se nalez upravuje, koncentrace bilkoviny byva
normalni a cytologicky vidime normalnf ndlez ¢&i
lymfocytarni oligocytézu. Na rozdil od RS byva
pozitivita oligoklondlnich prouzkd pouze asi ve
20-30% a mUze ¢asem vymizet.

V rdmci stanoveni diagnézy vychazime
z klinického obrazu a vysledkd pomocnych
vysetfovacich metod. V praxi pouZivdme re-
vidovana Wingerchukova kritéria z roku 2006
(Wingerchuk et al., 2006). Mezi hlavni kritéria
patfi ON a myelitida, tfi vedlejsi kritéria se vzta-
huji k ndlezu na magnetické rezonanci michy,
mozku a stanoven{ AQP4-IgG v séru.

Pacienty s anamnézou izolované nebo
rekurentni ON bez myelitidy a naopak pouze

s myelitidou a pozitivitou AQP4-IgG fadime do
skupiny poruch Sirsfho spektra NMO (neuromye-
litis spectrum disorders).

Az u 40 % pacientd s NMO je nemoc sdruze-
na s vyskytem dalsich autoimunitnich onemoc-
néni, nejcastéji se jedna o SLE, antifosfolipidovy
syndrom, Sjégrenlv syndrom, ale i tyreoiditidu,
revmatoidnf artritidu ¢i myastenii gravis.

U nékterych pacientl s klinickym obrazem
typickym pro NMO viak mohou byt v séru pro-
tildtky proti AQP4 negativni. U ¢4sti této skupiny
pacientd byly prokazany jiné protilatky, napf. proti
myelinovému oligodendrocytarnimu glykopro-
teinu (MOG) nebo glycinovému receptoru (GIyR).

Systémova autoimunitni
onemocnéni

Myelitidy v rdamci systémovych onemocnénf
byvaiji nejcastéji referovany u SLE a antifosfolipido-
vého syndromu, byly ale také popsany u Behgetovy
nemodi, Sjogrenova syndromu, revmatoidni artriti-
dy ¢& ankylozujici spondylitidy. Patogeneze téch-
to myelitid byla klasicky spojovéna s probihajici
vaskulitidou, trombdzou a naslednou ischemickou
nekrézou v oblasti CNS. Objev protildtek proti akva-
porinu-4 a novy nahled na neuromyelitis optica
s definici onemocnéni jejiho Sirstho spektra ovsem
ukazuiji, Ze u fady pacientd se jednd pravé o tento
typ postizeni's pravdépodobnou koincidenci NMO
+ daldtho autoimunitni onemocnént.

Systémovy lupus erythematodes

Postizeni CNS je u SLE relativné ¢asté, po-
pisuje se az u 50 % pacientd. Typicky se jedna
0 postizeni mozku — aseptickou meningitidu ne-
bo vaskuldrni postizenf (vaskulitidu, ischemickou
cévni mozkovou pifhodu). Oproti tomu myelitida
je relativné vzacna, je popisovéana kolem 2-3 %
pfipady, ¢asto ale jako prvni piiznak onemocné-
ni. Pfehledovy ¢lanek z roku 2014 (Li et al,, 2014)
popisuje dominantni postizeni u zen (80 %),
Castéji v aktivni fazi nemoci, az u 1/3 piipadl se
ale myelitida vyskytla v remisi nemoci.

V soucasnosti se ukazuje, Ze u fady pfipadd,
které byly dfive popisovany jako myelitida u SLE,
se ve skute¢nosti jednd o NMO asociovanou se
SLE.V tomto pfipadé ma myelitida vétsinou for-
mu LETM, ¢asto s naslednym rozvojem optické
neuritidy, v séru pak nachazime pozitivitu AQP4-
IgG protilatek. U viech pacientl se SLE, ktefi
vyvinou ON nebo myelitidu, je proto vysetfeni
téchto protilatek indikovano.

Behcgetova choroba
Behcetova choroba (Al-Araji et Kidd, 2009)
je systémova vaskulitida postihujici malé cévy.
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Obrdzek 2. Pacient s neuromyelitis optica, prvni obtize ve 30 letech (optickd neuritida), ve 37 letech
senzitivné motoricka ataka (lehka spasticka paraparéza) - na MR protéhlé lozisko Th 1-3 (obrazek 2A).
Kompletni regrese loziska pfi kontrolnim vysetfeni po dvou letech - po zalécenf kortikoidy a nasazenf

Etiologie nemoci neni zndma. Vyskytuje se pre-
vazné v asijské populaci, nejvétsi prevalence byla
popsana v Turecku. Onemocnénizacina vétsinou
mezi 30.az 50. rokem, ¢astéji u muzd (pomeér mu-
zizeny 2:1). Typickymi pfiznaky nemoci je tridda:
uveitidy, opakované aftéznf viedy Ustni dutiny
a genitalnf viedy. Postizeni CNS je popisovano
asi u 10 % nemocnych a zahrnuje zejména me-
ningoencefalitidy (u 75 %) a myelitidy (u 10 %).
Myelitida mGze byt i prvni manifestaci choroby,
v tom pfipadé mize pomodi pfi diagndze prave
anamnesticky Udaj o vyskytu opakovanych uvei-
tid ¢i ulceraci. Na MR jsou typické T2 hyperintezni
|éze pfesahujici 2 segmenty, méné casto je indlez
v mozku.V likvoru je typicky pleiocytdza, zvysena
sedimentace svédci pro systémovy zanét.

Sjogren(iv syndrom

Je autoimunitni onemocnéni postihujici buri-
ky slinnych, slznych a dalSich 218z (slinivka bfisni,
Zlazky ve vaging, pfiusni Zlaza). Tomu odpovidajt
i symptomy — sucho v Ustech (xerostomie), po-
ruchy polykani, pachnouci dech, vétsi kazivost
zub(, vysychani ocf (xeroftalmie) s pocity palent
a nesnasenlivosti slune¢niho zafenf. Onemocnéni
se projevuje zejména v 5. az 6. dekddé, s jedno-
znacné castéjsim vyskytem u zen. Postizeni CNS
je popisovéno u 25-30 % nemocnych, myelitidy
(Hermisson et al,, 2002) jsou ovsem vzacné (pouze
asi 1% postizenych). Byvaji dlouhé, expanzivné se
chovajici centrdIni T2 hyperintenzni 1éze, popiso-

kombinované imunosupresivni terapie (obrazek 2B)

vany jsou ale i kratsi multifokalni 1éze. Sjogrentv
syndrom je ¢asto sdruzen s dalSimi autoimunit-
nimi onemocnénimi, jako je revmatoidnf artriti-
da, SLE nebo NMO. Pfi podezieni je indikovano
doplnéni AQP4-IgG protildtek.

Neurosarkoidéza

Neurosarkoiddza je granulomatdzni multisys-
témové onemocnéni nezndmé etiologie. Projevuje
se zejména bilaterani hilovou adenopatif a plicnimi
infiltraty, o¢nimi a koznimi Iézemi. Postizeni CNS
se odhaduje asi u 5-10 % pacient(, dominantné
s postizenim mozku, kde probihad nejcasteji pod
obrazem meningitidy, kranidlnich neuropatif, ence-
falopatie ¢i tumordznich 1ézi. PYi misnim postizent
se vétsinou jednd o subakutni priibéh, jsou typické
dlouhé miSni T2 léze pfes 3 segmenty s nepravi-
delnym enhancementem, byly popsany ale i kratsi
multifokdInf 1éze bez enhancementu. Definitivni
diagndza sarkoiddzy je vétsinou stanovena az na
z&kladé biopsie, kterd prokaze nekaseifikujici granu-
lomy. Biopsie je provadéna z dostupnych hrudnich
uzlin, pfi izolovaném postizeni michy je nékdy
nutné provést i misni biopsii (Sohn et al, 2014).
ViySetfenf koncentrace angiotenzin konvertujictho
enzymu ma bohuzel nizkou senzitivitu i specificitu.

Parainfekéni
transverzalni myelitidy

Jedné se bud o pfimé infekéni postizeni, nebo
o postinfekéni, pifpadné postvakcinacni kompli-
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kaci. Pro diagnézu parainfekéni myelitidy svedci
anamnéza infekéniho onemocnéni v poslednich
4 tydnech v kombinaci s laboratornim priikazem
infekéniho agens (kultiva¢nim, serologickym nebo
PCR). V piipadé postinfekéni, piipadné postvakci-
nacni myelitidy pfedpokladdme 3 hlavni mechani-
zmy — molekuldrni mimikry (imunitni odpoved je
zamérena proti strukturam CNS, které jsou podob-
né antigennim strukturdm na povrchu mikrob(),
mikrobidIni superantigeny, jez se vazi na povrch
T bunék a zpdsobuiji jejich polyklondini aktivaci
a dominantné humoralni postizen( s polyklondini
aktivaci, B bunék a ukladanim imunokomplexu.
Nélezy na MR jsou nespecifické, vétsinou dlouhé
T2 hyperintenzni léze se sycenim po podani kon-
trastni ldtky na T1 vdzeném obraze.

V diferencidlni diagnostice je nutné déle zva-
7ovat moznosti paraneoplastické myelopatie,
ischemické léze a cévni malformace.

Pokud ani pfes rozsahlé, opakované vysette-
ni neprokdZzeme jiné onemocnéni, pak mluvime
o idiopatické myelitidé.
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