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Pfedklddana kazuistika prezentuje 23letou sle¢nu, kterd byla pfijata na Neurologickou kliniku Fakultni nemocnice
Ostrava k dosetteni progredujici centralni kvadruparézy a nalezu |éze protdhlého vietenovitého tvaru s vyraznym postizenim
$edé hmoty misni kréni a proximalni hrudni ¢asti michy na T2 vazenych obrazech na magnetické rezonanci kréni a hrudni
michy. V ramci diferencialni diagnostiky je nutné u pacientd s ndlezem hypersignalni [éze na T2 vazenych obrazech magnetic-
ké rezonance michy myslet na diagn6zu neuromyelitis optica a stanovit v séru protilatky proti akvaporinim a myelinovému
oligodendrocytarnimu glykoproteinu, aby tito pacienti nemuseli podstupovat riziko operaéniho zakroku pfi mylné stanovené
diagnéze misniho nadoru.
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Neuromyelitis optica imitating astrocytoma

Our case report presents a 23-year-old young female who was admitted to the Department of Neurology at the University Hos-
pital Ostrava for further investigation of progressive central quadruparesis and a finding of an elongated spindle-shaped lesion
with affection of the spinal gray matter in the cervical and rostral thoracic spinal segments on a T2 weighted magnetic resonance
imaging. In a differential diagnosis process of a patient with an extensive spinal cord hypersignal lesion on T2 weighted images
it is important to take into our diagnostic considerations a diagnosis from the neuromyelitis optica spectrum disorders, and both
the anti-aquaporin and anti-myelin oligodendrocyte glycoprotein antibodies should be tested from the serum, so that these

patients do not have to undergo a spinal cord surgery due to a misdiagnosis of spinal cord tumour.

Key words: AQP4-1gG, MOG-IgG, Wingerchuk’s diagnostic criteria, myelitis.

Uvod

Neuromyelitis optica (NMO; znama
také jako Devicova choroba) a onemocné-
ni jejiho 3irsiho spektra (NMO spectrum
disorder - NMO-SD) patfi mezi autoimunitni
zanétliva onemocnéni centralniho nervového
systému (CNS), ktera typicky postihuji zrakové
nervy, michu, mozkovy kmen a méné casto
i supratentorialni oblasti mozku (Nytrova,
2020). Priblizné u 80 % pacientd s NMO jsou
pfitomné autoprotilatky proti akvaporinovym

vodnim kanaldm (AQP4-IgG) na astrocytech
(Krejsek, 2020; Lennon et al., 2004; Nytrova
et Horakova, 2015). U pfiblizné 20 % pacien-
th s typickym klinickym obrazem NMO tyto
protilatky nenachézime, ale u ¢asti z nich ma-
zeme nalézt pozitivitu autoprotilatek proti
myelinovému oligodendrocytarnimu glyko-
proteinu (MOG-IgG) (Nytrovd, 2020; Lennon
et al,, 2004). Jedna se o zdvazna onemocnéni,
kde akutni epizody mohou zanechat zna¢nou
invaliditu anebo vést k umrti, proto je nutné, aby

onemocnéni bylo véas diagnostikovano a ucin-
nd imunosupresivni terapie mohla byt zahajena
co nejdrive (Razicka, 2019; Stétkarova, 2017).
Pro stanoveni diagnézy NMO jsou zaklad-
nim pilifem Wingerchukova kritéria z roku
2015 (upravena v roce 2020 dle Hartunga),
kterd jsou postavena na klinickém obraze,
magnetické rezonanci (MR) mozku a michy
a pozitivité nebo negativité protildtek AQP4-
IgG v séru (Nytrova, 2020; Havrdova, 2020).
Mezi pomocna paraklinickd vysetfeni patii
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vizualni evokované potenciély (VEP) a opticka
koherentni tomografie. V rdmci diferencialni
diagnostiky je nutné provést lumbdlni punkci
(zhruba u 30 % pacienti s NMO byva pfitom-
na intratékalni syntéza oligoklonélniho 1gG)
(Nytrova et Horakova, 2015).

NMO ve vétsiné (az 90 %) pfipadd pro-
biha pod obrazem relaps-remitentni formy,
ve zbylych pfipadech probiha monofazicky
(Libertinovd, 2020; Nytrovd et Hordkova, 2015).
RozliSujeme nékolik typickych klinickych ob-
razll. Mezi nejcastéjsi patfi opticka neuritida,
akutni myelitida a syndrom area postrema,
naopak méné casté jsou jiny akutni kmenovy
syndrom, symptomaticka narkolepsie a akut-
ni diencefalicky syndrom anebo mozeckovy
syndrom (Libertinovd, 2020).

Opticka neuritida se manifestuje retrobul-
barni bolestivosti, snizenim barvocitu a zrako-
vé ostrosti a vypadky zorného pole (Nytrova
et Horakova, 2015; Huda et al., 2019). Myelitida
se mUze projevit az pod obrazem komplet-
niho misniho syndromu - kvadruparéza,
paraparéza, plegie koncetin, poruchy ¢iti
a sfinkterovymi poruchami. Na MR michy ty-
picky pfesahuje tfi segmenty a je oznac¢ovana
jako longitudinalné extenzivni transverzalni
myelitida (LETM) (Nytrova et Hordkova, 2015;
Libertinova, 2020). Syndrom area postrema
se typicky projevuje trias — singultus, nauzea
a vomitus (Libertinovd, 2020).

Lécbu mlzeme rozdélit na lé¢bu akutni
ataky a chronickou lé¢bu. Lé¢ba atak je zahajo-
vana vysokymi davkami kortikosteroidii - 1g
methylprednisolonu (MPIV) intraven6zné ka-

zdy den po dobu 3-5 dndl. V pfipadé nedosta-
tecného efektu kortikosteroidt je indikovéna
terapie plazmaferézami (TPE) nebo imunoad-
sorbcemi (Hradilek, 2020; Havrdov4, 2020).
U pacientt s tézkou myelitidou Ize kombino-
vat TPE s vysokymi davkami kortikosteroidU jiz
od pocatku lé¢by (Hradilek, 2020; Abbouda et
al., 2016). Chronickou terapii je dllezité zahdjit
¢asné po zaléceni akutni ataky. | kdyz uvede-
na terapie je off-label, mezi Iéky prvni volby
patfi azathioprin (2,5-3mg/kg/den peroralné)
arituximab (375 mg/m?intravendzné tydné po
4 tydny nebo 1000 mg intraven6zné dvakrét
s 2tydennim intervalem, infuze Ize opakovat
kazdych 6—12 mésict) (Havrdova, 2020). Mezi
léky druhé volby patii mykofenolat mofetil,
tocilizumab a cyklofosfamid (Havrdova, 2020;
Stétkarova, 2017).

Kazuistika

Predklddana kazuistika prezentuje 23letou
sle¢nu, kterd byla poprvé vysetfena v fijnu
2020 v okresni nemocnici pro lehkou centralni
kvadruparézu, levostrannou hemihypestezii
s dysesteziemi levé dlané a statickym tre-
morem pravé horni koncetiny rozvijejici se
v prGbéhu 14 dni. Za hospitalizace v okresni
nemochnici byly provedeny motorické a senzi-
tivni evokované potencialy s ndlezem léze cen-
tralni motorické a senzitivni drahy vlevo a VEP
snormalnim ndlezem. Bylo doplnéno MR moz-
ku a kréni michy, kde dominujicim nalezem
byla protahla ve stfedni ¢afe az mirné expan-
zivné se chovajici |éze v kréni a rostralni ¢asti
hrudni michy v rozsahu C2-Th3 (po aplikaci

Tab. 1. Diagnostickd kritéria pro NMOSD dle Wingerchuka 2015 (upraveno ddle dle Hartunga HP)

(Hartun et al,, 2019)

Jadrové klinické charakteristiky

akutni myelitida

optickd neuritida (ON)

syndrom area postrema (APS)

akutni kmenovy syndrom

symptomatickd narkolepsie a akutnf diencefalické syndromy (s NMOSD typickymi mozkovymi [ézemi)

symptomaticky cerebralni syndrom (s NMOSD typickymi mozkovymi [ézemi)

AQP4-1gG pozitivni NMOSD

1. minimdlné jedna jadrova klinicka charakteristika

2. pozitivni AQP4-1gG v séru (metodou stanoveni CBA)

3. vyloucen( jiné alternativni diagnézy

AQP4-1gG negativni NMOSD

(podminka diseminace v prostoru)

1. minimdlné 2 r&zné jadrové klinické charakteristiky, z toho alespon jedna je ON, myelitida nebo APS

2. spInéni pozadavkl pfi zobrazeni MR pro dany pfipad

3. negativni test na AQP4-1gG v séru nebo nedostupnost stanoveni

4. vylouceni jiné alternativni diagnézy
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kontrastni latky se sytily segmenty v Urovni
C5-7). Dle popisu radiologa mélo lozisko spi-
Se charakter astrocytomu. Neurochirurgické
pracovisté Fakultni nemocnice Ostrava (FNO)
indikovalo pacientku k opera¢nimu vykonu a
nasledné byl domluven pfeklad do FNO.

Pfi vstupnim vysetieni ve FNO dominova-
lalehka centralni kvadruparéza s akcentaci na
levostrannych koncetinach, levostranna he-
mihypestezie a senzitivni ataxie. Laboratorné
byla prokdzana pozitivita AQP4-IgG v séru
(titr protilatek byl 1/32, dle referenci labora-
tofe je jako pozitivni hodnoceno fedéni 1/10
a vyse). Pacientka proto naplnila diagnosticka
kritéria pro NMOSD z roku 2015. Indikovany
operacni zakrok byl zrusen. Byla zahajena
kortikoterapie (5 g MPIV intraven6zné) a série
5TPE, kdy se po dobu 10 dn( stfidala aplikace
MPIV a plazmaferézy. Pfi dimisi byla paci-
entka bez motorického deficitu, pretrvavala
pouze parestezie a hypestezie 4. a 5. prstu
levé ruky a zdroven byla nastavena chronic-
kd imunosupresivni terapie azathioprinem
v dévce 2,5 mg/kg/den bez sestupné davky
kortikoidd. Anamnesticky zajimavym faktem
mUze byt, Ze pacientka je ve sledovani pro
chronickou autoimunitni thyreoiditidu. U pa-
cientd s NMOSD byvaji ¢asté autoimunitni
komorbidity.

V prosinci 2020 doslo k rozvoji dalsi ata-
ky onemocnéni, ktera se projevila rozvojem
lehké centrdlni paraparézy dolnich konce-
tin, hypestezii a parestezii 4. a 5. prstu levé
ruky, kiecemi a spazmy dolnich kon¢etin.
Pacientka byla prfelécena 5 g MPIV intra-
vendzné se sestupnou davkou peroralniho
Medrolu s kompletni regresi senzitivnich
symptomd. Vzhledem k rozvoji ataky one-
mocnéni byla chronickd imunosupresivni te-
rapie azathioprinem ukoncena a na sestup-
né ddvce perorélnich kortikosteroidl jsme
indikovali zahajeni terapie rituximabem.

V bfeznu 2021 bylo provedeno kont-
rolni MR kréni a hrudni michy, kde doslo
k vyrazné regresi myelitidy. Byly popsany
rezidudlni chronické nehomogenni demye-
liniza¢ni zmény michy v rozsahu C5-Th1.
V bfeznu 2021 byla doplnéna lumbalni
punkce. Zakladni likvorologicky nélez byl
v normé, byla pfitomna lymfocytérni nor-
mocytéza. Stejny nélez byl potvrzen i meto-
dou pritokové cytometrie likvoru s mirnym
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Obr. 1. MRl kréni a horni ¢dsti hrudni michy s ndlezem LETM v rozsahu C2-Th3 10/2020

*

N

Obr. 2. Kontrolnf MR kréni'a hrudni michy 3/2021 s ndlezem rezidudlnich chronickych nehomogennich
demyelinizacnich zmén michy v rozsahu C5-Th1
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zvysenim cytotoxickych T-lymfocytt CD3+/
CD8+ 36,5 % (referen¢ni rozmezi 13,0-35,0)
a B-lymfocytd CD19+ 7,1 % (referen¢ni roz-
mezi 0,0-3,0). Nebyla prokdzana intratékalni
syntéza oligoklonélniho IgG, IgM ani volnych
lehkych tetézcl. MRZ reakce (M - morbilli,
R - rubella, Z - varicella zoster) byla ne-
gativni. Anti-borreliové protilatky ve tfidé
19G a IgM v likvoru a v séru byly negativni
metodou enzym-linked immuno sorbent
assay (ELISA), metoda Western blot proka-
zala pouze pozitivni protilatky IgM v séru.
Protilatky proti klistové encefalitidé ve tridé
IgGilgM metodou ELISA byly v séru negativ-
ni. Polymerazova fetézova reakce herpetic-
kych vira (herpes simplex 1, 2, varicella zoster
virus) v likvoru byla negativni.

V soucasné dobé je pacientka na terapii
rituximabem klinicky stabilni, pfetrvava re-
zidudlni lehka centralni paraparéza dolnich

koncetin a senzitivni ataxie.

Zaver

Neuromyelitis optica je autoimunitné
podminéné onemocnéni CNS projevujici se
zénétem zrakového nervu, michy, mozkové-
ho kmene a méné casto i supratentorialnich
oblasti CNS. V ramci diferencialni diagnostiky
nalezu hypersignalni léze na T2 vdzenych MR
obrazech michy, kterd mize imponovat jako
misni tumor, je nutno myslet na diagnézu
NMO. Pfi spravné stanovené diagndze muze
byt v¢as zahdjena adekvatni dlouhodoba te-
rapie, coz mlZe podstatné zlepsit zavaznou
progndzu této nemoci a snizit vyskyt a tizi
relapsQ, a tim zabranit zdvazné invalidité pa-
cienta, popf. umrti v disledku neurogenné
podminéného respiracniho selhani u tézkych
myelitid.
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