1. 2. Etiopatogeneze
AlE jsou zprostfedkovéany plsobenim pato-

povéd'zpUsobena pfitomnosti nadoru a jedna se
tedy o syndromy paraneoplastické. V ostatnich
gennich protilatek nebo autoagresivnichimunit-  neparaneoplastickych pfipadech neni vétsinou

nich bunék. U ¢asti AIE je tato dysimunitni od-  spoustéc¢ autoimunitni reakce zndm — podobné

Obr. 1. Diagnosticky algoritmus pro autoimunitni encefalitidy (upraveno podle (Graus, 2016))
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Zkratky: ADEM — akutni diseminovand encefalomyelitida, AIE — autoimunitni encefalitida, ANAE — protildtkové
negativni autoimunitni encefalitida, AQP4 — aquaporin 4, BBE — Bickerstaffova kmenovd encefalitida, HE — Hashi-
motova encefalitida, LE — limbickd encefalitida, MOG — myelin oligodendrocyte protein, NMDAR — N-methyl-D-
-aspartdtovy receptor, prot. — protildtky. Kritéria pro jednotlivé dg.: Jednoznacnd limbickd encefalitida: Splnéni
vsech Ctyr ndsledujicich kritérif: 1) subakutni rozvoj (< 3 mésice) poruchy krdtkodobé pameéti, epileptickych zdchva-
tG nebo psychiatrickych piiznakt naznacujici ovlivnéni limbického systému, 2) bilaterdIni zmény v T2-vdZenych ob-
razech a FLAIR na MR mozku s maximem mediotempordlné, 3) alespon jedno z ndsledujicich: a) pleocytéza v li-
kvoru, b) EEG ndlez epileptiformni aktivity nebo patologické pomalé aktivity tempording, 4) vylouceni jiné diagnd-
zy (viz Tab. 1). Bickerstaffova kmenovd encefalitida: pritomnost hlavnich klinickych projevi tohoto onemocnéni (hy-
persomnolence, oftalmoplegie a ataxie) nebo pozitivni protildtky anti- GQ1b, pokud nejsou klinické zndmky plné vy-
jddreny. Jednoznacnd diagnéza ADEM: splnéni vsech ndsledujicich péti kritérii: 1) multifokdIni susp. zdnétlivy, de-
myelinizacni proces CNS jako prvni projev v Zivoté, 2) encefalopatie nevysvetlitelnd horeckou, 3) abnormni MR moz-
ku: a) difuzni, nedokonale ohranicené, velké (> 1-2 cm) léze v bilé hmoté hemisfér, b) vzdcné i T1-hypointenzni Iéze
v bilé hmoté, c) mohou byt piitomny zmény v Sedé hmoté thalamu ¢i bazdlnich ganglii, 4) nepfitomnost novych kli-
nickych projevi ¢i MR zmén 3 mésice po zacdtku onemocnéni, 5) vylouceni jiné diagndzy (viz Tab. 1). Jednoznacnd
diagnéza NMDAR encefalitidy: splnéni téchto tii kritérii: 1) subakutni rozvoj (< 3 mésice) alespon Ctyr ze Sesti skupin
pfiznakd: a) abnormdlini chovdni nebo zména kognice, b) porucha feci, ¢) epileptické zdchvaty, d) extrapyramidové
priznaky, e) porucha védomi, f) autonomni dysfunkce nebo centrdlni hypoventilace, 2) alespori jeden z ndsledujicich
laboratornich ndlezi: a) abnormni EEG (fokdIni nebo difuzni patologickd pomald nebo zhorsend organizace pozadi
grafu, epileptiformni aktivita, extreme delta brush), pleocytéza nebo oligoklondini prouzky v likvoru, 3) vylouceni jiné
diagndzy (Tab. 1). Diagndzu Ize stanovit také v piipadé pritomnostiti skupin klinickych priznaki a zndmého systémo-
vého teratomu. Hashimotova encefalitida: Spinéni téchto Sesti kritérif: 1) encefalopatie se zdchvaty, myoklonem, halu-
cinacemi nebo stroke-like epizodami, 2) subklinickd nebo mirnd klinickd tyreopatie (obvykle hypotyredza), 3) normdl-
ni; nebo nespecificky ndlez na MR mozku, 4) pozitivita protildtek proti stitné Zldze v séru (anti-TPO, anti-thyreoglobu-
lin), 5) nepfitomnost onkoneurdlnich protildtek v séru nebo likvoru, 6) vyloucenti jiné diagnozy (Tab. 1). Pravdépodob-
nd ANAE: Je tfeba spinit vSechna Ctyfi ndsledujici kritéria: 1) subakutni rozvoj (< 3 mésice) poruchy krdtkodobé pame-
ti, naruseni kognitivnich schopnosti nebo psychiatrickych priznakd, 2) vylouceni dobre definovanych syndromd AlE
(napt: typickd LE, Bickerstaffova kmenovd encefalitida, ADEM), 3) nepiitomnost protildtek v séru a likvoru, 4) alespon
dvé z ndsledujicich kritérii: a) MR ndlez svédcici pro suspektni AIE, b) pleocytdza v likvoru, izolované OCB v likvoru nebo
zvyseny lgG index (nebo oboji), c) mozkovd biopsie s ndlezem zdnétlivych zmén a vylucujici jinou etiologii (napr. nd-
dor), 4) vyloucenijiné diagnézy (Tab. 1).
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HLAVNITEMA (
AUTOIMUNITNT ENCEFALITID

jako u dalsich autoimunitnich chorob se i zde
spekuluje o vlivu nékterych vird v kombinaci
svrozenou dispozici. U pacient s AIE se v osobni
nebo rodinné anamnéze ¢asto vyskytuji dalsi au-
toimunitni onemocnéni (@autoimunitni thyroiditis,
diabetes mellitus 1. typu, nespecifické strevni
zanéty, revmatologicka onemocnéni apod.).
Pro diagnostiku, lé¢bu a prognézu je zasad-
ni, zda jsou u pacienta pfitomny antineurdlni
protildtky (NAbs) a zda se jedna o protilatky
proti povrchovym antigentm (NSAbs) nebo
intracelularnim antigentim (ICAbs). NSAbs jsou
povaZzovany za pfimo patogenni - svou vazbou
na cilovy antigen (vétsinou jde o soucast recep-
toru nebo jiny, funkéné vyznamny protein), do-
chézi bud 'k ovlivnéni funkce cilového proteinu
(receptoru), jeho internalizaci (a tim k tbytku
funkénich receptorli na cytoplazmatické mem-
bréné), nebo ke zniceni cilové burky, napf. me-
chanismem komplementem zprostifedkované
bunééné smrti. Pokud se pomoci imunomo-
dula¢ni lé¢by podafi snizit produkci NSAbs,
nebo elimina¢nimi metodami tyto protilatky
odstranit, dochazi postupné k pfirozené ob-
nové cilovych proteind/receptord a k navozeni
remise onemocnéni. |CAbs nejsou povazovény
za pfimo patogenni — jedna se spise o vedlejsi
projev primarné celularné zprostredkované au-
toimunity. Imunomodula¢nilé¢ba u syndromt
sdruzenych ICAbs je vyrazné méné Uspésna.
Znacna cast pacientd s AIE nema v sé-
ru a likvoru pfitomny protilatky — hovofime
o tzv. protildtkové negativnich AIE (antibody-
-negative AIE; ANAE). Dle literatury se procento
pohybuje od 7 % u limbickych encefalitid (LE)
(Graus, 2016) az po 44 % v neselektovanych
kohortéch AIE (Lee, 2022). Pfitomnost imu-
nopatologickych mechanismu Ize v pfipadech
suspektni ANAE ozfejmit vySetfenim mozkomis-
niho moku (napf. pfitomnost pleocytézy, intra-
tékalni IgG syntézy vypoctem nebo izolovanych
oligoklonalnich past v likvoru), anebo pouzitim
experimentalnich metod, napf. imunohisto-
chemickym vysetfenim na tkanovych fezech.
Progndza ANAE je variabilni a velmi zélezi na
pfipadné pfitomnosti nddoru. Znacna ¢ast téch-
to pacientt ale profituje zimunoterapie a bylo
by chybou jim tuto Ié¢bu odepfit s ohledem na
negativitu protilatek. Laboratorni diagnostice
protilatek je vénovén zvlastni oddil s ndzvem:
Laboratorni biomarkery — antineurdlni pro-
tilatky u autoimunitnich onemocnéni CNS.
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