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) HLAVNIi TEMA
AUTOIMUNITNI ENCEFALITIDY

Tab. 1. Diferencidini diagnostika autoimunitnich encefalitid. Upraveno podile (Krysl, 2015; Graus, 2016)

Infekce CNS

Encefalitida vyvolana virem herpes simplex (HSE)

Neurolues
HIV encefalopatie
Whippleova choroba

Encefalitida vyvolana virem HHV6 (zejm. u pacientl po transplantaci kostni dfené)

Vaskulitidy

= Primarni angiitida CNS

m Sekunddarni vaskulitidy CNS

m Revmatologickd onemocnéni:
= Systémovy lupus erythematodes
= Sjogrenlv syndrom
= Antifosfolipidovy syndrom

Cerebrovaskularni onemocnéni

m Trombdzy mozkovych Zil a Zilnich splavl
m Globalni hypoxie

Metabolicka encefalopatie

m Wernickeova encefalopatie

Septicka encefalopatie

Nadorova onemocnéni a komplikace onkologické lécby

Gliomatosis cerebri
Primdrni lymfom CNS
Metastazy CNS

Projevy toxicity chemoterapie a radioterapie
Oportunni infekce

Leptomeningeéini karcinomatéza ¢i lymfomatdza

Neurodegenerativni onemocnéni

Sporadicka forma Creutzfeldt-Jakobovy choroby
Alzheimerova choroba

Kleine-Levindv syndrom

MitochondridIni choroby

Vrozené poruchy metabolismu (zejm. u déti)
Intoxikace a polékové encefalopatie*

Epilepsie

*vcetné posteriorni reverzibilni encefalopatie (PRES) a abstinencnich syndromd

1. 3. Déleni AIE

Pro potieby klinické praxe bylo mezina-
rodnim konsenzem navrzeno déleni na moz-
nou (possible), pravdépodobnou (probable)
a jednoznacnou (definite) AIE (Graus, 2016)
(Obr. 1).

Pro diagnézu mozné AIE musi byt splnéna
vsechna tfi nasledujici kritéria: 1) subakutni
rozvoj (< 3 mésice) poruchy kratkodobé paméti,
kognitivni dysfunkce, nebo psychiatrickych pfi-
znakd, 2) alespon jedno z nasledujicich: a) nové
loZiskové neurologické ptiznaky, b) epileptické
zachvaty nevysvétlitelné pfedchozim zachva-
tovym onemocnénim, c) pleocytéza v likvoru,
d) MR nalez svédcici pro encefalitidu, 3) vylou-
¢enijiné diagndzy (Tab. 1).

Diagnézu pravdépodobné AIE je mozné
stanovit u téch pacientli s moznou AIE, u kte-
rych je pfitomen charakteristicky klinicky obraz
(napi. NMDAR encefalitidy nebo Bickerstaffovy
kmenové encefalitidy), nebo spliuji kritéria
protildtkové negativni (antibody-negative)
AIE (ANAE) nebo jsou u nich pfitomna loZiska

demyelinizace na MR (a jedna se tedy o prav-
dépodobnou akutni diseminovanou encefa-
lomyelitidu — ADEM, nebo syndrom z NMO
spektra ¢i asociovany s anti-MOG protilatkami).

Diagndza jednoznacné (definite) AIE vy-
zaduje bud'spInéni kritérii pro jednoznacnou
limbickou encefalitidu (LE), nebo diagnézu
pravdépodobné AIE a soucasné pFitomnost
specifickych protilatek. Napt. diagnézu jedno-
znacné NMDAR encefalitidy Ize stanovit u paci-
entll s pravdépodobnou NMDAR encefalitidou,
u nichz je potvrzena pfitomnost anti-NMDAR
protilatek. Podobné diagnézu anti-MOG syn-
dromu mUzeme stanovit v pfipadé pravdépo-
dobné AIE s demyeliniza¢nimi lézemi na MR
mozku a pozitivitou anti-MOG protilatek. Pro
diagnostickd kritéria jednotlivych podskupin
AIE viz legenda k obréazku 1.

1. 4. Prabéh AIE

AIE jsou nejcastéji onemocnéni monofa-
zickd nebo progresivni; typicky je subakutni
rozvoj béhem dnd az tydnu (< 3 mésice), casto
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po nespecifickém virovém onemocnéni. Nahly
vznik pfiznakl v ramci minut a hodin je pro AIE
necharakteristicky a mél by vést k diferencialné
diagnostické Uvaze o jiné (napf. vaskularni) pii-
¢iné. Chronicky prabéh v iadu let je také méné
obvykly, ale vyskytovat se mlize, napf. u syn-
drom0 asociovanych s protilatkami proti
leucine-rich glioma-inactivated proteinu 1 (LGI1
encefalitida), contactin-associated proteinu 2
(CASPR2 encefalitida), dipeptidyl-peptidase-
-like proteinu 6 (DPPX encefalitida) nebo u no-
véji definovaného syndromu s protilatkami
proti Ig-Like Domain-Containing Proteinu 5
(IgLON5 syndrom).

S pfibyvajicimi informacemi z rozsahlej-
sich kohort pacientu a jejich delsiho sledovani
je zjevné, Ze nékteré AIE relabuiji, napf. u en-
cefalitidy s protilatkami proti glutamato-
vym N-methyl-D-aspartatovym receptoriim
(NMDAR encefalitida) je béhem dvou let po
zaléceniriziko relapsu 12 %, u LGI1 encefalitidy
az 31 % (méné u pacientl 1écenych rituxima-
bem - RTX) (Titulaer, 2013; Thaler 2021). Dobfe
dokumentovan je také prechod AIE do obrazu
jiného autoimunitniho onemocnéni nervového
systému, napf. roztrousené sklerézy. Konkrétni
Cetnost téchto tzv. overlap syndrom( neni zna-
m4, stejné jako mozny vlivimunologické 1é¢by
AIE na pozdéjsi rozvoj jiného autoimunitniho

onemocnéni u disponovaného jedince.

1. 5. Anamnéza a klinické priznaky

V anamnéze pacientl s podezienim na AlE
je kromé autoimunitni komorbidity vhodné pa-
trat po moznych triggerech autoimunitniho za-
nétu v podobé febrilii, nespecifického virového
onemocnéni ¢i vakcinace; s ohledem na moznou
paraneoplastickou etiologii nékterych AIE je,
zvlasté u dospélych a zejména seniord, dllezi-
ty Udaj o koureni, abuzu alkoholu, nechténém
poklesu vahy, nechutenstvi, gastrointestinalnich
potizich apod. Dulezity je udaj o uzivanych lé-
cich.V posledni dobé byl zjistén vy3si vyskyt AIE
u pacientl uzivajicich Iéky ze skupiny inhibitorG
tumor necrosis faktoru alfa (TNF-alpha: adali-
mumab, etanercept, infliximab, certolizumab,
golimumab) a onkologickych Iékt ze skupiny im-
mune checkpoint inhibitord (@nti-programmed
cell death-1 (PD-1), napf. pembrolizumab,
nivolumab, cemiplimab).

Klinické ptiznaky AIE jsou velmi pestré
a mohou se prolinat. Charakteristickd je kom-
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