Tab. 3. Diagnostickd kritéria pro paraneoplastické neurologické syndromy (PNS); v daném pripadé jsou
prifazeny body dle miry klinického a laboratorniho podezieni a podile pritomnosti nddoru; podile celkového
poctu bodd je pfifazena diagndza jednoznacného, pravdépodobného, moZného PNS, pripadné je PNS

vyloucen (v dané chvili)

Body
Mira klinického podezieni
Vysoce rizikové fenotypy 3
Stredné rizikové fenotypy 2
Dobre definovany fenotyp bez epidemiologické vazby k malignité 0
Mira laboratorniho podezieni
Vlysoce rizikové protilatky (nddory > 70 %) 3
Stfedné rizikové protildtky (nddory u 30-70 %) 2
Nizce rizikové protilatky (nadory < 30 %) 0
Nadorové onemocnéni
Pritomno, konzistentnf s klinickym fenotypem (a protilatkou, je-li pfitomna), nebo 4
nekonzistentni, ale prokdzana exprese cilového antigenu
Nekonzistentni s klinickym fenotypem, nebo nepfitomno, ale sledovani < 2 roky 1
Nepfitomno, sledovani > 2 roky 0
Diagnéza
Jednoznac¢ny PNS: > 8
Pravdépodobny PNS: 6-7
Mozny PNS: 4-5
Nejednd se 0 PNS: < 3

ku, odkazujeme proto na vynikajici souborné
¢lanky, napft. Graus, 2021.

Nadory sdruzené s PNS jsou ¢asto malé
a jejich odhaleni vyzaduje podrobna vyset-
feni. Pouhé vysetteni rtg srdce a plic a sono-
grafie bficha neni dostacujici. Onkoscreening
by mél byt prizpGsoben predpokladanému
nadoru (dle klinického fenotypu, rizik).
Celotélové "®F-FDG-PET/CT ma velmi dob-
rou pozitivni i negativni prediktivni hodnotu
a je z hlediska onkoscreeningu metodou
volby. Nékteré nadory jsou ale PET negativni
(napf teratomy). Je proto vhodné celotélo-
vé PET/CT doplnit u Zen o gynekologické
vysetieni v¢etné ultrazvukového vysetieni
a nasledné MR panve, u muzl o ultrazvuko-
vé vysetieni testes a vysetieni AFP, -HCG
v séru. V pfipadé nedostupnosti PET/CT je
vhodné vysetieni CT plic, bficha a malé pan-
ve se stejnymi doplnujicimi vysetfenimi jako
v predchozim ptipadé. Je-li pfitomen vysoce
rizikovy fenotyp nebo protildtka, mél by byt
onkoscreening opakovén kazdych 4-6 mé-
sicl minimalné do 2 let.

3. Vybrané autoimunitni
encefalitidy

3. 1. Anti-NMDAR encefalitida
Encefalitida s protilatkami proti NR1

podjednotce glutamatovych N-methyl-D-

-aspartatovych receptorti (NMDAR ence-
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falitida) méa prevalenci asi 0,6 na 100 000
(Dubey) a patfi tak mezi nej¢astéjsi AlE.
Postihuje pfevazné mladé Zeny a déti, ale
vyjimecné se mGze rozvinout i u muzd
a u starsich pacientd. Patogenni protilat-
ky svou vazbou na cilovy epitop zpusobu-
ji internalizaci NMDAR receptord. Ubytek
NMDAR receptord vede k nerovnovaze mezi
excitaci a inhibici a sekundarnimu ovlivnéni
dalsich neuromediatorovych systém. Pfi
odstranéni patogennich protilatek dochazi
mechanismy receptorového traffickingu
k obnové funkénich NMDA receptorll na
membrané a k remisi onemocnéni.
Klinicky obraz NMDAR encefalitidy je
charakteristicky. Pfiblizné u Ctvrtiny pa-
cientd predchéazi rozvoji neurologickych
pfiznakl nespecifické virové onemocnéni,
febrilie, ¢i vakcinace. Po nékolika dnech az
tydnech se dostavuji psychiatrické pfizna-
ky: manie ¢i deprese, casto s psychotickymi
rysy. Psychoticka produkce mlize zahrnovat
paranoidni bludy a halucinace. Tyto projevy
jsou doprovéazené bud vyraznou iritabili-
tou a agitaci, nebo naopak behaviordlnim
utlumem, ktery mze prejit az do obrazu
maligni katatonie. Mohou se stfidat epizody
akineze a agitace a byla popsana pfitom-
nost paradoxnich reakci na zevni stimuly.
U déti je na pocatku onemocnéni v popredi
vétSinou porucha chovani s agresi a agita-
ci, uzkostné stavy, zmatenost, regres feci

raxi. 2023,24(3)168-179 /

HLAVNITEMA (
AUTOIMUNITNI ENCEFALITID

a dalsich dfive nabytych schopnosti. V ivod-
ni fazi NMDAR encefalitidy mohou byt pa-
cienti hospitalizovani na psychiatrickych
oddélenich. K psychiatrickym ptiznakdm
se u 76-82 % pacientll (zejména dospélych)
v dal$im pribéhu pfidavaji epileptické za-
chvaty. Prevazuji zadchvaty generalizované
tonicko-klonické (53 % pacient) a fokalni
s poruchou védomi (10 %), relativné casty
je téz vyskyt SE (cca 6 % pacientl). Mize
byt pfitomna autonomni dysfunkce (69 %)
a pacienti jsou ohrozeni poruchami srde¢-
niho rytmu a iktalni asystolii béhem za-
chvatu. Néktefi pacienti mohou vyzadovat
docasnou kardiostimulaci. DalSim charak-
teristickym projevem NMDAR encefalitidy
jsou extrapyramidové pfiznaky (az 89 %
pacientl). U déti mohou byt extrapyrami-
dové poruchy hybnosti prvnim pfiznakem
onemocnéni. Nejcastéji se vyskytuji orofa-
cidlni dyskineze s grimasovanim, pohyby
pfipominajicimi pfezvykovani, ¢i prudkym
sviranim a otevirdnim Ust vedoucim c¢asto
k poranéni rtd, jazyka ¢i zubl. Z dalsich
pfiznakl byly popsany mimovolni chore-
oatetoidni pohyby koncetin a panve, cho-
reatické pohyby prstl pfipominajici hru na
klavir, dystonické postury koncetin, nucené
staceni odi ¢i tzv. ,ocular dipping”, myo-
klonus, tremor a balismus. Diferenciadlné
diagnosticky je tfeba brat v dvahu moznou
polékovou etiologii dyskinez. U 45-69 %
pacientl se nasledné dostavuje porucha
védomi a centralni hypoventilace. Median
doby od vzniku ptiznakl k umélé plicni
ventilaci je 8 tydnl (2-40 tydn(). V této fazi
onemocnéni byvaji pacienti hospitalizo-
vani na neurologickych JIP ¢i ARO. Priibéh
NMDAR encefalitidy byva protrahovany
adlouhodoba intenzivni péce s sebou pfi-
nasi fadu rizik.

Diagnéza se opird o pfitomnost
anti-NMDAR protilatek v likvoru. Az 95 %
pacientli s NMDAR encefalitidou ma ab-
normni nalez v likvoru. Lymfo-monocytarni
pleocytéza se vyskytuje u 68-91 % paci-
entl (v rozmezi 5-380 bunék v ul, median
32 bunék v pl). Pravdépodobnost zachyceni
pleocytdzy je nejvyssina pocatku onemoc-
néni. Pozdéji je castéjsi pfitomnost intraté-
kalni produkce 1gG a oligoklonalnich IgG
paslt. Lymfo-monocytarni pleocytdza se
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