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) HLAVNIi TEMA
AUTOIMUNITNI ENCEFALITIDY

mUze znovu objevit v pfipadé relapsu ence-
falitidy. Nalez na MR mozku je u 45-89 % pa-
cientd normalni. U zbyvajicich pacientu jsou
pritomny diskrétni, nespecifické abnormity,
zahrnujici zvyseni signalu na T2-vazenych ob-
razech a FLAIR mediotemporalné, extratem-
porélné kortikalné, v oblasti mozecku, bazal-
nich ganglii, mozkového kmene, hypotala-
mu, corpus callosum ¢i multifokalné. Hlavni
pfinos MR mozku u pacientl s podezienim
na NMDAR encefalitidu spociva ve vylouceni
jiné etiologie (Tab. 1).

Specifickou situaci je v soucasnosti jiz
dobfe znamy rozvoj sekundarni NMDAR en-
cefalitidy po probéhlé herpetické encefaliti-
dé (HSE). Na rozdil od pravého relapsu HSE
nebyvaji v tomto pfipadé na MR pfitomny
nové nekrotické |éze a v mozkomisnim mo-
ku nedetekujeme DNA herpes simplex viru
(HSV), ale naopak pfitomnost anti-NMDAR
protilatek.

NMDAR encefalitida je ve 26-58 % sdru-
Zena s ovaridlnim teratomem. U déti mlad-
Sich 12 let jsou nddory pfitomny méné casto.
Teratomy se kromé ovaria mohou vzacnéji
vyskytovat i v jinych lokalizacich a mohou
byt mikroskopické (viz 5. 1). U muzl byly
v jednotlivych pfipadech NMDAR encefali-
tidy nalezeny malobunécny karcinom plic
a teratom varlat.

Lécba NMDAR encefalitidy spociva, kro-
mé |écby pridruzenych symptomd, v ag-
resivni imunoterapii. Zahajujeme obvykle
pulzem i. v. methylprednisolonu (5 g i. v.
béhem 5 dni) s naslednym p. o. taperem
prednisolonem a obvykle navazujeme in-
travenéznimi imunoglobuliny (IVig v davce
5x 0,4 g/kg/den), nebo elimina¢ni metodou
(plazmaferéza - PLEX, pFipadé je-li dostup-
na IgG imunoadsorpce, 5 sezeni). Soucasné
by mél probihat intenzivni oncoscreening
s cilem brzkého odhaleni pfipadného te-
ratomu. Je-li 1é¢ba kortikoidy a IVIG (PLEX)
nelspésnd, je vhodné po jejim ukonceni
prejit k 1é¢bé cytostatiky (rituximab — RTX -
v davce 375 mg/m? tydné po 4 tydny, nebo
2 x 1 g v odstupu 14 dnud). V pfipadé neu-
spéchu je indikovana lécba cyklofosfami-
dem (¢asto v kombinaci s RTX). V pfipadé
refrakterni NMDAR encefalitidy se pouzivaji
experimentalni postupy, v posledni dobé
se prosazuje napf. bortezomib. V pfipadé

Uspésné lécby se doporucuje pokracovat
v kortikoterapii s postupnym snizovanim
dévky z plvodnich 60-80 mg prednisonu
denné po 10 mg tydné na davku 10 mg den-
né. Vzhledem k riziku relapsu encefalitidy
doporucuje fada autorl pokracovat v imu-
noterapii jesté 1 rok po ukonceni akutni
lé¢by. Pro tuto udrzovaci lé¢bu Ize pouzit
prednison, kombinaci prednisonu s aza-
thioprinem, monoterapii azathioprinem
¢i mykofenolat mofetil. V piipadé relapsu
encefalitidy je mozné vrétit se k plné dévce
kortikoterapie, pfipadné podat novou kiiru
1é¢by 1. linie.

Pfi v€asné diagnéze, rychlém zahdjeni
agresivni imunoterapie a lé¢by ptipadného
tumoru je prognéza NMDAR encefalitidy
pfizniva, a to jak z hlediska preziti, tak i vy-
sledného funk¢niho stavu. Témér polovina
pacientll se uzdravi ad integrum. Naopak
u nelécenych nebo nedostatecné Ié¢enych
pfipadl byla pozorovana znac¢né vysoka
mortalita (podle rGznych studii 7-25 %).
Mohou se vyskytovat relapsy encefaliti-
dy (viz vyse) nebo rozvoj jiného autoimu-
nitniho onemocnéni nervového systému
(tzv. overlap syndromy).

3. 2. Anti-LGI1 encefalitida

Encefalitida s protilatkami proti
leucine-rich glioma-inactivated proteinu
1 (LGI1 encefalitida) ma prevalenci asi 0,7
na 100 000 (Dubey, 2018) tedy podobnou
jako NMDAR encefalitida. LGI1 encefaliti-
da postihuje nejcastéji muze v 6. dekadé.
Kromé klasické triady pfiznakd LE (porucha
kratkodobé paméti, psychiatrické pfiznaky,
epileptické zachvaty) se u vice nez polovi-
ny pripadd vyskytuje hyponatremie, pod-
minénd syndromem inadekvatni sekrece
antidiuretického hormonu (SIADH). U 40 %
pacientl se na samém pocatku onemoc-
néni vyskytuji faciobrachialni dystonické
zachvaty (FBDS). Ty jsou charakterizovany
mimovolnimi kratkymi spazmy v oblasti
mimického svalstva a svalstva koncetin —
typicka je kratkd unilateralni tonicka gri-
masa doprovazena abdukci a flexi ipsi-
laterdIni horni koncetiny. FBDS se mohou
dostavovat v sériich, ¢asto jsou jich desitky
zaden. Vzhledem k tomu, ze jsou FBDS v né-
kterych pfipadech doprovézeny iktalnim

vzorcem v EEG, jednd se pravdépodobné
o epileptické zachvaty a nikoli o dystonické
projevy. FBDS velmi dobfe reaguji na 1é¢bu
kortikoidy, zatimco protizdchvatovad Ié¢ba
byva neudcinna. Na MR mozku jsou u LGI1
encefalitidy ptfitomny typické signalové
zmény, zanétlivy obraz v likvoru naopak
casto chybi. LGIT encefalitida je obvykle
neparaneoplasticka, ale v malém procentu
se nador muze vyskytnout (nejc¢astéji nema-
lobuné¢ny karcinom plic a thymom). | kdyz
je efekt imunoterapie u tohoto onemocnéni
pomérné dobry, encefalitida mize relabo-
vat, zvlasté je-liinicidlni |[é¢ba nedostatecné

agresivni.

3. 3. Anti-IgLON5 syndrom

Novou klinickou jednotkou na poli AIE
je neurologicky syndrom asociovany s pro-
tildtkami proti Ig-Like Domain-Containing
Proteinu 5 (Anti-IgLON5 syndrom) (Gaig,
2017; 2021). Jednda se o onemocnéni lezici
na pomezi mezi autoimunitou a neurode-
generaci. Pro onemocnéni diagnostické
anti-IgLONS5 protildtky jsou viak patogenni
a zpUsobuiji internalizaci cilového protei-
nu. Nejvétsi popsana kohorta 53 pacienta
s anti-lgLON5 pochazi z celonarodniho né-
meckého registru AIE GENERATE. Jednalo
se Castéji o muze v 5.-7. deceniu. Klinicky
se anti-lgLON5 syndrom projevuje nesta-
bilitou pfi chidzi, ataxii, extrapyramidovymi
pfiznaky zahrnujicimi choreu, orofaciélni dy-
skineze, nebo naopak bradykinezi, rigiditu,
dystonie, tremor, mnohdy bulbarni pfizna-
ky a kognitivni deficit. Charakteristicky se
u téchto pacientl vyskytuji poruchy spanku
ve smyslu obstrukéni spankové apnoe se
stridorem (nikoli chrapanim), nepfitomnost
atonie v REM spanku a rGizné parasomnie.
V diferencialni diagnostice jsou na prvnim
misté zvazovany extrapyramidové poruchy
a neurodegenerativni onemocnéni z okru-
hu demence s Lewyho télisky, progresivni
supranukledrni obrny, kortikobazalni de-
generace aj. Je velmi dulezité na toto one-
mocnéni pomyslet, zvlasté v pfitomnosti
kombinace nové rozvinutého kognitivniho
deficitu, ataxie, dyskinez a charakteristic-
kych projevd spankové apnoe, protoze az
u 41 % pacientd je pozorovana pfizniva

odezva na imunoterapii.
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