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Leukoencefalopatie mohou predstavovat v fadé pfipadl obtizny diagnosticky problém. Pfi diagnostice je nutné se zaméfit zejména
na lécitelné priciny. Kromé cévnich, infek¢nich a autoimunitnich ale narGsta i pocet [écitelnych genetickych onemocnéni. V piipadé
autoimunitnich encefalopatii se v poslednich letech zlepsila diagnostika a 1écba, diky cemuz mohou byt pacienti rychleji a Gcinnéji
[é¢eni. Byt stale zUstavéa mnoho nevyresenych otazek ohledné presného mechanismu, jakym imunitni systém napada mozkovou
tkan, lepsi pochopeni téchto mechanismd umozniuje cilené zvoleni imunoterapie i zabranéni moznému zhorseni nemoci nesprav-
nou lécbou. Cilem ¢lanku je upozornit na vzacnéjsi zanétlivé autoimunitni leukoencefalopatie s dominujicim postizenim mozku se
zamérenim na cile a mechanismy imunitni reakce a napomoci s ¢asto obtiznou diagnostikou téchto onemocnéni.

Kli¢ova slova: autoimunitni leukoencefalopatie, diferencialni diagnostika, vaskulitidy CNS, astrocytopatie, zanétlivé vaskulopatie,
demyeliniza¢ni onemocnéni.

Autoimmune leukoencephalopatis with predominant brain involvement

Leukoencephalopathies can be difficult to diagnose. Diagnosis must focus on treatable causes. However, in addition to vascular, infectious
and autoimmune causes, there are an increasing number of treatable genetic disorders. In the case of autoimmune encephalopathies,
diagnosis and treatment have improved in recent years, allowing patients to be treated more quickly and effectively. Although there
are still many unanswered questions about the mechanism by which the immune system attacks brain tissue, a better understanding
of this mechanism will enable targeted immunotherapy to be chosen and prevent the possible worsening of the disease if the wrong
treatment is applied. The aim of this article is to highlight the rarer inflammatory autoimmune leukoencephalopathies with predomi-
nant brain involvement, focusing on the targets and mechanisms of the immune response, and to help in the often difficult diagnosis
of these entities.

Klicova slova: autoimmune leukoencephalopathy, differential diagnosis, CNS vasculitis, astrocytopathy, inflammatory vasculo-
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pathies, demyelinating diseases.

Uvod

Kromé roztroudené sklerdzy (RS), nejcas-
téjsiho autoimunitniho postizeni bilé hmoty
centralniho nervového systému (CNS), byla
popsana celd fada vzacnéjsich zédnétlivych
autoimunitnich leukoencefalopatii, které Ize
klasifikovat vice zpUsoby.

Nové poznatky umozniuji pfechod od
spise popisnych klinicko-radiologickych jed-
notek (ADEM - akutni diseminovana encefalo-
myelitida, tumoriformni demyeliniza¢ni l1éze)
ke klasifikaci zamérené na patofyziologicky
mechanismus (onemocnéni sdruzend s pro-
tilatkami proti MOG ¢i AQP4). Problémem zG-
stava fakt, ze presna patofyziologie je znama

pouze v casti pfipadl a imunopatologické
mechanismy se mohou lidit i u jednotek s ob-
dobnym klinickym fenotypem (napfiklad u tu-
moriformnich demyelinizacnich lézi se mlize
jednat o prvni projev roztrousené sklerézy, ale
mohou byt i projevem astrocytopatie sdruze-
né s AQP4 nebo projevem MOG asociovaného
onemocnéni). Nespravna klasifikace na zakladé
klinicko-radiologického fenotypu muize mit za
nésledekinevhodné zvolenou lécbu - napt. fin-
golimod nebo natalizumab uzivané v 1é¢bé roz-
trousené skler6zy mohou zhorsovat pribéh
astrocytopatii sdruzenych s AQP4 (Bonnan et al.,
2021), naopak interferony beta mohou zhorso-
vat pribéh neurolupusu (Javed et Reder, 2006).

Autoimunitni reakce miiZze byt zamérena
primarné na specifické antigeny na povrchu
astrocytli (AQP4, GFAP), oligodendrocytd (MOG),
aleicévnistény (vaskulitidy, Susactv syndrom).
Cilové epitopy byvaji ¢asto lokalizovany ve vice
typech bunék CNS, coz je jednou z pficin ¢as-
to variabilniho fenotypu a multisystémového
postizeni CNS — napt. u NMDAR ¢i CV2 je pred-
nostnim cilem zanétu epitop neurond, ale mlze
dochdzeti k ovlivnéni téchto cilll exprimovanych
naoligodendrocytech, coz se v mensiné pfipa-
dl projevuje moznym piekryvem encefalitidy
a demyelinizace (Titulaer et al., 2014).

U nékterych jednotek hraje v patogenezi
dominantni ulohu pfitomnost pfimo pato-
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