gennich protildtek (AQP4); protildtky mohou
byt specifickym i senzitivnim diagnostickym
biomarkerem bez pfimé patogenity, miizeme se
setkat s nizkym vyskytem protilatek nejasného
vyznamu (AECA u Susacova syndromu) nebo
protilatky nejsou detekovatelné. U urcitych jed-
notek (zanét sdruzeny s cerebralni amyloido-
vou angiopatii nebo onemocnéni sdruzenych
s IgLONS5) dochdzi k rychlému prekryvu neu-
rodegenerace a autoimunity.

Kromé chorob postihujicich vyhradné CNS,
mohou byt autoimunitni leukoencefalopatie
zpuUsobeny i postizenim bilé hmoty v dlsledku
systémovych autoimunit (typicky systémové-
ho lupus erythematodes); vzacnéji mohou byt
i paraneoplastické.

U vétsiny jednotek dochazi k postizeni vice
casti CNS, v textu se zaméfujeme prevazné na

projevy postizeni bilé hmoty mozku.
1. Autoimunitni astrocytopatie

1. 1. Cerebralni postiZzeni v ramci
neuromyelitis optica spectrum
disorder s pozitivitou anti-AQP4
Cerebralni postizeni je nejvzacnéjsi jadrovou
klinickou charakteristikou neuromyelitis optica
spectrum disorder (Wingerchuk et al., 2015).

AUTOIMUNITNI

Tento klinicky syndrom ale splriuje kritéria au-
toimunitni encefalitidy a naznacuje, ze zejména
pfi soucasné pfitomnosti obvyklych klinickych ¢i
MR projev, které nachdzime u NMOSD, by mélo
byt vysetfeni AQP4 zvazovano v diagnostickém
algoritmu pacienta s podezfenim na autoimu-
nitni encefalitidu.

Klinicky se projevuje difuznimi pfiznaky
encefalopatie (zejména kvalitativni/kvantita-
tivni porucha védomi, poruchy kognice), epi-
leptickymi zachvaty a nékdy pfiznaky postize-
ni diencefala nebo mozkového kmene. Kromé
klinického cerebrélniho syndromu a pozitivity
AQP4 pro spInéni kritérit NMOSD musi byt na
MR typické léze - rozsahlé jednostranné nebo
oboustranné subkortikalni léze, difuzni postizeni
corpus callosum nebo dlouhych kortikospinal-
nich drah a periependymalni, ¢asto sytici se
|éze v mozkovém kmeni a hypotalamu v okoli
treti komory (Wingerchuk et al.,, 2015). S AQP4
mohou byt asociovany také tumoriformni léze
(Nakayama et al., 2021) a subkortikaIni léze s MR
obrazem obdobnému syndromu zadni reverzi-
bilni encefalopatie (Magana et al., 2009).

AQP4 jsou specifickym i senzitivnim biomar-
kerem, i pfi uziti fixovanych cell-based assays
s pramérnou senzitivitou 76,7 % a fale$né pozi-

tivnim nalezemv 0,1 % (Wingerchuk et al., 2015).

Tab. 1. Klinické jednotky dle dominujiciho cile autoimunitniho zdnétu a patofyziologické déleni dle

vyznamu protildtek s priklady klinickych jednotek

Autoimunitni leukoencefalopatie postihujici vylu¢né CNS

Neznamy jeden cilovy antigen
m Roztrousend skleréza

Zaméiené proti astrocytim
= Neuromyelitis optica spectrum disorder
m GFAP astrocytopatie

Zaméiené proti oligodendrocytiim
= MOG asociovana onemocnéni

m NMDAR encefalitida*

m (V2 asociovand encefalomyelitida®

Zanétlivé vaskulopatie

= Primarni angiitida CNS

m Susaclv syndrom

m Zanétliva mozkova amyloidové angiopatie

Postizeni bilé hmoty CNS v ramci systémové autoimunity

m Neurolupus
= Neurosarkoiddza

¥)primdrné postihujici neurondlni epitopy, ale piitomny i na oligodendrocytech, moZné projevy demyelinizace

Patofyziologické déleni dle vyznamu protilatek s priklady klinickych jednotek

Pfimo patogenni protilatky, vyrazna uloha B-bunécné imunity

= AQP4 u NMOSD

Casto asociované protilatky bez jejich pfimé patogenicity, vyrazna dloha T-buné&éné imunity

m CV2 u paraneoplastické encefalomyelitidy

Protilatky asociované vzacnéji, jejich vyznam nejasny, vyrazna tloha T-bunécné imunity

m AECA u Susacova syndromu

Bez detekce protilatek
m Z3nétliva mozkova amyloidové angiopatie
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ONEMOCNENT S DOMINUJICIM POSTIZENIM BILE HMOTY MOZKU

V piipadé pocatecni seronegativity méze dojit
k serokonverzi v dalSim priibbéhu onemocnéni,
raritné byla popsanaiizolovana pozitivita AQP4
v likvoru (McKeon et al., 2011). Byt seropozitivita
AQP4 zvysuje riziko relapsu (Weinshenker et al.,
2006), sledovani jejich titru se v klinické praxi
bézné neuziva, protoze AQP4 mohou zUstat
pozitivni i v dobé remise onemocnéni.

1. 2. GFAP astrocytopatie

Na rozdil od AQP4 s pomérné dobre cha-
rakterizovanymi sdruzenymi syndromy a jejich
prokazané pfimé patogenité je Uloha GFAP ne-
jista. Spojeni GFAP v mozkomisnim moku se
subakutni formou meningoencefalitidy bylo
potvrzeno ve vice sledovanich (Dalmau et Graus,
2022). Histopatologické nélezy prokazaly u téch-
to pacientl perivaskularni zanétlivy infiltrat B
a T bunék spolu s aktivaci mikroglii, ale nepo-
tvrdily selektivni Ubytek astrocytt (lorio et al.,
2018). U ¢asti pacientl s GFAP astrocytopatii se
muzeme setkat i s pozitivitou dalSich antineu-
rélnich protilatek. Tato pozorovani tedy zatim
nepotvrzuji, Ze astrocyt je primarnim cilem
autoimunitni odpovédi.

Klinicky obraz mGze byt variabilni, nej-
Castéji se setkdvame s obrazem meningo-
encefalitidy, mozeckového postizeni, op-
tické neuritidy i polyneuropatie. Voditkem
k diagndze muze byt perivaskularni radialni
syceni, z dalSich MR nalezi nachazime pe-
riventrikuldrni T2 hyperintenzity, postizeni
mozkového kmene, meningealni syceni
areverzibilniléze splenium corporis callosi.
Paraneoplastickych byva pfiblizné ¢tvrtina
pfipadl. Onemocnéni dobfe odpovida na
imunoterapii, pribéh byva ¢asto mono-
fazicky (Gravier-Dumonceau et al., 2022).
GFAP astrocytopatie byla pozorovanaijako
nezadouci Ucinek dacilizumabu ve studiich
1é¢by roztrousené sklerézy (Luessi et al., 2018).

2. Autoimunity se zamérenim
proti epitopum oligodendrocytu

2. 1.Onemocnéni asociovana

s MOG (MOG-AD - myelin

oligodendrocyte glycoprotein

antibody-associated disase)
Cerebralni postizeni v ramci MOG-AD zahr-

nuje akutni diseminovanou encefalomyelitidu

ADEM, cerebralni kortikalni encefalitidu, kmeno-
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