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) HLAVNIi TEMA

AUTOIMUNITNT ONEMOCNENT S DOMINUJICIM POSTIZENIM BILE HMOTY MOZKU

Obr. 1. GFAP astrocytopatie. Difuznizmény v sek-
vencich FLAIR v bilé hmoté a s teckovitym sycenim
gadoliniem u pacienta s GFAP astrocytopatif

vé amozeckové postizeni nebo asymptomatické
léze v bilé hmoté u pacient( s jinymi projevy
MOG-AD, jako je myelitida ¢i opticka neuritida.
U pacientl s myelitidou nebo optickou neuriti-
dou ale mize byt naopak nalez na MR mozku
normalni v 47-68 % pfipadd (Banwell et al.,
2023). Mozkové léze u pacientll s MOG-AD
byvaji bilateralni, rozsahlé, Spatné ohrani-
¢ené, ¢asto se soucasnym postizenim Sedé
hmoty. Klasické |éze obvyklé u roztrousené
sklerézy (malé, ovoidni T2-hyperintenzivni [é-
ze v juxtakortikalni oblasti a periventrikularni
bilé hmoté) a pretrvavajici T1-hypointenzni
léze jsou u pacientd s MOG-AD raritni
(Jurynczyk et al., 2017).

Testovani anti-MOG muze byt obtiz-
né. Komeréné dostupné kity cell-based
assay s fixovanymi bunkami maji oproti
zivym bunkam nizsi specificitu i senzitivi-
tu (Gastaldi et al., 2020). Problematicka je
i verifikace dalsi detekéni metodou, MOG
nejsou pozitivni na tkanovych tezech.
Pretrvavajici pozitivita MOG ve vys3ich ti-
trech je jednozna¢nym rizikovym faktorem
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Obr. 2. MOG encefalitida. Difuzni neohranice-
né zmeény ve FLAIR sekvencich u pacientky s MOG
encefalitidou

relapsu MOGAD (Gastaldi et al., 2022) amUze
byt jednim z voditek v pokra¢ovani imunotera-
pie v obdobi klinické remise.

2. 2. Dalsi

Kromé MOG-AD existuji nejméné dva dalsi
neurologické syndromy spojené s protildtkami,
které se zaméfuji také na oligodendrocyty jako
soucast imunitniho Gtoku, ktery je ale pfednostné
zaméfen proti neuronlim: NMDAR encefalitida
a paraneoplasticka encefalomyelitida s proti-
ldtkami proti CV2 (nazyvanymi také collapsing
response-mediator protein 5 nebo CRMP5).

3. Zanétlivé vaskulopatie

3. 1. Vaskulitidy centralniho
nervového systému

Vaskulitidy jsou skupinou onemocnéni's $i-
rokym spektrem klinickych obraz(, které mohou
postihnout i tepny zasobujici mozek. Zanétlivé
zménéna cévni sténa ohrozuje distalni tkan is-
chemii (okluze cévy, embolizace) nebo mize
v misté poskozeni méné casto dojit k rupture
cévy a krvaceni. Klinicky Ize vymezit tfi zakladni
obrazy manifestace CNS vaskulitid: 1. akutni
teritoridIni ischemickd CMP, postizeni velkych
tepen s typickym obrazem podle postizeného
povodi, ale ¢asto s doprovodnymi atypickymi
piiznaky v pfedchorobi (cefalea, encefalopatie
nebo epileptické zachvaty); 2. ,atypicka roztrou-
Send skleréza (MS-plus)” pfi postizeni malych
tepen s relabujicim remitujicim pribéhem s pro
RS netypickymi piiznaky (epileptické zachvaty,
bolesti hlavy); 3. akutni encefalopatie s progre-
dujici poruchou védomi.
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Etiologicky jsou vaskulitidy velmi hetero-
genni skupinou. Zénétlivé postizeni cévni stény
vyskytujici se alesporn v nékteré fazi onemocné-
ni je jedinym jednoticim prvkem vaskulitid, ale
v patogenezi vaskulitid se uplatriuji vSechny
zakladni autoimunitni mechanizmy protilat-
kové i bunéc¢né imunity. Postizeni CNS mUize
byt jedinym projevem (primarni angitidy CNS),
manifestaci systémové autoimunity (Behcetova),
nebo parainfekéni.

Soucasna nomenklatura vaskulitid (Chapel
Hill Consensus) tfidi vaskulitidy podle kalibru
postizenych tepen jako hlavniho kritéria, které
je doplnéné porzitivitou nékterych biomarkera
(ANCA, imunokomplexy), organovou lokaliza-
ci postizeni nebo vyskytem pravdépodobné
pficiny (Jennette et al., 2016). Detailné&jsi popis
jednotlivych jednotek véetné diagnostickych
kritérii pfesahuje rozsah ¢lanku, pro zajemce
odkazujeme na ¢lanek z Neurologie pro praxi
z6/2015.

3. 1. 1. Primarni angiitida CNS (PACNS)
Incidence PACNS je nizkd, odhadovana
ro¢ni incidence je 2,4 pfipadd na milion.
Diagndza vyzaduje rozsahly panel pomocnych
vySetreni véetné biopsie mozku. V retrospek-
tivnim prehledu Mayo Clinic bylo za obdobi
29 let identifikovano pouze 163 dospélych
pacientt s PACNS (Salvarani et al., 2015).
Nejcastéjsi prvni ptiznaky pacientt jsou: bo-
lest hlavy, kognitivni deficit, perzistujici neu-
rologicky loziskovy nélez nebo epilepticky
z4chvat. Celkové ptiznaky (Unava, artralgie,
ubytek vahy nebo teploty) se vyskytovaly
na rozdil od systémovych vaskulitid u méné
nez 10 % pacientl. Imunologicky screening
(RF, ANA, ANCA, ENA, LA a komplement) byl
v normég, sedimentace byla zvy$end u 18 %
a CRP u 33 % pacientl. V tomto souboru byla
diagndza potvrzena digitalni subtrakéni an-
giografii (DSA) bez provedeni biopsie u 50 %,
DSA s negativni biopsii u 14 %, pozitivni DSA
i biopsii u 5 %, pozitivni biopsii s negativni
DSA u 10 % a jenom pozitivni biopsii bez pro-
vedeni DSA u 21 % pacient(. ZpUsob potvrze-
ni diagnézy (biopsii nebo angiografii) vyplyva
z kalibru majoritné postizenych cév: postizeni
malych tepen Ize prokazat pouze biopticky,
naopak postizeni velkych cév je prokazatelné
angiograficky (biopsie velkych mozkovych
tepen by navic vedla k ohroZeni pacienta).
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