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Tab. 2. Diagnostickd kritéria Susacova syndromu (Kleffner et al,, 2016)

1. Klinické a MR zndmky postizeni CNS.

optické koherentni tomografie.

2. Potvrzen{ postizenf sitnice, a to i pfi absenci zrakovych pfiznakd, prikazem uzavérd vétvi sitnicovych
tepen pomoci fluorescen¢ni angiografie nebo poskozenim odlisnych vnitfnich vrstev sitnice pomoci

3. Nové vznikly tinnitus, ztrata sluchu a/nebo periferni vestibulérni syndrom,
dolozené audiogramem nebo jinym specifickym testem, ktery hodnoti funkci vnitfniho ucha.

Jisty Susacdv syndrom — splnéni vsech 3 kritéri.
Pravdépodobny Susactiv syndrom — spinéni 2 kritérir.

Mozny Susactv syndrom — podezieni na syndrom, ale nesplnujici kritéria.

Jsou popsény tfi histopatologické nalezy.
U dospélych pacientt je nejcastéjsi granulo-
matézni vaskulitida charakterizovana pfitom-
nosti dobie vytvorenych granulom( a vicejader-
nych obrovskych bunék a fokalnim poskozenim
cévni stény. Druhym obrazem je vaskulitida spo-
jena s lymfocytarnimi cévnimi infiltraty spolu
s plazmatickymi burikami. Nejméné castym
nalezem je nekrotizujici vaskulitida s fibrinoidni
nekrézou a akutnim neutrofilnim zanétem po-
dobnym tomu, ktery se vyskytuje u polyarteritis
nodosa. S zadnym ze tfi neuropatologickych
nalezll nejsou spojeny zadné charakteristické
klinické nebo zobrazovaci znaky (Miller et al.,
2009). Byt se vzacné (~5 %) u pacientl s PACNS
vyskytuje postizeni michy, izolované postizeni
michy pred rozvojem dalSich pfiznaki CNS je
vyjimecné (Salvarani et al., 2008).

Obraz PACNS se paki klinicky da rozdélit na
dvé podskupiny - formy onemocnéni: ,malote-
pennd” a velkotepennd” PACNS. Malotepenna
varianta je v ivodu charakteristicka kognitivnim
deficitem, velkotepennd varianta ma castéji jako
prvni pfiznak akutni iktus s perzistujicim lozis-
kovym nalezem. Byt velkotepennd varianta ma
horsi progndzu, obé varianty jsou zadvazné s nut-
nosti dlouhodobé kombinace imunoterapie
a antitrombotickeé [é¢by.

3. 2. Susaclv syndrom

Susacdv syndrom je vzacna autoimunit-
ni vaskulopatie vedouci k mikrovaskularnim
trombdzam, klinicky se nejvice manifestujicim
v mozku, sitnici a vnitfnim uchu (Egan, 2019).
Pfesnd patogeneze neni znam4, v histopato-
logickém prikazu neni priikaz vaskulitickych
zmén. Predpoklada se, ze se jednd o T bunécné
zprostfedkovanou zanétlivou endotelopatii.
Byt se u ¢asti pacientd vyskytuji protilatky proti
bunkdm endotelu (AECA), jedna se o mensinu
pacientt (Jarius et al., 2014). Pokud jsou zvifeci
modely bunék endotelu vystaveny oligoklonal-
né expandovanym CD8 + pozitivnim T lymfo-
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cytlim od pacient(l, dochazi k jejich apoptdze
vedouci k mikrovaskularnimu postizeni obdob-
nému u pacientli se Susacovym syndromem
(Gross et al., 2019).

Z neurologickych priznakl 76 % pacienta
trpi encefalopatii, soucasné zrakové a/nebo slu-
chové potize, které by mély vést k této diagndze,
se vyskytuji pouze u 13 % pacientt (Dorr et al.,
2013). Pfiznaky zahrnuiji bolesti hlavy, rychly
pokles kognitivnich funkci, zmatenost, zmény
chovani a/nebo fokalni neurologické pfizna-
ky. MR mozku ukazuje mnohocetné hyperin-
tenzivni léze bilé hmoty v sekvencich FLAIR/
T2 s charakteristickym rysem ,|ézi pfipomina-

p}

jicich snéhovou kouli” nebo ,dér” v centralni
Casti corpus callosum, u ¢asti pacientd nalézame
i syceni mening.

Pacienti s diagnézou mozného Susacova
syndromu (podezieni na syndrom, ale nespliuji
diagnosticka kritéria) vyzaduji peclivé sledovani,
protoZe Susactv syndrom se m{ize rozvinout az
v dal$im prabéhu (Kleffner et al., 2016) a u téchto
pacientt je vhodné zahajeni (¢asto) kombinova-
né imunoterapie. Neuplné vyjadieny Susactiv
syndrom muze byt i jednou z pficin nizké preva-
lence - od prvnich popist v 70. letech 20. stoleti
bylo celosvétoveé hlaseno priblizné 400 pfipada
a vétsina nasich soucasnych znalosti je zaloZena
na kazuistikdch nebo malych sériich pfipadu. Jak
prevalenci ovlivni neddvno navrzena zjedno-
duseni téchto kritérii — s tim ze pro diagnézu by
mohl stacit obvykly MR a fluorescencni angio-
graficky nélez na sitnici (Egan, 2019) - je otazkou
dalsiho vyzkumu.

3. 3. Zanétliva mozkova
amyloidova angiopatie

Ukladani amyloidu beta ve sténach malych
az stredné velkych mozkovych a leptomenin-
gedlnich tepen je ¢astym nalezem u starsich
pacientl a ¢astou pricinou intracerebralnich

hematomu. Zanétlivda mozkovéa amyloidova
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[ ONEMOCNENT S DOMINUJICIM POSTIZENIM BILE HMOTY MOZKU

Obr. 3. Susactv syndrom. Zmény v corpus callo-
sum v T2 sekvencich a ,lIéze obdobné snéhovym
vlockdm” ve FLAIR sekvencich u pacientky se
Susacovym syndromem

vaskulopatie reagujici na imunoterapii. Existuji
dvé rozpoznané histopatologicky charakterizo-
vané varianty: zdnét spojeny s mozkovou amy-
loidovou angiopatii a angiitida spojena s A beta.

Vék pacientt byva vyssi nez 40 let. V klinic-
kém obrazu dominuje encefalopatie rozvinuta
vadu dnli - tydnd, spolu s fokalnimi neurologic-
kymi pfiznaky, epileptickymi zachvaty a bolesti
hlavy. Diagnéza vyzaduje pfitomnost unifokal-
nich nebo multifokalnich hyperintenznich lézi
T2 nebo FLAIR v bilé hmoté, které jsou obvykle
asymetrické a zasahuji do bezprostfedné souse-
dici subkortikalni oblasti. Tyto léze mohou byt
spojeny s mirnym leptomeningedlnim nebo
parenchymovym zesilenim nebo vykazovat ex-
panzivni chovani. Kromé toho musi MR mozku
prokazat mnohocetné kortikalni a subkortikalni
krvéceni (macrobleeds a/nebo microbleeds).

Odpovéd na imunoterapii byva pfizniva, ale
pfi vysazovani existuje riziko relapsu az 25 %.
Dlouhodobd prognéza doposud nebyla po-
psana, stejné jako nenijasny vliv této prodélané
zanétlivé komplikace na ¢etnost naslednych
hemoragii ¢i rozvoj demence.



