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) HLAVNIi TEMA

AUTOIMUNITNT ONEMOCNENT S DOMINUJICIM POSTIZENIM BILE HMOTY MOZKU

Tab. 3. Diagnostickd kritéria pravdépodobné zdnétlivé mozkové amyloidové angiopatie (dle Auriel

etal, 2016)

1. Vék > nez 40 let

2. Minimalné jeden z nasledujicich klinickych priznaka*

a. bolest hlavy
b. kvantitativni porucha védomf
c. psychiatrické priznaky

d. fokalni neurologické priznaky, epileptické zachvaty

stiedné prilehlé subkortikalni bilé hmoty

3. MR s unifokalnimi nebo multifokalnimi lézemi bilé hmoty, asymetrické a zasahuji do bezpro-

4. MR s pfitomnosti nejméné jedné ze znamek krvaceni

a. kortiko-subkortikalni hemoragické zmény
b. cerebralni macrobleeds

c. cerebrdini microbleeds

d. kortikalIni siderdza

5. Nepritomnost nadorové, infekéni nebo jiné vysvétlujici pficiny

* nesmi byt pfimym projevem mozkového krvdceni

4. Onemocneéni v ramci
systémové autoimunity

4. 1. Neurolupus

V klinické praxi se setkdvame s pacienty
bez anamnézy zndmého systémového lupus
erythematodes (SLE), u nichz mame podezie-
ni, Ze neuropsychiatrické ptiznaky jsou prvni
klinickou manifestaci SLE, nebo s pacienty se
zndmym SLE, u nichz mdme podezieni na rozvoj
neurolupusu.

Priblizné u 20 % pacientd s anamnézou
neurolupusu byly tyto pfiznaky prvnim proje-
vem SLE (Joseph et al., 2007). Pacienti by kromé
obvyklych priznakl neurolupusu méli spinit
diagnosticka kritéria SLE, kterd ale nemusi byt
soucasné pritomna od pocatku onemocnéni
(Aringer et Johnson, 2021). Nejvyraznéjsi kom-
plikaci je, Ze rlizni autofi pfifazuji k diagnoze
neurolupusu pfiznaky rlizné zavaznosti a ve
vsech pracich nebyly dostate¢né zvazeny fak-
tory extracerebrdlni etiologie postizeni CNS
(metabolické a dalsi), respektive nezadouci
ucinky lécby (napf. psychoticky stav vyvolany
kortikoidy). V roce 1999 bylo American College
of Rheumatology navrzeno 12 pfiznakd po-
stizeni CNS (Nomenclature and ACR AD HOC
COMMITTEE ON NEUROPSYCHIATRIC LUPUS
NOMENCLATURE, 1999). Zejména u subjektiv-
nich pfiznakt (bolest hlavy, afektivni ¢i uzkost-
na porucha, kognitivni deficit) valida¢ni studie
ukdzala nizkou specificitu (46 %). To vyvolalo
pochybnosti, zda jde o ptimy dusledek SLE
(Ainiala et al., 2001).

| patofyziologicky prikaz neurolupusu byva
obtizné urcitelny, setkdvame se s vice moznymi

mechanismy postizeni CNS (trombotické zmény,

zanétlivé zmény, postizeni mozku v disledku ex-
tracerebralnich pficin). | u cerebrovaskularniho
postizeni, jako nejc¢astéjsiho projevu neurolu-
pusu (20 % pfipadd), neni ve vétsiné pripada
zakladnim mechanismem vaskulitida, ale vas-
kulopatie v disledku trombdz malych tepen
(Hanly et al.,, 1992). Byt nékteré prace naznacuji
moznost patogennich protilatek, u pacientd
s lupusem a podezienim na autoimunitni neu-
ropsychiatrické pfiznaky doposud nikdy nebyly
v séru ¢i mozkomisnim moku detekovany proti-
latky reagujici s neuropilem mozku nebo povr-
chovymi antigeny kultivovanych neurondlnich
kultur (Dalmau et Graus, 2022). Demyeliniza¢ni
syndrom je dle klasifikace ACR jednim ze vzéac-
nych projevl neurolupusu. V metaanalyze
z roku 2017 bylo popsano 104 pacientt se SLE
a demyeliniza¢nim syndromem s odhadova-
nou prevalenci 1,3 %, z ¢ehoz ale vice nez 60 %
pacient( tvorili pacienti s NMOSD (Piga et al.,
2017).V praci, kde byli pacienti s NMOSD vylou-
Ceni, byl popsan vyskyt demyelinizace u 3,7 %,
z nichz bylo 46,2 % hodnoceno jako pfimy pro-
jev neurolupusu a 53,8 % prekryv roztrousené
sklerézy a neurolupusu. V této studii se pacienti
s roztrousenou sklerézou odlisovali zejména
v pfitomnosti diseminace v prostoru na MR,
vyssi mirou neurologického postizeni a mirny
prabéhem SLE (Nikolopoulos et al., 2022). Ve
studii porovnavajici nalezy na MR u pacientt
s nové diagnostikovanym neurolupusem byl
u pacientd se zanétlivymi lézemi dle MR nale-
zena korelace s nizkou hladinou komplementu
v séru, a tedy prfedpokladanou aktivitou SLE
(Sarbu et al., 2015). Neexistuje jediny klinicky
pfiznak, test nebo zobrazovaci metoda, které
by spolehlivé odlisily demyelinizaci spojenou
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se SLE od RS. Diagndza se tedy stanovuje na
zakladé kombinace pfiznak(, zobrazovacich
a laboratornich testd. Jako voditka pro stano-
veni diagnézy smérem k SLE, a nikoli k RS, se
uvadi fada priznaku (postizeni ledvin, livedo
reticularis, kozni vyrazka, artritida, myalgie,
bolest hlavy, meningismus, cerebrovaskular-
ni pfihoda, rekurentni spontanni potrat nebo
trombotické piihody). Malé multifokalniléze bilé
hmoty Ize na MR mozku pozorovat jak u SLE i RS,
zatimco pfitomnost protéhlych ovoidnich lézi
(,Dawsonovy prsty”) a ,Cernych dér” je typictéjsi
pro RS.V téZe linii pfitomnost demyelinizacnich
1ézi bez pfiznakd SLE, stejné jako oligoklonalnich
pést v mozkomisnim moku, favorizuje diagnézu
RS. Pfitomnost ANA byva pfiznivéjsi pro diagné-
zu SLE, ale Ize ji nalézt u 2,5-8,1 % pacientt
s RS; totéz se vyskytuje u protilatek sdruze-
nych s antifosfolipidovym syndromem (APS),
které byly zjistény u 2-44 % pacientl s RS
(Theodoridou et Settas, 2008). Mezi nejvy-
znamnéjsi laboratorni markery mozného po-
stizeni CNS jsou nékterymi autory fazeny nizka
hladina komplementu, lupus antikoagulans,
anti-Ro/SSA protilatky, anti-dsDNA a anti-Sm
protilatky (Zardi et al., 2018).

Z postizeni mozku jsou nejcastéjsi projevy
cerebrovaskularni, z dominujiciho autoimu-
nitniho postizeni je nutné vyloucit prekryv
s dalsi autoimunitou CNS, typicky NMOSD.
Identifikace dominujiciho imunopatologické-
ho mechanismu ma i terapeutické konsekven-
ce — pii trombotickych zménach je zasadni
antitrombotickd lé¢ba, pfi detekci patogennich
protilatek (AQP4) l1écba zamérena proti B bu-
nécné imunité. Naopak lécba interferony pfi
mylné diagndze roztrousené sklerézy muze
zhorsovat prabéh SLE (Checa et al., 2013).

4. 2. Neurosarkoidoza

Nervovy systém je postizen u 5-10 % pa-
cientll se sarkoid6zou, ale u 50 % z nich se
neurologické pfiznaky objevuji dfive nez sys-
témové (Fritz et al.,, 2016). Sarkoid6za predsta-
vuje unikatniimunopatologicky mechanismus
s nalezem typickych epiteloidnich granuloma
charakterizovanych smési T lymfocytd, makro-
fagli a mnohojadernych obrovskych bunék bez
vyrazné nekrézy. Postizeni bilé hmoty je vzac-
né, nachazime ho spise v souvislosti s meningo-
encefalitickym postizeni piileptomeningedlnim

noduldrnim sycenim, které predstavuje pfiblizné
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