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ONEMOCNENT S DOMINUJICIM POSTIZENIM MOZKOVEHO KMENE A MOZECKU

pacientd mélo pontinni pfiznaky - diplopii,
nystagmus a ataxii pfi chlzi. U 5 pacientt byl
nalezen pontomezencefalicky syndrom s di-
plopii. Inicidlni vysetfeni nukledrni magnetic-
kou rezonanci bylo v normé, u 2 pacientt byla
pfitomna lehkd pleocytéza v likvoru (Saiz, 2009).
Kmenova encefalitida s hluchotou je spojena
s protilatkami proti KLHL11 (Kelch-like Protein 11)
a testikularnim karcinomem nebo teratomem
(Mandel-Brehm, 2019).

Neparaneoplastické autoimunitni kme-
nové encefalitidy se mohou objevit v rdmci
roztrousené sklerézy, neuromyelitis optica,
MOG-asociované encefalitidy, GFAP (glial fibri-
llary acidic protein) relabujici meningoencefa-
litidy, akutni diseminované encefalomyelitidy
(ADEM), Bickerstaffovy kmenové encefalitidy,
syndromu CLIPPERS (chronic lymphocytic in-
flammation with pontine perivascular enhan-
cement responsive to steroids), neurologickych
komplikaci systémovych onemocnéni pojiva
a vaskulitidy (Zoghaib, 2021).

Roztrousena skleréza je chronické de-
myeliniza¢ni onemocnéni CNS s ¢astym po-
stizenim mozkového kmene jako inicialnim
pfiznakem, az ve 20 % pfipadl. Ovsem vzhle-
dem k rozsdhlému postizeni jinych subsysté-
mu CNS je nutné pomyslet na RS spise v ramci
diferencialni diagnostiky postizeni mozkového
kmene. Mezi uvedené pfiznaky zahrnujeme di-
plopii, poruchy motoriky v oblasti obliceje, dale
internuklearni oftalmoplegii a oboustrannou
trigemindlni neuralgii se senzitivnim deficitem.
Mize byt ptitomna i dysartrie jako projev léze
medulla oblongata. | kdyz uvedené pfizna-
ky se mohou objevit jako inicidlni, ¢asto jsou
projevem ataky v rdmci jiz diagnostikované-
ho onemocnéni na zédkladé mezinarodnich
diagnostickych kritérii a ndlezu na MRI mozku
a zanétlivych zmén v mozkomisnim moku.

Neuromyelitis optica a anti-MOG
asociované onemocneéni

NMOSD (neuromyelitis optica spectrum
disorder) je zanétlivé demyeliniza¢ni one-
mocnéni CNS asociované s protilatkami proti
aquaporinu-4 (AQP4). Léze jsou predominant-
né lokalizované ve zrakovych nervech, mise,
diencefalu, periventrikularnich strukturach
a ¢astech mozkového kmene. U 73-90 % pa-
cientd s NMOSD jsou v séru pfitomné AQP4
protildtky (AQP4+Ab NMOSD), zatimco 42 %
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séronegativnich pacientd (AQP4-Ab NMOSD)
ma pfitomné anti-MOG protilatky. Anti-MOG
demyelinizaéni onemocnéni postihuje zejména
myelinové obaly a oligodendrocyty. Klinické
pfiznaky zahrnuji encefalomyelitidu, recidivu-
jici optickou neuritidu, myelitidu a kmenové
syndromy.

Autoimunitni (GFAP — glialni
fibridlni acidicky protein)
astrocytopatie

Jedna se o nedavno popsanou autoimu-
nitni astrocytopatii postihujici CNS pod ob-
razem relabujici meningoencefalomyelitidy
s pfitomnosti anti-GFAP-IgG v séru nebo
likvoru. Klinické pfiznaky zahrnuji encefa-
lopatii, kfece, meningismus a psychiatrické
symptomy. GFAP astrocytopatie muize byt
paraneoplastického puvodu a je nutné pa-
trani po tumoru. Kmenovy syndrom neni
dominantni, ackoliv kmenové léze na MRI
jsou popisovany. Byly viak popsany oje-
dinélé asociace s anti-MOG-IgG, anti-AQ4
a anti-GFAP-IgG protildtkami v séru a likvoru
a kmenovym syndromem.

Akutni diseminovana
encefalomyelitida/akutni
hemorhagickd encefalitida

Akutni diseminovana encefalitida (ADEM)
je monofazické demyeliniza¢ni onemocnéni
CNS, ¢asto spousténé infekci nebo vakcinaci.
ADEM je casto spojena s infratentorialnim
postizenim zejména u déti s pfiznaky ataxie,
okohybné poruchy a dysartrie. Anti-MOG
protilatky byvaji pfitomné u déti ve
40 % piipadd. MRI léze jsou charakteristicky
lokalizované v mozkovém kmeni s klinickym
koreldtem, i kdyz izolovana kmenova léze
je vyjimeénd. Mélo ¢astou variantou ADEM
je akutni hemorhagicka leukoencefalitida,
Castéjsi u dospélych, ktera se mlze prezen-
tovat jako izolovany kmenovy syndrom se

zavaznou prognozou.

Bickerstaffova kmenova
encefalitida

Bickerstaffova kmenova encefalitida je
onemocnéni charakterizované ataxii, poru-
chou védomi/hypersomnolencia symetrickou
oftalmoplegii spojenou s tvorbou anti-GQ1b
protildtek. Pfipadné dalsi symptomy zahrnu-
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ji zornicové abnormality, obli¢ejové dyses-
tezie a bulbarni parézy az u 50 % pacientd.
Onemocnéni ma monofazicky prabéh se
subakutnim za¢atkem. Onemocnéni nékdy
predchazi infekce a v MRI obraze se objevuji
T2 abnormality v mozkovém kmeni. V [é¢bé se
pouzivaji intravendzni imunoglobuliny event.
v kombinaci s kortikoidy. Progn6za onemoc-

néni je obvykle pfizniva.

CLIPPERS

CLIPPERS (chronic lymphocytic inflamma-
tion with pontine perivascular enhancement
responsive to steroids) je mélo ¢asté chronické
zanétlivé onemocnéni CNS charakterizova-
né kmenovym postizenim s dobrou klinickou
a radiologickou odpovédi na lécbu steroidy.
Klinicky se manifestuje subakutnim zac¢étkem
s mozeckovymi a kmenovymi ptiznaky, jako
jsou ataxie, dysatrie, diplopie a postizeni lic-
niho a trojklanného nervu. Dalsi nespecifické
kmenové pfiznaky zahrnuji poruchy chuti,
okohybné abnormality, nystagmus, 1éze hla-
vovych nerv(, singultus a nauzeu. Pfi nepfi-
tomnosti sérovych a likvorovych biomarker( je
diagnostika CLIPPERS zaloZena na radiologic-
kém nalezu a vylouceni dalsich onemocnéni.
MRI prokazuje charaktericky enhancujici ndlez
v kmeni, mozecku a mide. V likvoru nalézame
ojedinéle lehkou pleocytézu, hyperproteino-
rachii a oligoklondlni pasy. Charakteristickym
rysem je dobra odpovidavost na kortikotera-
pii s rychlym Ustupem radiologické a klinické
symptomatologie.

Onemocnéni pojivové tkané
a vaskulitidy

Kmenovy syndrom muze byt pfitomny
u mnoha systémovych autoimunitnich one-
mocnéni. Behgetova choroba je charakteri-
zovana diagnostickou triddou: oralnimi ulce-
racemi, genitalnimi ulceracemi a uveitidou.
Postizeni CNS je charakteristicky lokalizova-
né do oblasti mesencefalicko-diencefalické
junkce. Klinické pfiznaky zahrnuji motorické
a senzitivni pfiznaky a ataxii. V likvoru na-
chazime lehkou pleocytézu a hyperprotei-
norachii. Dal3i systémové vaskulitidy mohou
postihovat CNS, napf. eozinofilni granulo-
matdza s polyangiitidou (Churg-Strauss syn-
drom), polyarteritis nodosa a granulomatéza
s polyangiitidou (Wegenerova granulomaté-
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