za). Na rozdil od Behcgetovy choroby v3ak ta-
to onemocnéni jen zfidka postihuji mozkovy
kmen.

Néktera systémovd onemocnéni pojiva
mohou byt také spojena s pfiznaky postizeni
mozkového kmene, napf. Sjogrendv syn-
drom a systémovy lupus erythematosus (SLE)
(Zoghaib, 2021).

Izolovany idiopaticky
a paraneoplasticky syndrom
opsoklonus — myoklonus
Opsoklonus je pfiznak charakterizovany
mimovolnimi, arytmickymi vicesmérnymi
a vysokoamplitudovymi, sakadovymi po-
hyby o¢nich bulbt. Casto jsou tyto pohyby
doprovazeny mrkanim a pretrvavaji i ve span-
ku, coz Ize pozorovat i pfi zavienych ocich
(Wong, 2007). Opsoklonus je ¢asto doprova-
zen myoklonem, coz jsou kratké mimovolni
svalové zaskuby, které mohou postihovat
trup, koncetiny, branici, larynx, farynx a mék-
ké patro a nejsou spojeny se zménami védo-
mi (Shibasaki, 2005). Mozec¢kova ataxie ¢as-
to doprovazi tyto o¢ni pohyby a myoklony.
Syndrom opsoklonus-myoklonus se vyskytuje
u déti i dospélych a je oznacovan jako idiopa-
ticky nebo paraneoplasticky.

Syndrom opsoklonus-myoklonus
u déti

Pro toto onemocnéni je pouzivano né-
kolik terminU nejcastéji vsak syndrom op-
soklonus-myoklonus, nékdy opsoklonus-
-myoklonus-ataxie (OMAS), event. syndrom
stancicich oci” - dancing eye syndrome.
Incidence je cca 0,27/1 milion déti (Hasegawa,
2015). Primérny vék vzniku OMAS je 18 mési-
cU s tim, ze tento primérny vék vyskytu se ne-
liSil u paraneoplastického a idiopatického syn-
dromu. Pfevazna vétsina pfipadl se objevila
pred patym rokem véku (Pranzatelli, 2018).
OMAS zahrnuje syndromy nékdy i pouze s ata-
xii. Paraneoplasticka varianta je asociovana
s neuroblastomem ve 26-44 % pfipadt (Tate,
2005). OMAS se inicialné mize klinicky proje-
vit jako akutni mozeckova ataxie asociovana
s infekcemi, jako jsou varicella zoster nebo
Mycoplasma pneumoniae a s naslednym rozvo-
jem opsoklonu/myoklonu. Behavioralni zmé-
ny zahrnuji poruchy spanku, iritabilitu a plac.
Aktudlné je pro diagnézu OMAS vyzadovéno
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splnéni alespon 3 ze 4 nasledujicich kritérif:
1) opsoklonus, 2) ataxie nebo myoklonus,
3) behaviordlni zmény nebo poruchy spanku,
4) neuroblastom (Matthay, 2004). Neuroblastom
je pfitomny v 73 % a je nejcastéjSim typem
nadoru nasledovany ganglioneuroblastomem
(22 %) a ganglioneuromem (4 %) (Pranzatelli,
2017). V soucasné dobé nemame spolehlivé
biomarkery pro diagnostiku, avSak nachdzime
zanétlivy ndlez v mozkomisnim moku s lehkou
pleocytézou a oligoklondlni IgG pasy v likvoru
u 58 % pacienti s OMAS. Neurologické piiznaky
predchazejiv 50 % pfipadl diagnostiku tumoru
(Tate, 2005). Diagnostika je provedena vysetre-
nim nukledrni magnetickou rezonanci (MRI),
kde mdzeme detekovat hyperintenzity v oblasti
mozkového kmene a mozecku a zanétlivy nalez
v likvoru (Hayward, 2001). V diagnostice neuro-
blastomu je nejcitlivéjsi metodou celotélova
magneticka rezonance zamérend na hrudnik
a bfisni dutinu, v pfipadé negativniho prvni-
ho nalezu je doporuceno vysetfeni opakovat
po 6 mésicich. Lé¢ba neuroblastomu spociva
v operacnim feSeni a v nékterych piipadech je
podévana chemoterapie. Vyjime¢nd spontanni
remise u OMAS, chronicky relabujici prabéh,
riziko trvalého neurologického deficitu a prikaz
dem pro vyuziti imunoterapie. Imunoterapie
zahrnuje ACTH (adrenokortikotropni hormon),
kortikosteroidy, plazmaferézu, intravendzni
imunoglobuliny, rituximab a cyklofosfamid.
Z prognostického hlediska OMAS diagnosti-
kovany v détstvi se upravuje relativné dobre
ohledné motorickych funkci, ale ¢asto pretrva-
va vyznamny kognitivni a behaviorélni deficit.
Pfitomnost nebo nepfitomnost neuroblasto-
mu neovliviiuje vysledny neurologicky stav (De
Grandis, 2009).

Syndrom opsoklonus-myoklonus
u dospélych

Paraneoplasticky opsoklonus-myoklonus
syndrom (OMS) se vyskytuje i u dospélych pa-
cientl a nejcastéji je spojen s vyskytem ma-
lobunééného i nemalobunééného karcinomu
plic a déle ve spojitosti s karcinomem prsu,
mocového méchyre, stitné Zlazy a Hodgkinova
lymfomu. Néktefi z téchto pacientd mohou
mit pfitomny onkoneuralni protilatky anti-Hu,
anti-Yo, anti-Ri a opsoklonus je zde soucasti
SirSiho postizeni v ramci paraneoplastického

neurologického syndromu. U mladych zen
se mize syndrom opsoklonus-myoklonus
vyskytnout s pfitomnosti teratomu bez iden-
tifikovatelnych autoprotilatek v tomto piipadé
s dobrou Gzdravou po imunoterapii a odstranéni
nadoru (Dalmau J, 2020). Klinické a laboratorni
ndlezy vedou k nazoru, ze idiopatické a para-
neoplastické OMS u dospélych jsou imunitné
zprostredkované (tzv. immune-mediated di-
sease) ¢asto s akutnim nebo subakutnim zacat-
kem, s pfitomnosti pleocytézy v mozkomisnim
moku a odpovédi naimunoterapii. Sekéni ndlezy
prokazuji perivaskularni lymfatické infiltraty, mé-
né vsak neurondlni degeneraci a lymfocytarni
infiltraty, coz naznacuje vyznamnéjsi patoge-
netickou roli protildtek spise nez mechanismy
cytotoxickych Tlymfocytd. V poslednich letech
byl proveden vyzkum ohledné mozného vysky-
tu protilatek proti neurondlnim povrchovym
antigendm. Onkoneurdlni protilatky, nej¢astéji
anti-Ri v asociaci s karcinomem prsu se vyskytly
u 11 % pacientd s OMS. Protilatky proti povr-
chovym neuronalnim antigentim se vyskytly
rovnéz u 11 % pacienti s OMS, nejcastéji se
jednalo o anti-glycinové protilatky ve spojitosti
s karcinomem plic.V ojedinélych pfipadech se
jednalo o protilatky rovnéz proti povrchové-
mu epitopu nazvanému human natural killer
1 (HNK-1) v asociaci s plicnim karcinomem.
Pacienti s idiopatickym OMS odpovidaji 1é-
pe na lé¢bu a maji méné relapsl nez pacienti
s paraneoplastickym OMS (Armangue, 2016).
Lécba a prognoéza se zasadné nelisi od lécby
v pediatrii, néktefi pacienti mohou dosdhnout
spontanni remise nebo relabujiciho priibéhu,
avsak mnozi pacienti nereaguji na lécbu viibec

a pfiznaky pretrvavaji az do smrti.

Autoimunitni mozeckové
syndromy

Rychle progredujici mozeckovy
syndrom (paraneoplasticka
mozeckova degenerace)
Paraneoplastickd mozeckova degenerace
(PCD - paraneoplastic cerebellar degeneration)
je jednim z nejcastéjsich paraneoplastickych
neurologickych syndromd. Je zplisobena onko-
neuralnimi protilatkami, které vedou k destrukci
Purkynovych bunék mozecku. PCD postihuje
méné nez 1 % pacientl s nadory (Fanous,

2015). Onkoneuralni protildtky reaguji s anti-
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