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) HLAVNIi TEMA
ONEMOCNENT S DOMINUJICIM POSTIZENIM MOZKOV

KMENE

A MOZECKU

Tab. 1. Asociace paraneoplastickych protildtek a tumort u PCD (Ragia A. NCBI Bookshelf, 2022)

Onkoneuralni protilatky Asociované tumory

Anti-Yo Karcinom prsu a ovarif

Anti-Hu SCLC, karcinom prostaty, seminom
Anti-Ri SCLC, karcinom prsu a ovarif
Anti-Tr Hodgkindv lymfom

Anti-VGCC SCLC, lymfom

Anti-Ma2 Testikularni karcinom, SCLC
Anti-CRMP5/CV2 SCLC, tymom

Anti-mGIuR1 Hodgkindv lymfom

Zkratky: anti-VGCC — anti-voltage gated calcium channel antibodies, protildtky proti kalciovym napétovym ka-
ndldim, CRMP5 — collapsin response mediator protein 5, anti-mGluRT — metabotropic glutamate receptor 1,
anti-mGluR1 — metabotropni glutamdtovy receptor 1, SCLC — small cell lung cancer, malobunécny karcinom plic

Obr. 1. Anti-Yo protildtky lokalizované intracelu-
ldrné v cytoplazmé Purkyriovych bunék mozecku
u syndromu paraneoplastické cerebeldrni degene-
race (archiv autora)

genem exprimovanym v bunkach tumoru
a v Purkynovych bunkach mozecku, a tyto pro-
tildtky zahrnuji anti-Yo (PCA-1), anti-Hu, anti-Ri,
anti-Tr, anti-VGCC, anti-Ma, anti-CRMP5/CV2,
anti-mGIuR (metabotropni glutamatovy re-
ceptor) (Afzal, 2015). Mozeckovy syndrom vzni-
ka subakutné a muze zacinat prodromalnimi
symptomy jako u virového onemocnéni a ¢asto
i nauzeou, zvracenim a zévratémi. Tyto pfiznaky
jsou zpravidla nasledovany tézkou ataxii, di-
plopii, dysartrii a dysfagii rozvijejici se v fadu
dnt az tydnd s naslednym tézkym rezidualnim
cerebelarnim syndromem. Asociace s nékterymi
dalSimi mimomozeckovymi pfiznaky, jako jsou
pocit rozmazaného vidéni, oscilopsie a tran-
zitorni myoklonus, jsou obvyklé a nevylucuji
uvedenou diagnézu. Pocatek mozeckovych
piiznak casto predchazi diagndzu nadorové-
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ho onemocnéni mésice az roky. Pacienti s po-
dezienim na PCD jsou vysetteni zobrazovacimi
metodami (CT/MRI) k vyloucenitumoru, ische-
mie a hemorhagie mozkové a s progresi PCD se
postupné objevuje mozeckova atrofie, i kdyz
v pocatku onemocnéni je MRI obraz mozecku
v normeé. Pozitronova emisni tomografie slouzi
k detekci pfipadné skryté malignity. V mozko-
misnim moku byva pfitomna lehka pleocytéza
a lehkd proteinorhachie s oligoklonalnimi IgG
pasy, ndlez vsak mlze byt i negativni. V pfipadé
onkoneuralnich protilatek je obvykle dostate¢né
priikazna detekce v séru, u protilatek proti po-
vrchovym antigendim je obvykle nutny i priikaz
v likvoru. Pokud se nepodafi prokdzat tumor, je
nutné vysetieni opakovat v prdbéhu prvnich
dvou let onemocnéni.

Lécba PCD je zaméfena zejména na ¢as-
nou diagnostiku a |é¢bu nadoru (Shamsili,
2003) s tim, ze malignita se objevi nejpozdéji
do dvou resp. péti let. Imunoterapie zahrnu-
je kortikoidy, intravenézni imunoglobuliny,
plazmaferézu, cyklofosfamid, takrolimus a ri-
tuximab (Keime-Guibert, 2000). V diferencialni
diagnostice je tfeba vyloucit demyeliniza¢ni
onemocnéni v¢etné sclerosis multiplex, au-
toimunitni onemocnéni véetné GAD asociované
mozeckové degenerace, sarkoiddzu, systémovy
lupus erytematosus, Behcetovu chorobu, atypic-
ké CNS infekce, Jakob-Creutzfeldtovu chorobu
a PML - progresivni multifokélni leukoencefa-
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lopatii. Z metabolickych onemocnéni deficit
vitaminu B, Wernikeovu encefalopatii a celiakii
(Aly, 2022).

Autoimunitni syndrom -
mozeckova ataxie s pritomnosti
protilatek proti dekarboxylaze
kyseliny glutamové (glutamate
acid decarboxylase - GAD)

GAD (dekarboxyldza kyseliny glutamové)
sestava zizomer( GAD-65 a GAD-67, které jsou
kédovény dvéma odliSnymi geny. Asociované
neurologické syndromy zahrnuiji Stiff-person
syndrome (SPS) a jeho varianty, mozec¢kovou
ataxii, epilepsii a limbickou encefalitidu (Graus
2020). U vsech téchto syndrom(i byla prokézana
dysfunkce GABAergniho transmiterového sys-
tému. Pfitomnost anti GAD protilatek by méla
byt prokdzana vzdy v séru a v mozkomiSnim
moku. Progresivni mozeckova ataxie s GAD se
nékdy prekryva se symptomy Stiff-person syn-
dromu (Hayward, 2001). Paraneoplasticky pdvod
je vyjimecny, nékdy viak spojeny s vyskytem
karcinomu plic, tymomem a karcinomem prsu.
Autoimunitni tyreoiditida, perniciézni anémie
a vitiligo jsou uvadéné jako casté komorbidity
uvedené progresivni mozeckové ataxie. V dife-
rencidlni diagnostice je nutné odlisit malo ¢astou

glutenovou ataxii.

Zaveér

Autoimunitni, paraneoplastické a idiopatic-
ké syndromy mozkového kmene a mozecku jsou
heterogenni skupinou onemocnéni obvykle
vyzadujici i rozsahlou diferencialni diagnostiku.
Vzhledem k dobré odpovédi nékterych z nich
na lé¢bu kortikoidy, imunosupresivy a imuno-
modula¢nimi léky je viak v€asna a spravna dia-
gnostika v klinické praxi nezbytna.
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