V managementu zvladani SE ma prednost
co nejrychlejsi potlaceni zachvatové aktivity,
abychom predesli nezvratnému poskoze-
ni mozku; presto je podrobnéjsi patrani po
konkrétni etiologii SE zasadni pro spravnou
kauzalni 1é¢bu a pro stanoveni prognézy
pacienta. A¢ vyse uvedena definice NORSE
predpoklada, ze kauzalni pfic¢ina neni zna-
ma, neni to tak ve viech pfipadech. O NORSE
mluvime i v situacich, kdy za vznikem RSE stoji
autoimunitni ¢i infekéni (mimo infekci her-
pes simplex virus, HSV1 a HSV2) encefalitida.
Specializované diagnostické metody vedou-
ci k odhaleni téchto pfic¢in jsou vsak ¢asové
narocné, vysledky je zpravidla mozno obdrzet
v ¢asovém okné az do 72 hodin, proto i tyto
Lex-post”etiologicky objasnéné RSE spadaji do
kategorie NORSE (Hirsch et al., 2018).

V ostatnich pfipadech, kdy zdstava
etiologie NORSE neobjasnéna, hovofime
o kryptogennim NORSE. V dospélé populaci
se jedna pfiblizné o polovinu vsech pfipadu
(Sculier et Gaspard, 2018). Kryptogenni NORSE
je charakteristicky zavaznéjsim prabéhem -
jeho zvladnuti trva déle, zachvaty jsou vice
refrakterni na lé¢bu. Pacienti s kryptogennim
NORSE maji téz vétsi riziko rozvoje nasledného
postizeni kognice (Wickstrom et al., 2022).

Specifickou podkategorii NORSE je epi-
lepticky syndrom asociovany s febrilnim
onemocnénim (febrile infection-related
epilepsy syndrome, FIRES) vyskytujici se
dominantné v pediatrické populaci. FIRES je
asociovan s anamnézou febrilniho onemoc-
néni, které se vyskytuje v ¢asovém rozme-
zi dva tydny az 24 hodin pred vznikem SE.
Pfitomnost horec¢ky v okamziku rozvoje SE
neni podminkou, a¢ je u NORSE obecné pfi-
tomna u tretiny pacient (Wickstrom et al.,
2022; Kortvelyessy et al., 2012). FIRES bude
podrobnéji zminén v pfistim sdéleni.

Jinym syndromem specifickym pro dét-
skou populaci (s vrcholem vyskytu do 4 let vé-
ku) je syndrom zahrnujici hemikonvulzi, hemi-
plegii a epilepsii (idiopathic hemiconvulsion
hemiplegia and epilepsy syndrome, IHHE).
Stejné jako FIRES se vyskytuje velmi vzacné
a v souvislosti s febrilnim onemocnénim.
Klinicky se IHHE manifestuje unilateralnim
konvulzivnim SE (zpravidla trvajicim v fadu
hodin), na néjz navazuje trvala ¢i prechodna

ipsilateralni hemiplegie v trvani alespon jed-
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noho tydne (Nabbout, 2013; Nabbout et al.,
2011). Koreldtem na zobrazovacich vysetienich
je hemisferalni atrofie kontralateralné klinic-
kym projeviim. Podrobnéjsi popis této klinické
jednotky presahuje rozsah tohoto sdéleni.

Epidemiologie

NORSE a FIRES vznikaji zpravidla u dosud
zdravych mladych dospélych a déti Skolniho
véku, daldi vrchol vyskytu je pak u dospélych
osob nad 60 let véku (Sculier et Gaspard, 2018).
Zatimco v pediatrické populaci pfevazuje
postizeni chlapcl oproti divkam, u dospélé
populace je naopak vyskyt NORSE castéjsi
u zen (Gaspard et al., 2015; Kramer et al., 2011).
Incidence neni znam4, ale odhaduje se, ze
NORSE prestavuje az 20 % vsech pripadd RSE
(Gaspard, 2018).

U pacientl s jiz znamym chronickym
autoimunitnim onemocnénim je v pfipadé
vyskytu NORSE vétsi pravdépodobnost za-
nétlivé pficiny SE (v souvislosti s chronickou
imunosupresivni |é¢bou a z toho plynouci
vyssi nachylnosti k infek¢nim onemocnénim).
U pacient( s malignitou je obdobné pravdé-
podobné;jsim podkladem vzniku NORSE pa-
raneoplasticka encefalitida (Wickstrom et al.,
2022).

Patofyziologie

Kryptogenni NORSE a FIRES na prvni
pohled svym klinickym pribéhem mohou
pfipominat nékteré jiné dobfe popsané
epileptické syndromy spojené s hore¢kami
(jako napf. syndrom Dravetové) ¢i s vrozeny-
mi poruchami metabolismu, kde se hore¢-
ka nebo infekce uplatiuji jako vyvolavajici
faktor zachvatl (napf. mitochondrialni po-
ruchy). Patofyziologické mechanismy s nimi
vsak nesdili. Na rozdil od téchto klinickych
jednotek dochazi u NORSE a FIRES k rozvoji
zachvatU s latenci po probéhlém hore¢natém
onemocnéni, tedy v obdobi po odeznéni nej-
vyssich metabolickych nérokd na organismus
(Gaspard et al., 2018).

Patofyziologie NORSE dosud neni
zcela objasnéna, svou roli hraji zanétlivé
zmény a narusend hematoencefalickd
bariéra, coz vede ke vzniku refrakternich
epileptickych zachvatl (Wickstrom et al.,
2022; van Baalen et al., 2016). Nékteré
studie prokazaly intrathekalni nadprodukci
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prozéanétlivych cytokinl a chemokind, které
maji prokonvulzivni vlastnosti (Sakuma et al.,
2015). K akumulaci téchto molekul dochazi
v dlsledku aktivace T lymfocytl a gliovych
bunék; tato aktivace muze trvat az nékolik dni,
¢imz Ize vysvétlit ¢asovy odstup rozvoje RSE
od febrilni epizody (Gaspard et al., 2018). Je
vsak potfeba mit na paméti, Ze nenijasno, zda
zjisténé zanétlivé zmény CNS jsou pficinou
nebo jiz disledkem RSE.

Klinicky obraz

V rozmezi 14 dnll az 24 hodin pied roz-
vojem samotného NORSE se objevuje pro-
dromalni stadium, které je charakterizovano
nespecifickymi pocity mirného nachlazeni,
nezdavaznych gastrointestinalniho pfiznakad
¢i mirnou respiracni infekci. Mdze, ale nemusi
byt pfitomna horecka (s vyjimkou FIRES, u né-
hoz je z definice horec¢ka pfitomna vzdy). Po
prodromalnim stadiu nasleduje asymptoma-
ticka faze, na niz navazuje rozvoj epileptickych
zéachvatd, jejichz frekvence béhem hodin ¢i
dni narlista az do findlniho obrazu RSE/SRSE.
Nejcastéjsim typem zachvatt jsou fokalni za-
chvaty s pfechodem do bilateralnich tonicko-
-klonickych zachvatt (van Baalen et al., 2017;
Kramer et al., 2011).

Po zvladnuti zachvatl prechazi onemoc-
néni do subakutnifaze, ktera je charakterizo-
vana rozvojem farmakorezistentni epilepsie
s ¢astymi kumulacemi zéchvat(; stejné tak
Casty je i pretrvavajici kognitivni deficit (van
Baalen et al., 2017). Casto je nutna dlouhodobé
lé¢ba vicekombinaci ASM, pficemz nejsou
dlkazy o preferenci nékterych z nich.

Diagnostika

Stanoveni diagnézy NORSE/FIRES je na
zékladé klinického obrazu a anamnestickych
udajl. Vanamnéze je tieba se zméfit na pred-
chozi imunosupresi, uzivani Iékd, cestovatel-
skou anamnézu, kontakt se zvifaty, Uzus drog,
moznost vystaveni dalSim toxickym latkdm
(Trinka et Leitinger, 2022). V dal$im diagnostic-
protoze to ma vliv na rozhodovani o zplisobu
|é¢by. Péce o pacienty s NORSE a jejich dia-
gnostika by méla byt v rukou neurointenzi-
vistl a epileptologll (Wickstrom et al., 2022).

Zéakladnim predpokladem je kontinualni
EEG monitorace (cEEG). Na EEG jsou pfitom-
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