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) HLAVNIi TEMA
NOVE VZNIKLY REFRAKTERNT STATUS EPILEPTICUS

ny epileptiformni vyboje, at jiz sporadické,
nebo periodické, které mohou byt latera-
lizované, bilateralni nezavislé, multifokalni
nebo i generalizované (Sculier et Gaspard,
2018). cEEG provadime bez ohledu na to, zda
ma pacient klinicky manifestni konvulzivni
projevy (Trinka et Leitinger, 2022). Zaroven
je cEEG nepostradatelné pfi [é¢bé celkovymi
anestetiky k monitoraci terapeutického koé-
matu a vzorce burst-supression.

Magneticka rezonance (MRI) mozku
vcetné podani kontrastu a MR angiografie
a venografie by méla byt provedena béhem
prvnich 48 hodin (Wickstrom et al., 2022),
dle nékterych doporuceni dokonce béhem
prvnich 24 hodin (Trinka et Leitinger, 2022)
od vzniku NORSE. Ptiblizné u 70 % ptipadu
nachdazime na MRI T2/FLAIR hypersignalni
zmény v limbickych a/nebo neokortikalnich
oblastech, ¢asto oboustranné (Gaspard et
al., 2015). Popsény byly i zmény v bazalnich
gangliich (Mikaeloff et al., 2006) a periin-
suldrné (Caraballo et al., 2013). MRl mozku
muizeme s ¢asovym odstupem zopakovat
s cilem monitorace progrese onemocnéni
(Wickstrom et al., 2022), asi u tfetiny pacien-
th dochazi k difuzni atrofii (Caraballo et al.,
2013). Dvé prace Melletiho et al. z roku 2015
a 2017 prokazaly zmény v T2/FLAIR obraze
claustra oboustranné, neni v3ak zfejmé, zda
ma tento nalez patogenetickou souvislost
s NORSE, nebo je jen disledkem protrahované
iktaIni aktivity.

V zékladnim vy3etfeni likvoru (CSF) na-
chazime u poloviny az dvou tfetin pfipadd
NORSE mirnou pleocytézu (do 10 bunék v pl)
a minimalni zvyseni celkové bilkoviny. Tento
nalez je opét spise dlsledkem probihajici
zachvatové aktivity nez znamkou zanétlivé
¢iinfekeni pfi¢iny NORSE (Sculier et Gaspard,
2018).

K vylouceni infekéni pFiciny NORSE
je doporuceno (Trinka et Leitinger, 2022;
Wickstrom et al., 2022):

Bz krve vzdy vysetfit: krevni obraz, hemo-
kulturu, sérologii lues, virus lidského imu-
nodeficitu (HIV),

B ze séra a z likvoru vysetfit: IgG a IgM
proti Chlamydia pneumoniae, Bartonella
Henselae, Mycoplasma pneumoniae,
Coxiella burnetii, Shigella sp., Chlamydia
psittaci,

Bz CSF vysetfit: pocet bunék, biochemie
(celkova bilkovina, glykorhachie), kultiva-
ce, polymerazova fetézova reakce (PCR)
HSV1 a HSV2, varicella-zoster virus (VZV),
virus Epstein-Barrové (EBV), HIV, lues, my-
kobakteria,
B uimunokompromitovanych pacientl déle
doporuceno:
= ze séra: IgG proti Cryptococcus sp.,
IgG a IgM proti Histoplasma capsulatum,
IgG proti Toxoplasma gonidii,

= ze sputa: vySetfeni na tuberkulézu,

= ze séra a z CSF: IgG proti Toxoplasma
gonidii,

= 7 CSF: eozinofily, PCR JC virus, cytome-
galovirus, EBV, humanni herpeticky
virus 6, enteroviry, viry chfipky A a B,
HIV, zapadonilska horecka, Listeria sp.,
zardénky,

= ze stolice: PCR adenoviry, enteroviry.

Pfi zvazované autoimunitni/paraneo-
plastické etiologii vysetfujeme (Trinka et
Leitinger, 2022; Wickstrom et al., 2022):

B zeséraazCSF: panel paraneoplastickych
protildtek: proti leucine-rich glioma ina-
ctivated protein 1 (LGI1), proti contactin-
-associated proteinlike 2 (CASPR2), proti
Ma2/Ta dipeptidyl-peptidase-like-protein 6,
proti glutamat dekarboxyléze 65 (GAD65),
proti glutamatovému receptoru N-methyl-
-D-aspartatu (NMDA), proti glutamatové-
mu receptoru, proti a-amino-3-hydroxy-
5-methyl-4-isoxazol propionatu (AMPA),
proti receptoru kyseliny y-aminomaselné
A aB (GABA,, GABA)), proti glycinovému
receptoru, proti Tr, amphiphysin, proti
CV2/collapsin response mediator pro-
tein-5 (CRMP-5), proti neurexin-3a, proti
adenylat kindze, antineuronalni nuklearni
protilatky anti-Hu, anti-Yo, anti-Ri,

B ze séra: antinukledrni protilatky (ANA),
protilatky proti cytoplazmé neutrofill
(ANCA), protilatky proti double-stranded
DNA (anti-dsDNA), sedimentace erytro-
cytl, C reaktivni protein (CRP), elektro-
foréza bilkovin, imunofixace, revmatoidni
faktor, angiotenzin-konvertujici enzym,
protilatky proti tkafnové transglutamina-
ze, protilatky proti endomysiu, chladové
a tepelné aglutininy, protilatky proti thy-
reoperoxiddze a thyreoglobulinu.
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K vylouceni neoplazie je doporuce-
no provedeni (Trinka et Leitinger, 2022;
Wickstrom et al., 2022):
B vypocetni tomografie hrudniku, bficha,
panve,
B umuzu ultrazvukové vysetieni skrota a var-
lat, u Zen ultrazvukové vy3etteni ovarii,
mamografie,
cytologie CSF,
pritokové cytometrie,
MRI panve,

pfi vysokém klinickém podezienia nega-
tivnich ndlezech vyse uvedenych vyset-
feni: biopsie kostni dfené, celotélovy PET,

vysetieni onkomarker( z krve.

V pfipadech kryptogenniho NORSE exis-
tuji silnd doporuceni pro opakovani onkolo-
gického screeningu (véetné celotélového PET)
s ¢asovym odstupem.

Pti podezieni na metabolickou pFic¢inu
NORSE vysetfujeme (Trinka et Leitinger, 2022):
B v séru: urea, kreatinin, laktatdehydroge-

ndza, jaterni testy, mineralogram, kalcium,

magnesium, fosfaty, ammonemie,

B screening porfyrii,

B zvaZitvydetfeni:hladiny vitaminu B, B, folatu,
laktétu, pyruvatu, kreatinkinazy, troponinu,

B zvazit i vySetfovani smérem k mitochon-
dridlnim porucham (v¢. svalové biopsie

a MR spektroskopie).

Pfi vylucovani toxické pri¢iny NORSE je
kladen dlraz na (Trinka et Leitinger, 2022):

B benzodiazepiny, amfetaminy, kokain,
fentanyl, ethylalkohol, extazi, tézké kovy,
kanabinoidy.

Pfi zvazovani genetického podkla-
du NORSE je doporuceny postup (Trinka et
Leitinger, 2022; Wickstrom et al., 2002):

B konzultovat klinického genetika,

B vylouc¢it: myoklonickou epilepsii
s potrhanymi ¢ervenymi vlakny (MERRF),
syndrom mitochondrialni encefalopatie,
laktatové acidozy a ,stroke-like” epizod
(MELAS),

B s NORSE/FIRES jsou spojeny mutace genl
SCN1A, SCN2A, SCN10A, KCNT1, CACNATA,

B zvazit vySetieni ceruloplazminu a sbér

modi na vysetieni médi.
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