V ramci sledovani pribéhu/progrese
onemocnéni ma vyznam opakovani MRI
mozku a vysetieni cytokinli z CSF, které
prinadsi informaci téz o odpovédi na lé¢bu
(Wickstrom et al., 2022).

Terapie

Terapeutické postupy u SE, RSE a SRSE
byly obsahem predchozich sdéleni. Jak jiz
bylo uvedeno, neexistuji evidence-based ¢i
konsenzualni strategie pro lé¢bu RSE ani SRSE.
U NORSE je s ohledem na jeho vzacny vyskyt
situace jesté komplikovanéjsi. V akutni fazi
se |lé¢ebny postup nijak nelisi od postupt
dfive uvedenych; doporuceni pro uziti ASM
jsou stejna jako u epileptickych zachvatid
jiné etiologie. Existuji doporuceni pro uziti
preferenc¢né blokatorl sodikovych kanall pro
jejich potencidlni imunomodulacni Ucinek
(Cabezudo-Garcia et al., 2018; Kessi et al.,
2020). Do definitivniho vylouc¢eni herpetické
encefalitidy se doporucuje podavani adekvat-
ni antivirové terapie (Trinka et Leitinger, 2022).

U vice nez 75 % pacientl se i pres ade-
kvatni Ié¢bu ASM nepodafi zachvatovou
aktivitu zastavit a je nutno pfistoupit ke kon-
tinudlnimu podavani celkovych anestetik
(midazolam, propofol, pentobarbital, thiopen-
tal) s cilem navozeni vzorce burst-supression
na EEG. Pro NORSE je typické, Ze pfi pokusu
o snizeni/vysazeni celkovych anestetik dochazi
k rekurenci zachvatd. Zhruba u tretiny pacientd
je nutno ke zvladnuti SE poddvat kombinaci
vice anestetik (Sculier et Gaspard, 2018). Lé¢ba
celkovymi anestetiky by neméla trvat déle nez
24-48 hodin, delsi 1é¢ba (a déle trvajici vzorec
burst-supression) je spojena s horsim outcomem
(Sutter et al., 2014). Zahjeni imunoterapie je
doporucovano do 48 hodin od poc¢atku NORSE
a panuje jednoznacnd shoda na tom, Ze imu-
noterapie 1. linie (kortikosteroidy, intravendzni
imunoglobuliny - IVIG, plazmaferéza) by méla
byt zahdjena do 72 hodin. Opozdéné zaha-
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jeni imunoterapie vede k horsimu outcomu
(Wickstrom et al., 2022).

Lécba kortikosteroidy (KS) by méla byt
zahdjena v okamziku, kdy je vylouc¢ena in-
fek¢ni etiologie NORSE. A¢ u kryptogenni-
ho NORSE jsou KS zpravidla neucinné, jejich
podani by nemélo byt zdrzeno ¢ekanim na
vysledky specifickych protildtek (lizuka et al.,
2017). KS jsou prioritné podavany intravendz-
né v podobé methylprednisolonu v davce
20-30 mg/kg/den podéavané po dobu 3-5 dn(;
davkovéni vychazi z obecnych doporuceni pfi
podavani KS, neexistuji dostate¢na data spe-
cificky pro podavani u NORSE. Alternativné Ize
podavat dexamethason, ktery snadnéji pronika
hematoencefalickou bariérou.

Alternativou podani KS jsou vimunotera-
pii 1. linie IVIG. Jsou uzivany jako doplnék ke
KS; k podavani samotnych IVIG pfistupujeme
v pfipadé, kdy neni zcela vyloucena infek¢-
ni (zejm. bakterialni) etiologie NORSE a po-
dani KS neni doporuceno (Wickstrom et al.,
2022). IVIG a KS mohou byt podéavany
soucasné. Davkovani podobné jako u KS
vychazi z obecnych principl podavani IVIG
a doporucuje se 2 g/kg po 2-5 dndl.

V dostupnych studiich nepanuje zcela shoda
stran uziti plazmaferézy. Néktefi autofi pou-
kazuji na to, ze plazmaferézou z krve odstrani
i dfive podana éciva (napr. ASM); zaroven s sebou
plazmaferéza piinasi vyssi riziko infek¢nich kom-
plikaci nez podaniIVIG (Eyre et al., 2019). Realizace
plazmaferézy by kazdopadné neméla zpUsobit
zpozdéni postupu k dalsim lé¢ebnym modalitam
(ketogenni dieta, imunoterapie 2. linie).

Pokud je zvazovano lé¢ebné uziti keto-
genni diety (KD), méla by tato byt zahajena
do 1 tydne od pocéatku NORSE. Jak jiz bylo zmi-
néno v predeslém sdéleni, efekt KD Ize oceka-
vat nejdfive po nékolika dnech (Thakur et al.,
2014). Pfi uspésném uziti KD je doporuceno
v jejim uzivani pokracovat i v postakutni fazi

po dobu alespon 3 mésica.
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U NORSE bez infekéni pficiny pfi nedspé-
chu imunoterapie 1. linie zahajujeme imu-
noterapii 2. linie do 7 dnd. Imunoterapie
2. linie ma 3anci na Uspéch i pfi opozdéném
podavani. Z dostupnych latek je nejcastéji
uzivan rituximab (preferen¢né u autoimunitni
etiologie NORSE) a antagonista interleukinu-6
(IL-6) tocilizumab (preferen¢né u kryptogenni-
ho NORSE). Specificky u FIRES se vyuziva ana-
kinra (@antagonista IL-1). Vimunomodula¢ni
l1é¢bé by se, v pfipadé jeji u¢innosti, mélo
obdobné jako u KD pokracovat alespon
3 mésice a v pfipadé zhorseni stavu po
jejim vysazeni je doporuceno se k pred-
chozi [é¢bé vratit (Wickstrom et al., 2022).
V postakutni fazi byly s Gspéchem podavani
antagonisté IL-6 a IL-1 i v pfipadé, Ze ne-
byly zkouseny v akutni fazi onemocnéni
(Dilena et al., 2019).

U vétsiny pacientd po prodélaném
NORSE je nasledna epilepsie multifokalni, ale
u téch, kde je jasny fokalni zacatek v tempo-
ralnim laloku, Ize zvazit vysetfovani smérem
k resek¢ni epileptochirurgii; u multifokalnich
zachvatl zvaZzujeme implantaci vagového
stimulatoru, zkusenosti nicméné vyplyvaji
ze spiSe ojedinélych kazuistik (Yamazoe et al.,
2017; Luo et al., 2021).

Zaver

NORSE a FIRES jsou vzacné se vyskytujici-
mi, o to vsak zavaznéjsimi klinickymi jednot-
kami. Pfestoze podrobnd vysetieni mohou
odhalit Iécitelnou pricinu, u velké ¢asti pacien-
th zGstava etiologie neobjasnéna. Lé¢ba je svi-
zelnd, ¢asto nelspésna a neexistuji dostatecnd
evidence-based doporuceni. Je zadouci dalsi
studium patofyziologickych mechanismu
a prohlubovani diagnostickych a lé¢ebnych
moznosti; vyznamna je i péce o pacienty po
prodélaném a Uspésné zvladnutém NORSE/
FIRES, v¢etné opakovani onkologického scree-
ningu u kryptogenniho NORSE.
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