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Akutni myelitida u déti — soubor 20 pacientu

Acute pediatric myelitis — cohort of 20 patients

Souhrn

Cil: Nase prace upozornuje na soucasnou problematiku akutni myelitidy u déti a sdili nase klinické
zkusenosti. Soubor a metodika: 20 pacientt (10 chlapct a 10 divek; vék 4-17 let, median 14 let; doba
sledovéni 1-73 mésict, median 15 mésict) s akutnim misnim syndromem, bez encefalopatie a po
vylouceni misni komprese, u kterych byla zvazovana zénétliva etiologie. Analyza klinickych dat
a paraklinickych vysetfeni (MR mozku a michy, likvor, mikrobiologicky a imunologicky skrining,
protildtky proti akvaporinu 4 v séru). Hodnotili jsme: klinicky prébéh, odpovéd na akutni terapii
a vyslednou diagnozu; zda byla naplnéna diagnosticka kritéria pro klinicky izolovany syndrom
(clinically isolated syndrome; CIS), RS nebo onemocnéni ze spektra neuromyelitis optica
(neuromyelitis optica spectrum disorders; NMOSD). Vysledky: Jeden pacient mél myelitidu
boreliové etiologie. Akutni myelitida byla projevem/soucasti CIS/RS u osmia NMOSD u tfi pacientd.
Idiopatickd myelitida byla u osmi déti. Pacienti s CIS/RS méli oproti pacientdm s NMOSD rozdilné
klinické i laboratorni projevy a odpovéd na akutni terapii. Nejzavaznéjsi byli pacienti s idiopatickou
myelitidou, u kterych doslo k rychlému rozvoji neurologickych pfiznakd s rozséhlym nélezem
na MR michy. Odpovéd na kortikoterapii byla u této skupiny nedostatecnd, néktefi profitovali
z kombinované imunosuprese. Zdvér: Akutni myelitida je komplikovanéd diagnéza vyzadujici
komplexni pfistup a klinické zkusenosti.

Abstract

Aim: In this study, we focused on the current issue of pediatric myelitis and shared our clinical
experience. Patients and methods: 20 patients (10 girls, 10 boys; age 4-17 years, median 14 years;
follow-up period 1-73 months, median 15 months) with acute spinal syndrome and without
encephalopathy; acute spinal compression was excluded and inflammatory etiology was
considered. Analysis of clinical and para-clinical data (magnetic resonance imaging [MRI] of the
brain and spinal cord, cerebrospinal fluid examination, microbiological and immunological testing,
serum aquaporin 4 antibodies). We evaluated the clinical course, response to acute therapy and
the final diagnosis; whether the current international diagnostic criteria were fulfilled for clinically
isolated syndrome (CIS), pediatric multiple sclerosis (MS) or neuromyelitis optica spectrum disorders
(NMOSD). Results: One patient had infectious Borrelia-related myelitis. Acute myelitis as a symp-
tom of CIS/MS was in eight cases and as a symptom of NMOSD in three cases. Idiopathic myelitis
was diagnosed in eight children. CIS/MS patients in comparison to NMOSD patients had different
clinical courses, laboratory findings and responses to acute therapy. The most serious were patients
with idiopathic myelitis — with rapid progression of spinal symptoms and extensive spinal lesions
detected using MRI of spinal cord. They had poor response to corticotherapy. Some of these
patients were successfully treated with combined immunosuppression. Conclusions: Acute myelitis
is a complicated diagnosis, which requires a comprehensive approach and clinical experience.
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Uvod bilé hmoty (s postizenim misni Sedi nebo

Akutni myelitida je u déti vzacné a zavazné
onemocnéni, které se projevi misni dys-
funkci s typickym rozvojem priznakl v roz-
mezi 4 h az 21 dni [1]. Zanétlivé postizeni

bez néj) vede k rlzné vyjadrenému sen-
zomotorickému deficitu v¢. mozné auto-
nomni dysfunkce se sfinkterovou poruchou.
Oboustranny, i asymetricky, neurologicky

deficit spolu se zanétlivym nélezem v li-
kvoru nebo loziskovym sycenim na MR
michy po podani kontrastni latky defi-
nuji kompletni transverzalni myelitidu
(TM) [2,3].
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DIS je demostrovana pfitomnosti > 1 T2 |[éze nejméné ve 2 ze 4 oblasti CNS:
periventrikuldrni, juxtakortikdlnf, infratentoridIni, spindIni (postkontrastni syceni nenf pro DIS vyzadovano)

DIT je naplnéna pokud:

1.novd/é T2 a/nebo gadolinium-enhancujici 1éze na kontrolnim zobrazen{ za 3 mésice
2. soucasny vyskyt asymptomatickych gadolinium enhancujicich a neenhancujicich lézf

Klinicky izolovany syndrom definuje (v3e je vyzadovano):
1. klinickd epizoda piiznaku/d vychazejicich z CNS na predpokldadaném zanétlivém podkladé
2. absence demyeliniza¢niho onemocnéni v anamnéze (pokud ano, uvazuj o RS)

3. nepfitomnost encefalopatie

4. nalez na MR, ktery nesplriuje diagnosticka kritéria pro RS

Diagndza RS u déti je mozna pokud:
1. CIS s nalezem vicecetnych lozisek na MR odpovidajicich DIS, u kterého kontrolni MR za 3 mésice ukaze nové lozZisko (DIT)

nebo

2. CIS s nalezem lozisek na MR odpovidajici DIS a DIT, u pacienta starsiho 12 let

nebo

3. > 2 CIS zahrnujicich rézné oblasti CNS s odstupem min. 30 dnf

nebo

4. CIS, ktery se objevi za > 3 mésice po ADEM a doprovazi jej MR nélez, ktery odpovida DIS

Schéma 1. Zjednodusené diagnostické schéma pro RS s ohledem na pediatrickou populaci. Diagnostické schéma pro RS zahrnuje re-
vizi McDonaldovych kritérii z roku 2010, kterd zjednodusuje radiologicka kritéria diseminace demyeliniza¢nich lozisek v ¢ase (Ize odli-
$it podanim kontrastni latky a/nebo opakovanym MR vysetfenim) a prostoru (charakterizujici pocet a lokalizaci lozZisek). Diseminace lo-
zZisek v ¢ase a prostoru spolu s klinickymi projevy definuji RS [6,8]. Klinicky izolovany syndrom je v nasem pfipadé reprezentovan prvni

atakou akutni myelitidy.

CIS = klinicky izolovany syndrom; DIS — diseminace v prostoru; DIT — diseminace v ¢ase

Presnd incidence myelitid nenf zndma, in-
cidence TM se odhaduje na 1-3 pfipady/mi-
lion déti/rok [4]. Infekeni i autoimunitni zanét
michy je moZny a jejich klinické a laboratornf
projevy jsou si podobné. Pro infekénf etiolo-
gii je prikazny ndlez patogenu v mozkomis-
nim moku nebo pozitivni protilatkovy index
pfi vysetfeni protildtek v séru a likvoru [5]. Kli-
nicky |ze ocekavat systémové projevy infekce
a dUlezitd je epidemiologickd souvislost [3].
Oproti tomu autoimunitni etiologie byva
¢asto stanovena per exclusionem a v pfi-
padé TM prevazuje nad infekenf [4]. Myeli-
tida na autoimunitnim podkladé mize byt
projevem klinicky izolovaného syndromu
(clinically isolated syndrome; CIS) nebo byt
soucasti akutni demyeliniza¢ni encefalo-
myelopatie (ADEM). Pro ADEM je typické
polyfokalni postizeni s dominujici encefa-
lopatii, zatimco CIS definuje monofokalni
nebo polyfokdlni postizeni bez encefalopa-
tie [5]. Uz v dobé prvni ataky akutni myelitidy
mohou byt naplnéna diagnostickd kritéria
RS (schéma 1) nebo onemocnéni neuro-
myelitis optica (NMO) a jejiho Sirsiho spek-

tra (neuromyelitis optica spectrum disorders;
NMOSD) (schéma 2) [6-8]. Vzacnéji je mye-
litida soucasti systémovych autoimunitnich
onemocnéni, jako je napf. systémovy lupus
erythematodes. Nékdy zUstdva pficina mye-
litidy neobjasnéna (tab. 1) [5]. Mimo infekenf
a autoimunitnf etiologii zdnétu musime vy-
lou¢it nezanétlivd onemocneéni, jakymi jsou
predevsim misni komprese nebo ischemie.
Na vaskuldrni etiologii pomyslime u nahlého
a rychlého rozvoje transverzalni misni Iéze
(<4 h), zvlast pokud se v anamnéze vyskytujf
rizikové faktory, jakymijsou trauma, koagulo-
patie, operace aorty apod. [9].

V diagnostice myelitid se neobejdeme bez
akutni MR michy a mozku s podanim kon-
trastni latky. Zanétlivé misnf léze mohou mit
charakter izolovaného loziska nebo difuz-
niho viceloZiskového postizeni [10]. Rozsahla
loZiska na MR michy pfesahuijici tfi a vice ob-
ratlovych segmentd spliuji radiologicka kri-
téria longitudinalni extenzivni transverzaln{
myelitidy (LETM) [2,11]. Asymptomatické
léze v oblasti mozku se v dobé prvnf ataky
akutni myelitidy popisuji az u 40 % pacientl

a mohou vést k diagnoze CIS nebo RS [10].
Standardem je vysetienf likvoru, pfitomnost
pleiocytdézy a/nebo oligoklondini produkce
IgG definuje v kontextu daldich vysetfeni
zanétlivé postizeni [2]. Vhodné je vysetfeni
autoprotilatek asociovanych se systémo-
vym onemocnénim. Novinkou poslednich
let je stanoven( protildtek proti vodnimu ka-
nalu akvaporinu 4 (AQP4-1gG) v séru, které
predstavuji vysoce specificky biomarker pro
NMO [12].

V |é¢bé akutniho stadia je v pfipadé au-
toimunitn{ etiologie prvni volbou vysokd
davka intravendznich kortikoidl [1]. Za do-
statecnou je u détf povazovana davka intra-
vendzniho methylprednisolonu 20-30 mg/
kg/den (max. 1 g/den) v prlbéhu 5 dnf
[10,12,13]. Nebylo prokazéno, ze by podani
kortikoidU zhorsilo vysledny klinicky obraz
u pacientd s ischemif michy nebo infekci [10].
Pokud nenastane zlepseni stavu, pfichdzi do
Uvahy série plazmaferéz (obvykle 5-7 cykld),
podani intravendznich imunoglobulind
(IVIG) v imunosupresivn{ davce (obvykle cel-
kové 2 g/kg) nebo vyjimecné pfi pretrvavaji-
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opticka neuritida

akutni myelitida
syndrom area postrema
akutnf kmenovy syndrom

symptomatickd narkolepsie nebo | |
akutnf diencefalicky syndrom

pozitivni AQP4-1gG negativni AQP4-1gG nebo nezndmy status

+ nejméné 1 hlavni klinicky projev + nejméné 2 rtizné hlavni klinické projevy

z nich alespon 1 musi byt:
opticka neuritida,
akutni myelitida charakteru LETM nebo
syndrom area postrema podporeny nalezem na MR

Specificky MR nalez

1. optickd neuritida: a) s normalnim nalezem na MR mozku nebo b) se zménami v oblasti optického nervu nebo chiasmatu na T2 nebo
na T1-postkontrastnim skenu

2. akutni myelitida: a) prevaha intrameduldrnich zmén charakteru LETM nebo b) spindini atrofie presahujici 3 segmenty u pacienta s his-
torii kompatibilni s myelitidou

3. syndrom area postrema spojeny se signalovymi zménami v oblasti dorzalni meduly

4. akutni kmenovy syndrom spojeny s periependymalnimi zménami v oblasti mozkového kmene

Schéma 2. Zjednodusené diagnostické schéma pro NMOSD s ohledem na pediatrickou populaci. Diagnostické schéma pro NMOSD
zahrnuje posledni revizi diagnostickych kritérii pro NMOSD z roku 2015, ktera nové definuje NMOSD u AQP4-1gG séronegativnich
pacientll a zahrnuje MR nélezy v oblasti mozku a michy [12].

AQP4-1gG - protildtky imunoglobulinu G proti akvaporinu 4; LETM — longitudinalni extenzivni transversalni myelitida; NMO/NMOSD - neuro-
myelitis optica a jeji spektrum

Tab. 1. Diferencidlni diagnostika akutni myelopatie. Tabulka ukazuje nejpravdépodobnéjsi diferencidlni rozvahu pri rozvoji akutni
misni dysfunkce. Je tfeba brat v Gvahu anamnestické data, v¢. epidemiologickych udajd, klinické projevy, rychlost jejich rozvoje a nélezy
laboratornich vysetren.
Etiologie Diagnéza Priklady
S herpetické viry, enteroviry, virus klistové meningoencefalitidy,
virova . . _ . .
infekeni (virus zapadonilské horecky, retroviry)
bakteridlnf mykoplazmata, borelie, chlamydie (treponemy, leptospiry, ricketsie)
soucast ADEM
projev CIS
zanétliva projev definitivni RS
autoimunitni projev NMO/NMOSD
s . . . . lupus erythematodes, Sjégrentv syndrom, Behcetova choroba,
soucast systémového onemocnéni .
sarkoidéza
postvakcinacnf polio, varicela, vzteklina
idiopatickd/nejasna  nelze vyloucit autoimunitni podklad
mign Gtlak rumor
herniace disku
nezanétliva
. cévni malformace
cévni ; : L
ischemie/krvaceni
ADEM - akutnf demyeliniza¢ni encefalomyelopatie; CIS — klinicky izolovany syndrom; NMO/NMOSD - neuromyelitis optica a jeji spektrum
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Tab. 2. Etiologie, diagndza a zdkladni laboratorni nalezy pfi prvni manifestaci onemocnéni. Tabulka ukazuje rozdéleni myelitidy
podle etiologie a kone¢né diagndzy, vékove rozmezi a pohlavi pacientl a souhrn laboratornich nélezl formou pozitivni nalezy/vsichni
vysetfovani. U MR michy je doplnén i zékladnf charakter zmén a u pleiocytézy rozmezi hodnot a median.
Pohlavi itivni i Hza***
. . Konecna . 0, avt Pozitivni nalez P92|t|vn| Plelocytoza’ Oligoklonalni
Etiologie diagnéza Vvék (divky : na MR mich nalez MR (rozmezi, rodukee 19G
9 chlapci) Y mozku** median) P 9
Lo 01
e boreliova . L 11
infekéni (n=1) myelitida 7 let 0:1 (cllfgvzm, 01 (1106 bb /L) 0/1
postizeni)
12-17 let 3 Siﬁfémll e
RS/CIS (n = 8) iy 7:1 o g 7/8 (8-17 bb./uL, 8/8
) o (median 15 let) lozZisko, 5 difuznf 13 bb/ul)
autoimunitni postizen) :
=1 33
I\:rr:/‘ ? i)D (me6d_ia}r5\ |1ei let) 12 3 obrz/szETM) 23 (60-254 bb/uL, /3
- 230 bb./uL)
6/8 vstupne, 8/8
pfi kontrole* 0/8 vstupné,
idiopaticka/ 4-17 let ) (6 LETM, 1/8 pi
nejasna (n = 8) (median 12 let) 2:6 1 solitarni e kontrole* L&
loZisko, 1 difuzni (7 bb./uL)
postizent)
CIS = klinicky izolovany syndrom; IgG — imunoglobulin G; LETM — longitudindInf extenzivnf transversalni myelitida; NMOSD — neuromyelitis
optica a jeji spektrum; RS - roztrousena skleréza
*vysledek pfi opakovani vysetieni do 48 hod
** piftomnost zanétlivych zmén na MR mozku podporujici diagnézu CIS/RS nebo NMOSD
**¥ pritomnost > 5 bunék/ulL

cfm z4dvazném stavu cyklofosfamid (obvykle
500-1 000 mg/m? intravendzné). Jedno-
znac¢né terapeutické standardy pro pediat-
rickou populaci viak chybf [4,10,12]. Dalsi
|é¢ba se odviji dle stanovené diagndzy.

Nase prace ma za cil upozornit na sou-
¢asnou problematiku akutni myelitidy
v détském véku a sdilet nase zkudenosti
s touto diagndzou na ilustrativnim souboru
pacientd.

Metodika
Provedli jsme analyzu klinickych dat a pa-
raklinickych vysetfeni u pacientd s akut-
nim misnim syndromem, bez encefalopa-
tie a po vylou¢eni misni komprese, u kterych
byla zvazovana zanétliva etiologie. Zajimala
nas vysledna diagnodza, zda se jednalo o in-
fekéni, autoimunitni ¢i idiopaticky zanét
michy nebo neobjasnéné misni onemoc-
néni s diferencidlné diagnostickou moznosti
zanétlivé etiologie. Pfipadné zda byla napl-
néna diagnosticka kritéria pro CIS/RS, nebo
NMO/NMOSD dle aktudlnich mezinarod-
nich doporucenf pro pediatrickou populaci
(schéma 1, 2) [6,7].

Soubor zahrnoval 20 pacientl, ktefi byli
léceni a sledovéani nebo referovéani na Kli-

nice détské neurologie 2. LF UK'a FN Motol
v letech 2010-2016. Jednalo se o 10 chlapct
a 10 divek ve véku 4-17 let (medidn 14 let).
Medidn sledovani pacientd byl 15 mésicl
(rozmezi 1-73 mésicd). Vsichni pacienti byli
rasy indoevropské, pouze jeden pacient byl
rasy mongoloidnf. Z klinickych dat jsme hod-
notili neurologicky nalez a pouZitou terapii
v akutnim stadiu.

Z paraklinickych dat jsme posuzovali:
1. MR michy a mozku (sagitaIni a transver-
zalnf rovina, T2 vézené sekvence, FLAIR
[fluid-attenuated inversion recovery] a po-
stkontrastni T1 vaZené sekvence) — zajimaly
nas pfitomnost a charakter misnich [ézf
a soucasnd pfitomnost zanétlivych zmeén
v oblasti mozkového parenchymu a/nebo
optického nervu, kterd by byla v souladu
s diagnézou RS nebo by podpofila diagnézu
NMOSD (schéma 1, 2) [7-8]; 2. likvorovy nalez
(pfitomnost pleiocytézy > 5 bunék/uL, oli-
goklonalni produkce IgG izoelektrickou fo-
kusacf); 3. mikrobiologicky skrining (proti-
latky proti Borrelia burgdorferi, Mycoplasma
pneumoniae a neurotropnim virlim, pfimy
prikaz Borrelia burgdorferi, herpetickych vird
a enterovirl v séru a likvoru pomoci poly-
merdzové fetézové reakce); 4. imunologicky

skrining (IgM, IgA a IgG, C3 a C4 slozka kom-
plementu a cirkulujicf imunokomplexy, anti-
-nukledrni protilatky, protildtky proti extraho-
vatelnym nukledrnim antigendm, protildtky
proti cytoplazmé neutrofill, protilatky proti
dvouvldknové DNA a protildtky proti stitné
Zl4ze). U pacientl s obrazem LETM na MR
michy bylo dale doplnéno vysetfeni AQP4-
-lgG v séru.

Vysledky

Infekéni etiologie akutni myelitidy byla jed-
noznac¢né prokdzana u jednoho pacienta
(tab. 2). Byl to 7lety chlapec s febrilnimi Spic-
kami, bolestmi hlavy a no¢nibolesti zad s na-
slednym rozvojem senzorického deficitu,
bez poruchy hybnosti. MR michy ukdzala di-
fuzni zénétlivé postiZzeni s postkontrastnim
sycenim. MR mozku byla v normé. V likvoru
byla vyrazna pleiocytdza (1 106 bunék/uL),
bez oligoklondlnf produkce IgG a byla pro-
kdzana pfitomnost boreliové DNA meto-
dou PCR (polymerase chain reaction) a pfi-
tomnost protildtek proti Borrelia burgdorferi
s pozitivnim protildtkovym indexem. Po in-
travendzni 1é¢bé antibiotiky (ceftriaxon
70 mg/kg/den, 21 dni) doslo k Upraveé stavu
ad integrum.
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Obr. 1. Ukédzky ndlezd na MR michy. Snimky zobrazeny v T2 vdZené sekvenci s ndlezem hyperintenznich Iéz.
Obr. 1A) ViceloZiskové postizeni michy u pacienta s RS.
Obr. 1B) Longitudindlni extenzivni postizeni michy u pacientky s NMOSD.

Fig. 1. Examples of some magnetic resonance imaging findings.

Sagittal T2-weighted magnetic resonance imaging of the spine showing hyperintensive lesions.

Fig. 1A) Multiple lesions in a patient with multiple sclerosis.
Fig. 1B) Longitudinaly extensive myelitis in a patient with neuromyelitis optica spectrum disorder.
Fig. 1C) Solitary lesion imitating a spinal cord tumor.

Autoimunitni etiologie akutni myelitidy
byla jednoznac¢né stanovena u 11 pacientd
(tab. 2). Systémové autoimunitni one-
mocnéni se u zddného z nich neproka-
zalo. V okamziku manifestace myelitidy spl-
nilo 6 pacientl diagnosticka kritéria pro RS
a 2 pacienti byli diagnostikovéni jako CIS.
U pacientd s CIS/RS (7 divek, 1 chlapce, vek
12-17 let, medidn 15 let) se rozvijely pfi-
znaky lehkého az stfedné tézkého senzo-
motorického deficitu a u zddného se ne-
vyskytla sfinkterové porucha. Na MR michy
solitarniho loZiska (n = 2) nebo viceloZisko-
vého postizenf (n =4) (obr. TA), které se sytily
po podani kontrastnf latky u péti pacientd.
K diagndze definitivni RS vedla soucasna pfi-
tomnost syticich se i nesyticich se 1ézf na MR
mozku. Pacienti s CIS méli na MR michy so-
litdrni loZisko (n = 1) a viceloZiskové posti-
Zeni (n = 1), zénétlivé zmény na MR mozku
byly jen u jednoho. Oligoklonalni pro-
dukce IgG byla pfitomna u vSech pacientd
s CIS/RS, u Ctyf byla zachycena i pleiocy-
téza (8-17 bunék/uL, median 13 bunék/uL).

V akutni terapii byly pouZity intravendzni
kortikoidy s dobrym efektem a Upravou ad
integrum u viech pacientd. U obou pacientt
s CIS doslo pfi kontrolni MR mozku za 3 mé-
sice k radiologické progresi a naplnili tak
diagnosticka kritéria definitivni RS. Pacienti
s RS byli predani k dalsi é¢bé do pfislusnych
center.

Diagnosticka kritéria pro NMOSD splnili
dva pacienti v okamziku manifestace mye-
litidy a jeden v prlbéhu sledovani (1 divka,
2 chlapci, vék 615 let, median 14 let). Prvn{
vyvinul obraz akutnf transverzalni misni léze
se sfinkterovou poruchou a soucasné poru-
chou zraku, druhy udéval sfinkterové obtize
a poruchu zraku a tretf pacient se manifesto-
val pouze transverzalni misni lézf se sfinkte-
rovou poruchou. Bez ohledu na klinické pro-
jevy méli vsichni tito pacienti na MR michy
obraz LETM, u dvou s postkontrastnim syce-
nim (obr. 1B). Oba pacienti s poruchou vizu
méli zanétlivé zmeény na MR mozku v oblasti
optického nervu a jeden z nich také v oblasti
mozkového kmene. V likvoru byla u vsech
pleiocytdza (60-254 bunék/ul, median

230 bunék/uL), bez pfitomnosti oligoklo-
nélni produkce IgG. Zadny z pacientl nemél
pozitivni AQP4-IgG v séru. V akutni terapii
byly u vsech podany intravendzni kortikoidy,
s dobrym efektem u dvou z nich. U pacienta
s kompletni transverzalni misni 1ézi a poru-
chou zraku jsme terapii eskalovali za pou-
Zitf série plazmaferéz (10 cykl) a jednorazo-
vého podani cyklofosfamidu (750 mg/m?).
Do vylouceni infekeni priciny obtizi dostali
vsichni pacienti antibiotika, jeden v kom-
binaci s virostatiky. U véech doslo po prvni
atace k Upravé ad integrum, ale v dalsim pra-
béhu se u vsech v souladu s diagnézou ob-
jevila recidiva neurologickych obtizi (mye-
litida a/nebo optickd neuritida) a pacienti
zlstali na dlouhodobé imunosupresivn{
terapii.

Diagndzu idiopatické myelitidy jsme sta-
novili u péti chlapcl (vék 4-17 let, median
14 let). Ctyfi vyvinuli nahly obraz kompletni
transverzalni misni 1éze a jeden se manifes-
toval hemiparézou bez sfinkterové poru-
chy. U vSech byl obraz LETM na MR michy,
u dvou se zmeény objevily aZ v opakovaném
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vysetfeni do 48 h. Postkontrastni syceni bylo
pfitomno ve tfech pfipadech, u zbylych ne-
byla kontrastni latka podana. MR mozku byla
u véech s normélnim nélezem a vstupni lik-
vorovy nélez také. Pouze u jednoho pacienta
se objevila mirnd pleiocytdza (7 bunék/uL)
s odstupem 48 h. AQP4-IgG v séru byly
u vsech negativni. Podani intravendznich
kortikoidd mélo u vsech jen ¢aste¢ny nebo
nemélo zadny efekt, proto jsme na nasem
pracovisti lé¢bu eskalovali. U dvou pacientd,
ktefi byli po podani kortikoid{ jiz bez sfink-
terové poruchy, jsme podali IVIG (celkové
2 g/kg) s Upravou ad integrum u jednoho,
u druhého zUstala jen velmi lehk& parapa-
réza s poruchou ¢iti. U tii chlapcl s pretrva-
vajici sfinkterovou poruchou jsme provedli
plazmaferézy (5-7 cykl) a podali IVIG (cel-
kové 2 g/kg, max. 70 g). U jednoho z nich se
podafilo obnovit schopnost chlize s opo-
rou a ziskat kontrolu nad sfinktery, u dru-
hého doslo ke zlepseni hybnosti koncetin
avsak bez moznosti samostatné chlize, u tie-
tiho zUstal neurologicky ndlez beze zmény
a ani jednordzové podani cyklofosfamidu
(500 mg/m?) nevedlo k Zddnému zlepseni.
Jednalo se o pacienta, ktery prodélal v pred-
chorobfi epididymitidu a mél pozitivni IgM
protilatky proti Mycoplasma pneumoniae
v séru, k rozvoji kompletni TM doslo nahle
(< 4 h) a abnormalni ndlez v likvoru a na MR
michy se objevil v odstupu 48 h (viz vy3e). Do
vylouceni infekéni souvislosti byli tfi pacienti
|é¢eni virostatikem, u dvou v kombinaci
s antibiotikem. Antibiotickd terapie byla do-
koncena v plné davce jen u pacienta s pozi-
tivnimi protildtkami proti Mycoplasma pneu-
moniae. U zadného z pacientl nedoslo ve
sledovaném obdobf k recidivé neurologic-
kych potizi.

Neobjasnéna diagndza s moznou zanétli-
vou etiologif zGstala také u jednoho chlapce
a dvou divek (tab. 2). Desetilety chlapec
v anamnéze udaval nezdvazny pdd na kos-
tr¢ 6 tydnl a respiracni infekt 4 tydny pred
rozvojem kompletni transverzalni misni [éze.
Neurologicky deficit se u néj vyvinul rychle
(<4 h)anaMRmichy byl obraz LETM v oblasti
misniho konu. ZvaZovala se predevsim misni
ischemie, kterd vsak nebyla jednoznacné
prokdzana. Intravendzni podani kortikoidd
bylo bez efektu. Na nase pracovisté se dostal
s pretrvavajicim kompletnim transverzalnim
misnim syndromem po nékolika meésicich
a lé¢bu jsme u néj jiz neeskalovali. U 13leté
divky predchézela rozvoji senzorického defi-
citu paréza licnfho nervu boreliové etiologie.
Na MR michy méla vicelozZiskové postizeni

a v likvoru pozitivni oligoklondlni produkci
IgG. Prestoze se borreliovou etiologii myeli-
tidy nepodafilo prokdzat, byla lé¢ena pouze
intravendznim ceftriaxonem s dobrou ode-
zvou. Posledni, 10letd pacientka meéla mirny
senzoricky deficit, nalez solitdrniho loziska
na MR michy (obr. 1C) a normalni nalez na
MR mozku i v likvoru. LoZisko bylo podezrelé
z tumordy, a tak byla pouze sledovéana, s od-
stupem 4 let se objevily nespecifické systé-
mové potize a nové demyeliniza¢ni zmény
na MR mozku v atypické lokalizaci pro RS.
U této pacientky je zvazovano systémové
autoimunitni onemocnéni, které vsak dosud
nebylo diagnostikovano.

Diskuze

Na ilustrativnim souboru déti jsme ukazali, ze
akutni myelitida mdze byt jak samostatnym
onemocnénim, tak jednim ze symptom
komplexnich neurologickych onemocnéni
a Ze je provazena rliznou tizi neurologického
postizeni s rozdilnymi laboratornimi a mag-
neticko-rezonan¢nimi nélezy. Pfestoze jsme
do souboru nezahrnuli pacienty s ADEM, do-
minovali pacienti s autoimunitnim postize-
nim michy.

Diagnodza CIS, definitivni RS nebo NMO/
NMOSD v okamZiku manifestace akutni my-
elitidy umozni v¢asné zahajeni specifické
terapie a zlepsi dlouhodobou prognézu.
V nasem souboru se jednalo o nadpolo-
vi¢nf vétsinu pacientl (55 %). Rozliseni mezi
RS a NMO/NMOSD mizZe byt ndrocné a jesté
donedavna byla NMO vnimana jako agre-
sivni podtyp RS. Samostatnou klinickou jed-
notkou se NMO stala aZz po objeveni AQP4-
-IgG protildtek v roce 2006 a pojem NMOSD
byl zaveden v roce 2007. Poslednf revize dia-
gnostickych kritérif z roku 2015 umoznuje
diagnostikovat NMOSD také u AQP4-1gG sé-
ronegativnich pacientd (schéma 2) [7]. Lik-
vorovy nalez nenf ke stanoveni diagnozy
NMOSD podminkou, ale pomuze v dife-
rencialnf diagnostice, pfitomnost oligoklo-
nalni produkce IgG je u NMOSD méné casta
nez u CIS/RS, kolem 16-40 % [14]. V nasem
souboru byli vsichni pacienti s NMOSD
AQP4-IgG séronegativni. Oproti pacientdm
s CIS nebo jiz definitivni RS méli pacienti
s NMOSD vyraznéjsf klinické projevy, roz-
dilny nalez na MR michy i mozku a v likvoru
vyraznéjsi pleiocytézu bez oligoklondini
produkce IgG.

Nejvice kontroverzni je diagndza idiopa-
tické myelitidy a pfistup k pacientdim s akutné
vzniklou transverzalni misni 1ézi a normal-
nim likvorovym nebo MR nélezem. Pokud je

vstupni vysetfeni likvoru a/nebo MR michy
negativni, doporucuje se opakovat v od-
stupu 2-7 dnfi [15]. NormalIni likvorovy nalez
je popisovan az u 50 % a MR nélez michy
u 6 % pacientl s TM, u nékterych z nich se
pozdéji vyvine atrofie michy [10]. Navic néhly
rozvoj kompletni transverzalni misni léze
(< 4 h) v kombinaci s norméalnim nalezem
v likvoru a na MR mozku vzdy vzbudi po-
dezfeni na misni ischemii a vede k nejistoté
stran eskalace imunosupresivni terapie [2].
Misni ischemie je vsak u déti bez rizikovych
faktorl extrémné vzacnd a jeji prlikaz je
velmi naro¢ny, pomoci v diagnostice mize
CT angiografie [9]. Diagndza idiopatické my-
elitidy ani rychly rozvoj transverzalni misni
léze nevylucuji autoimunitni postizenf [4].
V nasem souboru bylo sedm pacientd (35 %)
s normalnim vstupnim nalezem v mozko-
misnim moku (bez pleiocytdzy a oligoklo-
nélni produkce IgG), z toho Sest chlapct
s tézkym neurologickym deficitem a obra-
zem LETM na MR michy. Jejich odpovéd na
kortikoterapii byla nedostate¢nd. Na nasem
pracovisti jsme se u péti z nich rozhodli eska-
lovat imunosupresi a u ¢tyf jsme zazname-
nali zlepseni, u tif se podafilo obnovit samo-
statnou chizi a ziskat kontrolu nad sfinktery.
Pfi eskalaci imunosuprese jsme obecné vy-
chazeli z nadich zkusenosti a literdrnich
udaju [4,10]. Pokud to bylo mozné, snazili
jsme se bezprostifedné navazat na kortikote-
rapii. U pacientl s pretrvavajici sfinkterovou
poruchou jsme upfednostnili plazmaferézu
a nasledné podavali IVIG, pfipadné cyklo-
fosfamid. U pacientl bez sfinkterové poru-
chy jsme podéavali pouze IVIG, a to i pfesto,
Ze podavani IVIG u akutni myelitidy nebylo
zatim ovéfeno na vétsich studiich [12].

Prognoéza myelitidy byla zavazna, u tfi pa-
cientll zUstala neschopnost chlize se sfink-
terovou poruchou. V souladu s literaturou
byla nepfizniva progndza spojena s rych-
lym rozvojem klinickych pfiznakd, rozséh-
lym postizenim michy a absencf pleiocytdzy
v likvoru [4].

Zavér

Myelitida je akutnf stav se zavaznou progno-
zou. Spravna diagndéza se opira o komplex
vysetfenf a klinickou zkusenost. Dostate¢né
razantni terapie v akutni fazi onemocnéni
a vcasné zahéajeni specifické terapie v pfi-
padé diagndzy RS nebo NMOSD muze
zlepsit prognodzu pacientd. Vzhledem k ri-
ziku recidivy neurologickych obtizi by déti
po prodélaném onemocnéni mely zlstat
v dlouhodobém sledovani.
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