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Diferencialni diagnostika neuromyelitis optica
a onemocnéni jejiho Sirsiho spektra

Differential diagnosis of neuromyelitis optica spectrum disorders

Souhrn

Diferencidlni diagnostika autoimunitnich onemocnéni CNS se zjednodusuje diky stanovenf
protildtek proti akvaporinu-4 (AQP4-IgG) nebo myelinovému oligodendrocytarnimu glykoproteinu
(MOG-IgG). Tyto protilatky jsou asociovany s neuromyelitis optica a onemocnénim jejiho Sirsiho
spektra (neuromyelitis optica spectrum disorders; NMOSD), respektive MOG encefalomyelitidou,
amohou potvrditzvazovanou diagnézu. Casto uvazujeme o diagndze NMOSD na zakladé klinického
obrazu, jako napf. u tézkych optickych neuritid a/nebo transverzalnich misnich Iézi. SloZitéjsi mize
byt diferencidlni diagnostika u parcidlnich misnich syndromd, kmenové symptomatiky nebo
optické neuritidy s rychlou odpovédi na terapii kortikosteroidy. Tam nas mohou ke spravné dia-
gndze spise navést nalezy na MR a pfipadné absence oligoklonélnich past v likvoru. V diferencidlni
diagnostice nejcastéji zvazujeme RS, vaskularni Iéze a neoplazie.

Abstract

Differential diagnosis of autoimmune CNS disorders is facilitated by the assessment of
aquaporin-4 antibodies (AQP4-IgG) and myelin oligodendrocyte glycoprotein (MOG-IgG). These
autoantibodies are associated with neuromyelitis optica spectrum disorders (NMOSD) and MOG
encephalomyelitis, respectively. Furthermore, these antibodies can confirm a considered diag-
nosis. The diagnosis of NMOSD can be based on clinical manifestation, e.g., severe optic neuritis
and/or complete transverse myelitis. Nevertheless, the differential diagnosis of NMOSD is often
challenging in incomplete transverse myelitis, brainstem symptoms, and optic neuritis with
a good response to corticosteroid treatment. MRI findings and the absence of oligoclonal bands in
cerebrospinal fluid can lead to a correct diagnosis. The most common disorders in the differential
diagnosis for NMOSD are MS, ischemic lesions, and tumors.
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Uvod

Z pohledu diferencidlni diagnostiky je
vhodné se na neuromyelitis optica (NMO)
podivat jako na syndrom, protoZze dnes jiz
vime, Ze nemusf byt zprostfedkovan pouze
protildtkami proti akvaporinu-4 (AQP4-1gG),
ale mUZe byt asociovan i s protildtkami proti
myelinovému oligodendrocytarnimu gly-
koproteinu (MOG-IgG), pfipadné se proti-
latky neprokazou [1,2]. | pfes podobny kli-
nicky obraz jsou u téchto skupin odlisnosti
v patogenezi, terapeutické odpovédi i pro-
gndze pacientd. PGvodni koncept syndromu
NMO zahrnoval pouze optickou neuritidu

(ON) a akutni myelitidu. Dnes je spektrum kli-
nickych pfiznakd Sirsi a akceptujf se pfiznaky
zplsobené zénétlivym postizenim i mimo
optické nervy a michu. Neuromyelitis optica
a onemocnent jejiho sirsiho spektra (neuro-
myelitis optica spectrum disorders; NMOSD)
pak zahrnuje i rdzné kmenové pfiznaky (napf.
syndrom area postrema) nebo méné ob-
vykle diencefalicky ¢i cerebralni syndrom [3].

Diagnostiku mizeme rozdélit do dvou
krokd. Prvnf krok zahrnuje urcenf zakladnf
etiologie klinického syndromu ve smy-
slu vaskularni, infek¢ni, autoimunitni, neo-
plastické, postradiacni, metabolické a dalsi.

V druhém kroku v rdmci autoimunitni etiolo-
gie postizeni CNS urcujeme diagnézu, ktera
mUZe byt soucasti orgdnové nespecifickych
systémovych autoimunit s postizenfim CNS
(napt. systémovy lupus erythematodes [SLE],
sarkoidoza atd.) nebo orgdnove specifickych
onemocnén( (RS, akutni diseminovand ence-
falomyelitida [ADEM], NMOSD, MOG encefa-
lomyelitida [MOG-EM] a dals).
Nezastupitelné misto v diagnostickém
procesu pak majf vysetfeni MR a laboratorni
vysetieni, kde dominuje stanoveni autopro-
tilatek, sérologické a PCR testy a pfipadné
vysetfeni mozkomisniho moku. Mezi dalsi
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Demyeliniza¢ni onemocnéni

+RS

- akutnf diseminovana encefalomyelitida
- MOG encefalomyelitida

- idiopatické myelitidy

Zanétlivé astrocytopatie

Postvakcinacni postizeni

Infekéni onemocnéni

- parazitarni (Toxocara, Neurocysticerkdza)

Systémova zanétliva onemocnéni

neurosarkoidéza atd.

Cévni onemocnéni

fosfolipidovy syndrom

Tumory

Paraneoplastické myelitidy
- zejména asociované s tumory plic a prsu

Postradia¢ni myelopatie

Degenerativni zmény patere
- cervikalnf myelopatie

Tab. 1. Diferencialni diagnostika akutnich myelitid.

- neuromyelitis optica a onemocnént jejiho Sirsiho spektra
- autoimunitni GFAP astrocytopatie asociovana s meningitidou, encefalitidou a myelitidou

- vzteklina, spalnicky, pfiusnice, zardénky, hepatitida B, chfipka, cerny kasel atd.

- bakteridlnf (absces epidurdlni nebo parenchymovy, Mycoplasma, Mycobacterium
tuberculosis, Borrelia burgdorferi, Treponema pallidum, Actinomyces)

- virové (HSV, VZV, EBV, virus klistové encefalitidy, virus zdpadonilské horecky, chiipka typu A,
coxsackie A a B, echoviry, enterovirus 70 a 71, virus hepatitidy C a A, polioviry atd.

- mykotické (Aspergillus, Cryptococcus, Blastomyces)

- systémovy lupus erythematodes, Sjogrentv syndrom, sklerodermie, Behcetova choroba,

- misnf infarkty, arteriovendzni fistule, hematomyelie, fibrokartilagindzni embolizace, anti-

- primarni intramedularni misni nddory, lymfom nebo metastatickd postizenf

GFAP — glidIni fibrilarni kysely protein; EBV — virus Epstein-Barrové; HSV — herpes simplex virus;
MOG - myelinovy oligodendrocytarni glykoprotein; VZV - varicella zoster virus

vysetfovaci modality uzivané v diagnostice
patfi evokované potencidly a optickd kohe-
ren¢ni tomografie.

V klinickém obraze mUze podporovat
diagnézu autoimunitniho postizeni CNS
koincidence s jinym autoimunitnim one-
mocnénim, a to zejména ze skupiny revma-
tologickych onemocnénf a idiopatickych
stfevnich zanétd.

Ur€eni spravné nozologické jednotky
a poté terapie je zcela zasadni pro odvracenf
negativni progndzy téchto pacientd. Mu-
sime peclivé hodnotit celkovy stav pacienta,
predchorobf i rodinnou anamnézu.

Diferencialni diagnostika myelitid
Typicky se u pacientd s NMOSD rozviji myeli-
tida béhem dn(, néktefi pacienti udavajf ne-

specifické prodromdlini pfiznaky jako Unavu,
poceni, nekdy horecky, bolest v krku ¢i ne-
specificka virova onemocnéni. U jinych pa-
cientd v anamnéze nachdzime operacnf
vykon (pravdépodobné dochazi k ovliv-
néni propustnosti hematoencefalické ba-
riéry anestetiky), nékdy se prvni pfiznaky
nemoci mohou objevit v gravidité nebo po-
porodnim obdobi. Prehled diferencidlni dia-
gnostiky akutnich myelitid shrnuje tab. 1.
Klinicky se u myelitidy setkdvdme s obra-
zem transverzalni misnf léze (TML) i parcial-
nich misnich syndromt. U akutné vzniklé
TML netraumatickeé etiologie je vzdy indiko-
vano vysetfeni AQP4-1gG a MOG-IgG v séru.
Myelitida pod obrazem TML je typickym prv-
nim pfiznakem NMOSD u pacientd stardich
50 let [4]. U mladsich pacientl se spise ini-

cidlné setkdvame s ON. Na T2 vazenych ob-
razech na MR pétefe vidime dlouhd loziska
dosahujici nebo presahujici 3 obratlové seg-
menty, tzv. ,longitudinally extensive tran-
sverse myelitis” (LETM). Ta mivé u NMOSD
pacient(l vietenovity tvar a mUze zasahovat
az do oblasti prodlouzené michy. V akutnich
stadiich ¢asto vidime syceni kontrastni lat-
kou [3]. Nutno dodat, Ze loZiska zvyseného
signédlu na T2 vézenych obrazech presahuji
i délku Sesti obratlovych tél. Na transverzal-
nich fezech vidime vyrazné postizeni sedé
hmoty misni [5]. LETM s pozitivitou MOG-IgG
byvd castéji lokalizovana v oblasti misniho
konu a epikonu s klinicky dominujicim posti-
zenim sfinkter( v porovnani s AQP4-IgG po-
zitivni LETM [6]. Po Uspésné terapii dochazi
k vyrazné regresi nalezu, coz napomaha v di-
ferencidlni diagnostice u misnich tumord
kdy nélez neregreduje a neni pfitomna vy-
razna atrofie michy. V. mozkomisnim moku
se u pacientld s tumorem muzeme setkat
s pfitomnosti erytrocytl v cytologickém
nédlezu nebo s rdznymi rozpadovymi pro-
dukty hemoglobinu pfi spektrofotometric-
kém vysetfeni, coz v klinickém obraze byva
doprovézeno rozvojem bolesti zad a pozi-
tivnimi meningedlnimi jevy. To je dano pfi-
tomnosti drobnych subarachnoidalnich kr-
vaceni u midnich tumord [7]. Toto je potieba
odlisit od bolestivych spasticko-dystonic-
kych paroxyzmalnich tonickych kreci trupu
i koncetin u pacientl s myelitidou a poziti-
vitou AQP4-IgG, které se objevuji pfiblizné
4-6 tydnU od prvnich priznakd. Kfece dobfe
reaguji na terapii karbamazepinem [8]. Tyto
paroxysmalnf tonické stavy vétsinou trvajf
desitky vtefin a objevuji se béhem dne s rdiz-
nou intenzitou, ¢asté&jiv zavislosti na pohybu.
U primarnich intrameduldrnich tumord do-
chazi k subakutni az chronické progresi ob-
tiZi. Klinické obtiZe mohou zacinat syringo-
myelitickou disociaci ¢itf. U NMOSD je jasny
atakovity pribéh. U transverzalni myelitidy
s pozitivitou AQP4-IgG nachdzime v mozko-
misnim moku typicky cytoproteinovou
asociaci pfi poruse hematoencefalické ba-
riéry béhem ataky [4]. Nalez se normalizuje
Vv remisi.

Obraz akutni myelitidy mohou zpUsobit
rdzné patogeny, pficemz zde mezi nej¢astéjsi
infekéni agens fadime predevsim herpes-
viry, enteroviry a dalsi. Akutni myelitida pro-
vazend obrazem chabé parézy s ndlezem lézi
v $edé hmoté misni (,polio-like” syndrom) je
nyni popisovana v souvislosti s infekcemi
enterovirem 68, enterovirem 71 a coxsackie
virem A7 [9]. V diagnostice infekéni etiolo-
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gie myelitidy se neobejdeme bez sérologic-
kych a PCR testd, pfipadné kultivace mozko-
misniho moku. | zde na MR mUze byt obraz
LETM. Je dobré si uvédomit, ze ne vsechny
LETM nutné znamenaji diagnézu NMOSD.
Naopak ani myelitidy s loZiskem nedosahu-
jicim tfi obratlovych segment( pfi zobrazeni
pomoci MR diagnézu NMOSD nevylucuiji.
Vzacnégji LETM nalezneme u pacientl s RS,
ale zde v naprosté vétsiné vznikaji splyva-
nim jednotlivych kratsich 1ézi v ¢ase, a proto
je potfeba hodnotit i jednotlivé MR snimky
z drivejsich vysetreni. U RS castéji vidime
v klinickém obraze v rdmci akutni myeli-
tidy néktery z parcidlnich misnich syndromd
a asymetrické postizeni. Také u pacientl
s NMOSD se mUzeme setkat s timto klinic-
kym obrazem. Urceni spravné diagndzy je
pak komplikovanégjsi, zejména kdyz se jednd
o inicidIni pfiznak onemocnénti. V téchto pri-
padech netestujeme u vsech jedinct AQP4-
-lgG nebo MOG-IgG. Je potieba se podivat
na nalezy v mozkomisnim moku, kde je u RS
vetsinou oligocytdza a pfitomnost oligoklo-
nélnich pasd (oligoclonal bands; OCB) pouze
v likvoru. Koncentrace bilkoviny byva nor-
malni nebo hrani¢né zvysend. Absence OCB
je typickd pro NMOSD nebo MOG-EM. Pocty
elementl jsou vyssi, nejc¢astéji v desitkach
bunék v jednom pl, typicka je i pfitomnost
granulocytl. Ndlez OCB v mozkomisnim
moku diagnézu NMOSD nevylucuje. Setkali
jsme se s pfipady, kdy OCB v kontrolnf lum-
balni punkci s odstupem c¢asu v fadu me-
sich vymizely. Pfi atace byva vyssi koncent-
race bilkoviny a porucha hematoencefalické
bariéry [4,10]. V téchto pfipadech i u krat-
kych misnich 1ézf je vysetfeni autoprotildtek
pIné indikovano. Na MR michy u RS vidime
jinou distribuci loZisek na axialnich fezech,
prevézné v bilé hmoté, coZ je v kontra-
stu s NMOSD, kde dominuje postizeni sedé
hmoty misni [5]. V takovém pfipadé je ne-
zbytné doplnéni MR mozku. Typicka loZiska
pro RS jsou dobfe zndma. Nicméné se uvadi,
7e 8-10 % pacientd s NMOSD spliuje krité-
ria MR pro RS. U NMOSD nenachdazime ty-
pické léze periventrikuldrné a v corpus callo-
sum (CC), které by mély ovoidni tvar s osou
kolmou na komory a v CC vytvafely tzv. Da-
wsonovy prsty. Léze v této lokalité mohou
byt, ale majf zcela jiny charakter. Periventri-
kuldrnf loZiska kopiruji tvar komor. U NMOSD
byvaji nejc¢astéji supratentoridlné loZiska
asymptomatickd. Nicméné u relativné vzac-
nych cerebrélnich syndromd vidime na MR
mozku rozsahld loZiska v obou hemisférach,
a to ne zcela jasné ohranicend. Tyto léze

maji pfi Uspésné terapii tendenci k vyrazné
regresi [11].

Akutni myelitidy se také vyskytuji u systé-
movych zanétlivych onemocnéni. Prikladem
mUze byt napt. lupusova myelitida. Ta mUze
byt i prvnim priznakem SLE a je zde potieba
patrat po dalsich pfiznacich nemoci (fotosen-
zitivita, kozni zmény, postizeni ledvin a dalsi
priznaky) a doplnit vysetfeni autoprotilatek
(proti nukledrnim antigentm, dvouvldknové
DNA, nukleosomtm a dalsim) [12]. Asi polo-
vina pacientl s myelitidou a SLE mé& poziti-
vitu AQP4-1gG a jedné se o koincidenci dvou
onemocnéni (NMOSD a SLE) [13]. Myelitida
mUze byt i komplikaci vaskulitid (primdrnich
i sekundarnich), ale ve vétsiné pripadd je sou-
¢asné postizen i mozek [14].

Obtizngjsi byva diagnostika ischemickych
|ézf michy. Zejména tam, kde neni napt. ana-
mnéza kardiochirurgické operace, cévni ri-
zika apod. Vyznamnym faktem je casovy
rozvoj obtizi — ¢asto se cely klinicky obraz
vyviji velmi dynamicky. V Uvodu se obje-
vuje i prudkd bolest za krkem nebo v zddech
vyzarujici radikuldrné. V dalSich minutdch
az hodinach se rozviji porucha motoriky
a ¢itf i autonomnfi dysfunkce (sfinkterové
a dalsf) [15]. Zpocatku byvé obraz pseudo-
chabé para/kvadruparézy ¢&i plegie - sta-
dium misniho Soku. U nékterych pacientl
mUiZeme v anamnéze vypatrat misni klau-
dikace [16]. Klinicky nejcastéji vidime ische-
mii pfedni spindini tepny, nasledovanou lézf
prednich rohd misnich, syndromem zadnf
misni tepny a dalsi [17]. PFi¢iny mohou byt
nebo operacni vykony na této tepné, pfi-
padné jiné kardiochirurgické operace (s pro-
longovanou hypotenzf) a operace skoliéz.
Vzacné se popisuji myelopatie u surfafll za-
¢atecnikd a raritné u dospivajicich gym-
nastek provadéjicich salta vzad [18,19].
Mozné ,vaskularni” trauma (bez pfitomnosti
jasnych traumatickych zmén okolnich struk-
tur) je popisovano i u jinych sportl. Mecha-
nizmem je vysoké axidlnf zatizeni nebo velka
tlakovad sfla pUsobici na temeno hlavy ze-
jména pri mirné flexi krku [20]. Na MR michy
v prvnich hodinach od pocatku obtizi nejsou
Casto zadné zmeény. PFi dalsim vysetfeni MR
v odstupu 48-72 h je nélez jiz plné vyjadren
s typickymi znaky na T2 vazenych obrazech,
napf. ,sovi oci” pfi ischemii v povodi prednf
misni arterie na axiadlnich fezech [15]. Zob-
razeni difize pomoci MR (diffusion weight-
ed imaging; DWI) mdze také napomoci
k diagnostice misni ischemie, kdy dochazi
k poklesu ADC (apparent diffusion coeffi-

cient) hodnoty v misté |éze oproti neposti-
Zzenému Useku [21]. Nélez v likvoru v prvnich
hodindch obtizi byva ¢asto normalni. | vas-
kuldrni 1éze mohou byt autoimunitni etio-
logie, jednd se zejména o pacienty s anti-
fosfolipidovym syndromem, u kterych tyto
protilatky pffmo interaguji s endotelem cév
a funkci desticek. Stézejni je priikaz téchto
protildtek a také i cévniho uzavéru (arte-
ridlntho nebo vendzniho), popt. nachazime
u Zzen v gynekologické anamnéze potraty po
10. tydnu téhotenstvi a dalsi porodni kom-
plikace [22]. Na kizi pacientd mdzeme na-
lézt zmény charakteru liveda reticularis, la-
boratorné mize byt pfitomna v akutni fazi
trombocytopenie.

Paraneoplastické myelitidy mohou mit
akutnfi chronicky pribeéh. V druhém pfipadé
je diferencidlné diagnosticky zvazovéna pri-
marné progresivni RS [23].

Myelopatie s dominujici ataxif pfi postizent
zadnich provazcU a pfipadné spastickou pa-
raparézou mUze byt kromé deficitu vitaminu
B12 dana i nedostatkem médi. | u téchto pfi-
padl spise prevazuje chronicky pribéh, ale
muze dojit i k akutni manifestaci. Méli by-
chom doplnit skrinink na celiakii ¢i odhalit
jiné priciny téchto deficitll [24,25].

Diferencialni diagnostika

optické neuritidy

Optickd neuritida je provézena poruchou
vizu rozvijejici se béhem hodin nebo néko-
lika dnd. Maximum obtiZf se vétsinou mani-
festuje do 7-10 dnU. TiZe poruchy kolisd od
rozmazaného vidéni pres ztratu centralniho
vizu az k amaurdze. Typické jsou také rlizné
vypadky perimetru. Mezi dalsi typické pfi-
znaky patfi zhorSeni barvocitu a kontrastni
senzitivity. Pacient si stéZuje na bolest v ob-
lasti oka nebo retroorbitalné, kterd se akcen-
tuje pohybem bulbu. Pfi klinickém vysetfeni
byvad na postizeném oku pfitomen rela-
tivni aferentni pupilarni defekt (RAPD) [26].
U dvou tfetin pacientl je normalni nélez
na fundu. U tretiny pacientd byvé pfitomen
otok papily. Ve fazi rekonvalescence se mize
u nékterych pacientl objevovat napt. Uh-
thofflv fenomén, kdy dochézi k prechod-
nému zhorseni vizu v ddsledku tepla nebo
pfi zahtatli béhem cviceni. Méné znamy je
Pulfrichtv fenomén, kdy dochéazi ke zhorsenf
prostorového vidéni pohybujicich se ob-
jektd [27]. V diferencidlni diagnostice je po-
tfeba zvazit, zda se jednd o ON nebo o né-
kterou z jinych diagnéz ¢i autoimunitné
podminénych neuropatif zrakového nervu
(tab. 2).
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Etiologie postizeni
zrakového nervu

Tab. 2. Diferencidlni diagnostika postizeni zrakového nervu. Volné dle Weerasinghehoa a Luecka [26].

Onemocnéni/agens

Klinické pozndmky

dédi¢na onemocnéni

infekéni onemocnénf
(pfimé postizeni zrako-
vého nervu nebo pri-
lehlych struktur)

autoimunitni
onemocnéni
(v¢. vaskulitid)

- Leberova hereditarni neuropatie optiku
-dalsi dédi¢cné atrofie zrakového nervu (OPAT1, OPA3,
Wolframav sy)

- virové

adenoviry, CMV, EBV, enteroviry, influenza B, VZV, HSV1 a 2,
HIV a dalsf

- bakteridlnf

Bartonella henselae, 3-hemolyticky streptococcus, Borde-
tella pertusis, Borrelia burgdorferi, Brucella, Coxiella burneti,
Treponema pallidum, Mycobacterium tuberculosis,
Mycoplasma pneumoniae, Salmonella typhi, Tropheryma
whipplei a dalsf

- mykotické

Aspergillus, Candida, Coccioides, Mucor a dalsf

- parazitarni

Toxocara, cysticerky tasemnice Taenia solium

RS
ziskand demyeliniza¢ni
onemocnéni CNS
- MOG encefalomyelitida

primarni autoimunitnf

astrocytopatie - NMOSD

systémova - systémovy lupus erytematodes

onemocnéni pojiva - Sjégrentv syndrom

systémoveé vaskulitidy i limitované formy vaskulitid

sarkoiddza

neuroretinitis

postinfekéni/postvakcinacni

paraneoplasticka

autoimunitni retinopatie asociovand s nddorovym
onemocneénim

AQP4-1gG - protilatky proti akvaporinu 4; ANCA - protildtky proti cytoplazmé neutrofill; CMV — cytomegalovirus; EBV — virus Epstein-Barrové;
HSV - herpes simplex virus; MOG-EM - MOG encefalomyelitida; NMOSD — neuromyelitis optica a onemocnént jejiho sirstho spektra; OPA 1 — optic
atrophy type 1; OPA 3 - optic atrophy type 3; ON — opticka neuritida; OCB — oligoklonalni pasy; SLE — systémovy lupus erythematodes; SS - Sj6-

subakutni rozvoj nebolestivého snizeni zrakové ost-
rosti na jednom oku nasledovany postizenim oka dru-
hého, vyrazné je poruseni barvocitu a kontrastni cit-
livosti; relativné zachované zornicové reflexy; zrakové
postizeni v roding; findlné atrofie zrakovych nerv(

v této skupiné onemocnéni je potieba provedeni fady
laboratornich vysetreni vyuzivajicich sérologickych
testd, PCR stanoventi, kultivaci atd.

mohou byt i dalsi neurologické pfiznaky, v diagnostice
poméhd zobrazeni MR, kde hleddme typicka loZiska,
az 95 % pacientd ma OCB v likvoru

ON muze byt jednou z manifestaci této nové jednotky,
typicka je absence OCB v likvoru; pozitivita MOG-IgG
v séru (vzacné pouze v likvoru)

typicky tézka ON s reziduem i pfes terapii, pozitivita
AQP4-1gG v séru u vétsiny pacientd

zde mozna koincidence SLE i SS a NMOSD - vzdy tes-
tovat AQP4-IgG

Casto pritomny dalsi celkové priznaky, hubnuti, ele-
vace RAF, z protildtek zejména patrdme po ANCA pro-
tilatkach, nékdy obraz Tolosa Hunt syndromu

uzlinovy syndrom, plicni postizeni, dalsi postizeni kra-
nidlnich nervd

nélez otoku papily zrakového nervu s peripapilarnim
nebo makularnim exudatem (,macular star”)

zde je tfeba vyloucit zejména vakcinaci jako inzult ve-
douci k rozvoji MOG-EM nebo NMOSD

u malobunéckych karcinomd (typicky pozitivnf
CRMP-5 protilatky)

typicky s melanomem

grenlv syndrom; RAF — reaktanty akutnf faze

Opticka neuritida mze byt pfiznakem RS,
NMOSD nebo MOG-EM. Jejich zakladnf cha-
rakteristiky jsou uvedeny v tabulce (tab. 3).
Nékdy se setkdvame s pacienty s idiopatic-
kymi recidivujicimi ON, kde dalsi blizsi za-

fazeni k nozologickym jednotkdm nenf
mozné.

Nejcastéji se unilaterdlni ON vyskytuje
u pacientll s RS nebo mUze jit o prvni pfi-
znaky této nemoci a hovofime o klinicky

izolovaném syndromu v pfipadé, Ze vylou-
¢fme jiné mozné piciny obtiZi. Tito pacienti
pak maji vysoké riziko pfechodu do RS. Pro
né pak plati pIné charakteristika ON uve-
dend vyze. Casto u téchto pacient( dochézf
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Etiologie postizeni
zrakového nervu

Onemocnéni/agens

Tab. 2 - pokracovani. Diferencidlni diagnostika postizeni zrakového nervu. Volné dle Weerasinghehoa a Luecka [26].

Klinické pozndmky

vaskularnf
(vaskulopatie)

Susac syndrom

metabolicko toxické

kompresivni neuropatie

- retinoblastom

grenlv syndrom; RAF — reaktanty akutni faze

predni ischemickéa neuropatie optiku

zadnfi ischemickd neuropatie optiku

- deficit vitaminu B12 a kyseliny listové
- metanolova slepota
- polékové (@amiodaron, isoniazid a dalsi)

zejména u pacientl s cévnimi rizikovymi faktory
typicky ndhly, jednostranny, bezbolestny perma-
nentni pokles zraku

akutné obraz edému terce zrakového nervu doprova-
zeného hemoragiemi a vatovitymi loZisky

typicky ndhly, jednostranny, bezbolestny perma-
nentnf pokles zraku
neni edém papily, pozdéji rozvoj atrofie

diabeticka papilopatie

encefalopatie doprovazena poruchami vizu a sluchu

- meningeom vyrUstajici z oball zrakového nervu
- orbitalni tumory
- orbitdIni pseudotumory

AQP4-1gG - protildtky proti akvaporinu 4; ANCA — protildtky proti cytoplazmeé neutrofil; CMV — cytomegalovirus; EBV - virus Epstein-Barrové;
HSV - herpes simplex virus; MOG-EM - MOG encefalomyelitida; NMOSD — neuromyelitis optica a onemocnént jejiho sirsiho spektra; OPA 1 — optic
atrophy type 1; OPA 3 - optic atrophy type 3; ON — optickd neuritida; OCB — oligoklondlni pésy; SLE — systémovy lupus erythematodes; SS - Sj6-

napf. po bariatrickych operacich

k vyrazné Upravé zrakovych funkci i bez te-
rapie kortikosteroidy. Ty vétsinou urych-
luji ndvrat zrakovych funkci [28]. Pokud nenf
Uprava i pres terapii kortikosteroidy uspoko-
jivd nebo dochdzf k dalsf progresi obtiZi, je
vZzdy potieba zvaZovat jiné diagndzy. Je ne-
zbytné provedeni MR mozku a minimalné
také kr¢ni michy, kdy patrdme po hyperin-
tenzitadch na T2 vazenych obrazech. To platf
i pro situace bilateralnich ON. Ty jsou typické
pro pacienty s pozitivitou MOG-IgG. Zde je
i pfes pomérné vyrazné postizenf zrakovych
funkci velmi dobra odpoveéd na terapii korti-
kosteroidy. Casto je ON kortikodependentni,
pfi rychlém snizovani perorélnich kortiko-
steroidU se vsak znovu objevuje vzplanutf
onemocnéni [26,28]. Pokud u pacienta s ON
prokdzeme v séru MOG-IgG a pomoci MR
optickych nervl nebo vizudlnich evokova-
nych potencidll potvrdime zanétlivou |ézi
zrakového nervu, pak pacient naplni dia-
gnosticka kritéria pro MOG-EM [6]. Podobné
u AQP4-IgGP*NMOSD vidime bilateraln,
nebo tésné sekvencné za sebou nasledu-
jici ON. Zde vsak prakticky vzdy i pfes maxi-
malni terapii nedochazi k Uplné Upravé zra-
kovych funkci. Jsou popséany i pfipady, kdy
se rozvine slepota po jediné atace této ne-

moci [29]. Tize postizeni zrakového nervu
tak koreluje s poklesem peripapilarni sitni-
cové vrstvy nervovych vldken (pRNFL) mé-
fené pomoci optické koheren¢ni tomo-
grafie. Tento pokles je vyrazny ve vsech
kvadrantech [4,30].

U bilaterdIniho postiZzeni zraku je tfeba
myslet i na dédicnd onemocnéni, zejména
na Leberovu hereditarni atrofii optiku
(LHON). Obtize se rozvijeji subakutné a vét-
sinou je postizeno nejprve jedno oko a po
nékolika tydnech i druhé. Nebyvaji naru-
seny zornicové reflexy a vétsinou jde o ne-
bolestivou postupné progredujici poruchu
vizu [26].V diagnostice mUze napomoci fakt,
Ze v akutni fézi byva vstupni MR mozku nor-
malni. Nicméné stéle neni objasnéna otazka
mozné asociace LHON s RS (tzv. syndrom
Hardingové) [31]. Cést pacient(i s LHON viak
rozviji klinicky i radiologicky obraz neodli-
Sitelny od RS (periventrikularn{ [éze v bilé
hmoté, pfitomnost oligoklonalnich pasl
v likvoru) [32,33].

Je nutné si uvédomit, Ze rozvoj tézké ON
u pacientl s pozitivitou AQP4-IgG mUze byt
rychly, i v rdmci hodin, a mlze imitovat cévni
léze. Prvni manifestace NMOSD muze byt
v kterékoli dekadé Zivota. U seniord muze

dojit vzhledem k véku k diagndze vaskularni
|éze. Také u ON s pocatkem do mésice po
vakcinaci je potfeba stanovit zejména MOG-
-IgG, protoze se muze jednat o nespecificky
inzult, ktery ved| k manifestaci autoimunit-
niho onemocnéni [6].

Oboustranné ocni postizeni vidime
i u chronické zanétlivé relabujici neuropatie
optiku (chronic relapsing inflammatory optic
neuropathy; CRION). Zde je dlleZité vylou-
¢eni definovaného autoimunitniho one-
mocneéni, kde je tato manifestace jeho sou-
¢asti, napf. NMOSD (v¢. negativity AQP4-IgG
a MOG-IgG), RS a dalsi nemoci. Pro tuto jed-
notku je typicky ndvrat obtiZi pfi snizovani
davky nebo vysazeni kortikosteroidd. Na MR
je vidét syceni zrakového nervu kontrastnf
latkou [34].

Autoimunitni postizenf zrakovych nerv(
se mohou vyskytovat i u systémovych one-
mocnéni pojiva, jakymi jsou napt. SLE, Sjo-
grentv syndrom a dalsi. Zde je situace jed-
nodussi, pokud dochdzi k rozvoji zrakovych
obtiZi u jiz zndmého onemocnént. Je tfeba
si uvedomit, Ze muze jit i o komplikace 1écby
nebo infekenf etiologii u vyrazné imuno-
suprimovanych jedincl. U pacientd byvajf
vyjadfeny dalsi celkové pfiznaky nemoci,
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Tab. 3. Srovnani ON u pacientud s RS a AQP4-1gGr°z nebo MOG-1gGP°? ON.
Charakteristika ONuRS AQP4-1gGP2:ON MOG-IgGPe:ON
vek prvni manifestace > 20 let > 40 let > 30 letadéti
pohlavi (Zeny : muzi) 2-3:1 9:1 2:1
ON

- bolest velmi ¢asto ¢asto velmi ¢asto
- bilateraIni ON ziidka casto casto
- zrakova ostrost (pokles) méné vyrazny vyrazny vyrazny
- rychld Uprava nékdy zfidka casto
- rebound pfi rychlém sni- o . o
zovan( kortikosteroidd zite ] casto
- vyslednad Uprava vizu dobrd $patnd dobra
dalsf pfiznaky
- ADEM vzacné vzacné ¢asto
- syndrom area postrema vzacné ¢asto vzacné
Casto (typicky
- LETM vzacné velice ¢asto postizen conus
medullaris)
enhancement optickych : acllad dlouhy, ¢asto zasa- dlguhy > perine
. typicky kratky AR urdlnim sycenim
nervd na MR hujici chiazma "
kontrastni latkou
pokles pRNFL do-  pokles pRNFL ty-  pokles pRNFL —ty-
OCT nélezy minanté v tempo- picky ve vsech picky hornf nazalnf
ralnim kvadrantu kvadrantech a dolnf kvadranty
criependy- multifokalni lo-
periventriku- méﬁm’ Iéie suy o Ziska v bilé hmoté,
nalez na MR mozku larnfloziska v bilé ©2€, 5Up hluboké sedé
. tentoridlné ¢asto g ;
hmoté s hmot¢, difuzni v
asymptomatické kmeni
oligoklondlni pasy v likvoru az95% 30-40 % <10%

ADEM - akutni diseminovand encefalomyelitida; AQP4-IgG — protilatky proti akvaporinu-4;

LETM - longitudindlné extenzivni myelitida; MOG-IgG — protilatky proti myelinovému oligo-

dendrocytarnimu glykoproteinu; ON — optickd neuritida; pRNFL — peripapilarn{ vrstva retinal-

nich nervovych vldken

jako jsou hubnuti, teploty, bolesti kloubU,
sicca syndrom a dalsf. Stejné jako myelitida
ani ON nemusi byt komplikaci revmatolo-
gického onemocnéni, ale mlize se jednat
o koincidenci s NMOSD [35].

Nékdy muze dojit k postizeni zrakového
nervu granulomatéznim procesem, ktery
se mUZe Sifit z dutin, sinus cavernosus nebo
granulomy vznikaji v oblasti orbity (zejména
apexu). Zde klinicky vidime i postizenf dal-
sich hlavovych nervl (obraz Tolosa-Hunt
syndromu). MlzZe se jednat o limitované
formy ANCA vaskulitidy (bez postizenf plic Ci
ledvin) a diferencidlné diagnosticky zde zva-
Zujeme jiné expanzivni procesy. Uzka spolu-
prace s ORL a o¢nimi specialisty je na miste,
v¢. provedent biopsie.

U infekenich zanétd je vzdy potreba pro-
vést adekvatni laboratorni vysetfeni a Uzce
spolupracovat s oftalmology a infektology.
Infekce maji ¢asto systémové projevy, po
kterych musime aktivné patrat.

Diferencialni diagnostika
kmenovych, diencefalickych
a cerebralnich syndromu
Postizeni mozkového kmene muze byt také
inicidlnfm priznakem NMOSD.

Mezi dominujici kmenové pfiznaky
u APQ4-IgGP*NMOSD fadime syndrom area
postrema pfi postizenf dorzalni ¢asti pro-
dlouzené michy v misté s vysokou husto-
tou exprese AQP4. Syndrom area postrema
je charakterizovan Upornou nauzeou, zvra-

cenim nebo singultem. Tyto obtiZze mohou
trvat i nékolik tydnd. Jako prvni manifes-
tace NMOSD se objevuji kmenové ptiznaky
u 15,5-37 % pacientd [4,36]. Casto jsou pa-
cienti vysetfovani internisty s riznym zaveé-
rem napf. gastroenteritida, hidtové hernie,
psychogenni etiologie a dalsi. Syndrom area
postrema se mze vyskytnout kdykoli v prd-
béhu onemocnéni. Typické je, Zze pouziti
symptomatické terapie selhdva. Dobré odpo-
ved je na terapii kortikosteroidy nebo jinou
imunoterapii. V roce 2015 byl syndrom area
postrema zafazen mezi ¢asté jadrové klinické
charakteristiky NMOSD [37]. Pokud u tohoto
syndromu prokdzeme pozitivitu AQP4-IgG,
pacient naplni kritéria pro NMOSD. Na MR
na T2 vézenych obrazech typicky nachazime
hyperintenzity v oblasti dorzalni ¢asti me-
dulla oblongata. U NMOSD se mohou vy-
skytovat i dalsi kmenové priznaky — diplopie,
vestibularni syndrom, dysartrie, paréza lic-
niho nervu atd. Ty mohou byt relativné cas-
tym pfiznakem i jinych onemocnéni, napt.
RS. V téchto pfipadech je zésadni zhodno-
cenf charakteru loZiska na MR mozku. Pokud
je loZisko v kontaktu se IV. komorou ¢i pe-
riakveduktéliné, pak bychom mélivzdy stano-
vit AQP4-IgG v séru, a to i pokud nachazime
OCB v likvoru. U pacientd s kmenovou sym-
ptomatologii dochézi nejcastéji ke stanovenf
chybné diagndzy RS. Nasazeni chronické
imunomodulac¢ni [é¢by urené pro pacienty
s RS maze u NMOSD vyvolat Zivot ohrozujici
relaps.

U cerebrélnich syndrom, projevujicich se
rznou symptomatologii hemiparéz apod,,
je velmi tézké z klinického obrazu urcit, zda
by se mohlo jednat o NMOSD. Loziska na MR
jsou casto neostfe ohrani¢end, edematozni
a pfitomna v obou hemisférach. Napomoci
nam mUze nélez v mozkomisnim moku, kde
nachazime vyraznou pleocytézu s pfitom-
nostf granulocytd.

Narkolepsie jako pfiznak NMOSD je velmi
vzacng, ale vzdy je provazena nalezem lézi
v oblasti diencefala, které jsou v kontaktu
s lll. mozkovou komorou.

Zavér

Diagnostika NMOSD se v poslednich letech
vyrazné zlepsila. Nicméné stéle existujf si-
tuace, kdy je stanoven{ diagndzy vyzvou.
Peclivost hodnocenf klinickych projevi
spolu s ndlezy na MR a v likvoru snizujf ri-
ziko chybné diagndézy. Nejcastéji zvazované
diagnézy pro podobny klinicky obraz, nélez
na MR a v likvoru jsou RS, tumor nebo ische-
mickeé léze.
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