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Souhrn

Eugéne Devic na konci 19. stoleti definoval neuromyelitis optica (NMO) jako monofézicky syndrom
charakterizovany bilaterdIni optickou neuritidou a akutni myelitidou. Pokud se vsak podivdme na
celé 19.stoleti, pakjesté pred zavedenim terminu NMO nachézime publikace o koincidenci akutniho
postizenf zrakovych nervl a michy jiné etiologie nez pfi neurosyfilis. Ve 20. stoleti se vyrazné
rozsifil plvodni koncept monofézického syndromu na pfevazné relaps remitentni onemocnéni
i's dalsfmi klinickymi projevy mimo zrakové nervy a michu, napf. s postizenim mozkového kmene.
Pravé pro rozsiteni klinického obrazu se v roce 2007 publikovala kritéria také pro onemocnéni ze
sirsiho spektra NMO s posledni revizi v roce 2015. Vyznamnou roli v tomto sehral objev protilétek
proti akvaporinu-4 v roce 2004. Tyto sérové autoprotilatky jsou soucasti diagnostickych kritérif
a umoznily definitivné odlisit toto onemocnéni od RS. Stanovenf téchto protildtek zlepsuje dia-
gnostiku autoimunitnich zanétlivych onemocnéni CNS.

Abstract

Eugene Devic defined neuromyelitis optica (NMO) as a monophasic syndrome characterized by
bilateral optic neuritis and acute myelitis at the end of 19™ century. When we look at the whole
19t century, prior to the definition of NMO, we can find publications about the coincidence of an
impairment of the optic nerves and spinal cord of different etiology than in neurosyphilis. The
original Devic's concept of the monophasic syndrome was adjusted to predominantly relapsing-
-remitting disorder with clinical manifestation affecting not only optic nerves and the spinal cord,
but also the brain stem and other parts of the CNS during 20™ century. In 2007, the diagnostic
criteria for NMO spectrum disorders were published for this reason and were updated in 2015. The
discovery of antibodies to aquaporin-4 played an important role in all these events. This serological
biomarker has been implemented into the diagnostic criteria. Furthermore, these antibodies
facilitated differentiation between NMO and MS. The assessment of aquaporin-4 improves the
diagnostic procedure of the autoimmune inflammatory disorders of the CNS.
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Uvod

Neuromyelitis optica (NMO; zndma téz
jako Deviclv syndrom) a onemocnéni je-
jiho SirsSiho spektra (NMO spectrum disor-
ders; NMOSD) jsou autoimunitni onemoc-
néni CNS typicky postihujici zrakové nervy,
michu, mozkovy kmen a méné ¢asto i supra-
tentoridlnf oblasti [1,2]. PGvodni koncept mo-
nofazického syndromu s bilateralnim posti-

Zenim zrakovych nervi a michy se béhem
20. a 21. stoleti znacné zménil — napf. se roz-
sifilo klinické spektrum mozného postizen
(napt. oblast mozkového kmene, diencefala
atd.). Jesté pred vice neZ 100 lety pacienti
¢asto umirali béhem prvnf ataky (na respi-
racnf selhani nebo sepse z dekubitd nebo pfi
retenci mocové) [3]. S ndstupem terapie kor-
tikosteroidy a antibiotiky doslo ke zlepseni

preZiti pacientl a bylo jasné, Ze pribéh ne-
moci je castéji relaps-remitentni (u 90 % pa-
cientd) [1]. K definitivnimu odlisenf NMO a RS
vyrazné pfispél objev autoprotilatek proti
akvaporinu-4 (AQP4-1gG) [4,5]. Tyto proti-
latky nachazime pfiblizné u 80 % pacientd
a jsou pro toto onemocnéni specifické [6].
Vime, Ze tyto protildtky hraji zcela zésadni roli
v patogenezi NMO. Doslo k jejich zafazeni do
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diagnostickych kritérif pro NMO i NMOSD [2].
U priblizné 20 % pacientl s klinickym obra-
zem NMO vsak AQP4-IgG nenachdazime.
Jednd se o heterogenni skupinu pacientd,
pricemz ¢ast z nich vykazuje pozitivitu jinych
autoprotildtek, napft. proti myelinovému oli-
godendrocytarnimu glykoproteinu (MOG-
-IgG) [7,8]. Proto je tendence mluvit o spektru
onemocneéni histologicky charakterizova-
nych bud primarni autoimunitni astrocyto-
patii, nebo oligodendrocytopatii [9,10].

Neuromyelitis optica v 19. stoleti.
Casné historie NMO neni pfilis zndma. Ter-
min neuromyelitis optica (,neuro-myélite
optique aigué”) byl pfedstaven Eugenem
Devicem v roce 1894 na konferenci v Lyonu.
Profesor Devic se svym studentem Fer-
nandem Gaultem definovali pojem neuro-
myelitis optica jako monofazicky syndrom
charakterizovany souc¢asnym nebo tésné na-
vazujicim rozvojem bilaterdlni optické neuri-
tidy a akutni myelitidy [11,12]. Avsak uz nékolik
dekdd pred profesorem Devicem si zejména
oftalmologové povsimli souvislosti mezi
akutni slepotou a onemocnénim misnim.
Pouzival se termin ,amaurose spinale” / Spi-
nale Amaurose”. Za autora tohoto terminu je
povazovan Julius Sichel (1802-1886), ktery ve
svém dile ,Traité del'ophthalmie, la cataracte
etlamaurose” (1837) vénoval celou kapitolu
této problematice a akcentoval potfebu du-
kladného neurologického vysetfeni u pa-
cientd s amaurézou. Soustfedil se také na
daldf pfiznaky mimo poruchy vizu, napf. na
necitlivost a poruchy hybnosti koncetin, ale
také na pocity skruzf, mimovolni kontrakce
koncetin, poruchy sfinkter(l, dusnost nebo
kmenové okohybné parézy [3,13]. Postizeni
mozkového kmene u pacientt s NMO bylo
akceptovano jako mozny pfiznak amaurézy
az po objevu protilatek proti AQP4-IgG, resp.
MOG-IgG. Sichel také upozorfioval na rizné
typy spindlnich amaurdz, napf. u kojicich zen,
pricemz nekterd recentni data poukazuji na
zvydeny vyskyt relapst v poporodnim ob-
dobf u pacientek s NMO. Také jsou zde prvnf
zminky o terapii u 14leté divky s bilaterdini
poruchou vizu s pfechodnou dilataci zornic
a misnimi bolestmi s kontrakcemi koncetin,
u které pouZili v terapii pijavice [3,13].

Dalsim z lékary, ktefi publikovali o koinci-
denci myelitidy a amaurdzy, byl oftalmolog
Charles Joseph Frédéric Carron du Villards
(1801-1860), ktery pusobil v fadé zemi. Pfi
své praci v Jizni Americe 1é¢il nékolik jedincl
s koincidenci amaurdzy a akutni myelitidy.
Stejné jako Sichel pouzil termin ,amaurose

spinale”. VV rdmci terapie doporucoval ,pou-
sténf zilou”, u kterého se predpokladal pro-
tizénétlivy efekt. Také se pouzivalo prikla-
danf pijavic nebo banék podél patere [3,14].
Daldi z vyznamnych Iékatl 19. stoleti byl Jo-
seph Pierre Eleonor Pétrequin (1809-1876),
ktery také publikoval o pfipadu koincidence
amaurdzy a zanétu misniho. Kromé klinic-
kého popisu se vsak Pétrequin detailné za-
byval i patologickym ndlezem. Na mozku,
mozec¢ku a misnich obalech nenalezl nic
neobvyklého, ale zaznamenal zejména hné-
dosedé zbarveni michy a ztenceni misni
tkdné distdlné od vystupu nervus vagus. Na
sitnici a optickych nervech bylo pfitomno
kapilarni prekrveni. Pétrequin predpokladal,
Ze onemocnéni pacientl je zpUsobeno pa-
tologickym sloZenim krve — ,amaurose dys-
crasique” (vyuzil tedy Galénlv termin dys-
crasia) [15,16]. Je to pozoruhodné, protoze
fada dalsich pozdéji publikovanych praci ji-
nych autorll spiSe predpoklddala posko-
zeni zrakovych nerv( jako nasledek posko-
zeni michy a z ni vychazejicich sympatickych
nervU. Pétrequinovu teorii podpofila v roce
1896 prace Karla Katze (1869-1944) a Theo-
dora Karla Gustava von Lebera (1840-1917),
ktefi na zékladé podobnosti v poskozeni op-
tickych nervd a michy predpoklddali stej-
nou ,noxu” v krvi, kterd toto poskozeni zpU-
sobuje. Vice nez 100 let pak trvalo, nez ony
,noxae” u pacientll s NMO byly objeveny
- autoprotildtky proti AQP4-IgG a MOG-
-IgG [3,4,8,15]. Sichellv koncept ,amau-
rose spinale / spinal amaurosis” byl pfevzat
a publikovan v dalsich vyznamnych knihach
své doby, pficemz v némeckém ocnim lékaf-
stvi nachazime pojem ,Spinal-Amaurosen”
(tedy mnozné ¢islo) odlisovany od ,Cerebral-
-Amaurosen”. Maxmilian Joseph Chelius ve
své knize z roku 1843 (,Handbuch der Au-
genheilkunde”) fadil mezi symptomy spada-
jicl pod tento pojem parestezie, parézy bez
nebo se spasticitou, pocity skruZi, arytmie,
poruchy sfinkterové a dalsi [17].

Edward Octavius Hocken byl anglickym
oftalmologem, ktery v roce 1841 v ¢asopisu
Lancet pouZil také termin ,spinal amaurosis”
a popsal pfipad ditéte s misnf |ézf a bilate-
ralni slepotou, ktera se pak v tydnech upra-
vovala [18]. Vyznamny byl také tim, Ze pfe-
myslel nad moznymi souvislostmi a pficinou
tohoto syndromu a spekuloval o pfimém Si-
feni procesu z michy. Déale pfedpokladal, Ze
rdzné nemoci misni mohou vyuUstit v posti-
Zeni zrakovych nervi a slepotu (kompletni
nebo inkompletnf). Nepodafilo se zjistit, zda
byl nebo nebyl ovlivnén Sichelem [19].

V druhé poloviné 19. stoleti ustoupil pu-
vodni vyznam ,spinal amaurosis” do pozadi.
Prevazovaly pfipady a publikace tykajici se
mozné asociace amaurdzy a postizeni mis-
niho (tabes dorsalis) u neurosyfilis a nékdy
se termin ,spinal amaurosis” pouzival prave
v souvislosti s timto infekénim onemocné-
nim. Nektefi autori zdlrazrovali rdzné typy
misnich amaurdz. Christian Georg Theo-
dor Ruete ve své knize ,Lehrbuch der Oph-
thalmologie fir Aerzte und Studierende”
upozornoval, Zze neurosyfilis je jen jedna
z moznych pfi¢in misnich amaurdz [20].
ZdUraznoval pfi tom praci Antonia Portala
(1742-1832) z roku 1804, ktery popsal prav-
dépodobné prvniho pacienta s moznou dia-
gnozou NMO v zapadni literatufe. Byl jim
Marquise de Causan, ktery akutné ztratil
vizus a hybnost z dlvodu zdnétu optickych
nervd a michy, aniz by bylo pfitomné posti-
Zeni mozku. U tohoto pacienta nebyla pfi-
tomna tabickd porucha hybnosti [21].

Koincidence amaurdzy a misniho posti-
Zeni nebyla opomenuta ani anglicky pisicimi
autory, kde jsou vyznamné zejména prace
jednoho z prikopnikd uziti oftalmoskopu,
Thomase Clifforda Allbutta (1836-1925),
napf. ,On the ophthalmoscopic signs of spi-
nal disease” [22].

V 80. a 90. letech 19. stoleti byla publi-
kovéna fada pfipadd pacientd, které od-
povidaly klinickému obrazu klasické NMO.
Zdsadni vyznam pak méla jiz zminovana
predndska Eugena Devica na kongresu
v Lyonu v roce 1894, kde ukotvil termin neu-
romyelitis optica [11]. Sdm pojem neuromye-
litis se objevil v mediciné jiz v pfedchozich
dekadach, ale v jiném vyznamu, napt. jako
zanét obratll nebo jako ,ascending neu-
romyelitis” ve smyslu Landryho vzestupné
obrny [3].

Devicovo oznaceni NMO v nasledujicich
dekadach zUstava, ale vyviji se jeho pojeti,
rozsifuje se koncept, diagnosticka kritéria
a pfistup k terapii.

Neuromyelitis optica

ve 20. a 21. stoleti

Pro 20. stoletf je ve vztahu k NMO charakte-
ristickd otdzka vztahu této nemoci a RS. Ta
zaméstnavala neurology po vice nez jedno
stoleti. Jednim ze zastancu teorie jednoho
onemocneéni byl i Russell Brain, ktery se ve
své praci o RS a NMO z roku 1930 domnival,
ze jejich klinické a patologické rozdily jsou
jen v intenzité a tiZi, coz neni odlvodnénim
pro jejich oddélenf [23]. Velmi $patnd pro-
gnoza se zlepsila az terapeutickym uZitim
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kortikosteroidd, antibiotik (v pfipadé infek¢-
nich komplikaci), plazmaferéz a chronické
imunosupresivni [é¢by ve 20. stoleti. Zlepsilo
se preziti pacientl a bylo evidentni, ze pra-
béh nemoci je nejcastéji relaps-remitentni.
Dalsi poznéni prislo s pokrokem v zobrazo-
vacich technikach (zejména MR) a v labora-
tornich metodéch. Definitivni odliseni NMO
a RS umoznil az objev NMO-IgG/AQP4-1gG
v séru pacientl [4], ktefi naplnili Wingerchu-
kova diagnosticka kritéria z roku 1999. Tato
kritéria se snazila o maximalni odliseni pa-
cientd s NMO od RS na zakladé klinického
obrazu a ndlezu pfi zobrazovacich vysetre-
nich, popfipadé pfi analyze likvoru (tab. 1).
Wingerchuk et al revidovali pfipady pa-
cientl s diagndzou NMO z let 1950-1993 1é-
¢enych na Mayo Clinic. Tito pacienti naplfio-
vali plvodni Deviclv koncept pro NMO. Je
zde patrné, ze kromé absolutnich kritérii op-
tické neuritidy a myelitidy je zde také pod-
minka absence 1ézi mimo tyto dvé lokality
CNS. Vedlejsi kritéria se opirala o zobrazeni
pomoci MR nebo vysetfeni mozkomisniho
moku. Pficemz bylo potfeba naplnit aspon
jedno hlavni podpdrné a dvé vedlejsi pod-
parna kritéria [24].

Prvni stanoveni autoprotildtek u NMO
probfhala na tkdnovych fezech mozecku
primata, kde byl u ¢asti pacientd pomérné
typicky vzorec barveni (perivaskuldrné, sub-
pidlné atd.). Nebyl zndm cilovy antigen
téchto protiltek, a proto byly pojmenovany
NMO-IgG (neuromyelitis optica imunoglo-
bulin G) [4]. AZ o rok pozdéji byl definovan
cilovy antigen téchto protilatek, akvaporin-4,
co? pak vedlo k oznaceni AQP4-IgG (akvapo-
rin-4 imunoglobulin G) [5]. V souvislosti s po-
krokem zobrazovacich technik (zejména MR)
se u NMO také objevuje termin longitudi-
nalné extenzivni (transverzalni) myelitida
(longitudinally extensive transverse myelitis;
LETM), tedy myelitida, kterd dosahuje nebo
pfesahuje 3 obratlové segmenty pfi zobra-
zeni patefe pomoci MR [25]. Tento pojem
nesouvisi s klinickym pojmem transverzalni
myelitidy v nasi terminologii. Néktef{ kritici
také namiftaji, Ze by se mél pouzivat termin
myelopatie, nikoliv myelitida, protoze o etio-
logii téchto dlouhych |ézi nelze pouze z na-
lez na MR usuzovat. Podani kontrastni latky
a pfipadny charakter sycenf téchto loZisek
mUZe v urceni zanétlivé etiologie napomoci.
LETM je typicka, avsak nikoliv specifickd pro
pacienty s NMO.

Pfipadny ndlez LETM a pozitivita NMO-
-IlgG/AQP4-1gG byla zakomponovéna do
revidovanych kritérii pro NMO dle Winger-

Absolutni kritéria:
1. opticka neuritida
2. akutni myelitida

Podplrna kritéria:
Hlavni

Vedlejsi
1. bilateraIni opticka neuritida

Tab. 1. Diagnosticka kritéria pro NMO z roku 1999 [24].

Pro stanoveni diagndzy NMO musi byt splnéna vsechna tfi absolutni kritéria a minimalné
jedno podptrné kritérium hlavni a dvé vedlejsi.

3. bez klinické manifestace onemocnéni mimo michu a optické nervy

1. negativni nalez na MR mozku na poc¢atku onemocnént
2. signalové zmény na MR michy dosahujici nebo presahujici tfi obratlové segmenty
3. pleiocytodza v likvoru > 50 leukocytd/mm? NEBO > 5 neutrofild/mm?

2. té7kd opticka neuritida se zrakovou ostrosti horsi nez 20/200 minimalné na jednom oku
3. tézkad trvald slabost v souvislosti s relapsem (MRC < 2) na jedné nebo vice koncetinach

MRC - Medical Research Council Scale for Muscle Strength; NMO — neuromyelitis optica

dlejsi kritéria.
Absolutni kritéria

1. opticka neuritida
2. akutni myelitida

Vedlejsi kritéria

myelitida [LETMI)
3. pozitivita NMO-IgG v séru

Tab. 2. Revidovand diagnosticka kritéria pro NMO dle Wingerchuka 2006 [25].

Pro stanoveni diagndzy NMO musi byt spinéna obé absolutni kritéria a minimalné dvé ve-

1. ndlez na MR mozku nenaplnuje diagnosticka kritéria pro roztrousenou sklerézu
2. MR michy — myelitida délky > 3 obratlovym segment&m (longitudinalné extenzivni

NMO - neuromyelitis optica; NMO-IgG — neuromyelitis optica imunoglobulin G

chuka z roku 2006 (tab. 2) [25]. Dale se také
zZjistilo, Ze pomérne velké procento pacientd
ma jiz v poc¢atku nemoci zmény na MR
mozku (typicky asymptomatické), coz vedlo
ke zméné podminek v diagnostickych kri-
tériich. Stale byla zachovana podminka di-
seminace nemoci v prostoru. Pacient tedy
musel naplnit obé hlavnf kritéria — tedy roz-
vinout optickou neuritidu a akutni myelitidu.
Déle musela byt také splnéna dvé ze tff ve-
dlejsich kritérii (ndlez LETM nebo pozitivita
AQP4-IgG v séru nebo nélez na MR mozku
nenaplnujici kritéria pro RS).

Viyvstala viak otdzka, jak postupovat u pa-
cientd, kteff napf. trpf jen recidivujici optic-
kou neuritidou (ON) a maji pozitivitu AQP4-
-1gG, tudiz u nich nebyla naplnéna obé
hlavnf kritéria? Pacienti s pozitivitou téchto

autoprotildtek maji velmi vysoké riziko dalsi
ataky a s tim spojeného neurologického de-
ficitu. Objevily se proto rdzné terminy, jak
oznacit tuto skupinu, napft. ,high risk” pro
NMO, limitované formy NMO apod. V roce
2007 Wingerchuk et al uvedli termin ,spek-
trum neuromyelitis optica” (NMOSD) [1]. Zde
je nutné zdUraznit, Ze tato kritéria vedla ¢asto
k jinému chapani vymezeni této skupiny
(tab. 3). Néktefi autofi sem napt. fadili pouze
pacienty s pozitivitou AQP4-1gG.

Situace se vyrazné zlepsila publikaci po-
slednich kritérii pro NMOSD v roce 2015,
kterd dnes pouzivame v bézné klinické praxi.
Jednd se o konsenzus mezinarodniho pa-
nelu odbornfkd. Tato kritéria prikladajf vy-
sokou vahu pozitivite AQP4-IgG v séru pa-
cienta. Jejich vyhodou je zejména moznost
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Spektrum NMO

Tab. 3. NMO a onemocnéni jejiho Sirsiho spektra dle kritérii 2007 [1].

byla zakomponovana v diagnostickych kri-
tériich pro NMO z roku 1999 a 2006, pokud
je pfitomna pozitivita AQP4-IgG. Naopak

NMO

Limitované formy NMO:

(> 3 obratlové segmenty)

Asijské optiko-spindlni RS

toimunitnim onemocnénim

NMO - neuromyelitis optica

- idiopatickd izolovana nebo rekurentni longitudinalné extenzivni (transverzalnf) myelitida
- optickd neuritida - rekurentnf nebo bilateralni (souc¢asné postizeni obou zrakovych nerv)
Opticka neuritida nebo longitudindlné extenzivni myelitida asociovana se systémovym au-

Opticka neuritida nebo myelitida asociovana s [ézemi na mozku typickym pro NMO (v hy-
pothalamu, corpus callosum, periventrikuldrné nebo v oblasti kmene)

podminka diseminace v prostoru je za-
chovéna v pfipadé pacientl s negativitou
AQP4-IgG (minimalné 2 rlzné jadrové kli-
nické charakteristiky, z toho aspon jedna
je myelitida, ON nebo syndrom area pos-
trema). Akceptovaly se i dalsi kmenové syn-
dromy jako moznd ataka NMOSD. U pfi-
znakl jako narkolepsie ¢i akutni cerebralni
nebo diencefalicky syndrom je potreba
vzdy naplnit pozadavky pfi zobrazeni MR,
které jsou také vyzadovany v ptipadé ne-
gativity AQP4-IgG a jednotlivych syndromt
(tab. 4) [21.

Dalsim vyznamnym momentem bylo vy-

stanoveni diagndzy jiz po prvni atace v pfi-
padé pozitivity AQP4-1gG v séru pacienta.
Déle se zde akceptuje mnohem $irsi skupina

pfiznakl, které mohou byt nové akcepto-
vany jako projev této nemoci. Neni zde pod-
minka diseminace procesu v prostoru, kterd

uziti cell-based assay (CBA) ke stanoveni
protildtek proti MOG-IgG, které byly po-
psany asi u 10-15 % pacientd s AQP4-IgG-
"$sNMOSD. Tyto protildtky byly v minulosti
popisovany az u 40 % pacientl s klinicky

Tab. 4. Diagnosticka kritéria pro NMOSD z roku 2015 [2,26].

Jadrové klinické charakteristiky

akutni myelitida
ON

APS

AQP4-IgGP*NMOSD

symptomaticky cerebraini syndrom (s NMOSD typickymi mozkovymi lézemi)*

akutni kmenovy syndrom

symptomatickd narkolepsie a akutnf diencefalické syndromy
(s NMOSD typickymi mozkovymi lézemi)®

AQP4-IgG"sNMOSD

1. minimalné jedna jadrova klinicka charakteristika*
2. pozitivni AQP4-1gG v séru (metodou stanoveni CBA)
3. vyloucent jiné alternativni diagnoézy

Pozadavky pfi zobrazeni MR v ptipadé narkolepsie,
diencefalického sy nebo cerebralniho sy*

1. minimalné dvé rlizné jadrové klinické charakteristiky, z toho alespon jedna

je ON, myelitida nebo APS (diseminace v prostoru)
2. splnéni pozadavkd pfi zobrazeni MR pro dany pfipad**
3. negativni test na AQP4-1gG v séru nebo nedostupnost stanoveni
4. vyloucenfjiné alternativni diagnozy

**Pozadavky pfi zobrazeni MR u AQP4-IgG"INMOSD

fléze postihujici hypotalamus, talamus nebo periependy-
malni oblast Ill. komory mozkové;
*rozsahlé, splyvavé uni — nebo bilateralnf [éze v bilé hmoté
nebo subkortikalné;
¥léze corpus callosum dosahujici minimalné poloviny
jeho délky;

*dlouhd loziska v kortikospinalnich drahach uni - nebo
bilaterdIné zasahujici do capsula interna nebo
pedunkuld;
frozséhlé periependymalni léze ¢asto
s enhancementem gadolinia.

jejtho sirsiho spektra; ON — opticka neuritida

1. akutni opticka neuritida s nédlezem na MR mozku:

a) normalnim nebo jsou pfitomny pouze nespecifické zmény bilé hmoty
NEBO
b) MR n. opticus s hyperintenzitami na T2 vézenych obrazech nebo na T1 va-
Zenych obrazech s enhancementem optického nervu presahujicim polovinu
jeho délky nebo zasahujicim chiasma opticum;
2. akutni myelitida s MR nalezem léze délky > 3 obratlovych segmentd (longi-

tudindlné extenzivni (transverzalni) myelitida) NEBO kontinudIni fokdlnf atrofie

michy > 3 obratlové segmenty u pacienta
s anamnézou kompatibilni s myelitidou;
3. syndrom area postrema vyzaduje ndlez na MR z oblasti dorzalni medully
oblongaty;
4. akutni kmenovy syndrom vyzaduje odpovidajici kmenovou Iézi na MR
mozku s periependymalnim ulozenim

*v pfipadé symptomatického cerebralniho syndromu nebo narkolepsie ¢i diencefalického syndromu je potfeba naplnénf kritérii MR
APS — syndrom area postrema; AQP4-gG — autoprotildtky proti akvaporinu-4; CBA - cell-based assay; NMOSD — neuromyelitis optica a poruchy
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izolovanym syndromem, ale zde byly proti-
latky méfeny pomoci ELISA kit(, coz se poz-
déji ukdzalo jako nevhodné a zatizené fales-
nou pozitivitou danou pouzitim nenativniho
proteinu [27]. MOG-IgG jsou dale asociovany
i s dalsimi onemocnénimi, jako je akutni di-
seminovana encefalitida, encefalitida s epi-
lepsif atd. V roce 2018 se pokusili formulo-
vat prvni diagnostickd kritéria Jarius et al
(tab. 5) [28]. Tato kritéria zatim nejsou valido-
vana a musime byt velmi obezfetni v rdmci
procesu vylouceni jiné diagnozy. Pozitivita
MOG-IgG v séru je podminkou diagndzy
MOG encefalomyelitidy. Ke stanovenf téchto
protildtek musime pouzit metodu CBA. Tyto
assaye mohou byt komer¢né dostupné
nebo jsou provadeny ve specializovanych la-
boratofich. Velmi dobré shoda jednotlivych
CBA je u vysokych titrd protildtek a u jasné
negativnich vzork(, u hrani¢nich ndlez’ se
jednotlivé laboratore lisi [29]. Viysledky je po-
treba interpretovat v kontextu klinickych
a zobrazovacich metod, popt. vysledkd vy-
Setfenf likvoru (vyraznd pleiocytdza, typicky
absence oligoklonalnich pdasd). Také neni
zcela vyjasnéna moznost pozitivity téchto
protildtek u RS, ale v této skupiné je pozitivita
vzacna [30].

V Ceskoslovenské neurologii 20. stoleti se
pojem neuromyelitis optica pfili§ neobjevo-
val. Dlouho se tradoval pohled na NMO ja-
kozto tézkou variantu RS, kterd je v Evropé
zcela raritni. Jedna kazuistika publikovana
na toto téma byla prace Doudlika et al ,Neu-
romyelitis optica jako parainfekéni kompli-
kace planych nestovic” z roku 1975. Jednalo
se o pfipad 15leté divky, kterd po 8 dnech
od vysevu eflorescenci varicely vyvinula
transverzalni misnf |ézi. Za necely tyden se
stav komplikoval bilaterdIni optickou neuri-
tidou s téZkou poruchou vizu s vyrazné ob-
lenénou pfimou fotoreakci zornic a nale-
zem peripapildrniho edému. Terapeuticky
postup spocival v podani prednisonu, vita-
mind B a penicilinu. Stav se zacal zlepsovat
po 3 tydnech. K vyrazné, skoro plné Upravé
neurologického nélezu divka dospéla za
9 mésicd [31]. Lze jen spekulovat o pfipadné
pozitivité protildtek. Nicéné klinicky obraz
spfSe odpovidd NMO u pacientd s pozitivi-
tou MOG-IgG, u kterého byva tézka bilate-
ralni ON s peripapildarnim edémem a také
velmi dobrd odpoveéd na kortikosteroidy
s prakticky Uplnou Upravou stavu. Tyto pro-
tilatky také nachdzime Castéji u déti. Zde vi-
dédme pribéh monofazicky nebo muze
byt deldi latence mezi atakami v porovnani
s AQP4-1gGP=NMOSD [8,32].

kritéria

Tab. 5. Diagnosticka kritéria pro MOG encefalomyelitidu [28].

Pro stanoveni diagnézy MOG encefalomyelitidy musi byt splnéna viechna uvedena

falitida (poptf. jejich kombinace)

tickd neuritida

1. monofézicky nebo rekurentné probihajici myelitida, ON, rhombencefalitida nebo ence-

2. MR nebo elektrofyziologicky nalez (vizualni evokované potencidly u izolované ON) kom-
patibilni s demyeliniza¢nim onemocnénim CNS

3. pozitivita MOG-IgG v séru stanovenych pomoci cell-based assay

MOG-IgG - protildtky proti myelinovému oligodendrocytarnimu glykoproteinu, ON - op-

Soucasny pohled na historii

a vyvoj diagnostickych kritérii
Tento ¢lanek pfinasi poohlédnuti za his-
torif NMO v 19. stoleti od prvnich pozoro-
vani koincidenci akutniho rozvoje amauréz
a misni symptomatiky definované Sichelem
(,amaurose spinale”) pres formulaci a ukot-
veni terminu neuromyelitis optica Devicem
a Gaultem aZ po vyvoj diagnostickych krité-
rif pro NMO (v roce 1999 a 2006), respektive
NMOSD (v roce 2007 a 2015).

Velky zlom v pohledu na tento syndrom
nastal s objevem NMO-IgG (AQP4-1gG). Ukon-
¢il dlouha desetileti diskuzi, zda se jednd o va-
riantu RS nebo samostatné/samostatna one-
mocnéni. Je zajimavé, Ze Devic prezentoval
NMO jako syndrom, nikoliv jako nemoc, coz
se zda v tuto chvili vhodnéjsi, protoze vime,
Ze pfiblizné 3/4 pacientd majf v séru pozitivni
AQP4-IgG ajednd se o primarnf astrocytopatii,
u které demyelinizace nastupuje sekundarné.
Na druhou stranu dalsf ¢tvrtina pacientl ne-
tvoff homogenni skupinu. Proto je Iépe se na
NMO divat jako na klinicky syndrom. Déle je
potfeba akceptovat i mnohem Sirsf klinicky
obraz u AQP4-1gG nebo MOG-IgG pozitivnich
pacientd, neZ ktery vidél Devic a Gault, proto
se zaved| termin NMOSD.

V diagnostickych kritériich z roku 1999 je
postizeni mimo zrakové nervy a michu vy-
[ucujicim kritériem pro NMO. To se zmé-
nilo po objevu AQP4-IgG a nasledné u re-
vizi téchto kritérii v roce 2006. Stale zde vsak
byla podminka diseminace procesu v pro-
storu. Tato podminka byla zrusena aZ v kri-
tériich pro NMOSD (2015), pokud prokdzeme
pozitivitu protildtek proti AQP4 v séru. Pa-
cienti pak mohou byt lé¢eni jiZz s prvnf ata-
kou.V pfipadé jasného klinického obrazu, ale
s negativitou AQP4-IgG, mohou vyrazné na-
pomoci ndlezy na MR pro pfislusnou posti-
Zenou lokalitu, které jsou zaclenény i do dia-
gnostickych kritérif pro NMOSD z roku 2015.

Objev MOG-IgG u pacientl s typickym
klinickym obrazem pro NMO pfinesl dalsi
otazky. Méli by byt tito pacienti klasifikovani
dle kritérii pro NMOSD? | vzhledem k ¢&s-
te¢né odlisnému pribéhu choroby a odpo-
vedi na terapii byla publikovana kritéria pro
MOG encefalomyelitidu. Pro tyto pacienty
musi byt navrzeny vlastni klinické studie sle-
dujici efekt 1é¢by.

Co mUZeme ocekavat v nasledujicich le-
tech v rdmci diagnostickych kritérii? Je
mozné, ze daldi revizi kritérii pro NMOSD
bude snaha o vyclenéni pacientl s pozitivi-
tou MOG-IgG. MdZe dojit také k dalsi Uprave
kritérii pro MOG encefalomyelitidu, ktera
zatim nejsou validovana.

Zaveér

Za pojmy misnf slepota, NMO nebo NMOSD
je ukryta vice nez 200letd historie klinic-
kého pozorovani a védeckého badani, které
umoznily poodkryt tajemstvi tohoto syn-
dromu. Tézko by se k zdkladnim poznat-
kim doslo bez pokroku zobrazovacich a la-
boratornich metod. Bez prvotnich klinickych
pozorovani, kritického myslenf a Gvah neu-
rologd ¢i oftalmologl o mozné spole¢né
etiologii by NMO stdle byla povazovéna za
variantu RS s tézkym pribéhem.
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