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2.2. Diferencialni diagnostika roztrousené
sklerozy

Diferencialné diagnosticky rozhodovaci
algoritmus u RS

T. Uher

Neurologickd klinika a Centrum klinickych neurovéd,
LFUKaVFNv Praze

Roztrousend skleréza (RS) je chronické neurologické demyeliniza¢nf
onemocnéni s velmi heterogennim fenotypem. Diagnostickd kritéria
jsou komplexni a pfi diferencialni diagnostice se nemUzeme opfit
o specifické markery onemocnéni. Proto je diagnosticky proces u nékte-
rych pacientd, hlavné s atypickou prezentaci narocny. Zaroven je nutné,
aby byl diagnosticky proces relativné rychly, aby umoznil pacientovi
nasadit imuno-modula¢ni [é¢bu, co nejdfive. Je zndmo, Zze zpozdeni
nasazenilécby je spojeno s vyssim rizikem rozvoje progrese onemocnénf
v budoucnosti. Proto dalsi edukace neurologt v problematice diagnostiky
RS ma potencidl zlepsit progndézu pacientd s timto autoimunitnim
onemocnénim.

Diferencialni diagnostika oc¢nich priznak
J. Lizrové Preiningerova
I.LFUKaVFN v Praze

V této Casti kurzu se zaméfime na ocni pfiznaky a jejich pfinos
v diferencidlné diagnostickém rozhodovacim algoritmu na pocatku
i v pribéhu RS. Diky pochopeni patofyziologie novych diagnostickych
jednotek v oblasti autoimunitnich onemocnéni CNS se pfistup k lé¢bé
zanétu zrakového nervu zmeénil. V tomto kratkém kurzu budou shrnuty
klinické projevy, diagnostickeé strategie a na¢asovanivysetfovacich metod
k efektivni diferencidlni diagnose ON v rdmci RS, NMO-SD, onemocnéni
MOGAD. Na konci kurzu budou Iékafi vybaveni nezbytnymi znalostmi
a klinickou proziravosti pro efektivni lé¢bu pacientl se zdnétem
zrakového nervu.

Uskali v diagnostice NMOSD a MOGAD
P. Nytrova

Neurologickd klinika a Centrum klinickych neurovéd
I.LFUKa VFN v Praze

Neuromyelitis optica a poruchy jejiho Sirsiho spektra (NMOSD)
a onemocnéni asociované s protilatkami proti myelinovému
oligodendrocytarnimu glykoproteinu (MOGAD) patfi mezi autoimunitni
onemocnéni centrdlniho nervového systému. | pres rozdilnou
patogenezi se tato onemocnéni mohou klinicky projevovat podobné,
zejména zanétem zrakovych nervl a michy, méné ¢asto mozkového
kmene. Diagnosticky nepostradatelnou soucasti v jejich diagnostice je
stanoveni protildtek proti akvaporinu-4 (AQP4-IgG) nebo myelinovému
oligodendrocytarnimu glykoproteinu (MOG-IgG). Pfedndaska v rdmci
vyukového kurzu se zaméfi na diferencidlné diagnostické postupy vc.
vyuziti analyzy likvoru a typickych nalezl pfi zobrazeni MR.

Diferencidlni diagnostika onemocnéni bilé hmoty
v MR obraze

M. Vanéckova

Radiodiagnostickd klinika 1. LF UK a VFN v Praze

Zobrazeni pomoci MR je velmi senzitivni k detekci loZiskového postizent
bilé hmoty mozkové, bohuzel zakladni vysetfovaci sekvence jsou malo
specifické a casto se setkdvame s Sirokou diferencidini diagnostikou.
V pfednasce budou uvedeny MR nélezy pro jednotlivd onemocnéni, bude
ukazan typicky nalez na konvencnim zobrazenf (v T2 vaZeném obraze,
v sekvenci fluid attenuated inversion recovery (FLAIR), coz je sekvence
nejvice senzitivni pro onemocnéni bilé hmoty, T1 vaZzeny obraze, difuzné
vazené zobrazeni, typy enhancementu po podéni kontrastni latky) Dale
budou u kazdé jednotky vypichnuty znaky, které mohou pomoci v rdmci
diferencidlni diagnostiky a uvedeny i nonkenvecni MR technik, které
mohou pomociv odlisenf (double inversion recovery [DIR], susceptibilitné
vazené zobrazeni{[SWI], T1aT2 mapovani). Diagnézuz MR obrazu mdzeme
vyslovit s vétsi ¢i mensi pravdépodobnosti na zakladé lokalizace 1éze,
jejtho tvaru, vyuziti jednotlivych sekvenci, eventudiniho enhancementu
a jeho charakteru po aplikaci KL, dynamiky nalezu, s pfihlédnutim k véku
apohlavipacienta.LoZiskazvyseného signalu v T2 vézeném obraze mohou
byt zpUsobeny rlznymi patologickymi stavy (histopatologicky koreldt),
nabizi se zanétlivé zmény, demyelinizace, remyelinizace, gliéza, axonaini
ztrata, nekrdza, tumor... Zuzenf diferencidlnf diagnostiky je pro klinického
|ékate dulezité vzhledem k vybéru naslednych paraklinickych testd, at jiz
z dlvodU zatiZenf pacienta, nebo ekonomickych ddvodu. Roztrousena
skleréza (RS): loZiska jsou typicky lokalizovéna v oblasti periventrikularnf,
kde doprovazi v podélné ose dlouhé meduldmi Zily (Dawsonovy prsty),
coz vytvari jejich protdhly tvar, callosostriatéIni orientace. Dalsi oblasti
jsou juxtakortikalni, corpus calosum, infratentoridlni (nejc¢astéji strednf
mozeckovy pedunkl, na periferii pontu) a michy (cigaretovitého tvaru,
loZiska lokalizovéna laterdIné ¢i laterodorzalng, v transverzalnim fezu
postihuji méné nez 50 % plochy). Loziska byvaji lokalizovdna i v sedé
hmoté, a to predevsim kortikdlné. Tvar postkontrastniho enhancementu
mUze byt noduldrni, nékdy tvori prstenec, typicky tvar pro onemocnéni
RS je nelplny prstenec. Na SWI mUzZe byt patrny pfiznak centraini vénuly
¢i hyposigndlni ohraniceni (Rim 1éze). Leukoareidza: loZiska pfibyvaji
s vékem, postihuje hlubokou bilou hmotu mozkovou, nebyvaji v oblasti
korelat, nebo jen velmi diskrétni snizenf signalu, neenhancuje po aplikaci
KL, vékem progreduje pocet loZisek. Subkortikdlni arterioskleroticka
encefalopatie: miva T2 hypersignalni loziska spise subkortikalné, mlze byt
spojena s vaskularni demenci. Arterioloskleréza: loZiska jsou lokalizovana
predevsim periventrikuldrné, méné casto v centraini sedi, Setfi U-vldkna.
Na gradientni sekvenci mohou byt hyposignalni loziska — black dots,
Castéjsi u pacientl s hypertenzi. Rozsifeni perivaskularnich Virchowovych-
Robinovych prostord v oblasti bazalnich ganglif (etat criblé). Metastazy
zvyseny signal v T2 vaZeném obraze a FLAIR, hypointenzniv T1 vazeném
obraze, po aplikaci KL skoro vzdy enhancuji, typicky je prstencity
enhancement, ale mohou enhancovat i homogenné. Na DWI obvykle
nenf patrna restrikce. Typicky je vyrazny vazogenni edém, mass efekt,
mUze byt pfitomno krvéceni. Typickd je lokalizace na rozhrani bilé
a sedé hmoty. Onemocnéni spectra neuromyelitis optika (NMOSD) nélez
v oblasti mozku je na pocatku onemocnénijiz u 43-70 % pacientU. LoZiska
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jsou ¢asto obdobna jako u RS. Typickd pro NMO jsou lozZiska v okoli ll.
komory a aqueductu (v talamu, hypotalamu a ventrdlné v mozkovém
kmeni), dale v oblasti area postrema. LoZiska z prodlouzené michy
Casto prechdzeji na krénf Usek. Mohou byt loziska v corpus callosum,
ale maji jiny tvar nez u RS a jsou rozsahlejsi. Postizeni optického nervu
predevsim v oblasti chiasmatu. Nalezy intrameduldrnich tubuldrnich
loZisek presahujici 3 segmenty v kréni nebo hrudni mise, typicky jsou
uloZena centrdlné (postihuji vice nez 50 % arey). Akutni diseminovana
encefalomyelitis (ADEM) mivé 1éze vétsi velikosti, typicka je i lokalizace
infratentoridlni, v centrdlni sedé hmoté a kréni mise, stranové byva
asymetrickd. Loziska mivaji zvyseny signdl v T2 vazeném obraze, FLAIR,
snizeny signal v T1 vaZeném obraze, obvykle enhancuji po aplikaci KL
(okrajové, nepravidelné, prstencité). V ¢ase na rozdil od RS se nezvysuje
jejich pocet, vyjimkou je multifazickd diseminovanéd encefalomyelitis
(MDEM), kterd je pomérné vzacna. Lymeska borelidza: loZiska miva skoro
vzdy supratentoridlné, v T2 vézeném obraze a FLAIR hypersignalni, korelat
v T1 vdzeném obraze a enhancement je mélo Casty, skoro vzacny. Mize
enhancovat n. VII ¢i meningy. Migréna: lozZiska typicky parietookcipitalné
nebo frontalné v bilé hmoté, vétsinou bez korelatu v T1 vazeném obraze,
beze zmén po aplikaci KL. Vaskulitida: prokazujeme obvykle drobna
loZiska, zvyseného signdlu v T2 vazeném obraze i FLAIR, snizeného
signélu v T1 vaZzeném obraze, byva enhancement po aplikaci KL. Jsou
lokalizovany v sedé i bilé hmoté mozkové (¢asto kortikalng, subkortikding,
v bazdlnich gangliich), symetri¢nost stranové nebyva. Na DWI u akutnich
[ézi byva restrikce, mohou byt pfitomny hemoragie. MRA je malo
senzitivni, nékdy ukaze zmény na cévach. Postkontrastné Ize zobrazit
i enhancement postizené steny cévy. CADASIL: loZiska zvyseného signdlu
v T2 véZzeném obraze a FLAIR pfedevsim v pfedni ¢asti temporaliniho
laloku a v kapsule externé. Sarkoiddéza postihuje v 29-50 % duru,
leptomeningy v 31 %, subarachnoidedIni perivaskularni prostory. Typické
je postizenti selarnf oblasti, infiltrace infundibula, hypotalamu, chiasmatu.
Hlavové nervy postihuje v 34-50 %. V oblasti mozkového parenchymu
je nejcastéji postizen hypotalamus > mozkovy kmen > mozkové
hemisféry > mozecek. Micha miZe byt postiZzena az v 25 %, nejcastéji
je postizen hrudni Usek, mdze byt patrny enhancement centralniho
kanalku nekdy i v kombinaci s dorzalnim subpidlnim enhancementem.
Byvaji hypersignainf loZiska periventrikuldrné v sekvenci FLAIR. Dia-
gnosticky pomaha postkontrastni vysetfeni, miZe byt enhancement
intraparenchymatéznich loZisek, enhancement mening noduldrni nebo
difuzni, enhancement hypotalamu, infundibula. Behcetdv syndrom
projevuje se drobnymi, nekrotizujicimi loZisky. LoZiska pozorujeme
v mozkovych pedunkulech, pontu, ¢asto jsou i v bazélnich gangliich,
mohou postihovat i talamus, a jsou i v subkortikalnich oblastech bilé
hmoty mozkové. LoZiska jsou hyperintenzni v T2 vdZeném obraze,
FLAIR, izo i snizené intenzity v T1 vazeném obraze, akutni lozZiska se
mapovité zvyraziuji po aplikaci KL. Systémovy lupus erythematodes
(SLE): ndlez mize byt velmi podobny obrazu u RS s lozisky zvyseného

signalu v T2 vézeném obraze a FLAIR, snizeného signdlu v T1 vazeném
obraze v bilé hmoté, nékdy rozsahlejsimi ikty zasahujicf bilou i Sedou
hmotu mozkovou, s celkovou mozkovou atrofif, vzacné neni ani krvacen.
Typické pro SLE jsou tzv. ,stéhovavé” edematdzni oblasti. Po aplikaci KL
v malém poctu pfipadl mohou Iéze enhancovat nebo je doprovazi mass
efekt. Na DWI mize byt restrikce difuze — akutni infarkt, nebo zrychlena
- u vazogenniho edému u vaskulopatie. Na rozdil od RS zde nejsou
typicky loziska periventrikuldrné a nemaji kalosostriatéInf orientaci. Susac
syndrom (retinokochleocerebralni vaskulopatie): vzacné onemocnéni,
jsou patrna vicecetnd loZiska zvyseného signalu v T2 véZzeném obraze
a FLAIR, ¢asto snizeného signalu v T1 vazeném obraze, v bilé hmoté
mozkové, a predevsim v corpus callosum, kde je nélez pfipodobriovan
k snéhové kouli. V 50 % jsou loziska v zadni jamé, v 70 % postihuje bazalni
ganglia, po podani KL enhancement mening (u 1/3 pfipadd), na DWI
mUze byt restrikce difuze. Na rozdil od RS nebyva typicka callosostriatalnf
orientace, méné casto periventrikularné.

CSF v diferencialni diagnostice RS
P. Kusnierova
Ustav laboratorni mediciny, Oddéleni klinické biochemie, LF OU a FN Ostrava

Analyza mozkomisniho moku (CSF) patfi mezi ddlezité diagnostické
nastroje. V ramci diferencidlni diagnostiky RS se jedna o kvalitativni
a kvantitativni cytologické vysetfeni CSF, vypocet albuminového
kvocientu (Q-ALB) jako biomarkeru funkce hematolikvorové bariéry
a detekce intrathekdlni protildtkové odpovédi. Zminované bio-
chemické markery mizeme rozdélit na biomarkery zanétu, kam fadime
pocet bunék v likvoru, Q-ALB, intrathekdlni syntézu imunoglobulind
a volnych lehkych fetézcl (vypocet a/nebo detekci oligoklonality) vc.
specifickych protilatek (protildtek proti measles, rubella, varicela zoster,
tzv. MRZ reakce; a herpes simplex aj.), cytokinl a chemokind. Mezi bio-
markery neurodegenerace, resp. tkdnového poskozeni fadime specifické
proteiny CNS jako je neuron specifickd enoldza (NSE) poukazujici na
poskozeni neurond, glidIni fibrilarn{ acidicky protein (GFAP) a protein
S100B prokazujici poskozeni mozku, bilkoviny neurofilament naznacujici
poskozeni axonl a celkovy tau protein. Hyperfosforylovana forma tau
proteinu a amyloid B1-42 svédci pro neurodegenerativni poskozent.
V pfipadé biomarker( bariérové poruchy jsou vyuzivany matrixové
metaloproteindzy (MMP), ninjurin-1, solubilni intercelularni adhesivni
molekula-1 (SICAM-1), endothelin-1 a dalsf; jako biomarkery oxida¢niho
stresu molekula oxidu dusnatého (NO) a reaktivni kyslikové radikdly
(ROS). Jako biomarker demyelinizace Ize pouzit myelinovy bazicky
protein (MBP) a jako biomarkery remyelinizace ¢i reparace Ize stanovovat
neurotrofni faktory, neurotroficky faktor odvozeny od glidlnich bunék
(GDNF), neurotropnf nervovy rdstovy faktor (NGF) a neurotroficky faktor
odvozeny od mozku (BDNF), popt. dalsi.
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