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Management péce u déti se ziskanym
demyeliniza¢nim syndromem v Ceské republice

Healthcare management of children
with an acquired demyelinating syndrome
in the Czech Republic

Souhrn

Cil: Cilem této prace bylo zjistit distribuci a rozsah péce o déti s podezfenim na ziskany demyelinizacnf
syndrom (zahrnujici akutnf diseminovanou encefalomyelitidu, klinicky izolovany syndrom,
roztrougenou sklerézu a okruh neuromyelitis optica) a identifikovat oblasti ke zkvalitnénf péce v CR.
Souborametodika:Elektronické dotaznikové Setfenina viech Uzkovych pracovistich détské neurologie
(n = 7) a pediatrie (n = 22) na urovni krajd a fakultnich nemocnic. Odpovédi jsme ziskali ze vsech
oslovenych nemocnic. Vysledky: Na péci se podili viech sedm pracovist détské neurologie a deset
pediatrif. Vsichni disponuji potfebnymi diagnostickymi moznostmi, alw terapeutické moznosti se
li8i. Identifikovali jsme konkrétni rozdily v diagnostickém pfistupu — v indikaci a interpretaci vysetienf
a ve vyuziti aktudlnich diagnostickych kritérif. V Sesti krajich je péce primarné sméfovana na Iizka
détské neurologie, v ostatnich osmi krajich na I0zka pediatricka s konzilidrnim détskym neurologem.
Slozitéjsi pripady jsou prekladany na détské neurologie, kde je diagnosticky pristup komplexnéjsi
a terapeutické moznosti rozsahlejsi. Zdver: Péce o déti se ziskanym demyelinizacnfim syndromem
je v CR na vysoké urovni, ale neni standardizovéna. Nejlépe zajisténd onemocnéni jsou RS a okruh
neuromyelitis optica, pro kterd funguji centra vysoce specializované péce. Vzhledem k distribuci péce
musi specializovand edukace cilit i na pediatry a konzilidrni détské neurology.

Abstract

Aim: The aim of this study was to investigate the distribution and extent of healthcare provided
to children with a suspected acquired demyelinating syndrome (including acute disseminated
encephalomyelitis, clinically isolated syndrome, multiple sclerosis and neuromyelitis optica spectrum
disorder) and to identify areas for care improvement in the Czech Republic. Patients and methodology:
Electronic questionnaire survey at all inpatient departments of pediatric neurology (N = 7) and
pediatric departments (N = 22) at the regional and university hospital level. Responses were obtained
from all contacted hospitals. Results: All inpatient departments of pediatric neurology and 10 pediatric
departments are involved in the care of patients. All have the necessary diagnostic methods available,
but therapeutic options differ. We identified specific differences in the diagnostic approach -in the
indication and interpretation of examinations and in the use of current diagnostic criteria. In six regions,
care is provided primarily by departments of pediatric neurology. In the remaining eight regions,
patients are admitted to pediatric departments with an available pediatric neurology consultant. More
complex cases are transferred to pediatric neurology departments, where the diagnostic approach
is more comprehensive and the therapeutic options are more extensive. Conclusion: In the Czech
Republic, healthcare for children with an acquired demyelinating syndrome is at a high level, but it
is not standardized. The most appropriate standard of care is provided in specialized care centers
for multiple sclerosis and neuromyelitis optica spectrum disorders. Given the distribution of care,
specialized education must also include pediatricians and pediatric neurology consultants.
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Uvod

Zanétliva demyeliniza¢ni onemocnéni CNS
tvofi heterogenni skupinu vzacnych cho-
rob, které mohou zavazné ovlivnit kva-
litu Zivota ditéte. Jejich spole¢nym rysem
je ztrdta myelinovych obald v CNS na z&-
kladé monofazického nebo relabujiciho au-
toimunitniho procesu. V zahrani¢ni litera-
tufe tuto skupinu zastfeSuje termin ,ziskany
demyeliniza¢ni syndrom” (acquired demye-
linating syndrome; ADS). Z monoféazickych
onemocnéni se v détském veéku setkdvéme
s akutni diseminovanou encefalomyelitidou
(ADEM) nebo s rlznymi formami klinicky izo-
lovaného syndromu (clinically isolated syn-
drome; CIS), nejcastéji charakteru optické
neuritidy, zanétlivého postizeni kmene nebo
akutnfi myelitidy. V pfipadé relabujicich one-
mocnéniseiv détském véku setkdvame s RS,
onemocnénimi ze spektra neuromyelitis op-
tica (neuromyelitis optica spectrum disor-
der; NMOSD) a recentné definovanou skupi-
nou onemocnénf asociovanou s protilatkou
proti myelin-oligodendrocytarnimu glyko-
proteinu (myelin oligodendrocyte glycopro-
tein antibody-positive disease; MOGAD) [1].
Prehled onemocnéni ADS v¢. dalsich vzac-
nych relabujicich jednotek shrnuje tab. 1.
Celkovd incidence ADS u déti je na zakladé
izolovanych popula¢nich studii odhado-
véna na 0,6-1,66 na 100 000 déti/rok [2-4].
Diagnostika je zaloZzena na kombinaci kli-
nickych a paraklinickych vysetreni, jejich vy-
voji v ¢ase a vyloucenf alternativnich etiolo-
gii (napt. infekce, metabolické vady, nadoru
atd.) [5]. Diagnosticka kritéria pro nékterd
onemocnéni ze skupiny ADS v rémci pediat-
rické populace byla stanovena na zakladé
konsenzu mezinarodni expertni pracovni
skupiny z roku 2013 [6]. V roce 2015 byla roz-

sifena definice a diagnostickd kritéria pro
neuromyelitis optica (NMO), novy termin
NMOSD zaradil k optické neuritidé a akutnf
myelitidé Sirsi spektrum manifestaci vc.
forem bez pfitomnosti protilatek proti akva-
porinu-4 (AQP4-IgQG). Kritéria byla validovana
i pro pediatrickou populaci [7,8]. Pro RS pro-
béhla posledni aktualizace diagnostickych
kritérif v roce 2017 [9]. Jejich utilizace u déti
pod 10 let véku je stale predmétem diskuzi.
Spravné zafazeni onemocneni je zasadni
pro volbu adekvatni terapie a progndzu di-
téte. Nizkd incidence v détském véku, Siroka
diferencidlni diagnostika, dynamicky vyvoj
diagnostickych kritérii a terapeutickych moz-
nosti mlze predstavovat v bézné klinické
praxi vyzvu a limitovat kvalitu poskytované
péce. Pacienti s RS a NMOSD jsou v CR kon-
centrovani do center vysoce specializované
péce (CVSP), kterd nabizi odpovidajici spe-
cializovany multidisciplinarnf pfistup a mo-
derni terapii zejména dospélym a v mensi
mife multidisciplinarity také détem [10]. Nic-
méné pro ostatni diagndzy z okruhu ADS
u déti v CR obdobnd systemizace péce chybi
a parametry zavedené praxe nejsou znamy.
Hlavnim cilem této prace bylo zmapovat ak-
tudlnf zvyklosti managementu pediatrickych
pacientd s podezfenim na ADS v CR ve srov-
nanf s mezindrodnimi doporucenimi a iden-
tifikovat oblasti, které do budoucna nabizi
prostor ke zkvalitnéni péce o déti s ADS.

Metodika

Zakladem bylo elektronické dotaznikové Se-
treni v navazujicich krocich na dvou webo-
vych platformach. DoplInéni informaci pro-
béhlo korespondencné ¢&i telefonicky.
Primarné jsme cilili na vedouci vsech praco-
vist v CR, u kterych jsme s ohledem na naroc-

Monofazické

Tab. 1. Ziskany demyeliniza¢ni syndrom — prehled diagnoz.

Rekurentni/chronické

ADEM RS

cls opticka neuritida
transverzalni myelitida
kmenovy syndrom
cerebeldrnf syndrom

hemisferalni syndrom

ADEM - akutni diseminované encefalomyelitida; ADEM-ON — ADEM s naslednou rekurentni
optickou neuritidou; CIS - klinicky izolovany syndrom; MDEM — multifazicky ADEM; MOGAD —
onemocnén{ asociovana s protildtkou proti myelin-oligodendrocytarnimu glykoproteinu;
NMOSD - onemocnéni ze spektra neuromyelitis optica; RON — rekurentn{ opticka neuritida

MOGAD
NMOSD
MDEM
ADEM-ON
RON

nost péce predpokladali kontakt s onemoc-
nénimi z okruhu ADS. Oslovili jsme celkem
29 pracovist zahrnujicich vsechny kliniky
a ltzkové oddéleni détské neurologie (n = 7)
a velkd pediatrickd pracovisté, nejc¢astéji na
drovni krajd a fakultnich nemocnic (n = 22).
Nejvetsi hustota oslovenych pracovist byla
v Praze a Stfedoceském kraji.

Uvodni dotaznik jsme vytvorili v platformé
GoogleForms (Google, Mountain View, CA,
USA). Jeho ucelem bylo zjistit, zda na daném
misté probfha diagnostika a akutni |é¢ba
sledovanych onemocnéni (ADEM, nékteré
z forem CIS, RS, NMOSD a MOGAD), zvyk-
losti prekladu pacientl, dostupnost deét-
ského neurologického konzilidfe (u pediatrif)
a ochotu k dalsi spolupraci. Oslovili jsme
véechna vybrana pracovisté. Pokud se v ne-
mocnici vyskytovala détska neurologie (DN)
i pediatrie, kontaktovali jsme soucasné oba
vedouci pracovniky. Zpétnou vazbu poskytli
zpravidla zastupci DN. Odpovédi jsme ziskali
ze vsech oslovenych nemocnic.

Navazujici (tzv. metodologicky) dotaznik
jsme vytvorili v platformé REDCap (Vander-
bilt University, Nashville, TN, USA). Jeho uce-
lem bylo zjistit podrobnosti managementu
pacientd se sledovanymi diagnézami. Prvni
okruh dotaz( cilil na logistiku (odkud pa-
cienti s ADS pfichazi a distribuce jejich péce
v nemocnici). Druhy okruh se tykal dia-
gnostiky (obvyklych postupt, vyuzivani dia-
gnostickych kritérii a dostupnosti vybranych
vysetfeni). Treti okruh se vénoval navazujici
pédi (klinickému a laboratornimu sledovani,
stavu spoluprace se spaddovymi CVSP pro RS
a NMOSD). Tento dotaznik byl zaslan pouze
na mista zapojend do diagnostiky a terapie
(n = 17), pficemz dvé pediatricka pracovisté
informace neposkytla.

Vysledky

Déti s podezienim na ADS prichazeji
na pracovisté détské neurologie

i pediatrie

Uvodni dotaznik ukazal, ze déti s podezie-
nim na ADS prichazeji na viechna oslovena
pracovisté ve viech krajich. Pouze v Sesti kra-
jich se tito pacienti primarné dostavaji k dia-
gnostické a terapeutické péci pfimo na 1zku
DN. V osmi krajich jsou pacienti v péci pe-
diatr( dané krajské nemocnice a konzilidrné
je k dispozici détsky neurolog. Unikatni je si-
tuace v Praze a ve Stfedoceském kraji pro
vysokou hustotu pediatrii a dostupnost
lGzek DN ve trech prazskych fakultnich ne-
mocnicich. Podil na péci o pacienty s moz-
nym ADS pfipustilo v Praze i Stredoceském
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Obr. 1. Mapa mést oslovenych nemocnic s pfehledem jejich vzdjemné spoluprace a dostupnosti détskych neurologickych Idzek.

zeleny krouzek — mésto s oslovenym nemocnicnim pracovistém/pracovisti (n = 22), plné kolecko — pracovisté poskytlo metodologicka data
(n = 15) viz seznam nize, barevné zvyraznéné kraje — dobra dostupnost détskych neurologickych I0zek, spojnice — oznaceni spoluprace mezi
pracovisti, tak jak je uvedla, Seznam respondent’ metodologického formulére: pracovisté s IGzky détské neurologie — Fakultni Thomayerova
nemocnice, FN Brno, FN Hradec Krélové, FN Motol, FN Ostrava, FN Plzen, Vseobecné fakultni nemocnice v Praze, pediatricka pracovisté —

FN Bulovka, FN Olomouc, Krajska nemocnice Tomase Bati (Zlin), Masarykova nemocnice v Usti nad Labem, Nemocnice Ceské Budgjovice,
Nemocnice Jihlava, Oblastni nemocnice Kolin, Pardubicka nemocnice.

Fig. 1. Map of the cities of hospitals contacted with the overview of their mutual cooperation and pediatric neurology beds availability.
green circle — a city with the contacted hospital department/s (N = 22), full circle — the department providing methodological data (N = 15) as lis-
ted below, color-marked regions — good availability of pediatric neurology beds, connecting lines — cooperation between departments mentio-
ned by respondents. List of respondents to the methodology form: pediatric neurology departments — Thomayer University Hospital, University
Hospital Brno, University Hospital Hradec Krédlové, Motol University Hospital, University Hospital Ostrava, University Hospital Pilsen, General Univer-
sity Hospital in Prague; pediatric departments — Bulovka University Hospital, Olomouc University Hospital, Toma$ Bata Regional Hospital (ZIin), Ma-

saryk Hospital in Ustf nad Labem, Ceské Budgjovice Hospital, Jihlava Hospital, Kolin Regional Hospital, Pardubice Region Hospital.

kraji vzdy jedno pediatrické oddéleni. Dia-
gnostika minimalné jedné formy ADS pro-
biha celkem na deseti pediatrickych a viech
sedmi pracovistich DN. Pfehled oslovenych
nemocnic je uveden na obr. 1

Déti se zavaznym prubéhem ADS
jsou prekladany na pracovisté détské
neurologie
Navazujici metodologicky formuldi poskytlo
vsech sedm ldzkovych pracovist DN a osm
z deseti pediatrickych pracovist, kterd se po-
dili na péci o déti s nékterou z forem ADS.
Souhrnem jsme ziskali Udaje o péci ze viech
krajl, pouze ze dvou kraj (Karlovarského
a Libereckého) byly informace netplné.

Déti s podezfenim na ADS se dostavaji
k vydetfeni cestou akutnich ambulanci a vét-

déti také na doporuceni ambulantnich det-
skych neurolog(; v Jihoceském, Olomouc-
kém, Pardubickém a Usteckém kraji navic
pfijimaji déti s neurologickou problematikou
prekladem z pfilehlych okresnich nemocnic.
LGZkové DN prijimaji déti vsemi zpdsoby v¢.
prekladu z nemocnic jinych krajd. Vyjimku
tvorf 1Gzkové oddéleni DN ve Vieobecné fa-
kultni nemocnici v Praze, které obvykle za-
jistuje pouze nezbytnou akutni péci o pa-
cienty s ADS a poté je preklada.

Uplnou diagnostickou i lé¢ebnou péci
o déti s ADS tedy zajiStuje Sest ze sedmi dét-
skych neurologii, které dle potfeby spolu-
pracuji s pediatrickym, anesteziologicko-
-resuscitacnim (¢ jinym) oddélenim v dané
nemocnici. DalSich sedm z deseti zUcast-

nénych pediatrickych pracovist se podili
na lé¢bé nékterych diagndz. Vsechny tyto
pediatrie zpravidla prekladaji pacienty na
lGzka DN v pfipadé potteby slozitéjsiho dia-
gnostického postupu nebo terapie (ze-
jména plazmaferézy a podani biologické
lé¢by). Nejcastéji zminovanym cilem pre-
kladu byly Fakultni nemocnice Brno, Fakultni
nemocnice Hradec Kralové, Fakultni ne-
mocnice v Motole a Fakultni Thomayerova
nemocnice.

Diferencialni diagnostika ADS je
podrobnéjsi na pracovistich détské
neurologie

Odhadované pocty pacientl s jakoukoliv
formou ADS byly nejvyssi na klinikdch DN fa-
kultnich nemocnic (Brno, Motol, Ostrava, Fa-
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Tab. 2. Prehled provadénych vysetreni v diagnostice ADS dle typu pracovist.

vadi véechna diagnostikujici pracovisté

Zobrazeni CNS Likvor Krevni odbéry Ocni vysetieni Elektrofyziologie
\é’l'as‘ggsg/ Pg;?t krﬁg;ia mc,:/zlEu* mxﬁy* MRsKL LP  IEF "f‘gg' A_?gpé' Imuno. Mikro. pgzé;‘;i Visus OCT VEP SEP  EEG
Pracovist N P N P N P N P N P NPNPNPNPNPNPNPNPNPNPNPNP
ADEM |7/ 8 6 47 8 4 67 278787 4 ----65/27----62 - -6 4
ON 707 - -2/ 7 45 6 3277272427536 4(27276¢677--- -
AM 707 - -6 717 77 4767 66563636456 53416351 - -
DE 707 - -7/ 7 5 6240277272 5/756 4655755437 4- - - -
RS 787678 6 77 5(7/87854454565585¢65365 - - - -
NMOSD |7 617 576 7 5 6 3767675765 406476766575 - - - -

,—" —dotaz nebyl souc¢asti dotazniku; * - provadéno vzdy bez ohledu na pfitomnost odpovidajici symptomatiky; zvyraznéna pole — vysetreni pro-

ADEM - akutni diseminovana encefalomyelitida; ADS - ziskany demyelinizacni syndrom; AM — akutni myelitida; AQP4-IgG — protilatky proti akva-
porinu 4; DE - jind monofézickd demyelinizacni epizoda; Dg. kritéria — utilizace aktudlnich diagnostickych kritérii; IEF — isoelektrofokusace, tj. sta-
noveni oligoklondlnich pasd; Imuno. — imunologické odbéry; LP — lumbalni punkce; Mikro. — podrobné mikrobiologicke vysetifeni; MOG-IgG —
protildtky proti myelin-oligodendrocytarnimu glykoproteinu; MR s KL — MR s poddnim kontrastni latky; N — détskd neurologickd pracovists;
NMOSD - onemocnéni ze spektra neuromyelitis optica; OCT - optickd koherentni tomografie; ON — opticka neuritida; P — pediatricka pracovisté;
Pocet dg. — pocet pracovist stanovujicich danou diagnozu; SEP — somatosenzorické evokované potencidly; VEP — zrakové evokované potencidly

kultni Thomayerova nemocnice) a oddélenti
détské neurologie v Hradci Krélové, v roz-
mezi 5-20 pacient/rok. Ostatni odhadovali
pocet pacientl v jednotkach (méné nez pét)
pfipadl/rok. Vech 15 zucastnénych praco-
vist uvedlo, ze diagnostikuji ADEM a RS. Po-
sledni diagnosticka kritéria pro RS vyuziva
sest z osmi pediatrif (vs. sedm ze sedmi DN)
a pro ADEM ¢tyfi z osmi pediatrif (vs. Sest ze
sedmi DN). Cast uvedla zasadnf podil ndzoru
radiologa pfi stanoveni diagnézy. Podrob-
néjsi diagnostiku CIS dokoncuje 14 a pro
NMOSD 13 pracovist. Posledni diagnosticka
kritéria pro NMOSD vyuziva pét ze Sesti dia-
gnostikujicich pediatrii a sedm ze sedmi DN.

Z pohledu laboratornich metod panovala
pfi diagnostice jednotlivych forem ADS nej-
vétsi shoda v indikaci MR mozku a provedeni
lumbalni punkce s vysetfenim izoelektrické
fokusace (IEF). Vsechna pracovisté disponuijf
pfistroji o sile magnetického pole minimalné
1,5T, pficemz osm z 15 mé k dispozici pfistroj
osile3T.

U klinickych projevl optické neuritidy
a akutni myelitidy jsme se dotazovali, zda
normalni vstupni ndlez na MR a/nebo ab-
sence plejocytdzy v likvoru vylucuji zanétli-
vou etiologii. Vétsina z dotazovanych (kromé
jedné pediatrie) pfipustila, Ze normalni nélez
na MR optickou neuritidu nevylucuje. Oproti
tomu dvé ze sedmi DN a ctyfi z osmi pe-
diatrii nespravné uvedly, Ze normalni vstupni
MR michy vylucuje akutni myelitidu. Jedna

pediatrie povazovala absenci pleocytézy za
neslucitelnou s akutni myelitidou; u optické
neuritidy obdobnou interpretaci (v kontextu
dalsich vysetreni) zvazovalo pét pracovist.

Rozdilné byly také odpovedi na doplno-
vani MR michy v pfipadé klinického posti-
zenf mozku (¢i optického nervu) a na do-
plnovani MR mozku v pripadé klinického
postizeni michy. Tato doplnujici vysetieni
jsou bez ohledu na typ pracovisté prova-
déna v zavislosti na diagndze mezi 64-93 %.
K podani kontrastni latky dochdzi v zavislosti
na vysetfované diagndze jen mezi 60-80 %,
ato obvykle u déti vysetfovanych na lGzkach
DN. Prehled rutinné indikovanych vysetfeni
u jednotlivych diagnéz s ohledem na typ
pracovist podrobnéji shrnuje tab. 2.

Pfi hodnoceni vysetfovani autoprotilatek
spojovanych s ADS (MOG-IgG, AQP4-IgG)
jsme zjistili ¢astéjsi indikovani AQP4-IgG nez
MOG-IgG. V zévislosti na diagndze se indi-
kace AQP4-IgG pohybovala mezi 60-100 %,
U MOG-IgG mezi 60-92 %, a to Castéji na 10z-
kdch DN. Dalsi sirsi imunologické vysetio-
vani uvedlo 57-71 % pracovist a bylo opét
Castéjsi na 1Gzkach DN. Podrobné mikrobio-
logické vysetfeni rutinné provadi 73-79 %
pracovist.

Viyuziti elektrofyziologickych metod v dia-
gnostice se vyznamné odvijelo od formy
ADS. Vsechna pracovisté vysetruji zrakové
evokované potencidly u optické neuritidy;
u ostatnich diagndz se jejich vysetieni pohy-

buje mezi 53-92 % (nejméné u ADEM, nej-
vice u NMOSD), ¢astéji na ldzkach DN. EEG
je soucasti diagnostického postupu u ADEM
jen u Sesti ze sedmi DN a Ctyf z osmi pe-
diatrif. Provedeni somatosenzorickych evo-
kovanych potencidll v rdmci diagnostiky
akutni myelitidy uvedlo pét ze sedmi DN
a jedna z osmi pediatrii.

Zrakové funkce stanovuji vsechna praco-
visté u optické neuritidy a NMOSD, u zby-
lych diagndéz se jejich vysetfeni pohybuje
mezi 57-73 %. Optickd koherentni tomogra-
fie (OCT) je vysetfovana u ADS v zavislosti na
diagndze na 35-86 % pracovistich (nejméné
u akutni myelitidy, nejvice u optické neuri-
tidy), ¢astéji na Izkach DN. Casové intervaly
vysetfeni OCT ve vztahu k zacatku pfiznakd
se na jednotlivych pracovistich lisi.

Dispenzarizace déti po prvni epizodé
ADS je na pracovistich détské
neurologie obvykla

Po zvladnuti akutni epizody ADS zUstévaji
pacienti ve sledovani v rdmci vsech pracovist
DN, které tyto déti lé¢i. Casto maiji pifmou
vazbu na CVSP pro RS a NMOSD a v nejistych
situacich pak vyuZivaji moznost poradenstvi.
Alespori nékteré své pacienty s ADS si pone-
chava ve sledovani pét z osmi pediatrii. Déti
s RS nebo NMOSD jsou obvykle odesilany
do spadovych CVSP s opravnénim k lécbé
détskych pacientd, v zavislosti na véku pfi-
padné také do jinych nez spadovych CVSP.
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Vétsina dotcenych pracovist (s vyjimkou jedi-
ného) zajistuje kontrolni zobrazeni MR v z&-
vislosti na konkrétni formé ADS. VSechna pfi-
pustila, ze kontrolni zobrazenf vzacné vede
ke zméné plvodni diagnozy.

Diskuze

Nase prace mapovala aktudini situaci péce
o déti se vzacnymi neurologickymi dia-
gndzami ze skupiny onemocnéni ADS v CR.
Oslovili jsme vsechna klicova pracovisté
a diky jejich ochoté ziskali potfebné udaje.

Hlavnim zjisténim bylo, ze déti s ADS jsou
rozfazovéany po celé CR a ze akutni i chro-
nickd péce se lisi. Existuji rozdily v poctech
pacientd, v diagnostickém pfistupu i moz-
nostech terapie mezi jednotlivymi pracovi-
3ti, zejména obecné mezi DN a pediatriemi
na Urovni krajd. Odhadované pocty pa-
cientll za rok jsou dle ocekavani vyssi u I0z-
kovych DN, ¢emuz odpovidaji i zkuSenosti
s akutni a naslednou péci. Nicméné az tre-
tina pfipadd détskych ADS je feSena mimo
pracovisté DN na jednotlivych pediatric-
kych 10Zkach ve spolupraci s neurologickym
konzilidfrem. To ukazuje na podstatné zapo-
jeni vyssich pediatrickych pracovist v CR do
péce o déti s ADS, pfestoZe se pro né jedna
o marginalni diagnozu. Nutno poznamenat,
Ze presna epidemiologickd data zatim chyb,
a 7e Udaje nelze pfimo zaménovat s kvali-
tou poskytované péce. Vzhledem k nizké in-
cidenci a povaze ADS jsou na vsechny zu-
Castnéné kladeny vysoké odborné naroky.
U komplikovanych pfipadl vyuZivaji pediat-
rickd pracovisté moznosti prekladu na 10zka
DN, kde je diagnosticky pfistup obvykle ak-
tualnéjsi, komplexnéjsi a terapeutické moz-
nosti rozsahlejsi.

Nase prace téz ukazala na konkrétnf roz-
dily v utilizaci aktudlnich diagnostickych kri-
térii. Ponékud prekvapivé bylo malé rozsi-
feni kritérii pro ADEM dle autor( Krupp etal.
z roku 2013 [6]. Predevsim pediatrické praco-
visté se Casto spoléhaji pouze na nazor ra-
diologl a nedoplruji EEG pfi stanoveni dia-
gndzy. To maze vést v rozvaze k opominuti
encefalopatie jako nutného kritéria a k chyb-
nému zavéru. Oproti tomu znalost dia-
gnostickych kritérii pro NMOSD [7] a RS [9]
byla obecné velmi rozsitena.

Dostupnost vysetfovacich modalit nut-
nych pro diagnostiku ADS je v CR na dobré
drovni. Vsechna pracovisté disponuji kvalit-
nimi pfistroji MR. Standardem je vysetfeni
MR o sile 1,5 T. Rozsitena je i moznost uziti
3 T, kterd pfindsi vyssi senzitivitu v detekci
demyelinizacnich lozisek [11]. Zaznamenali

jsme rozpory v indikaci rozsahu vysetieni MR
a jeho provedeni. Zejména podani kontra-
stu bylo opomijeno, pfestoze soucasné kon-
trastnf latky maji pfiznivy bezpecnostni profil
a byvaji dobre tolerovany [12,13]. Dle dopo-
rucenf ma prvni diagnostické zobrazeni pfi
podezfeni na onemocnéni z okruhu ADS za-
hrnovat mozek a celou michu s podanim
kontrastni latky [14]. Néktera loZiska demyeli-
nizace mohou byt klinicky néma, ale mit dia-
gnosticky a prognosticky vyznam [15,16]. Po-
dani kontrastu v pfipadé mnohocetnych Iézi
umozni rozlisit jejich rozdilné stafi (dle pfi-
tomnosti sycen), u solitarnich lozisek posou-
dit miru zédnétlivého procesu a eventualné
navést ke zvazeni jiné nez zanétlivé etiolo-
gie [17,18]. Opakovéani MR k doplnénf kontra-
stu predstavuje pro dité dalsi zatéz (zvIast pfi
potfebé celkové anestezie) a zpomaluje dia-
gnosticky proces. Optimalnf je tedy provést
prvni zobrazenf jiz se viemi ndlezitostmi.
Opakovani MR mlze byt nicméné vhodné
pfi negativnim nélezu na zacatku akutnich
obtizi a pretrvavani zdvazného klinického
stavu. Béhem 5-7 dni mohou byt zachy-
ceny nové signalové zmeény i atrofie [19,20].
Némé pocatecni MR nélezy s pozdéjsim roz-
vojem atrofie jsou popisovéany u zanétu zra-
kového nervu a myelitidy [21,22]. Ke sle-
dovéni vyvoje loziskovych zmén je téz
doporuceno vyuzivat standardizovaného
protokolu [18].

Likvorové vysetfeni v¢. stanoveni oli-
goklonalnich pést je pfi diagnostice ADS
v CR rutinné provadéno. Kontroverznim
se vsak ukdzalo méreni MOG-IgG protild-
tek v séru, které ma byt v détské problema-
tice ADS standardem. Udava se, Ze aZz 30 %
ADS v détském véku je spojeno s MOG-IgG
protildtkami [23]. Jejich stanoveni ma navic
prognosticky vyznam [24,25]. Oproti tomu
aktualné Castéji vysetfované AQP4-IgG jsou
obecné, a u déti obzvlast, velmi vzacné [26].
V kontextu diferencidlni diagnostiky je téz
v jednotlivych pfipadech vhodné myslet
na vylouceni systémovych autoimunitnich
onemocnéni pomoci imunologického vy-
Setfeni, které je vsak na nékterych pracovi-
Stich prehlizeno [27]. Situace je obdobna
u mikrobiologického vysetfent.

V posledni dobé se u réznych forem ADS
stale castéji diskutuje funkeni a strukturalni
vysetreni zrakovych nerv{. Jejich subklinicka
postizeni mohou odhalit zrakové evokované
potencidly nebo OCT, zatimco vysetreni
zraku a obraz na MR mohou byt jesté (nebo
opét) normalni [28]. Stanoveni subklinického
postizeni zrakového nervu a nasledné sle-

dovéni jeho funkéni regenerace maze v bu-
doucnu pfedstavovat diagnosticky i pro-
gnosticky biomarker [29,30].

Domnivame se, Ze rozdily v pfistupu mezi
DN a pediatriemi jsou dany podstatou dvou
rozdilnych obor@ a limitaci zkusenosti se
vzdcnymi diagndzami. Rozdily nelze pri-
marné prisuzovat nedostupnosti vysetfova-
cich metod, pfistrojové i laboratorni moz-
nosti jsou u vétsiny nemocnic dostatecné.
Problémem zdstava jejich vcasna indikace
a spravna interpretace. Nase prace ukazuje,
7e v CR existuje prostor pro zlepseni znalostf
ohledné diagnostickych pristupd a standar-
dizace péce o déti s ADS napfi¢ neurologic-
kymi a pediatrickymi pracovisti. Vzhledem
k distribuci péce musi byt budouci edukace
zaméfena i na pediatrickd pracovisté, jejich
konziliarni détské neurology a za spoluprace
s CVSP pro RS a NMOSD.

Zaveér

Péce o déti s ADS je v CR na vysoké urovni,
nicméné pro nékteré diagndzy neni stan-
dardizovana. Jako nejlépe zajisténé se jevi
RS a NMOSD, pro které funguji CVSP vénu-
jici se také détem. Stéle viak existuje nemald
skupina pacient s ostatnimi onemocné-
nimi z okruhu ADS, jejiz potfeby mohou byt
opomijeny.
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