CASE REPORT

KAZUISTIKA

Tumoriformni varianta roztrousené

sklerozy - dvé kazuistiky

Tumefactive Variant of Multiple Sclerosis — Two Case Reports

Souhrn

Diagnostika roztrousené sklerézy mozkomisni (RS) se podle aktudlnich kritérii opira vedle
klinického obrazu zejména o nalezy zobrazovacich metod, predeviim pak magnetické rezo-
nance (MR), kde je charakteristickym obrazem zachyt T2 hypersignalnich |ézf alespori ve dvou
ze Ctyr typickych oblasti CNS (periventrikuldrni, juxtakortikdlni, infratentoridlni a/nebo misni),
a kterd je také zakladem pro diferencidlni diagndzu tohoto onemocnéni vici jinym klinicky
relevantnim jednotkdm. Tumoriformni varianta RS je velmi vzacnd forma onemocnéni s preva-
lenci 3 : 1 milion obyvatel. Jeji radiologické ndlezy i klinicky obraz jsou do zna¢né miry odlisné
a pro RS &asto netypické a mohou napodobovat nddorové onemocnéni nebo nékteré formy
postizeni infekcnich ¢ obecné zénétlivych. Typickym MR nalezem u tumoriformni varianty RS
je pfitomnost solitdrnich lozisek vétsich nez 2cm spojenych s kolaterdinim edémem a/nebo
pfitomnosti prstencitého vychytdvani kontrastni latky. Klinické projevy pak souvisi s lokalizaci
léze a jeji velikosti: nejcastéji se jedna o bolesti hlavy, kognitivni zmény, afazii, apraxii a/nebo
epileptické zachvaty. Vzhledem k diferencidlné-diagnostickym obtizim, které takovy klinicky
a MR obraz predstavuje, je pro stanoveni spravné diagnézy mnohdy nezbytna stereotakticka
biopsie loziska. Pfinosna maze byt také pozitronova emisni tomografie mozku s vyuzitim fluo-
rodeoxyglukdzy, stejné jako zohlednéni nélezt vysetieni mozkomisniho moku a evokovanych
potenciall. V prezentované praci uvadime dvé kazuistiky pacientl s tumoriformni variantou
RS. Cilem je upozornit na klinické projevy a radiologické nélezy této vzacné formy demyeli-
niza¢niho onemocnéni a poskytnout prehled metod vyuzitelnych v diferencialni diagnostice.

Abstract

Diagnosis of multiple sclerosis (MS) according to the revised diagnostic criteria is based on
clinical symptoms and magnetic resonance imaging (MRI). Diagnosis of MS requires elimination
of more likely diagnoses. Multiple sclerosis lesions are visible on MRI as T2 hypersignal lesions
typically in at least two of the four CNS areas: periventricular, juxtacortical, infratentorial and
spinal cord. Tumefactive MS (TMS) is a rare variant of this disease with the estimated prevalence
of about 3 cases per million people. Its radiological and clinical symptoms are different from
common MS variants and could mimic other diseases, such as brain tumours and inflammatory
diseases. Typical radiographic feature of TMS is defined as a solitary large lesion sized >2 cm,
associated with perilesional oedema and/or the presence of ring enhancement on MR. Clinical
signs and symptoms depend on lesion location and size and include headache, cognitive ab-
normalities, mental confusion, aphasia, apraxia and/or seizures. Since differential diagnosis of
such clinical presentation and MRl is difficult, brain biopsy is often required. Diagnosis could be
supported by positron emission tomography, cerebrospinal fluid examination and evoked po-
tentials. In this report, we present two patients with tumefactive MS. The purpose of the report
is to emphasize clinical and radiological features of this rare disease and to pinpoint examination
procedures that could be used in differential diagnosis.

Pouzité zkratky

CNS  centrdIni nervovy systém PRRS  primarné progresivni roztrousena
EDSS  Expanded Disability Status Scale skleroza

MEP  motorické evokované potencialy RRRS  relaps-remitentni roztrousena
MR magneticka rezonance skleréza

oP oligoklonalni pasy RS roztrousena skleréza

PET pozitronova emisni tomografie VEP  zrakové evokované potencialy
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TUMORIFORMNI VARIANTA ROZTROUSENE SKLEROZY — DVE KAZUISTIKY

Uvod

Soucasna diagnosticka kritéria roztrou-
sené sklerdzy (RS) se vedle klinického ob-
razu opiraji zejména o nalezy zobrazova-
cich metod, predevsim pak magnetické
rezonance (MR). Charakteristickym ob-
razem je pfitomnost hyperintenznich Iézf
v T2 vézenych obrazech (T2W) a v modu
FLAIR (FLuid Attenuated Inversion Reco-
very). Tato loziska jsou nejcastéji oriento-
vana kolmo na osu postrannich komor,
byvaji ostfe ohrani¢end, homogenni,
maji ovoidni tvar a vétsinou nejsou do-
provazena masivnim kolateralnim edé-

mem [1,2]. Léze jsou typicky mnohocetné
a vyskytuji se alespori ve dvou ze Ctyr ty-
pickych oblasti centralniho nervového sys-
tému (tj. v oblasti periventrikularni, jux-
takortikalni, infratentoriaini a/nebo misni).

Tumoriformni varianta RS je velmi
vzacna forma onemocnéni, jejiz pre-
valence cini 3/1 milion obyvatel nebo
zhruba 1-2/1 000 pacientd s RS. Stejné
jako RS obecné se i tato forma vyskytuje
¢astéji u Zen, onemocnéni zacina pfiblizné
ve 37 letech véku [3]. Typickym nalezem
na MR je u tumoriformnf varianty RS nalez
jednoho ¢i vice solitarnich lozZisek vétsich

Obr. 1. Kazuistika 1: vstupni MR vySetfeni u pacienta s loZiskovym postizenim
supratentoridlné. (a) T2 vazeny obraz v axialni roviné se zachycenim dvou ob-
jemnych hyperintenznich Iézi v bilé hmoté centrum semiovale vpravo. (b) FLAIR
zobrazeni v axidlni roviné s patol. zvySenym signdlem podél okcipitalniho rohu

levé postranni komory. (c, d) postkontrastni zobrazeni v transverzalni a sagitaIni

roviné s obrazem prstencitého syceni lozisek.

Radiologickad dokumentace ke vstupnimu vysetfeni pacienta byla zapUjcena oddélenim
zobrazovacich metod Oblastni nemocnice Pribram (prim. MUDr. Petr Bleha), za jeji po-

skytnuti autori dékuiji.

nez 2 cm spojenych s rozsahlym kolateral-
nim edémem a/nebo pfitomnosti prsten-
¢itého vychytavani kontrastni latky [4-7].
Klinicky obraz tumoriformni varianty RS
souvisi s lokalizaci |éze a jejf velikosti a roz-
sahem kolateralniho edému, resp. se sou-
visejici elevaci intrakranialniho tlaku. Mezi
nejcastéjsi projevy patfi bolesti hlavy, ko-
gnitivni zmény, afdzie, apraxie a/nebo
epileptické zachvaty. Tyto klinické projevy
nejsou typické pro demyeliniza¢ni one-
mocnéni a spolu s vyse popsanym néle-
zem na MR vysetfeni imponuji spiSe jako
mozkovy nador i loZiskové zanétlivé one-
mocnéni, napf. mozkovy absces, granu-
lomatozni zanét nebo vaskulitida, ¢imz
diagnosticky proces znesnadriuji. Pro sta-
noveni spravné diagndzy je v nékterych
pfipadech indikovana stereotakticka bio-
psie loZiska a histologické vysetfeni ode-
braného tkanového vzorku [4-7]. V nasi
praci uvadime dvé kazuistiky pacientd
s tumoriformni variantou RS. Cilem je po-
psat klinické a radiologické nélezy tohoto
vzacného onemocnéni a poskytnout pre-
hled paraklinickych metod vyuZitelnych
v diferencidlni diagnostice.

Kazuistika 1

U 30letého muze se od 29 let rozvijelo
oslabeni levostrannych koncetin, sou-
Casné si stézoval na difuzni bolesti hlavy
s frontalnim maximem. P¥i klinickém vy-
Setfeni byla zjisténa lehka centrdini levo-
stranna hemiparéza. MR vySetfeni mozku
prokdzalo dvé patologicka loziska vpravo
periventrikuldrné a nepravidelné infilt-
race pfi okcipitalnim rohu levé postranni
komory se zasahovanim do kalézniho té-
lesa, postkontrastné bylo zretelné prsten-
Cité syceni v Casti periferie loziska (obr. 1).

Vysetfeni difuzné vazenych zobrazeni
(Diffusion-Weighted Imaging, DWI) ne-
bylo provedeno.

V rdmci diferencialni diagnostiky bylo
vedle pseudotumoru demyeliniza¢niho
typu RS/ADEM nejasné primarni pficiny
vysloveno podezieni na moznost gliomu
vyssiho stupné malignity, kterd byla oset-
fujicim lékarem vyhodnocena jako za-
vaznéjsi, a tedy indikovana k prioritnimu
vylouceni. Proto byla provedena stereo-
taktickd biopsie jednoho z loZisek. Vysle-
dek histologického vySetfeni vsak nebyl
jednoznacny, svédcil pro gliom s nizkym
stupném malignity ¢i reaktivni nenadoro-
vou gliézu v sousedstvi jiného patologic-
kého loziska. Vzhledem k nutnosti blizsi
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specifikace charakteru lozisek bylo pro-
vedeno vySetfeni mozku pozitronovou
emisni tomografii (PET) s vyuZitim fluoro-
deoxyglukdzy (FDG). Podezieni na vysoce
maligni gliom nebylo potvrzeno, protoze
oblasti vykazujici zvySeny metabolizmus
glukdzy, jejichz zachyt by podporoval po-
dezfeni na tento typ nadoru, nebyly nale-
zeny. OdliSeni gliomu s nizkym stupném
malignity, reaktivni glidzy ¢i jiného typu
loZiska s nizkou metabolickou aktivitou
od okolIni mozkové tkdné neni touto me-
todou mozné.

Kontrolni MR vy3etfeni mozku s pulroc-
nim odstupem prokdzalo stacionarni nalez.
S odstupem jednoho roku od pocatku
onemocnéni doslo k vyvoji klinického
stavu: vedle staciondrni lehké levostranné
hemiparézy se u pacienta nové objevila le-
vostranna hemihypestezie a lehkd paleo-
cerebeldrni a pravostranna neocerebelarni
symptomatika. Také ndlez na kontrolnim
MR mozku v tomto obdobi podstatné
zménil svdj charakter (obr. 2). Vpravo doslo
k vyraznému zmenseni plvodné zachyce-
nych periventrikuldrné ulozenych lozisek,
vymizelo téZ jejich postkontrastni syceni.
Soucasné se objevila fada dalsich drobnéj-
sich lozisek zvy3ené intenzity v T2W obra-
zech, a to oboustranné periventrikularné,
frontdlné vlevo a temporalné vpravo. Po
aplikaci kontrastni latky doslo u nékterych
loZisek k syceni charakteru netplného prs-
tence. V oblasti kréni michy nebyly zachy-
ceny zmény intenzity signalu.

Vzhledem k vyvoji ndlezu na MR
a zméné jeho charakteru bylo vysloveno
podezreni na demyeliniza¢ni onemocnéni
CNS. V rdmci dosetfeni byla provedena
lumbdlni punkce a elektrofyziologické vy-
Setfeni. Mozkomisni mok nevykazoval cy-
tologické zmeény ve smyslu zanétlivého
postizeni, zachyceny nebyly ani pfipadné
bunécné atypie korelujici s eventualnim
nadorovym onemocnénim. Bylo zde v3ak
prokdzano 15 oligoklonalnich pasa (OP),
které nebyly pfitomny v séru, a zvysena
intratékalni syntéza imunoglobulint tridy
lgG a IgA.

Vysetfeni zrakovymi evokovanymi po-
tencidly (VEP) prokazalo signifikantni stra-
nové asymetrické prodlouzeni latence
viny P100 vlevo korelujici s demyelini-
zacni lézi prechiazmatického Useku zra-
kové drahy zleva. Vysetfeni motorickych
evokovanych potencial (MEP) k dolnim
koncetindm prokazalo horsi vybavnost
kortikdInich odpovédi a prolongaci cen-

Obr. 2. Kazuistika 1: kontrolni MR vysetfeni s odstupem jednoho roku demon-
struje regresi nejvétsich lozisek vpravo periventrikuldrné s ¢astecnym poklesem
signdlu v T2 obraze (a) a s vymizenim postkontrastniho syceni (c). Nové zachy-
ceno drobné lozisko vlevo frontdlné ve FLAIR obraze v axialni roviné (b), které

se postkontrastné prstencité syti (d).

trdlniho motorického kondukéniho ¢asu
vlevo svédcici pro moznost Iéze central-
niho Useku motorické drahy k levé dolni
koncetiné.

U pacienta byla na zakladé McDonaldo-
vych kritérii diagnostikovéna RS [8]. Ne-
mocnému bylo poddno 5 g metylpred-
nizolonu intravendzné, po léché vsak
nedoslo k vyraznéjsimu zlepsenf klinic-
kého stavu. Ten je v soucasnosti, tj. tfi mé-
sice od popsaného kontrolniho MR, beze
zmén oproti vySe popsanému nélezu. Te-
rapeuticky pfipadala v Uvahu i plazmafe-
réza, kterou vsak pacient odmitl.

Kazuistika 2
U 39leté zeny se od 27 let véku, v roz-
mezi tf let, manifestovaly tfi epizody br-

néni levostrannych koncetin trvajici vzdy
asi jeden tyden. Pro tyto potiZze nebyla
nikde vysetrena.

Ve 30 letech se levostranné pareste-
zie opakovaly a byly provéazeny trvalymi
pravostrannymi hemikraniemi. Klinické
neurologické vysetreni prokazalo frustni
levostrannou hemiparézu. CT mozku pro-
kazalo nalez hypodenzni, po aplikaci kon-
trastni latky se nesytici expanze v hloubi
pravé hemisféry. Na MR vysetfeni mozku
bylo potvrzeno patologické lozisko pfi
téle pravé postranni komory tumori-
formniho vzhledu s mensi zénou edému
v okoli, coz vedlo k podezfeni na astro-
cytom. Dalsi drobnéjsi lozisko bylo patrné
v oblasti levého mozeckového pedunklu.
V rémci diferencidlni diagnostiky se uva-
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Obr. 3. Kazuistika 2: patologické lozisko lokalizované pfi téle pravé postranni komory
nehomogenni intenzity signdlu a se zénou edému v okoli zobrazené na axialnich ske-
nech T2 (a) a T1 (b) vdZeného MR zobrazeni, postkontrastné s nemohogennim vysy-
cenim v Casti periferie loZiska pri zobrazeni v koronarni roviné (d). Dalsi drobné;si lo-
Zisko zvyseného signalu je patrné v oblasti levého stfedniho pedunklu mozecku (c).

Obr. 4. Kazuistika 2: kontrolni MR vysetfeni s odstupem tfi mésica. a) T2 vazeny
obraz v axidlni roviné. Lozisko vpravo parietdlné pretrvava, nyni jiz bez perifo-
kdlniho edému. b) FLAIR zobrazeni v sagitalni roviné ukazuje dalsi drobnéjsi lo-
Zisko v rostralni ¢asti kalézniho télesa.

Zovalo o etiologii zanétlivé ¢i demyelini-
zacni (obr. 3). Vzhledem k podezfeni na
tumor v pipadé vétsiho loziska supraten-

toridlné nicméné byla indikovana a prove-
dena stereotakticka biopsie. Histologicky
ndlez odpovidal demyelinizaci. K doset-

feni demyelinizacniho onemocnéni byla
proto indikovana lumbaini punkce. Za-
kladni cytologicky a biochemicky nalez
v mozkomiSnim moku byl v normé, nebyla
prokazana ani pfitomnost OP past v séru
ani v likvoru. Jedinou prokazanou abnor-
mitou byl zachyt pozitivni MRZ reakce
v mozkomiSnim moku. Somatosenzitivni
evokované potencialy (SEP) nervus media-
nus i nervus tibialis, VEP a sluchové evo-
kované potencialy byly oboustranné zcela
v normé. Vysetfeni MEP prokazalo pro-
longaci centrdiniho motorického kon-
dukéniho Casu k levé dolni konceting,
coz koreluje s postizenim centrédiniho
Useku motorické drahy v této distribuci.
Pacientce byl poddn metylprednizolon
v davce 3 g, nasledovany sestupnou dav-
kou kortikoidd. V klinickém obraze pre-
trvavala i po preléceni frustni levostranna
hemiparéza, levostranné hemiparestezie
odeznély. S odstupem tfi mésict (béhem
nichz nedoslo ke zméné klinického stavu
pacientky) bylo provedeno kontrolni MR
mozku s nalezem nezménéného rozséh-
lého loZiska vpravo parietalngé, nové se
objevila dalsi drobnéjsi T2W hypersignalni
lozZiska v corpus callosum a v pravém tem-
poralnim laloku (obr. 4), tedy korelujici
s multifokalnim demyeliniza¢nim postize-
nim v popsané distribuci. MR krcni michy
neprokazalo demyeliniza¢ni loziska ani
jiny typ abnormity. Bylo provedeno PET
vysetfeni mozku s nalezem hypometaboli-
zmu FDG v rozsahlé oblasti parietalni klry
vlevo. Nalez nesvédcil pro tumor s vyssim
stupném malignity.

Pacientka splfiovala McDonaldova dia-
gnosticka kritéria pro relabujici-remitentni
RS (RRRS) [8], byla spInéna kritéria disemi-
nace v Case i v prostoru na MR vysetfeni
mozku. Po stanoveni diagndzy RS byla za-
hdjena terapie interferony. S odstupem tff
let od zahajeni této lécby se u pacientky
objevila dalsi ataka onemocnéni, v ramci
které doSlo k rozvoji lehké paraparézy
dolnich koncetin. Terapeuticky byl opét
podan metylprednizolon v dévce 3 g, na-
sledovany sestupnou davkou kortikoid(.
Paraparéza dolnich koncetin poté ode-
znéla, v neurologickém nalezu pretrva-
vala pouze rezidualni frustni levostranna
hemiparéza. Na kontrolnim MR mozku
doslo k mirné progresi nalezu.

V soucasné dobé je pacientka lécena
interferony devét let. V mezidobi doslo
k mirné progresi klinického stavu, v ob-
jektivnim nalezu je nyni pfitomna lehka
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levostranna hemiparéza, tize neurologic-
kého postiZzeni hodnocena pomoci Ex-
panded Disability Status Scale (EDSS)
¢ini 3. Na MR vysetfeni mozku pretr-
vava nezménéné lozisko v hloubi pravé
hemisféry, mirné cetnéjsi jsou T2W hy-
persignalni loZiska v ostatnich oblastech
mozku.

Diskuze

Prezentované kazuistiky dokumentuji dia-
gnostické obtiZze obvyklé u pacientl s tu-
moriformni variantou RS, tedy vzacnou
formou demyeliniza¢niho onemocnéni
CNS s atypickymi klinickymi obtizemi. Ze-
jména MR nalez nekoreluje s aktudlnimi
diagnostickymi kritérii demyeliniza¢niho
onemocnéni charakteru RS. Rozbor ana-
mnestickych dat, klinické neurologické
vysetfeni a MR ndlez jsou pfitom v Uvodu
diagnostického procesu klicové metody,
z nichz vychézi diferencidlné-diagnosticka
rozvaha i indikace dalSich vysetfeni ve-
doucich ke spravnému urceni charakteru
léze.

V klinickém obraze jsou vedle perzistu-
jicich ¢i progresivné nardstajicich lozisko-
vych neurologickych symptomd, jejichz
charakter zavisi na lokalizaci léze, ¢asto
udavanym symptomem trvalé (neepizo-
dické) bolesti hlavy rizného charakteru, na
které si stéZovali i oba pacienti ve vyse uve-
denych kazuistikach. Prestoze epizodickd
bolest hlavy migrendzniho i tenzniho typu
je u pacientd s RS signifikantné castéjsi nez
v bézné populaci [9], neepizodické bolesti
hlavy do obvyklého klinického obrazu RS
nepatfi. Také perzistence ¢i postupna pro-
grese neurologické symptomatiky, bez re-
misi klinického nalezu, neni typickad pro
atakovité-remitentni RS jako nejcastéjsi
formu klinického pribéhu tohoto one-
mocnéni (nevylucuje vsak pochopitelné
moznost méné obvyklé primarné, event.
sekundarné progresivni formy RS). Cha-
rakter klinickych obtizi s dominujici trvalou
cefaleou a postupnym rozvojem fokalnich
neurologickych symptom tak u obou pa-
cientd v nasich kazuistikdch imponoval
spise dojmem loZiskového procesu mozku
nadorového ¢i infekéniho, resp. obecné
zanétlivého charakteru.

Z anamnestickych dat maze byt pro
diferencidlni diagnostiku vyznamny ze-
jména udaj o predchozich tranzitornich
fokalnich neurologickych obtizich, impo-
nujicich jako mozné ataky demyelinizac-
niho onemocnéni charakteru RS, které

udavala pacientka z nasi druhé kazuistiky.
ProtoZe vsak takové obtize nejsou z po-
hledu pacienta casto asociovany se sou-
¢asnym onemocnénim c¢asové ani svym
charakterem, je nutno se na né nemoc-
ného aktivné dotazovat. | pfes systema-
tické patrani po podobnych anamnestic-
kych obtizich vSak u ¢asti pacientl takové
predchozi symptomy korelujici s pfipad-
nou atakou nezjistime. Stejné tak tomu
bylo u pacienta prezentovaného v nasi
prvni kazuistice.

Vedle klinického obrazu jsou u pacientt
s tumoriformnf variantou RS v Gvodu dia-
gnostického procesu klicova zobrazovaci
vysetfeni, zejména pak MR mozku, event.
CT, které je u Casti pacientd provedeno
jako Uvodni vysetfeni vzhledem k atypic-
kym klinickym pfiznakm.Tumoriformni
léze se Casto zobrazi jako dobfe ohrani-
¢ené hypodenzni loZisko s kolaterdinim
edémem [10]. Charakteristickym MR nale-
zem je tumoriformni léze, kterd mize mit
charakter jedno- ¢i viceloZiskového pro-
cesu. Léze maji nepravidelny tvar, v okoli
byva popisovan edém a dochazi k jejich
variabilnimu syceni po podani kontrastni
latky. LoZiska jsou obvykle lokalizovédna
v bilé hmoté, u nékterych se mohou obje-
vit zndmky centralni nekrézy, cysticka de-
generace a expanze do kortexu. Popsany
MR obraz tak napodobuje nejspise nado-
rové onemocnéni, méné casto pak one-
mocnéni infekenf ¢i jiné formy demyelini-
zacniho onemocnéni nez RS [4-7].

Z jinych typd demyelinizacni léze je
v rdmci diferencidlni diagnostiky tumo-
riformnich 1ézi na MR potreba zvazit ze-
jména ADEM (akutni diseminovanou
encefalomyelitidu). Jednd se o vzacné
imunitné zprostfedkované zanétlivé one-
mocnéni CNS postihujici stejné jako RS
prevazné bilou hmotu mozkomisni. Roz-
voj ADEM predchazi typicky v rozmezi
dnt az ¢tyr tydnl infekce nebo vakcinace.
Priibéh je zpravidla monofézicky. [11].

Nélez na magnetické rezonanci
u ADEM muze napodobovat tumori-
formni variantu RS, vétSinou se ale jedna
o multifokalni postizeni netumoriform-
niho charakteru, v rdmci kterého jsou
vsechna loziska stejného stari a dochazi
k syceni kontrastni latkou. Pri sou¢asném
postizeni michy jsou pfitomna demyelini-
zacni loziska presahujici dva segmenty.
Na kontrolnich MR nedochazi k rozvoji
novych lozisek, ndlez zUstava stacionarni,
nedochdazi k sycenf loZisek [4].

Nékteré radiologické charakteristiky
tumoriformnich loZisek mohou byt dife-
rencidlné-diagnosticky vyznamné a svédci
spiSe pro demyeliniza¢ni charakter 1éze
nez pro tumor ¢i absces. Jedna se napfi-
klad o inkompletni prstencité syceni léze,
které je typické pro demyelinizacni loZiska
a naopak neobvyklé pro abscesy ¢i léze
nadorového charakteru, u nichz se vetsi-
nou syti prakticky celé loZisko anebo jeho
kompletni prstenec [6,7]. Pfinosny je sa-
mozrejmé také zachyt dalsich loZisek ne-
tumoriformniho charakteru, ale naopak
typickych pro demyeliniza¢ni onemoc-
néni, kterd vsak v Uvodu diagnostického
procesu, tedy v dobé prvniho zachytu tu-
moriformni léze, nemusi byt pfitomna. Je-
jich nasledny rozvoj v prabéhu sledovani
vyvoje zékladniho procesu vsak mudze na-
pomoci v rdmci diferencialné-diagnostické
rozvahy a vyznamné podporuje demyeli-
niza¢ni charakter primarni léze [3].

Kromé rozvoje novych netumoriform-
nich lozisek je v rdmci longitudinalniho
sledovani prinosné i hodnoceni vyvoje tu-
moriformni plaky jako takové. Jeji velikost
a syceni vétSinou zlstava na naslednych
MR zobrazenich stacionarni nebo mirné
regreduje, edém v okoli plaky miva také
tendenci k postupné regresi [3].

Popsané charakteristiky jsou dobfe do-
kumentovény obéma prezentovanymi
kazuistikami.

V obecné roviné tedy vstupni MR vy-
Setfeni v zakladnich sekvencich casto ne-
poskytuje spolehlivou moznost odliseni
diferencidlné-diagnostickych moznosti lo-
Ziskového procesu a pro stanoveni spravné
diagnozy je u nékterych pacientt nezbytné
doplnéni dalsich vysetfeni, v prvnim kroku
nejcastéji mozkové biopsie [3,12]. U pa-
cientd, u kterych ma tumoriformni léze
v MR obraze vyse popsané typické atri-
buty a zejména pfi nélezu dalsich lozisek
v lokalizacich typickych pro demyelinizadi,
by viak mélo byt na tuto moznost v ramci
diferencialni diagnostiky pomysleno, aby
bioptické verifikace byly provadény jen
v nejnutnéjsich pripadech.

Presnost stereotaktické biopsie a na-
sledného histologického vysetfeni se
v otdzce stanoveni demyeliniza¢niho
charakteru tumoriformni léze pohybuje
v rozmezi od 82 do 99 % [12]. V histo-
patologickych ndlezech byvaji u tumo-
riformnich plak RS zachovany axony,
dochazi ke ztratdm myelinu a byvaji pfi-
tomny znamky proliferace makrofagt
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a astrocytd [3,12]. | kdyz tyto nalezy ve
vétsiné pripadd verifikuji demyelinizaci
jako etiologii loZiskového procesu, ne-
jsou zcela specifické a mohou napodo-
bovat napf. reaktivni nenadorovou gliézu
¢i nizce maligni (low-grade) gliom (vzhle-
dem k pfitomnosti hypercelularniho na-
lezu a pfitomnosti atypickych reaktivnich
astrocytl spolu se zvySenou mitotickou
aktivitou bunék). V pripadé, ze demyeli-
nizacni léze obsahuji vyznamnou zanétli-
vou slozku, mUze histologicky nalez im-
ponovat jako lymfom [3,12]. Histologické
vysetfeni bioptované tkané je nicméné
diagnosticky pfinosné i v pfipadech, kdy
nevede k jednoznacné detekci demyelini-
zace jako etiologie vysetfovaného lozZiska,
protoZe s vysokou pravdépodobnosti vy-
lou¢i fadu diferencidlné-diagnostickych
moznosti, a to zejména zdvaznych cha-
rakteru vysoce maligniho (high-grade)
gliomu ¢ mozkového abscesu, ¢imz po-
skytne oporu pro strategii typu ,wait
and see”, tedy nasledné sledovani stavu
pacienta, u néhoz dojde v dalSim pra-
béhu vétsinou k vyvoji zdkladniho one-
mocnéni, ktery jiz umozni spolehlivé sta-
noveni spravné diagndzy, jak tomu bylo
u pacienta z nasi prvni kazuistiky.

Urcitou alternativou histologického vy-
Setfeni, resp. dalsim diagnostickym kro-
kem v pfipadé jeho nedostatecné vytéz-
nosti, je pozitronovd emisni tomografie
(PET). Jedna se o zobrazovaci vysetfeni
mozku s vyuzitim radionuklidd zamérené
na zjisténi metabolické aktivity 1ézi. Nej-
Castéji pouzivanym radioizotopem v PET
je 18-flouro-2-deoxyglukéza (18F-FDG).
Nejvyznamnéjsi indikaci PET s 18F-FDG
je diagnostika vysoce malignich lézi moz-
kové tkané. Lymfomy i high-grade gliomy
maji vysokou metabolickou aktivitu,
kterd se projevi zvysenym vychytavanim
18F-FDG v oblasti nadorového loziska.
Senzitivita a specificita PET v diagnostice
high-grade gliom0 ¢ini 88 % [13]. Vy-
uziti PET s 18F-FDG v diagnostice nizce
malignich (a tedy méné metabolicky ak-
tivnich) 1ézf je limitovdno skutecnosti, ze
i normalni mozkova tkan v urcité mire vy-
chytava glukdzu. Z tohoto dlvodu je PET
s vyuzitim 18F-FDG mélo senzitivni v odli-
seni low-grade gliom@ od normalni moz-
kové tkané [14,15]. V loZiscich tumo-
riformni varianty RS neni metabolicka
aktivita natolik vysokd, aby bylo mozné je
zobrazit pomoci 18F-FDG PET. Vysetieni
tedy vylouci vysoce maligni etiologii sle-

dovaného loZiska, jako tomu bylo u obou
pacientd prezentovanych v nasich kazu-
istikdch. Obdobné nalezy jako pfi vyset-
feni 18F-FDG PET, tedy obraz snizeného
prokrveni, jsou popisovany i pfi vyset-
feni MR perfuzi [16]. Dalsimi MR meto-
dami, které mohou byt pfinosné v dife-
rencidlni diagnostice tumoriformnich ézi,
jsou pak napf. difuzné vazend zobrazeni
(DWI) nebo magneticka rezonanéni spek-
troskopie (MRS), jez vsak nebyly u nasich
pacientl vyuZity, a prezentované kazuis-
tiky tak nemohou dokumentovat jejich
vyznam. Zadna z téchto metod navic ne-
poskytuje jednoznac¢nou moznost odliseni
tumoriformni plaky zejména od vysoce
malignich tumord. Napf. restrikce di-
fuze (typicka pro akutni — ale nikoli chro-
nické — demyeliniza¢ni plaky) pfi vysetreni
DWI mUze byt u high-grade glioma také
pfitomna v dUsledku vysoké celularity tu-
moru, obdobny obraz Ize pak najit i v pfi-
padé mozkového lymfomu. Voditkem pro
tvorbu radiologického zavéru tak vzdy z0-
stava celkovy charakter MR nélezu spise
nez hodnocenf izolované sekvence.

Z dal3ich metod mohou byt v diferen-
cidlni diagnostice tumoriformnfi varianty
RS pfinosné evokované potencialy (EP)
a vysetieni mozkomisniho moku (CSF). Kli-
Covym pfinosem evokovanych potencialt
je prikaz pfipadné subklinické demyelini-
zacni léze zrakové, sluchové, somatosen-
zitivni ¢i motorické drahy, a to zejména
v oblastech topicky irelevantnich k doset-
fovanému lozisku. Také v ramci vySetfeni
mozkomisniho moku je diferencialné-dia-
gnosticky pfinosny predevsim nalez ab-
normit relevantnich k demyeliniza¢nimu
onemocnéni charakteru RS.

Vysetfeni EP a CSF jsou vsak do dia-
gnostického procesu zafazena vétsinou
az v momenté, kdy je demyelinizace zva-
Zovéna jako mozna, resp. pravdépodobna
etiologie vysetfovaného loziska, jak tomu
bylo i v pfipadé obou pacientll prezento-
vanych v nasich kazuistikach.

Nalezy studif reflektujicich obvykly kli-
nicky pribéh tumoriformni varianty RS
jsou pomérné nejednoznacné. Kepes et
al [4] prokazali v souboru 31 pacientd
s tumoriformni variantou RS, Ze tato
forma RS ma vétsinou monofazicky pra-
béh a nevyvine se v typickou relabujici-re-
mitentni formu onemocnéni (RRRS) [4].

Oproti tomu z multicentrické retrospek-
tivni studie Luchinettiho et al [3], ve které
bylo sledovano 168 pacientl s tumori-

formni variantou RS, vyplyva, Ze u vét-
Siny pacient( dojde nakonec k rozvoji
RRRS [3]. Na zékladé této studie bylo zjis-
téno, Ze interval mezi prvni atakou a dal-
sim relapsem onemocnéni je delsi nez
u klasického prdbéhu RRRS. Prdmérna
délka bezpfiznakového obdobi u tumori-
formni varianty RS ¢ini 4,8 roku, u RRRS
asi 1,8 roku [3]. V souladu s touto skutec-
nosti by nalezy prvni zminéné studie [4]
mohly odrazet pravé existenci tohoto del-
siho bezpfiznakového obdobi, v némz kli-
nicky pribéh u daného pacienta impo-
nuje monofazickym dojmem. Z nékterych
studif dale vyplyva, Ze pacienti s tumori-
formni variantou RS maji v porovnani s ji-
nymi formami RS benignéjsi prabéh one-
mocnéni [4], kterému odpovidd i delsi
interval do rozvoje relapsu [3].

Confavreux et al [17] naopak popsali
agresivnéjsi prlbéh onemocnéni u pa-
cientl po prvni atace RS, u kterych byla
na MR mozku popsédna pfitomnost tumo-
riformni plaky [17].

Nasledny rozvoj RRRS stejné jako po-
mérné benigni pribéh onemocnéni s del-
simi intervaly mezi jednotlivymi relapsy
oproti jinym formédm RS potvrzuje i pa-
cientka z nasi druhé kazuistiky.

Zaveér

Tumoriformni varianta RS predstavuje
vzacnou formu tohoto demyelinizac-
niho onemocnéni s klinickou manifes-
taci a radiologickym (MR) obrazem pfi-
pominajicim spiSe nador ¢i absces, a tedy
odlisnou od béznych forem roztrousené
gnostického procesu u pacientd s tumo-
riformni variantou RS je pravé co nejcas-
néjsi rozpoznani demyeliniza¢ni etiologie
loziska, aby mohla byt vc¢as zahajena ade-
kvatni terapie. Klinicky obraz stejné jako
zmény na MR neposkytuji v casné fazi
diagnostického procesu u nékterych pa-
cientl dostate¢nou oporu pro odlisenf
demyelinizace od dalsich diferencialné-
-diagnosticky vyznamnych jednotek. V ta-
kovych pripadech je v této indikaci klicova
stereotakticka biopsie. Pokud je histolo-
gicky nalez neprtkazny, je nutné pou-
Zit dalsi vysetfovaci metody, napf. PET
mozku s vyuzitim fluordeoxyglukdzy. Dia-
gnéza mUZze byt dale zpfesnéna vysetre-
nim CSF a/nebo nélezem evokovanych
potenciall s prikazem subklinickych de-
myelinizacnich 1ézi, topicky irelevantnich
k vySetfovanému loZisku. Pfinosné je také
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sledovani vyvoje klinického i MR nélezu
v Case: zUstava-li klinicky nalez i MR lo-
Zisko staciondrni a/nebo se objevi nova
klinickd symptomatika, topicky irelevantn{
k pavodnimu loZisku nebo novd MR lo-
Ziska demyeliniza¢niho charakteru, jedna
se s nejvétsi pravdépodobnosti o RS.

V nasledném klinickém pribéhu dojde
u veétsiny pacientl postupné k rozvoji
RRRS. Zminéné diagnostické obtize i na-
sledny vyvoj onemocnéni dobfe doku-
mentuji obé prezentované kazuistiky.
U prvniho pacienta se na zakladé klinic-
kych projev a MR vysetfeni v prvni fadé
uvazovalo o nadorovém onemocnéni, ste-
reotakticka biopsie a PET vysetfeni nepfi-
nesly jasny vysledek. Diagnéza RS byla po-
tvrzena na zakladé sledovani vyvoje na MR
mozku a zmén klinického stavu pacienta
a poté verifikovadna vysetfenim mozko-
misniho moku a evokovanych potenciald.

U pacientky popsané v druhé kazuistice
se podle klinickych projevd a MR mozku
také zvazovalo nadorové onemocnéni
jako nejpravdépodobnéjsi etiologie vy-
Setfovaného loziska. Stereotaktickd bio-
psie viak prokdzala demyeliniza¢ni etio-
logii léze. RS byla néasledné potvrzena
vysetfenim mozkomisniho moku a evo-
kovanych potencialt a verifikovana dal-

sim prdbéhem onemocnéni i vyvojem
MR nalezu.
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