
S15Cesk Slov Ne urol N 2020; 83/ 116(Suppl 1): S15–S 19

EPIDEMIOLOGIE, KLINICKÝ OBRAZ A PRŮBĚH ONEMOCNĚNÍ U NEUROMYELITIS OPTICA

doi: 10.14735/amcsnn2020S15

Epidemiologie, klinický obraz a průběh 
onemocnění u neuromyelitis optica 
a onemocnění jejího širšího spektra 

Epidemiology, clinical manifestation, and disease course of 

neuromyelitis optica spectrum disorders

Souhrn
Neuromyelitis optica (NMO) je zánětlivé onemocnění CNS tradičně charakterizované akutním 

a zpravidla těžkým postižením zrakového nervu a míchy. Sérovým bio markerem NMO jsou 

autoprotilátky proti akvaporinu-4 (akvaporin-4 imunoglobulin G; AQP4-IgG), které nacházíme asi 

u 80 % pacientů. Jejich detekcí se ukázalo, že symptomy této imunitně podmíněné astrocytopatie 

nejsou omezeny jen na zrakový nerv a míchu. Někteří pacienti s pozitivitou AQP4-IgG mají 

klinické obtíže vycházející z lézí kmenových, diencefalických i cerebrálních. Vzhledem k celému 

spektru příznaků byla proto upravena nomenklatura a zaveden jednotící název neuromyelitis 

optica a onemocnění jejího širšího spektra (neuromyelitis optica spectrum disorders; NMOSD). 

Epidemiologická data o NMOSD jsou limitována, jsou zde ale ně kte ré zjevné odlišnosti proti RS, která 

je v této souvislosti diferenciálně dia gnosticky nejčastěji zvažována. Část AQP4-IgGnegNMOSD 

pacientů může mít v séru jiný typ protilátek. Tyto jsou často namířené proti myelinovému 

oligodendrocytárnímu glykoproteinu a charakteristiky této skupiny jsou dílem odlišné. 

Abstract
Neuromyelitis optica (NMO) is an autoimmune disease of the CNS and is characterized by 

typically acute and severe impairment of the optic nerve and spinal cord. Autoantibodies to 

aquaporin-4 (aquaporin-4 immunoglobulin G; AQP4-IgG) are serological bio markers of this disease 

that are detectable in approximately 80% of patients. The assessment of these antibodies has shown 

that symptoms of this immune-mediated astrocytopathy are not restricted to the optic nerve and 

spinal cord. Some patients can develop symptoms and signs due to brainstem, diencephalic, and 

cerebral involvement. The term NMO spectrum disorders (NMOSD) was coined based on these 

pieces of knowledge. Epidemiological data on this disease are limited but there are some clear 

diff erences to multiple sclerosis that may be most commonly considered in the diff erential dia-

gnosis. The part of AQP4-IgGnegNMOSD patients might have another type of autoantibodies. 

These antibodies can target the myelin oligodendrocyte glycoprotein. The characteristics of this 

group of patients are partially diff erent.
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Úvod
Neuromyelitis optica (NMO) je zánětlivé 

onemocnění CNS, které je v tradičním his-

torickém pojetí defi nované postižením zra-

kového nervu a míchy, zpravidla s těžkým 

průběhem a následně významným reziduál-

ním defi citem. Laboratorním bio markerem 

je přítomnost protilátek proti vodnímu ka-

nálu, akvaporinu-4 (akvaporin-4 imunoglo-

bulin G; AQP4-IgG), které jsou detekovány asi 

u 80 % pacientů. S možností jejich detekce 

se „optikospinální“ fenotyp NMO postupně 

rozšiřoval a vzhledem k celému spektru 

možných příznaků byla následně i upravena 

nomenklatura a zaveden jednotící název 

NMO a onemocnění jejího širšího spektra 

(neuromyelitis optica spectrum disorders; 

NMOSD).

Epidemiologie
Epidemiologické aspekty NMO byly dlou-

hou dobu opomíjeny a data o incidenci 

a prevalenci v řadě zemí chyběla. Ve 20. sto-

letí byla navíc NMO, s ohledem na podob-
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nost klinického obrazu, považována za pod-

typ RS, a řada pacientů tak byla chybně 

dia gnostikována. Mealy et al ve své analýze 

uvádějí 29,4 % pacientů s NMOSD původně 

vedených a léčených pod dia gnózou RS [1]. 

Objevení protilátek AQP4-IgG (dříve také 

známé jako NMO-IgG) v roce 2004 zna-

menalo zlom a jasné vymezení NMO od ji-

ných demyelinizačních onemocnění CNS, 

zejména od RS [2]. Se zavedením rutinního 

testování autoprotilátek se dia gnostika one-

mocnění výrazně zlepšila a epidemiologic-

kých dat začalo přibývat.

Vlivem odlišných metod ke stanovení 

protilátek, nebo nejednotně užitými dia-

gnostickými kritérii je interpretace těchto 

dat mnohdy obtížná. Aktuální je podhod-

nocení incidence a prevalence ve všech stu-

diích publikovaných před poslední revizí 

a rozšířením dia gnostických kritérií z NMO 

na NMOSD. U ně kte rých pacientů s typic-

kým klinickým obrazem NMO navíc AQP4-

-IgG nenacházíme. Důvody mohou být 

různé, např. nízká koncentrace protilátek 

(pod detekčním limitem metody stanovení) 

v krvi pacienta, nebo odběry provedené až 

po zahájení léčby.

Tak jako u každého vzácného onemoc-

nění je získání validních epidemiologických 

parametrů možné jen díky multicentrické 

a mezinárodní spolupráci a sběru dat v nad-

národních registrech. 

Etnická a geografi cká distribuce

Řada studií shodně poukazuje na vyšší ri-

ziko NMOSD ve vztahu k etnickému pů-

vodu. Předpokládalo se, že onemocnění se 

častěji vyskytuje v populacích afrických, la-

tinskoamerických či asijských, s relativně 

vzácným výskytem u populace indoevrop-

ské (kavkazské) [3]. V poslední době se nic-

méně objevují informace, že je prevalence 

NMOSD u Indoevropanů reálně vyšší, než 

se dříve předpokládalo [4,5]. Např. Uzawa et 

al poukazují na přibližně stejnou prevalenci 

a incidenci NMO po celém světě. Podle něj 

se spíše liší procentuální podíl NMO v rámci 

celé skupiny demyelinizačních onemoc-

nění CNS. Je-li prevalence všech demyelini-

začních onemocnění CNS (majoritně tvoře-

ných RS) u Indoevropanů mnohonásobně 

vyšší než v Asii [6], pak, ačkoli NMO tvoří jen 

1,5 % z nich, je celková prevalence a inci-

dence srovnatelná s těmito parametry v Asii. 

Tam se NMOSD na počtu demyelinizačních 

onemocnění CNS podílí z cca 20–40 % [7]. 

Přesný genetický podklad této skutečnosti 

zatím není zcela objasněn, ale předpo-

kládá se souvislost s HLA (human leukocyte) 

antigeny [8,9].

Konkrétně je prevalence NMOSD u indo-

evropské populace udávána v rozmezí 0,52–

4,4 : 100 000 obyvatel (s nejvyšší zazname-

nanou hodnotou 4,4 : 100 000 obyvatel 

v Dánsku) [1]. V ČR je prevalence NMOSD od-

hadována na 1 : 100 000 obyvatel [7].

Pohlaví a věková distribuce

AQP4-IgGpozNMOSD se dále jednoznačně 

častěji vyskytuje u žen (8 : 1) [10,11]. Podobně 

významný nepoměr pohlaví je často popiso-

ván i u ostatních protilátkově zprostředkova-

ných autoimunitních onemocnění [1], která 

u pacientů s NMO také i častěji nacházíme. 

Jedná se o systémová onemocnění pojiva, 

myastenii gravis či idiopatické střevní záněty 

které mnohdy předchází rozvoji neurologické 

symptomatiky [11].

K první manifestaci NMOSD může dojít 

prakticky v kterémkoli věku (jsou popisovány 

i případy dětí a starších dospělých, sedmou 

dekádu nevyjímaje [7]), medián věku prv-

ních obtíží ale kolísá mezi 32–41 lety [11,12]. 

U RS je, pro srovnání, medián věku prvních 

symptomů cca 24 let a poměr žen a mužů 

zhruba 2–3 : 1.

Klinický obraz
NMO byla poprvé popsána v 19. století jako 

monofázické onemocnění postihující záro-

veň – nebo v těsné návaznosti – oční nerv 

a míchu. Ve většině (90 %) případů ale toto 

onemocnění probíhá jako relaps-remitentní 

(délka remise kolísá od několika týdnů po ně-

kolik let [7]) a jakkoli jsou ataky očních neu-

ritid a transversálních myelitid jeho základní 

charakteristikou, mohou se objevovat i jiné 

symptomy postižení CNS.

Prokázáním AQP4-IgG, jakožto bio markeru 

i u jiných než optikospinálních klinických ob-

razů, se rozšířil fenotyp tohoto onemocnění 

zejména o symptomy postižení mozkového 

kmene a hypotalamu [13].

V současné době je pro NMOSD defi no-

váno 6 dia gnosticky typických klinických 

obrazů.

Časté jsou:

1. optická neuritida;

2. akutní myelitida;

3. syndrom area postrema.

Méně časté:

1. jiný akutní kmenový syndrom;

2.  symptomatická narkolepsie nebo akutní 

diencefalický syndrom s NMOSD typic-

kými diencefalickými lézemi na MR;

3.  symptomatický cerebrální syndrom s lé-

zemi typickými pro NMOSD na MR 

(„ADEM-like“).

Optická neuritida

Optická neuritida (ON) se obecně proje-

vuje bolestí za okem (mnohdy výraznější 

při pohybu bulbem), snížením zrakové ost-

rosti, změnou barvocitu či výpadky zorného 

pole. Symptomatologie ale nemusí být kom-

pletní a existují i případy bez retrobulbární 

bolesti [7].

ON u NMOSD je obvykle těžká – s rychlým 

rozvojem i progresí, vedoucí k závažné po-

ruše zraku. Postižení může být oboustranné 

(někdy současně nebo těsně sekvenčně ná-

sledující). Zánět typicky postihuje chiasma 

opticum a v porovnání např. s pacienty s RS 

zůstává po proběhlém zánětu očního nervu 

u NMOSD pacientů významný reziduální de-

fi cit – amaurózu vyvine po první atace ON 

cca 22 % pacientů [14].

Klinicky může ON provázet výrazný otok 

na papile očního nervu. Pomocí vyšetření 

optickou koherenční tomografií nacházíme 

po prodělané ON (v odstupu 3 a více mě-

síců) typicky snížení tloušťky peripapilárních 

retinálních nervových vláken ve většině kva-

drantů zrakového nervu [15].

Myelitida

Myelitida u pacientů s NMOSD probíhá často 

pod obrazem kompletního míšního syn-

dromu – jako symetrická para/ kvadruparéza, 

resp. plegie s hranicí čití a sfi nkterovou po-

ruchou. Na MR (v T2 obrazech) typicky pře-

sahuje 3 obratlové segmenty a bývá proto 

označována jako longitudinálně extenzivní 

transverzální myelitida (LETM). Časté je po-

stižení centrální míšní oblasti a preferenčně 

bývají postiženy segmenty krční a horní 

hrudní míchy.

Míra úpravy těžkého neurologického de-

fi citu se odvíjí od zahájení adekvátní imu-

nosuprese, nicméně stejně jako u optické 

neuritidy i zde zůstává často významné rezi-

duum. Riziko trvalého motorického defi citu 

roste s věkem – u pacientů s počátkem one-

mocnění po 46. roce bylo více než 40 % ná-

sledně odkázáno na invalidní vozík (sledo-

vání s mediánem 75 měsíců) [16].

Rozsáhlá LETM počínající v krční míše 

může postupovat směrem k mozkovému 

kmeni a v důsledku postižení dechového 

centra v prodloužené míše způsobit neu-

rogenně podmíněnou dechovou tíseň, pří-

padně až respirační selhání. Dle ně kte rých 

údajů až třetina pacientů s těžkou transver-
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zální krční myelitidou progredovala bez ade-

kvátní léčby do respiračního selhání s ná-

sledným úmrtím [17].

Dia gnózu NMOSD ale nevylučuje ani kli-

nicky inkompletní míšní léze, jejímž pod-

kladem často bývá myelitida nepřesahující 

3 segmenty (tzv. short myelitis), která je po-

važována za příznak typický spíše pro pa-

cienty s RS [18].

S touto myelitidou se můžeme setkat 

u pacientů léčených imunosupresivní te-

rapií – např. u těch s již dia gnostikovanou 

NMOSD nebo léčených pro jiné autoimu-

nitní onemocnění. Krátká myelitida ale 

může být i prvním příznakem NMOSD. 

Flanaganem et al je popisována jako první 

příznak NMOSD u 14 % pacientů [18]. S ohle-

dem na volbu adekvátní terapie je zde pod-

statná pečlivá diferenciální dia gnostika, 

kde ve prospěch NMOSD kromě pozitivity 

AQP4-IgG v séru svědčí i vyšší věk, další au-

toimunitní onemocnění (a případná imu-

nosuprese) v anamnéze, absence oli-

goklonálních pásů v likvoru, případně 

nedostatek dalších nálezů podporujících 

dia gnózu RS. 

Až u třetiny pacientů s myelitidou při 

NMOSD se typicky vyskytují paroxysmální, 

bolestivé tonické spazmy trvající několik 

desítek vteřin. Objevují se spíše v období 

úpravy neurologického defi citu s odstupem 

několika týdnů od prvních příznaků. 

Stejně tak se mohou objevovat radikulární 

bolesti či Lhermittův příznak.

Naopak jako spíše úvodní příznak rozví-

jející se myelitidy u NMOSD bývá popiso-

váno svědění (pruritus) [19,20]. Existují data 

o pruritu předcházejícímu vznik svalové sla-

bosti při LETM u NMOSD pacientů – u 92 % 

těchto případů se pruritus nacházel v der-

matomech odpovídajících zánětlivému po-

stižení míchy a vzniká pravděpodobně v dů-

sledku zánětlivého postižení zadních rohů 

míšních [21].

Syndrom area postrema 

Z kmenových symptomů se nejčastěji obje-

vuje triáda příznaků – nauzea, zvracení a ne-

ztišitelná škytavka – v rámci tzv. syndromu 

area postrema.

Epizodou těchto obtíží jako prvním pří-

znakem NMOSD dle literatury začíná až 43 % 

(16–43 %) případů AQP4-IgG séropozitivních 

pacientů [22]. Stanovení správné dia gnózy je 

tak velkou výzvou. Pacienti bývají přesměro-

váni ke gastroenterologům a poměrně ex-

tenzivně vyšetřováni, podávaná symptoma-

tická terapie je však mnohdy jen s malým 

efektem. K plné úzdravě naopak dochází po 

adekvátní imunosupresivní terapii [23].

Jiné kmenové příznaky

Z dalších kmenových syndromů se může při 

NMOSD objevovat (dle četnosti) diplopie – 

při okulomotorických dysfunkcích, ztráta 

sluchu, vertigo či neuralgie trigeminu. Pru-

ritus, interpretován někdy jako symptom po-

stižení zadních provazců míšních, bývá jindy 

vztahován k postižení periaqueduktálních 

drah a považován za příznak kmenový.

Riziko postižení dechového centra při roz-

sáhlých lézích prodloužené míchy, častěji 

v souvislosti s LETM, již bylo uváděno.

Diencefalické postižení 

Hypotalamus je zapojen do regulace cirka-

diánního rytmu spánku a bdění, do regulace 

tělesné teploty, příjmu potravy i řízení auto-

nomního nervového systému.

U pacientů s NMOSD dochází v souvislosti 

se zánětlivým postižením hypotalamu nej-

častěji k dysfunkci jeho hypocretin secernují-

cích neuronů (s následně nízkou koncentrací 

hypocretinu 1 v mozkomíšním moku). V kli-

nickém obraze se pak objevuje nadměrná 

denní spavost, hypersomnie (tzv. symptoma-

tická narkolepsie) [24,25]. Klinický obraz je do-

provázen přítomností zpravidla bilaterálních 

T2 hyperintenzit na MR v oblasti hypotalamu.

Zánětlivé postižení hypotalamu se ale 

může manifestovat i jako jiná autonomní dys-

funkce [26,27] – hypotenze, bradykardie, hypo-

termie, v literatuře byla u pacientů s NMOSD 

v této souvislosti referována i amenorhea, ga-

lactorhea, obezita či diabetes insipidus [7].

 

Cerebrální syndrom 

(hemisferální postižení)

Někteří z pacientů s NMOSD vykazují v rámci 

relapsu onemocnění symptomy encefalopa-

tie – kvalitativní i kvantitativní poruchu vě-

domí, mohou se vyskytovat i křeče či hemis-

ferální symptomatika (hemiparéza, porucha 

řeči) [28]. I v tomto případě se někdy může 

jednat o první manifestaci onemocnění [29]. 

Na MR je tento stav doprovázen typickými lo-

žisky (atypickými pro RS), svým charakterem 

podobnými spíše ložiskům při ADEM (ADEM 

like). U těchto pacientů častěji nacházíme po-

zitivitu protilátek proti myelinovému oligo-

dendrocytárnímu glykoproteinu (MOG-IgG).

Kožní manifestace

Nespecifickými, méně typickými příznaky 

pacientů s NMOSD mohou pak být i kožní 

projevy – bilaterální otoky rukou, erytémy, 

či z těchto zřejmě nejčastější Raynaudův 

fenomén [21].

Dia gnostická kritéria NMOSD
Ke stanovení dia gnózy NMOSD u pacientů 

s pozitivitou AQP4-IgG stačí přítomnost jed-

noho ze šesti výše uvedených hlavních kli-

nických projevů.

Neprokážeme-li přítomnost AQP4-IgG, 

není možné stanovit dia gnózu NMOSD na 

základě jen jednoho klinického symptomu 

(např. myelitidy) a je třeba alespoň dvou od-

lišných projevů, přičemž jedním z nich musí 

být buď optická neuritida, myelitida nebo 

příznaky z postižení area postrema. Je tak za-

chován požadavek na diseminaci procesu 

v prostoru, symptomy mohou být výsled-

kem jedné nebo více atak.

Žádný z defi novaných klinických příznaků 

není jednoznačně patognomický pouze pro 

NMOSD. Jejich přítomnost nebo jejich kom-

binace v kontextu s nálezy na MR by nás však 

měly vést k indikaci vyšetření AQP4-IgG.

Průběh NMOSD
Příznaky v rámci relapsu NMOSD se většinou 

vyvíjejí v průběhu několika dnů, postupné 

zhoršování obtíží po dobu několika měsíců 

či let je pro NMOSD velmi neobvyklé.

U ně kte rých pacientů se optická neuritida 

a transversální myelitida vyskytují v rámci prv-

ního příznaku současně, monofázicky ale one-

mocnění probíhá jen cca v 10 % případů (čas-

těji u AQP4-IgG séronegativních pacientů). 

V ostatních 90 % případů je průběh NMOSD re-

labující. K relapsu dochází po prvním příznaku 

u 60 % pacientů do jednoho roku, u 90 % pa-

cientů v průběhu následujících 3 let. 

Úprava neurologického deficitu vznik-

lého při relapsu trvá týdny (měsíce), v rámci 

NMOSD zůstávají zpravidla významné neu-

rologické defi city, které v důsledku opako-

vaných relapsů mohou během několika let 

vést k invaliditě. 

Na rozdíl od RS zde nedochází k postup-

nému zhoršování podobnému sekundárně 

progresivní fázi RS.

Kromě nálezů typických pro NMOSD je 

dobré si uvědomit skutečnosti signalizující 

spíše možnost alternativních dia gnóz – „red 

fl ags“ (tab. 1).

MOG encefalomyelitis 
(někdy také anti-MOG syndrom, 
nebo onemocnění asociovaná 
s MOG-IgG)
U pacientů s negativitou AQP4-IgG, ale se 

symptomatologií oční neuritidy, myelitidy, 
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kmenové encefalitidy či akutní disemino-

vané encefalomyelitidy (ADEM-like) je dopo-

ručeno stanovení MOG-IgG. 

MOG-IgG byly původně etiologicky vzta-

hovány k RS, v poslední době jsou ale MOG 

encefalomyelitidy považovány za samo-

statnou jednotku [30]. Fenotypicky i radio-

logicky se toto onemocnění může překrý-

vat se symptomatologií typickou pro RS 

i pro NMOSD (řada pacientů může být ne-

správně dia gnostikována). V porovnání 

s AQP4-IgGpozNMOSD jsou zde ně kte ré od-

lišnosti (tab. 2) [31]. MOG-IgGpozNMOSD 

dále charakterizuje dobrá bezprostřední 

odpověď na terapii intravenozními korti-

koidy, stejně jako exacerbace onemocnění 

po rychlém snížení pokračující perorální 

kortikoterapie.

Další poruchy asociované 
s pozitivitou AQP4-IgG 
Hypovitaminóza B12

V souvislosti s míšním postižením při NMOSD 

byly popsány i případy souběžné hypovita-

minózy B12 (s pravděpodobně kombinova-

ným klinickým obrazem).

AQP4 je totiž exprimován i na parietálních 

buňkách žaludeční sliznice, a protilátky proti 

AQP4 tak mohou omezit sekreci tzv. intrinsic 

faktoru s následnou malabsorpcí vitamínu 

B12 [32,33].

Transientní asymptomatická 

elevace CK 

AQP4 se dále vyskytuje i na sarkolemě svalů, 

a tak AQP4-IgG může být postižena i sva-

lová membrána. Jsou popisovány případy 

NMOSD pacientů s myalgiemi a autoimu-

nitní myopatií.

Podobný kontext mají i kazuistiky pa-

cientů s NMOSD a s přechodnou elevací sé-

rové CK („hyperCKémií“) často předcházející, 

či asociovanou s atakou NMOSD [34].

Závěr
Pacienty s NMOSD dnes defi nuje podstatně 

širší spektrum klinických obtíží, než bylo uvá-

děno v klasickém pojetí NMO. „Optikospi-

nální“ paradigma NMO se průkazem AQP4-

-IgG rozšiřuje zejména o symptomy postižení 

mozkového kmene (škytavka, zvracení), hy-

potalamu (hypersomnie) či o syndromy ce-

rebrální. U ně kte rých AQP4-IgGneg NMOSD 

pacientů nalézáme MOG-IgG a s nimi spo-

jené dílčí specifi cké charakteristiky. 

Včasné stanovení správné dia gnózy 

urychluje zahájení adekvátní léčby s násled-

ným poklesem kumulativní disability nastu-

pující po opakovaných relapsech. Pacienti 

s chybně dia gnostikovanou RS mohou být 

léčeni preparáty interferonu beta, které ne-

jenže nepotlačují příznaky NMOSD, ale na-

opak aktivitu tohoto onemocnění mohou 

zvyšovat.

Literatura

1. Mealy MA, Wingerchuk DM, Greenberg BM et al. Epi-

demiology of neuromyelitis optica in the United States: 

a multicenter analysis. Arch Neurol 2012; 69(9): 1176–

1180. doi: 10.1001/ archneurol.2012.314.

2. Lennon VA, Wingerchuk DM, Kryzer TJ et al. A serum 

autoantibody marker of neuromyelitis optica: distinction 

from multiple sclerosis. Lancet 2004; 364(9451): 2106–

2112. doi: 10.1016/ S0140-6736(04)17551-X.

3. Asgari N. Epidemiological, clinical and immunological 

aspects of neuromyelitis optica (NMO). Dan Med J 2013; 

60(10): B4730.

4. Asgari N, Lillevang ST, Skejoe HPB et al. A pop-

ulation-based study of neuromyelit is optica 

in Caucasians. Neurology 2011; 76(18): 1589–1595. doi: 

10.1212/ WNL.0b013e3182190f74.

5. Cossburn M, Tackley G, Baker K et al. The prevalence 

of neuromyelitis optica in South East Wales. Eur J Neu-

rol 2012; 19(4): 655–659. doi: 10.1111/ j.1468-1331.2011.03

529.x.

6. Uzawa A, Mori M, Kuwabara S. Neuromyelitis optica: 

concept, immunology and treatment. J Clin Neurosci 

2014; 21(1): 12–21. doi: 10.1016/ j.jocn.2012.12.022. 

7. Nytrová P, Horáková D. Neuromyelitis optica. 

Cesk Slov Neurol N 2015; 78/ 111(2): 130–137. doi: 

10.14735/ amcsnn2015130.

8. Brum DG, Barreira AA, dos Santos AC et al. HLA-DRB 

association in neuromyelitis optica is diff erent from that 

observed in multiple sclerosis. Mult Scler 2010; 16(1): 21–

29. doi: 10.1177/ 1352458509350741. 

9. Zéphir A, Fajardy I, Outteryck O et al. Is neuromyeli-

tis optica associated with human leukocyte antigen? 

Mult Scler 2009; 15(5): 571–579. doi: 10.1177/ 13524585 

08102085.

10. Marrie RA, Gryba C. The incidence and prevalence 

of neuromyelitis optica: a systematic review. Int J MS 

Care 2013; 15(3): 113–118. doi: 10.7224/ 1537-2073.2012-

048.

11. Nytrova P, Kleinova J, Preiningerova Lizrova J et al. 

Neuromyelitis optiva a poruchy jejího širšího spek-

tra – retrospektivní analýza klinických a paraklinických 

nálezů. Cesk Slov Neurol N 2015; 78/ 111(1): 72–77. doi: 

10.14735/ amcsnn201572.

12. Glisson CHC. Neuromyelitis optica spectrum dis-

orders. Available from URL: https:/ / www.uptodate.

com/ contents/ neuromyelitis-optica-spectrum-disorders. 

13. Weinshenkers BG, Wingerchuk DM. Neuromyelitis 

spectrum disorders. Mayo Clin Proc 2017; 92(4): 663–679. 

doi: 10.1016/ j.mayocp.2016.12.014.

14. Wingerchuk DM, Hogancamp WF, O‘Brien PC et al. 

The clinical course of neuromyelitis optica (Devic‘s syn-

drome). Neurology 1999; 53(5): 1107–1114. doi: 10.1212/

 wnl.53.5.1107.

15. Ratchford JN, Quigg ME, Conger A et al. Optical co-

herence tomography helps differentiate neuromy-

elitis optica and MS optic neuropathies. Neurology 

Tab. 1. RED FLAGS v diferenciální diagnostice.

Kritéria  Diferenciální diagnostika

rychlost vzniku obtíží 
< 4 h 

> 4 týdny 

vaskulární etiologie,

tumor, sarkoidóza

průběh onemocnění progresivní (nikoli atakovitý) RS

přítomnost OCB v likvoru ano* RS 

* u NMOSD pacientů bývají OCB přítomny u méně než 40 % pacientů (u pacientů s RS v ČR 

v 90–95 % [11,22]).

NMOSD – neuromyelitis optica a onemocnění jejího širšího spektra; OCB – oligoklonální pásy

Tab. 2. Základní charakteristiky onemocnění spojených se sérovou pozitivitou 
AQP4-IgG a MOG-IgG.  

AQP4-IgG MOG IgG

četnost v rámci NMO 83 % 10 %

věk začátku děti i dospělí děti > dospělí

pohlaví (Ž : M) 2 : 1 až 10 : 1 1 : 1

monofázický průběh zřídka často

postižení mozku zřídka či specifi cké léze časté, léze nespecifi cké

ADEM zřídka často

AQP4-IgG – protilátky proti akvaporinu-4; ADEM – akutní diseminovaná encefalomyelitida; 

M – mužské; MOG-IgG – protilátky proti myelinovému oligodendrocytárnímu glykoproteinu; 

NMO – neuromyelitis optica; Ž – ženské

proLékaře.cz | 27.3.2026



EPIDEMIOLOGIE, KLINICKÝ OBRAZ A PRŮBĚH ONEMOCNĚNÍ U NEUROMYELITIS OPTICA

Cesk Slov Ne urol N 2020; 83/ 116(Suppl 1): S15–S 19 S19

2009; 73(4): 302–308. doi: 10.1212/ WNL.0b013e3181af7

8b8.

16. Kitley J, Leite MI, Nakashima I. Prognostic factors and 

disease course in aquaporin-4 antibody-positive pa-

tients with neuromyelitis optica spectrum disorder from 

the United Kingdom and Japan. Brain 2012; 135(Pt 6): 

1834–1849. doi: 10.1093/ brain/ aws109. 

17. Wingerchuk DM, Lennon VA, Pittock SJ et al. Re-

vised dia gnostic criteria for neuromyelitis optica. 

Neurology 2006; 66(10): 1485–1489. doi: 10.1212/ 01.

wnl.0000216139.44259.74.

18. Flanagan EP, Weinshenker BG, Krecke KN et al. Short 

myelitis lesions in aquaporin-4-IgG-positive neuromyeli-

tis optica spectrum disorders. JAMA Neurol 2015; 72(1): 

81–87. doi: 10.1001/ jamaneurol.2014.2137.

19. He Z, Ren M, Wang X et al. Pruritus may be a common 

symptom related to neuromyelitis optica spectrum dis-

orders. Mult Scler Relat Disord 2017; 13: 1–3. doi: 10.1016/ j.

msard.2017.01.011. 

20. Netravathi M, Saini J, Mahadevan A et al. Is pru-

ritus an indicator of aquaporin-positive neuromy-

elitis optica? Mult Scler 2017; 23(6): 810–817. doi: 

10.1177/ 1352458516665497. 

21. Han J, Yang MG, Zhu J et al. Complexity and wide 

range of neuromyelitis optica spectrum disorders: more 

than typical manifestations. Neuropsychiatr Dis Treat 

2017; 13: 2653–2660. doi: 10.2147/ NDT.S147360. 

22. Wingerchuk DM, Banwell B, Bennett JL. International 

consensus dia gnostic criteria for neuromyelitis optica 

spectrum disorders. Neurology 2015; 85(2): 177–189. doi: 

10.1212/ WNL.0000000000001729. 

23. Shosha E, Dubey D, Palace J. Area postrema syn-

drome: frequency, criteria, and severity in AQP4-IgG-

positive NMOSD. Neurology 2018; 91(17): e1642–e1651. 

doi: 10.1212/ WNL.0000000000006392. 

24. Kallollimath P, Gujjar A, Patil M. Symptomatic nar-

colepsy as a presenting feature of neuromyelitis op-

tica. Ann Indian Acad Neurol 2018; 21(2): 156–158. doi: 

10.4103/ aian.AIAN_74_18.

25. Kanbayashi T, Shimohata T, Nakashima I et al. 

Symptomatic narcolepsy in patients with neuromy-

elitis optica and multiple sclerosis: new neurochem-

ical and immunological implications. Arch Neurol 

2009; 66(12): 1563–1566. doi: 10.1001/ archneurol.2009.

264.

26. Crnošija L, Krbot Skorić M et al. Autonomic dys-

function in people with neuromyelitis optica spec-

trum disorders. Mult Scler 2020; 26(6): 688–695. doi: 

10.1177/ 1352458519837703. 

27. Barun B, Adamec I, Lovrić M et al. Postural orthos-

tatic tachycardia syndrome: additional phenotypic 

feature of neuromyelitis optica spectrum disorder. 

Neurol Sci 2014; 35(10): 1623–1625. doi: 10.1007/ s10072-014-

1810-9. 

28. Kim W, Kim SH, Huh SY et al. Brain abnormalities in 

neuromyelitis optica spectrum disorder. Mult Scler Int 

2012; 2012: 735486. doi: 10.1155/ 2012/ 735486.

29. Kim W, Kim SH, Lee SH et al. Brain abnormalities as 

an initial manifestation of neuromyelitis optica spec-

trum disorder. Mult Scler. 2011; 17(9): 1107–1112. doi: 

10.1177/ 1352458511404917. 

30. Jarius S, Paul F, Aktas O et al. MOG encephalomyeli-

tis: international recommendations on dia gnosis and an-

tibody testing. J Neuroinfl ammation 2018; 15(1): 134. doi: 

10.1186/ s12974-018-1144-2.

31. Seze de J. MOG-antibody neuromyelitis optica spec-

trum disorder: is it a separate disease? Brain 2017; 140(12): 

3072–3075. doi: 10.1093/ brain/ awx292.

32. Ishii N, Mochizuki H, Takahashi T et al. A case of si-

multaneous neuromyelitis optica spectrum disor-

der and subacute combined degeneration. Neu-

rol Sci 2013; 34(10): 1819–1821. doi: 10.1007/ s10072-013-1

301-4. 

33. Jarius S, Paul F, Ruprecht K et al. Low vitamin B12 lev-

els and gastric parietal cell antibodies in patients with 

aquaporin-4 antibody-positive neuromyelitis optica 

spectrum disorders. J Neurol 2012; 259(12): 2743–2745. 

doi: 10.1007/ s00415-012-6677-1. 

34. Sato D, Fujihara K. Atypical presentations of neuro-

myelitis optica. Arq Neuropsiquiatr 2011; 69(5): 824–828. 

doi: 10.1590/ s0004-282x2011000600019.

proLékaře.cz | 27.3.2026


