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Nalezy na magnetické rezonanci u neuromyelitis
optica a onemocneéni jejiho SirSiho spektra

Magnetic resonance imaging in neuromyelitis optica

spectrum disorders

Souhrn

Neuromyelitis optica je autoimunitni onemocnéni neznamé etiologie, které je charakterizovéno
primarnim postizenim optickych nerv( a michy. Na rozdil od RS jsou zde primarné postizeny
astrocyty. Loziska na MR jsou predevsim v oblastech, kde je zvysené exprimovén akvaporin-4.
Jednd se o loziskové postizeni v oblasti diencefalon, periependymalné v okoli postrannich komor
nebo IV. komory a v oblasti corpus callosum. Mdze byt také patrné postizeni pyramidové drahy,
které viak nenf spjato se zvysenou expresf akvaporinu-4. Intrameduldrnf postizenti je nejcastéji ve
formé longitudindini extenzivni transverzalni myelitidy, kdy loZisko svoji délkou dosahuje vysky
tfech nebo vice obratlovych tél, loZisko priméarné postihuje sedou hmotu, ¢asto rozsahle zasahuje
i periferné a na transverzélnich fezech zaujima vice nez 50 % plochy michy. Postizeni zrakovych

nervl je typicky bilaterdIni v dorzalni ¢asti postihujici i chiasma.

Abstract

Neuromyelitis optica is an autoimmune disease of unknown etiology characterized by primary
involvement of the optic nerves and spinal cord. Unlike in MS, astrocytes are primarily affected.
Lesions on MRI are mainly located in areas where aquaporin-4 is overexpressed. Lesions can be
found in diencephalon periependymally around the lateral ventricles or fourth ventricle and in the
corpus callosum. Pyramidal pathway involvement may also be seen but it is not associated with
increased aquaporin-4 expression. Intramedullary involvement is most frequent in the form of
longitudinal extensive transverse myelitis, where the lesion extends over three or more vertebral
bodies. These lesions primarily affect the gray matter, often extend into periphery and occupy
more than 50% of the spinal cord area in transverse cuts. Optic nerve involvement is typically
bilateral in the dorsal part, also affecting the chiasma.
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Uvod

Neuromyelitis optica (NMO) nebo také De-
vicova nemoc je autoimunitni onemoc-
néni neznamé etiologie, které je charakte-
rizovano primarnim postizenim optickych
nervd a michy a vétsinou rychlym a agresiv-
nim prdbéhem [1]. Na rozdil od RS jsou zde
primarné postizeny astrocyty (u RS oligo-
dendrocyty). NMO je vzacné onemocnént
a po zlepdeni diagnostickych moznosti, pre-
devsim testovanim protildtek proti akvapo-
rinu-4 (AQP4-1gQ), se zjistilo, Ze onemocnéni
bylo v Evropé poddiagnostikovano. Pacienti
byli ¢asto mylné vedeni pod diagnézou RS.
Odhaduje se, 7e NMO v Evropé tvofi pfi-
blizné 1,5 % ze ziskanych demyelinizacnich

onemocnéni. NMO mze mit monofazicky
nebo recidivujici prabéh onemocnéni. Zeny
jsou stejné jako u RS postizeny Castéji nez
muZi, a to ve vyssim poméru nez u RS. Od-
lisnosti oproti RS je, Ze NMO nema typickou
sekundarné progresivni fazi. Pacient je ohro-
Zen zejména tézkymi relapsy, ¢asto s rezidui,
po kterych miZe byt nékolikaleté obdobf re-
mise. Na rozdil od RS MR neni schopna pre-
dikovat pribéh onemocnéni [2].

Jednou z prvnich zminek o tomto one-
mocnéni byla prace Allbutta z roku 1870,
kterd ukdzala na spojitost mezi myelitidou
a optickou neuritidou. Nasledné Devic roku
1894 zaved| termin akutni optickd neuro-
myelitida [3]. Dllezitym meznikem v dia-

gnostice NMO byl rok 2004, kdy byly obje-
veny tzv. NMO-IgG, které jsou specifické pro
toto onemocnéni. Nedlouho poté byla sta-
novena cilova struktura, proti které jsou pro-
tildtky namifeny, a to AQP4. Pro NMO je ty-
pickd pfitomnost AQP4-IgG v séru. Jejich
senzitivita je pfiblizné 80 % a specificita az
100 %. AQP4 je ubikvitni vodni kanal lokalizo-
vany v rlznych télesnych strukturach (CNS,
ledviny). AQP4 je exprimovan zejména as-
trocyty v oblasti perivaskuldrnf, subepen-
dymalni a glia limitans [4,5]. Dobfe znama
jsou kritéria z roku 2006, kterd definovali
Wingerchuk et al a u kterych byla zahrnuta
pozitivita téchto protilatek. Pro jisté one-
mocnénf bylo nutné splnit dvé absolutni
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Tab. 1. Specifické pozadavky na MR pro diagnézu NMOSD dle mezindrodniho konsenzu panelu odbornikd (adaptovano z [4]).

Pozadavky pro zobrazeni na MR v pfipadé narkolepsie 1,
diencefalickych t a cerebralnich syndrom0 #

Pozadavky pro zobrazeni na MR u AQP4-1gG"e9 NMOSD

t 1éze postihujici hypotalamus, talamus nebo periependymalni oblast
lll. komory mozkové

$rozsahlé, splyvavé uni- nebo bilaterdIni léze v bilé hmoté nebo
subkortikalné

* 1éze corpus callosum dosahujici minimalné poloviny jeho délky

+ dlouhd loziska v kortikospinalnich drahdch uni- nebo bilaterdiné za-
sahujicf do capsula interna nebo pedunkull

¥ rozsahlé periependymalni [éze Casto s enhancementem kontrastni
latky

1. akutni optickd neuritida s ndlezem na MR mozku: a) normalnim
nebo jsou pfitomny pouze nespecifické zmény bilé hmoty NEBO
b) n. opticus s hypersigndlem v T2 véZzeném obraze nebo s enhan-
cementem optického nervu pfesahujici polovinu jeho délky nebo
zasahujici chiasma opticum

2. akutni myelitida s ndlezem na MR |éze délky > 3 obratlové segmenty
(LETM) NEBO kontinudlni fokaIni atrofie michy > 3 obratlové seg-
menty u pacienta s anamnézou kompatibilni s myelitidou

3. syndrom area postrema vyzaduje nalez na MR z oblasti dorzalni me-
dully oblongaty

4. akutni kmenovy syndrom vyzaduje odpovidajici kmenovou lézi na
MR mozku s periependymalnim ulozenim

LETM - longitudindlni extenzivni transverzalni myelitida; NMOSD - neuromyelitis optica a onemocnénf jejiho sirsiho spektra

Tab. 2. Typickd lokalizace lozisek na
MR mozku u pacient(l s neuromyeli-
tis optica a onemocnénim jejiho Sir-
siho spektra.

1. Loziska v diencefalon zahrnu-
jici talamus a hypotalamus prilehlé
k Il komore.

2. Loziska v mozecku a dorzalnim kmeni
ptilehlé k IV. komore.

3. Loziska v dorzaln{ ¢asti oblongaty, ze-
jména v oblasti area postrema.

4. Dlouhé lozisko v oblasti kortikospindl-
niho traktu.

5. Loziska v oblasti hluboké bilé hmoty
¢i subkortikalnf bilé hmoty.

6. Periventrikuldrnf lozZiska zasahujicf
k postrannim komordm a do corpus
callosum.

kritéria (optickd neuritida, akutni myelitida)
a z podpUlrnych kritérii alespori dvé ze tff:
1. intrameduldrni loZisko, jehoZ délka dosa-
huje alespon tif segment(; 2. normalni nalez
na MR mozku nebo nalez nespliujici Bark-
hofova kritéria pro RS v rdmci revidovanych
McDonaldovych kritérif; 3. séropozitivita
NMO-IgG (po objeveni cilového antigenu se
zacalo pouzivat oznaceni AQP4-IgG - pozn.
autora) [3]. V roce 2015 Wingerchuck et al
(Mezindrodni panel odbornikd pro NMO dia-
gndzu) publikovali nova diagnosticka kritéria
pro NMO a onemocnéni jejiho Sirsiho spek-
tra (neuromyelitis optica spectrum disor-
ders; NMOSD), tato kritéria jiz akceptuji kli-
nickou manifestaci pfi postizeni lokalit mimo
optické nervy a michu (napf. postizeni moz-
kového kmene a dalsf) (tab. 1). Nova krité-
ria rozdéluji NMOSD s pozitivitou protilatek
proti AQP4-IgG a bez pozitivity [4]. Pro sprav-

nou diagnostiku, predevsim pro odliseni od
RS, je nutné znét typicky nélez na MR u NMO
(tab. 2) [5]. Odliseni téchto dvou onemoc-
néni ma zcela zdsadni vyznam pro spravny
terapeuticky postup, ktery se u téchto dvou
jednotek lisf. Asi u 5-40 % pacientd s AQP4-
-lgG"™eNMOSD nachdazime v séru jiné proti-
latky namfifené proti myelinovému oligo-
dendrocytadrnimu glykoproteinu (MOG-Ig).
Magnetickd rezonance mozku, zrakovych
nervl a michy hraje jednu z hlavnich rolf
v diagnostickém procesu NMOSD. V mezi-
narodnim konsenzu diagnostickych kritérif
pro NMOSD z roku 2015 jsou uvedena kon-
krétni rezonan¢ni kritéria pro dany klinicky
obraz. Provedenf vysetfeni MR je podstatné
z dlvodu vyloucentf jiné diagndzy ¢i koinci-
denci rlznych onemocnéni. Pokud klinické
obtiZe pacienta odpovidajf tzv. jaddrovym
klinickym charakteristikdm typickym pro

Tab. 3. Rozdily patologického ndlezu na MR v mozkovém parenchymu u NMOSD a RS.

NMOSD

RS

periventrikuldrnf loZiska zasahujici k postrannim komoram

a do corpus callosum

rozsahla, edematozni loziska, heterogenni (mramorovand) loziska

v corpus callosum

rozsahla, splyvajici loZiska v mozkovych lalocich

loziska prilehla k postrannim komoram, Ill. komore, IV. komore,

podél ependymalni vystelce

rozsahla, extenzivni loziska kortikospindlniho traktu

kortikalni loziska raritni
perivenularni loZiska méné casta

asymptomaticka loziska méné casta

(Dawsonovy prsty)

calloso-septdlnf ¢asti
drobnd ovodni loziska

laloku

kortikalni loZiska casta

perivenularni loZiska casta

asymptomatickd loziska vice ¢astd

NMOSD - neuromyelitis optica a onemocnéni jejiho sirsiho spektra

loZiska orientovana kolmo k postrannim komoradm

loziska lokalizovand v kaudalni ¢asti corpus callosum nebo v oblasti

loZiska zasahujici periventrikuldrné v oblasti doIni ¢asti temporalniho

juxtakortikaIni loziska v oblasti U vidken
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Obr. 1. Pacient s AQP4-1gGPe*NMOSD, loziska v blizkosti aqueductu.

(a) T2 vazeny obraz — transverzalni rovina fezu, v okoli aqueductu je patrné lozisko zvyseného signélu (Sipka);
(b) FLAIR - difuzni zvyseni signalu v blizkosti aqueductu (Sipka).

FLAIR - fluid attenuated inversion recovery; NMOSD — neuromyelitis optica a onemocnént jejiho sirsiho spektra
Fig. 1. AQP4-IgGPNMOSD patient, lesions near the aqueduct.

(@) T2 weighted imaging - transversal cut, hypersignal lesion near the aqueduct (arrow);

(b) FLAIR - diffuse hypersignal near the aqueduct (arrow).

FLAIR - fluid attenuated inversion recovery; NMOSD — neuromyelitis optica spectrum disorder

Obr. 2. Pacient s AQP4-IgGP*NMOSD, difuzni zvyseni signalu v T2 vazeném obraze v oblasti stfednich mozeckovych pedunkull (Sipky)
(a), vlevo zasahuijici ke IV. komofe (detailnéji zobrazeno na obréazku b (Sipka)), diskrétni loziska zvyseného signalu i v oblasti predni ¢asti
pontu.

NMOSD - neuromyelitis optica a onemocnéni jejiho sirsiho spektra

Fig. 2. AQP4-IgGP*NMOSD patient, T2-weighted image, diffuse hypersignal in cerebellar peduncles (arrows), transversal cut (a),

adjacent to the fourth ventricle on the left side (for detail, see figure b (arrow)), discrete hypersignal lesions in ventral pons.
NMOSD - neuromyelitis optica spectrum disorder
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Obr. 3. Pacient s MOG-IgGrPe*NMOSD, T2 véazeny obraz, sagitalni rovina fezu, zvyseny signal v oblasti dorzolaterdlni ¢asti oblongaty
(area postrema, tractus solitarius) (Sipka). Dale je patrny zvyseny signal v oblasti sttedniho mozeckového pedunkulu, v oblasti pontu
a mezencefalonu (a). Déle je patrné lozisko v oblasti corpus callosum, které je odlisného tvaru nez u pacientli s RS (prerusovana
Sipka) (a). Loziska v oblasti dorzolaterdlni oblongaty, zasahuji do nucleus tractus solitarii bilat (b).

NMOSD - neuromyelitis optica a onemocnéni jejiho sirsiho spektra

Fig. 3. MOG-IgGPsNMOSD patient, T2-weighted image, sagittal cut, hypersignal lesion in dorsal oblongata (area postrema, tractus
solitarius) (@arrow); high signal in middle cerebellar peduncle, in pons and mesencephalon (a). Lesions in dorsal oblongata extend to
nucleus tractus solitari bilaterally (b). There is a lesion in corpus callosum with a different shape than in MS patients (dashed arrow) (a).
NMOSD - neuromyelitis optica spectrum disorder

NMOSD (napt. optickd neuritida, akutni mye-
litida, syndrom area postrema a dalsi), ale ne-
nachéazime v séru AQP4-IgG, pak je vyzado-
vano naplnéni pozadavkd MR pro stanovenf
diagnozy AQP4-1IgG™NMOSD [4]. Konkrétni
pozadavky MR jsou pak uvedeny v tab. 3.

Nalez na MR

LoZiska na MR jsou u pacientt s NMOSD pfe-
devsim v oblastech, kde je zvysené exprimo-
van AQP4, ale patologicka loZiska mohou byt
i v oblastech, které s nf nejsou spjaty. LoZiska
v oblasti diencefalon, periependymélné
v okoli postrannich komor nebo IV. komory,
v oblasti corpus callosum (CC) nebo v oblasti
kortikospinalniho traktu podporujf tuto dia-
gnozu (tab. 2) [4,5].

Incidence patologickych loZisek v moz-
kovém parenchymu je reportovana od
50-85 % s pouzitim NMO diagnostickych
kritérii z roku 2006. PFi uziti kritérif z roku
2015 pro séropozitivni AQP4-IgGP*NMOSD je
to 51-89 % [6]. Na zacdtku onemocnéni jsou
popisovana loZiska v oblasti mozkového pa-
renchymu u 43-70 % pacientt s NMOSD [7].

Vyskyt téchto loZisek dale stoupd s délkou tr-
vani nemoci [6].

Loziska v oblasti diencefalon v okoli
11l. komory a aqueductu

[ éze v oblasti diencefalon zahrnuji periepen-
dymalinioblast mezimozku pfilehlou k aque-
ductu a talamus a hypotalamus pfilehly
k Ill. komofte (obr. 1 a, b). Tyto oblasti kore-
sponduji s vysokou expresi AQP4. Tento vzo-
rec postizenf je typicky pro NMOSD, ale nenf
typicky pro RS. Symptomatickd narkolepsie
nebo akutni diencefalicky syndrom s loZisko-
vym postizenim na MR je jednou z jadrovych
klinickych charakteristik u revidovanych kri-
térif z roku 2015 [4,6,8].

Loziska v dorzalni ¢asti kmene

v okoli IV. komory

Pro NMOSD jsou typickd periependymalnf
loZiska v zadnf ¢asti kmene a mozecku zasa-
hujici k IV. komofe (obr. 2 a, b). Jedna z ob-
lasti, kterd je vysoce specifické pro toto one-
mocnéni, je area postrema a nucleus tractus
solitarius (loZiska se vyskytuji u 7-46 % pa-

cientll s NMOSD), ¢emuz klinicky odpovida
syndrom area postrema charakterizovany
protrahovanym singultem nebo nauzeou
se zvracenim, které patfi mezi jadrové cha-
rakteristiky kritérii revidovanych v roce
2015 (obr. 3 a, b) [4,6]. LoZiska v prodlou-
Zené mise byvaji drobn3, linedrni, bilateraini
a mohou prechézet na krénf michu. LoZiska
v této oblasti mohou asociovat s prvnim kli-
nickym pfiznakem nebo s akutni exacerbaci
onemocnéni. Mimo vyse popsané postizen{
dorzéInf ¢asti oblongaty byva pfftomno i po-
stizenf dorzalniho pontu a mozecku (obr. 2 a,
b). U séronegativnich pacient s kmenovym
syndromem ma pro diagndzu NMOSD velky
vyznam zobrazenf periependymalnich lozi-
sek v oblasti mozkového kmene [7].

Loziska v oblasti bilé hmoty
mozkovych laloku

Postizeni v bilé hmoté muze byt znacné roz-
sahlé, lozZiska jsou casto vétsi neZ 3cm, ne-
byvéa pfitomen mass efekt. LoZiska mohou
byt uni- nebo bilaterdIni, zahrnujici sub-
kortikdIni nebo hlubokou bilou hmotu

Cesk Slov Neurol N 2020; 83/116(Suppl 1): S20-S30
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Obr. 4. Pacient s AQP4-1gGP*NMOSD, FLAIR, rozséhlé hypersignalni loZisko frontdlné .dx bez pfitomnosti edému, bez zndmek expanzi-
vity (a), pti kontrole za mésic ¢astecna kavitace loziska (b), pfi kontrole za 2 roky, vyrazna redukce loziska (c).
FLAIR - fluid attenuated inversion recovery; NMOSD — neuromyelitis optica a onemocneéni jejiho Sirsiho spektra

Fig. 4. AQP4-1gGP*NMOSD patient, FLAIR, extensive hypersignal lesion in the right frontal lobe without edema, no mass effect (a), par-
tial cavitation of the lesion at monthly examination (b), significant reduction of the lesion at 2-year examination (c).

FLAIR - fluid attenuated inversion recovery; NMOSD — neuromyelitis optica spectrum disorder

Obr. 5. Pacienti s AQP4-1gGP*NMOSD, FLAIR, zvyseny signdl pfi tempordlnim rohu pravé postranni komory (a), zvyseni signalu perie-
pendymalné pfi levé postranni komore (b), ddle je patrné nespecifické lozisko v hluboké bilé hmoté.
FLAIR - fluid attenuated inversion recovery; NMOSD - neuromyelitis optica a onemocnéni jejiho Sirsiho spektra

Fig. 5. AQP4-1gGrsNMOSD patient, FLAIR, periventricular hypersignal in the right temporal horn of lateral ventricle (a), high signal
periependymally in the left lateral ventricle (b), nonspecific lesion in centrum semiovale.

FLAIR - fluid attenuated inversion recovery; NMOSD — neuromyelitis optica spectrum disorder

(obr. 4 a—c). Tvar mUze byt vietenovity nebo
paprscity. Zvysuje signdl na ADC mapé, coz
je korelatem vazogenniho edému s akutnf
demyelinizaci. Tato rozsahla loZiska se vysky-
tuji Casteji u AQP4-IgGPe? nez u AQP4-IgGnee
pacientl. Vyskyt se lisf dle jednotlivych praci,
Kim et al tyto léze popsali u 29 % pacientd,
v praci Wang et al jen ve 14 % [5,6]. V chro-

nickych fazich se mohou zmensovat a obje-
vit se cystické zmény [5] (obr. 4 b, c).

Loziska v okoli postrannich komor

LoZiska v okoli postrannich komor jsou
u NMOSD shleddvédna méné casto nez
v blizkosti lll. a IV. komory. LoZiska jsou ulo-
Zena paralelné s pribéhem komory na roz-

dil od kolmého uspofadani u RS (obr. 5 a, b).
U NMOSD byvajf u 12-40 % pacient( loZiska
v oblasti CC, kterd byvaji ¢asto edematdzni,
heterogenni na rozdil od ovoidnich loZisek
u RS (obr. 6 a, b). Nékdy je postizeni CC pfi-
podobnovano k mramorovani, nékdy je po-
stizeni rozsahlejsi, je patrné ztlusténi sple-
nia corporis callosi — vzorec postizeni jako
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Obr. 6. Pacient s AQP4-IgGPe?NMOSD, v sagitélni roviné v T2 vazeném obraze jsou patrnd vicecetnd, misty rozsahlejsi

loZiska v oblasti corpus callosum (a), rozsahlé loZisko v oblasti splenia detailné&ji zobrazeno v transverzalni roviné v sekvenci
FLAIR (b). Pfi kontrole za 2 roky je patrna vyraznd redukce loziskového postizeni s vyraznou atrofizaci corporis callosi (c).

FLAIR - fluid attenuated inversion recovery; NMOSD — neuromyelitis optica a onemocnént jejiho Sirsiho spektra

Fig. 6. AQP4-IgGP*NMOSD patient, T2-weighted image, sagittal cut, multiple (and more extensive in some places) lesions

in corpus callosum (a), FLAIR, extensive lesion in the splenium (b). Significant atrophy of the corporis callosi is observed at 2-year

follow-up (c).

FLAIR - fluid attenuated inversion recovery; NMOSD — neuromyelitis optica spectrum disorder

Obr. 7. Pacient s MOG-IgGP*NMOSD, stejny pacient jako na obr. 3. Je patrny zvy3eny signél v T2 vdzeném obraze v oblasti pyramidové

drahy bilat. - v zadnich raminkach kapsuly interny (a, b), v cerebralnich pedunkulech mozkového kmene (c).
NMOSD — neuromyelitis optica a onemocnénf jejiho sirdfho spektra
Fig. 7. MOG-IgGPsNMOSD patient, the same patient as in Fig. 3. High signal is evident in T2-weighted image bilaterally in the pyrami-
dal tract - in the dorsal limb (a, b), in cerebral peduncles (c).
NMOSD - neuromyelitis optica spectrum disorder

mostni klenba. V chronické fazi maji CC lo-
Ziska tendenci se zmen$ovat, mohou vyvo-
lat cystické zmény, nebo mohou i vymizet,
Casto pozdéji dochazi k atrofii corporis callosi
(obr.6¢) [5,6].

Loziskové postizeni
kortikospinalniho traktu

U urcitych podskupin pacientt s NMOSD mUze
byt postizen kortikospindIni trakt, a to bud uni-
nebo bilaterdIné. LoZiska zasahuji do hluboké

bilé hmoty, je patrny zvyseny signdl v oblasti
zadniho raménka kapsuly interny a zasahujf
az do cerebralnich pedunkull. Tato lokalizace
neni spojena se zvysenou expresi AQP4 a do
soucasnosti nebylo objasnéno, proc je pyrami-
dova draha postizena (obr. 7 a—c) [5-8].

Nespecifické loziskové postizeni bilé
hmoty supratentorialné

DrobnoloZiskové postizeni bilé hmoty je
u NMOSD relativné casté a je zcela nespe-

cifické. Jedna se o vicecetna drobna hy-
persignalni loZiska v T2 vazeném obraze
a FLAIR v hluboké bilé hmoté nebo sub-
kortikdlné. Tato loziska byvaji u NMOSD
asymptomaticka [5,6].

Enhancement po podani

kontrastni latky

Po podani kontrastnf latky je variabilni pfi-
tomnost enhancementu (vyskytuje se
v 9-36 %) [6,9]. Na rozdil od RS je diskrétni,
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Obr. 8. Pacient s AQP4-1gGP?NMOSD, T2 vazeny obraz v sagitalni roving, je patrné intramedularné hypersignalni lozisko, které mirné
rozsifuje michu, svoji délkou presahuje vysku tfrech obratlovych tél - v drovni od C6 po stiedni Usek Th (a) — tzv. LETM, mirné hyposig-
ndlni, misty vyraznéjsi v T1 vdzeném obraze (b). LozZisko je ulozeno centralné. Po podani kontrastni latky je patrny nepravidelny (pfipo-
dobnovany k oblackiim) enhancement, prevazné okrajové postkontrastni zvyraznéni (c).
NMOSD — neuromyelitis optica a onemocnénf jejiho sirdfho spektra

Fig. 8. AQP4-IgGrP>*NMOSD patient, T2-weighted image, sagittal cut, intramedullary hypersignal lesion is evident, which slightly ex-
pands the spinal cord, its length exceeds the height of three vertebral bodies - at the level from C6 to the middle Th (a) - so-called
LETM, slightly hyposignal, sometimes more pronounced in T1-weighted image (b). The lesion has central localization. After contrast
agent administration, irregular (similar to small clouds) enhancement, mostly marginal postcontrast enhancement (c).

NMOSD - neuromyelitis optica spectrum disorder

hdfe ohraniceny, pfipodobriuje se k oblac-
kiim (,cloud-like"), ddle mUze byt patrny en-
hancement ependymu komor, ktery se pfi-
podobnuje k obtaZeni tuzkou. MizZe byt
pritomen také noduldrni enhancement, prs-
tencity, leptomeningedini a byl popsan i pe-
rivaskularni (obr. 8 a—c) [8,9].

Intramedularni loziska

LoZiska v oblasti michy jsou rozsahlejsi nez
u RS, typicky svoji délkou dosahuji nebo
presahuji vysku 3 obratlovych tél, mluvime
o tzv. longitudinalné extenzivni transver-
zalni myelitidé (LETM). LoZiska jsou typicky
uloZena centralné v Sedé hmoté, podél cen-
tralniho kanalku. Tato predilekénf area kore-
sponduje s vyraznéjsi expresi AQP4 v této
oblasti [10,11].

Na MR jsou loZiska patrna centrélné nebo
jsou rozséahlejsi, potom zasahuji i periferné
na transverzalnich fezech a zahrnuji vice nez
50 % plochy michy na transverzélnich fe-
zech [12]. LoZiska jsou hypersignalni v T2 va-
Zeném obraze, v akutnim stadiu je pfitomen

edém, v T1 vaZenych obrazech jsou Iéze hy-
pointenznf a mohou se zvyrazrovat po po-
danf kontrastnf ldtky. Enhancement byva
spiSe nepravidelny (pfipodobriovany k ob-
[4¢kim), nebo byva kombinaci nepravidel-
ného s prstencitym (obr. 8 a—c). Vyrazné hy-
persignalni lozisko v T2 véZzeném obraze,
respektive s pfitomnosti vyrazné hypersig-
nélnich tecek, korespondujici s hyposignal-
nimi lozisky v T1 vaZzeném obraze, je typické
pro NMOSD - ne pro RS. Nejc¢astéji jsou léze
v oblasti kr¢ni a horni hrudni michy. Typické
rozsahlé intrameduldrni loZisko se mize
v prbéhu onemocnéni ménit, v obdobf re-
mise ¢i po Ié¢bé vysokymi davkami korti-
koidd se mdze zobrazovat v podobé vice-
Cetnych drobnych lozisek, ktera jiz nespliuji
délkou kritéria pro LETM (obr. 9 a, b) [6,12].
Také u pacientd, kteff jiz jsou na chronické
imunosupresivni 1é¢bé pro jiné autoimunitni
onemocnéni nebo predchazejici optické
neuritidy, mdzeme vidét loziska kratsf [10].
Po opakovanych myelitiddch je ¢asto patrna
atrofie michy, kterd koreluje s neurologickym

postizenim. Moznost splnénf kritérii (bez pfi-
tomnosti LETM) pfi pfitomnosti lokéInf atro-
fie michy v rozsahu alespon pfes 3 segmenty
reflektuji revidovana kritéria z roku 2015 [4].

Nékdy jsou loZiska jiz primarné drobnégjsi,
hovoff se o kratké transverzalni myelitidé
(short transverse myelitis; STM), které je defi-
novana jako loZisko kratsi, neZ je vyska 3 ob-
ratlovych tél. Tato loZiska nejsou u NMOSD
vyjimecna, v inicidlnich stadiich se mohou
vyskytovat az ve 14,5 % [7,13,14]. Tato loZiska
opét preferencné postihuji centralni sedou
hmotu a postihuji vice neZ 50 % arey na
transverzalnich fezech, coz pomahd v odli-
Seni od lozisek u RS [6].

Postizeni optického nervu

Opticka neuritida je v MR obraze charakteri-
zovana rozsfenim nervus opticus, zvysenym
signalem v T2 vdzeném obraze a enhance-
mentem po podani kontrastni latky. Typické
je bilaterdIni postizeni, loZiska jsou dlouha
(zasahuji vice nez 50 % délky) [6,8,15]. Pro
NMOSD je na rozdil od RS typické postizeni
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chiasmatu. V chronickém stadiu je patrna
atrofie optického nervu s variabilné zvyse-
nym signalem v T2 véazeném obraze [10,15].

»MOG antibody disease”
(MOG-AD, onemocnéni
asociovana s MOG-lgG) nebo
téz MOG encefalomyelitis
MOG-AD se klinicky m@ze manifestovat
jako NMOSD, akutni diseminovand encefa-
lomyelitida (ADEM), ADEM nésledovany ON
(ADEM-ON) nebo multifazickd disemino-
vana encefalomyelitida (MDEM). Toto spekt-
rum onemocnéni mize postihnout pacienty
viech vékovych dekdd, medidn objeveni se
onemocnéni je treti dekdda s mirnou preva-
hou u Zen (zeny/muzi 1,1 : 1) [16,17]. U vice nez
50 % détskych pacientl s ADEM nachazime
v séru MOG-IgG a predikuji non-RS pribéh
onemocnéni. Vzacnéji mize byt onemocnéni
asociovano s demyeliniza¢ni NMDA encefa-
litidou (N-methyl-d-aspartate receptor ence-
phalitis), postiinfekéné po probéhlé herpes
virové infekci, po boreliéze, mononukledze
a velmi zfidka s typickou relaps remitentni RS.
Optickd neuritida je nejcastéji se objevujici
klinické postizeni u MOG-AD a to v 54-61 %,
nasledované myelitidou [8]. Jsou ur¢ité odlis-
nosti tykajici se MR nélezu u pacientl s po-
zitivitou MOG-IgG nebo AQP4-IgG. Zanét
optického nervu predominantné postihuje
predni segment, zatimco chiasma a retro-
chiasmaticky usek jsou relativné usetfeny.
U AQP4-IgG pacientl je predominantné po-
stizend oblast chiasmatu [15]. Opticky nerv
byvéd edematdzné rozsifen, edém zrakového
disku byva zvinény. AZ u poloviny pacient(
se mUze objevit zénét a enhancement po-
chvy zrakového nervu. Oboustranné posti-
Zeni zrakovych nervl byva u Ctvrtiny pa-
cientll. Vyse popsané zanétlivé postizeni
byva patrné v akutni fazi, po jejim odeznéni
u vétdiny pacientll pfetrvava zvyseny sig-
nal v T2 vazeném obraze a objevuje se atro-
fie optického nervu [17]. Postizeni michy méa
charakteristické dva vzorce postizeni: 1. ve
formé LETM; 2. ve formé kratsich lézf (méné
nez pres dvé obratlova téla) [18] (obr. 10 a, b).
Postizeni misniho konu je typické pro myeli-
tidy asociované s MOG-IgG, ale mUze posti-
hovat michu i v celém jejim rozsahu. Enhan-
cement byva typicky mirny, nepravidelny,
micha je casto rozsifend. MZe byt i nodu-
larnf enhancement ¢i enahncement mening.
LoZisko se obvykle nachazi v blizkosti cen-
tralnfho kanélku, je vyrazné hypersignaini
v T2 vazeném obraze, nékdy popisovano
jako ,pseudodilatace centralniho kanalku”,

Obr. 9. Pacient s AQP4-IgGP*NMOSD,

T2 vazeny obraz, sagitélni fez, je patrna
atrofie v oblasti hrudniho Gseku michy

a vicecetna hypersignalni lozZiska

v hrudnim useku (a), na transverzalnich
fezech je patrné typicka centraIni lokali-
zace loziska (b).

NMOSD - neuromyelitis optica a onemoc-
nénf jejiho $irsiho spektra

Fig. 9. AQP4-1gGP*NMOSD patient,
T2-weighted image, sagittal cut,

atrophy in thoracic spinal cord and multi-
ple hypersignal lesions in thoracic spinal
cord are evident (a), typical central locali-
zation of the lesion in transversal cuts

is observed (b).

NMOSD - neuromyelitis optica spectrum
disorder

coz je typické pro MOG-IgG, ale ne pro RS i
AQPA4-1gGP*NMOSD. Pfitomny mdze byt en-
hancement tohoto loziska.

Obr. 10. Pacient s MOG-IgGP2NMOSD,

v urovni Th11-12 (a) je intramedularné
patrné lozisko zvyseného signalu

v T2 vazeném obraze, na transverzalni
fezu je patrné typické centralni ulozeni lo-
Ziska (b).

MOG-IgG - protilatky proti myelinovému
oligodendrocytarnimu glykoproteinu;
NMOSD - neuromyelitis optica a onemoc-
néni jejiho sirsiho spektra

Fig. 10. MOG-IgGPsNMOSD patient,
sagittal T2-weighted image, transversal
cut, intramedullary lesion in Th11-12 seg-
ment (a), with typical central localization
in the transversal cut (b).

MOG-IgG - myelin oligodendrocyte glyco-
protein antibody; NMOSD — neuromyelitis
optica spectrum disorder

Negativni ndlez na MR mozku je pfiblizné
u dvou tietin pacientd nebo byvaji pfitomna
nespecifickd loZiska v bilé hmoté supratento-
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NMOSD-AQP4-gG+

A) Opticky nerv

MOG-IgG+

Roztrousena skleréza

B) Micha

C) Mozek

/f

%

Obr. 11. Schéma charakteru lozisek na MR diskriminujici AQP4-IgGP*NMOSD, MOG-IgGP2NMOSD a RS (adaptovano z [8]).
AQP4 — akvaporin-4; MOG-IgG — protildtky proti myelinovému oligodendrocytarnimu glykoproteinu; NMOSD — neuromyelitis optica a one-

mocnénf jejiho sirsiho spektra

Fig. 11. MRl features of lesions in AQP4-1gGP>*NMOSD, MOG-IgGP*NMOSD and MS patients (adapted from [8]).
AQP4 - aquaporin-4; MOG-IgG — myelin oligodendrocyte glycoprotein antibody; NMOSD — neuromyelitis optica spectrum disorder

rialné, spise subkortikalné. Tato nespecificka
lozZiska byvaji asymptomaticka [8,17]. Méné
¢asto mohou byt pfftomna atypicka loZiska
infratentoridlné: v mezencefalon, pontu, mo-
zeckovych pedunkulech [15]. Nékdy mUze
byt obraz napodobujici ADEM, kde jsou pa-
trné difuzni zmény kortiko/subkortikélné,
v bilé hmoté, hluboké sedé hmoté. V dife-

rencidlni diagnostice s RS pomaha tvar en-
hancementu, protoZe ten byva nepravidelny,
pripodobrovany k obladckdm - na rozdil od
prstencitého u RS. Déle pomaha diskrimino-
vat MOG-AD leptomeningeidlni enhance-
ment a loZiska v talamech [19].

V praci lkeda et al bylo u détské popu-
lace popsano loZiskové postizeni v subkorti-

kdInf bilé hmoté. LoZiska byla jak ostfe ohra-
nicenad tak i neostfe ohranicend, popisovana
spise jako difuzni zména signélu. Jina distri-
buce lozisek nebyla zjisténa, ale jednalo se
jen o malou skupinu 4 pacientd [20]. Dalsi
prace udavaly vzorec MR postizeni jako
,ADEM like", kde byla lozZiska i v hluboké bilé
hmoté, talamu a bazélnich gangliich [21].
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U MOG-AD nebyvaji pfitomna loziska v ob-
lasti CC a loziska nebyvaji periventrikuldrné,
coz pomdha v odliseni od RS. Byla popsana
distribuce 1ézf v zavislosti na véku détskych
pacientl — mladsi 9 let se prezentuji jako

ADEM, u starsich se vétsinou rozviji opticka
neuritida [20].

Rozdily v MR nalezu u RS

a NMOSD

Na rozdil od RS nejsou u NMOSD typicky pfi-
tomna kortikéInfloziska. Z tohoto dlvodu by
mél diagnosticky protokol obsahovat sek-
vence, které umoziuji jejich detekci, napf.
double inversion recovery (DIR), optimalné
v 3D [22]. LoZiska v bilé hmoté nemaji tvar
Dawsonovych prstd, ovoidni tvar lozisek
pti perivenuldrni demyelinizaci je u NMOSD
méné Casty. Prace Jurynczyka et al se vénuje
MR kritériim distribuce intracerebrélnich lozi-
sek, kterd jsou schopna s vysokou senzitivi-
tou a specificitou odlisit RS od NMOSD [23].
Je nutné si uvédomit, Ze ne vzdy je pfitomno
rozséhlé intramedularni loZisko (LETM) ty-
pické pro NMO a Ze naopak u RS, i kdyz
v niz8im procentu, se také mize vyskytnout
rozsadhlejsi léze. Dale se u NMOSD mohou
vyskytnout i kratsi éze, a proto byla snaha
definovat kritéria diskriminujici obé jed-
notky na MR zobrazeni mozkového paren-
chymu [22,23]. Kritéria obsahovala: 1. loZisko
zasahujici k postranni komore a v oblasti
temporalniho laloku kaudalng, nebo 2. sub-
kortikdInf loZisko v oblasti U vldken, nebo
3. loZisko charakteru Dawsonovych prstQ.
Tato kritéria byla schopna odlisit RS s 90,9%
sensitivitou a 87,1% specificitou od AQP4-
-lgGPPNMOSD, resp. s 95,2% MOG-1gGPoN-
MOSD a 87,5% séronegativni NMOSD [22].

Pti volumetrickych méfenich je u NMO po-
pisovana mensi celkova atrofie mozku a vétsi
Sife kortexu (vétsi objem nez u RS), z regio-
nalnf atrofie zde nebyla pozorovana vyraz-
néjsi atrofie talamu, kterd je detekovana ty-
picky u RS [24].

Kdybych shrnula odlignosti postizeni tff
zékladnich oblasti u AQP4-IgGP*NMOSD,
MOG-IgGP*NMOSD a RS, tak postizeni optic-
kého nervu je u AQP4-IgGP*NMOSD typicky
bilateralni, dlouhé a zasahujici do chiasmatu.
U MOG-IgGPNMOSD je obvyklé dlouhé bi-
lateralni postiZzeni postihujici pfednf ¢ast zra-
kového nervu s intraorbitdlnim edémem
a perineurdInim enhancementem po po-
dani kontrastni latky. U RS je postizeni ob-
vykle jednostranné a kratéf. Postizeni michy
je u AQP4-IgGP*NMOSD rozsahlé, dlouhé
pfes alespon tfi obratlova téla, je lokalizo-

vano centrélné v Sedé hmoté a casto zasa-
huje i do periferie (postihuje vice nez 50 %
arey na transverzélnich fezech). U MOG-IgG
asociované myelitidy je postizeni prede-
vsim v oblasti misniho konu nebo v oblasti
dolni hrudni michy a v thorakolumbalnim
prechodu, také postihuje predevsim Sedou
hmotu a mdze zasahovat periferné (posti-
huje vice nez 50 % arey na transverzélnich
fezech). U RS jsou intramedularni loziska
ulozend dorzélné a laterding, castéji je po-
stizen kréni Usek, loZiska jsou drobnéjsi [8].
U AQP4-IgG P*NMOSD je pfipadné posti-
Zeni mozkového parenchymu periependy-
malni, podél komorového systému a v prd-
béhu kortikospinalniho traktu (fokalni nebo
asociujici s vazogennim edémem). U MOG-
-lgGP*NMOSD je postizeni mozkového pa-
renchymu méné ¢asté nebo jsou patrna jen
nespecifickd loziska v bilé hmoté (subkorti-
kalné nebo v hluboké bilé hmote). Mize byt
i obdobné jako u ADEM. V diferencialni dia-
gnostice mdze pomoci to, Ze ¢astéji nez u RS
je postizena centrdlni sed (talamy a bazalni
ganglia) a jsou pfftomna atypickd infratento-
ridInfloziska (obr. 11). U RS je typické periven-
trikuldri postizenf (tvar — Dawsonovy prsty),
postizeni CC, callososeptalni orientace lozi-
sek, kortikélni/juxtakortikdInf loZiska a po-
stizeni infratentoridiné. LoZiska maji typicky
ovoidni tvar (obr. 11) [8].

Zavér

Nélez na MR michy ¢i MR optickych nervi
relativné dobre diskriminuje NMOSD od RS
¢i dalsich onemocnéni postihujicich bilou
hmotu. Tento nélez viak nemusi byt vzdy
vyjadfen. V pfipadé postizeni michy se mize
jednat o drobnéjsf loZisko. Potom narlista vy-
znam podrobného vyhodnoceni nélezu na
MR mozku a patrani po loZiskové zméné sig-
nélu predevsim periependymalné, v oblasti
zadniho kmene — zvIasté v oblasti area pos-
trema a v pribéhu pyramidové drahy.
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