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Vicecetna tumoriformni loziska mozku jako prvni
projev demyeliniza¢niho onemocnéni

Multiple tumefactive brain lesions as the first symptoms

of demyelination

Vazena redakce,
tumoriformn{ demyelinizace patii mezi
vzacné formy RS, jeji diferencidlni dia-
gnostika mZe byt obtizna, proto je nutno
v prvni fadé vyloucit jiné diagndzy, jako jsou
napf. mozkovy tumor ¢i absces.

Loziska na MR mozku vétsinez 2cm v delsi
ose jsou pro RS znacné netypicka. Také pfi-
tomnost vyrazného edému nebo sycenf

charakteru prstence ¢i otevieného prstence
u takto velkych 1ézi budi podezienfina jinou
etiologii [1]. U RS jde o raritni, tzv. tumori-
formni formu. Prevalence se udavé dle rz-
nych zdrojd 1-21/1 000 pacientd s RS [2,3].
Tyto léze se predilekéné nachézi supratento-
ridlné, pficemz u vice nez poloviny pacientt
se jedna o prvni projev demyelinizace [4].
Vzhledem k ¢asté lokalizaci v lalocich a k roz-

Obr. 1. Inicialni MR mozku s gadoliniovou
kontrastni latkou — sekvence (A) FLAIR
transverzalni, (B) T1 postkontrastné tran-

sverzalni, (C) T1 postkontrastné koronalni.

Intraaxialni léze v pravé hemisfére s peri-
fokédlnim edém a se sycenim vzhledu pre-
ruseného prstence.

FLAIR - fluid attenuated inversion recovery
Fig. 1. Initial brain MRI with gadolinium
contrast agent — (A) transverse FLAIR,

(B) transverse T1 contrast enhanced,

(C) coronal T1 contrast enhanced sequen-
cies. Intraaxial lesions in the right he-
mispehe with perifocal edema and satura-
tion of the appearance of an open ring.
FLAIR - fluid attenuated inversion recovery
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sahu 1éze se casto projevi tézsim neurolo-
gickym deficitem jako afézif, hemiparézou i
hemianopsii. Prvnim symptomem muze byt
i epilepticky paroxysmus [5].

Prezentujeme pfipad 24leté pacientky,
kterd pfisla na Neurologickou kliniku pro
tyden se objevujici ataky vertiga s ndslednym
rozvojem oslabeni levostrannych koncetin.
Neurologickym vysetienim byla zjisténa lehka
levostranna brachiokrurdini hemiparéza a le-
vostrannd taktilni hemihypestezie (Expanded
Disability Status Scale [EDSS] 3,5). Pacientka
se dosud s ni¢im nelécila, uzivala pouze hor-
monalni antikoncepci. Z rodinné anamnézy
bylo zjisténo, ze dédecek pacientky mél RS,
jinak se v rodiné nevyskytovala autoimunitnf
¢i onkologickd onemocnéni. Bylo provedeno
akutni vysetfeni MR mozku a kréni michy
s podanim kontrastni latky s ndlezem vicecet-
nych lozZisek v pravé mozkové hemisfére s pe-
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Obr. 2. PET MR (fazni a T1 postkontrastni zobrazeni) mozku s radiofarmakem "8F-fluorothymidinem ukazuji nevyraznou aktivitu lézi

*h L =

(A, B). Kontrolni MR mozku (sagitalni FLAIR sekvence), na snimcich nové typické periventrikularni [éze (C). Perifokalni edém tumori-
formnich demyelinizacnich lozisek (zobrazeni FLAIR sagitalné) (D) ve srovnani se zobrazenim stejného fezu pfi vysetieni po roce a pl.

Na snimku perifokéalni edém vymizel. Nové jsou zobrazeny drobné periventrikularni 1éze (E).

FLAIR — fluid attenuated inversion recovery

Fig. 2. Brain PET-MRI (fusion image of T1 contrast enhanced with FLT-PET) with the radiopharmaceutical "®F-fluorothymidine shows
insignificant lesion activity (A, B). Dissemination in time (on follow-up MRI - transverse FLAIR sequence), with new typical periventri-
cular lesions (C). Perifocal edema of tumefactive demyelinating lesion, on the right (D) comparison on control after a year and a half
where the perifocal oedema disappeared and small periventricular lesions appeared (E) shown on FLAIR sequences.

FLAIR - fluid attenuated inversion recovery; FLT — 18F-fluorothymidine

rifokdInim edémem, expanzivnimi projevy
a lehkym pfesunem stfedocarovych struktur
(obr. 7).V diferencidlni diagnostice byly zvazo-
vany primarni nador ¢i tumoriformni demy-
elinizace. Lumbalni punkce byla nezanétliva,
byly prokazany dva oligoklondlni pasy v séru
i likvoru. MRZ (M — morbilli, R - rubella, Z - va-
ricella zoster) reakce byla negativni. K vylou-
Ceni tumorodzni etiologie se u pacientky pro-
vedlo onkologické screeningové dosetient
v¢. odbéru onkomarker(, gynekologického
vysetieni, UZ vysetfeni bficha, prsd a skiagra-

fického vysetfeni hrudniku, vse bez priikazu
tumordzniho origa. Odbér na autoimunitnf
protildtky prokdzal pozitivni screening na an-
tinukledrni protilatky (titr 1:400), dle vysetfeni
revmatologem viak pacientka nesplnila krité-
ria pro systémové onemocnéni pojiva. Vyset-
feni protilatek anti-aquaporin 4 i anti-myelin
oligodendrocytarni glykoprotein bylo nega-
tivni. Prdtokova cytometrie mozkomisniho
moku byla bez zndmek malignity. Vizudlni
evokované potencidly byly oboustranné
vV norme.

Pacientka byla lé¢ena 5g metylpredni-
solonu iv. s postupnou normalizaci neuro-
logického ndlezu a bylo doplnéno vyset-
feni PET MR (v odstupu 1 mésice od vstupni
MR), které prokazalo ¢aste¢nou regresi veli-
kosti a syceni |ézf vpravo charakteru open-
-ring a vyznamny Ustup edému (obr. 2). Byla
zjisténa jen minimalni aktivita "®F-fluoro-
thymidinu (FLT), kterd mdze souviset i s ne-
specifickym porusenim hematoencefalické
bariéry a kterd nebudila podezfeni na pro-
liferacné aktivni maligni lézi. Demyelinizace
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proto zUstala nadéle nejpravdépodobnéjsi
diagnézou.

Z tohoto dlivodu a také s ohledem na
Spatnou anatomickou dostupnost loZiska
nebyla zvaZovand stereotaktickd biopsie
indikovana.

Tumoriformni demyelinizace byla nejprav-
dépodobnéjsi etiologii obtizi, a proto byla
pacientce nasazena injekeni 1é¢ba interfe-
ronem beta-1a, kterd byla nasledné pro he-
patopatii zaménéna za glatiramer acetat. Na
kontrolni MR mozku a kréni michy se proka-
zala vyznamna regrese tumoriformnich lozi-
sek, a naopak pribylo pét demyeliniza¢nich
loZisek (Ctyfi supratentoridlné, jedno v kréni
mise) (obr. 2), ¢imz pacientka forméainé napl-
nila McDonaldova kritéria 2017 [6].

Daldi potvrzeni diagndzy a prechod do
klinicky definitivni RS nastal u pacientky za
17 mésica, ve véku 25 let, kdy prodélala re-
laps pravostranné retrobulbarni neuritidy
(EDSS 1,5), ktery byl 1é¢en pulzem 3 g metyl-
prednisolonu iv. s ¢aste¢nym efektem, a pa-
cientka byla, i z dGvodu soucasné progrese
radiografického nélezu, eskalovéna na lécbu
kladribinem. Kratce po eskalaci prodélala pa-
cientka dalsf relaps onemocnéni s allody-
niemi a dysesteziemi levé dolni koncetiny,
ktery byl léCen pulzem 3 g metylpredniso-
lonu iv. jiz s plnym efektem.

Pacientka je od posledni ataky (10 mésict)
stabilni, bez progrese neurologického defi-
citu, v jejim neurologickém nélezu trva po-
rucha zraku vpravo lehkého stupné a poru-
cha termického ¢iti na levé dolni koncetiné.
EDSS pacientky je nyni 1,5 (zrakovy a senzi-
tivni funkeni subsystém 1, jinak v norme).

Diferencidlni diagnostika tumoriformni va-
rianty RS zahrnuje jednak mozkové tumory
(hlavné low-grade gliom, méné high-grade
gliom, lymfom nebo metastatické postizent)
Ci absces, ale také vzacngjsi varianty demy-
elinizace jako Schilderova choroba ¢i kon-
centrickd sklerdza Balo. Jednou z patologif,
které je tfeba povazovat za diferencidlnf dia-
gnostiku, je také primarni lymfom central-
niho nervového systému [4].

Diagnostika této formy je obtizna prede-
vsim u pacientd s primozachytem RS a bez
dalsich radiografickych ¢i klinickych priznakad,
které by nas smérovaly k demyeliniza¢nimu
onemocnéni a vyloucily tumordzni etiologii.

V diferencialni diagnostice mohou byt na-
pomocny pokrocilejsi zobrazeni MR, jako
jsou napf. difuzi vazené obrazy, MR spekt-
roskopie ¢i zobrazenf PET. | pfes vyrazny po-

krok v zobrazovacich metodach stéale nenf
mozné v fadé pfipadl jednoznacné stano-
vit diagndzu jen na zékladé zobrazovacich
metod, a proto pfi nedostatecné terapeu-
tické odpovedi nebo deterioraci stavu mdze
byt nutné pristoupit az k stereotaktické bio-
psii loziska [4,7].

Z pohledu radiologa se tumoriformni de-
myelinizace projevuje na zobrazovacich me-
todéch jako intraaxidlni 1éze s expanzivnimi
projevy, které byvaji mensi, nez by odpovi-
dalo velikosti léze [8]. Po podani kontrastni
latky na MR se mUZe objevit znak prstence,
ktery byva prerusen smérem k sedé hmoté
a se sytici ¢asti sméfujici k bilé hmoté. Tento
znak pomUze odlisit abscesové kolekce
a high-grade gliomy, které obvykle majf prs-
tence syceni bez preruseni [8]. Znak preruse-
ného prstence se udava jako vysoce speci-
ficky, je ale tfeba vzit v Uvahu vyrazné vyssi
prevalenci vyskytu gliomd a abscest v po-
pulaci [1]. Low-grade gliomy se obvykle ne-
syt vibec a mivajf vétsi projevy expanze.
PET mUze pfispét k odliseni abscesd a high-
-grade gliomU, demyeliniza¢ni plaky jsou
obecné povazovény za metabolicky neak-
tivni v pfipadé nejcastéji pouzivaného radio-
farmaka '®F-fluorodeoxyglukézy (FDG). Vy-
Setfeni mozku pomoci FDG byva limitovano
vzhledem k vysoké aktivité pozadi, proto
byla pacientka vysetfena pomoci radiofar-
maka FLT, které se nejvice akumuluje v tka-
nich s vysokou prolifera¢ni aktivitou.

Vzhledem k nizké prevalenci tumori-
formni demyelinizace nejsou jednoznacna
prognostickd data ani Udaje o doporuco-
vané dlouhodobé imunomodula¢ni lé¢bé
téchto pacientt, nékteré prace doporucuji
nelécit takové pacienty fingolimodem, avsak
data z vétsich souborl chybi [5]. Dalsi prace
naznacuji, Ze pacienti s tumoriformnimi de-
myelinizacnimi lézemi mohou mit lepsi pro-
gndzu ve srovnani s pacienty s RS bez téchto
|ézf [9,10]. Rozsahlejsi studie viak pravdépo-
dobné nebude mozné provést vzhledem
k nizké Cetnosti této formy.

U nasi pacientky nebylo vyznamné napo-
mocné vysetfeni mozkomisniho moku ani
vizudlnich evokovanych potenciall, a tak
byla diagndza primarné zalozena na radio-
grafickém nélezu (MR a PET MR) a zméné na-
lez( v ¢ase. Podplrnym faktorem byla také
pozitivni rodinnd anamnéza.

Pacientka po prvnim relapsu formalné ne-
splnila McDonaldova kritéria 2017 [6] a bylo
na zvazeni, zda pacientku lécit, ¢i vyckat dal-

siho klinického ¢i radiografického pribéhu
onemocnéni. Vzhledem k vysoké pravdé-
podobnosti demyeliniza¢niho onemocnéni
a vylouceni jinych onemocnéni jsme se roz-
hodli pacientku zacit lé¢it co nejdfive.
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