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Průběh onemocnění asociovaného 
s tvorbou protilátek proti myelinovému 
oligodendrocytárnímu glykoproteinu (MOGAD) – 
soubor pacientů

Course of myelin oligodendrocyte 

glycoprotein-associated disease (MOGAD) – 

a cohort of patients

Souhrn
Cílem této práce je podat komplexní přehled týkající se onemocnění asociovaného s protilátkami 

proti myelinovému oligodendrocytárnímu glykoproteinu (myelin oligodendrocyte glycoprotein 

antibody-associated disease; MOGAD) a zároveň poskytnout vlastní praktické zkušenosti s dia-

gnostikou a léčbou této nemoci. Prezentujeme soubor sedmi pacientů sledovaných prospektivně 

na naší klinice od 1/ 2018 do 2/ 2023. Průměrný věk dětí v době dia gnostiky byl 11,4 ± 2,8 roku. 

Všichni pacienti splnili v dané době dia gnostická kritéria MOGAD. Prezentujeme jednotlivé případy 

a upozorňujeme na charakter průběhu nemoci a úskalí léčby. Diskutujeme akutní i chronickou 

terapii a poukazujeme na nutnost dalších prospektivních studií u dětí s MOGAD. 

Abstract
The aim of this paper is to provide a comprehensive overview of myelin-oligodendrocyte 

glycoprotein antibody-associated disease (MOGAD) and to provide our own practical experience 

with the dia gnosis and treatment of this disease. We present a series of seven patients followed 

prospectively in our department from 1/ 2018 to 2/ 2023. Average age of children at the time of 

dia gnosis was 11.4 ± 2.8 years. All patients fulfi lled the MOGAD dia gnostic criteria at the time. We 

present the individual cases and highlight the nature of the course of the disease and the pitfalls 

of treatment. We discuss acute and chronic therapy and point out the need for further prospective 

studies in children with MOGAD. 
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Úvod
V předchozích letech bylo onemocnění 

asociované s protilátkami proti myelino-

vému oligodendrocytárnímu glykoproteinu 

(MOGAD) zahrnuto pod zastřešující pojem 

„získaná demyelinizační onemocnění“ spo-

lečně s RS či neuromyelitis optica a onemoc-

nění jejího širšího spektra. MOGAD je nyní 

považováno za samostatnou klinickou jed-

notku s individuálním průběhem, imunopa-

togenezí, odpovědí na terapii a s rozdílnou 

prognózou. Jeho dia gnostika je podmíněna 

stanovením protilátek proti myelinovému 

oligodendrocytárnímu glykoproteinu (MOG) 

MOG-IgG [1–3].

Terminologie užívaná různými autory 

není jednotná [4–6]. V literatuře se setká-

váme s lehce odlišnými názvy (MOG-ence-

falomyelitidy, MOG-IgG asociovaná one-

mocnění, MOG-související choroby a jiné). 

Unijní pediatrické konsorcium MOG vydalo 

doporučení používat pojem MOGAD (resp. 

MOG-ab-associated disorders) pro všechny 

pacienty s prokázanou pozitivitou MOG-

-IgG. V další části názvu dia gnózy by mělo 

být upřesněno, zda se jedná o monofazické 

či rekurentní onemocnění a jakým se proje-

vuje fenotypem. Jako příklad takového ná-

zvosloví uvádíme „monofazický MOGAD 

s fenotypem akutní diseminované ence-

falomyelitidy (ADEM)“ [1]. V rámci následu-

jícího textu užíváme označení MOGAD či 

MOG-encefalomyelitida.

První zmínky o protilátkách MOG-IgG 

se v literatuře objevují v 90. letech 20. sto-

letí, iniciálně zejména ve spojitosti s RS [7,8]. 

Dříve se ale k testování protilátek používala 

metoda ELISA, která již dnes vzhledem k ri-

ziku falešně pozitivních výsledků doporu-

čována není. Tyto protilátky jsou namířeny 

proti MOG, jenž je umístěn na extracelulární 

části cytoplazmatické membrány výběžku 

oligodendrocytu obalujícího v myelinových 

vrstvách axon. Ačkoliv tvoří méně než 0,05 % 

myelinu, je považován za jeden z kruciálních 

autoantigenů CNS [9].

Tvorba těchto autoprotilátek probíhá pe-

riferně (resp. extratekálně). K jejich potvr-

zení v séru je doporučeno využívat buněč-

nou assay (cell based assay), která poskytuje 

méně falešně pozitivních výsledků ve srov-

nání s metodou ELISA [8]. MOG-IgG pronikají 

pasivně přes hematoencefalickou bariéru do 

CNS, kde iniciují infl amatorní změny a vedou 

k demyelinizaci.

I když mohou někteří pacienti splňovat 

dia gnostická kritéria neuromyelitis optica 

a onemocnění jejího širšího spektra (neuro-

myelitis optica spectrum disorder; NMOSD), 

patogeneze těchto dvou nemocí je odlišná. 

Zatímco MOGAD je primárně demyelini-

zační onemocnění s postižením oligoden-

drocytů, u NMOSD s pozitivními protilátkami 

proti akvaporinu 4 (NMO AQP4+) se jedná 

o primární astrocytopatii a demyelinizace je 

až sekundárním fenoménem [10,11].

Titr autoprotilátek MOG-IgG je vyšší 

během relapsu než v remisi nemoci. U ně-

kte rých pacientů, zejména s monofazic-

Tab. 1. Diagnostická kritéria MOGAD. Volně přeloženo z [3].    

Diagnostická kritéria MOGAD (požadováno splnění A, B a C)

A. Hlavní klinický projev
optická neuritida, myelitida, ADEM, cerebrální monofokální nebo polyfokální defi cit, kmenový či cerebelární defi cit, 

cerebrální kortikální encefalitida se záchvaty 

B. Pozitivní výsledek 

protilátek MOG-IgG
sérum – CBA 

jasně pozitivní bez dalších požadavků 

nízce pozitivní • AQP4-IgG séronegativita  

A 

• ≥ 1 podpůrné klinické či kritérium MR 

pozitivní bez reportovaného titru 

negativní S, ale CSF pozitivní 

Podpůrná klinická            

nebo kritéria MR  

optická neuritida 

• bilaterální 

• longitudinální postižení optického nervu

•  perineurální enhancement obalu zrakového nervu 

• edém papily optického nervu 

myelitida 

• longitudinálně extenzivní myelitida

• centrální míšní léze nebo H-sign

• postižení míšního konu 

syndromy z moz-

kového kmene či 

cerebrální 

• mnohočetné T2-hyperintenzní léze v bílé hmotě supratentoriálně a často infratentoriálně 

• postižení hluboké šedé hmoty

• T2-hyperintenzity postihující pons, střední cerebelární pedunkl nebo míchu

• kortikální léze s/bez meningeálního enhancementu 

C. Vyloučení jiné diagnózy

jasně pozitivní MOG-IgG – výsledek testu provedený standardizovanou metodou na živých buňkách (live CBA) zhodnocený jako pozitivní dle de-

fi nované cut-off  nebo je hodnota titru na fi xních buňkách (fi xed cell based assay) vyšší než 1 : 100; nízce pozitivní výsledek – výsledek testu na ži-

vých buňkách provedený standardizovanou metodou je označen jako nízce pozitivní dle cut-off  testu nebo je výše titru na fi xních buňkách mezi 

hodnotou 1 : 10 až 1 : 100; pokud není prokázána jasná pozitivita protilátek MOG-IgG v séru, jsou při stanovení diagnózy vyžadována podpůrná 

klinická či MR kritéria a nepřítomnost protilátek AQP4-IgG    

ADEM – akutní diseminovaná encefalomyelitida; AQP4 – akvaporin 4; AQP4-IgG séronegativita – protilátky AQP4-IgG v séru neprokázány; CBA – 

buněčná assay užívaná jako základní diagnostická laboratorní metoda (= stanovení na buňkách transfekovaným vektorem nesoucím příslušný 

antigen); CSF – likvor; MOG-IgG – protilátky proti myelinovému oligodendrocytárnímu glykoproteinu; MOGAD – onemocnění asociované s pro-

tilátkami proti myelinovému oligodendrocytárnímu glykoproteinu; S – sérum  
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kým průběhem, mohou protilátky MOG-IgG 

časem zcela vymizet [12]. Přetrvávající po-

zitivita protilátek představuje faktor přispí-

vající k vyššímu riziku relapsu. Toto zjištění 

opravňuje vyšetřovat autoinfl amatorní imu-

noglobuliny opakovaně (za 6–12 měsíců) 

a zvláště pak u pacientů bez chronické imu-

nosuprese [13,14]. Odůvodněna je také kont-

rola protilátek u pacienta s jejich vstupní ne-

gativitou, pokud nadále přetrvává klinické 

podezření na MOGAD [12]. Zatím není bo-

hužel známo, jak pracovat s hodnotami titru 

interindividuálně.

Incidence MOGAD je vyšší v dětském 

věku [15] a u dívek [8], i když Juryńczyk et 

al. prezentují vyrovnaný poměr pohlaví [16]. 

Toto onemocnění má tendenci relabo-

vat [17], zpravidla však s lepší výslednou 

prognózou, než je zaznamenáno u NMO 

AQP4+ [18]. Odhadované riziko relapsu 

se pohybuje poměrně v širokém rozmezí 

17–57 % [1,17,19,20].

První dia gnostická kritéria byla navržena 

v roce 2018. Zahrnují monofazická či reku-

rentně probíhající klinická onemocnění, která 

jsou v korelaci s demyelinizačním nálezem 

na MR nebo prokázaným elektrofyziologicky. 

Zároveň je požadována pozitivita protilátek 

MOG-IgG [6]. Recentně by měla být respek-

tována dia gnostická kritéria postulovaná kon-

sorciem odborníků pod vedením Brendy 

Barn well [3], jež pracují také s hodnotou výše 

titru MOG-IgG protilátek. V případě, že je titr 

nízký (nižší než 1 : 100) a/ nebo jsou autoproti-

látky přítomny pouze v likvoru, je nutné splnit 

podpůrná klinická či kritéria MR (tab. 1).

Fenotypický projev může být pestrý. 

U dětí bývá nejčastější iniciální prezentací 

bilaterální optická neuritida (ON) či ADEM. 

K dalším klinickým projevům patří trans-

verzální myelitida (TM), encefalomyelitida 

nebo kmenová encefalitida [3,16,18]. Ze-

jména u mladších dětí řadíme mezi nepříz-

nivé fenotypy takzvaný leukodystrophy-like 

fenotyp [1,21].

Nejčastější první manifestací bývá ON, 

která je provázená bolestí bulbu, zhoršením 

zrakové ostrosti až úplnou amaurózou a po-

ruchou barvocitu. Téměř 90 % pacientů má 

fundoskopicky potvrzený edém optického 

nervu. Až u poloviny nemocných je v lik-

voru pozitivní nález mononukleárů (s převa-

hou lymfocytů) a zvýšená celková bílkovina. 

Pouze v 10–15 % jsou detekovány oligoklo-

nální pásy [16,18]. MR často prokazuje ložiska 

v oblasti obou optických nervů lokalizovaná 

nejčastěji v předním segmentu nervu. Bý-

vají delší než u RS a na rozdíl od onemocnění 

ze spektra NMOSD bývá chiasma opticum 

ušetřeno. Ložiska jsou hypersignální v T2 vá-

ženém obraze, fl uid attenuated inversion re-

covery (FLAIR) a double inversion recovery 

(DIR) [12]. MR mozku může být zcela v normě 

nebo může prokazovat četná demyelinizační 

ložiska, která se však svými znaky odlišují od 

jiných demyelinizačních chorob, jak pouka-

zují Vaněčková a Nytrová na svém vlastním 

souboru pacientů. Ložiska bývají rozsáhlejší 

s nepravidelným tvarem a nepřesnými okraji 

v T2 váženém obraze i sekvenci FLAIR ve 

srovnání s RS [22].

Nález na MR mozku mívá typický vývoj 

v čase, jak popisují a srovnávají Sechi et al. 

U MOGAD dochází k regresi hypersignálních 

ložisek v T2 váženém obraze častěji (72 %) 

než u RS (17 %) a NMOSD (14 %) [23]. 

Patologický nález vizuálních evokovaných 

potenciálů (VEP) je přítomen u 70 % nemoc-

ných. Stejnou četnost abnormalit lze zazna-

menat při vyšetření optickou koherenční 

tomografií (OCT). Typické jsou významné zú-

žení retinální vrstvy nervových vláken (re-

tinal nerve fi ber layer; RNFL) a úbytek gan-

gliových buněk peripapilárně ve všech 

segmentech. Tyto nálezy jsou referovány 

také bez jasné klinické ON. Rozdíly, které 

nám pomáhají v diferenciální dia gnostice 

ON, jsou uvedeny v tab. 2 [24]. 

Rozlišujeme terapii akutní ataky a terapii 

chronickou. Léčba ataky u dětí zahrnuje po-

dání intravenózního methylprednisolonu 

(IVMP) v dávce 20–30 mg/ kg/ den, max. 1 g, po 

dobu 3–5 dní. V podstatě stejná dávka je do-

poručena u dospělých pacientů. Délka per-

orálního taperu kortikoidu není přesně defi no-

vána, záleží na více faktorech vč. věku pacienta, 

průběhu nemoci a také na zkušenostech lé-

kaře. MOGAD bývá často kortikoresponzivní 

a u většiny pacientů se doporučuje užití korti-

koidů po dobu až 3 měsíců, u ně kte rých i déle. 

Vždy je nutné zvážit nežádoucí účinky kortiko-

terapie, obzvláště v období růstu a hormonál-

ních změn [18,24]. Jarius et al. referují účinnost 

IVMP 50 %. Druhou linií je plazmaferéza (PLEX), 

u které stejní autoři uvádí další podstatné zlep-

šení u 40 % non-steroidních respondérů [12]. 

Armangue et al. udávají efekt akutní léčby 

ataky až 90 %, přičemž ale nehodnotí efekt 

jednotlivých léčebných modalit [19]. V nepo-

slední řadě je důležité zmínit podání intrave-

nózních imunoglobulinů (IVIG) a kombinace 

výše uvedených postupů.

Bruijstens et al. [25] doporučují zahá-

jit chronickou terapii při relabujícím prů-

Tab. 2. Diferenciálně diagnostické znaky optické neuritidy [24].    

MOG-IgG NMO AQP4+ RS

likvor buňky monocyty, lymfocyty eozinofi ly, neutrofi ly monocyty, lymfocyty

OP v likvoru 15 % 15–30 % OP > 90 %

ženy : muži více ženy či stejný poměr více ženy více ženy

MR mozku

longitudinální léze optiků vč. 

postkontrastního enhancementu, 

prechiasmaticky

longitudinální léze optiků 

vč. postkontrastního enhancementu, 

postiženo chiasma opticum

krátké léze optiků

relaps
++,

snad lepší prognóza

++++,

těžké postižení

++,

většinou dobrá prognóza

progresivita neznámá zřídka často

MOG-IgG – protilátky proti myelinovému oligodendrocytárnímu glykoproteinu; NMO AQP4+ – neuromyelitis optica a onemocnění jejího širšího 

spektra s pozitivními protilátkami proti akvaporinu 4; OP – oligoklonální pásy   
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běhu nemoci (obr. 1) [25,26], nicméně je 

třeba u všech pacientů zvážit prognostické 

faktory a léčbu vést individuálně, zejména 

u dětí s těžším defi citem po prvním relapsu, 

kde je spíše tendence časnější imunosupresi 

zahájit.

K chronické terapii v první linii patří ritu-

ximab (RTX), azathioprin (AZA), mykofeno-

lát mofetil (MMF) nebo měsíčně dávkované 

IVIG. Kaneko et al. [27] poukazují na zvýše-

nou hladinu interleukinu 6 (IL-6) u pacientů 

s MOGAD. Proto není překvapující, že se 

v další linii také uplatňují inhibitory receptorů 

IL-6 (tocilizumab, satralizumab), jejichž účin-

nost a bezpečnost u dětí s MOGAD zatím 

dokazují spíše jednotlivé kazuistiky [28]. Pod-

statné je zmínit také právě probíhající stu-

dii týkající se účinnosti satralizumabu u pa-

cientů s MOGAD (ClinicalTrials.gov Identifier: 

NCT05271409). Portfolio léčiv na poli au-

toimunit CNS se nadále rozšiřuje. V léčbě 

různých demyelinizačních onemocnění (ze-

jména onemocnění ze spektra NMOSD) se 

setkáváme stále častěji s monoklonálními 

protilátkami anti-CD20 (ocrelizumab), anti-

-CD19 (inebilizumab) či inhibitorem kom-

plementu (eculizumab). Data prokazující 

účinnost a bezpečnost léků na rozsáhlej-

ších souborech pacientů pod 18 let věku 

s MOGAD prozatím chybí [29].

Léky užívané u RS (např. interferon beta, 

glatiramer acetát či natalizumab) nevykazo-

valy pozitivní efekt [26].

Soubor pacientů 
Prezentován je soubor šesti dívek a jed-

noho chlapce sledovaných prospektivně 

na Klinice dětské neurologie LF MU a FN 

Brno a v RS Centru při I. neurologické klinice 

LF MU a FN u sv. Anny v Brně od 1/ 2018 do 

2/ 2023 (tab. 3). Průměrný věk dětí v době 

dia gnostiky byl 11,4 ± 2,8 let (min. 6, max. 

16 let). Všichni pacienti měli prokázanou po-

zitivitu protilátek MOG-IgG. V likvoru byla 

přítomna oligocytóza u čtyř pacientů. Oli-

goklonální pásy pouze v likvoru byly pro-

kázány u dvou z nich (likvorologická reakce 

typ 2), přičemž další dvě dívky měly v likvoru 

obraz systémového zánětu (resp. likvorolo-

gické reakce typ 4). Celkem bylo akutně lé-

čeno 16 atak (z toho 9× byla indikována PLEX 

a 3× IVIG).

Nejzávažnější komplikací PLEX byla trom-

bóza venae femoralis vlevo po extrakci dia-

lyzačního katetru u pacientky číslo 1 (tab. 3). 

U dvou pacientek se vyskytl asymptoma-

tický pokles hemoglobinu o více než 20 %. 

U žádné z nich nebyla hodnota nižší než 

95 g/ l a vždy došlo při symptomatické tera-

pii k jejímu vzestupu.

Chronická imunosuprese byla zahájena 

u čtyř dívek a jednoho chlapce, přičemž 

u dvou z nich již byla úspěšně vysazena (fol-

low-up 12 a 18 měsíců). MR mozku prokázala 

u tří pacientek postkontrastní sycení optic-

kého nervu a pět pacientů mělo také de-

myelinizační léze v bílé hmotě mozku. Dva 

pacienti by v průběhu onemocnění sice spl-

nili McDonaldova kritéria RS, nicméně léze 

na MR nebyly typické, a tudíž diferenciální 

dia gnostika byla ihned od počátku vedena 

jiným směrem. Detailnější popis souboru je 

uveden v tab. 3. V další části textu uvádíme 

vybrané případy. 

Pacientka 1
Dívka (tab. 3, pacientka 1) narozená v roce 

2011 [30] byla přijata na naši kliniku v 6 le-

tech věku k došetření suspektního zís-

kaného demyelinizačního onemocnění. 

Její rodinná i osobní anamnéza byla bez 

pozoruhodností. 

Od dubna 2018 si stěžovala na horší vizus 

na levém oku, následně také pravostranně. 

Obr. 1. Zahájení chronické imunosuprese [25,26]. 
AZA – azathioprine; IVIG – intravenózní imunoglobuliny; IVMP – intravenózní metylpredni-

solon; MMF – mykofenolát mofetil; MOGAD – onemocnění asociované s protilátkami proti 

myelinovému oligodendrocytárnímu glykoproteinu; PLEX – plazmaferéza; RTX – rituximab; 

TCZ* – tocilizumab (prozatím není součástí ofi ciálních doporučení)

Fig. 1. Initiation of chronic immunosuppression [25,26]. 
AZA – azathioprine; IVIG – intravenous immunoglobulins; IVMP – intravenous methylpredni-

solone; MMF – mycophenolate mofetil; MOGAD – myelin oligodendrocyte glycoprotein an-

tibody-associated disease; PLEX – plasmapheresis; RTX – rituximab; TCZ* – tocilizumab (not 

yet part of offi  cial recommendations)

MOGAD u dětí

relaps

IVMP

akutní léčba relapsu zvaž chronickou terapii

MMF/AZA/RTX/TCZ*

2 roky stabilní

ukončit terapiiIVIG à 1 měsíc, celkem 12–24 měsíců

těžká ataka na léčbě

další relaps

prednison per os 1 mg/kg/den, postupný taper kortikoidů

monitorace

těžká ataka PLEX/IVIG
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Fundoskopicky byla potvrzena oboustranná 

atrofie papil zrakového nervu s temporálním 

maximem. V likvoru bylo přítomno 10 lym-

focytů a normální množství celkové bílko-

viny, nenarušená hematoencefalická bariéra 

a potvrzeny dva identické oligoklonální pásy 

v likvoru i séru (typ reakce 4). Výsledky séro-

vých autoimunitních faktorů systémových 

onemocnění (ANA, anti dsDNA, ANCA a jiné) 

i ostatní laboratorní markery byly v normě. 

Iniciální MR mozku (obr. 2) prokázala četné 

asymetrické demyelinizační léze s maximální 

velikostí jednotlivých ložisek do 11 mm (nej-

větší léze v hypotalamu, další dvě paravent-

rikulárně vpravo, několik juxtakortikálně, zvý-

šená intenzita optických nervů oboustranně, 

vše bez postkontrastního sycení). Nález nebyl 

dle tvaru ložisek zcela typický pro RS. MR 

míchy byla v normě. Vstupní oční vyšetření 

zrakové ostrosti potvrdilo dle optotypů vizus 

pravého oka (OD) 6/ 60 a levého (OS) 80 cm. 

Dia gnózu bilaterální ON podpořil také pato-

logický nález VEP. V séru byly prokázány po-

zitivní protilátky MOG-IgG. Dívka byla léčena 

IVMP (celkem 2,5 g po dobu 5 dní) s násled-

ným perorálním taperem kortikoidů (iniciální 

dávka 1 mg/ kg/ den prednisonu s pomalou 

redukcí). Vzhledem k přetrvávajícímu zra-

kovému defi citu bylo realizováno pět cyklů 

PLEX a podán 1 g/ kg IVIG. Při dimisi přetrvá-

vala mírná alterace vizu na levém oku. Kom-

pletní klinické úpravy a výrazné regrese ná-

lezu v MR (přetrvávalo pouze jedno ložisko 

paraventrikulárně vpravo) bylo dosaženo 

během 3 měsíců. Vzhledem k elevaci jater-

ních testů, výrazné leukocytóze (27×109), 

Tab. 3. Charakteristika souboru pacientů s MOGAD.

Pacient
Rozvoj 
medián

11 ± 2,4 let
Počet atak První

ataka OP L/S Monocyty
likvor IS MR mozku

v průběhu
Vitamin D
(nmol/l)

Nejvyšší
zjištěný

MOG-IgG titr
EDSS

1 6 let 2 ON bilat 2/2 1
MFM, 

RTX/EX
abnormní

vstupně 

nevyšetřeno
1 : 320 1

2 11 let 7 ON bilat 0/0 144
AZA, RTX, 

IVIG, MFM
abnormní 21,6 1 : 200 1,5

3 14 let 1 záchvat 2/0 48 MMF/EX ON p.k. 50,9 neudáno 1

4 10 let 2 ON I. dx. 4/4 1 AZA, MFM abnormní 51 1 : 640 1

5 14 let 1 ON I. dx. 6/0 22 – ON p.k. 48,7 1 : 200 0

6 9 let 1 ON I. dx. 0/0 0 –
ON p.k., 

abnormní

vstupně 

nevyšetřeno
1 : 40 0

7 16 let 1 myelitis 0/0 46 tocilizumab abnormní
vstupně 

nevyšetřeno
1 : 40 3,5

l. dx. – pravostranná; AZA – azathiopin; bilat – oboustranná; EDSS – Expanded Disability Status Scale při poslední kontrole; EX – vysazení me-

dikace; IS – imunosupresivum; IVIG – intravenózní imunoglobuliny; MFM – mykofenolát mofetil; monocyty likvor – počet monocytů v likvoru;

MOG-IgG – protilátky proti myelinovému oligodendrocytárnímu proteinu; ON – optická neuritida; OP L/S – počet oligoklonálních pásů v likvoru 

a séru; ON p.k. – postkontrastní sycení optického nervu; RTX – rituximab

Obr. 2. Vstupní vyšetření MR mozku provedené v červnu 2018. Sekvence FLAIR v axiální rovině. Nález vícečetných hyperintenzních 
demyelinizačních lézí (bílé šipky).
FLAIR – fl uid attenuated inversion recovery

Fig. 2. Initial MRI brain scan performed in June 2018. FLAIR sequence in the axial plane. Findings of multiple hyperintense demyelina-
ting lesions (white arrows).
FLAIR – fl uid attenuated inversion recovery
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čené psychiatrické onemocnění zbavena 

práva péče o dítě, otec byl zdravý. Dívka byla 

na naši kliniku přeložena v 11 letech věku z ji-

ného pracoviště, kde byla hospitalizována 

a léčena kortikosteroidy a IVIG pro bilate-

rální ON asociovanou s tvorbou protilátek 

MOG-IgG. Do chronické medikace byl za-

veden AZA, na kterém se během 4 měsíců 

rozvinula míšní ataka charakteru parciálního 

míšního syndromu. Ta již byla léčena nejen 

IVMP, ale také PLEX. AZA byl následně za-

měněn za RTX, při kterém nedošlo ani přes 

dostatečnou depleci B buněk k remisi one-

mocnění. Další dvě ataky na této léčbě (ON 

vpravo a cerebelární syndrom) vyžadovaly 

kromě léčby 5 g IVMP také provedení série 

PLEX. V té době se v literatuře objevila studie 

o prokázaném efektu dlouhodobého po-

dávání IVIG v dávce 1 g/ kg/ měsíc [26] a pa-

cientka byla na této terapii více než jeden 

a půl roku kompenzována. Při stabilizaci bylo 

přistoupeno k pomalé redukci dávky IVIG. 

V dané době propukla pandemie COVID-

19 a otec se rozhodl nechat dívku vakcinovat. 

Do 2 měsíců se u ní rozvinula bilaterální ON 

s nutností podání IVMP a bylo rozhodnuto 

V rámci chronické léčby bylo podání AZA 

u pacientky kontraindikováno vzhledem 

k nízkým hodnotám aktivity enzymu thio-

purin methyltransferázy (TPMT) podpořené 

pozitivní genetickou analýzou heterozy-

gotní varianty genu pro TPMT *3A/ *3C. Při 

kontrolní MR za 5 měsíců na léčbě MMF byla 

zjištěna izolovaná radiologická aktivita. Po 

aplikaci IVMP byla převedena na rituximab. 

Od té doby byla dívka klinicky i radiologicky 

stabilní a po 2 letech nekomplikovaného 

průběhu byla zahájena deeskalace terapie 

(v souladu s aktuálním doporučením – obr. 1).

Zároveň byl daný postup výhodný vzhle-

dem k probíhající pandemii COVID-19 a oba-

vám z horšího průběhu této infekce při tera-

pii monoklonální protilátkou anti-CD20 [31].

Aktuálně má ve svých jedenácti letech 

normální zrakovou ostrost a MR mozku je 

bez nových demyelinizačních lézí (poslední 

kontrola proběhla 18 měsíců od vysazení 

terapie).

Pacientka 2
Dívka (tab. 3, pacientka 2) byla narozená 

v roce 2007. Matka dívky byla pro blíže neur-

anemii a cushingoidnímu habitu byly per-

orální kortikosteroidy redukovány v rychlej-

ším schématu, než je u MOGAD zvyklostí 

(tzn. během 6 týdnů namísto 3–6 měsíců). 

Druhá ataka ON byla relativně záludná. Za-

čala stížnostmi pacientky na bolesti hlavy 

okcipitálně a subjektivním poklesem zraku 

na levém oku. Zraková ostrost byla ale objek-

tivně zcela v normě a sektorový lékař odeslal 

dívku k rehabilitaci s bolestí hlavy z vertebro-

genní příčiny. Až po měsíci celkového sub-

jektivního zlepšení byl prokázán levostranný 

zrakový defi cit s centrálním skotomem na 

levém oku při vyšetření perimetrem. Relaps 

podpořil nález šesti buněk v likvoru a zvý-

šený titr MOG-IgG v séru (1 : 320). Strukturální 

vyšetření mozku i míchy bylo stacionární. 

OCT prokázala signifi kantní bilaterální zten-

čení RNFL (vyjma nasálního kvadrantu OD) 

a úbytek gangliových buněk ve všech kvad-

rantech bilaterálně. Pacientka byla léčena ve 

stejném algoritmu jako u první ataky. PLEX 

byla komplikována žilní trombózou po vy-

tažení dialyzačního katetru z vena femora-

lis vlevo s nutností tříměsíční antikoagulační 

terapie. 

Obr. 3. Poslední optická koherentní tomografi e vykazuje významný pokles vrstvy nervových vláken sítnice bilaterálně (jen nazálně 
vpravo norma a vlevo subnorma). Byla prokázána progrese atrofi e optického nervu ve všech kvadrantech.
Fig. 3. The last optical coherence tomography shows a signifi cant decrease in the retinal nerve fi ber layer bilaterally (only nasally on 
the right normal and on the left subnormal). There was evidence of progression of optic nerve atrophy in all quadrants.
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ření bylo v korelaci s MOGAD. Ihned byla za-

počata terapie IVMP v dávce 30 mg/ kg/ den 

s minimálním efektem. Za další dva dny bylo 

rozhodnuto o provedení čtyř cyklů PLEX 

v analgosedaci s úplnou úpravou zraku 5. 

den. Dívka byla převedena na udržovací per-

orální kortikoterapii po dobu 3 měsíců. Při 

poslední kontrole (1 rok od ataky) byl její 

neurologický nález stacionární. 

Pacient 4
V prosinci 2022 jsme přijali do Dětské ne-

mocnice 16letého chlapce s těžkou akutní 

myelitidou (tab. 3, pacient 7). Rozvoji klinic-

kých potíží předcházela virová infekce dý-

chacích cest a při přijetí byl subfebrilní. Jeho 

starší sestra prodělala v 18 letech CMP, ro-

dinná anamnéza byla bez autoimunit. 

Vstupní neurologický nález odpovídal syn-

dromu laterálních (velmi těžká paraparéza 

dolních končetin) a zadních provazců míš-

ních s těžkou sfi nkterovou dysfunkcí (vč. ne-

výbavného análního refl exu a retence moči 

s nutností zavedení močové katetrizace a ná-

i neúspěšným pokusům o kardiopulmonální 

resuscitaci zdravotnickými pracovníky přihlí-

žela, což vedlo mimo jiné k její následné try-

panofobii. Zavádění intravenózních vstupů 

a realizace nutných laboratorních odběrů 

byly pro dívku velmi stresující a tato kompli-

kace ovlivňovala ně kte rá naše další rozho-

dování během hospitalizace. V rodině nikdo 

netrpěl autoimunitním onemocněním. Dva 

měsíce před rozvojem ON se u ní nově ma-

nifestovaly bolesti hlavy doprovázené zvý-

šenou únavou. Sama referovala výraznější 

fyzickou i psychickou zátěž v souvislosti se 

závodní sezónou ve fotbalu.

Subjektivně byla při přijetí přítomna po-

rucha zraku až charakteru amaurózy na 

pravém oku. V objektivním nálezu byl pří-

tomen relativní aferentní pupilární defekt 

vpravo. Při přijetí byla provedena MR, která 

zobrazila hyperintenzní pravý optický nerv 

s post kontrastním enhancementem. Ostatní 

mozková tkáň i celá mícha byly bez demyeli-

nizačních lézí. Oční lékař popsal edém obou 

papil optických nervů. Likvorologické vyšet-

o návratu k iniciální dávce IVIG 1 g/ kg/ měsíc. 

Přesto nedošlo ke stabilizaci nemoci a v pro-

sinci 2021 byla opět prokázána ataka pravo-

stranné ON s indikací IVMP vč. perorálního 

taperu a pěti cyklů PLEX v denním sché-

matu. V rámci chronické medikace byl při-

dán do dvojkombinace MMF. Při jeho titraci 

byla nutnost léčit ještě jednu exacerbaci ON. 

Po roce adekvátního užívání ale pa cientka 

prodělala další ataku ON vpravo, proto byla 

terapie změněna za subkutánní tocilizu-

mab, na kterém je nyní již rok klinicky stabi-

lizována. Poslední provedená OCT prokázala 

progresi atrofie disku optických nervů obou-

stranně (obr. 3).

Obr. 4 souhrnně ilustruje postupný vývoj 

demyelinizačních změn v MR mozku.

Pacientka 3
Čtrnáctiletá dívka (tab. 3, pacientka 5) byla 

hospitalizována v prosinci 2021 pro pravo-

strannou ON. Její otec zemřel při kardiální zá-

stavě v 38 letech věku (s blíže nespecifi kova-

nou kardiomyopatií). Dívka náhlému úmrtí 

Obr. 4. Vyšetření MR mozku provedené v lednu 2020, únoru 2020, březnu 2022 (T2 TSE tra sekvence). První MR mozku provedená 
v březnu 2019 neprokázala demyelinizační léze. Ty byly prokázány poprvé až v červenci 2019 (parietálně vpravo). První výraznou pro-
gresi vidíme v lednu 2020 (léze bilaterálně paraventrikulárně, juxtakortikálně, v kmeni i mozečku). K další progresi nálezu došlo při ce-
rebelární atace v únoru 2020, kdy obrazu nově dominovaly rozsáhlé, neostře ohraničené léze bílé hmoty supratentoriálně s nevýraz-
ným postkontrastním mapovitým sycením. Infekce virem John Cunningham byla vyloučena. Od zahájení aplikace IVIG byla prokázána 
mírná regrese nálezu v MR mozku a míchy a demyelinizační léze jsou i přes nové ataky optických neuritid již aktuálně 32 měsíců bez 
progrese, respektive jsou nadále přítomna rozsáhlá supratentoriální bilaterální hypersignální ložiska v T2 váženém obraze a v sekvenci 
FLAIR. 
FLAIR – fl uid attenuated inversion recovery; IVIG – intravenózní imunoglobuliny

Fig. 4. MRI brain scan performed in January 2020, February 2020, and March 2022 (T2 TSE tra sequence). The fi rst brain MRI performed 
in March 2019 did not show demyelinating lesions. These were fi rst demonstrated in July 2019 (right parietal area). The fi rst signifi cant 
progression was seen in January 2020 (lesions bilaterally paraventricularly, juxtacortically, in the brain stem, and cerebellum). Further 
progression of fi ndings occurred with the attack of cerebellar dysfunction in February 2020, where the MRI showed large, indistinctly 
demarcated white matter lesions supratentorially with faint postcontrast map-like enhancement. John Cunningham virus infection 
was excluded. Since the initiation of IVIG treatment, there has been a mild regression of the fi ndings on brain and spinal cord MRI. 
Demyelinating lesions are currently 32 months without progression despite new attacks of optic neuritis, respectively extensive supra-
tentorial bilateral hypersignal lesions in T2-weighted images and FLAIR sequence are still present. 
FLAIR – fl uid attenuated inversion recovery; IVIG – intravenous immunoglobulin
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sledné epicystostomie). Vstupní MR míchy 

prokázala nález myelitidy v celém míšním 

rozsahu a na MR mozku byla přítomna mno-

hočetná demyelinizační ložiska bílé hmoty 

parietálně, frontálně i temporálně vč. léze 

v pontu (obr. 5 a 6). V likvoru byl prokázán 

serózní zánět (46 monocytů, 2 polymorfo-

nukleáry, celková bílkovina 0,59 g/ l), oligoklo-

nální pásy nebyly přítomny. Byla zazname-

nána pozitivita antiboreliových protilátek ve 

třídě IgG bez přítomné intratekální syntézy. 

I přes počáteční nutnost překrytí intravenóz-

ními antibio tiky jsme se k dia gnóze neuro-

boreliózy nepřikláněli (CXCL13 negativní).

Vyšetření protilátek MOG-IgG nám umož-

nilo stanovit dia gnózu monofazický MOGAD 

s fenotypem akutní myelitidy. Vzhledem 

k velmi těžké pseudochabé paraparéze při 

přijetí byla časně (tzn. do 5 dní od přijetí; do 

9 dní od počátku příznaků) po pulzech IVMP 

a IVIG zahájena PLEX (pět cyklů denně, poté 

dvakrát obden). V likvoru jsme potvrdili ele-

vaci IL-6, což nám umožnilo individualizo-

vat terapii a podávat tocilizumab i.v. v dávce 

Obr. 5. MR mozku s nálezem demyelinizačních lézí supra- a infratentoriálně – prosinec 2022 (sekvence FLAIR). 
FLAIR – fl uid attenuated inversion recovery

Fig. 5. MRI of the brain with fi ndings of demyelinating lesions supra- and infratentorially – December 2022 (FLAIR sequence).
FLAIR – fl uid attenuated inversion recovery

Obr. 6. MR míchy s nálezem demyelinizač-
ních lézí v celém míšním rozsahu – prosinec 
2022 (sekvence T2 STIR).
STIR – short tau inversion recovery

Fig. 6. MRI of the spinal cord showing demy-
elinating lesions in the whole spinal cord – 
December 2022 (T2 STIR sequence).
STIR – short tau inversion recovery
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Etické aspekty

Jedná se o retrospektivní monitoraci souboru pacientů. 

Studie nepodléhá schválení etickou komisí. Pacienti a je-

jich rodiče souhlasili s diagnostickým a terapeutickým 

procesem i publikací výše uvedených dat.

Konfl ikt zájmů

Autoři deklarují, že v souvislosti s předmětem studie 

nemají žádný konfl ikt zájmů.
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nekomplikované PLEX nás utvrdil ve správ-

nosti indikace eskalace akutní terapie. Nic-

méně nelze prokázat, zda se nejednalo ještě 

o doznívající účinek IVMP či přirozený prů-

běh onemocnění, tak jak již diskutují Man-

guinao et al. v jejich publikaci [37]. K jasnému 

závěru výše uvedené diskuze by bylo nutné 

provést randomizovanou kontrolovanou kli-

nickou studii.

U pacienta 4 jsme indikovali jako první 

druholiniovou léčbu TCZ, s vědomím, že 

není součástí ofi ciálních doporučení Unij-

ního pediatrického MOG konsorcia [25]. 

Přesto vnímáme jeho indikaci za oprávně-

nou vzhledem k vysoké hladině IL-6 v li-

kvoru. Významný efekt TCZ byl prokázán 

v metaanalýze srovnání účinnosti bio logické 

léčby u MOGAD, kde procento pacientů bez 

relapsu při užívání AZA, MMF, RTX, IVIG i TCZ 

bylo 65 %, 73 %, 66 %, 79 % a 93 %, resp. ve 

skupině dětí bylo bez relapsu 61 % pacientů 

na AZA, 69 % na MMF, 53 % na RTX, 84 % na 

IVIG a skupina pacientů léčených TCZ nebyla 

dle věku rozdělena [38]. Účinnost i bezpeč-

nost TCZ byla mimo jiné prokázána ve stu-

dii Ringelsteina et al. zahrnující také pacienty 
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Závěr
Onemocnění asociované s protilátkami proti 

myelinovému oligodendrocytárnímu glyko-

proteinu lze považovat za samostatnou kli-

nickou entitu, která má odlišnou imunopa-

togenezi i přístup k terapii ve srovnání s RS 

a onemocněním ze spektra NMOSD. Ze-

jména pacienti s relabujícím průběhem ne-

moci zasluhují naši zvýšenou pozornost. 

Postupně jsou formulována dia gnostická 

a terapeutická doporučení, na která mu-

síme dynamicky reagovat. Spektrum cíle-

ných léčiv se neustále rozšiřuje, prozatím ale 

nemáme k dispozici dostatek dat a prospek-

tivních studií u dětských pacientů. V blízké 

době očekáváme aktualizovaný konsenzus 

evropských odborníků k chronické léčbě 

MOGAD.

V našich ordinacích se budeme s touto 

nemocí setkávat stále častěji. Nejen díky do-

stupnější dia gnostice, ale také širší osvětě 

zdravotnického personálu.

8 mg/ kg à 4 týdny. V průběhu hospitalizace 

musel být pacient opakovaně léčen intra-

venózními antibio tiky pro nález Pseudomo-

nas aeruginosa v moči. Poslední kontrola pa-

cienta proběhla 4 měsíce od začátku potíží, 

přičemž objektivně neurologicky přetrvává 

velmi lehká neomezující centrální parapa-

réza dolních končetin (s maximálním vyjád-

řením akrálně). Chlapec je plně soběstačný, 

bez sfi nkterové dysfunkce, aktivně sportuje 

a chůze je vzdálenostně bez omezení. Kon-

trolní MR mozku i míchy prokazuje význam-

nou regresi hypersignálních ložisek v T2 vá-

ženém obraze a v sekvenci FLAIR. 

Diskuze
Na naší klinice aktuálně sledujeme sedm dětí 

s MOGAD. U pacientky 1 jsme indikovali apli-

kaci RTX. Jedná se o monoklonální proti-

látku zaměřenou vůči antigenu CD20, který 

je charakteristický pro určitá vývojová sta-

dia B lymfocytů. V současné době neexistuje 

jednotné celosvětově uznávané schéma ap-

likace RTX u dětí s MOGAD (dle SPC je v ČR 

stále schválen v rámci autoimunit pro rev-

matoidní artritidu a polyangiitidu). Terapii 

jsme řídili dle hodnoty CD19+ lymfocytů, 

což je v souladu s později publikovaným do-

poručením Unijního pediatrického konsor-

cia MOG [25]. Iniciální schéma zahrnovalo 

RTX v dávce 375 mg/ m2 celkem čtyřikrát po 

týdnu a poté byla přibližně každých 6 mě-

síců (při znovuobjevení se CD19+ lymfocytů) 

indikována infuze ve stejné dávce dvakrát 

po 14 dnech. Tento postup se nám osvěd-

čil k dostatečné depleci B lymfocytů. Během 

léčby pacientka neprodělala závažnou in-

fekci ani jinou komplikaci.

Jak již bylo zmíněno výše, v praxi se u RTX 

častěji cytoflowmetricky stanovují buňky 

CD19+, které lépe odráží aktuální stav B lym-
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vyvinula i přes nulové hodnoty těchto 

buněk. Podobné zkušenosti uvádí Durozard 

et al. ve své práci [32].

U pacientky 3 a pacienta 4 jsme v pří-

padě akutní terapie ataky zvolili razant-

nější postup a časně doporučili plazmafe-

rézu jako eskalační léčbu první linie. Jedná 

se o vysoce účinnou metodu, která má ale 

své nežádoucí účinky. I přes relativně dob-

rou prognózu MOGAD s fenotypem ON 

bylo dokázáno, že axonální ztráta může být 

těžká [20]. Kompletní zotavení je očekáváno 

u 56–73 % pacientů [33,34].

Zatímco Magaña et al. podporují brzké 

provedení PLEX s ohledem na její významný 

efekt, Savransky et al. neprokázali signifi-
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