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Akutni diseminovana encefalomyelitida
nebo roztrousena skler6za?
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Roztrousena sklerdza je nejcastéjSim ziskanym chronickym zanétlivym demyelinizac-
nim onemocnénim CNS. Do diferencialni diagnostiky roztrousené sklerdzy patri akutni
diseminovana encefalomyelitida, jeZ je monofazickym autoimunitnim demyelinizaénim
onemocnénim. Klinicky se akutni diseminovana encefalomyelitida projevuje encefalopatii
a multifokalnim postiZzenim. V rozliSeni téchto dvou jednotek nam kromé klinického
nalezu miize pomoci magneticka rezonance a likvorologické vysetfeni. Formou kazuis-
tiky popisujeme vzacnou tumoriformni variantu roztrousené sklerézy, ktera se v iivodu
projevila epileptickym zachvatem a encefalopatii.

Declarations:

Declaration of originality:
The manuscript is original and has not been
published or submitted elsewhere.

Ethical principles compliance:

The authors attest that their study was
approved by the local Ethical Committee and is
in compliance with human studies and animal
welfare regulations of the authors’ institutions
as well as with the World Medical Association
Declaration of Helsinki on Ethical Principles for
Medical Research Involving Human Subjects
adopted by the 18th WMA General Assembly in
Helsinki, Finland, in June 1964, with subsequent
amendments, as well as with the ICMJE
Recommendations for the Conduct, Reporting,
Editing, and Publication of Scholarly Work in
Medical Journals, updated in December 2018,
including patient consent where appropriate.

Klicova slova: akutni diseminovana encefalomyelitida, roztrou$ena skleréza, magneticka
rezonance, likvor, ofatumumab

Acute disseminated encephalomuyelitis or multiple sclerosis?

Multiple sclerosis is the most common acquired chronic inflammatory demyelinating
disease of the central nervous system. The diffferential diagnosis of multiple sclerosis
includes acute disseminated encephalomyelitis, which is a monophasic autoimmune
demyelinating disease. Clinically, acute disseminated encephalomyelitis is manifested
by encephalopathy and multifocal involvement. In addition to clinical findings, magnetic
resonance imaging and cerebrospinal fluid examination can hepl us to differentiate these
two entities. This case report describes a rare variant of tumefactive multiple sclerosis,
which was initially presented with epileptic seizure and encephalopathy.
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Uvod

Akutni diseminovana encefalo-
myelitida (ADEM) je jednorazové akutné
az subakutné se rozvijejici autoimunitni
demyeliniza¢ni onemocnéni CNS, které
se klinicky projevuje encefalopatii, epi-
leptickymi zachvaty, mono- az kvadru-
parézou, hemianopsii, ataxii, sfinkterovy-
mi poruchami, ale i optickou neuritidou.
Nejcastéji se rozviji po infekci ¢i o¢kovani
u geneticky predisponovanych jedinct,
typicky se vyskytuje u déti a méné u mla-
dych dospélych (Chvojka et al., 2020).

RoztrouSena skleréza (RS) je
chronické autoimunitni demyeliniza¢ni
onemocnéni CNS se soucasné probiha-
jici axonalni ztratou. Ve vétsiné pripadt
probiha v relaps-remitentni (RR) formé,
u 10 % pacientt se jedna o primarné prog-
resivni RS. Klinicky se projevuje optickou
neuritidou, senzitivnimi, motorickymi,

kmenovymi, mozeckovymi, sfinkterovy-
mi a kognitivnimi pfiznaky. Na rozdil od
ADEM se u déti vyskytuje vzacnéji, nej-
Castéji je diagnoza stanovena u mladych
dospélych zZen.

Kromé klinického nalezu k rozli-
Seni téchto dvou jednotek miiZe pomoci
magneticka rezonance (MR) a vySetfeni
likvoru.

V akutni 1é¢bé u RS i ADEM indi-
kujeme intravenézné vysokodavkované
kortikosteroidy, pfi jejich netc¢innosti
vymeénné plazmaferézy, v pripadé ADEM
i intraven6zni imunoglobuliny.

U RS je dilezité co nejdrive za-
hajit dlouhodobou 1é¢bu DMT (disease
modifying therapy), dle poslednich do-
poruceni pokud mozno 1éky s vyssi G¢in-
nosti, tzv. HET (High Efficacy Treatment).
Zahajeni terapie HET jiz v Casné fazi ne-
moci se ukazuje jako G¢innéjsi nez v mi-
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Obr. 1. CT mozku v 3/2022: viceloziskové posti-
Zeni mozku s vazogennim edémem podezfelé
z tumordzniho postizen{

nulosti preferovana eskala¢ni strategie
1é¢by (He et al., 2020; Spelman et al., 2021).

U ADEM neni chronickd medikace
indikovana.

Kazuistika

Jednatricetiletd doposud vaz-
néji nestonajici pacientka s negativni
epidemiologickou anamnézou (v¢.
vakcinace) byla prijata na spAdové neuro-
logické oddéleni po prodélaném fokalnim
epileptickém zachvatu prechazejicim do
bilateralniho tonicko-klonického z pravé
hemisféry s pozachvatovou levostrannou
hemiparézou.

Na vstupnim CT mozku se proka-
zalo multiloZiskové postiZeni tumordzni-
ho charakteru s nepravidelnym edémem
(Obr. 1), byla zahajena kortikosteroidni
terapie intraven6znim dexamethazonem
a protizachvatova terapie levetiraceta-
mem. Na doplnéné MR mozku se potvr-
dilo rozsahlé viceloziskové postizeni bilé
hmoty, vlevo frontalné tumoriformniho
vzhledu, dale i prodlouzené a horni kréni
michy a diskrétni opacifikace nehomo-
genniho charakteru nékterych loZisek
po podani kontrastni latky (Obr. 2, 3).
Diferencialné diagnosticky bylo vyslo-
veno podezieni na ADEM ¢i RS, expanze
se jevila jako malo pravdépodobna.

Klinicky nalez dale progredoval do
bradypsychismu, kvadruataxie a kvad-
ruparézy s levostrannou prevahou a pa-
cientka byla preloZena na neurologic-
kou kliniku, vstupni EDSS (Expanded
Disability Status Scale) 5,5.

Obr. 2. MR mozku v 3/2022: T2 vézeny obraz s viceCetnym hyperintenznimi lozisky supratentoridlné

V mozkomiSnim moku byl
cytologicky nalez v normé, prokazalo
se 19 IgG oligoklonalnich past, z toho 16
nekorespondujicich se sérem, pozitivni
MRZ reakce (X-MO AI(CSQrel.): 1,7; X-RU
AI (CSQrel.): 2,9; X-VZV Al (CSQrel.): 2,4)
a Kappaindex (90,4). Cytoflowmetrie ne-
prokazala patologickou infiltraci likvoru.
Krevni obraz a biochemie, v¢. rozsirené
laboratore o nabér panelu vaskulitid, byly
negativni. EEG bylo vyrazné abnormni
pro Cetnou intermitentni pomalou ab-
normitu bilateraln€, opakované nezavis-
le pfitomny oboustranné epileptiformni
grafoelementy.

Po preléceni vysokodavkovanou
intravendzni kortikoterapii (7 g methyl-
prednisolonu) doslo ke zlep$eni neurolo-
gickeého stavu, na lazku byla jiZ pacientka
bez parézy a ataxie, trvalo v§ak zpomaleni
psychomotorického tempa, levostran-
na kvadrantopsie (potvrzena oénim 1é-
karem) a atakticka chiize. Na kontrolni
MR mozku doslo k mirné regresi nalezu,
obraz odpovidal pokrocilé demyelinizaci
s cystoidni prestavbou v nejvétsich lo-
Ziscich (frontalné a okcipitalné vpravo)
a vymizelo syceni po podani kontrastni
latky (Obr. 4, 5). Na MR michy se potvrdily
viceCetné T2 vazené hypersignalni plaky
intramedularné v rozsahu kréni i hrudni
michy (Obr. 6). Kontrolni likvorologické

vySetrieni bylo bez vyvoje, protilatky anti-
-MOG a anti-aquaporin-4 byly negativni.
Vzhledem k nedostatec¢nému efektu 1é¢-
by kortikosteroidy byla indikovana sé-
rie vyménnych plazmaferéz. Epilepticky
zachvat se jiz neopakoval, kontrolni EEG
bylo s mirnym zlepS§enim nalezu a byla
prozatim ponechana stavajici protiza-
chvatova lécba. Pacientka nadale rehabi-
litovala a postupné se zlepSovala, v dobé
vySetreni v RS centru méla EDSS 1,5.

Na kontrolni MR mozku pil ro-
ku od zacatku potizi doslo k regresi sle-
dovanych 1ézi bilé hmoty, zvyraznila se
mozkova atrofie a objevila se dvé nova
loziska v bilé hmoté periventrikularné
ajuxtakortikalné (Obr. 7), coz dale vyraz-
né podporilo diagnézu RR RS.

Pro téZkou ataku v tvodu onemoc-
néni a vyznamny nalez na MR byla indi-
kovana lécba ofatumumabem z kategorie
HET, zredukovali jsme protizachvatovou
terapii. Na nasazené lé¢bé je pacient-
ka bez vedlejsich nezadoucich uc¢ink,
klinicky stabilni, v béZném Zivoté bez
omezeni, s kontrolnimi MR mozku bez
progrese demyelinizacniho onemocnéni.

Diskuze

Na rozdil od RS je ADEM vétSinou
monofazické demyeliniza¢ni onemoc-
néni, které se ale asi u 30 % pacient
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Obr. 3. MR mozku v 3/2022: T2 vaZeny obraz s viceGetnym hyperintenznimi loZisky infratentoridiné

Obr. 4. Kontrolni MR mozku 3/2022: FLAIR s pokrocCilymi demyeliniza¢nimi zménami s cystoidni
prestavbou supratentoridlné

vyvine do RS. Multifazicka diseminova-
na encefalomyelitida (MDEM) je vzacna
(Krupp et al., 2013).

Pro potvrzeni diagnézy RS je
nutny prikaz demyeliniza¢nich lozi-
sek na MR v odpovidajici distribuci dle
McDonaldovych kritérii z roku 2017.
Diseminace v prostoru znamena pritom-

nost alespoil jedné 1éze v T2 vazeném
obrazu na MR ve 2 ze 4 oblasti typickych
pro postizeni pri RS (periventrikularni,
juxtakortikalni/kortikalni, infratento-
rialni, mi$ni oblast). Pro pritkaz disemi-
nace v case musi byt na MR pritomna
asymptomaticka gadolinium vychytavajici
1éze vedle nevychytavajicich, nebo nova

T2 /gadolinium vychytavajici léze oproti
predchozimu vySetfeni, nebo alesporn dva
oligoklonalni IgG pasy v likvoru neko-
respondujici se sérem (Thompson et al.,
2018). U ADEM mivaji 1éze na MR vétsi
velikost, typicka je i lokalizace infraten-
torialni, v centralni $§edé hmoté (thala-
my a bazalni ganglia) a kréni miSe, byva
stranova asymetrie. Loziska maji zvySe-
ny signal v T2 vaZeném obraze a FLAIR,
snizeny signal v T1 vaZzeném obraze, ob-
vykle enhancuji po aplikaci kontrastni
latky (okrajové, nepravidelné, oblackovite)
(Vanéckova, 2020). V case regreduji a na
rozdil od RS se jejich pocet nezvysuje.

V likvoru u ADEM byva protei-
nocytologicka asociace. U RS ve vétsiné
pripaddt nachazime mirnou pleocytézu
a u 90 % pacientt oligoklonalni pasy
nekorespondujici se sérem. U ADEM se
vyskytuji pouze v 10 % (Franciotta et al.,
2008). Z dalSich pomocnych vySetreni
vypada pro RS jako nejspecifi¢téjsi MRZ
reakce, je pritomna u 70-80 % pacientt
se specificitou pres 90 %, v pripadé ADEM
se nevyskytuje (Hottenrott et al., 2015).

Priznaky ADEM i RS dobre reaguji
na akutni terapii, prvni volbou jsou intra-
venodzni vysokodavkované kortikosteroi-
dy, ptijejich nedostate¢ném efektu lze in-
dikovat vyménné plazmaferézy, v pripadé
ADEM i intravenézni imunoglobuliny.

Dlouhodobou lé¢bu zahajujeme
pouze u RS, u relaps-remitentni formy
vybirame z Siroké $kaly DMT pusobicich
rtiznymi mechanismy G¢inku. Zpracovana
data z klinické praxe z narodnich a mezi-
narodnich registri prokazuji lepsi efekt
vcasného zahajeni HET. Pri zahajeni lécby
HET dochazi k lepsi stabilizaci nemoci,
sniZeni pravdépodobnosti dalSiho relap-
su, oddaleni progrese disability i zpoma-
leni mozkové atrofie spojené s RS oproti
eskalacni strategii 1é¢by (Buron et al.,
2020, Uher et al., 2021).

Ofatumumab je humanni mono-
klonalni protilatka anti-CD20, ktera byla
vroce 2021 registrovaina EMA (Europaen
Medicines Agency, Evropska 1ékova agen-
tura) pro lé¢bu RR RS na zakladé studii
ASCLEPIOS I a II (Hauser et al., 2020).
Ofatumumab podavame subkutanné
v davce 20 mg v tydnu O, 1, 2 a 4 a na-
sledné v mési¢nim intervalu. V Ceské re-
publice je schvalen a hrazen u pacientt
s RR RS s invaliditou nepresahujici sko-
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Obr. 5. Kontrolni MR mozku 3/2022: FLAIR s demyelinizaénimi zménami infratentorialné

Obr. 7. Kontrolni MR mozku 9/2022: dvé nova demyelinizacni lozZiska (Sipky) a pokrocila mozkové atrofie

re 5,5 EDSS: 1) se znamkami neptiznivé
prognozy onemocnéni, u kterych doslo
navzdory 1é¢bé nejméné jednim lékem
prvni linie k rozvoji alespori jednoho
stfedné tézkého nebo tézkého relapsu;
2) s aktivni formou choroby (1 dokumen-
tovany a léceny relaps v pfedchozim roce
nebo 2 dokumentované a 1écené relapsy
v predchozich 2 letech) a zaroven s vy-
znamnym nalezem na MR (pfitomnost T1
Gd+ 1éze a/nebo infratentorialni 1éze a/
nebo spinalni léze). LéCba ofatumumabem
neni hrazena, pokud pacient neodpovida
na lécbu, napriklad pri dvou tézkych re-
lapsech za rok nebo pri trvalé progresi
v EDSS (zvySeni EDSS béhem 12 mésicli
mimo ataku o 1, pokud predchozi EDSS
bylo 4,5 a vice, nebo pti ztraté schopnosti
chtize, tedy dosaZeni hodnoty EDSS nad
6,5) (SUKL, 2021).

Zaver

ADEM patfi do diferencialni diag-
nostiky RS, i kdyz klinicky priibéh je ve
vétsiné pripadu jiny. U nasi pacientky kli-
nicky obraz odpovidal ADEM, ale pomocna
vysetreni, likvor bez proteinocytologické
asociace, pozitivita MRZ reakce, oligo-
klonalni pasy znacici chronicky priabéh
nemoci, MR s riiznym starim demyelini-
zacnich zmén odpovidajicich diseminaci
v Case, potvrdila diagnézu RR RS.

Pacientka je na nasazené lecbé ofa-
tumumabem klinicky a radiologicky sta-
bilni a i pres tézky pribéh zac¢atku nemoci
nema v bézném Zivoté zadna omezeni.
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