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Prace seznamuje Ctenafe s novinkami v diagnostice roztrousené sklerdézy (RS) a neuromyelitis optica (NMO) a déle pfedstavuje ne
pfilis znamou jednotku CLIPPERS - chronicky lymfocytérni zadnét s pontinnim perivaskuldrnim enhancementem a reakci na podani
kortikoidd v obraze magnetické rezonance (MR). V poslednich dvou letech byla diskutovana podpora diagnostiky RS pomoci MR
tak, aby byla kritéria co nejjednodussi, zaroven vysoce senzitivni pfi neklesajici specificité. V prosinci 2017 byla publikovana zatim
posledni revize McDonaldovych kritérii. Clanek prezentuje ucelené nejnovéjsi revizi McDonaldovych kritérii a diskutuje oblasti,
u kterych doslo ke zméné. U NMO s pozitivitou protilatek proti akvaporinu-4 (AQP4-1gG) byly revidovény nélezy na MR mozku.
Plvodni koncept normalni MR mozku je jiz ddvno prekondn. Toto onemocnéni je z patogenetického pohledu povazovano za
primarni astrocytopatii se sekundarni demyelinizaci. U ¢asti pacient(, u kterych nenachazime AQP4-IgG mohou byt v séru pfitom-
ny protilatky proti myelinovému oligodendrocytarnimu glykoproteinu, tzv. MOG-1gG a diskutuje se celé spektrum onemocnéni
asociovanych s témito protildtkami. Uvadime nejnovéjsi kritéria pro NMO a onemocnéni jejiho SirSiho spektra (NMOSD) a typické
nalezy na MR, které pomahaji v jejim odliseni od RS a jsou definovany v diagnostickych kritériich z roku 2015.
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Advances in imaging and diagnosing autoimmune and inflammatory diseases

The paper introduces the reader to advances in diagnosing multiple sclerosis (MS) and neuromyelitis optica (NMO) as well as presents
a not very well known entity referred to as CLIPPERS - chronic lymphocytic inflammation with pontine perivascular enhancement
responsive to steroids as seen on magnetic resonance imaging (MRI). In the recent two years, the support of MS diagnosis using
MRI has been discussed in order for the criteria to be as simple as possible while being highly sensitive with a sustained specificity.
In December 2017, the latest revision to the McDonald criteria was published. The article coherently presents the latest revision
to the McDonald criteria and discusses the areas where changes have been made. In the case of NMO with anti-aquaporin-4
antibody positivity (AQP4-1gG), brain MRI findings have been revised. The original concept of normal brain MRI has long been
surpassed. In terms of pathogenesis, this disease is considered to be primary astrocytopathy with secondary demyelination. In a
proportion of patients in whom AQP4-1gG is not detected, antibodies against myelin oligodendrocyte glycoprotein (MOG-IgG)
may be present in the serum, and the whole spectrum of diseases associated with these antibodies is discussed. Also presented
are the latest criteria for NMO and its spectrum disorder (NMOSD) and typical findings on MRI that aid in distinguishing it from
MS and that are defined in the 2015 diagnostic criteria.

Key words: multiple sclerosis, neuromyelitis optica, CLIPPERS, magnetic resonance imaging, diagnostic criteria.

Roztrousena skleroza v T2 vdZeném obraze v bilé hmote je velmiroz-  kritérii (nynf revidovanych McDonaldovych kri-

MR je vysoce senzitivni, ale daleko méné spe-  sahld.V soucasnosti neexistuje zadny specificky  térif, posledni revize v roce 2017), kterd kombi-
cifickd metoda pfi diagnostice RS. Diferencidlni  test, ktery by diagndzu RS jednoznacné potvrdil.  nujf klinické vysetieni s paraklinickymi testy (MR
diagnostika lozZisek zvysené intenzity signdlu  Diagndza se urcuje na zékladé splnénf urcitych  a vysetfeni likvoru).
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Pro diagnostiku RS byl mezni rok 2001,
kdy bylo poprvé uznano, ze klinickd ataka ma-
Ze byt nahrazena loziskovym nalezem na MR
(McDonaldova kritéria). Od té doby byla tato
kritéria opakované revidovéana se snahou o co
nejvyssi senzitivitu a specificitu.

Vyhodnoceni stavajicich
diagnostickych kritérii skupinou
MAGNIMS

V roce 2015 byla zpétné vyhodnocovana MR
kritéria pro podporu diagnostiky RS u pacientd
s prvnimi neurologickymi pfiznaky budicimi
podezfeni na RS — CIS (klinicky izolovany syn-
drom). Byla pfijata jejich revize s pfihlédnutim
k moznosti rozsiteni sekvenci v diagnostickém
protokolu (Filippi et al., 2016) a moznosti nevy-
délovat symptomaticka loziska. Tim se zabyvala
prace Brownelee a kol,, ktefi pozmeénili kritéria
dvéma zpUsoby: 1. zafadili také asymptomatic-
ké Iéze v symptomatické oblasti a 2. testovana
zména — byla zafazena viechna loZiska v symp-
tomatické oblasti. Tyto dvé zmény porovnali
s kritérii McDonald 2010 (Brownlee et al., 2016).
Modifikovand kritéria méla vyrazné vyssi senzi-
tivitu nez plvodni McDonaldova kritéria z roku
2010 — 73 % versus 80 % respektive 87 %, pro
druhy zpUsob. Tyto vysledky vedly k vyznam-
né zméné, nove pocitdme v rdmci diagnostiky
vsechna hypersignalnf loZiska, bez ohledu, ¢i
jsou symptomatickd nebo asymptomaticka
(Brownlee et al,, 2016). Tato zména se tyka lozisek
v ramci kritéria diseminace v prostoru (DIS — di-
seminace in space) i v ¢ase (DIT — disemination
in time). Novym kritériem je lozisko v oblasti
nervus opticus (n.opticus), coz reflektuje fakt, ze
20-31% pacientt s CIS ma optickou neuritidu
(Filippi et al.,, 2016). Loziska v oblasti n. opticus
jsou velmi ¢asté u RS onemocnéni, v pitevnich
studiich je udéavana jejich pfitomnost az v 94—
99% (Kolappan et al., 2009)). Caste¢nou limitacf
je MR zobrazenf této oblasti, kdy nemusf byt
patologie v oblasti zrakového nervu vZdy dobfe
detekovatelnd. Optickd neuritida je v MR obraze
charakterizovana hypersignalnim loziskem v T2
vazeném obraze, postkontrastnim zvyrazné-
nim a rozsifenim zrakového nervu. Vzhledem
k moznému falesné pozitivnimu nalezu jednoho
loZiska periventrikuldrné dosla expertni skupina
MAGNIMS (magnetic resonance imaging in mul-
tiple sclerosis) k zavéru, ze z hlediska diferencidlni
diagnostiky je vyZadovén nalez alespon tff lozi-

sek periventrikuldrné, protoze napt. az 30 % pa-
cientli s migrénou ma na MR jedno loZisko v této
oblasti, a splnilo by tak toto kritérium. LoZiska
periventrikuldarné mdzeme najit také i u zdra-
vych kontrol. Nékdy jsou mylné interpretovana
periventrikuldrnfloZziska pfi frontalnich rozich po-
strannich komor (,cepicky”), kterd jsou pfitomna
v rdmci fyziologického starnuti. Podminka ale-
spon jednoho loziska infratentoriadlné nebo in-
trameduldrné se neméni. S rozsffenim sekvenci
3D: fluid attenuated inversion recovery (FLAIR),
double inversion recovery (DIR), ¢i novéjsi phase
sensitive — inversion recovery (PSIR) a MPRAGE
(magnetization-prepared rapid acquisition with
gradient echo) se otvirda moznost detekce korti-
kélnich lozisek, coz reflektuji poprvé tato nova
kritéria — pritomnost kortikalniho nebo juxtakor-
tikdlniho loziska. KortikaIni lozZiska se vyskytuji
u vice nez 30 % pacientl s CIS. Jen zfidka jsou
patrné u zdravych dobrovolnik( a také pomahaji
v diferencidlni diagnostice RS, nejsou u pacientd
s migrénou a NMOSD). MAGNIMS kritéria se tak
zjednodusila v porovnani s McDonaldovymi kri-
térii z roku 2010, pfi zachovalé presnosti (Fillipi et
al, 2017) (splnénf dvou podminek z péti: tfi a vice
lozisek periventrikularné; lozisko infratentorialng;
subkortikalné/kortikdIng; intrameduldrné, v ob-
lasti zrakového nervu). Kritéria pro diseminaci
v Case z(stavaji stejnd, jen jiz se nevydéluji symp-
tomaticka loziska. Bohuzel zaddnd tato kritéria ne-
fesi pIné problematiku diferencialni diagnostiky
ostatnich onemocnéni centrélniho nervového
systému (CNS) charakterizovanych obdobnym
pradbéhem jako u RR RS (neuromyelitis optica,
Sjégrenlv syndrom, vaskulitida a akutni disemi-
novand encefalomyelitida). MAGNIMS skupina
diskutovala poufZiti pfistrojd magnetické rezo-
nance o rlizné sile magnetického pole a jejich

vliv na co nej¢asnéjsi diagnostiku RS. Pfi porov-
nani 1,5 T a 3 T pfistroje ma 3 T MR signifikant-
né vyssi detekci kortikalnich, infratentorialnich
a periventrikuldrnich loZisek. PouZiti pfistrojd
o vysoké sile magnetického pole 7 T nevedlo
k rychlejsf diagnostice (Fillipi et al., 2017).

Revidovana McDonaldova
kritéria 2017

Na kongresu ECTRIMS 2017 v PafiZi byly
predstaveny zatim posledni kompletni zmény
McDonaldovych kritérif — McDonaldova kritéria,
revize 2017 (Thompson et al., 2017). Ta vétsinu
zmén navrzenych MAGNIMS 2016 kritérii inkor-
porovala, respektive vyjma dvou. Doporucila
jesté zvazit kritérium loZiska v oblasti zrakového
nervu, s tim, Ze je potreba jesté dalsi studie, nez
dojde ke zméné kritérii, stejné tak ponechala
podminku jednoho periventrikuldrniho loZiska
(tabulka 1). V pozndmce ke kritériim je uvede-
no, ze u pacientd nad 50 let a pacientl s cév-
nimi rizikovymi faktory by méla byt diagndza
RS ur¢ovana s maximalni opatrnosti vzhledem
k moznosti pfitomnosti periventrikuldrnich lo-
Zisek u téchto pacientl bez souvislosti s RS. Pro
diagnostiku primédrné progresivni formy také
plati, Ze se nedéla rozdil mezi symptomatic-
kymi a asymptomatickymi loZisky (tabulka 2).
Diskutoval se radiologicky izolovany syndrom
(RIS), stejné jako u kritérif z r. 2010 plati, Ze splnénf
DIT a DIS a pfitomnost oligoklonalnich pasd,
bez klinické ataky nenaplnuje diagnézu. Tato
oblast vzhledem k vysokému procentu pacientd,
u nichZ se v budoucnu vyvine RS, bude prioritné
zkoumadna, stejné tak solitarni skleréza, u které
je pfiftomno jedno loZisko a nenf tak spinéno
kritérium pro DIS. Vysetfeni mozkomisniho moku
je soucdsti téchto kritérii, u pacientl s jednou

Tab. 1. Revidovand McDonaldova kritéria 2017 pro diseminaci v prostoru a ¢ase na MR (Thompson et

al, 2017)

Diseminace v prostoru

Diseminace v ¢ase

v alespon dvou lokalizacich ze ¢ty typickych
regiond CNS pro RS

B periventrikuldrné

B juxtakortikdIné/kortikainé

B v zadnijamé

B intrameduldrné

[ >1 T2 lozisko (asymptomatické/symptomatické) | M

simultann{ pfitomnost asymptomatického/
symptomatického loZiska (nebo lozisek) en-
hancujiciho po podani kontrastni latky a neen-
hancujiciho loZiska v jakémkoliv ¢ase nebo

B 3lespon jedno nové lozisko v T2W obraze
nebo enhancujici loZisko na nasledujicim
vysetfeni MR

Tab. 2. Revidovand McDonaldova kritéria 2017, primdrné progresivni forma (Thompson et al,, 2017)

PPRS | Jednoro¢ni progrese

onemocnénf (retrospektivné
¢i prospektivné) nezavisla na
klinickych relapsech a plati [ ]
alespon dvé ze tif:

B >1 T2 lozZisko (asymptomatické/symptomatické) v alespori
jedné lokalizaci ze Ctyf typickych regiont CNS pro RS (pe-
riventrikuldrmé, juxtakortikalné/kortikalné, infratentorialné
>2 T2 loziska intrameduldrné

B pritomnost oligoklonalnich pasd v mozkomisnim moku (MM)
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Tab. 3. Revidovand McDonaldova kritéria 2017 (Thompson et al,, 2017)

Klinicky stav

Doplnkova data nutna k diagnéze RS

dvé a vice atak; objektivné pritomnost dvou a vice lézi

B dg. RS (dalsi vysetieni nejsou nutna)

dvé a vice atak; objektivné pfitomnost jedné léze
(vanamnéze predchozi ataka v odlisné anatomické
lokalizaci)

B dg. RS (dalsi vysetieni nejsou nutna)

dvé a vice atak; objektivné pfitomnost jedné léze

B diseminace v prostoru demonstrovand dalsi klinic-
kou atakou jiné lokalizace nebo DIS na MR

jedna ataka; objektivné dvé a vice lézi

B diseminace v ¢ase demonstrovana dalsi klinickou
atakou nebo DIT na MR nebo pfitomnost MM
specifickych oligoklondlnich pasd

jedna ataka; objektivné pritomnost jedné léze

B diseminace v prostoru charakterizovana dalsi kli-
nickou atakou jiné lokalizace nebo DIS na MR a

B diseminace v ase charakterizovana dals klinickou
atakou nebo DIT na MR nebo pfitomnost MM
specifickych oligoklonélnich pasd

atakou a nesplnénim MR kritérif ¢i u primarné
progresivni formy (tabulka 3).

Neuromyelitis Optica
a onemocnéni jejiho sirsiho
spektra (NMOSD)

Pro spravnou diagnostiku, pfedevsim pro od-
liseni od RS, je nutné znat typicky nalez na MR
u NMO. Odlisenf téchto dvou onemocnéni ma
zcela zasadni vyznam pro spravny terapeuticky
postup, ktery se u téchto dvou jednotek lisi. Pro
neuromyelitis optica je typicka také pfitomnost
protildtek proti akvaporinu-4 (AQP4) v séru pacien-
tU (AQP4-IgG té2 NMO-IgG). Jejich senzitivita je pfi-
blizné 80 % a specificita kolem 98 %. Akvaporin-4
je exprimovan zejména astrocyty v oblasti peri-
vaskuldrni, subependymalni a glia limitans. Tomu
pak odpovidaji MR nélezy. Nicméné postizeni CNS
nachdzime i v oblastech nespecifickych, které s ni
nejsou spjaté. Na zac¢atku onemocnéni jsou popi-
sovana loZiska v oblasti mozkového parenchymu
U 43-70% pacientt s NMOSD (Kim et al. Neurology
2015). Vyskyt téchto lozisek déle stoupa s délkou
trvani nemoci. Pro NMOSD jsou typicka loZiska
periependymalné v okoli lll. komory a akveductu —
v thalamu, hypothalamu a ventralné v mozkovém
kmeni (obrazek 1). Jedna z oblasti, ktera je vysoce
specifickd pro toto onemocnéni je area postrema
anucleus tractus solitarius (loziska se vyskytuji
u 7-46 % pacientld s NMOSD), cemuz klinicky od-
povidé syndrom area postrema charakterizova-
ny protrahovanym singultem nebo nauzeou se
zvracenim (obrdzky 23, b). LoZiska v prodlouzené
mise Casto prechdzeji na kréni michu, maji typicky
linedrni tvar. LoZiska v této oblasti mohou asociovat
s prvnim klinickym pffznakem, nebo s akutni exa-
cerbaci onemocnéni. U NMOSD byvaji u 12-40 %
pacientd loZiska v oblasti corpus callosum, ktera
byvaji ¢asto edematdzni, heterogenni na rozdil

www.neurologiepropraxi.cz

od ovoidnich loZisek u RS (obrazek 2a).V chronické
fazi maji tato loziska tendenci se zmensovat, nebo
mohou i vymizet, ¢asto pozdéji dochazi k atrofii
corpus callosum. Postizeni v bilé hmoté mize byt
znacné rozsahlé, splyvavé, loZiska jsou Casto vétsi
nez 3 cm, nebyva piitomen mass efekt. Je vyssi
signdl na ADC mapé, coz je koreldtem vasogen-
niho edému s akutni demyelinizaci. Tato rozsahla
loZiska se vyskytujf ¢astéji u AQP4-IgG séropozitiv-
nich NMO pacientd nez negativnich. U urcitych
podskupin pacientt s NMOSD mUze byt postizen
kortikospinalnftrakt, a to bud'uni nebo bilateralné,
loZiska zasahuji do hluboké bilé hmoty, je patrny
zvyseny signal v oblasti zadniho raménka kapsu-
ly interny a zasahuji do cerebralnich pedunkuld
(obrézky 3a, b, ¢). Tato lokalizace nenf spojend se
zvysenou expresi AQP4 a do soucasnosti nebylo
objasnéno, pro¢ je pyramidova draha postizena,
ale mUze se jednat zejména o pacienty s protilat-
kami proti myelinovému oligodendrocytarnimu
glykoproteinu (MOG-IgG). DrobnoloZiskové posti-
Zeni bilé hmoty je u NMOSD relativné ¢asté, je zcela

Obr. 1. NMO, AQP4-1gG pozitivni pacient, T2 vdze-
ny obraz, transverzdini rovina fezu, v okolf aqueductu
Jje patrné loZisko zvyseného signdlu (Sipka)

nespecifické, jedna se o viceCetna drobnd hyper-

signalniloziska v T2 vdZzeném obraze a FLAIR, tato
loZiska byvaji u NMOSD ¢asto asymptomaticka. Je
variabilnf pfftomnost postkontrastniho zvyraznéni
(vyskytuje se v 9-36%), na rozdil od RS je diskrét-
ni, hdfe ohraniceny, pripodobriuje se k mrakdm.
Optickd neuritida je v obraze MR charakterizovana
rozsitenim n. opticus, zvysenym signdlemv T2 va-
Zeném obraze a postkontrastnim zvyraznénim po
podani KL. Posledni studie naznacuji, ze u NMOSD
je Castgji postizeno chiasma a oboustranna loziska,
jinak je nalez obdobny jako u RS. LoZiska v oblasti
michy jsou rozsahlejsi nez u RS, typicky svoji délkou
dosahuji nebo presahujf vysku tif obratlovych tél,
mluvime o tzv. longitudinaIné extenzivni transver-
zalnf myelitidé (LETM). Tato loZiska jsou typicky
uloZena také centralné v Sedé hmoté. V akutnim
stadiu je pfitomen edém, na T1 obrazech jsou Iéze
hypointenzni a mohou se sytit po podani gado-
linia (Wingerchuk et al, 2015). Nejcastéji jsou léze

Obr. 2a, b. NMO, MOG-IgG pozitivni pacient, T2 vdZeny obraz, sagitdini rovina fezu, loZisko v oblasti corpus
callosum, které je odlisného tvaru nez u RS pacientt (pferusovand sipka). Zvyseny signdl v oblasti dorzolaterdini
cdsti oblongdty (area postrema, tractus solitarius) (Sipka). Ddle je patrny zvyseny signdl v oblasti stredniho
mozeckového pedunkulu, v oblasti pontu a mezencefalon (a). LoZiska v oblasti dorzolaterdini oblongdty,

zasahuji do nucleus tractus solitarii bilat (b)
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Obr. 3a, b, c. Stejny pacient jako na obrdzku 2. Je patrny zvyseny signdl v T2 vdZeném obraze v oblasti
pyramidové drdhy bilat. — v zadnich raminkdch kapsuly interny (a, b), v cerebrdlnich pedunkulech mozko-
vého kmene (c)

V ZOBRAZENI A DIAGNOSTICEU AUTOIMUNITNICH A ZANETLIVYCH ONEMOCNENI

Obr. 4a, b. NMO, AQP4-1gG pozitivni pacient, T2 vdZeny obraz v sagitdini roviné, je patrné intrameduldrné
hypersigndini loZisko, které mirné rozsituje michu, svoji délkou presahuje vysku trech obratlovych tél— v drovni
od C2 po (6 (a, b) - tzv. LETM. LoZisko je uloZeno centrdlné. Po poddni KL je patrné nepravidelné, prevdzné

okrajové postkontrastni zvyraznéni (b)

v oblasti kr¢ni a horni hrudni michy (obrazky 4a, b).

Typické rozsahlé intrameduldrni lozisko se mdze
v pribéhu onemocnéni ménit, v obdobi remise ¢i
po lécbé vysokymi davkami kortikoid( se mohou
zobrazovat jako viceCetnd drobna loziska, kterd jiz
nespliuji délkou kritéria pro LETM. Také u pacientd,
kteff jsou jiz na chronické imunosupresivni lé¢bé
pro jiné autoimunitni onemocnéni nebo pred-
chazejici optické neuritidy mdZzeme vidét loZiska
kratsi (Vanéckova et al, 2010). Po opakovanych
myelitidach je ¢asto patrna atrofie michy, ktera
koreluje s neurologickym postizenim (obréazek 5).
Na rozdil od RS nejsou u NMOSD kortikalnf loziska,
loZiska v bilé hmoté nemaji tvar Dawsonovych
prstd, ovoidni tvar loZisek pfi perivenuldrni demye-
linizaci je u NMOSD méné casty (Kim et al,, 2015).

MR mozku, zrakovych nervi a michy hraje
jednu z hlavnich roli v diagnostickém procesu
NMOSD. V mezindrodnim konsenzu diagnostic-
kych kritérif pro NMOSD z roku 2015, jsou jednak
uvedena konkrétnf rezonan¢nf kritéria pro dany
klinicky obraz nebo provedeni MR vysetienf je
podstatné z ddvodu vyloucent jiné diagndzy
¢i koincidenci réiznych onemocnéni. Pro sta-

noveni diagndzy je nutné pojmenovat klinické
obtize pacienta, zda odpovidajf tzv. jadrovym
klinickym charakteristikdm typickym nebo méné
Castym (tabulka 4). Je také nezbytné stanovent
AQP4-IgG v séru pacienta, kdy tento vysledek
dale spoluurcuje i MR pozadavky na stanoveni
diagndzy NMOSD, zejména v pfipade, Ze proti-
latky v séru jsou negativni (Wingerchuk et al,,
2015). Rozlisujeme tedy dvé zakladni situace
(obrézek 6): 1. pacient mé vyjadrenu klinickou
symptomatiku dle tzv. jadrovych charakteristik
a ma pozitivni protilatky proti AQP4; v tomto
pfipadé jsou kladeny konkrétni MR pozadav-
ky v situaci, kdy se jednd o pfiznaky charakteru
narkolepsie, diencefalickych syndrom0 a symp-
tomatické léze mozkovych hemisfér (tabulka
4); 2. u pacienta nenachazime AQP4-IgG v séru;
klinicky a pomoci zobrazovacich metod musf
byt u pacienta prokdzana roztrousenost pro-
cesu v prostoru, tzn. ataky musf byt z rznych
lokalit CNS a minimalné jedna z nich musf byt
myelitida, optickd neuritida nebo syndrom area
postrema. Konkrétni MR pozadavky jsou pak
uvedeny v tabulce 4.
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Obr. 5. NMO, AQP4-IgG pozitivni pacient, T2 vd-
Zeny obraz s potlacenim tuku a magnetizacnim
transferem, je patrnd atrofie v oblasti hrudniho Useku
michy a nepravidelnd loZiska intrameduldrné, od
obratlového téla Th3-Th8

%

CLIPPERS (chronicky lymfocytarni zanét

s pontinnim perivaskularnim enhancementem
a reakci na podani kortikoid{; chronic lymphotic
inflammation with pontine perivascular enhan-
cement responsive to steroids)

Jednd se 0o onemocnéni nezndmé etiolo-
gie, které je charakterizovéano infiltraci T lym-
focytl v perivaskularnich prostorech a mozko-
vém parenchymu. Typické je rychla reakce na
podani kortikoid(, a to jak v klinickém, tak
MR obraze (Taieb et al., 2016). Onemocnéni
bylo poprvé popséno v roce 2010 a pro jeho
diagnozu byla pfijata tato kritéria: 1. postizenf
kmene (na zobrazovacich metodach, klinické
pfiznaky), 2. predominantni postizeni pontu
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Tab. 4. Jddrové klinické charakteristiky a specifické MR pozadavky pro diagnézu NMOSD dle mezind- @ stfedniho mozeckového pedunkulu, 3. re-

rodniho konsenzu panelu odborniki (Wingerchuk et al, 2015) grese po podani kortikoidt (jak klinicky tak
Jadrové klinické charakteristiky ina MR), 4. absence alternativni diagndzy, 5.
Hlavni Méné casté bez imunosupresivni terapie méa relaps-remi-
Myelitida Akutni kmenovy syndrom
Optické neuritida Narkolepsie a diencefalické syndromy * tujici prabéh, pficemz ataky spliuji prvni 4
Syndrom area postrema Cerebralni syndrom ** kritéria, 6. lymfocytarni infiltrace okolo ¢i ve
MR pozadavky v pfipadé * a ** MR pozadavky u AQP4-1gG"? NMOSD sténach cév mozkového kmene pfi biopsii
* |éze postihujici hypothalamus, thalamus nebo a. akutni optickd neuritida s ndlezem na MR mozku: ) ) . , VR
: L . o A . (biopsie, vsak nenf pro onemocnéni indiko-
periependymalni oblast Ill. komory mozkové a) normalnim nebo jsou pfitomny pouze
** rozs&hlé, splyvavé uni- nebo bilateralni 1éze v bilé nespecifické zmeény bilé hmoty NEBO b) MR vana). Cerebeldrni ataxie a diplopie jsou nej-
hmoté nebo subkortikalné n. opticus s hyperintenzitami na T2 vézenych Castejsimi piiznaky atak (Pittock et al,, 2010).
**|éze corpus callosum dosahujici minimalné 1/2 obrazech nebo na T1 vazenych obrazech
jeho délky s enhancementem optického nervu presahujici Vroce 2017 byl publikovan navrh novych kri-
** dlouhé lozZiska v kortikospinélnich drahdch uni- polovinu jeho délky nebo zasahujici chiasma térif, kterd by Iépe diferencovala CLIPPERS od
nebo bilaterdlné zasahujici do capsula interna opticum , ) . e e ,
nebo pedunkuld b. akutni myelitida s MR nédlezem léze délky > 3 ostatnich diagndz, u nichz je také pfitomna vi-
** rozsahlé periependymalni 1éze ¢asto obratlové segmenty (LETM) NEBO kontinualni cecetnd postkontrastné se zvyraznujici loziska
s enhancementem gadolinia fokalni atrofie michy > 3 obratlové segmenty u (Tobin et al, 2017). Navrzena kritéria se déli na
pacienta s anamnézou kompatibilni
s myelitidou klinickou, MR a neuropatologickou ¢&ast, roz-
c Syﬂg‘fom Srea FTOStfen;a”Vny?UJe MR ndlez lisuji definitivni CLIPPERS, kdyZ pacient splni
z oblasti dorzaIni medully oblongaty . L . ,
d. akutni kmenovy syndrom vyZaduje odpovidajici véechna kritéria a pravdépodobny CLIPPERS,
kmenovou lézi na MR mozku kdyZ jsou spInéna klinickd a MR, bez moZnos-
s periependymalnim uloZenim ti neuropatologického vysetteni (tabulka 5)

Tab. 5. Ndvrh diagnostickych kritérif pro CLIPPERS (Tobin et al, 2017) (Tobin et al,, 2017). Drive se take uvazovalo,
1. Klinické ze by se mohlo jednat o premalignitu nebo
B Subakutni pontocerebellarni dysfunkce s/nebo bez dalsich CNS symptom jako kognitivni porucha pouze o inicialni klinicky syndrom jiného one-

amyelopatie &ni, ale od toho byl Sté dl
B CNS symptomy pozitivné reaguji na lécbu kortikosteroidy mocnent, ale od toho bylo upusteno a vedio
B Nepiitomnost onemocnéni periferniho nervového systému to k vySe zminénému navrhu kritérii, ktera by
B Nedostatek alternativniho vysvétleni klinickych symptom CLIPPERS lépe definovala. V MR obraze jsou
2. MR trna h ianalni lozisk T2 vasend
B Homogennienhancujici noduly bez prstencitého enhancementu nebo mass efektu predominatné v oblasti patrna nypersignaint foziska v vazenem

pontu a mozec¢ku, mensi nez 3 mm v priméru obraze a FLAIR v mozkovém kmeni, bez patr-
B Vyznamné Slm'iem'enhancemem%l v s‘ouvislosti S Iéwélbouv kortikoste.rolidyw ného mass efektu. Postkontrastnf zvyraznénf
B Homogenni T2 abnormality, které nejsou rozséhlejsi nez enhancujici loziska o ) L L
B |oziska v mise v T2WI, které nejsou rozsahlejsi neZ enhancujici loZiska byva klasicky teckovite, ale miZze byt i nodu-
3. Neuropatologicka larni. Postkontrastné se zvyraziujici loZiska
| Derjznl’I,y’njfocy,téml'za’nétcsvper‘!vz?sk.ula'ml'lpredominancw’a parenchymalini difuznf infiltraci; se nékdy it do mezencefalon, prodlouzené

obé - bild i Sedd hmota mUze byt infiltrovéana ) L o
B Predominantniinfiltrace T bunkami (CD4 > CD8) s variabilni komponentou makrofag michy nebo krcni michy, supratentorialné se
B Nepritomnost ztraty myelinu nebo fokalni sekundérni ztraty myelinu mohou 3ifiti do centréalnf $edi a do bilé hmoty.
B Nedostatek alternativniho vysvétleni pro patologicky nalez

Nepostihuje kortex, hypothalomo-hypofyzar-

ni osu, leptomeningy. V ramci diferencialni
Obr. 6. Diagnostické schéma pro neuromyelitis optica a onemocnéni jejiho sirsiho spektra (NMIOSD)

diagnostiky pfichazi v dvahu fada onemocné-
(Wingerchuk et al, 2015)

ni — lymfom, intravaskuldrni lymfom, CNS lym-

NMOSD fomatoidni granulomatéza, neurosarkoiddza,
/ \ primdrnf cerebraini angitida, Behcetovo one-
mocnéni, demyeliniza¢ni onemocnéni, chro-
AQP4-IgGre* AQP4-1gGnes nické perivaskuldrni zanéty (TBC, neurolues),

histiocytoza (Zalewski et Tobin, 2017).
/ \ Muze byt i varianta s postizenim supratento-
Jeden a vice relapsu z dvou rialné, kterému se fika SLIPPERS — supratentorial

Jeden relaps: . . . o
litida, sy area postrema a ru.znych Iokall_t_—z toho: lymphocytic inflammation with parenchymal
ON, mye L Y i 21 je ON, myelitida, sy area perivascular enhancement responsive to ste-
jiny kmenovy sy postrema roids, klinicky se projevuje izolovanym posti-
nebo + MR pozadavky Zenim paméti.

narkolepsie, sy diencefalicky nebo
cerebralni + MR poZadavky
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