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Autoimunitni onemocnéni s pozitivitou anti-CASPR2 protilatek je relativné vzacna choroba s charakteristickym nélezem
anti-CASPR2 protilatek v séru, pfipadné v likvoru. Projevuje se fadou rliznych symptom - z centralniho nervového systému
(porucha kognitivnich funkci, epilepsie a mozeckové pfiznaky), z periferniho nervového systému (hyperexcitabilita periferni-
ho nervu a neuropaticka bolest) a zautonomniho nervového systému (autonomni dysfunkce, insomnie a ztrata hmotnosti).
Kazuistika: 61lety pacient byl pfijat na jednotku intenzivni péce neurologického oddéleni pro myoklonické zaskuby abdominal-
niho svalstva s intermitentni generalizaci a myoklony pravé horni koncetiny, poruchy chovani, kognitivni deterioraci, intermi-
tentni dezorientaci a agresi, bulbarni syndrom, dysartrii a dysautonomii (hypersomnii, hypersalivaci, bronchidlni hypersekreci
a obéhovou instabilitu). Pro progresi poruchy védomi hyperkapnické etiologie musel byt pacient zaintubovan a napojen na
umélou plicni ventilaci. Na EMG byla prokdzana axonalni motoricka polyneuropatie s postizenim HKK i DKK. Na MR mozku
bylo nékolik drobnych lozisek gliézy paraventrikularné vlevo. Ze séra i likvoru byla potvrzena vyrazna pozitivita anti-CASPR2
protilatek. Pro diagnézu autoimunitniho onemocnéni byla aplikovana terapie v podobé i. v. methylprednisolonu a intravenéz-
nich imunoglobulind. Pacientv neurologicky stav se postupné lepsil az ke schopnosti vertikalizace, nicméné progredovala
jiz jeho vstupni kachektizace i pfes maximalné moznou vyzivu. Opakované doslo k porucham védomi na podkladé respiracni
insuficience. Pfi jedné z nich nastala i srde¢ni zastava s nutnosti kardiopulmonalni resuscitace. Nasledné se opétovné objevily
myoklonické zaskuby. Pro zhor3eni celkového stavu pacienta bylo rozhodnuto o nerozsifovani jeho terapie se zachovanim
maximalniho komfortu. Pfi dalsim respiracnim selhani pacient zemrel.

Komentér: Uvedend kazuistika pacienta s autoimunitnim onemocnénim s pozitivitou anti-CASPR2 protilatek ilustruje na jedné
strané pestré a casto nespecifické klinické symptomy tohoto onemocnéni, a na strané druhé jeho zavazny pribéh, ktery, i pres
pocatecni efekt imunosupresivnilécby, skoncil fatalné. Véasné odhaleni diagndzy spolu s ¢asnou a agresivni imunoterapii jsou
u téchto pacientd klicové.

Klicova slova: CASPR2 protilatky, autoimunitni onemocnéni, limbicka encefalitida, imunosupresivni lé¢ba, plazmaferéza.

Autoimmune disease with positivity of anti-CASPR2 antibodies - a case report

Autoimmune disease associated with anti-CASPR2 antibodies is a relatively rare neurological iliness characterized by the presence
of anti-CASPR2 antibodies in serum and/or CSF. It manifests with a variety of symptoms — from the central nervous system (cog-
nitive impairment, epilepsy and cerebellar symptoms), from the peripheral nervous system (peripheral nerve hyperexcitability
and neuropathic pain), and from the autonomic nervous system (autonomic dysfunction, insomnia and weight loss).

Case report: The 61-year-old patient was admitted to the intensive care unit of our neurological department with myoclonic
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abdominal muscle twitching with intermittent generalization and right upper limb myoclonus, associated with behavioral change,
cognitive deterioration, intermittent disorientation and aggression, bulbar syndrome, dysarthria, and dysautonomia (hypersaliva-
tion, bronchial hypersecretion, and circulatory instability). Due to progressive hypercapnia and loss of consciousness, the patient
had to be intubated and connected to artificial pulmonary ventilation. EMG investigation demonstrated axonal motor polyneu-
ropathy of both upper and lower limbs. Several unspecific gliotic lesions located in the white matter adjacent to the left cerebral
ventricle were described on the brain MRI. Significant anti-CASPR2 antibody positivity was found both in serum and cerebrospinal
fluid. Treatment with i.v. methylprednisolone and intravenous immunoglobulins was applied. With this treatment, the patient’s
neurological status gradually improved to the ability of verticalization. However, his cachectization, which was already present
on admission, progressed despite the maximal effort in nutrition therapy. Also, repeated episodes of respiratory insufficiency
resulting in transitory impairment of consciousness occurred. One such episode resulted in cardiac arrest followed by successful
cardiopulmonary resuscitation. However, myoclonic jerks reappeared afterward and the patient’s overall condition worsened.
At this stage, it was decided not to further escalate and extend the treatment. Palliative treatment was commenced. The patient
died during the following episode of respiratory failure.

Comment: This case report of a patient with autoimmune disease associated with anti-CASPR2 antibodies highlights its multiple
and often disease-unspecific clinical symptoms on the one hand, and on the other, its severe and ultimately fatal clinical course
despite the initial effect of immunotherapy. Early diagnosis and early and aggressive immunomodulatory treatment are crucial

in patients with this disorder.

Key words: CASPR2 antibodies, autoimmune disease, limbic encephalitis, immunosuppressive therapy, plasmapheresis.

Uvod

Autoimunitni onemocnéni s pozitivitou
protilatek proti membranovému proteinu
Contactin-associated protein-like 2 (CASPR2)
je choroba projevuijici se fadou rliznych symp-
tomU - z centralniho nervového systému
(CNS) - porucha kognitivnich funkci, epilepsie
amozeckové priznaky, z periferniho nervového
systému (PNS) - hyperexcitabilita periferniho
nervu a neuropatickd bolest a z autonomni-
ho nervového systému (ANS) — autonomni
dysfunkce, insomnie a ztrata hmotnosti (van
Sonderen et al., 2016). V rdmci diagnostiky au-
toimunitniho onemocnéni s pozitivitou anti-
-CASPR2 protilatek je podstatné vysetieni séra
a likvoru, provedeni elektromyografie (EMG)
a magnetické rezonance (MR). V likvoru dete-
kujeme abnormni nélez u pfiblizné 25 % paci-
entd (Lancaster et al., 2010). Pfi séropozitivité
anti-CASPR2 protildtek v dostate¢nych titrech
pfi klinicky odpovidajicim priibéhu neni pozi-
tivita v likvoru nutnd. EMG je zasadni v pfipadé
podezieni na periferni hyperexcitabilitu (Latta,
Ehler et Zdmecnik, 2009). MR muze u zhruba
40 % pacientli odhalit zmény svédcici pro lim-
bickou encefalitidu (Lancaster et al., 2010).

Predkladame kazuistiku pacienta pfijaté-
ho do nemocnice pro atypické neurologické
pfiznaky s findlni diagnézou autoimunitniho
onemocnéni s pozitivitou anti-CASPR2 pro-
tilatek. Déle uvadime zakladni fakta o této
chorobé z dostupnych literarnich zdroja.
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Kazuistika

61lety pacient byl pfijat na jednotku inten-
zivni péce (JIP) neurologického oddéleni pro
myoklonické zaskuby abdominalniho svalstva
s intermitentni generalizaci a myoklony pra-
vé horni koncetiny (PHK), poruchu chovani,
kognitivni deterioraci, intermitentni dezori-
entaci a agresi, bulbarni syndrom, dysartrii
a dysautonomii (hypersalivaci, bronchidlni
hypersekreci a obéhovou instabilitu). Potize se
zacaly objevovat priblizné jeden rok pfed pfi-
jetim. Zhruba posledni dva tydny doslo k de-
kompenzaci stavu s epizodou hypersomnie
s asi 28 hodin trvajicim spankem. Na dolnich
koncetindch (DKK) byly patrné otoky do 1/3
bércu se zarudnutim. Hmotnost pacienta by-
la 50 kg. V osobni anamnéze pacienta byla
lé¢ba hypertenze a Gzkostné depresivniho
syndromu. Rodinnd anamnéza stran pfipad-
nych dédi¢nych chorob nebyla pouziteln3,
jelikoz pacient byl adoptovany a neznal své
biologickeé rodice.

Stimula¢ni EMG odhalila polyneuropatii
lehkého az stiedné tézkého stupné axonal-
niho typu. Vypocetni tomografie (CT) mozku
a CT angiografie mozkovych cév byly bez
zédsadni patologie. V mineralogramu ¢i krev-
nim obraze nebyla zddnd anomalni hodnota.
V krevnich plynech byla pfitomna hyperkap-
nie a hypoxemie. Na elektrokardiogramu byl
sinusovy rytmus, bez zachytu arytmie. Byla
provedena lumbadlni punkce s ndlezem ¢irého
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likvoru, s normalni proteinorhachii a poctem
bunék 3/ul, z toho 95 % bylo aktivovanych
lymfocyt(, s prokdzanou oligoklondlni intra-
tékalni syntézou IgG typu Il s ndlezem 12 pasu
v alkalické a neutrélni oblasti. Za tfi hodiny od
prijeti doslo u pacienta k progresi poruchy
védomi do urovné Glasgow Coma Scale (GCS)
4 hyperkapnické etiologie s nutnosti akutni
orotrachealniintubace a umélé plicni ventila-
ce (UPV). Na elektroencefalogramu (EEG) byla
frontotemporalné vlevo zachycena epileptic-
ka aktivita (v F7-T3 opakovany vyskyt ostrych
vin, odliSujici se amplitudou, trvani 100-140
ms, se zvratem faze pres oblast F7-T3). V séru
nebyly zjistény onkomarkery ani paraneoplas-
tické protilatky. Na MR mozku a kréni a hrud-
ni patefe bylo zjisténo nékolik drobnych ne-
specifickych lozisek glidzy paraventrikuldarné
vlevo (Obr. 1A). Na CT hrudniku a bficha byla
zachycena zanétlivad infiltrace téméf celého
levého dolniho plicniho laloku, ovsem zadné
tumordzni zmény. Jelikoz pacient nebyl scho-
pen extubace, byla pro mozné odvykéni od
sedace a ventilatoru provedena perkutanni
dilata¢ni tracheostomie. Po vysazeni sedace
byl pacient v bazalnim kontaktu. Znovu se ale
objevily myoklonické zaskuby a hypersalivace
s vytokem slin z dutiny Ustni bez jakékoliv
schopnosti pacienta polykat. Z toho dlivo-
du byl pacientovi aplikovan botulotoxin do
obou pfiusnich a pod¢elistnich Zlaz. Ze séra
byla v té dobé potvrzena vyrazna pozitivita
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Obr. 1. Magnetickd rezonance mozku, korondrni projekce

A: prvni MR — loZisko gliézy paraventrikuldrné vievo (Sipka) — ndlez dva dny po pfijeti na JIP neurologic-
kého oddeleni
B: druhd MR — loZisko gliézy paraventrikuldrné vievo (Sipka) — ndlez tfi dny od ukonceni i. v. aplikace
Solumedrolu
C: treti MR — loZisko gliézy paraventrikuldrné vlevo (Sipka) — ndlez 68 dnt od ukonceni aplikace IVIG

anti-CASPR2 protildtek metodou nepfimé
imunofluorescence na transfekovanych buri-
kach (kit Autoimmune-Enzephalitis-Mosaik
— Euroimmun) v titru 1 : 20 480. Pozitivita
anti-CASPR2 protilatek byla detekovandiv li-
kvoru.

Devdty az 13. den po pfijeti byla pacien-
tovi aplikovana pétidenni klira Solumedrolem
v celkové davce pét gramU s naslednym uziva-
nim 60 mg Prednisonu denné. Antiepilepticka
terapie byla zapocata s levetiracetamem
a ndasledné byla, pro stale patrné myoklony,
doplnéna o valproét. Nakonec byla provede-
na vyména levetiracetamu za karbamazepin.
Odbér na protein 14-3-3 byl negativni, hodno-
ty h-TAU, p-TAU i beta amyloid zvysené, nic-
méné jejich vzajemné poméry byly v normé.
Druha MR mozku ukézala stacionarni nalez
nékolika lozZisek gliézy paraventrikularné vlevo
(Obr. 1B). Na kontrolni EMG vcetné jehlové
metodiky byl nezménény nalez axonalni mo-
torické polyneuropatie na hornich konceti-
nach (HKK) i na DKK. V ramci eskalace terapie
byly pacientovi osmy den po ukonceni intra-
vendzni terapie Solumedrolem v péti dnech
podany intravenézni imunoglobuliny (IVIG;
Flebogamma DIF®) v celkové dévce 2 g/kg.
Pacient se na této |é¢bé postupné probral
k védomi - otevrel odi, vyplaznul jazyk, obje-
vila se hybnost s HKK i DKK. Byl kachekticky
s vyraznym poklesem svalové hmoty. Jeho
hmotnost byla 48 kg. U pacienta se podafilo
zahdjit peroralni pfijem vyzivy a diky inten-
zivni rehabilitaci byl postupné vertikalizovén
do vysokého choditka. Na kontrolnim EEG
nebyla zachycena epilepticka aktivita. Po 68
dnech od ukon¢eni aplikace IVIG probéhla tre-

ti MR mozku opét s ndlezem nékolika lozisek
gliézy paraventrikularné vlevo (obrazek 1C).
Po snizeni davky kortikoid(i a karbamazepi-
nu se opét objevily intermitentni myoklony
a nystagmoidni zaskuby. Kortikoidy byly
proto navraceny do plvodniho davkovani
(Prednison 60 mg denné), pro mozné neza-
douci Ucinky charakteru zhorsené pohybové
koordinace, mimovolnich pohyb, ospalosti
a celkového utlumu byl karbamazepin na-
hrazen eslikarbazepin acetatem, ktery mél
v kombinaci s valproatem pozitivni efekt na
myoklony. U pacienta viak dale progredovala
celkova slabost se znovu zhorsenim dysfagie.
Jelikoz pacient netoleroval nazogastrickou
ani nazojejunalni sondou, byla mu provede-
na perkutdnni endoskopicka gastrostomie.
Pro vyrazné depresivni pfiznaky a dysforii
byla zménéna antidepresivni medikace z ci-
talopramu na mirtazapin. Po 93 dnech od
ukonceni aplikace IVIG se u pacienta opét
rozvinula respiracni insuficience s nutnosti
znovu napojeni pacienta na UPV pfi opakujici
se hyperkapnii s poruchou védomi. Zhorseni
celkového stavu bylo kombinaci vice fakto-
rd — kromé zakladniho onemocnéni byl pfi-
tomen vyrazny podil dekondice, malnutrice
a abulie. Jeho hmotnost byla 46 kg. V dany
okamzik nebyl pacient schopen zvladnout
dalsi planovanou specifickou imunosupresiv-
ni lé¢bu. Do medikace byl pfidén azathioprin
25 mg denné a nasledné byla postupné sni-
zena davka Prednisonu z pGvodnich 60 mg
denné na finalnich 20 mg denné. Znovu byl
proveden odbér séra na anti-CASPR2 proti-
latky s jejich opakovanou vyraznou pozitivi-
tou v titru 1:320.
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Po 172 dnech od ukonceni aplikace
IVIG doslo pfi dalsim respiracnim selhani
(s moznym podilem epileptického zachvatu)
k srdecni zastavé s Uspésnou kardiopulmo-
nalni resuscitaci a ndvratem pacienta k pIné-
mu védomi. Opétovné se u pacienta objevi-
ly myoklony bfisniho svalstva jako ulekova
(startle) reakce az hyperekplexie. Vzhledem
k postupuijici kachektizaci, apatii a abulii, re-
cidivujicim infekénim onemocnénim a opako-
vanym sklontm k respirac¢ni insuficienci bylo
po 199 dnech od primarniho pfijeti do ne-
mochnice (175 dnli od ukonceni aplikace IVIG)
rozhodnuto o nerozsifovani lé¢by pacienta se
zachovanim jeho maximalniho komfortu. Pfi
dalsim respira¢nim selhani den po nastaveni
nerozsitujici terapie pacient zemfel.

Diskuze

CASPR2 je membrénovy protein exprimo-
vany v CNS a PNS. Je nezbytny pro spradvnou
lokalizaci napétové fizenych draslikovych
kanald (voltage-gated potassium channels -
VGKCQ). Protilatky proti VGKC byly zpocatku
diagnostikovany u pacientd s neuromyotonii,
Morvanovym syndromem a limbickou en-
cefalitidou (LE) (van Sonderen et al., 2016).
Morvanuv syndrom (,la chorée fibrillaire de
Morvan”) byl poprvé popsan v roce 1890
(Morvan, 1890). Je charakterizovan neuro-
myotonii s periferni autonomni hyperexcita-
bilitou a encefalopatii s psychiatrickymi pfi-
znaky (zmatenost, insomnie) (Krysl et Elisak,
2015). Neuromyotonie a myokymie jsou velmi
dllezité ke stanoveni Morvanova syndromu,
nicméné jejich nepfitomnost tuto diagnézu
kompletné nevylucuje (Abou-Zeid et al., 2012).
Neuromyotonie neboli Isaacslv syndrom se
projevuje svalovou ztuhlosti, kfe¢emi, opoz-
dénou relaxaci svalll a patologickou konti-
nudlni aktivitou svalovych vldken (Junkerova
et Novak, 2013). Pro limbickou encefalitidu je
typicky subakutni rozvoj symptomu - poru-
cha kratkodobé paméti, epileptické zachvaty
a psychiatrické pfiznaky (Krysl, 2015; Elisak
et Marusic, 2015).

Postupné bylo zjisténo, ze protilatky
u téchto syndrom nebyly namifeny proti
samotnym VGKGC, ale proti s nimi souviseji-
cim proteinim. V roce 2010 byly identifiko-
vany leucine-rich glioma inactivated 1 (LGI1)
(Lai et al., 2010), ndmi jiz zminény CASPR2
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a Contactin-2 (Irani et al., 2010) a v roce 2013
dipeptidyl-peptidase-like protein-6 (DPPX)
(Boronat et al., 2013).

U anti-CASPR2 protildtek byla nalezena
pfima uméra mezi jejich titry a pacientovymi
pfiznaky. Pacienti s nizkymi titry anti-CASPR2
protildtek v séru maji projevy postizeni PNS.
Naopak pacienti s vysokymi titry anti-CASPR2
protildtek v séru maji zndmky postizeni CNS
(Paterson et al., 2014). Rovnéz ovéem mizeme
konstatovat, ze anti-CASPR2 protilatky pouze
v séru nachazime u pacientli s neuromyotonif
¢i Morvanovym syndromem, zatimco anti-
-CASPR2 protilatky v likvoru maji jen pacienti
s ptiznaky encefalitidy (Joubert et al., 2016).

Autoimunitni onemocnéni s pozitivitou
anti-CASPR2 protilatek se castéji vyskytuje
u muzl (van Sonderen et al., 2016), a to az
v 85 % s prdmérnym vékem kolem 60 let
(Lancaster et al., 2010). Nasim pacientem byl
muz ve véku 61 let.

Pacienti s autoimunitnim onemocnénim
s pozitivitou anti-CASPR2 protilatek maji
dobfie definované, ale Siroké spektrum zna-
mych symptom0: z CNS - porucha kognitiv-
nich funkci, epilepsie a mozeckové ptiznaky,
z PNS - hyperexcitabilita periferniho nervu
a neuropaticka bolest, a z ANS — autonomni
dysfunkce, insomnie a ztrata hmotnosti (van
Sonderen et al., 2016). Rozvoj pfiznak i cel-
kovy priibéh choroby nebyva tak rychly jako
v pfipadé ostatnich autoimunitnich encefali-
tid (van Sonderen et al., 2016), napt. anti-N-
methyl-D-aspartate receptor (NMDAR)
encefalitida (Shin et al.,, 2017). U Morvanova
syndromu je popsano zvysené riziko
srdecnich arytmii z dvodu narusené funkce
draslikovych kanall zplsobené protilatkami
proti VGKC, resp. s nimi souvisejicim protei-
ndm (Latta, Ehler et Zdmecnik, 2009). Klinické
pfiznaky naseho pacienta zahrnovaly myo-
klonické zaskuby abdominalniho svalstva
s intermitentni generalizaci a myoklony PHK,
poruchy chovani, kognitivni deteriorace, in-
termitentni dezorientace a agrese, bulbarni
syndrom, dysartrie, hypersomnie a dysauto-
nomie (hypersalivace, bronchialni hyperse-
krece a obéhova instabilita). Predpokladame,
ze opakovana respira¢ni selhani byla rovnéz
neurogenni etiologie.

Diagnostika autoimunitnich onemocnéni

s pozitivitou anti-CASPR2 protilatek se opira
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o zhodnoceni klinického stavu pacienta, vy-
Setfeni mozkomisniho moku a séra a metodi-
ku neurofyziologickou a radiologickou.

V likvoru detekujeme abnormni nélez
(lymfocytarni pleocytéza se zvysenou bilko-
vinou a oligoklonalni intratékalni syntéza IgG)
u pfiblizné 25 % pacientd (Lancaster et al.,
2010). U naseho pacienta byla v likvoru pro-
kazana oligoklonalniintratékalni syntéza typu
Il s ndlezem 12 past v alkalické a neutralni
oblasti. U autoimunitnich onemocnéni se
séropozitivitou anti-CASPR2 protilatek v do-
statecnych titrech pfi klinicky odpovidajicim
prabéhu neni pozitivita v likvoru nutna. Nami
sledovany pacient mél potvrzenou poziti-
vitu anti-CASPR2 protilatek jak v séru, tak
i vlikvoru.

V pfipadé podezieni na periferni hy-
perexcitabilitu je zasadni provedeni EMG
(Latta, Ehler et Zdmecnik, 2009). EMG u ndmi
popisovaného pacienta prokazalo axonalni
motorickou polyneuropatii na HKK i DKK.

Pti epileptickych zachvatech je nutné
provedeni EEG, stejné tak v pfipadé akutné
vzniklé encefalopatie k vylouc¢eni nekonvul-
zivniho status epilepticus (Elisak et Marusic,
2015). Jak uz bylo uvedeno v nasi kazuistice,
vstupni EEG zachytilo epileptickou aktivitu
frontotemporalné vlevo, na dalsich kontro-
lach jiz epileptickd aktivita zaznamenana
nebyla.

MR muze u zhruba 40 % pacientl odhalit
zmény svédcici pro limbickou encefalitidu
(vy3si intenzita signalu v oblasti medialnich
¢asti temporalnich lalok() (Lancaster et al.,
2010). Na MR mozku naseho pacienta bylo
opakované nékolik stacionarnich nespeci-
fickych drobnych lozisek gliézy paraventri-
kuldrné vlevo.

Je dlleZité patrat po pfipadném tumoru
v rdmci mozné paraneoplastické etiologie
pacientova stavu (Majerova et al., 2011),
ovsem ve vétsiné pfipadd autoimunit-
ni onemocnéni s pozitivitou anti-CASPR2
protilatek nebyvé asociovano s vyskytem
nadorového onemocnéni (Zbornikova et
al., 2012), resp. soucasny vyskyt nadoru
(nejcastéji thymomu) je zjistén asi u 31 %
pacientd (Lancaster et al., 2010). Jak jsme jiz
zminili v nasi kazuistice, CT hrudniku a bficha,
onkomarkery ani paraneoplastické protilatky
neodhalily tumordzni patologii.
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Diferencialné diagnosticky bylo u naseho
pacienta vzhledem k postizeni centralniho,
periferniho a autonomniho nervového sys-
tému pfi pozitivité anti-CASPR2 protilatek
primdarné uvazovano o diagndéze inkomplet-
né vyjadieného Morvanova syndromu pro
absenci neuromyotonie.

Dale byla posuzovéana varianta syndro-
mu progresivni encefalomyelitidy s rigidi-
tou a myoklonem (PERM), u naseho pacienta
bez vyraznéji vyjadiené rigidity. Tento syn-
drom je zejména asociovany s protilatkami
proti glycinovym receptordm (anti-GlyR).
Nicméné neziidka byvéa zaznamendana po-
zitivita i jinych protilatek, at uz samostat-
né, nebo v kombinaci. Nejcastéjsi se jedna
o protilatky proti glutamat dekarboxylaze
(anti-GAD), anti-DPPX, anti-NMDAR a proti-
latky proti tyreoidalni peroxidaze (anti-TPO)
(Su et al., 2020). Protilatky proti glycinovym
receptordm nejsou ke dne$nimu dni v Ceské
republice vysetfovany, a proto se v danych
pfipadech vzorky séra a likvoru pacienttd
s podezienim na encefalitidu autoimunitni
etiologie musi zasilat na rozbor do zahranici.

Také anti-DPPX encefalitida jakozto
mozna diagnéza nebyla opomenuta. Jeji
symptomatologie v podobé progresivni
kognitivni dysfunkce, hyperexcitability gas-
trointestinalniho traktu (GIT) a nervového
systému, vyrazného véhového ubytku, start-
le reakce, myoklond, rigidity a hyperreflexie
(Boronat et al., 2013) byla velmi blizkd potizim
naseho pacienta az na, jak jiz bylo dfive uve-
deno, neptitomnou rigiditu.

Terapie autoimunitnich onemocnéni
s pozitivitou anti-CASPR2 ¢i jinych antineu-
ralnich protilatek zahrnuje symptomatickou
terapii v podobé nasazeni analgetik, antie-
pileptik ¢i psychiatrické medikace a dale
imunoterapii, u které rozliSujeme dvé |é-
¢ebné linie. Do prvni linie patii intravenézni
kortikoidy ve formé methylprednisolonu,
intravenézni imunoglobuliny a elimina¢ni
metody (plazmaferéza a selektivni lgG imu-
noadsorpce). Do druhé terapeutické linie
fadime cytostatickou lé¢bu (cyklofosfamid)
a rituximab (Krysl et Elisak, 2015). Déle je
mozné vyuzit alternativni terapii ve formé
tocilizumabu, u kterého byl prokazan efekt
u autoimunitniho onemocnéni s pozitivitou

anti-CASPR2 protilatek rezistentniho na
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klasickou terapii (Krogias et al., 2013). O udr-
zovaci terapii mluvime pfii podavani pero-
ralnich kortikoidd (prednisolon), v davce
1 mg/kg véhy pacienta, a kortikoid-3etficich
1ék (azathioprin, mykofenoldt mofetil)
(Shin et al., 2017). V antiepileptické 1é¢bé je
jako lék prvni volby obvykle volen levetira-
cetam. Nicméné ucinnéjsi se zdaji antiepi-
leptika ovliviujici sodikové kanaly - karba-
mazepin s 19% a lakosamid s 17% Uspésnosti
dosazeni bezzachvatového obdobi (Feyissa,
Chiriboga et Britton, 2017). Vétsina pacientl
s autoimunitnim onemocnénim s pozitivitou
anti-CASPR2 protildtek dobfe reaguje na
imunosupresivni |é¢bu (Zbornikova et al.,
2012), pticemz pfiblizné 25 % pacientd ma
relapsy (van Sonderen et al., 2016). Prognéza
onemocnéni byva dobra (Lancaster et al.,
2010), 73 % pacient dosahuje hodnoty 0-2
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