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Onemocnéni s dominujicim postizenim
mozkového kmene a mozecku

prof. MUDr. Pavel Stouraé, Ph.D.
Neurologicka klinika Masarykovy univerzity a Fakultni nemocnice Brno

Paraneoplastické, autoimunitni a idiopatického syndromy mozkového kmene a mozecku jsou nejcastéji paraneoplastického
plvodu a rozvoj v jejich diagnostice a [é¢bé souvisi s objevenim onkoneurdlnich protilatek a protilatek proti povrchovym
antigenlim struktur nervového systému a s vyuzitim zobrazovacich metod. Znalost klinickych obrazi umozriuje véasnou
diagnostiku a v nékterych pFipadech i Uspésnou lé¢bu.
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Neurological disorders predominantly involving brainstem and cerebellum

Paraneoplastic, autoimmmune and idiopathic syndromes of brainstem and cerebellum are usually of paraneoplastic origin. The
diagnostics are based on the detection of onconeural antibodies, neural cell surface antibodies and imaging methods. The early

diagnostics is based on the index of clinical suspicion and enables effective treatment in some cases.

Key words: idiopathic, autoimmune and paraneoplastic syndromes, cerebellum, brainstem.

Uvod

Paraneoplastické, autoimunitni a idiopatic-
ké syndromy mozkového kmene a mozecku
se objevuji bud'izolované, nebo jako soucast
SirSiho postizeni nervového systému.V pfipadé
paraneoplastickych syndrom0 nachazime
asociaci s fadou onkoneuralnich protilatek
a protilatek proti povrchovym antigentim
struktur nervového systému a s rGznymi
tumory. V soucasnosti jsou pouzivana nova
diagnosticka kritéria pro paraneoplastické
neurologické syndromy rozdélujici paraneo-
plastické syndromy na neurologické fenotypy,
tzv. high-risk phenotypes, intermediate-risk
phenotypes a na pfitomnost protildtek v ka-
tegoriich high risk antibody (> 70 % asocio-
vano s nddorem), intermediate risk antibo-
dy (30-70% asociace s nddorem) a low risk
antibody (< 30 % asociace s nddorem) (Graus,
2021). Relativné lokalizovanym syndromem

s postizenim mozkového kmene je syndrom
opsoklonus-myoklonus v détstvi a v dospé-
losti. V pfipadé mozeckového postizeni je nej-
¢astéjsim a typickym onemocnénim syndrom
paraneoplastické mozeckové degenerace
a mozeckova ataxie s anti-GAD protilatkami.
Znalost klinické symptomatologie uvedenych
syndrom( umoznuje v¢asnou diagnostiku
a v nékterych ptipadech prekvapivé dobré
terapeutické vysledky

Autoimunitni
a paraneoplastické kmenové
encefalitidy

Autoimunitni kmenové encefalitidy para-
neoplastického plvodu jsou obvykle soucasti
encefalomyelitidy. Kmenova encefalitida se
casto prezentuje okohybnymi poruchami
a bulbarnimi symptomy (dysartrii a dysfagif),
nékdy je doprovazena mozeckovymi priznaky

a abnormalnimi pohyby. Pokud se kmenova
encefalitida vyskytuje spole¢né s limbickou
encefalitidou a anti-Ma2 protilatkami, byva
obvykle spojena s pfitomnosti testikularniho
nebo plicniho nddoru, obvykle nemalobunéc-
ného nadoru plic (NSCLC - non-small cell lung
cancer). Kmenova encefalitida doprovazend
postizenim diencefalickych struktur a ptitom-
nosti anti-Ma2 protilatek se klinicky projevuje
nadmérnou denni spavosti, narkolepsii, buli-
mii, hypertermii a endokrinnimi poruchami.
(Dalmau, 2004). Kmenova encefalitida byva
také asociovana s protilatkami anti-Hu, anti-Ri
u malobunécného karcinomu plic (SCLC -
small cell lung cancer). V literature byl popsan
soubor 22 pacientd s izolovanou kmenovou
encefalitidou s pfitomnosti anti-Hu protilatek.
V tomto souboru 11 pacientt vykazovalo dys-
funkci medulla oblongata s ptiznaky dysfa-
gie, dysartrie a centralni hypoventilace. Sest
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pacientd mélo pontinni pfiznaky - diplopii,
nystagmus a ataxii pfi chlzi. U 5 pacientt byl
nalezen pontomezencefalicky syndrom s di-
plopii. Inicidlni vysetfeni nukledrni magnetic-
kou rezonanci bylo v normé, u 2 pacientt byla
pfitomna lehkd pleocytéza v likvoru (Saiz, 2009).
Kmenova encefalitida s hluchotou je spojena
s protilatkami proti KLHL11 (Kelch-like Protein 11)
a testikularnim karcinomem nebo teratomem
(Mandel-Brehm, 2019).

Neparaneoplastické autoimunitni kme-
nové encefalitidy se mohou objevit v rdmci
roztrousené sklerézy, neuromyelitis optica,
MOG-asociované encefalitidy, GFAP (glial fibri-
llary acidic protein) relabujici meningoencefa-
litidy, akutni diseminované encefalomyelitidy
(ADEM), Bickerstaffovy kmenové encefalitidy,
syndromu CLIPPERS (chronic lymphocytic in-
flammation with pontine perivascular enhan-
cement responsive to steroids), neurologickych
komplikaci systémovych onemocnéni pojiva
a vaskulitidy (Zoghaib, 2021).

Roztrousena skleréza je chronické de-
myeliniza¢ni onemocnéni CNS s ¢astym po-
stizenim mozkového kmene jako inicialnim
pfiznakem, az ve 20 % pfipadl. Ovsem vzhle-
dem k rozsdhlému postizeni jinych subsysté-
mu CNS je nutné pomyslet na RS spise v ramci
diferencialni diagnostiky postizeni mozkového
kmene. Mezi uvedené pfiznaky zahrnujeme di-
plopii, poruchy motoriky v oblasti obliceje, dale
internuklearni oftalmoplegii a oboustrannou
trigemindlni neuralgii se senzitivnim deficitem.
Mize byt ptitomna i dysartrie jako projev léze
medulla oblongata. | kdyz uvedené pfizna-
ky se mohou objevit jako inicidlni, ¢asto jsou
projevem ataky v rdmci jiz diagnostikované-
ho onemocnéni na zédkladé mezinarodnich
diagnostickych kritérii a ndlezu na MRI mozku
a zanétlivych zmén v mozkomisnim moku.

Neuromyelitis optica a anti-MOG
asociované onemocneéni

NMOSD (neuromyelitis optica spectrum
disorder) je zanétlivé demyeliniza¢ni one-
mocnéni CNS asociované s protilatkami proti
aquaporinu-4 (AQP4). Léze jsou predominant-
né lokalizované ve zrakovych nervech, mise,
diencefalu, periventrikularnich strukturach
a ¢astech mozkového kmene. U 73-90 % pa-
cientd s NMOSD jsou v séru pfitomné AQP4
protildtky (AQP4+Ab NMOSD), zatimco 42 %
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séronegativnich pacientd (AQP4-Ab NMOSD)
ma pfitomné anti-MOG protilatky. Anti-MOG
demyelinizaéni onemocnéni postihuje zejména
myelinové obaly a oligodendrocyty. Klinické
pfiznaky zahrnuji encefalomyelitidu, recidivu-
jici optickou neuritidu, myelitidu a kmenové
syndromy.

Autoimunitni (GFAP — glialni
fibridlni acidicky protein)
astrocytopatie

Jedna se o nedavno popsanou autoimu-
nitni astrocytopatii postihujici CNS pod ob-
razem relabujici meningoencefalomyelitidy
s pfitomnosti anti-GFAP-IgG v séru nebo
likvoru. Klinické pfiznaky zahrnuji encefa-
lopatii, kfece, meningismus a psychiatrické
symptomy. GFAP astrocytopatie muize byt
paraneoplastického puvodu a je nutné pa-
trani po tumoru. Kmenovy syndrom neni
dominantni, ackoliv kmenové léze na MRI
jsou popisovany. Byly viak popsany oje-
dinélé asociace s anti-MOG-IgG, anti-AQ4
a anti-GFAP-IgG protildtkami v séru a likvoru
a kmenovym syndromem.

Akutni diseminovana
encefalomyelitida/akutni
hemorhagickd encefalitida

Akutni diseminovana encefalitida (ADEM)
je monofazické demyeliniza¢ni onemocnéni
CNS, ¢asto spousténé infekci nebo vakcinaci.
ADEM je casto spojena s infratentorialnim
postizenim zejména u déti s pfiznaky ataxie,
okohybné poruchy a dysartrie. Anti-MOG
protilatky byvaji pfitomné u déti ve
40 % piipadd. MRI léze jsou charakteristicky
lokalizované v mozkovém kmeni s klinickym
koreldtem, i kdyz izolovana kmenova léze
je vyjimeénd. Mélo ¢astou variantou ADEM
je akutni hemorhagicka leukoencefalitida,
Castéjsi u dospélych, ktera se mlze prezen-
tovat jako izolovany kmenovy syndrom se

zavaznou prognozou.

Bickerstaffova kmenova
encefalitida

Bickerstaffova kmenova encefalitida je
onemocnéni charakterizované ataxii, poru-
chou védomi/hypersomnolencia symetrickou
oftalmoplegii spojenou s tvorbou anti-GQ1b
protildtek. Pfipadné dalsi symptomy zahrnu-
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ji zornicové abnormality, obli¢ejové dyses-
tezie a bulbarni parézy az u 50 % pacientd.
Onemocnéni ma monofazicky prabéh se
subakutnim za¢atkem. Onemocnéni nékdy
predchazi infekce a v MRI obraze se objevuji
T2 abnormality v mozkovém kmeni. V [é¢bé se
pouzivaji intravendzni imunoglobuliny event.
v kombinaci s kortikoidy. Progn6za onemoc-

néni je obvykle pfizniva.

CLIPPERS

CLIPPERS (chronic lymphocytic inflamma-
tion with pontine perivascular enhancement
responsive to steroids) je mélo ¢asté chronické
zanétlivé onemocnéni CNS charakterizova-
né kmenovym postizenim s dobrou klinickou
a radiologickou odpovédi na lécbu steroidy.
Klinicky se manifestuje subakutnim zac¢étkem
s mozeckovymi a kmenovymi ptiznaky, jako
jsou ataxie, dysatrie, diplopie a postizeni lic-
niho a trojklanného nervu. Dalsi nespecifické
kmenové pfiznaky zahrnuji poruchy chuti,
okohybné abnormality, nystagmus, 1éze hla-
vovych nerv(, singultus a nauzeu. Pfi nepfi-
tomnosti sérovych a likvorovych biomarker( je
diagnostika CLIPPERS zaloZena na radiologic-
kém nalezu a vylouceni dalsich onemocnéni.
MRI prokazuje charaktericky enhancujici ndlez
v kmeni, mozecku a mide. V likvoru nalézame
ojedinéle lehkou pleocytézu, hyperproteino-
rachii a oligoklondlni pasy. Charakteristickym
rysem je dobra odpovidavost na kortikotera-
pii s rychlym Ustupem radiologické a klinické
symptomatologie.

Onemocnéni pojivové tkané
a vaskulitidy

Kmenovy syndrom muze byt pfitomny
u mnoha systémovych autoimunitnich one-
mocnéni. Behgetova choroba je charakteri-
zovana diagnostickou triddou: oralnimi ulce-
racemi, genitalnimi ulceracemi a uveitidou.
Postizeni CNS je charakteristicky lokalizova-
né do oblasti mesencefalicko-diencefalické
junkce. Klinické pfiznaky zahrnuji motorické
a senzitivni pfiznaky a ataxii. V likvoru na-
chazime lehkou pleocytézu a hyperprotei-
norachii. Dal3i systémové vaskulitidy mohou
postihovat CNS, napf. eozinofilni granulo-
matdza s polyangiitidou (Churg-Strauss syn-
drom), polyarteritis nodosa a granulomatéza
s polyangiitidou (Wegenerova granulomaté-
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za). Na rozdil od Behgetovy choroby v3ak ta-
to onemocnéni jen zfidka postihuji mozkovy
kmen.

Néktera systémovd onemocnéni pojiva
mohou byt také spojena s pfiznaky postizeni
mozkového kmene, napf. Sjogrendv syn-
drom a systémovy lupus erythematosus (SLE)
(Zoghaib, 2021).

Izolovany idiopaticky
a paraneoplasticky syndrom
opsoklonus — myoklonus
Opsoklonus je pfiznak charakterizovany
mimovolnimi, arytmickymi vicesmérnymi
a vysokoamplitudovymi, sakadovymi po-
hyby o¢nich bulbt. Casto jsou tyto pohyby
doprovazeny mrkanim a pretrvavaji i ve span-
ku, coz Ize pozorovat i pfi zavienych ocich
(Wong, 2007). Opsoklonus je ¢asto doprova-
zen myoklonem, coz jsou kratké mimovolni
svalové zaskuby, které mohou postihovat
trup, koncetiny, branici, larynx, farynx a mék-
ké patro a nejsou spojeny se zménami védo-
mi (Shibasaki, 2005). Mozec¢kova ataxie ¢as-
to doprovazi tyto o¢ni pohyby a myoklony.
Syndrom opsoklonus-myoklonus se vyskytuje
u déti i dospélych a je oznacovan jako idiopa-
ticky nebo paraneoplasticky.

Syndrom opsoklonus-myoklonus
u déti

Pro toto onemocnéni je pouzivano né-
kolik terminU nejcastéji vsak syndrom op-
soklonus-myoklonus, nékdy opsoklonus-
-myoklonus-ataxie (OMAS), event. syndrom
stancicich oci” - dancing eye syndrome.
Incidence je cca 0,27/1 milion déti (Hasegawa,
2015). Primérny vék vzniku OMAS je 18 mési-
cU s tim, ze tento primérny vék vyskytu se ne-
liSil u paraneoplastického a idiopatického syn-
dromu. Pfevazna vétsina pfipadl se objevila
pred patym rokem véku (Pranzatelli, 2018).
OMAS zahrnuje syndromy nékdy i pouze s ata-
xii. Paraneoplasticka varianta je asociovana
s neuroblastomem ve 26-44 % pfipadt (Tate,
2005). OMAS se inicialné mize klinicky proje-
vit jako akutni mozeckova ataxie asociovana
s infekcemi, jako jsou varicella zoster nebo
Mycoplasma pneumoniae a s naslednym rozvo-
jem opsoklonu/myoklonu. Behavioralni zmé-
ny zahrnuji poruchy spanku, iritabilitu a plac.
Aktudlné je pro diagnézu OMAS vyzadovéno
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splnéni alespon 3 ze 4 nasledujicich kritérif:
1) opsoklonus, 2) ataxie nebo myoklonus,
3) behaviordlni zmény nebo poruchy spanku,
4) neuroblastom (Matthay, 2004). Neuroblastom
je pfitomny v 73 % a je nejcastéjSim typem
nadoru nasledovany ganglioneuroblastomem
(22 %) a ganglioneuromem (4 %) (Pranzatelli,
2017). V soucasné dobé nemame spolehlivé
biomarkery pro diagnostiku, avSak nachdzime
zanétlivy ndlez v mozkomisnim moku s lehkou
pleocytézou a oligoklondlni IgG pasy v likvoru
u 58 % pacienti s OMAS. Neurologické piiznaky
predchazejiv 50 % pfipadl diagnostiku tumoru
(Tate, 2005). Diagnostika je provedena vysetre-
nim nukledrni magnetickou rezonanci (MRI),
kde mdzeme detekovat hyperintenzity v oblasti
mozkového kmene a mozecku a zanétlivy nalez
v likvoru (Hayward, 2001). V diagnostice neuro-
blastomu je nejcitlivéjsi metodou celotélova
magneticka rezonance zamérend na hrudnik
a bfisni dutinu, v pfipadé negativniho prvni-
ho nalezu je doporuceno vysetfeni opakovat
po 6 mésicich. Lé¢ba neuroblastomu spociva
v operacnim feSeni a v nékterych piipadech je
podévana chemoterapie. Vyjime¢nd spontanni
remise u OMAS, chronicky relabujici prabéh,
riziko trvalého neurologického deficitu a prikaz
dem pro vyuziti imunoterapie. Imunoterapie
zahrnuje ACTH (adrenokortikotropni hormon),
kortikosteroidy, plazmaferézu, intravendzni
imunoglobuliny, rituximab a cyklofosfamid.
Z prognostického hlediska OMAS diagnosti-
kovany v détstvi se upravuje relativné dobre
ohledné motorickych funkci, ale ¢asto pretrva-
va vyznamny kognitivni a behaviorélni deficit.
Pfitomnost nebo nepfitomnost neuroblasto-
mu neovliviiuje vysledny neurologicky stav (De
Grandis, 2009).

Syndrom opsoklonus-myoklonus
u dospélych

Paraneoplasticky opsoklonus-myoklonus
syndrom (OMS) se vyskytuje i u dospélych pa-
cientl a nejcastéji je spojen s vyskytem ma-
lobunééného i nemalobunééného karcinomu
plic a déle ve spojitosti s karcinomem prsu,
mocového méchyre, stitné Zlazy a Hodgkinova
lymfomu. Néktefi z téchto pacientd mohou
mit pfitomny onkoneuralni protilatky anti-Hu,
anti-Yo, anti-Ri a opsoklonus je zde soucasti
SirSiho postizeni v ramci paraneoplastického

neurologického syndromu. U mladych zen
se mize syndrom opsoklonus-myoklonus
vyskytnout s pfitomnosti teratomu bez iden-
tifikovatelnych autoprotilatek v tomto piipadé
s dobrou Gzdravou po imunoterapii a odstranéni
nadoru (Dalmau J, 2020). Klinické a laboratorni
ndlezy vedou k nazoru, ze idiopatické a para-
neoplastické OMS u dospélych jsou imunitné
zprostredkované (tzv. immune-mediated di-
sease) ¢asto s akutnim nebo subakutnim zacat-
kem, s pfitomnosti pleocytézy v mozkomisnim
moku a odpovédi naimunoterapii. Sekéni ndlezy
prokazuji perivaskularni lymfatické infiltraty, mé-
né vsak neurondlni degeneraci a lymfocytarni
infiltraty, coz naznacuje vyznamnéjsi patoge-
netickou roli protildtek spise nez mechanismy
cytotoxickych Tlymfocytd. V poslednich letech
byl proveden vyzkum ohledné mozného vysky-
tu protilatek proti neurondlnim povrchovym
antigendm. Onkoneurdlni protilatky, nej¢astéji
anti-Ri v asociaci s karcinomem prsu se vyskytly
u 11 % pacientd s OMS. Protilatky proti povr-
chovym neuronalnim antigentim se vyskytly
rovnéz u 11 % pacienti s OMS, nejcastéji se
jednalo o anti-glycinové protilatky ve spojitosti
s karcinomem plic.V ojedinélych pfipadech se
jednalo o protilatky rovnéz proti povrchové-
mu epitopu nazvanému human natural killer
1 (HNK-1) v asociaci s plicnim karcinomem.
Pacienti s idiopatickym OMS odpovidaji 1é-
pe na lé¢bu a maji méné relapsl nez pacienti
s paraneoplastickym OMS (Armangue, 2016).
Lécba a prognoéza se zasadné nelisi od lécby
v pediatrii, néktefi pacienti mohou dosdhnout
spontanni remise nebo relabujiciho priibéhu,
avsak mnozi pacienti nereaguji na lécbu viibec

a pfiznaky pretrvavaji az do smrti.

Autoimunitni mozeckové
syndromy

Rychle progredujici mozeckovy
syndrom (paraneoplasticka
mozeckova degenerace)
Paraneoplastickd mozeckova degenerace
(PCD - paraneoplastic cerebellar degeneration)
je jednim z nejcastéjsich paraneoplastickych
neurologickych syndromd. Je zplisobena onko-
neuralnimi protilatkami, které vedou k destrukci
Purkynovych bunék mozecku. PCD postihuje
méné nez 1 % pacientl s nadory (Fanous,

2015). Onkoneuralni protildtky reaguji s anti-
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Tab. 1. Asociace paraneoplastickych protildtek a tumort u PCD (Ragia A. NCBI Bookshelf, 2022)

Onkoneuralni protilatky Asociované tumory

Anti-Yo Karcinom prsu a ovarif

Anti-Hu SCLC, karcinom prostaty, seminom
Anti-Ri SCLC, karcinom prsu a ovarif
Anti-Tr Hodgkindv lymfom

Anti-VGCC SCLC, lymfom

Anti-Ma2 Testikularni karcinom, SCLC
Anti-CRMP5/CV2 SCLC, tymom

Anti-mGIuR1 Hodgkindv lymfom

Zkratky: anti-VGCC — anti-voltage gated calcium channel antibodies, protildtky proti kalciovym napétovym ka-
ndldim, CRMP5 — collapsin response mediator protein 5, anti-mGluRT — metabotropic glutamate receptor 1,
anti-mGluR1 — metabotropni glutamdtovy receptor 1, SCLC — small cell lung cancer, malobunécny karcinom plic

Obr. 1. Anti-Yo protildtky lokalizované intracelu-
ldrné v cytoplazmé Purkyriovych bunék mozecku
u syndromu paraneoplastické cerebeldrni degene-
race (archiv autora)

genem exprimovanym v bunkach tumoru
a v Purkynovych bunkach mozecku, a tyto pro-
tildtky zahrnuji anti-Yo (PCA-1), anti-Hu, anti-Ri,
anti-Tr, anti-VGCC, anti-Ma, anti-CRMP5/CV2,
anti-mGIuR (metabotropni glutamatovy re-
ceptor) (Afzal, 2015). Mozeckovy syndrom vzni-
ka subakutné a muze zacinat prodromalnimi
symptomy jako u virového onemocnéni a ¢asto
i nauzeou, zvracenim a zévratémi. Tyto pfiznaky
jsou zpravidla nasledovany tézkou ataxii, di-
plopii, dysartrii a dysfagii rozvijejici se v fadu
dnt az tydnd s naslednym tézkym rezidualnim
cerebelarnim syndromem. Asociace s nékterymi
dalSimi mimomozeckovymi pfiznaky, jako jsou
pocit rozmazaného vidéni, oscilopsie a tran-
zitorni myoklonus, jsou obvyklé a nevylucuji
uvedenou diagnézu. Pocatek mozeckovych
piiznak casto predchazi diagndzu nadorové-
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ho onemocnéni mésice az roky. Pacienti s po-
dezienim na PCD jsou vysetteni zobrazovacimi
metodami (CT/MRI) k vyloucenitumoru, ische-
mie a hemorhagie mozkové a s progresi PCD se
postupné objevuje mozeckova atrofie, i kdyz
v pocatku onemocnéni je MRI obraz mozecku
v normeé. Pozitronova emisni tomografie slouzi
k detekci pfipadné skryté malignity. V mozko-
misnim moku byva pfitomna lehka pleocytéza
a lehkd proteinorhachie s oligoklonalnimi IgG
pasy, ndlez vsak mlze byt i negativni. V pfipadé
onkoneuralnich protilatek je obvykle dostate¢né
priikazna detekce v séru, u protilatek proti po-
vrchovym antigendim je obvykle nutny i priikaz
v likvoru. Pokud se nepodafi prokdzat tumor, je
nutné vysetieni opakovat v prdbéhu prvnich
dvou let onemocnéni.

Lécba PCD je zaméfena zejména na ¢as-
nou diagnostiku a |é¢bu nadoru (Shamsili,
2003) s tim, ze malignita se objevi nejpozdéji
do dvou resp. péti let. Imunoterapie zahrnu-
je kortikoidy, intravenézni imunoglobuliny,
plazmaferézu, cyklofosfamid, takrolimus a ri-
tuximab (Keime-Guibert, 2000). V diferencialni
diagnostice je tfeba vyloucit demyeliniza¢ni
onemocnéni v¢etné sclerosis multiplex, au-
toimunitni onemocnéni véetné GAD asociované
mozeckové degenerace, sarkoiddzu, systémovy
lupus erytematosus, Behcetovu chorobu, atypic-
ké CNS infekce, Jakob-Creutzfeldtovu chorobu
a PML - progresivni multifokélni leukoencefa-

4. Dalmau J, Graus F, Villarejo A, et al. Clinical analysis of anti -
Maz2 associated encephalitis. Brain. 2004;127:1831-1844.
5.Dalmau J, Rosenfeld RM. Paraneoplastic Neurological Syn-
dromes in Abeloff's Clinical Oncology(Sixth Edition), 2020.
6. De Grandis E, Parodi S, Conte M, et al. Long-term follow-up
of neuroblastoma associated opsoclonus-myoclonus — ataxia
syndrome. Neuropediatrics. 2009;40(3):103-111.

7.Fanous I. Dillon P. Paraneoplastic neurological complicati-
ons of breast cancer. Exp Hematol Oncol. 2015;5:29.

lopatii. Z metabolickych onemocnéni deficit
vitaminu B, Wernikeovu encefalopatii a celiakii
(Aly, 2022).

Autoimunitni syndrom -
mozeckova ataxie s pritomnosti
protilatek proti dekarboxylaze
kyseliny glutamové (glutamate
acid decarboxylase - GAD)

GAD (dekarboxyldza kyseliny glutamové)
sestava zizomer( GAD-65 a GAD-67, které jsou
kédovény dvéma odliSnymi geny. Asociované
neurologické syndromy zahrnuiji Stiff-person
syndrome (SPS) a jeho varianty, mozec¢kovou
ataxii, epilepsii a limbickou encefalitidu (Graus
2020). U vsech téchto syndrom(i byla prokézana
dysfunkce GABAergniho transmiterového sys-
tému. Pfitomnost anti GAD protilatek by méla
byt prokdzana vzdy v séru a v mozkomiSnim
moku. Progresivni mozeckova ataxie s GAD se
nékdy prekryva se symptomy Stiff-person syn-
dromu (Hayward, 2001). Paraneoplasticky pdvod
je vyjimecny, nékdy viak spojeny s vyskytem
karcinomu plic, tymomem a karcinomem prsu.
Autoimunitni tyreoiditida, perniciézni anémie
a vitiligo jsou uvadéné jako casté komorbidity
uvedené progresivni mozeckové ataxie. V dife-
rencidlni diagnostice je nutné odlisit malo ¢astou

glutenovou ataxii.

Zaveér

Autoimunitni, paraneoplastické a idiopatic-
ké syndromy mozkového kmene a mozecku jsou
heterogenni skupinou onemocnéni obvykle
vyzadujici i rozsahlou diferencialni diagnostiku.
Vzhledem k dobré odpovédi nékterych z nich
na lé¢bu kortikoidy, imunosupresivy a imuno-
modula¢nimi léky je viak v€asna a spravna dia-
gnostika v klinické praxi nezbytna.

Tato prdce byla podporena MZCR,
RVO (FNBr, 65269705)
a projektem MUNI /A / 1325/2019.
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