SDELENI Z PRAXE

AKUTNI DISEMINOVANA ENCEFALOMYELITIDA
A JEJi MOZNA ZAMENA S AIDP

MUDr. Ales$ Kopal', MUDr. Milan Mrklovsky?, doc. MUDr. Edvard Ehler, CSc.
'Neurologicke oddéleni Krajské nemocnice, Pardubice
*Radiologické oddéleni Krajské nemocnice, Pardubice

U 21leté pacientky se 4 dny po respiracni infekci rozvinula paraparéza dolnich koncetin s poruchou éiti na trupu a dolnich konéetinach.
Nemocna byla prelozena na nase neurologické oddéleni k plazmaferéze pro akutni polyradikuloneuritidu. Po pfekladu jsme nejprve pro-
vedli vlastni EMG vySetieni, které nesvédcilo pro neuropatii. Nasledné jsme indikovali MR michy i mozku s nalezem svéd¢icim pro ADEM.
Diskuze je zaméfena jednak na diagnosticka tskali ADEM, diferencialni diagnostiku viéi akutni polyradikuloneuritidé i na terapeutické

problémy.
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Seznam zkratek

ADEM - akutni diseminovana encefalomyelitida

AIDP - akutni zanétlivda demyeliniza¢ni polyneuro-
patie

BAEP - sluchové kmenové potencidly

CNS - centralni nervovy systém

EMG - elektromyografické vySetieni

GBS - Guillain-Barré syndrom

MR - magneticka rezonance

PNS - periferni nervovy systém

RMS - roztrou$ena skler6za mozkomiSni

RTG - rentgenové vySetieni

SNAP - senzitivni nervovy akéni potencial

VEP - zrakové evokované potencidly

Uvod

ADEM je vzacné imunitné-zprostfedkované z&-
nétlivé onemocnéni CNS postihujici pfevazné bi-
lou hmotu mozkomisni. Vyskytuje se hlavné u déti
a mladych dospélych. Typicky pfedchdzi v rozmezi
2 dnl aZ 4 tydnd infekce nebo vakcinace. Pri-
béh je zpravidla monofazicky. Pfiznaky zahrnujici
kombinaci multifokdlniho neurologického deficitu
se obvykle rozvijeji b&hem hodin az nékolika dn
(primérné 4-5 dnd) (1, 5). Soucésti ADEM byva
i transverzalni myelitida s paraparézou dolnich
koncetin a poruchou éiti na trupu a dolnich konce-
tinach (4, 6). Vzécné, a to zejména u dospélych, se
mohou objevit kombinované symptomy z postizeni
CNS a PNS.

GBS je akutni autoimunitni, zanétliva periferni
neuropatie, jejiz nejcastéjsi formou je AIDP. Rozvoji
symptomd (prdmérné 2 tydny) dosti ¢asto pfedchazi
infekce (zejména respiracni a intestinalni). Klinicky
nalez se vyznaCuje téméf symetrickymi parézami
dolnich konCetin, méné vyraznym oslabenim hor-
nich koncetin, trupu a poruchami ¢iti. Vlastni pro-
grese symptomu trva obvykle 2—4 tydny, ndsleduje
obdobi stability (2-4 tydny), a poté pozvolna regrese
s rGiznou mirnou Upravy (7).
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Kazuistika

21letd pacientka s anamnézou hypotyredzy pro-
délala infekt hornich cest dychacich, na ktery s né-
kolikadennim odstupem navazuiji bolesti v bedrech
a mezi lopatkami. Pomérné rychle (v pribéhu tydne)
se objevuje slabost a necitlivost dolnich konéetin.
Soucasné méla pocit nejistoty, lehkou fotofobii a bo-
lesti svall. Pfechodné se objevily bolesti v kolenou.
V té dobé byla pacientka vySetfena a hospitalizovana
na spadové neurologii. V objektivnim nalezu domino-
vala chabd paraparéza dolnich kongetin s taktilni hyp-
estezii od Th4 distalné. S malou dopomoci svedla par
krokd. Byly provedeny RTG snimky hrudni a bederni
patefe s norméinim nalezem a dale RTG plic, kde
byly popsany intersticidlni zmény vpravo mediéiné.
Pacientka byla pfelozena na nasi neurologickou JIP
s diagndzou akutni polyradikuloneuritidy k provedeni
série plazmaferéz. V popfedi klinického ndlezu byla
porucha ¢iti s neostrou hranici od Th7, a to vyraznéji
pro taktilni a algické kvality pfi relativné zachovaném
vibraCnim Citi, biiSni reflexy byly nevybavné, reflexy
L2-4 nizké a L5-S2 velmi nizké, chlize byla nejista
o §ir8i bazi s malou dopomoci. V laboratornich odbé-
rech byl normdini nalez. V likvoru byla zvySena hod-
nota celkové bilkoviny (0,73 /1) a albuminu (410 mg/l),
v cytologii byla lymfocytarni pleiocytéza (496/3). Az
na obtizné vybavitelnou F-vinu u nervus peroneus byl
EMG nélez normalni. Proto jsme indikovali MR hrudni
a kréni patefe i mozku (véetné kontrastni latky). Na
MR kréni a hrudni patefe bylo popséno vietenovité T2
hyperintenzni loZisko v rozsahu C4-7, intramedulamé
ulozené s mirnou expanzivni slozkou, dale v rozsahu
Th3-7 velmi drobnd az splyvajici T2 hyperintenzni
loZiska pfi pfednim okraji michy, déle popsana opa-
cifikace epiduralniho prostoru od baze lebni po C-Th
pfechod. Radiologem byly nalezy uzavirany jako kom-
binace ADEM s epiduritis (obrazek 1). Na MR mozku
bylo pfitomno ojedinélé drobné T2 hyperintenzni ne-
specifické parainfekéni loZisko v oblasti pfedni Casti
inzuly vpravo. Z dalSich provedenych vySetfenich byla

pozitivni serologie IgM na Mycoplasma pneumonie.
Testy na neuroinfekce ze séra a likvoru i kultivace na
Campylobacter jejuji byly negativni. VySetfeni VEP
prokazalo bilateralné Sirsi komplex s naznatenym W
tvarem, BAEP byly v normé. Oligoklonaini IgG pasy
v likvoru nebyly prokazany.

Provedenymi vySetfenimi jsme diagnostikovali
akutni diseminovanou encefalomyelitidu. Pro pozi-
tivitu IgM protilatek proti Mycoplasma pneumoniae
pfedpokladame, ze u nasi nemocné je Mycoplasma
pneumoniae moznou pficinou vzniku ADEM. Vzhle-
dem k rychlému zlepSovani po podpdrné I¢bé jsme
neaplikovali kortikoidy ani jinou imunosupresivni te-
rapii. Sou¢asné byla provadéna rehabilitaéni péce.
Po 2 tydnech doSlo téméf ke kompletni upravé kli-
nického nalezu a pacientka byla propusténa doma.
Je vSak dale sledovana v nasem MS centru, zatim je
bez potiZi se stabilnim a téméf normalnim neurolo-
gickym nalezem.

Diskuze
Stanoveni diagnézy ADEM nebyvé bez problé-
mi a vzdy se zdOrazfiuji podrobnosti a odliSnosti

Obrazek 1. Sagitalni obraz, sekvence STIR: pro-
tahlé intramedulérni naznaéené mirné expanduijici
hypertenzni lozisko v rozsahu od drovné C3/4
po uroven C5/6
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Obrazek 2. Sagitélni obraz, sekvence STIR: malé
neexpandujici hypertenzni lozisko intramedularné
v trovni Th4 kraniokaudalniho rozsahu do 1cm
(Sipka)

s riznymi formami roztrouSené sklerdzy. V nasi ka-
zuistice se snazime zddraznit ty pfiznaky a pomocné
vySetfovaci metody, které ndm pomohou spolehlivé
odlisit ADEM od akutni polyradikuloneuritidy (2).

Spoleénym jmenovatelem obou téchto onemoc-
néni je jejich autoimunitné-zanétliva etiologie. GBS
postihuje periferni nervovy systém (periferni nervy
ami8ni kofeny), zatimco pro ADEM je charakteristic-
ké postizeni bilé hmoty mozku a michy (5, 7).

U obou téchto onemocnéni Casto také predcha-
zi vrozmezi dnd az tydnd (zpravidla 2 tydny) infekce,
event. jiny stimul na imunitni systém (napf. vakcina-
ce) (8). U nasi pacientky pfedchazela s nékolikaden-
nim odstupem respiraéni infekce. V dal§im pribéhu
se pomémé rychle (béhem nékolika dn() objevily ze-
jména bolesti v zadech, slabost a necitlivost dolnich
koncetin s bolestmi svall. Tyto symptomy opravnéné
vedly k Uvaze o diagnéze GBS. Diagnostické roz-
paky vSak vyvolavéd pomémé ostré hranice poruchy
Citi na trupu, kterd naopak poukazuje na loziskové
postizeni michy.

Likvorologicky nalez u ADEM se vyznaCuje
proteinocytologickou asociaci. Mohou byt pfitomny
rovnéz oligoklonalni pasy, ale jejich ndlez je pouze
prechodny. Proteinocytologicka disociace je typicka
pro GBS. Mozkomi$ni mok nasi nemocné se vyzna-
Coval lymfocytarni pleiocytdézou s mirnym vzestupem
bilkovin (2, 9).

Pro odliSeni transverzalni myelitidy od akutni
polyradikuloneuritidy je nezbytné provést neurofyzio-
logické vySetfeni, které mivd u mnoha nemocnych
zasadni vyznam (2). U GBS se nej¢astéji prokaze
demyelinizaéni typ léze a méné Casto rlzné zavazny
axonalni typ (7, 12). U ADEM je EMG vy3etfeni v nor-
mé, a to s vyjimkou zcela vzacnych pfipadl sdruze-
nych se sou¢asnou demyelinizaéni neuropatii. U nasi
nemocné byl EMG ndlez az na obtizné vybavitelnou
F-vinu u nervi peronei v normé. Zcela chybély znam-
ky GBS (bloky vedeni, desynchronizace motorickych

SDELENI Z PRAXE

Tabulka 1. Diferencialné-diagnostické rozdily mezi transverzélni myelitidou a GBS (volné dle Bergera

Parametr GBS

Motoricky systém vzestupna paraparéza
paréza (nejprve DK,  ¢i kvadruparéza
poté HK)

Senzitivni systém vzestupna porucha

Citi, zaCatek na DK

obvykle zjistitelna
hranice ¢iti

Akutni myelitis (AM) RozliSovaci znak

GBS: HK postizeny
AM: HK nemusi byt postizeny

GBS: na HK mensi hypestézie
AM: hranice €iti, asto neni porucha na HK

Autonomni systém v popredi jiz zpo&atku porucha  GBS: neobvykla inkontinence, ¢asta
kardiovaskularni sfinkterd cirkulacni instabilita
obtize AM: poruchy mikce, kardiovaskularni obtize
jen pfi postizeni nad Thé
Mozkové nervy léze n. VIl ¢asté ne GBS: kraniélni neuropatie
EMG / evokované po- porucha vedeni EMG v normé GBS: vyrazny nalez - stanoveni diagndzy
tencialy (bloky, demyeliniza¢- SSEP, MEP s delSim  AM: evokované potencidly s postizenim
ni 1éze, F-viny) CMCT michy
MR vySetreni normalni zvySeny T2 signal, AM: vyrazny nélez

zvySeny signal po KL

Mozkomi$ni mok proteino-cytologicka

disociace IgG index

pleiocytéza, zvysen

AM: vyrazné odli$ny nalez od GBS

Vysvétlivky: CMCT - centralni motoricky kondukéni ¢as, DK — dolni konéetina, HK — horni konéetina, KL — kontrastni latka, MEP —
motorické evokované potenciély, SSEP — somatosenzorické evokované potencidly

odpovédi, delsi distaini latence, prodlouzeni latenci
F-vin). Naopak vysoka amplituda SNAP pro nervus
medianus a normalni pro nervus suralis svédgily proti
postizeni typu akutni polyradikuloneuritidy.

Zakladni charakteristikou ADEM je vznik auto-
imunitniho zanétu v bilé hmoté mozku i michy, a to
multifokalné, béhem velmi kratké doby, tedy témér
simultanné. Proto se také na MR mozku i michy na-
chazeji zanétliva loziska stejného stafi. Dllezitym di-
ferencialné- diagnostickym voditkem je nalez lozisek
zanétu na mise, kdy jsou pfi ADEM s transverzalni
myelitidou jednotliva loZiska v rozsahu nejméné 2,
Castéji vSak 3 a vice segmentd, kdeZto pfi roztrouse-
né skleréze dosahuije vertikaini Sifeni 1 loziska ma-
ximélné 2 segment (2, 4, 6). Prkaz 1 mozkového
a 2 spindlnich T2 hyperintenznich loZisek v rozsahu
4 (v krénim Useku) a 5 segmentt (v hrudnim dseku)
stejného stafi u nasi nemocné svédcil pro ADEM.
A vzhledem k tomu, Ze jsme pies kompletni odbéry
neprokazali pfitomnost neuroinfekce a rovnéz ne-
byly zndmky vaskulitidy, uzavreli jsme diagnosticky
cely pfipad jako ADEM.

Nejvétsi obtize v diferencidlni diagnostice ADEM
a GBS délaji pfipady, kdy je dominantni neurologic-
k& symptomatologie spinaini. Pfesné takova byla
i u nasi pacientky. Peclivym klinickym vySetfenim
a jednotlivymi pomocnymi vySetfenimi vak mlze-
me dojit ke spravné diagnéze. Zakladni diferencial-
né-diagnostické rozdily mezi GBS a ADEM, resp.
akutni myelitidou ukazuje tabulka 1.

Velmi obtiznd je diferenciace klinicky izolované-
ho syndromu (CIS), coz je v naSem pfipadé trans-
verzélni myelitida, od ADEM ¢&i klinicky definitivni
RSM. Uvadi se, ze v pribéhu 7-14 let se az u 88%
nemocnych s CIS rozvine definitivni RSM. V sou-
Casné dobé mame jiz kritéria, ktera slouzi k ¢asné
selekci téch nemocnych s CIS, ktefi maji s velkou
pravdépodobnosti RSM. Podstatou kritérii je nalez

NEUROLOGIE PRO PRAXI 2007; 8(6) / www.neurologiepropraxi.cz

hyperintenznich T2 lozisek v typickych lokalizacich
(alespon dvou) a nalez nového T2 loziska pfi dal$i
MR kontrole. Nemocni s CIS a rozvojem definitivni
RSM maji prikaznou diseminaci loZisek v prostoru
a ¢ase. Naopak nemocni s ADEM jsou charakterizo-
véni vznikem vice lozisek v jedné dobé. Kromé ne-
pfitomnosti diseminace lozisek v ¢ase maji nemocni
s ADEM i dal$i, jiz méné vyznamné, MR charakte-
ristiky (napf. spindini loZisko je v rozsahu 3 a vice
segmentd, jen zfidka se vyskytuji loZiska v corpus
callosum) (11).

Lécba ADEM spociva obvykle v podavani me-
tylprednisolonu, nékdy v kombinaci s cyklofosfami-
dem. Pfi neucinnosti se pouziva plazmaferéza ne-
bo intravendzni imunoglobuliny (2, 7, 8, 12). U nasi
pacientky do$lo pfi podpirmé 1écbé k rychlé regresi
obtizi a specifickou — imunosupresivni — 1é¢bu jsme
ani nemuseli zahdjit. V sou¢asnosti je pacientka bez
potizi a je dispenzarizovana v naSem MS centru.
Tato kazuistika demonstruje benigni formu ADEM
s pfiznivym priibéhem. V patogenezi pfedpoklada-
me Ucast Mycoplasma pneumoniae (11, 12).

Zavér

ADEM a GBS jsou onemocnéni, ktera maji po-
dobny patofyziologicky mechanizmus. Pfiznaky se
vak vétsinou odliSuji. V nékterych pfipadech, zvlas-
té pak u dominantni spinaini formy, vSak mdze jejich
urcita podobnost plsobit diferenciélné-diagnostické
obtize. Ke spravné diagnéze napomize komplexni
klinické vySetfeni a dopliujici pomocna vySetfeni
(zejména EMG, MR a vySetieni likvoru).
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