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Souhrn

Akutni diseminovana encefalomyelitida (ADEM) je reaktivni autoimunni demyelinizace mozku a michy po pro-
béhlé infekci nebo po vakcinacich. Diagnéza je stanovena per exclusionem, ackoli anamnestické, radiodia-
gnostické a klinické znamky jsou pro toto onemocnéni vice ¢i méné typické. Dosud byl vyskyt ADEM rarit-
ni, v soucasné dobé se jeji incidence zvySuje a ADEM s nutnosti pfijeti na jednotky intenzivni péce je one-
mocnéni s vysokou mortalitou a €astou invalidizaci pacientt.
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Abstract

Acute disseminated encephalomyelitis (ADEM) — Case Report

Acute disseminated encephalomyelitis (ADEM) is an immune-mediated demyelinisation of the brain and
spinal cord, precipitated by a infection or vaccination. In the past ADEM was a rare disease with higher in-
cidence recently. Although history, clinical and radiological presentations are typical for this disease, the dia-
gnosis is made per exclusionem. ADEM requiring ICU admission is a severe disease causing high mortali-
ty and persistent disability. Authors describe course of iliness in one patient, diagnostic process a and the-
rapy with corticosteroids, IVIG a plasmapheresis.
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Uvod

Syndrom akutni diseminované encefalomyelitidy
(ADEM) je akutné nebo subakutné probihajici auto-
imunni demyelinizace CNS, probihajici monofazicky.
Podle IPMS (International pediatric multiple sclerosis
study group) je definovana jako multifokalni, poly-
symptomaticka a vzdy s projevy encefalopatie [1]. In-
cidence je 0,4/100 000 a rok, u postvakcinaéni ADEM
0,1-0,2/100 000 a rok.

U varianty s relapsy hovofime o multifazické disemi-
nované encefalomyelitis (MDEM) [2]. Procentualni za-
stoupeni relapsu se pohybuje mezi 5-33 % pacientl
(24 % [3]) u dospélé populace, zasahuje stejnou ob-
last CNS, jedinym projevem v§ak muze byt pouze psy-
chiatricka symptomatologie [4]. Fatalné probihajici
onemocnéni je oznacovano jako akutni hemoragicka
leukoencefalomyelitida (AHLE — Weston-Hurst), ale da
se predpokladat, ze se jedna o zavazné probihajici
ADEM (kfeCe, bezvédomi, nitrolebni hypertenze, zvy-
Seny pocet lymfocytd, neutrofill a erytrocytl
v mozkomi$nim moku) s vysokou mortalitou. Jako Kli-
nicky izolovany syndrom (CIS) oznacujeme akutni za-
nétlivé onemocnéni mozku, monofokalni (izolovana
neuritida optiku) nebo multifokalni bez encefalopatie
[1]. ADEM historicky zahrnuje postinfekéni, parainfeké-
ni encefalomyelitidu a postvakcinaéni encefalomyeliti-

du (tab. 1). V uréitém procentu pfipadl vSak nelze
vlastni pfi¢inu urcit. ADEM se vyskytuje v kazdém vé-
ku, s maximem v détstvi [4]; 80 % onemocnéni se vy-
skytuje u déti do 10 let, 20 % ve druhé dekadé Zivota
a 3 % nad 20 let zivota [5].

Postinfekéni encefalitida ma sezonni vyskyt (maxi-
mum zima-jaro). Neurologické zmény zacinaji s latenci
2-20 dn0 od prvnich pfiznak{ akutniho febrilniho one-
mocnéni typicky po zlepSeni pfiznakd s ustupem ho-
recky. U postinfekéni ADEM byla definovana maximal-
ni uvazovana délka obdobi latence na 30 dnud
s ohledem na schopnost najit plvodce onemocnéni.
V détském véku postihuje vice muze, v dospélém nao-
pak zeny. Infekéni pfi€ina je zjistitelna u 2/3 déti, ale mé-
né nez 1/2 dospélych. U onemocnéni s exantémem
jsou klinické projevy ADEM do jednoho tydne od vyraz-
ky. V sou€asnosti je ADEM nejcastéji odpovédi na respi-
rani nebo gastrointestinalni infekéni onemocnéni.

Vyskyt pfiznakll ADEM je typicky za 1—14 dnl po
vakcinach neobsahujicich neuronélni tkan a za 1-3
tydny nebo déle po ockovani proti zardénkam. Maxi-
malni perioda pro diagnostiku postvakcinaéni ADEM
byla stanovena na 3 mésice od vakcinace [7].

Provokace ADEM souvisi s genetickou nebo jinym
zplsobem imunitné podminénou predispozici. Expe-
rimentalni data povazuji pfimou autoimunitni odpovéd
nebo sekundarni imunitni odpovéd na probihajici in-
fekci za pfi¢inu demyelinizace. Imunizace experimen-
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Tabulka 1. Pficiny ADEM

Postinfekéni

Postvakcinaéni

Herpes virus 6
EBV

CMV
Coxsackie

Tripanosomiaza

Virové Nevirové (méné nez 5 % ADEM) [1]
Spalnicky Mykoplasma vzteklina

PFiusnice Leptospira difteria-tetanus-poliomyelitida
Zardénky Chlamydia praveé nestovice

Plané nestovice Legionella spalni¢ky

Chripka typu A, B Borrelia japonska B encefalitida

HIV Campylobakter Hag vakcina

HTLV-1 Streptokokus (A beta hemolyticky streptokok)

Hepatitis A nebo B Bruceléza

Herpes simplex Malarie

Vysvétlivky: HIV — human immunodeficiency virus, HTLV-1 — human T cell lymphotropic virus type 1, EBV — Ebstein-Barr virus, CMV —

cytomegalovirus

talnich zvifat podanim CNS homogenatu nebo pepti-
db myelinu vede k projeviim monofazické nemoci
s tetraplegii/parézou, hubnutim a inkontinenci. Histo-
patologicky jsou detekovana loziska demyelinizace
v mozku a miSe zvifat. Pfimou inokulaci virem mysSim
je demyelinizace trigrovana CD8+T buné¢nou odpo-
védi proti virovému plvodci s tvorbou imunokomplexu.
Za probihajici zanét je odpovédna CD4+T bunééné
odpovéd cilena na myelin. Nékteré typy postvakcinac-
ni ADEM jsou vyvolany kontaminaci vakcin mozkovou
tkani. Toto vysvétluje incidenci 0,15% vyskytu ADEM
po imunizaci proti vztekliné pouzitim Sempleovy vak-
ciny nebo po ockovani proti japonské B encefalitidé
[8]. U postvakcina¢ni ADEM byly detekovéany protilat-
ky proti MBP (myelin basic protein).

Koncept pfimého ucinku neurotropniho patogenu
predpoklada tvorbu autoprotilatek nervovou tkani po
pfimé infekci CNS neurotropnim patogenem at jiz pri-
marné, nebo sekundarné podminénou s naslednym
zanétem, poskozenim nervové tkané a hematoence-
falické bariéry a pfechodem autoprotilatek do lymfa-
tické tkané s aktivaci T bunééné odpovédi.

Koncept bunéé&nych mimiker uvazuje podobnost se-
kvenci aminokyselin mezi inokulovanym patogenem
a bilkovinou myelinu. Tato podobnost nedovoli rozlisit
exogenniho pavodce od vlastni tkané imunotoleran-
ci. Autoprotilatky tvofené B burikami nebo mikroglii ak-
tivuji T bufiky a po pfechodu pres hematoencefalickou
bariéru dochazi k celkové imunitni odpovédi (T buri-
ky-B buriky) s vcestovanim do CNS a poSkozenim my-
elinu pfi nemoznosti detekovat rozdil mezi patogenem
a myelinem.

Klinicky priibéh

RozliSujeme akutni (nastup neurologickych pfizna-
kd do 24 hodin u 94 % onemocnéni) a subakutni (neu-
rologické projevy nastupuji pozvolna, do 30 dnu) pra-
béh ADEM. Jako typické pfiznaky jsou uvadény rych-
le nastupujici (progrese v hodinach) bolest hlavy
(4565 %), horecka, klinické projevy encefalopatie,
kife€e (v 25 % pfipadu) [5] a meningismus (20—30 %,

vyskytuje se pfevazné u velmi malych déti pfi zavaz-
ném prib&hu onemocnéni). Vlastni neurologické pro-
jevy v8ak souviseji s lokalizaci poSkozeni CNS
a mohou zahrnovat fokalni nebo multifokalni neurolo-
gické zmény, symptomatologii poskozeni mozecku
a az ve Ctvrtiné pfipadl poruchy motoriky v dusledku
poskozeni pyramidoveé drahy s typickymi projevy cen-
tralni neuropatie (bilateralni neuritida optiku — 10 az
30 %), porucha hlavovych nervl (35-50 %), porucha
hybnosti konéetin typu monoparaparézy/plegie az
kvadruparézy/plegie, kvalitativni a kvantitativni poru-
chy védomi (porucha védomi v 65-75 %) nebo proje-
vy cervikalni myelitidy. ADEM podminéna transverzal-
ni myelitidou se projevuje jako zvySeni reflexd
s vyskytem klonu (nékdy mlze dojit k nahlému
a ¢asové omezenému vymizeni svalovych reflex{ ja-
ko dusledek transverzalni myelitidy), retence modi, po-
ruSeni funkce stfev a mocového méchyre. Psychiatric-
ké zmény zahrnuji agitovanost, deprese, zmény osob-
nosti a psychdzu. Mize byt pfitomna faticka porucha
(10 %). Senzoricka porucha se vyskytuje v 15-20 %
pfipadl vice u dospélych pacientl (porucha zadnich
provazcl misnich, hemisenzoricka porucha ¢iti). Az
v 75 % pfipadul je vyrazna svalova slabost. Ataxie je
pfitomna v 35-60 % pfipadl (nystagmus, generalizo-
vana ataxie), nékdy mohou byt pfitomny extrapyrami-

Tabulka 2. Zakladni skupiny podle klinickych syndromt

Skupina | Klinické syndromy

A mirnd encefalopatie, nékdy spojena s projevy
postizeni dlouhych nervovych drah

B tézka encefalopatie s bilateralni parézou, ¢asto

spojena s projevy poskozeni kmene a dolnich
hlavovych nervd

C prednostné znamky poskozeni kmene

D hemiparéza, pfiznaky ispilateralniho poskozeni
dlouhych drah s kfe€emi nebo bez nich

E prevaha projevl ataxie (nystagmus, ataxie
koncetin)

F pfiznaky poskozeni horniho a dolniho
motoneuronu
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dové poruchy (choreoatetdéza, dystonie). Prvnimi
znamkami ADEM je zvySend drazdivost a letargie.

VétSinu pfiznakl mdzeme shrnout do sedmi klinic-
kych syndrom0 (tab. 2).

Nékteré onemocnéni mlze probihat fulminantné
(Castéji u déti do 3 let) nebo atypicky, pfipominajici vi-
ce akutni fazi MS. Nékteré nalezy na T2-vazenych MRI
mozku mohou byt pokladany za akutni toxickou ence-
falopatii. Nalez TU-like lozisek (skupina B) je nutno od-
liSit od abscesl nebo tumor(i a metastaz CNS (zmen-
Seni az vymizeni ADEM lozisek pfi kortikoterapii).

Diagnostika

Diagnéza je stanovena na zakladé klinickych poly-
symptomatickych neurologickych akutné nebo suba-
kutné vzniklych deficitl, anamnézy probéhlé infekce
nebo o¢kovani a priikazu diseminovanych lozisek de-
myelinizace CNS na MRI, ktera se na rozdil od MS
v ¢asovém pribé&hu neméni co do poctu a lokalizace,
neroz8ifuji co do rozsahu, ale naopak mizi. Vzhledem
k tomu, ze klinické a paraklinické testy nejsou uplné
specifické pro diagnézu ADEM, koneéna diagndza je
stanovena per exclusionem. K rozliseni MDEM od MS
je vhodné pouzit Poserova nebo McDonaldova kritéria
pro MS.

U déti je ¢asto zvySena hodnota trombocyty, je leh-
ce zvy3ena hodnota sedimentace, i kdyz vysoké hod-
noty sedimentace odpovidaji Castéji probihajici infek-
ci nebo vaskulitidé. Hladina sérového albuminu je sni-
zend u 87 % s ADEM, naopak hladina alfa-2 globuli-
nu je zvy$ena u 73 % pacientll s ADEM [9].

Lumbalni punkce je vyznamnou ¢ésti diagnostic-
kych metod k vylouceni dalSich nemoci v ramci dife-
rencialni diagnostiky (infekéni meningoencefalitida).
Pro ADEM je typicka absence nalezu bakterii, virli ne-
bo dalSich patogena. Z vysetfeni mozkomisniho mo-
ku (MM) zjiStujeme zvySenou hodnotu bilkoviny (albu-
minu), zejména prealbuminu [9], mirné zvySenou hod-
notu lymfocytll, u AHLE nalez erytrocytd. Nalez oligo-
nalnich IgG protilatek je vétSinou negativni (pozitivita
u MS) nebo do 10 % pfipadl (v détstvi 0-29 % [15],
v dospélosti 37-58 %[10]); pozitivita je vSak prechod-
na na rozdil od MS nebo jinych neurodegenerativnich
a zanétlivych onemocnéni. ZvySena hodnota MBP
a S-100 odpovida probihajici demyelinizaci.

EEG prokazuje poruchy normalniho spankového
rytmu, fokalni nebo generalizovanou pomalou aktivitu,
objevuiji se delta viny nebo ostré viny &i hroty. Pomoci
EMG muze byt prokdzana v nékterych pfipadech de-
myelinizaéni nebo axonalni neuropatie (zpomaleni
rychlosti vedeni a zvySeni latence distalné) [11].

CT vysetfeni je vétSinou bez patologie nebo je po-
pisovan nalez nespecifickych drobnych lézi v bilé hmo-
té subkortikalng, v pfipadé akutni hemoragické leuko-
encefalomyelitidy je nalez krvaceni a edému mozku.

MRI patologicky nélez se objevuje obvykle za 5-14
dnt od prvnich symptomi (po¢atecni MRI muze byt
negativni) a zahrnuje vyskyt multifokalnich 1ézi v bilé
hmoté mozku a mozecku (30—40 %), postihuje bazal-
ni ganglia (30-40 %), kmen (45-55 %), michu, cor-

pus calosum (20-25 %), thalamus (30—40 %) a hypo-
thalamus. T1 vaZzené sekvence prokazuji hypointenzi-
ty (,Cerné diry”). V pfipadé velkého rozsahu postizeni
je nezbytné vyloudit infekéni komplikace CNS
a malignitu (biopsii). T2 vazené sekvence prokazuji
hyperdenzni loziska ve vice nez 80—-90 % pfipadu.
ADC (apparent diffusion coefficient) mapy prokazuji
vazogenni nebo cytotoxicky edém v misté zanétu.
Kontrolni MRI je doporu¢ovan s odstupem 6 mésicl
[7]. KontroIni MRI prokazuje rezoluci lézi ¢aste¢né ne-
bo UpIné a neprokazuje nové léze (na rozdil od MS).
Podle predilekce zmén v CNS rozliSujeme 4 kategorie
podle MRI (tab. 3).

Tabulka 3. Klasifikace podle Tenembauma (2002)

Skupina Nalez na MRI

Skupina A (62 %) | multifokalni loZziska do 5 mm v bilé hmoté
Skupina B (24 %) | tumor-like lozZiska v bilé hmoté

Skupina C (12 %) | symetricka bilateralni thalamicka loziska
Skupina D (2 %) hemoragické 1éze

Biopsie mozku prokazuje typicky perivenularni za-
nét (B a T lymfocyty), probihajici v bilé i $edé hmoté
mozku, s demyelinizaci, periven6znim edémem, infilt-
raci makrofagy a lymfocyty a v €asnych stadiich vce-
stovani polymorfonuklearnich granulocytl, v pfipadé
akutni hemoragické leukoencefalomyelitidy s vysky-
tem nekroz. Zakladem je postizeni myelinové pochvy
v misté extravazace bilych krvinek se zachovanim
axonu, dlouhodoby prlibéh onemocnéni je typicky na-
lezem hyperplazie astrocytll a perivaskularni gliézou
[12]. Na rozdil od MS jsou loZiska demyelinizace lo-
kalizovana pouze v perivaskularni oblasti, konfluentni
demyelinizace tuto diagnézu vylu€uje. Pro absenci hi-
stopatologické klasifikace fada odbornik(i vSak prove-
deni diagnostické biopsie odmita.

Terapie

Lécba s ohledem na nizkou incidenci onemocnéni
neni standardizovana a podlozena fadou studii. Za-
kladni 1é€ebna strategie je zalozena na podavani kor-
tikoidd, pfi selhani této metody je zvazovano podani
i. v. imunoglobulinii nebo plazmaferéza. Je doporuce-
no vynechat o¢kovani po dobu minimalné 6 mésicu
(vysokeé riziko relapsu) [2]. Dalsi [é¢ba je symptomatic-
ka a zahrnuje organovou podporu a lécbu nitrolebni
hypertenze véetné neurochirurgické intervence [13].
Kortikosteroidy jsou léky prvni volby. I. v. metylpred-
nisolon v davce 10-20 mg . kg'! denné, s maximalni
davkou 1 g denné po dobu 3-5 dn( intraven6zné, po-
té pfevedeni na aplikaci per os (2 mg . kg1, s maxi-
malni davkou 80 mg denné), s postupnym vysazova-
nim kortikoterapie po dobu 3-5 (8) tydnl (nékdy i déle
v pfipadé znovuobjeveni se pfiznak(l) k prevenci re-
lapsu ADEM.Vysokeé davky kortikoidd (30-50mg.kg1)
intraven6zné Ize teoreticky zvazit u pacientd
s transverzalni myelitidou a u téZkého pribéhu ADEM
u déti pod 3 roky zivota. Plazmaferéza je zvazovana
pfi nizké odpovédi pacienta na kortikoterapii (7 plaz-
maferéz po dobu 14 dn() a u fulminantni formy ADEM.
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Intravenézni imunoglobuliny (IVIG) jsou indikovany
v pfipadé nizké odpovéedi na kortikoterapii u pacient
s motorickou dysfunkci [14] a pfi kontraindikaci plaz-
maferézy v davce 2 g . kg-! intravenézné po dobu 2-5
dnd. Podani IVIG neutralizuje cirkulujici protilatky pro-
ti myelinu, snizuje tvorbu prozanétlivych cytokin(, blo-
kuje Fc receptory na povrchu makrofagu, reakci pod-
minénou komplementem a mliZze navodit remyeliniza-
ci. Pfi zhorSovani klinického stavu bez odezvy na vy-
Se uvedenou terapii je mozno zvazit podani cyklofos-
famidu nebo cyklosporinu. Pfi fulminantnim prabéhu
bez reakce na kortikoidy je mozno zvazit kombinaci
kortikoterapie a IVIG (a cyklofosfamidu nebo cyklospo-
rinu) nebo kombinaci kortikoterapie, IVIG a plazma-
ferézy [15]. Zda-li je zlepSovani klinického stavu paci-
entl dano pouzitou terapii nebo spontanni Upravou
v ¢ase, neni dosud jednoznacné prokazano.

Prabéh

Relaps je definovan jako zhorSeni stavajiciho neu-
rologického deficitu nebo vznik nového symptomu ne-
bo pfiznaku, trvajiciho vice nez 24 hodin, a to za 2 meé-
sice od prvnich projevd ADEM nebo v rozmezi 1 mé-
sic mezi recidivami. Symptomy a RDG nalezy odpovi-
daji primarni lokalizaci. Recidiva se mliZe projevit izo-
lovanymi psychiatrickymi (deprese, halucinace) nebo
kognitivnimi symptomy. Po klinické i radiologické remi-
si zUstava postizena oblast ,locus minoris resistentiae”
nebo mistem subklinické aktivity s moznosti relapsu.
K relapsu nejéastéji dochazi v prlibéhu snizovani dav-
ky kortikosteroidd nebo kratce po ukonceni kortikotera-
pie. V tomto pfipadé hovofime o multifazické disemi-
nované encefalitidé (MDEM). Pfi recidivé onemocnéni
jsou lékem volby terapie kortikoidy v doporu¢ené dav-
ce jako pfi po¢atku onemocnéni, vysazovani kortikoidd
je doporu¢eno po delsi nez doporucenou dobu. Déletr-
vajici postupné vysazovani kortikoid( je doporuc¢eno
také pfi zavazném prabéhu onemocnéni. Pokud je sou-
Casné s klinickymi pfiznaky obraz novych lozisek v jiné
nez puvodni lokalizaci CNS v MRI obraze, je nutno po-
mysSlet na roztrouSenou sklerézu (MS). Obdobné je pro
MS typické vyskyt relapsl za 6 mésicl od pfedchozich
projevl nemoci, naopak u ADEM do 6 mésicu ve vaz-
bé na vysazovani/vysazeni kortikoterapie.
déni, poruchy motorickych funkci (pyramidalni, extra-
pyramidalni, mozec€kové poruchy) a poruchy vyprazd-
fovani. Casté jsou zmény nalady, osobnosti nebo jiné
psychiatrické poruchy véetné psychoéz. U pacientd
s misni 1ézi a bulbarnim syndromem je vysoky pred-
poklad respiraéniho selhani s nutnosti umélé plicni
ventilace. Casté jsou infekéni komplikace (urosepse,
pneumonie, katétrové sepse).

Onemocnéni mdze probihat tydny az mésice. Akut-
ni mortalita je niz8i nez 2% a postihuje pfedevsim pfi-
pady AHLE [5]. Vysledek pro probéhlé ADEM je za-
visly na tizi onemocnéni a jeho prubéhu. Primérna
doba do vyléceni je 6,5 mésicl, mortalita se [lisi
v rliznych retrospektivnich studiich, celkova mortalita
se udava do 5 % [7, 11]. V souCasné dobé se ukazu-

je Castéjsi vyskyt ADEM v détstvi po zavedeni novych
druhd ockovacich schémat [7] a ve vys$Sich vékovych
skupinach v ddsledku cestovani do oblasti, vynucuiji-
cich si oCkovani proti tropickym onemocnénim. Zaro-
ven kazuistiky prokazuji t&€zsi pribéh onemocnéni
u téchto skupin pacientll, s vy$$i mortalitou nez se
predpokladalo, a to pfedevSim u pacientu pfijatych na
jednotky intenzivni péce [6]. Mortalita na jednotkach
intenzivni péée je udavana 25% [17]. Uplné vylé&eni je
u déti v 83—90 % [18], upiného vyléceni u dospélych
dosahne pouze malé procento pfipadd (15 %) [11],
v ostatnich pfipadech je vysledkem onemocnéni per-
manentni neurologicky deficit (motoricky, kognitivni,
ztrata zraku, epilepsie, permanentni vegetativni stav).
Horsi prognéza je typicka pro vy$Si vék, souvisi pfi-
mo umeérné s hloubkou kvantitativni poruchy védomi
a vyskytem kieci a absenci febrilii [16]. Na druhou
stranu mlzZe u déti nastat Uplna Uprava stavu, i tehdy
pokud bylo v po€atku onemocnéni pfitomno bezvédo-
mi, slepota a kvadruplegie. Rlzny stupen poskozeni
vS8ak pretrvava u déti do 2 let véku, u pacientl
s myelitidou a pacientll s edémem mozku nebo michy;
v téchto skupinach je i vysoka mortalita.

Predikce vysledku mlze byt stanovena na zékladé
provedené MRI s DWI (diffusion weighted imaging)
a ADC (apparent diffusion coefficient) mapovanim. Ta-
to metoda umoznuje rozliSeni mezi vazogennim (pa-
tologické vysoce signalni intenzity) a cytotoxickym
edémem (snizena hodnota ADC) nervovych bunék.
V pfipadé prikazu cytotoxického edému neurondlnich
bunék je prognéza zavazna [19].

Omezovani rozsahu lé€ebné péce na jednotkach
intenzivni péce u pacienta s ADEM v dlouhodobém
bezvédomi je velmi diskutabilni pfi neznalosti progné-
zy konkrétniho priibéhu onemocnéni. Nasledna péce
zahrnuje rehabilitacni 1é€bu pfi poruchach hybnosti,
logopedickou Ié€bu pfi feCovych poruchach, urologic-
kou a gastroenterologickou péci pfi nedostatecné
funkci mo¢ového méchyre a streva.

Kazuistika

Pfedmétem kazuistiky je 26lety muz s nékolika-
meésicni pracovni anamnézou expozice organickym roz-
poustédilim (lepi¢ parket), s anamnézou 6 mésicu tr-
vajici neléCené arteridini hypertenze, warfarinizovana
tromboflebitida dolnich kon&etin po uUrazu kolene. Dne
10. 2. 2008 u né&j doSlo k bolestivému otoku jazyka
a vysevu bolestivych aftll v dutiné ustni, provazenymi
mirnymi dechovymi obtizemi, pozdéji zimnice, tfesavky
a febrilie 38 °C. Pacient byl pfijaty na interni oddéleni
pro podezieni z alergické reakce na ovocny dzus, stav
byla uzavfen jako virova faryngitida a 11. 2. byl propus-
tén do doméaciho osetiovani. Pro dalsi narlst teplot, bo-
lest pfi polykani, mluveni a otvirani Ust byl nasazen ce-
furoxim a 15. 2. byl pfijat na ORL oddéleni. Dne 18. 2.
se nove objevily bolesti hlavy, zavraté a opakované
zvraceni, levostranna neocerebelarni symptomatika,
pravostranna pyramidova iritace. CT vySetfeni bylo ne-
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gativni. Bylo zahajeno podavani cefotaximu a pro roz-
voj neurologické symptomatologie pfi podezieni na vi-
rovou herpetickou encefalitidu byl nasazen aciclovir. Pa-
cient byl pfelozen na infekéni kliniku, kde progredoval
neurologicky nalez — insuficience postranniho smise-
ného systému, dysartrie, porucha polykani, asymetrie
ocnich Stérbin, pokles pravého koutku, vertikalni nys-
tagmus, léze n XII. vlevo a postranniho smiSeného
systému vpravo. Byl afebrilni, laboratorné byla zjisténa
pouze mirna leukocytéza. Pro rozvoj akutni respira¢ni
insuficience byl pacient intubovan a fizené ventilovan.
Bylo provedeno MRI vySetfeni s ndlezem na T2 i FLAIR
skenech mnohocetnych hyperintenznich lozisek
s maximem v bazalnich gangliich, subkortikalné
i intrakortikalné, objemné loZisko o velikosti 3 cm patr-
no v mozkovém kmeni (v oblongété, pontu, pfi IV. komo-
fe) a pedunkulech mozecku (obr. 1). Dne 19. 2. bylo za-
hajeno podavani i. v. imunoglobulind v davce 30 g den-
né (0,4 g . kg denné), od 21. 2 v kombinaci s kortikoi-
dy 1 g denné po dobu 5 dn(, s postupnym vysazovanim
12 dnl, od 28. 2. pro trvajici areflektorické kéma
v kombinaci se sérii plazmaferéz (5krat). Dne 20. 2. pro-
vedena lumbalni punkce s ndlezem mirné pleocytozy
(29 lymfocytll, 3 segmenty) a negativitou vySetfeni moz-
komi$niho moku na infekci CNS HSV1,2, CMV, EBYV,
V2V, borelie, listerie, enterovirus (vSe metodou PCR).
Od 29. 2. dochazi ke zlepSeni kvantity védomi (spon-
tanni otevirani o€i, pohyb na hornich koncetinach na
algicky podnét), neurologicky trva vicecetné postizeni
hlavovych nervu (n. VI, postranni smiSeny systém), pa-
raparéza na hornich koncetinach, paraplegie na dol-
nich kon€etinach, nystagmus. Od 12. 3. se obnovuje
spontanni dechova aktivita s moznosti zahajeni odpo-
jovani od ventilatoru. Od 16. 3. dochazi k vyhovéni vy-
zveé stiskem ruky. Dne 18. 3. je potvrzena mirna regre-
se nalezu na MRI bez nalezu novych lozisek. Postupné
se objevuje tfes koncetin, zvyraziujici se pfi namaze,

Obr. 1. MRI mozku — flair skeny

ktery ve spanku mizi. Pacient je trvale podpurné venti-
lovany, pretrvava absence polykaciho a ka$laciho re-
flexu, nystagmus, ataxie. Pacient je v sou¢asné dobé
stéle hospitalizovan na anesteziologicko-resuscita¢nim
oddélenti.

Prokazana mnohoc&etna hyperintenzni loziska
s maximem v bazalnich gangliich, subkortikalné
i intrakortikalné, objemné lozisko o velikosti 3 cm pa-
trno v mozkovém kmeni (v oblongété, pontu, pfi IV. ko-
more) a pedunkulech mozecku.

Diskuse

Diagno6za akutni diseminované encefalomyelitida je
stanovena na zakladé anamnestickych, klinickych
a radiografickych vySetfeni, ale pfedevsim per exclu-
sionem ostatnich pfFi¢in akutni encefalitidy/ence-
falopatie (tab. 4). Infekéni pivod onemocnéni byl vy-
loucen vySetfenim mozkomidniho moku metodou
PCR, akutné probihajici vySetfeni infekCni etiologie
nebylo podloZzeno nalezem zanétlivych marker( ani
detekci infekéniho loziska. Akutni vznik neurologické
symptomatologie vyloucilo chronické neurodegenera-
tivni onemocnéni, CT vySetfeni krvaceni do CNS. By-
lo vylou€¢eno onkologické onemocnéni. Proti akutni
MS svéd¢i opakovany nalez na MRI ndlezu stejné sta-
rych loZisek s postupnou regresi v ¢ase bez novotvo-
feni jinych lozisek. V Uvahu pfipada toxicka encefaliti-
da z dGvodu pracovni anamnézy s expozici organic-
kym rozpoustédIim po dobu nékolika mésicl bez pou-
Ziti ochrannych pomucek. V tomto pfipadé expozice
toxinim vede také k tvorbé protilatek proti CNS. Orga-
nicka rozpoustédla jsou velmi rychle distribuovana
vstfebanim nosni sliznici do mozku, kde se koncent-
ruji v oblastech lipidovych struktur, pfedevsim myelinu.
Hlavnim mistem destrukce je myelin a bunééné mem-
brany neurond. Vyznamnou funkci hraje porucha de-
toxikaéni funkce s tvorbou volnych radikal(, lipidovych
peroxidd. Vysledkem je apoptéza neuronu. Neurolo-
gicky nalez toxické encefalitidy je typicky multifokalni
symptomatologii — poruchou védomi, vyskytem kreci,
centralni symptomatologii podle lokalizace poskoze-
ni, cerebelarni ataxii, optickou neuropatii, encefalopa-
tii a perifernimi neuropatiemi [20]. Akutni intoxikace
organickym rozpoustédlim vedou k projevim akutni
encefalopatie s poruchou védomi, vyskytem kreci, ha-
lucinacemi, zvy$enou drazdivosti, poruchou feci, bo-
lesti hlavy, paresteziemi, poruchou koncentrace
a koordinace. Casté je ztrata sluchu a zraku. Porucha
paméti a koordinace je vysvétlovana poSkozenim neu-
ronll s neurotransmitery acetylcholinem a dopaminem,
kdy relativné malé mnozstvi destruovanych neurond
vyvola vyrazné neurologické zmény. MRI nalez je ty-
picky symetrickymi periventrikularné ulozenymi hyper-
intenznimi lozisky na T2 MRI a hypointenzitami
v bazalnich gangliich [21, 22] a thalamu (v disledku
ukladani zeleza).

Ackoli je podobnost s postinfekéni ADEM velmi vy-
razna, presto odliSnost na MRI (nalez hyperintenznich
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loZisek v bazalnich gangliich) se velmi liSi od typickeé-
ho nélezu hypointenzit bazalnich ganglii u toxické en-
cefalitidy. Domnivame se vSak, ze expozice organic-
kym rozpoustédIim by mohla byt trigerujicim momen-
tem pro vznik ADEM.

Pribéh onemocnéni, popsany v nasi kazuistice, se
shoduije s literarnimi Udaji o ADEM. Vznik v zimnich-jar-
nich mésicich s latenci 2—-20 dn v pfipadé postinfekc-
ni etiologie, respektive do tydne od vysevu exantému
a poklesem febrilii v dobé& vzniku neurologickych pfi-
znaku je typicky pro toto onemocnéni. Akutni nastup
neurologické symptomatologie s rychlou progresi
a typicky nalez na MRI T2 vazenych sekvenci podporu-
je diagnézu ADEM. VSechna loziska vznikla ve stejném
Case a pfi kontrolnim MRI za mésic od prvnich neuro-
logickych pfiznakul je mozno sledovat regresi nalezu na
MRI. Neurologické projevy mizeme zahrnout do skupi-
ny B — téZka encefalopatie s bilateralni parézou, spoje-
na s projevy poskozeni kmene a dolnimi hlavovymi ner-
vy. V nasem pfipadé jde o fulminantné probihajici one-
mocnéni s mésic trvajicim hlubokym bezvédomim, are-
flexii a kvadrupostizenim s nutnosti umeélé plicni venti-
lace. Z tohoto diivodu byla pouzita kombinace l1é¢by
kortikoidy, IVIG a plazmaferézou pfi absenci odpovédi
na doporucovanou kortikoterapii. Ackoli dochazi
k postupnému lepseni klinického nalezu a kvantity vé-
domi, prognoza pacienta zUstava i nadale nejista.

Zavér

Ackoli je ADEM povazovano stale za raritni onemoc-
néni s nizkou incidenci v populaci, s ohledem na mé-
nici se styl zivota (ockovani, nelécena infek¢ni one-
mocnéni) a profesionalni zatéz je nezbytné s touto dia-
gnozou stale vice pocitat. Diagnostickeé a lé¢ebné roz-
paky pfi malém kontaktu s touto nozologickou jednot-
kou by mély vést k zavedeni jednotnych klasifikaci
a terapeutickych schémat. Dlouhotrvajici pribéh one-
mocnéni s pretrvavajicim bezvédomim a kvadru-
postizenim neumoziuje stanovit prognézu pacientu
v Easnych fazich nemoci. Vysoké procento permanent-
niho neurologického postizeni varuje pfed optimis-
mem, pfedevsim pfi kontaktu s rodinnymi pfislusniky.
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