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SOUHRN

Vanéckova M, Horakova D, Burgetova A,
Némcova J, Seidl Z. Neuromyelitis opti-
ca - nova diagnosticka kritéria

V kazuistice popisujeme mozné problé-
my se stanovenim diagndzy neuromyelitis
optica - Devicova nemoc. Jedna se o tézké
demyeliniza¢ni onemocnéni, které je cha-
rakterizovano pritomnosti optické neuritidy
a myelitidy, které se objevuji sou¢asné nebo
postupné. Na magnetické rezonanci je pro
néj typické rozsahlé tubuldrni intramedu-
larni lozisko dosahujici délky alespon pres
tfi obratlova téla. V posledni dobé doslo ke
dvéma zasadnim zménam: Patologicky nalez
na magnetické rezonanci mozku nevylucuje
tuto diagnézu, dokonce jsou udavany typic-
ké lokalizace loZisek u této choroby a byla
zavedena nova kritéria pro diagnostiku to-
hoto onemocnéni. Nova kritéria kombinuji
klinicky stav, nalez na magnetické rezonanci
a priikaz protilatek proti aquaporinu - 4. Di-
ferencialni diagnostika neuromyelitis optica
a roztrou$ené sklerézy mozkomisni je klico-
va vzhledem k jinému terapeutickému po-
stupu u obou onemocnéni.

Kli¢ova slova: neuromyelitis optica, mag-
netickd rezonance, roztrousend sklerdza
mozkomi$ni, diagnostika.

SUMMARY

Vanéckova M, Horakova D, Burgetova A,
Némcova J, Seidl Z. Neuromyelitis opti-
ca - new diagnostic criteria

In this case report we present possible dif-
ficulties in diagnostic of neuromyelitis op-
tica (also known as Devic disease). It is an
agresive demyelinatting disease consisiting
of optic neuritis and myelitis, which oc-
cure simultaneously or consequently, with
central cord lesion extending over three or
more vertebral segments. Recently, two new
observations were made; first MRI pathol-
ogy findings do not exclude this diagnosis,
more over typical localizations of lesions
were given and a new criteria for diagnostics
were presented. They combine clinical find-
ings, MRI findings and anti-aquaporin 4 an-
tibody findings. Differenciation of neuromy-
elitis optica from multiple sclerosis is crucial
because of different therapeutic procedures
for each disease.

Key words: neuromyelitis optica, magnetic
resonance imaging, multiple sclerosis, dia-
gnostics.
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Neuromyelitis optica (NMO), nebo-li Devicova nemoc je au-
toimunitni, zanétlivé onemocnéni centralniho nervového sys-
tému (CNS), u kterého dochdzi k demyelinizaci neuronti lo-
kalizovanych v optickych nervech a mise, coz ma za nasledek
vznik optické neuritidy a transverzalni myelitidy (1). NMO je
onemocnéni neznamé etiologie, ve vétsiné ptipadii agresivni,
je Castéjsi stejné jako roztrousena sklerdza mozkomi$ni (RS)
u zen, median véku pfi stanoveni diagnozy je udavan 30 let
(u RS medidan 20 let), ale byl popsan i vyskyt u déti. Prubéh
onemocnéni mize byt monofazicky nebo recidivujici. U vét-
$iny pacientt se manifestuji relapsy transverzalni myelitidy a/
nebo optické neuritidy, u zhruba poloviny pacientt se relaps
objevi v pribéhu prvniho roku, u vétsiny pacientt v pribéhu
prvnich péti let. Oproti RS ma NMO ztidka sekundarné pro-
gresivni fazi. Na rozdil od RS zobrazovaci metody ani vysette-
ni likvoru nejsou schopné predikovat vyvoj onemocnéni, ten
zavisi na poctu relapstt v prvnich dvou letech a koincidenci
s jinymi autoimunitnimi chorobami. Prognostickym fakto-
rem je délka mezi prvnimi dvéma relapsy, vyssi vék, Zenské
pohlavi a méné tézké motorické postizeni pfi pritomnosti
myelitidy a pozitivita protilatek proti aquaporinu - 4 po prvni
atace. Priblizné 20 % pacientti s monofazickym prabéhem ma
trvalé zhor$eni zraku a 30 % ma tézkou permanentni mono-

Tab. 1. Revidovand kritéria Wingerchucka (pro splnéni kritérii je nutno
splnit obé absolutni kritéria a alespori dvé podplirnd) (4)

Table 1. Revisited criteria according Wingerchuck (both absolute critera
and minimaly two additional must be present) (4)

Absolutni kritéria

- opticka neuritida

- akutni myelitida

Podpurna kritéria

— MR mozku: nesplrujici kritéria pro RS

— MR michy: lozisko v T2W obrazu jez délkou dosahuje vysky alespon
trech segmentt

- NMO-IgG séropozitivita

Tab. 2. Mezindrodni panel diagnostickych kritérii pro NMO (Miller) (7)
Table 2. International panel of diagnostic criteria of NMO (Miller) (7)

Hlavni kritéria (vSechna jsou vyzadovana, ale mohou byt oddélené
bez specifikace délky intervalu)

- optickd neuritida na jednom nebo obou ocich

- transverzalni myelitida, klinicky kompletni nebo inkompletni, asoci-
ovanad s hypersignalnim loziskem v T2W obrazu dosahujici velikosti
alespon pres tfi obratlova téla a hypointenzni loZisko v TTW obrazu,
kdyz se objevi béhem akutni epizody myelitidy

- nepfitomnost sarkoidézy, vaskulitidy, klinicky manifestniho SLE nebo
Sjégrenova syndromu

Vedlejsi kritéria (alespor jedno musi byt pfitomno)

- MR mozku bud' normalni, nebo mmohou byt abnormality (nespliuji-
ci Barkhofova kritéria (revid. McDonaldova kritéria) (6); zahrnuiji:
- nespecificka loziska v T2W obrazu nesplnujici Barkhofova kritéria
(revid. McDonaldova kritéria) (6)
- léze dorzalni oblongaty pokracujici nebo nepokracujici na kréni
michu
- loziska v hypothalamu a/nebo v kmeni
- linedrni periventrikularni/v corpus callosum abnormality (ale ne
ovoidni, nemaji konfiguraci jako Dawsnovy prsty)
- pozitivni test v séru ¢i mozkomisnim moku na NMO-IgG/aquaporin-4

protilatky

parézu nebo paraparézu, u pacienti s recidivujicim priabéhem
ma 50 % para nebo kvadruparézu nebo trvalé vyrazné zhorse-
ni zraku béhem 5 let (2).

Onemocnéni bylo popsano jiz v roce 1894 Gaultem a De-
vicem jako akutni, fulminantni monofazické, skladajici se
z optické neuritidy a myelitidy. V roce 1999 Wingerchuck et
al. stanovili klinickd kritéria. Rok 2004 byl meznikem v dia-
gnostice této choroby. Nepfimou imunoflorescenci byly po-
prvé detekovany IgG protilatky specifické pro NMO. Vzapéti
byla identifikovéna cilové struktura téchto protilatek — Aqua-
porin - 4, coz je membranovy vodni kanal lokalizovany na
vybéZcich astrocyt a podilejici se na udrzovani vodni ho-
meostazy CNS (3). NMO-IgG séropozitivita je velmi speci-
fickd (91 %) pro NMO, méné je vak test senzitivni (73 %) (3).
V roce 2006 byla kritéria Wingerchuckem et al. znovu revido-
vana a doplnéna pravé o priikaz protilatek; skladaji se z klinic-
kého obrazu, z MR (nové nejen MR michy, kde ma byt loZisko
velikosti alespon pres tfi obratlova téla, ale i o MR mozku)
a z prikazu protilatek (NMO-IgG) (tab. 1) (4, 5). V soucasné
dobé se tato kritéria nové diskutuji v ramci diferencialni dia-
gnostiky RS (tab. 2) (6).

KAZUISTIKA

Jedna se o nyni 39letou pacientku, ktera byla poprvé u nas vy-
$etfena na magnetické rezonanci (MR) v bfeznu roku 2003
pro podezteni na RS, ndlez na mozku byl negativni.

Prvni obtiZe pacientky se datuji do roku 1990, kde méla
lehkou motoricko-senzitivni ataku na dolnich koncetindch
(DK) s kompletni upravou. Recidiva obdobnych obtizi byla
v roce 1993, opét lehké motoricko-senzitivni obtize, opét
s kompletni remisi. V této dobé bylo provedeno prvni vysette-
ni MR mozku a mozkomi$niho moku s negativnim nélezem,
proto diagnosticky nedofeseno. Po desetileté remisi se dalsi
obtiZe objevily v pribéhu téhotenstvi — unor 2003 (opakova-
né optickd neuritida). V zati 2003 se objevilo na MR velmi
drobné nenapadné loZisko intramedularné v oblasti cervikok-
ranidlniho pfechodu. V fijnu 2003 se objevuje opét diskrétni
loZisko intramedularné tdhnouci se od CC piechodu do vyse
C4 (lozisko bylo velmi nenapadné, az pti zpétném porovnani
se snimky z roku 2008 jsme dosli k zavéru, Ze jiz bylo patrné).
V unoru 2004 je vysetieni cileno na hrudni michu, proto bo-
huzel vysetfeni za¢ina od obratle C3, loZisko patrné pti minu-
1¢é kontrole, tudiz nezachyceno v celém rozsahu (je stéle dis-
krétni), nové jsou patrna loZiska intramedularné ve vysi Th4
a Thé. Stéle nebylo jednozna¢né klinické podezieni na NMO,
bohuzel vzhledem k vySetfené oblasti, kdy loZisko bylo na
okraji zobrazovaciho pole a bylo nevyrazné, ani z nasi strany
nebylo uvedeno NMO v diferencidln{ diagnostické rozvaze.
V obdobi od roku 2003 do roku 2006 u pacientky pretrva-
vala vysoka klinicka aktivita s relapsy motoricky senzitivnimi
a zrakovymi, s ¢etnosti jedenkrat az dvakrat ro¢né, s relativ-
né dobrou tpravou. V roce 2006 bylo provedeno MR mozku,
kde jiz byla vicecetna loziska, periventrikuldrné i splyvajici,
nélez byl kompatibilni s diagnézou RS. Od konce roku 2006
vyrazné progredoval klinicky stav, i pfes intenzivni terapii se
zvy$il pocet atak, u kterych nedoslo k upravé. Vysetteni v roce
2007 popsalo loziska v oblasti kr¢ni a hrudni michy, vzhle-
dem k pfedchozimu nalezu na MR mozku, byla loziska myl-
né interpretovana jako plaky u RS. Klinicky v zati 2007 doslo
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k prudkému zhor$eni s rozvojem paraplegie dolnich koncetin.  ni loZisko v T2W obrazu dosahujici délky pres pét obratlo-
Na zakladé¢ klinického obrazu bylo doplnéno vySetieni sérana  vych tél, v TIW obrazu byl misty snizeny signal, po podani
NMO-IgG s pozitivnim nalezem. Na MR byla diagnéza NMO  kontrastni latky byl patrny inhomogenni enhancement (obr.
potvrzena v bieznu 3/2008, kdy doslo k dal$imu klinickému 1A, B, C). Po terapii nedoslo k tpravé, ale stav se pfechodné
zhor$eni s rozvojem kvadruparézy. Bylo patrné hypersignal-  stabilizoval, dal$i zhor$eni bylo v ¢ervenci 2008, kdy byla pa-

A Obr. 1A A Obr. 1B

A Obr. 1C A Obr.2

Obr. 1A, B, C Typicky ndlez na MR, splnéni kritéria (Iéze velikosti alespon pres tri obratlovd téla)

V' T2W obrazu je patrné loZisko zvysené intenzity signdlu intrameduldrné v rozsahu od C2 po C6 (A), v T1W obrazu je centrdlné patrnd sniZend intenzita signdlu
(B). Micha je zde rozsitend. Po poddni kontrastni Idtky byl patrny inhomogenni enhancement prakticky v celém rozsahu loZiska (C).

Fig. 1A, B, C Typical MRI picture, criterion fulfilled (spinal cord lesion extending over 3 segments)

Sagittal T2WI shows hyperintensity and cord sweeling from C2 to C6 (A), T1WI shows central hypointensity (B). T1WI+Gd shows inhomogeneus enhancement
practically over the whole lesion (C).

Obr. 2. V T2W obrazu je patrnd mirnd atrofie C michy

V oblasti oblongdty prechdzejici na kréni michu je patrné loZisko zvysené intenzity signdlu (typické pro NMO).
Fig. 2. T2WI shows atrophy of spinal cord

T2W signal abnormality can be seen in the medulla extensional to the spinal cord.
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cientka akutné pfijata pro dechové obtize, v té dobé provede-
na MR ukazala nové lozisko prechazejici z oblongaty na kréni
michu, dale byla patrna mi$ni atrofie (obr. 2). Pacientka dobte
zareagovala na terapii, po pfechodné intubaci se podatila po 6
tydnech extubace. Pacientka je v soucasnosti kvadruparetickd
s tézkym postizenim DK (funkéni paraplegie) s relativné dob-
fe zachovanou funkei hornich konéetin.

DISKUSE

Vzhledem k vyrazné niz$imu vyskytu NMO v nasi populaci neni
na tuto diagnézu véts§inou podezieni a pacient miZze byt mylné
veden pod diagnézou RS. Na této kazuistice jsme chtéli demon-
strovat nutnou spolupraci s klinickymi 1ékati a neopomijeni dife-
rencialni diagnostické rozvahy u demyeliniza¢nich onemocnéni.

V nedavné dobé byl zménén nazor, tykajici se postizeni
mozku u tohoto onemocnéni. Dt¥ive bylo pro tuto diagnézu
hlavnim kritériem klinicky stav (tézkd opticka neuritida, mye-
litida) a rozsahlé postizeni michy na MR a dal$im kritériem
byl negativni nalez na MR mozku (5, 8). Toto bylo revido-
vano, a jak jiz bylo zminéno v uvodu, patologicka loziska na
MR mozku nevylucuji diagndzu, ani kdyz jsou velmi podob-
né typickému nalezu u RS (kdyz splnuji Barkhofova kritéria
u revidovanych kritérii McDonalda (6), neni diagnéza NMO
vyloudena, ale musi byt pfitomny protilatky) a dokonce jsou
jiz popisovany lokalizace, které jsou typické pro NMO. Lo-
ziska v oblasti hypothalamu, rozsahlejsi loziska v oblongaté
a mozkovém kmeni a loZiska v oblasti oblongaty pokracujici
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