Roztrousena skleroza/PGS (VPL)

Tento c¢lanek je urcen pro postgradualni studium VSseobecného
praktického lékarstvi

Clanek je sou¢asti vypracovavanych atesta¢nich otazek,

jejichz seznam mizZete najit na portalu VSeobecného praktického Iékarstvi.

£ Podrobnéjsi informace naleznete na stréance Roztrousena sklerosa/PGS.

Diferencialni diagnostika roztrousené sklerosy (RS)
Vyloucit priciny, které lépe vysvétluji klinické/paraklinické nalezy
Klinické a paraklinické nalezy

= obsahuji varovné priznaky (red flags) svédcici pro jinou diagnozu - vylou¢ime pri¢iny symptomy |épe
vysvétlujici - RS je nepravdépodobnd (je potfeba hledat jinou chorobu, zvl. 1é¢itelnou)

nebo

= nasvédcuji RS ale i koincidenci s dalSi nemoci (provést testy a zobrazovaci metody k potvrzeni koexistence
obou nemoci).

Odliseni znamek klinicky izolovaného syndromu a jinych afekci
Oc¢ni priznaky

= typické - unilateraini retrobulbdrni neuritida, bolest pri o¢nich pohybech, ¢astecna porucha vizu, centralni
skotom, normalni ndlez na papile;

= méné casté - bilaterdini retrobulbarni neuritida, bez bolesti, Zzddna percepce svétla, stfednétézkd prominence
papily bez hemoragii, zadni uveitida;

= atypické - progresivni optickd neuropatie, tézka trvald orbitalni bolest, trvald Uplnd ztrata zraku,
neuroretinitida, predni tézka uveitida.

Mozkovy kmen a cerebellum

= typicky - bilateralni internukledrni oftalmoplegie, ataxie a nystagmus, paréze n. abducens (n. VI), obli¢ejova
hypestezie;

= méné casto - unilateralni internukledrni oftalmoplegie, hluchota, neuralgie trigeminu (n.V), paroxyzmalni
tonické spasmy;

= atypické - kompletni zevni oftalmoplegie, cévni teritoridlni syndrom, paréza n. oculomotorius (n.llI),
progresivni senzorickd neuropatie n. trigeminus, fokdIni dystonie, tortikolis.

Micha (spinalni pfiznaky)

= typicky - ¢aste¢nd myelopatie, Lhermittlv priznak, deaferentace na hornich koncetinach, porucha taktilniho
¢iti (hmatu), urgentni inkontinence, erektilni dysfunkce, progresivni asymetrickd spastickd paraparéza;

= méné casto - kompletni transverzalni myelitida, radikulopatie, areflexie, poruchy tepelného citi, Brown-
Sequard(v syndrom, inkontinence stolice, progresivni symetricka spasticka paraplegie;

= atypické - teritoridlni [éze predni spindini arterie, syndrom kaudy, ostrd lokalizovand segmentdlni bolest,
akutni mocova retence, progresivni senzorickd ataxie.

Supratentoridlni oblast

= typicky - stfedni subkortikdlni kognitivni porucha, hemiparéza;
= méné casto - epilepsie, hemianopsie;
= atypické - encefalopatie (halucinace, zmatenost, somnolence), korova slepota.

Postup pfi diferencialni diagnostice

1. jsou symptomy konzistentni se zanétlivym demyeliniza¢nim onemocnénim (mono/multifokdini)?
2. vylouéeni nedemyeliniza¢niho syndromu - demografické Gdaje, specifické priznaky, klinicky pribéh,
radiologické a laboratorni testy;
a) klasifikace jako idiopatické zanétlivé demyelinizaéni onemocnéni (podle specifickych symptomd,
klinického pribéhu, radiologickych a laboratornich test();
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= nejde o RS (neuromyelitis optica, akutni demyeliniza¢ni encefalomyelitida,... neklasifikovano);
= konzistentni s RS (v¢etné CIS);
= diseminace v Case a prostoru podle McDonaldovych kriterif;
b) ur¢eni diagnozy nezanétlivého demyeliniza¢niho onemocnéni (pozname-li red flags zvazujeme
alternativni diagnozu).

Vv s

Nejcastéjsi RED FLAGS - varovné nalezy, kdy patrame po jiné diagnoze

= klinické nalezy:
= perzistujici monofokalni symptomy - uvazovat strukturaini 1ézi (Chiariho malformace,...), nddor
mozku;
= periferni neuropatie - zvazit deficit vitaminu B12, adrenoleukodystrofii, metachromatickou
leukodystrofii, Lymeskou boreliézu;
= fulminatni prabéh - uvaZovat akutni demyeliniza¢ni encefalomyelitis, lymfom, trombocytopenickou
purpuru;
= psychické zmény u nemocnych lécenych natalizumabem - zvazit progresivni multifokalni
leukoencefalopatii;
postizeni ledvin - zvazit vaskulitidy, SLE, Fabryho nemoc;
kardialni onemocnéni, arterialni hypertenze - vyloudit cerebralni infarkty (mnohocetné), mozkové
abscesy (s endokarditidou), pravolevy srdecni zkrat;
plicni postizeni - zvazit sarkoidézu, lymfomatoidni granulomatézu;
progresivni ataxie (bez jinych symptom{) - uvazovat multisystémovou atrofii, hereditarni
spinocerebeldrni ataxii, paraneoplasticky cerebeldrni syndrom,
= zobrazovaci metody:
= simultanni enhancement vSech lézi na MRI - uvazovat vaskulitidu, lymfom, sarkoidozu;
= perzistujici enhancement gadolinia + zvolna se zvétsujici Iéze na MRI - mozné jsou téz lymfom,
gliom, vaskulitis, sarkoidoza;
= lakunarni infarkty - uvazovat hypertenzi, cerebralni autozomalné dominantni arteriopatie (CADASIL),
Susaclv syndrom,
= nalezy laboratornich odchylek:
= neuromyelitis optica / anti-akvaporin 4 v séru - uvazovat neuromyelitis optica;
= specifické IgM v likvoru/PCR - zvazit neuroboreliézu;
= antineuronalni protilatky v séru - uvazovat paraneoplastické syndromy ¢i autoimunitni encefalitidy.

McDonaldova diagnosticka kriteria RS (podle revize z r. 2010)

Klinicka manifestace Diagnosticka kriteria

>/= 2 relapsy, objektivni klinicky dikaz >/= 2 lézi nebo |, , .
. s o M e zadna
1 Iéze a anamnesticky prukaz predchdazejici ataky

MRI diseminace v prostoru, nebo dalsi klinickd ataka nésledkem léze v jiné
lokalizaci v CNS

1 relaps, objektivni klinicky dikaz >/= 2 |ézi MRI diseminace v ¢ase, nebo dalsi klinicky relaps

</= 2 relapsy, objektivni klinicky dikaz 1 Iéze

1 relaps, objektivni klinicky dikaz 1 Iéze (klinicky

. , MRI diseminace v prostoru a ¢ase, nebo dalsi klinicky relaps
izolovany syndrom)

zavazna neurologicka progrese nasvédcujici RS 1 rok progrese (retro/prospektivné uréené) + 2 ze 3 nasl. kriterii (d@kaz MRI
(primarné progresivni RS) diseminace v prostoru v mozku nebo mise, nebo pozitivni nalez v likvoru)

Pozadavky na pomocna vysetreni pri McDonaldovych kriteriich:

= DIS (diseminace v prostoru):
= na MRI >/= jedna T2W vézena léze ve 2 ze 4 oblasti CNS (periventrikuldrni, juxtakortikaini,
infratentorialni, misnf)
= neni nutné, aby léze vychytavala gadolinium, pokud ma pacient klinicky misni / kmenovy syndrom,
symptomaticka Iéze se nezapocitava do poctu lézi.
= DIT (diseminace v Case):
= na MRI nova T2W a/nebo gadolinium vychytavajici Iéze na dalsi MRI proti predchdazejici, bez ohledu na
nacasovani prvniho skenu, nebo soucasna pritomnost asymptomatickych gadolinium vychytavajicich [ézi
a nevychytavaijicich v jakoukoli dobu.
= nalez v likvoru:
= pozitivita pri 2 a vice oligoklondlnich pasech v likvoru v alkalické oblasti, které chybi v séru, nebo zvyseny
IgG index.

Diagnosticky algoritmus roztrousené sklerézy

1. klinicky definitivni relaps-remitujici roztrousena skleréza
= 2/vice relapsu (objektivni prikaz >/=2 |ézi, nebo objektivné 1 Iéze s pfijatelnym anamnestickym
prikazem predchozi ataky)
= NE => prehodnotit diagnozu!
= ANO => diseminace v prostoru (=DIS) ev. diseminace v ¢ase (=DIT), pozitivni nalez v
likvoru (neni nutné) = klinicky definitivni RS

= 2/vice relapsi, objektivni prikaz alespon 1 léze
= NE => prehodnotit diagnézu!
= ANO => diseminace v prostoru, nebo dalsi klinicka ataka v jiné lokalizaci CNS = klinicky



definitivni RS
2. jedina klinicka epizoda:
= jeden relaps s objektivnim prikazem >/= 2 lézi => diseminace v ¢ase (klinicky izolovany
syndrom s vysokou pravdépodobnosti konverze do klinicky definitivni RS), ¢i druhy relaps
= NE => prehodnotit diagnézu (vysetrit likvor a dif.dg. testy...)
= ANO => konverze z klinicky izolovaného syndromu do klinicky definitivni RS
= jeden relaps s objektivnim prukazem jedné léze => diseminace v prostoru (klinicky izolovany
syndrom s vysokou pravdépodobnosti verze do klinicky definitivni RS) nebo dalsi klinicky relaps jiné
lokalizace a soucasné diseminace v ¢ase, nebo druhy relaps;
= NE => prehodnotit diagndzu (vysetrit likvor a dif.dg. testy...),
= ANO => konverze z klinicky izolovaného syndromu do klinicky definitivni RS.

Lécba roztrousené sklerézy - managenent lécby RS
Terapeuticky algoritmus RS

Klinicky izolovany syndrom s pravdépodobnym rozvojem RS / klinicky definitivni relaps relabujici RS

= |éky prvni volby:
= glatimer acetat
= |[FN-beta
= pii nedokonalé odpovédi / intoleranci, agresivni RS:
= |éky druhé volby:
= natalizumab
= fingolimod
= nedokonala odpovéd'/ intolerance:
= dalSi |[é¢ebné moznosti: IVIG (off label), mitoxantron, jiné alternativni moznosti
= nové |éky - dimethyl fumarat, teriflunomid, alemtuzumab (od r. 20147?)

PFi pfetrvavani relapst a MRI aktivita nebo intolerance
= switch - zména z 1ék{ prvni volby:
= |FN-beta => zvyseni frekvence / davky
= |FN-beta => glatimer acetat
= glatimer acetat => IFN-beta
= fingolimod => glatimer acetat / IFN-beta
= natalizumab => glatimer acetat / IFN-beta
= switch - zména pfi lécich druhé volby:
= natalizumab => fingolimod
= fingolimod => natalizumab
Intolerance 1ékd prvni volby
= |VIG v off label pouziti.
Intolerance natalizumabu / fingolimodu nebo nedostecna terapeutickd odpovéd
= mitoxantron.
Vyraznd aktivita RS bez ovlivnéni registrovanymi léky

= rituximab, daclizumab (zatim off label), cyklofosfamid, autologni vysokodavkovd imunoablace s podporou
kmenovych bunék.

Algoritmus managenentu pacientd na terapii léky ovliviiujicimi prib&h nemoci
Léceny pacient (vyhodnoceni béhem 6-12 mésicd):
= negativni MRI => sniZeni frekvence monitorace
= aktivni MRI, pozitivni NAbs pfi |1é¢bé IFN-beta;
= relapsy a/nebo progrese (aktivni MRI) => zménit terapii;

= bez relapsu / bez progrese => zvazeni zmény [é¢by.

Soucasna lé¢ba RS snizuje frekvenci relapst, disabilitu i aktivitu a atrofii na MRI. Brzké zahajeni terapie u
klinicky izolovaného syndromu zpomaluje riziko rozvoje klinicky aktivni roztrousené sklerozy. Kombinace
monitorace klinické a MRI sledovani Iépe odrazi efekt Ié¢by. Pfi snizené efektivité 1ékd prvni volby nutno
zménit strategii v ramci 1ékd prvni volby, nebo pfi agresivnéj$im pribéhu nutno nasadit Iéky druhé volby.

Odkazy
Souvisejici ¢clanky

= RoztrouSena sklerosa - ¢ldnek pregradudini studium
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= RoztrouSend sklerosa/PGS - postgradudlni studium neurologie (NeuroWiki)

Pouzita literatura

= PITHA, , et al. Algoritmy diagnostiky a 1é¢by roztrousené sklerézy. Neurol. praxi. 2014, ro&. 2014, vol. Suppl.
C, s. Suppl.C, ISSN 1213-1814.


https://www.wikiskripta.eu/w/Roztrou%C5%A1en%C3%A1_sklerosa/PGS

