Neuromyelitis optica

Neuromyelitis optica neboli také Morbus Devic je vzacné idiopatické
demyeliniza¢ni onemocnéni postihujici CNS. Nemoci trpi ¢astéji zeny.
Nejvice pripadl tohoto onemocnéni nalezneme v Asii, kde ma horsi
prébéh i progndzu.

Patogeneze

U neuromyelitis optica (dale jen NMO) se v téle pacienta vyskytuji
patologické a pro toto onemocnéni vysoce specifické protilatky proti
aquaporinu 4. Aquaporin 4 je transmembranovy protein na podprnych
bunkach CNS. Po navazani protildtek na tento kandl pravdépodobné
dochazi ke spusténi komplementové kaskdady, kterd vede k zanétlivé
reakci a v kone¢ném disledku az k destrukci bunék. Pfesny mechanismus
této nemoci vsak neni zndm, protoze nevysvétluje NMO u pacientd s
negativnimi protildtkami proti aquaporinu 4.

Klinicky obraz

Pro pribéh NMO jsou charakteristické recidivujici ataky unilaterainiho
nebo bilaterdiniho zdnétu n. opticus, které se ¢asto kombinuji s
transverzalnim zdnétem michy (myelitidou) presahujicim minimalné tfi
paterni segmenty. Mezi atakami byvd dlouhé latentni obdobi. Po
opakovanych atakach nemoci ¢asto zlstava neurologicky deficit.

Symptomy

Oc¢ni symptomatologie:

otok nervu;

bolest za okem;

ztrata barevného vidént;
vypadky zrakového pole;
Uplna slepota.

Misni symptomatologie:

svalové slabost;

ztrata Citf;

dysestézie;

ztrdta hybnosti - paraplegie az kvadruplegie;
porucha funkce sfinkterl - moc¢ova inkontinence;
porucha sexualnich funkci;

zacpa;

radikuladrni bolesti;

Lhermittlv priznak;

pacientd s NMO.

Progndza

Neuromyelitis optica
Devic's disease

Morbus Devic

Rizikové zenské pohlavi
faktory

Klinicky recidivujici optické
obraz neuritidami, ataky

centralni

paraparézy DK
Diagnostika pozitivita protilatky

proti aquaporinu 4

v séru
Klasifikace a odkazy
MKN G36.0 (https://mkn
10.uzis.cz/prohlize

¢/G36.0)

MeSH ID D009471 (https://w

ww.medvik.cz/bmc

/link.do?id=D0094

71)

Medscape 446182 (https://em
edicine.medscape.
com/article/44618
2-overview)

neurogenné zplsobené respiracni selhani pri postizeni kréni michy, které byva nej¢astéjsi pri¢inou amrti u

Progndza neni prizniva: 50 % pacientd ztraci v prvnich péti letech priibéhu nemoci vizus alespon na jednom oku

nebo neni schopna chlize bez opory.

Diagnostika

= MRI michy pro potvrzeni akutni myelitidy, na MRl mozku jsou nespecifické zmény - nejcastéji abnormality v

oblasti hypotalamu a mozkového kmene;

= vySetreni protiladtek v likvoru (zejména k vylouceni intrathekalni produkce IgG, ktera je typicka pro

roztrousenou sklerézu);

= vySetreni séra na protildtky proti aquaporinu 4 - negativni ndlez vsak nemusi byt vylucujici;

Diferencialné diagnosticky je tézké odlisit NMO od roztrousené sklerézy. Z tohoto dlivodu byla dlouho NMO

pokladana za jeji podtyp.

Terapie
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Pri akutnich atakach jsou pacientdm podéavany vysoké davky kortikoid@, pri zavaznéjsim pribéhu je indikovana
plazmaferéza. V klidovém obdobi se uzivaji imunosupresiva. Léky prvni volby byvaji azathiopring, a rituximab#, .

Odkazy

7 va s

Souvisejici clanky

Roztrousend sklerdza
Roztrousend skleréza/PGS
Pri¢iny nahlé slepoty
LhermittQv priznak
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