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X-ADRENOLEUKODYSTROFIE – HODNOCENÍ LÉZÍ 
MOZKU MODALITOU MAGNETICKÉ REZONANCE 
POMOCÍ „LOES SCORE“
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SOUHRN 

Seidl Z, Vaněčková M, Viták T, Kron M, 
Dvořáková L, Zeman J. X-adrenoleuko-
dystrofie – hodnocení lézí mozku moda-
litou magnetické rezonance pomocí „Loes 
score“

Cíl. Předložit zkušenosti s hodnocením 
„Loes score“ u pacientů s X-vázanou adre-
noleukodystrofií (X-ADL). Toto hodnoce-
ní určuje rozsah postižení mozkové tkáně 
v obrazu magnetické rezonance (MR) a je 
významným kritériem pro indikaci trans-
plantace kostní dřeně. 
Metoda. MR bylo provedeno u 9 pacientů, 
u 3 opakovaně. Protokol se skládal z trans-
verzálních řezů v T1W, T2W a FLAIR.
Výsledky. Průměrné „Loes score“ bylo 2,5, 
nejnižší bylo 0,5, nejvyšší 7. 
Závěr. Zavedení „Loes score“ do praxe je 
vzhledem k novým léčebným kritériím 
nutné. Chtěli jsme ukázat, jakým způso-
bem se škála používá a poukázat na někte-
ré problémy s interpretací nálezů. 
Klíčová slova: magnetická rezonance, 
„Loes score“, X-adrenoleukodystrofie.

SUMMARY

Seidl Z, Vaněčková M, Viták T, Kron M, 
Dvořáková L, Zeman J. x-linked Adre-
noleukodystrophy: MR evaluation with 
”Loes Score“

Aim. The introduction of the “Loes score”
into  clinical practice is needed to ensure 
compliance with new medical treatment cri-
teria. Experience of “Loes Score” evaluation 
in patients with X-linked adrenoleukodys-
trophy (X-ADL) is presented. This evalua-
tion determines the extent of brain damage 
in MRI and is a significant criterion for the
indication of bone transplantation.
Method. MR was performed on 9 patients 
using the following protocol: T1W, T2W 
and FLAIR in the transversal plane.
Results. The median of the Loes score was
2.5 (between 0.5 and 7). 
Conclusion. The introduction of the Loes
score into clinical practice is needed to 
ensure compliance with new medical treat-
ment criteria. We have demonstrated how 
to use this score and pinpointed some of 
the problems associated with the interpre-
tation of MRI findings.
Key words: magnetic resonance imaging, 
”Loes score“, x-linked adrenoleukodystro-
phy. 
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ÚVOD

X-vázaná adrenoleukodystrofie (X-ALD; MIM 300100) je
neurodegenerativní metabolické onemocnění ze skupiny 
peroxizomálních poruch. Vzhledem ke gonozomálně rece-
sivnímu typu dědičnosti se především manifestuje u muž-
ského pohlaví, ale v mírnější formě se může projevit i u he-
terozygotních žen. Etiologie spočívá v poruše odbourávání 
mastných kyselin s velmi dlouhými řetězci (VLCFA) a jejich 
hromaděním v biologických tekutinách a tkáních (1). 

Podle klinických projevů diagnostikujeme několik forem 
(fenotypů) X-ADL. Nejzávažnější klinické projevy má ce-
rebrální forma, která je způsobena zánětlivou demyelinizací 
bílé hmoty mozkových hemisfér, k nástupu příznaků může 
dojít prakticky kdykoli v průběhu života (2). Zhruba u 35 % 
pacientů s X-ALD dochází ke klinické manifestaci obvykle 
ve školním věku, nejčastěji mezi 5.–9. rokem života. V po-
čátku bývají poruchy chování, zhoršení prospěchu ve škole, 
později narůstá spasticita, objevují se poruchy chůze, zraku, 
dysartrie, poruchy sluchu, v 80 % je přítomna insuficience
kůry nadledvin. Onemocnění obvykle končí smrtí chlap-
ce v průběhu 1–5 let. Vzácněji dochází k rozvoji cerebrální 
formy onemocnění v pozdějším věku. U cca 40 % pacientů 

Tab. 1. Loes score
Tab. 1. Loes score
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s X-ALD se onemocnění projeví jako pomalu progredující 
adrenomyeloneuropatie v adolescenci nebo v dospělosti, při 
které se pomalu rozvíjí spastická paraparéza, polyneuropa-
tie s akrální převahou a insuficience kůry nadledvin (1–3).
Méně často se pacienti manifestující výhradně insuficiencí
kůry nadledvin (Addisonovou chorobou). 

Léčba pacientů s X-ADL není uspokojivě vyřešena. Někte-
rá pracoviště doporučují dietoterapii s omezením tuků suple-
mentovanou Lorenzo a GTO oleji, ale u chlapců s cerebrální 
formou X-ADL je jedinou léčebnou metodou transplantace 
krvetvorných buněk, je-li provedena v časném stadiu nemo-
ci (4). Diagnostikované pacienty, kteří doposud nejsou indi-
kováni k transplantaci, je nutno pravidelně sledovat pomocí 
magnetické rezonance (MR), která umožňuje monitorovat 
progresi onemocnění v CNS pomocí „Loes score“ (5–7). Ve 
sdělení předkládáme zkušenosti našeho pracoviště s vyšetře-
ním MR u 9 pacientů adrenoleukodystrofií.

MATERIÁL A METODA

Na oddělení jsme hodnotili nálezy MR 9 nemocných pomocí 
„Loes score“. Pět nemocných bylo vyšetřeno na naší MR (Gy-
roscan/Intera, fy Philips), 4 pacienti byli vyšetřeni na jiném 
pracovišti. Pacienti byli prakticky ve všech případech vyšetře-
ni v T1W a T2W obrazech, dále modalitou FLAIR (fluid atte-
nuated inversion recovery), doplněné po aplikaci kontrastní 
látky (Gd-DTPA), v transverzálních rovinách řezů. Pro určení 
„Loes score“, je tento protokol zcela postačující, navíc z hledis-
ka jeho klasifikace není nezbytné aplikovat Gd-DTPA.

„Loes score“ je založeno na klasifikaci ložisek zvýšeného
signálu v T2W obraze v různých částech mozku (tab. 1). 

Při normálním nálezu MR (negativní nález) hodnotíme 
„Loes score“ 0 body, při lézi na jedné straně 0,5 body a při 
oboustranné lézi nebo atrofii 1 bodem.

VÝSLEDKY

Z celkového počtu 9 pacientů byli 3 pacienti vyšetřováni 
opakovaně (2 pacienti 2×, 1 pacient 3× (obr. 1, 2 a 3). Nejvyš-
ší dosažené skóre bylo 7, nejnižší 0,5 bodu, průměrné skóre 
bylo 2,5 bodu (obr. 4 a 5).

DISKUZE

Typickým obrazem X-adrenoleukodystrofie jsou rozsáhlá
ložiska sníženého signálu v T1W obraze, zvýšeného v T2W 
obraze v bílé hmotě mozkové v oblasti parietookcipitální, 
často začínající na jedné straně a „přestupující“ přes cor-
pus callosum na druhou stranu. Patologickoanatomicky lze 
rozlišit 3 zóny, v zevní části ložiska dochází k demyeliniza-
ci, bez zánětlivé reakce (enhancuje po aplikaci Gd-DTPA), 
ve střední části dominují zánětlivé změny, uvnitř ložiska 
„vyhaslá zóna“ již s totální demyelinizací (obsahuje gliózu, 
pseudocysty, někdy i kalcifikace). Onemocnění může začí-
nat v oblasti frontální. Postiženými mozkovými strukturami 
bývá zraková a sluchová dráha, bazální ganglia a thalamus, 
pyramidová dráha (kdekoliv ve svém průběhu), poměrně 
zřídka mozeček (2, 5).
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 Obr. 1A  Obr. 1B  Obr. 2A  Obr. 2B

Obr. 1. Pacientovi bylo při prvním vyšetření 14 let. A – léze v oblast me-
sencefala (senzitivní vlákna) – 0,5 bodu; B – normální nález. Celkové „Loes 
score“ bylo 0,5.
Fig. 1. 14-year-old male, on first examination. A – lesion in the mesence-
phalon (sensitive fibres) was observed – 0.5 point; B – normal brain struc-
tures. The Loes score was 0.5 point.

Obr. 2. Stejný pacient jako na obrázku 1 – vyšetření po 5 letech. A – pa-
trná léze v oblasti mesencefala (senzitivní vlákna) 0,5 bodu; B – léze v oblasti 
parietookcipitální l. dx periventrikulárně 0,5 bodu a centrálně 0,5 bodu. Cel-
kové „Loes score“ je 1,5 bodu.

Fig. 2. The same patient as in figure 1 – examined 5 years later. A – le-
sion in the mesencephalon (sensitive fibres) – 0.5 point; B – lesion in the right
parieto-occipital: periventricular – 0.5 point and central – 0.5 point. The Loes 
score was 0.5 point.

 Obr. 3A  Obr. 3B  Obr. 3C

Obr. 3. Stejný pacient jako na obrázcích 1 a 2 – vyšetření po dalších 4 letech. A – léze v oblasti mesencefala (senzitivní vlákna) 0,5 bodu; B – léze v ob-
lasti parietookcipitální l. dx periventrikulárně 0,5 bodu, centrálně 0,5 bodu, subkortikálně 0,5 bodu, léze v kolénku vnitřního pouzdra l. dx. 0,5 bodu, léze 
v oblasti parietookcipitální l. sin periventrikulárně 0,5 bodu; C – léze v oblasti splenium corporis callosi 1 bod. „Loes score“ 4 body.
Fig. 3. The same patient, examined after a further four years. A – lesion in the mesencephalon (sensitive fibres) – 0.5 point; B – a lesion in the right pa- 
rieto-occipital – 1 point, periventricular lesion – 0.5 point, central – 0.5 point, subcortical – 0.5 point, lesion in the genu of the right internal capsule – 0.5
point, lesion in the parieto-occipital region, periventricular lesion – 0.5 point; C – lesion in the splenium of the corpus callosum – 1. The total Loes score was 
4 points.

 Obr. 4A  Obr. 4B  Obr. 4C  Obr. 4D

Obr. 4. Patnáctiletý pacient. A – patrná léze v oblasti přední, temporální l.dx periventrikulární 0,5 bodu a centrální 0,5 bodu; B – l éze v oblasti parieto-
okcipitální l.dx periventrikulárně 0,5 bodu, centrálně 0,5 bodu a subkortikálně 0,5 bodu, léze v oblasti parietookcipitální l. sin periventrikulárně 0,5 bodu, 
centrálně 0,5 bodu, léze v oblasti zadního raménka vnitřního pouzdra bilat. 1 bod; C – léze v bazálních gangliích l. dx 0,5 bodu; D – léze v oblasti splenium 
corporis callosi 1 bod. Celkové „Loes score“ 6 bodů.
Fig. 4. 15-year-old patient. A – lesion in the right temporal lobe, periventricular lesion – 0.5 point and central – 0.5 point; B – lesion in the right parieto-
occipital region, periventricular lesion – 0.5 point, central – 0.5 point and subcortical – 0.5 point. Lesions in the left parieto-occipital region, periventricular 
lesion – 0.5 point, central – 0.5 point and lesions in the internal capsule in both sides – 1 point; C – lesion in the right basal ganglia – 0.5 point; D – lesion in 
the splenium of the corpus callosum – 1 point. The total Loes score was 6 points.
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Určitým problémem, zvláště v prvních dvou letech života 
nebo u dětí s opožděnou myelinizací, je rozlišení nedokona-
lé myelinizace a X-adrenoleukodystrofie. Někdy je nezbytné
vyšetření s určitým odstupem zopakovat, u „zdravých“ je-
dinců dochází k postupné myelinizaci, kdežto u nemocných 
je nález stacionární, nebo progreduje (2, 8, 9).

V diferenciální diagnostice je nutné odlišit ostatní leu-
koencefalopatie (zvláště Alexandrovo onemocnění a Krabbe-
ho leukodystrofii), subakutní sklerotizující panencefalopatie,
encefalitidy, vaskulitidy, kdy je nutné nálezy MR hodnotit ve 

 Obr. 5A  Obr. 5B  Obr. 5C

vztahu ke klinickému průběhu a výsledkům dalších parakli-
nických testů (2).

„Loes MR score“ umožňuje porovnávat změny mozkové 
tkáně při opakovaných vyšetřeních u konkrétního pacienta. Je 
logické, že nelze porovnávat rozsah změn postižení u různých 
forem onemocnění (fenotypů), ale jen mezi pacienty stejné 
skupiny (6, 7). Hodnota „Loes score“ do 4 je považována za 
optimální hranici pro léčbu transplantací kostní dřeně a he-
matopoetických kmenových buněk. U pacientů s vyšší hod-
notou „Loes score“ je již tento druh terapie méně vhodný.
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Obr. 5. Sedmnáctiletý pacient. A – patrná léze v oblasti parietookcipitální l. dx periventrikulárně 0,5 bodu, léze v oblasti parietookcipitální l.sin periventriku-
lárně 0,5 bodu, léze v oblasti frontální bilat. periventrikulárně 1 bod, centrálně 1 bod, léze v oblasti zadního raménka vnitřního pouzdra bilat. 1 bod; B – léze 
radiatio optica bilat. 1 bod; C – patrná léze corpus callosum, léze caput 1 bod a splenium corporis callosi 1 bod. Celkové „Loes score“ 7 bodů.
Fig. 5. 17-year-old patient. A – lesions in right parieto-occipital region, periventricular lesion – 0.5 point, in the left parieto-occipital region – 0.5 point, in 
the frontal lobe bilateral – 1 point, central – 1 point, in the internal capsule on both sides – 1 point; B – lesion in the radiatio – 1 point; C – lesion in the head 
of the caudate – 1 point, in the splenium of the corpus callosum – 1 point. The total Loes score was 7 points.


