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X-ADRENOLEUKODYSTROFIE = HODNOCENI LEZI
MOZKU MODALITOU MAGNETICKE REZONANCE
POMOCI,LOES SCORE”
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SOUHRN

Seidl Z, Vanéckova M, Vitak T, Kron M,
Dvorakova L, Zeman J. X-adrenoleuko-
dystrofie - hodnoceni 1ézi mozku moda-
litou magnetické rezonance pomoci ,,Loes
score”

Cil. Ptedlozit zku$enosti s hodnocenim
»Loes score” u pacientti s X-vizanou adre-
noleukodystrofii (X-ADL). Toto hodnoce-
ni ur¢uje rozsah postizeni mozkové tkané
v obrazu magnetické rezonance (MR) a je
vyznamnym kritériem pro indikaci trans-
plantace kostni dfené.

Metoda. MR bylo provedeno u 9 pacientt,
u 3 opakované. Protokol se skladal z trans-
verzalnich fezti v TIW, T2W a FLAIR.
Vysledky. Primérné ,,Loes score” bylo 2,5,
nejniz$i bylo 0,5, nejvyssi 7.

Zavér. Zavedeni ,Loes score” do praxe je
vzhledem k novym lé¢ebnym kritériim
nutné. Chtéli jsme ukézat, jakym zpiiso-
bem se $kala pouzivd a poukdzat na nékte-
ré problémy s interpretaci nalezt.

Kli¢ova slova: magnetickd rezonance,
»Loes score®, X-adrenoleukodystrofie.

SUMMARY

Seidl Z, Vanéckova M, Vitak T, Kron M,
Dvorikova 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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X-vazand adrenoleukodystrofie (X-ALD; MIM 300100) je
neurodegenerativni metabolické onemocnéni ze skupiny
peroxizomalnich poruch. Vzhledem ke gonozomalné rece-
sivnimu typu dédi¢nosti se pfedevsim manifestuje u muz-
ského pohlavi, ale v mirnéjsi formé se mtize projevit i u he-
terozygotnich zen. Etiologie spociva v poruse odbourdvani
mastnych kyselin s velmi dlouhymi fetézci (VLCFA) a jejich
hromadénim v biologickych tekutinach a tkanich (1).

Podle klinickych projevti diagnostikujeme nékolik forem
(fenotypt) X-ADL. Nejzavaznéj$i klinické projevy ma ce-
rebralni forma, ktera je zptisobena zanétlivou demyelinizaci
bilé hmoty mozkovych hemisfér, k ndstupu priznakt muze
dojit prakticky kdykoli v praibéhu Zivota (2). Zhruba u 35%
pacientt s X-ALD dochézi ke klinické manifestaci obvykle
ve $kolnim véku, nej¢astéji mezi 5.-9. rokem Zivota. V po-
¢atku byvaji poruchy chovéni, zhor$eni prospéchu ve $kole,
pozdéji narusta spasticita, objevuji se poruchy chtize, zraku,
dysartrie, poruchy sluchu, v 80% je pfitomna insuficience
kiry nadledvin. Onemocnéni obvykle kon¢i smrti chlap-
ce v pribéhu 1-5 let. Vzacnéji dochdzi k rozvoji cerebralni
formy onemocnéni v pozdéjsim véku. U cca 40 % pacientil

Tab. 1. Loes score
Tab. 1. Loes score

Parieto - occipitalné v bilé hmoté (BH) (maximum 4)

Anterior- temporalné BH (maximum 4)

periventrikularné

centralné

Frontalné BH (maximum 4)
subkortikalné

loZiskova atrofie

splenium
body

genu

Corpus callosum (maximum 5)

plenium atrofie

genu atrofie

opticky nerv

chiasma

Zrakova draha (maximum 4)
corpus geniculatum laterale

opticky trakt

corpus geniculatum mediale

coliculus inferior

Sluchova draha (maximum 4)
lemniskus lateralis

pons

vnitini pouzdro

Mozkové drahy (maximum 2)
mozkovy kmen

bild hmota
Mozecek (maximum 2)

atrofie
Bazalni ganglia (maximum 1)

mirna

stredni
Celkova atrofie (maximum 4)

tézka

postihujici mozkovy kmen
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s X-ALD se onemocnéni projevi jako pomalu progredujici
adrenomyeloneuropatie v adolescenci nebo v dospélosti, pfi
které se pomalu rozviji spastickd paraparéza, polyneuropa-
tie s akralni prevahou a insuficience kiry nadledvin (1-3).
Méné casto se pacienti manifestujici vyhradné insuficienci
kiry nadledvin (Addisonovou chorobou).

Lécba pacientt s X-ADL neni uspokojivé vyfe$ena. Nékte-
ra pracovisté doporucuji dietoterapii s omezenim tuku suple-
mentovanou Lorenzo a GTO oleji, ale u chlapcti s cerebralni
formou X-ADL je jedinou lé¢ebnou metodou transplantace
krvetvornych bunék, je-li provedena v ¢asném stadiu nemo-
ci (4). Diagnostikované pacienty, kteti doposud nejsou indi-
kovani k transplantaci, je nutno pravidelné sledovat pomoci
magnetické rezonance (MR), kterd umoziluje monitorovat
progresi onemocnéni v CNS pomoci ,,Loes score” (5-7). Ve
sdéleni predkladdme zku$enosti naseho pracovisté s vysetie-
nim MR u 9 pacientt adrenoleukodystrofii.

MATERIAL A METODA

Na oddéleni jsme hodnotili nalezy MR 9 nemocnych pomoci
»Loes score. Pét nemocnych bylo vysetfeno na nasi MR (Gy-
roscan/Intera, fy Philips), 4 pacienti byli vySetfeni na jiném
pracovisti. Pacienti byli prakticky ve v§ech ptipadech vysette-
niv TIW a T2W obrazech, dile modalitou FLAIR (fluid atte-
nuated inversion recovery), doplnéné po aplikaci kontrastni
latky (Gd-DTPA), v transverzalnich rovinach fezu. Pro urceni
»Loes score®, je tento protokol zcela postacujici, navic z hledis-
ka jeho klasifikace neni nezbytné aplikovat Gd-DTPA.

»Loes score” je zaloZeno na klasifikaci lozisek zvy$eného
signalu v T2W obraze v riznych ¢astech mozku (tab. 1).

Pfi normalnim néalezu MR (negativni nalez) hodnotime
»Loes score“ 0 body, pii 1ézi na jedné strané 0,5 body a pii
oboustranné 1ézi nebo atrofii 1 bodem.

VYSLEDKY

Z celkového poctu 9 pacienttt byli 3 pacienti vySetfovani
opakované (2 pacienti 2x, 1 pacient 3x (obr. 1, 2 a 3). Nejvys-
$i dosazené skore bylo 7, nejniz$i 0,5 bodu, primérné skore
bylo 2,5 bodu (obr. 4 a 5).

DISKUZE

Typickym obrazem X-adrenoleukodystrofie jsou rozsahla
loZiska snizeného signélu v T1W obraze, zvy$eného v T2W
obraze v bilé hmoté mozkové v oblasti parietookcipitalni,
¢asto zadinajici na jedné strané a ,prestupujici“ pres cor-
pus callosum na druhou stranu. Patologickoanatomicky lze
rozli§it 3 zony, v zevni ¢asti loziska dochdzi k demyeliniza-
ci, bez zanétlivé reakce (enhancuje po aplikaci Gd-DTPA),
ve stfedni ¢asti dominuji zénétlivé zmény, uvniti loZiska
»vyhasld zéna“ jiz s totalni demyelinizaci (obsahuje gliozu,
pseudocysty, nékdy i kalcifikace). Onemocnéni miize zaci-
nat v oblasti frontalni. Postizenymi mozkovymi strukturami
byva zrakové a sluchova draha, bazélni ganglia a thalamus,
pyramidova drdha (kdekoliv ve svém prubéhu), pomérné
ziidka mozecek (2, 5).
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A Obr. 1A A Obr. 1B

Obr. 1. Pacientovi bylo p¥i prvnim vysetreni 14 let. A — |éze v oblast me-
sencefala (senzitivni vidkna) - 0,5 bodu; B — normdini ndlez. Celkové ,Loes
score” bylo 0,5.

Fig. 1. 14-year-old male, on first examination. A - lesion in the mesence-

A Obr.2A A Obr.2B

Obr. 2. Stejny pacient jako na obrdzku 1 - vysetreni po 5 letech. A - pa-
trnd léze v oblasti mesencefala (senzitivni vidkna) 0,5 bodu; B - Iéze v oblasti
parietookcipitdlni |. dx periventrikuldrné 0,5 bodu a centrdlné 0,5 bodu. Cel-
kové ,Loes score” je 1,5 bodu.

phalon (sensitive fibres) was observed - 0.5 point; B — normal brain struc-

8 Fig. 2. The same patient as in figure 1 - examined 5 years later. A-le-
tures. The Loes score was 0.5 point.

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.

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

Obr. 3. Stejny pacient jako na obrdzcich 1 a 2 - vysetieni po dalsich 4 letech. A - |éze v oblasti mesencefala (senzitivni vidkna) 0,5 bodu; B — Iéze v ob-
lasti parietookcipitdlni I. dx periventrikuldrné 0,5 bodu, centrdiné 0,5 bodu, subkortikdlné 0,5 bodu, léze v kolénku vnitiniho pouzdra I. dx. 0,5 bodu, léze
v oblasti parietookcipitdini |. sin periventrikuldrné 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.

A Obr. 4D

Obr. 4. Patndctilety pacient. A - patrnd léze v oblasti predni, tempordini l.dx periventrikuldrni 0,5 bodu a centrdlini 0,5 bodu; B — | éze v oblasti parieto-
okcipitdlni I.dx periventrikuldrné 0,5 bodu, centrdlné 0,5 bodu a subkortikdlné 0,5 bodu, léze v oblasti parietookcipitdlni I. sin periventrikuldrné 0,5 bodu,
centrdlné 0,5 bodu, léze v oblasti zadniho raménka vnitiniho pouzdra bilat. 1 bod; C - léze v bazdlnich gangliich I. dx 0,5 bodu; D - léze v oblasti splenium
corporis callosi 1 bod. Celkové ,Loes score” 6 bodi.

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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A Obr. 5A

A Obr. 58

A Obr.5C

Obr. 5. Sedmnadctilety pacient. A - patrnd léze v oblasti parietookcipitdlnil. dx periventrikuldrné 0,5 bodu, léze v oblasti parietookcipitdlni l.sin periventriku-
Idrné 0,5 bodu, léze v oblasti frontdlni bilat. periventrikuldrné 1 bod, centrdlné 1 bod, léze v oblasti zadniho raménka vnitiniho pouzdra bilat. 1 bod; B - léze
radiatio optica bilat. 1 bod; C — patrnd léze corpus callosum, léze caput 1 bod a splenium corporis callosi 1 bod. Celkové ,Loes score” 7 bod(l.

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.

Ur¢itym problémem, zvlasté v prvnich dvou letech Zivota
nebo u déti s opozdénou myelinizaci, je rozliseni nedokona-
1é myelinizace a X-adrenoleukodystrofie. Nékdy je nezbytné
vy$etfen{ s ur¢itym odstupem zopakovat, u ,zdravych® je-
dinct dochazi k postupné myelinizaci, kdezto u nemocnych
je nalez staciondarni, nebo progreduje (2, 8, 9).

V diferencialni diagnostice je nutné odlisit ostatni leu-
koencefalopatie (zvlasté Alexandrovo onemocnéni a Krabbe-
ho leukodystrofii), subakutni sklerotizujici panencefalopatie,
encefalitidy, vaskulitidy, kdy je nutné nalezy MR hodnotit ve

vztahu ke klinickému prubéhu a vysledkim dal$ich parakli-
nickych testi (2).

»Loes MR score® umoznuje porovnavat zmény mozkové
tkané pti opakovanych vysetfenich u konkrétniho pacienta. Je
logické, Ze nelze porovnavat rozsah zmén postizeni u riznych
forem onemocnéni (fenotypu), ale jen mezi pacienty stejné
skupiny (6, 7). Hodnota ,,Loes score” do 4 je povaZovana za
optimalni hranici pro 1é¢bu transplantaci kostni dfené a he-
matopoetickych kmenovych bunék. U pacientt s vy$si hod-
notou ,,Loes score® je jiz tento druh terapie méné vhodny.
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