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SUHRN

Danova M, Klimova E. Diferencidlna dia-
gnostika sclerosis multiplex pomocou
magnetickej rezonancie

Diagnostika sclerosis multiplex (SM) sa opie-
ra o dokaz disemindcie ochorenia v priestore
a v Case pri vyluceni inych neurologickych
ochoreni, ktoré mézu byt svojim klinickym
priebehom a radiologickym nélezom SM
velmi podobné.

Kym vytvoreniu kritérii na splnenie da-
nych poziadaviek diagnostiky SM sa venuje
velkd pozornost, kritéria pre diferencidlnu
diagnostiku SM ostévaju v pozadi. Na dru-
hej strane MR kritérid pre disemindciu SM
v priestore dosahuju vysoku Specificitu
(89%) u tych pacientov, ktori mali vylacené
iné neurologické ochorenia.

Pomerne ¢asto vidime v MR nalezoch ne-
$pecifické poskodenie bielej hmoty mozgu,
pre ktoré nemame jednoznacné vysvetlenie.
St diagnostickym problémom, umoznuju
MR podporu velkého poctu ochoreni, a ta-
kymito nalezmi sa doposial uzivané kritéria
nezaoberaju. Zaroven sa pri MR vySetreni
stretavame s nalezmi demyeliniza¢nych 1é-
zii, ktoré svojou velkostou a ulozenim v bie-
lej hmote mozgu pripominaju SM, ale napr.
vek pacienta alebo priebeh jeho klinickych
tazkosti nezapadaja do vzorca niektorej z fo-
riem SM (obr. 1A,B).

V kontexte uvedeného mozu byt MR na-
lezy netypické pre SM alebo typické pre iné
ochorenia napomocné v procese diferen-
cidlnej diagnostiky a manazmente pacien-
tov s podozrenim na SM. Eurépska skupina
expertov nazvana MAGNIMS (Magnetic
resonance network in multiple sclerosis) de-
finovala na zdklade vedeckych vyskumov
a dokazov prave takéto skupiny ochoreni

SUMMARY

Danova M, Klimova E. Multiple sclerosis
differential diagnosis by magnetic reso-
nance imaging

Diagnosis of Multiple Sclerosis (MS) relies
on the evidence of disease dissemination
in time and space at the exclusion of other
neurological diseases that may clinically or
radiologically mimic MS.

While the establishment of criteria to
meet the requirements of the diagnosis of
MS is given much attention, the criteria for
differential diagnosis of MS remain in the
background. On the other hand, MRI cri-
teria for dissemination in space is of high
specificity (89 %) in those patients who had
ruled out other neurological diseases.

Quite often we see in the MRI findings
a nonspecific white matter damage, for
which we have no clear explanation.There
are a diagnostic problems with it, enabling
MRI support for a large number of diseases
and such findings have not yet been engaged
in the criteria used. Simultaneously on MRI
scans we meet with the findings of demye-
linating lesions suggestive of MS with their
measurement and localisation in the white
matter, but for example the age of a patient
or his clinical course does not fit the pattern
of any forms of MS (Fig. 1A,B).

In the context written above, the MRI
findings atypical for MS or typical for other
neurological diseases may be helpful in the
process of differential diagnosis and ma-
nagement of patients with suspected MS.
The European group of experts called MAG-
NIMS (Magnetic Resonance Network in
Multiple Sclerosis) defined on the basis of
scientific research and evidence exactly this
group of diseases, and for practical illustra-
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a pre praktickd ndzornost i zddéraznenie ich

vyznamu st oznacené ¢ervenou zastavkou.
Klucové slova: sclerosis multiplex, mag-

netickd rezonancia, diferencialna diagnosti-

ka, MAGNIMS.

uvoD

Diagnostické kritéria sclerosis multiplex (SM) sa vyvijaju viac
nez 50 rokov. Ich spolo¢nym znakom je hladanie ako potvrdit
diseminaciu ochorenia v priestore (DVP) a v ¢ase (DVC) kli-
nickymi, paraklinickymi alebo laboratérnymi vy$etreniami,
a zaroven vyludit iné alternativne ochorenia (1-4).
McDonaldove kritéria z roku 2001 za¢lenili ako prvé mag-
neticku rezonanciu (MR) do diagnostického procesu SM
s dorazom na skoru diagnostiku ochorenia u pacientov s izo-
lovanym klinickym syndrémom (IKS) suspektnym zo SM
(unilaterdlna optickad neuritida, internukledrna oftalmoplé-
gia, parcialna myelopatia). KedZe u vaé$iny pacientov vznika
druhy atak v priebehu niekolkych mesiacov az rokov, st tieto
kritéria povazované viac za prognostické (predvidaju konver-

tion and highlighting their significance they
are marked with red flags.

Key words: multiple sclerosis, magnetic
resonance imaging, differential diagnosis,
MAGNIMS.

ziu IKS do klinicky potvrdenej SM) nez za diagnostické. resp.
diferencidlne — diagnostické (2). Od svojho vzniku boli krité-
rid viackrat upravované, naposledy v roku 2010 (5).

Pacient s podozrenim na SM modze mat neurologické
symptémy pri prvom vyS$etreni monofokdlne (bez DVP, pri-
¢om jedna lézia v CNS vysvetluje jeho klinickd symptomato-
l6giu), multifokdlne (s DVP, ma najmenej dve lézie v inych
oblastiach CNS) a priebeh ochorenia méze byt monofazicky
(jedna prihoda), multifazicky (relabujuci) alebo od zaciatku
progresivny. Obdobny klinicky priebeh vsak mézu mat pa-
cienti s infekénymi ochoreniami, neopldziami, vrodenymi,
metabolickymi alebo vaskuldrnymi ochoreniami CNS. Sku-
pina non-SM idiopatickych zépalovych demyeliniza¢nych
ochoreni CNS je pre radiolégov pomerne malo znama. Via-
ceré idiopatické zapalové demyeliniza¢né ochorenia CNS

A Obr. 1A

A Obr. 1B

Obr. 1. MR mozgu a miechy 62-rocného pacienta so SM a Parkinsonovou chorobou. A - T2 VO v transverzdlnej rovine typické periventrikuldrne lézie pre
SM; B-T2 FLAIR v sagitdinej rovine. Zvyseny signdl intrameduldrne v rozsahu C2-C3 (z archivu MR Presov, s.r.o)

Fig. 1. Brain and cervical spinal cord MRI of patient with MS and Parkinson s disease. A - T 2 weighted image in transversal plane with MS typical periven-
tricular lesions; B— T2 FLAIR in sagital plane. Shows hyperintensity in cervical spinal cord C2-C3 (archives of MR Presov)
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(IIDS - idiopathic inflammatory demyelinating diseases),
akymi s napr. neuromyelitis optica alebo akdtna disemino-
vana encephalomyelitida vyvolavaji symptomy podobné SM,
ale maju iny klinicky priebeh, patofyzioldgiu, lie¢bu a prog-
ndzu. Pre pacienta ma preto diferencidlna diagnostika jeho
ochorenia klu¢ovy vyznam (6).

DIFERENCIALNA DIAGNOSTIKA
SCLEROSIS MULTIPLEX POMOCOU MR

Pomerne ¢asto vidime v MR nélezoch ne$pecifické poskode-
nie bielej hmoty mozgu, pre ktoré nemame jednozna¢né vy-
svetlenie. Takéto nalezy s diagnostickym problémom, umoz-
nujid MR podporu velkému pocétu ochoreni. V roku 2005 sa
konal v Amsterdame odborny neuroradiologicky workshop,
ktorého cielom bolo definovat na zaklade poznatkov medici-
ny zaloZenej na dokazoch atypické MR obrazy SM, ktoré v§ak
podporuju alternativne diagnézy a nemame pre nich Ziadne
lepsie vysvetlenie. Zvyraznené st ¢ervenou zastavkou ,red
flag® a moZeme ich vnimat ako odborné navody pre diferen-

cidlnu diagnostiku SM (5, 6) (tab. 1).

Tato ,navigaénd“ pomocka je uréena pre kazdodennu
prax. Napriklad nalez T1 hypointenzivnych 1ézii v mieche,
v dizke presahujtcej v kranio-kaudalnom rozsahu 3 stavce
(tzv. LETM - longitudinally extensive transverse myelitis) by
mala viest neuroldga k uvahe o moznej neuromyelitis opti-
ca. Daldim prikladom méze byt postihnutie capsula externa
a temporalnych lalokov, ktoré by malo viest lekara ku vysetre-
niu genetickych testov na vylicenie cerebralnej autozomaélne
dominantnej artériopatie s typickymi subkortikalnymi infar-
ktami a leukoencephalopatiou (CADASIL) (6).

Skupina expertov MAGNIMS pracuje intenzivne nadalej
a v roku 2008 predklada:

1. Sedemdesiatdevit klinickych a paraklinickych (vratane
MR nalezu) ,red flags“ — teda ochoreni, ktoré mézu byt
svojim klinickym priebehom i MR nalezom podobné SM.

2. Zdoraznena je potreba preciznej$ej definicie IKS - prvého
prejavu SM.

3. Algoritmus dal$ieho postupu u pacientov po IKS s pos-
tihnutim v najcastej$ich oblastiach CNS - opticky nerv,
mozgovy kmen a miecha.

4. Klasifika¢nu schému a diagnostické kritéria pre IIDS CNS
(7).

Pre interpretaciu MR ,,red flags“ plati:
« ak pacient spliia McDonaldove kritéria SM z roku 2005
- anie je pritomny ani jeden z MR ,,red flags”
= nie su potrebné Ziadne dal$ie vySetrenia — diagnoza
SM je ista;
+ ak pacient spliia McDonaldove kritéria
- aje pritomny minimalne 1 MR ,,red flag”
= diagnézu SM je mozné stanovit len v takom pripade,
ak je vysledok aspon jedného relevantného doplnko-
vého vysetrenia negativny;.
o v pripade nejednoznac¢nych vysledkov
= sa odporuca sledovanie dynamiky klinického priebehu
ochorenia pacienta, zopakovanie neurozobracovacich
alebo laboratdrnych vysetreni. S indikdciou imunomo-
dulacnej lie¢by sa netreba unahlit (7).

ZAPALOVO-DEMYELINIZACNE
OCHORENIA

Varianty sclerosis multiplex

K variantom SM (podla niektorych samostatné klinické enti-
ty) patria: neuromyelitis optica- Devicova choroba, Baldova
koncentricka sklerdza — encephalitis periaxialis concentrica,
akdtna SM (Marburgov typ), Schilderova choroba — myelino-
klasticka difuzna skler6za, diseminovana subpialna demyeli-
nizécia a tumoriformné demyeliniza¢né lézie (diagnostikova-
né biopsiou) (8).

Neuromyelitis optica - Devicova choroba (NMO)

NMO alebo Devicova choroba typicky postihuje optické ner-

vy a miechu a spravidla ma relaps-remitujici priebeh. Pa-

togeneticky ide o akutny zapalovy proces namiereny proti
astrocytom, ktory spdsobuje demyelinizaciu a axonalne pos-
kodenie. Na rozdiel od SM zapalovy proces nie je sprostred-
kovany T-lymfocytmi, ale B-bunkovou humoralnou autoimu-
nitnou reakciou. Neddvno sa potvrdilo, Ze v imunopatogenéze

NMO maju rozhodujucu dlohu protilatky proti aquaporinu-4

(AQP4). AQP4 je transmembranovy protein I1I. typu, ktory re-

guluje prestup vody cez bunkovii membranu u urcitych typov

nervovych buniek v mozgu. Vodny kanal AQP4 je koncentro-
vany na vybezkoch astrocytov, ktoré lemuji vonkajsiu stranu
hematoencefalickej bariéry. Typické pripady NMO sa signifi-
kantne odliSuju od SM a urcenie diagndzy nespdsobuje vicsie
problémy. Ak sa NMO manifestuje izolovanou rekurentnou
optickou neuritidou alebo myelitidou, méze to viest k chyb-
nému uréeniu diagndzy SM (9). Pittock et al. (10) analyzovali

MR nalezy na mozgu u 120 pacientov s dokazanymi protilatka-

mi proti AQP4 v sére. U 8 z nich sa opakoval podobny vzorec

signélovych abnormalit v bielej hmote mozgu, predovsetkym

v hypotalame a okolo 3. a 4. komory. St to oblasti s vysokou

expresiou AQP4.Tieto 1ézie sa zdaju byt charakteristické, ak nie

$pecifické pre NMO a spektrum jej ochoreni. Pre SM st atypic-
ké. Na urcenie diagnézy NMO a jej diferencidlno-diagnostické
odli$enie od inych zapalovych ochoreni CNS boli vypracované
viaceré diagnostické kritéria zahrnujice kombindciu klinic-

kych, zobrazovacich a laboratérnych parametrov (11, 12).
Medzinarodny panel expertov (6) vyZaduje pre stanovenie

diagnézy NMO splnenie vSetkych troch hlavnych kritérii:

o opticka neuritida na jednom alebo oboch o¢iach;

o transverzalna myelitida, klinicky kompletna alebo inkom-
pletnd, spojend s hypersigndlnym loziskom v T2 vdZenom
obraze (VO) dosahujucom velkost aspon troch stavcov
a hyposignalne lozisko v T1 VO, ak sa objavi pocas akutnej
epizody myelitidy;

o vyludenie sarkoiddzy, vaskulitidy, klinicky potvrdeného systé-
mového lupus erythematodes alebo Sjogrenovho syndrému.
Jedno z dvoch vedlajsich kritérii vyzaduje MR vysetrenie

mozgu, ktoré médze byt bud normalne, alebo s nalezom:

« nespecifickych 1ézii v T2VO, ktoré nespliajii Barkhofove
kritéria SM (upravené McDonaldove kritéria);

o lézie dorzalnej oblongaty pokracujice alebo nepokracuji-
ce na kré¢nt miechu;

o lézie v hypotalame a/alebo v kmeni;

o linedrne periventrikuldrne/v corpus callosum abnormality
(ale nie ovoidné, nemaji konfiguraciu Dawsonovych prstov).
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Tab. 1. MRl red flags sugestivne z diagnodzy alternativnej k SM (7)
Table 1. MRl red flags suggestive of a diagnosis alternative to multiplex sclerosis (7)

Biela hmota mozgu
normalne vyzerajlica NMO (lézie nepritomné alebo len ich maly pocet) ATM

MS (niekedy splyvajuci a perifokalny edém), BCS (koncentrické $piralovité

velké lezie alebo prstencovité zvyraznenie), PACNS (s mass efektom)
symetricky distribuované lézie ADEM, AFL

neostré okraje lézie ADEM

dawsonové prsty nepritomné alebo zriedkavé ADEM

regresia nalezu/bez novych Iézii na kontrolnej MR ADEM

T2 hyperintenzity v temporalnom laloku, u-vlaknach vo vertexe, v capsula

externa a inzularnej oblasti CADASIL

obojstranné mnohopocetné mikrokrvacania CADASIL, SVD

Casto intaktné corpus callosum a cerebellum CADASIL, SVD

|ézie v centre corpus callosum, nepostihnuta periféria Susacov syndrém

krvacania PACNS

simultanny enhancement vo vsetkych léziach ADEM, PACNS, sarkoidoza

infarkty SID, PACNS, SVD

bodkovity enhancement v parenchyme PACNS, sarkoidéza, NBD
predominancia lézii v oblasti kortico/subkortikalnej junkcie SID

difuzne postihnutie bielej hmoty NBD, encefalitida (HIVE), SVD, CADASIL
trombdza mozgovych splavov NBD

velké a infiltrativne lézie mozgového kmena NBD

postihnutie prednej casti temporalneho a dolnej ¢asti frontalneho laloka,

S, encefalitida, HSE
spojené s enhancementom alebo mass efektom

izolované lézie s prstencovitym enhancementom (¢asto kompletnym) abscess
mass efekt abscess
mnohopocetné, asymetricky ulozené lézie zacinajuce v juxtakortikalnej PML
lokalizécii, s progresivnym zvac¢Sovanim

velké |ézie s nepritomnym/zriedkavym mass efektom PML
rozsiahle a bilaterdlne izolované periventrikuldrne abnormality B12D, ACD
Siva kérova hmota

kortikalne/subkortikalne 1ézie v teritériach ciev MELAS
dominuje kortikalne postihnutie nad postihnutim bielej hmoty encefalitida

infiltrujuce |ézie, ktoré nedodrziavaju hranice medzi sivou a bielou hmotou | abscess

Hlboko uloZena siva hmota

obojstranné lézie ADEM (v junkcii Sedobielej hmoty), CADASIL
lakunarne infarkty CADASIL, SVD

T1 hyperintenzity v pulvinar thalami FD

mnohopocetné diskrétne |ézie v oblasti bazalnych ganglii a v thalame Susacov syndrém

rozsiahle a infiltrujuce lézie v oblasti bazalnych ganglii NBD

T2 hyperintenzity v oblasti nucleus dentatus AFL (CTX)

Miecha

velké a edematézne lézie NMO (s koreSpondujucimi T1 hypointenzitami), ADEM, ATM, Sjogrenov

syndrom
difizne abnormality v zadnych povrazcoch B12D, ACD
Iné
bez okultnych zmien v NAWM NMO, Lymska choroba, SID (okrem NSLE)
lakunarne infarkty v pons varoli CADASIL, SVD
rozsirené virchow-robinove priestory HHC, PACNS
difuzne zvysenie obsahu laktatu v mr spektroskopii MELAS
meningedlny enhancement Susacov syndréom, PACNS, NBD, meningitida, Lymska choroba, sarkoidéza
hydrocephalus sarkoiddza
nepritomnost 1ézii v optickych nervoch PML
regionalna atrofia HHC (hippocampus a nc. amygdalae), NBD (mozgovy kmeri)

ACD - ziskany nedostatok medi, ADEM - akutna diseminovand encephalomyelitida, AFL — dospeld forma leukoencefalopatie, AMS — akdtna forma SM — Marburgsky typ, ATM — akut-
na transverzalna myelitida, B12D - nedostatok vitaminu B, ,, BCS — Bal6ova koncentricka skleréza, CADASIL — cerebrélna autozomélne dominantné arteriopatia so subkortikalnymi in-
farktmi a leukoencefalopatiou, CTX - cerebrotendindzna xantomatéza, FD - Fabryho choroba, HC — hyperhomocysteinémia, HIVE — HIV encefalopatia, HSE - herpeticka encefalitida,

MELAS — mitochondridlna encefalopatia s laktatovou acidézou a porézke — podobnymi epizédami, MR - spektroskopia, NAWM — normalne vyzerajica biela hmota, NBD - Behgetova
choroba s postihnutim CNS, NMO — neuromyelitis optica, NSLE — neuropsychiatricky lupus erythematodes, PACNS — primdrna angiitida CNS, PML — progresivna multifokdlna encefa-

lopatia, SID - systémové imunitne sprostredkovana choroba, SSP - subaktutna sklerozujica panencefalitida, SVD — choroba malych ciev

Z uvedeného je zrejmé, Ze doslo k zmene nazoruna MRvy-  diagnézu NMO dokonca ani vtedy, ak st podobné SM 1éziam,
$etrenie mozgu, kedZe pritomnost mozgovych 1ézii nevylu¢uje  ale v takych pripadoch musia byt pritomné protilatky proti
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A Obr. 2A

A Obr.2B

Obr. 2. Akutna diseminovand encephalomyelitida, muz, 19 rokov po vakcindcii. A - sag T2 difizne postihnutie ponsu a rozsiahly hypersigndl v medulla
oblongata a v trovni C2 intrameduldrne s extenzivnym edémom/bez typickych Iézii pre SM v corpus callosum; B — T2 FLAIR s typickym bilaterdinym hypersig-
ndlom v bazdlnych ganglidch, caput nuclei caudati a thalame vlavo (z archivu MR Presov, s.r.o)

Fig. 2. ADEM, men, 19 years after vaccination. A - diffuse involment pons and extensive hyperintensities in the medulla oblongata and on level C2 with
extensive intramedullary edema /without lesions in corpus callosum; B - transversal T2 FLAIR with typical bilateral hyperintensities in the basal ganglia, cau-

date heads and left thalamus (archives of MR Presov)

AQP4, ¢o je druhé z vedlajsich kritérii. Rozlisenie medzi NMO
a SM je kluc¢ové z hladiska liecby, ktora je rozdielna (13).

Koncentricka skleréza (Bald) - encephalitis periaxialis
concentrica

Prvy klinicky popis ochorenia je od Marburga z roku 1906, po-
menované je po madarskom patologovi Jozsefovi Bald, ktory
prvy popisal charakteristické patologické zmeny mozgu post
mortem u 23-ro¢ného pacienta - zony demyelinizacie sa kon-
centricky zoskupuji okolo centra, pricom medzi nimi vzdy
zostavaju zachované vrstvy myelinu (pripomina na prie¢nom
reze cibulu). Lézie sa nachddzaju obyc¢ajne okolo ciev.

Pre zadiatok ochorenia je typicky vek medzi 20.-50. rokom
zivota, najmladsi pacient znamy z literatury mal 4 roky. Ocho-
renie je zriedkavé, podla niektorych autorov sa Castejsie vysky-
tuje v Cine a na Filipinach. Klinicky priebeh je tazky, vo vi¢-
$ine pripadov monofazicky a smrtelny v priebehu niekolkych
tyzdnov. Predpoklada sa, Ze Baloova koncentricka sklerdza by
mohla predstavovat medzistupent medzi Marburgovym varian-
tom a typickou SM. Vysvetlenie neoby¢ajného vzorca demyeli-
nizacie vSak chyba. Do éry MR bolo mozné stanovit diagnézu
len post mortem, v literattire sa v§ak objavuju aj spravy potvr-
denej diagndzy ante mortem pomocou MR, ¢o je obrovsky
diagnosticky pokrok. Na rozdiel od SM st pri koncentrickej
sklerdze Balé loziska demyelinizacie uloZené iba supratento-
ridlne, pocetné a izolované, ale aj zmie$ané s léziami typickymi
pre SM. Koncentrické pasy demyelinizacie maja prstencovity
enhancement, ¢astej$ie vo vonkajsich zénach (14).

Akutna, fulminantna SM (Marburgov typ)

Je povazovana za jednu z velmi vzacnych hrani¢énych foriem
SM (stibor ochoreni, ktoré niektori klasifikuju ako formy/va-
rianty SM, ini ako samostatné ochorenie). Postihuje mladych
ludi z ,,plného zdravia, ma monofazicky priebeh a zvycajne je
ochorenie smrtelné v priebehu niekolkych tyzdnov. Prvy pri-
pad popisal rakdsky neurolég Otto Marburg v roku 1906 u 30
ro¢nej zeny, ktora zomrela do 30 dni od uvodnych symptémov
ochorenia. Typickym MR nélezom st velké, splyvajice lézie
postihujice mozgovy kmen, ¢astejsie vSak bielu hmotu (BH)
mozgovych hemisfér. V okoli 1ézif je pritomny edém a samotné
1ézie sa sytia po podani kontrastnej latky. Nalez je tazko odlisi-
telny od akutnej disseminovanej encephalomyelitidy (14).

Iné demyelinizacné ochorenia

Akutna diseminovana encephalomyelitida (ADEM)
Ochorenie zname aj ako postinfek¢na encephalitis/encepha-
lomyelitis alebo postvakcinaénd encephalomyelitis. ADEM
nie je dosledkom priameho infikovania tkaniva CNS infek-
¢nym agens, ale imunitne sprostredkovany proces namiere-
ny proti myelinovym antigénom. Klinické prejavy sa vyvina
v ¢asovej suvislosti s infekciou alebo vakcinaciou, ¢astejsie su
choré deti. Priblizne 70 % pacientov md pozitivhu anamnézu
vakcindcie, ale st zname aj pripady ADEM bez dokumento-
vatelnych suvislosti.

MR nélezu dominuju multifokalne, infratentoridlne
i supratentoridlne ulozené difuzne a symetrické 1ézie bielej
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hmoty mozgu. V akutnej fize st postkontrastne aktivne a za-
roven maju neostré okraje. Typické st najma v bazalnych gan-
gliach (BG) a thalame (obr. 2A). Pri porovnani MR nalezov
ADEM vs. SM si ADEM lézie zriedkavé okolo postrannych
komor a v corpus callosum, miechové 1ézie su velké a s ex-
tenzivnym edémom na rozdiel od rozmerovo mensich SM
1ézii, u ktorych edém chyba (obr. 2B). U ADEM kontrolné
MR vysetrenie po 6 mesiacoch neodhali nové 1ézie a pdvodné
bud tplne regredujti alebo sa nemenia (15). Ziadne absoltitne
kritéria na odliSenie ADEM od 1. ataku SM vsak neexistuju.

Transverzalna myelitida (TM)

Transverzalna myelitida je prikladom IKS so Sirokym spek-
trom diferencialnej diagnostiky. Jednou z moznosti je aj SM.
Pre pacienta po TM, napokon diagnostikovaného ako SM
su CastejSie asymetrické nélezy — predominantne senzorické
symptémy a relativne maly motoricky deficit. MR 1ézie ne-
presahuji vo svojom rozsahu viac nezZ tri stavce a st ulozené
v edematdznej mieche viac na jej okrajoch. Na mozgovej MR
mozu byt pritomné charakteristické periventrikularne 1ézie.
Prave MR mozgu s multifokdlnymi zapalovymi loZiskami
definuje skupinu chorych s TM so zvy$enym rizikom rozvo-
ja SM. Pacient s monofokalnou demyelinizaciou (TM alebo
ON) a prejavmi mozgovych 1ézii na MR konzistentnych s de-
myelinizaciou ma 83% $ancu splnit kritéria pre SM v ¢ase IKS,
alebo do nasledujucich 10 rokov v porovnani s 11 % pacientov
s normalnym MR mozgu (16).

HYPOXICKO-ISCHEMICKE
VASKULOPATIE A VASKULITIDY

Vseobecné poznamky

Najcastejsim diferencidlno diagnostickym problémom pri
hodnoteni nalezov MR vyS$etreni mozgu je odlienie hypoxic-
ko-ischemickych 1ézii od moznych SM Iézii. Priblizne 5-10 %
Tudi vo veku 20-40 rokov md bielohmotné 1ézie na MR pri
chorobe malych ciev (small vessels disease - SVD) a ich pre-
valencia rastie na 100 % s vekom. Aj nahodné MR nalezy 1ézii
BH u Iudi bez neurologickych prejavov, mozu byt klasifiko-
vané ako vaskularne. V protiklade k perivenularnej lokaliza-
cii SM 1ézii je uloZenie hypoxicko-ischemickych 1ézif uréené
priebehom artérii. Lézie postihujice vaskularne teritérium
mozu byt ulozené kortikalne (typicky u ochoreni spojenych
s makroangiopatiou), v BG (pri mikroangiopatii a trombem-
bolickom ochoreni) alebo v interteritoridlnej oblasti (chro-
nické ischémie). Infratentorialne 1ézie s typické pre SM, ale
mozu sprevadzat aj SVD. Kym lézie pri SM st uloZené na pe-
riférnej Casti ponsu, na baze IV. komory a v intra-axidlnom
priebehu trigemindlneho traktu, 1ézie pri subkortikalnej ar-
teriosklerotickej encephalopatii su zvyc¢ajne v centralnej ¢asti
ponsu (17).

CADASIL: cerebralna arteriopatia so subkortikalnymi
infarktami a leukoencephalopatiou s autozomalne domi-
nantnou dedi¢nostou

CADASIL ako klinicka jednotku po prvykrat popisali Sou-
rander a Walinder v roku 1977. Ochorenie je spésobené mu-
taciou génu NOTCHS3, v klinickom obraze su typické subkor-
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tikalne ischemické prihody (Casto tranzitorne), progresivna
subkortikdlna demencia, migréna s aurou, poruchy nalady,
depresia. Priznaky ochorenia sa objavia v priemere v 45 ro-
koch zivota, pacienti obvykle zomieraju do 60 rokov Zivota.

Na MR je typicky ndlez mnohopocetnych, bilateralne ulo-
zenych lakundarnych infarktov (BG, capsula interna, thalamus
a pons) a difazne T2 hyperintenzity v hlbokej a periventriku-
larnej BH. Typicky je pritomny T2 hypersignal v temporal-
nom laloku, U-vlaknach vertexu, v oblasti capsula externa
alebo v insularnej oblasti a po¢etne mikrohemoragie. Na roz-
diel od SM je zriedkavo postihnuty cortex, corpus callosum
a infratentorialna oblast — okrem pons Varoli (18).

Susacov syndrom

Susacov syndrom je zriedkavé klinickd kombinacia mikroagio-
patie slimaka, sietnice a mozgu. V akutnom stadiu MR vySet-
renie potvrdi poéetné hyperintenzivne 1ézie v T2VO a post-
kontrastny enhancement v infra aj supratentoridlnej casti
bielej i $edej hmoty mozgu. Dominantne je vSak postihnuté
corpus callosum, a to jeho centralna ¢ast, pricom periféria je
intaktna (opa¢ne u SM). Castym nélezom je postihnutie hl-
bokej $edej hmoty (BG) a thalamu, ktoré je u SM zriedkavé.
Ur¢itym diferencialne diagnostickym ,voditkom" je leptome-
ningealny enhancement viditeIny pri Susacovom syndréme
(19).

Vasculitidy

Primarna angiitida CNS je zriedkavé ochorenie neznamej
pric¢iny, definované ako vaskulitida postihujica CNS bez do-
kazaného systémového ochorenia. MR nalez mozgu variruje
od normélneho nalezu v bielej hmote po difiizne zmeny cha-
rakteru infarktov (v $edej a bielej hmote), velké lézie s mass
efektom, hemoragie, kalcifikaty a leptomeningealny/ pidlny
a bodkovity/loziskovy enhancement postihujuci velké peri-
vaskuldrne priestory. Najdolezitej$im MR nalezom je suéasny
enhancement vo vietkych/vo vacsine lézil v mozgu a miechy
(20).

SYSTEMOVE OCHORENIA

Niektoré z tychto ochoreni mézu postihniit BH mozgu a sp6-
sobit remitujico-relabujtice alebo progresivne neurologické
prejavy, pricom samostatné postihnutie mozgu je zriedkavé.

Systémovy lupus erythematosus (SLE)

Tri percenta pacientov so SLE ma aj postihnutie CNS s ne-
uropsychiatrickymi prejavmi. MR nalezy nie st $pecifické, 1é-
zie st lokalizované periventrikularne a v subkortikdlnej ¢asti
BH a SH a st neodlisitelné od SM 1ézii. Pre 1ézie pri SLE vak
nie je typicky postkontrastny enhancement a len zriedkakedy
st pritomné 1ézie typu ,,black holes* v TIVO (21).

Morbus Behget

Vaskulitické ochorenie malych az stredne velkych ciev, kto-
ré sa CastejSie vyskytuje u juhoeurdpanov, obyvatelov krajin
Stredozemného mora a v Japonsku. Typickymi symptémami
st stale recidivujice afty sliznice stnej dutiny a vic¢$inou aj
genitalii, okrem toho zépal o¢i (uveitida), zapaly kibov a vas-
kulitida roznych organov. Zapal oéi modze nezriedka viest
k oslepnutiu. Skuto¢ne typickymi pre m. Behget st vaskulitidy
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zil, ktoré st inak velmi zriedkavé. Postihnutie CNS u pacien-
tov s m. Behget sa udava v rozsahu 30-86 %. T2 hyperinten-
zity ndjdeme v mozgovom kmeni a BG, médze byt pritomny
edém a enhancement v akutnej faze. Pri kontrolnom vys$etreni
sa lézie zmensia alebo zmiznd.

Pritomn4 je atrofia mozgového kmena, ktora nie je typic-
ka pre SM. Trombdzu v oblasti ven6znych splavov potvrdime
MR angiografiou (22).

Sarkoidoza

Multisystémové granulomatdzne ochorenie neznamej etiolo-
gie, s Castej$im postihnutim Zien. Typické je postihnutie se-
llarnej oblasti, moéze infiltrovat infundibulum a vznika obraz
hypofyzitidy. Pritomny je simultinny enhancement podet-
nych 1ézii v BH v dosledku primarnej angiitidy CNS na rozdiel
od SM. Zaroven pri tomto ochoreni a pri m. Behget je pritom-
ny enhancement v oblasti mening a bodkovity enhancement
pozdiz Robin- Wirchovovych priestorov. Dal$im priznakom
neurosarkoidézy v MR obraze moze byt hydrocephalus (23).

INFEKCNE OCHORENIA

Progresivna multifokalna leukoencephalopathia (PML)

MR je vysoko senzitivnou metédou u pacientov s podozrenim
na PML pre jej moznosti detekovat 1ézie vo véasnom §tadiu,
dokonca este pred vznikom klinickych priznakov. MR odhali
multifokalne a asymetrické 1ézie vylu¢ne v BH, typicky zaci-
najuce v juxtakortikdlnej lokalizacii. Ohraniéenie je neostré
a maju nepravidelny tvar. Typicky, ani pri velkych 1éziach nie
je pritomny mass efekt. Lézie nikdy nepostihuju optické nervy
a zriedkakedy su pritomné v mieche. V T1 st hypointenzivne.
Lézie st bez enhancementu po kontraste, resp. lahké periférne
sytenie je u HIV pacientov po lie¢be. Pri kontrolnych vyset-
reniach st postihnuté aj iné oblasti a MR nalez progreduje
v priebehu 1-2 mesiacov, bez pritomnosti fokalnej atrofie
(24). PML je aj jednou z moznych komplikacii lie¢cby SM na-
talizumabom/Tysabri, prec¢o na to dorazne upozornujeme.

Lymska boreliéza (LB)

Pévodcom ochorenia je spirocheta B. burgdorferi (Bb). Neuro-
logické prejavy zahfnaju zndmky meningitidy, kranidlnej
neuropatie, polyradikuloneuritidy, periférnej neuropatie,
encephalomyelitidy a encephalopatie. Encephalomyelitida
pri neuroboreliéze moze imitovat MS-like syndrém. Dokaz
systémovej Bb infekcie nedokazuje, Ze je to pri¢ina MS - like
choroby. Infekcia CNS-Bb a SM mézu byt v koincidencii.
Vztah medzi LB a SM zostdva neobjasneny a diskutabilny,
najméd v oblastiach endemického vyskytu. MR vysetrenie
CNS potvrdi T2 hyperintenzity velmi podobné SM 1éziam.
V diferencialnej diagnostike moze byt ndpomocny vyrazny
enhancement mening (pri meningitide) pri LB v porovnani
s SM (25).

Infekcia HIV

Subakutna HIV encephalitida reprezentuje poskodenie BH
u pacientov s imunitnym deficitom. U 15-30% pacientov
s AIDS dbjde k poskodeniu BH cytomegalovirusom alebo
priamo HIV. Charakter postihnutia je difdzny, bilaterdlny
a nepravidelny s neostrymi okrajmi. Podla stupna demyelini-
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A Obr 3

Obr. 3. Muz, 20 rokov - transverzdlne T2 FLAIR s hypersigndlom Siria-
cim sa zo splenia do bielej hmoty v oblasti trigona, typickd lokalizdcia
pri X-viazanej leukodystrofii (z archivu MR Presov, s.r.o)

Fig. 3. Men, 20 years - transversal T2 FLAIR shows confluent hyperin-
tensity due to demyelination of the peritrigonal white mater, corpus
callosum splenium in a charakteristic distribution for X-linked adre-
noleukodystrophy (archives of MR Presov)

za¢nych zmien je v T2 nélez mierne az vyrazne zvyseny, V T1
znizeny a pritomnd je atrofia mozgu. Po podani kontrastne;j
latky sa lézie nesytia (26).

METABOLICKE OCHORENIA

Dospelé formy leukoencephalopatii

Klasické leukodystrofie (adrenoleukodystrofia, metachroma-
tickd leukodystrofia - Krabbeho nemoc) maja r6zne neurolo-
gické prejavy Casto pripominajice SM, rovnako je to aj v pri-
pade MR nélezov. Vo vsetkych pripadoch su vSak na rozdiel
od SM bielohmotné 1ézie obojstranne symetrické (obr. 3). Pre
cerebrotendindznu xanthomatoézu je patognomicky T2 zvySe-
ny signdl v nucleus dentatus spolu s hyposignalnou kompo-
nentou pre pritomnost hemosiderinu (27).

Fabryho choroba

Je na X-chromozdém viazané recesivne dedi¢né metabolické
ochorenie charakterizované poruchou odburavania glyko-
sfingolipov, ktoré sa hromadia v réznych tkanivach vo forme
depozitov vdaka deficitu aktivity lysozomalneho enzymu -
alfa galaktozidazy A. Zékladnou pri¢inou ochorenia je mu-
tacia génu na dlhom ramienku chromozému-X, ktory koduje
enzym alfa-galaktoziddzu A. Zeny su obycajne bez klinickych
prejavov, u muzov sa tazkosti objavia pred adolescenciou, naj-
Castejsie vSak v 3. decéniu. CNS manifestacia je dosledkom
multifokalnej okluzie malych ciev a naslednej ischémie, re-
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kurentné strokes mozu byt u mladych ludi chybne vnimané
ako ataky SM. Pritomnost angiokeratomov alebo kornealnej
dystrofie mdze upozornovat na ochorenie. Diagnéza sa potvr-
di dékazom deficitu leukocytarnej alfa galaktozidazy a liecba
je enzymaticka substitu¢nd (ERT).

V MR obraze sa mozu znazornit ne$pecifické hypersig-
nalne lézie v T2VO v hlbokej a v subkortikdlne ulozenej BH
oboch hemisfér. Délezitym voditkom v diferencidlnej diag-
nostike SM moze byt hypersignal v T1VO v oblasti pulvinar
thalami, ktory sa uvadza u 25 % pacientov (28).

Ziskané metabolické ochorenia

Mnoho metabolickych ochoreni mé nélez v MR neodlisiteny
od SM. Niektoré nalezy mézu byt voditkom pre vylicenie SM,
napr. pri nedostatku B,, vitaminu ndjdeme pri MR mozgu T2
hypersignalne zmeny periventrikularne a pozdlz zadnych ro-
hov miechy, ktoré regreduji po ndhrade vitaminu B, (29).

DISKUSIA

Sclerosis multiplex je heterogénnym ochorenim CNS s varia-
bilnym klinickym priebehom. Tradi¢ne je zaradovana medzi
autoimunitné ochorenia, v jej patogenéze maja hlavna tlo-
hu zapal a neurodegeneracia. Oba médzu prebichat sucasne,
av$ak vo vad$ine pripadov podiel zapalovych pochodov pre-
vazuje v Gvodnych $tadidch choroby. SM sa tak stala proto-
typom v spektre ziskanych ochoreni CNS, pre ktoré je cha-
rakteristicky rozny stupenl zapalu. Stanovit spravne diagnézu
SM (a zaroven vyludit iné alternativne diagnézy) je rozhodu-
juce, pretoze priebeh inych, SM podobnych ochoreni moze
mat intl prognozu, patogenézu i lie¢bu. S rozvojom ¢iastoéne
efektivnych liekov modifikujucich priebeh ochorenia sa sta-
va SM liecitelnou, dokazané velmi skoré a potencialne nez-
vratné poskodenie axénov spojené s progresivnou atrofiou
mozgu je podkladom pre zahdjenie véasnej imunomodulac-
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