Subakutni sklerozujici panencefalitida

Subakutni sklerézujici panencefalitida je vzacné fatalni onemocnéni déti a mladistvych, které zacina obvykle
mezi 7.-10. rokem véku, typicky 6-7 let po prodélani spalni¢ek. V zemich s vysokou proockovanosti se témér
neobjevuje.!t

Etiologie a patogeneze

Jedn& se o pomalé virové onemocnéni, kdy mutantni forma spalnickového paramyxoviru napada centralni nervovy
systém. U pacientl dochdzi ke zménam v reaktivité imunitniho systému proti spalni¢kovému viru, nejde tedy o
imunitni poruchu jako takovou. Velkym rizikem je infekce spalni¢kami pred druhym rokem véku, kdy imunitni
systém dozrava. V patogenezi dochdzi k sekundarni poruse imunitniho systému.

V pisemnictvi je nékdy zminovéna spojitost s ockovanim. Takovéa hypotéza zde byla, ale nepodarilo se ji potvrdit a v
soucasnosti je poklddéna za bezpené neplatnou. 2!

Epidemiologie

Cetnost subakutni sklerézujici panencefalitidy se li&f geograficky, v 60. letech se v USA odhadovala ¢etnost kolem
4-11 na 100.000 nemocnych. Cast&jsi byla u dé&ti mladsich péti let, kde dosahovala ¢etnosti 18 na 100.000
nemocnych. Na Stfednim vychodé je situace kritictéjsi, u déti mladsich nez jeden rok se objevuje sklerozujici
panencefalitida s ¢etnosti az 360 na 100.000.[* V roce 2013 byla publikovéna analyza pfipadd v Némecku za
obdobi 2003 az 2009. Celkové bylo zachyceno 31 pfipaddl, ze kterych se odhaduje, Ze subakutni sklerézujici
panencefalida postihuje 30 az 59 ze 100.000 déti, které prodélaji spalni¢ky pfed patym rokem véku.[3 V roce 2016
byla publikovdna analyza pripadd subakutni sklerozujici panencefalitidy v Kalifornii v letech 1998-2016. Bylo
zachyceno 17 pripadl, odhadovana Cetnost je tak 73 na 100.000 onemocnéni pro déti, které prodélaly spalni¢ky
pred patym rokem, a 164 na 100.000 pro déti do jednoho roku.[!

Klinické priznaky

Zprvu se projevuje jako nendpadné poruchy chovani a poruchy koncentrace, které vyusti v demenci. Pozdéji se
objevi myoklonie, choreatické pohyby a epileptické zachvaty. BéZna je také narlstajici spasticita.

Diagnostika

Subakutni sklerdzujici panencefaitida se diagnostikuje podle symptomu a
vysledk testd, jako jsou napriklad typické zmény na EEG, zvysSené
gamaglobulind proti spalni¢kdm v likvoru i s v séru. Na EEG jsou vidét v
pocatku typické R-komplexy (Rademakerovy) jako mnohocetné hroty a
pomalé viny. Nasleduje postupny rozpad zdznamu a vyhasnuti aktivity.

Prubéh

AZ 80 % déti umird do 3 let od manifestace [* a v 10 % koné&i fulminantni
pribéh letdlné do 3 mésicl. Zbylych 10 % umird za 4-10 let.

Lécba

Prognézu Ize ovlivnit jen minimdlné. Ackoliv jsou zkusenosti s
imunomoduldtorem inosiplex nadéjné, jsou ziskany jen na pomérné -
malém vzorku pacientd.!!!. Zakladem 1é¢by je symptomatickd terapie, Subakutni sklerézujici panencefalitida
tedy zejm. antiepileptika. Zavedeni oc¢kovani proti spalnickdm vyznamné

redukovalo vyskyt této nemoci, napr. v soucasné dobé je v USA hlaseno

jen 4-5 pripad@.[?!

Odkazy
Souvisejici ¢clanky
= Virové infekce nervového systému
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