Tytu?: Kliniczne znaczenie przeciwcia? przeciwneuronalnych w ré?norodnych jednostkach chorobowych —
doniesienie wst?pne/ The utility of antineuronal antibodies in various clinical entities

S?owa kluczowe: PRZECIWCIA?A PRZECIWNEURONALNE AUTOIMMUNIZACY JNE ZAPALENIE
MOZGU
Keywords. ANTI-NEURONAL ANTIBODIES AUTOIMMUNE ENCEPHALITIS

Autorzy:
Dariusz Rokicki - Klinika Chorob Metabolicznych, Endokrynologii i Diabetologii IP?CZD

Dorota Wes6?-Kucharska - Klinika Pediatrii, Instytut ,, Pomnik — Centrum Zdrowia Dziecka’, Warszawa

Anna Wieteska-Klimczak - Klinika Pediatrii, ?ywieniai Chordb Metabolicznych, Instytut ,, Pomnik -
Centrum Zdrowia Dziecka” w Warszawie

Barbara Szal-K arkowska - Klinika Pediatrii, ?ywieniai Choréb Metabolicznych, Instytut ,, Pomnik —
Centrum Zdrowia Dziecka”, Warszawa

Piotr Buda - <p>Klinika Pediatrii, ?ywieniai Chorob Metabolicznych, Instytut ,, Pomnik — Centrum Zdrowia
Dziecka’, Warszawa</p> <p> </p> <p> </p> <p> </p> <p> </p> <p> </p>

Janusz B. Ksi?yk - <p><em>Klinika Pediatrii ?ywieniai Chordob Metabolicznych w Centrum Zdrowia
Dziecka, Warszawa</em></p> <p> </p>

Bo?ena Cukrowska - <p>Pracownia lmmunologii, Zak?ad Patologii, Instytut ,,Pomnik — Centrum Zdrowia
Dziecka’, Warszawa</p>

Streszczenie:

Autoimmunizacyjne zapalenia mézgu (AZM) to heterogenna grupa chordb mediowanych humoraln? (z
obecnoci? przeciwcia? przeciwko antygenom

neuronalnym) i/lub komaorkow? odpowiedzi? immunologiczn?, charakteryzuj?ca si? bogatym spektrum
objawow neurologicznych i psychiatrycznych.

Dotychczasowe badania sugeruj?, ?e cz?sto?? wyst?powania AZM mo?e wynosi ? nawet powy?e] 20%
wszystkich zapale? mozgu.

Cd pracy: Okre?enie rodzaju przeciwcia? przeciwneuronanych u dzieci z podejrzeniem choroby o
pod?0?u potencjal nie autoimmunizacyjnym i kliniczna
charakterystyka tego rodzaju choréb.

Materia? i metody: Do badania o charakterze retrospektywnym w??2czono dzieci hospitalizowane w
Klinice Pediatrii, ?ywieniai Choréb Metabolicznych

Instytutu ,, Pomnik — Centrum Zdrowia Dziecka” (IPCZD) w Warszawie, z nigjasnym obrazem choroby z
objawami neurologicznymi i podejrzeniem autoimmunizacyjnego

pod?0?a choroby oraz chorych z rozpoznanym zapal eniem mézgu na podstawie obrazu klinicznego, bada?
obrazowych (badanie

tomografii metod? rezonansu magnetycznego) i innych (badania serologiczne, biochemiczne surowicy i
p?ynu mézgowo-rdzeniowego). W surowicy

krwi oceniano obecno?? przeciwcia? przeciwko os?onkom mielinowym (anty-MOG, anty-MBP, anty-
MAG), przeciwko receptorom neuronéw (anty-NMDAR,

anty-VGKC, anty-GABA, anty-AMPA) i strukturom wewn?trzkomorkowym neuronow (anty-GAD) oraz



dokonano retrospektywnej analizy przebiegu
klinicznego.

Wyniki: W grupie 13 chorych u 8 wykryto obecno?? przeciwcia? przeciwko biazkom mieliny. U ?adnego
pacjenta nie wykazano obecno?ci przeciwcia?

przeciwko anty-NMDAR, anty-VGKC, anty-GABA, anty-AMPA ani anty-GAD. Najwi?ksz? grup? z
obecno?ci? przeciwcia? stanowi?y dzieci z zapal eniem mozgu

lub mo?dku (4 pacjentdw), u pozosta?ych chorych rozpoznano: zespd? tylngl odwracalnej encefal opatii,
zesp6? hemofagocytarny, dopaminozale?n?

dystoni?, ?ysienie plackowate z towarzysz?c? nadreaktywno?ci? psychoruchow?.

Whioski: Obecno?? przeciwcia? przeciwneurona nych mo?e po?rednio 2wiadczy? o procesach
autoimmunizacji zachodz?cych w uk?adzie nerwowym

I stanowi? bardzo istotn? dla klinicystow pomoc w ustal eniu w?a?ciwego rozpoznaniaw popul acji
pacjentow pediatrycznych oraz uzasadnia? wdro?enie

leczeniaimmunosupresyjnego. Istnigje konieczno?? bada? na wi?kszej grupie pacjentdw z zapaleniem
mozgu, ktére umo?iwi?yby wyodr?bnienie

charakterystycznych cech klinicznych, biochemicznych oraz radiologicznych w obr?bie o?rodkowego
uk?adu nerwowego, ukierunkowanie diagnostyki

I ustalenie optymalnej terapii.
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Abstract:

Autoimmune encephalitis (AE) is a heterogeneous group of diseases characterized by a wide range of
neurological and psychiatric symptoms, in

which anti-neuronal antibodies are present. There are also specific forms of AE that are related to cell-
mediated immune response. AE incidence is not

precisely known, but it is estimated that it could be higher than 20% of all the encephalitis.

The aim of the study was to determine the type of antineuronal antibodies in children with suspected
autoimmune disease and its clinical
characteristics.

Material and methods: The study retrospectively analyzed the clinical symptoms, and outcomesin
pediatric patients with suspected autoimmune

encephalitis and unclear autoimmune disease in children hospitalized in the Department of Pediatrics,
Nutrition and Metabolic Diseases at the

Children’s Memorial Health Institute. It was screening of antibodies in serum against myelin (anty-MOG,
anty-MBP, anty-MAG), anti-neuronal antibodies

(anty-NMDAR, anty-VGKC, anty-GABA, anty-AMPA) and anti-GAD (intracellular antigen).



Results: Among the 13 cases enrolled in this study, 8 patients were positive for the antibodies against
myelin. In nobody was detected anti-neuronal antibodies

(anty-NMDAR, anty-VGKC, anty-GABA, anty-AMPA, anty-GAD). The most common diagnosisin this
children was encephalitis (4 patients), the other

patients were diagnosed: posterior reversible encephal opathy syndrome (PRES), hemophagocytic
limphohistiocytosis (HLH), DOPA-responsive dystonia,

alopecia areata with hyperreactivity symptoms.

Conclusion: The presence of antibodies anti-neuronal may indirectly indicate autoimmune mechanism of
the disease and provide very important for clinicians

to help in establishing the diagnosis in the pediatric population. It could be helpful in the application of
appropriate immunosuppressive treatment.

Thereis aneed to test alarger group of patients with encephalitis that would allow separation of the
characteristics of the clinical, biochemical and

radiological symptomsin the central nervous system, targeting diagnosis and determine optimal therapy.



