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Streszczenie

Abstract

Glikoproteina mieliny oligodendrocytow (myelin oligodendrocyte glycoprotein, MOG) to biatko biorace udzial w utrzymaniu
struktury mieliny. Ostatnie badania pokazuja, Ze przeciwciata anty-MOG wystepuja w surowicy czesci pacjentéw spelniajacych
kryteria rozpoznania choréb spektrum neuromyelitis optica (NMO), u ktérych nie wykryto przeciwciat przeciwko akwaporynie
4 (AQP4). Przeciwciala anty-MOG sa elementem odpowiedzi zapalnej przeciwko sktadnikom mieliny — odpowiedz ta prowadzi
do uszkodzenia pierwotnie demielinizacyjnego, podczas gdy przeciwciala anty-AQP4 w pierwszej kolejnosci prowadza do
destrukeji astrocytow. Dostepne dane na temat odmiennosci mechanizméw immunopatologicznych, charakterystyki
demograficznej pacjentéw, a takze przebiegu klinicznego sugeruja potrzebe wyodrebnienia zaburzen zwiazanych
z przeciwcialami anty-MOG jako osobnej postaci choréb demielinizacyjnych. W obrazie klinicznym dominuje izolowane
zapalenie nerwu wzrokowego, w potowie przypadkéw wystepujace obustronnie. Rzadszymi manifestacjami sa zapalenie rdzenia
kregowego czy zapalenie moézgu. Rokowanie odlegle nalezy ocenia¢ jako powazne. Trwalg niepelnosprawnos¢ — gtéwnie
pogorszenie ostrosci wzroku i sprawnosci chodu - stwierdza si¢ u prawie polowy pacjentéw. Na podstawie dotychczasowych
badan w leczeniu rzutu choroby najbardziej efektywna jest dozylna kortykosteroidoterapia, a przy braku pozadanego efektu
klinicznego - terapeutyczna wymiana osocza. Jesli zas chodzi o terapi¢ podtrzymujaca, najwigcej danych wskazuje na
skutecznoé¢ kortykosteroidoterapii. Dostepne sg réwniez doniesienia na temat prewencji nawrotéw choroby z zastosowaniem
dozylnych preparatéw immunoglobulin, rituximabu i innych lekéw o charakterze immunosupresyjnym. Wiedza o zaburzeniach
neurologicznych zwiazanych z przeciwcialami anty-MOG jest z cala pewnoscia niepelna. Konieczne sg dalsze systematyczne
badania, zwlaszcza w obszarze efektywnego réznicowania z innymi chorobami demielinizacyjnymi i skutecznej terapii.

Stowa kluczowe: glikoproteina mieliny oligodendrocytéw, choroby spektrum neuromyelitis optica, akwaporyna 4, izolowane
zapalenie nerwu wzrokowego, zapalenie rdzenia kregowego

Myelin oligodendrocyte glycoprotein (MOG) is a protein involved in the maintenance of the myelin structure. Recent studies
have shown that serum anti-MOG antibodies are found in some of the patients who meet the diagnostic criteria for neuromyelitis
optica spectrum disorders, but do not have detectable aquaporin-4 (AQP4) antibodies. Anti-MOG antibodies are components
of the inflammatory response to myelin leading to primary demyelination, while the anti-AQP4 antibodies mediate astrocyte
destruction in the first place. The available data on the diverse immunopathological mechanisms, demographic characteristics
of patients as well as the clinical course suggest the need for classifying anti-MOG-related disorders as a separate form of
demyelinating disease. The clinical picture is dominated by an isolated optic neuritis, which is bilateral in 50% of cases. Myelitis
and encephalitis are less common manifestations. Long-term prognosis should be considered serious. Long-term disability,
mainly in the form of reduced visual acuity and unsteady gait, is observed in almost half of patients. Previous studies showed
that intravenous corticosteroid therapy is most effective for relapses, while therapeutic plasma exchange should be used if the
desired clinical effect is not observed. As for maintenance therapy, most data support the use of corticosteroids. Reports on
relapse prevention using intravenous immunoglobulin preparations, rituximab and other immunosuppressants are also available.
The knowledge on MOG antibody-associated neurological conditions is certainly incomplete. Further systematic research is
needed, particularly in the context of effective differentiation with other demyelinating conditions and efficacious therapy.

Keywords: oligodendrocyte myelin glycoprotein, neuromyelitis optica spectrum disorders, aquaporin-4, isolated optic
neuritis, myelitis
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WSTEP

(neuromyelitis optica, NMO) jest rzadka zapalna

chorobg osrodkowego uktadu nerwowego (OUN),
w ktorej przebiegu najczeéciej dochodzi do zajecia rdze-
nia kregowego i nerwow wzrokowych (Patterson i Goglin,
2017; Wingerchuk et al., 2006). Historia badan nad cho-
robg siega XIX wieku. W 1894 roku francuski neuro-
log Eugeéne Devic wraz ze swoim studentem opisat grupe
16 pacjentéw z obuocznymi zaburzeniami widzenia i towa-
rzyszacymi niedowtadami konczyn(Wingerchuk et al.,
2015). Eponim ,,choroba Devica” zostal zaproponowany
przez tureckiego neurologa Peppo Acchioté w 1907 roku
(Jarius i Wildemann, 2013).
Przez wiele lat NMO traktowane bylo jako wariant stward-
nienia rozsianego (fac. sclerosis multiplex, SM), chociaz dane
kliniczne, immunopatologiczne, a takze neuroobrazowe
wskazywaly na istotne réznice miedzy powyzszymi jednost-
kami chorobowymi (Wingerchuk et al., 2015). Przelomem
okazalo si¢ ustalenie, ze w surowicy wiekszosci pacjentow
z typowym obrazem klinicznym NMO, w odréznieniu od
pacjentow z klasyczng postacig SM, obecne sg autoprze-
ciwciala przeciwko akwaporynie-4 (AQP4). Akwaporyna 4
jest kanatem wodnym wystepujacym w wielu narzadach,
m.in. nerkach, tozysku, zoladku, mie$niach szkieletowych,
plucach, uchu wewnetrznym, $liniankach, gruczotach 1zo-
wych oraz w komorkach nablonka wechowego (Rosales
i Kister, 2016). W OUN ulega ekspresji przede wszystkim na
blonie komoérkowej astrocytow, a zwlaszcza na wypustkach
astrocytarnych bedacych elementem bariery krew-mozg.
Opisanie specyficznego szlaku patogenetycznego zwiaza-
nego z odpowiedzig immunologiczng przeciwko AQP4
i astrocytom pozwolilo na wydzielenie NMO jako osobnej
jednostki chorobowej (Franciotta et al., 2017; Wingerchuk
et al., 2007). Wystepujace u 73-90% (Hamid et al., 2017;
Hyun et al., 2016; Jarius et al., 2016a) pacjentow z NMO
przeciwciata przeciwko AQP4 (AQP4-Ab) zostaly uznane
za biomarker choroby i znalazly swoje miejsce w kryte-
riach diagnostycznych NMO z 2006 roku. Do rozpoznania

Zapalenie nerwow wzrokowych i rdzenia kregowego

choroby wymagane byly zapalenie nerwu wzrokowego
i zapalenie rdzenia kregowego oraz spelnienie co najmniej
dwoch z trzech kryteriow dodatkowych, obejmujacych: obec-
nos$¢ w badaniu wykonanym metodg rezonansu magnetycz-
nego (RM) zmiany rozciagajacej si¢ na co najmniej trzy sasia-
dujace segmenty rdzenia kregowego; obecnos¢ AQP4-Ab
w surowicy krwi; zmiany neuroobrazowe mdzgu niespelnia-
jace kryteriow rozpoznania SM (Wingerchuk et al., 2006).
W kolejnych latach u pacjentéw z AQP4-Ab obserwowano
objawy kliniczne, ktére wykraczaly poza klasyczny obraz
NMO. Doprowadzito to do wprowadzenia pojecia NMOSD
(neuromyelitis optica spectrum disorders) — choroby spek-
trum NMO. Opierajac si¢ na jednolitym podfozu immu-
nopatologicznym oraz doswiadczeniu, ktére wskazywato
na zblizony przebieg kliniczny i efekt terapii u pacjentéw
dotknietych tg grupg choréb, w 2015 roku opracowano nowe
kryteria diagnostyczne, ujednolicajac rozpoznanie NMOSD.
Co istotne, kryteria rozpoznania NMOSD u pacjentow sero-
pozytywnych pod wzgledem AQP4-Ab roznig si¢ od stoso-
wanych u pacjentow seronegatywnych lub z nieznanym sta-
tusem AQP4-Ab (tab. 1) (Gombolay i Chitnis, 2018; Mathey
et al., 2018; Weinshenker i Wingerchuk, 2017; Wingerchuk
et al., 2015; Young i Quaghebeur, 2016). Ponadto zawsze
nalezy wykluczy¢ inne jednostki chorobowe mogace prze-
biega¢ z podobnymi objawami, takie jak: SM, ostre rozsiane
zapalenie mozgu i rdzenia kregowego (acute disseminated
encephalomyelitis, ADEM), toczen rumieniowaty uktadowy,
zespot Sjogrena, neurosarkoidoza, mieszana choroba tkanki
tacznej, neuroinfekcje (HIV, kita), chtoniak OUN, niedo-
krwienie rdzenia kregowego czy zespdl paraneoplastyczny
(Patterson i Goglin, 2017; Weinshenker i Wingerchuk, 2017;
Wingerchuk et al., 2015). Trzeba tez pamieta¢ o mozliwo-
$ci wspdtwystepowania z NMOSD innych choréb o pod-
tozu autoimmunologicznym. Dotyczy to zwlaszcza choréb
reumatologicznych: tocznia rumieniowatego uktadowego
i zespolu Sjogrena (Franciotta et al., 2017).

Obraz kliniczny NMOSD jest zroznicowany i czesto od-
biega od typowego dla NMO. Oprdcz charakterystycznych
objawow zapalenia nerwu wzrokowego (ktére w przypad-
ku NMOSD czesto ma charakter obustronny) i objawow

AQP4+

AQP4-

1. Objawy co najmniej jednej z podstawowych manifestacji klinicznych NMOSD

1. Objawy co najmniej dwdch z podstawowych manifestacji klinicznych NMOSD,
Z (zego co najmniej jedng musi stanowic 1-3

2. Obecnos¢ AQP4-Ab w surowicy

2. Brak AQP4-Ab w surowicy

3. Wykluczenie innego rozpoznania

3. Wykluczenie innego rozpoznania

4. Spetnienie dodatkowych kryteriéw w obrazowaniu RM

Podstawowe manifestacje kliniczne NMOSD
1. Zapalenie nerwu wzrokowego
2. Poprzeczne zapalenie rdzenia kregowego
3. Zesp6t pola najdalszego
4. Ostre objawy pniowe

5. Objawowa narkolepsja lub ostre objawy podwzgdrzowe z typowymi dla NMOSD zmianami w RM w podwzgdrzu
6. Zesp6t objawdw uszkodzenia mézgu ze zmianami w RM mézgowia typowymi dla NMOSD (zmiany obejmujace grzbietowa czes¢ rdzenia przedtuzonego, powierzchnie
okotowysciotkowa komory trzeciej i czwartej, podwzgérze, wzgérze, ciato modzelowate, drogi korowo-rdzeniowe obejmujace torebke wewnetrzng i konary mézqu)

Tab. 1. Kryteria diagnostyczne chordb spektrum NMO
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poprzecznego zapalenia rdzenia kregowego w NMOSD
nalezy si¢ spodziewa¢ rdwniez mniej typowych objawow
(Patterson i Goglin, 2017; Rosales i Kister, 2016; Sand,
2016). Uporczywa czkawka, nudnoéci i wymioty sa mani-
festacjg zespolu pola najdalszego (Han et al., 2017; Sand,
2016). Zmiany w pniu mdzgu moga natomiast prowadzi¢
do zaburzen gatkoruchowych, utraty sluchu, neuralgii
nerwu trojdzielnego, dysfagii, niedowladéw potowiczych,
zawrotow glowy, niepohamowanego ziewania i zaburzen
oddychania. Nadmierna sennos¢ i narkolepsja to symptomy
zaburzen funkcji podwzgorza. Do innych nieprawidlowosci
zwigzanych ze zmianami w miedzymozgowiu naleza zabu-
rzenia termoregulacji, anoreksja i otylos¢, zaburzenia endo-
krynologiczne [zesp6l nieadekwatnego wydzielania wazo-
presyny (syndrome of inappropriate antidiuretic hormone
secretion, SIADH), nieregularne miesigczki, hiperprolakty-
nemia] (Akaishi et al., 2017; Sand, 2016). Zajecie mozgu
w przebiegu NMOSD moze skutkowa¢ wystapieniem obja-
wow ogniskowych korespondujacych z zajetym obszarem
OUN, a takze z uposledzeniem w zakresie funkcji po-
znawczych. Czesto NMOSD zwiazane jest z depresja i zabu-
rzeniami lgkowymi, co moze mie¢ silny negatywny wplyw
na jako$¢ zycia chorych (Sand, 2016; Whittam et al., 2017).

BIALKO MOG - BUDOWA | FUNKCJA

Jak wspomniano wczesniej, u okolo 10-27% (Hamid et al.,
2017; Hyun et al., 2016; Jarius et al., 2016a) pacjentow spel-
niajacych kryteria rozpoznania NMOSD nie stwierdza si¢
obecno$ci AQP4-Ab. Badania wykazaty jednak, ze w suro-
wicy 25-42% z nich obecne sg przeciwciata specyficzne dla
glikoproteiny mieliny oligodendrocytow (myelin oligoden-
drocyte glycoprotein, MOG) (Narayan et al., 2018; Wein-
shenker i Wingerchuk, 2017).

Biatko MOG, kodowane przez gen zlokalizowany na
6. chromosomie, skfada si¢ z 245 aminokwasow. Opisano
dotad 15 izoform MOG wystepujacych u ludzi. Rola oma-
wianego bialka nie zostala jeszcze doktadnie poznana, ale
zaklada sie, ze pelni ono funkcje receptora lub czasteczki
adhezyjnej i bierze udzial w utrzymaniu struktury mie-
liny. W przeciwienistwie do AQP4 biatko MOG jest $ci-
$le zwigzane z OUN i nie wystepuje w innych narzadach
(Narayan et al., 2018). Badania nad procesem chorobo-
wym zwigzanym z autoprzeciwcialami specyficznymi dla
MOG (MOG-Ab) wskazuja na istnienie zasadniczych roz-
nic w poréwnaniu z mechanizmami immunopatologicz-
nymi typowymi dla reakcji przeciwko AQP4. Podczas
gdy AQP4-Ab po zwigzaniu ze swoim docelowym antyge-
nem prowadza do masywnej destrukeji astrocytow, zabu-
rzen funkcji bariery krew-mozg i wtérnego uszkodze-
nia ostonki mielinowej, fancuch patogenetyczny zwigzany
z MOG-Ab zalezy od bialka docelowego zlokalizowanego
w strukturach ostonki mielinowej. Odpowiedz zapalna
przeciwko skladnikom mieliny moze prowadzi¢ do uszko-
dzenia pierwotnie demielinizacyjnego z zaoszczedze-
niem aksondw i astrocytow w poczatkowej fazie choroby.

AKTUALN NEUROL 2019, 19 (3), p. 119-124

Dostepne dane literaturowe wydaja sie potwierdza¢ powyz-
szy mechanizm (Ramanathan et al., 2016).

Peptydy MOG s3 od wielu lat wykorzystywane jako jeden
z antygenow stuzacych do indukeji eksperymentalnego
autoimmunologicznego zapalenia mézgu i rdzenia (exper-
imental autoimmune encephalomyelitis, EAE) u zwierzat
laboratoryjnych. Liczne badania wskazuja, ze jest to zro-
dlo autoantygendéw dla limfocytéw T i B zaangazowanych
w immunopatogeneze chorob zapalno-demielinizacyj-
nych w modelach zwierzecych. Lokalizacja biatka MOG
w najbardziej powierzchownych warstwach ostonek mie-
linowych wydaje si¢ silniej sprzyja¢ inicjacji odpowie-
dzi autoagresyjnej niz w przypadku innych biatek mieliny,
takich jak zasadowe bialko mieliny (imyelin basic protein,
MBP) (Nakashima, 2017; Ungureanu et al., 2018). Inter-
pretacja roli MOG-Ab u ludzi jest bardziej skomplikowana.
Wiadomo jednak, ze przeciwciala te majg zdolnos¢ do
aktywacji ukladu dopetniacza (Mader et al., 2011), a takze
do indukcji reakeji cytotoksycznej przeciwko komérkom
wykazujacym ekspresje MOG (Brilot et al., 2009).

Biorac pod uwage powyzsze informacje, nalezy zaktada¢, ze
w obrazie klinicznym NMOSD definiowanym na podsta-
wie aktualnych kryteriow diagnostycznych znajduja miej-
sce zarowno choroby o charakterze astrocytopatii (zwigza-
nej z AQP4-Ab), jak i mielinopatie zwigzane z obecnoscia
MOG-AD (Narayan et al., 2018; de Seéze et al., 2016).

BIALKO MOG - BIOMARKER?

MOG-AD zostaly pierwszy raz opisane u ludzi w poz-
nych latach 90. XX wieku. Seropozytywni chorzy cierpieli
na rzutowg chorobe autoimmunologiczng, ktdrg wowczas
uwazano za SM (Narayan et al., 2018) - co wraz z potencjal-
nie adekwatnym immunopatomechanizmem bylo podstawg
do uznania MOG-Ab za predyktor konwersji izolowanego
zespotu objawow klinicznych (clinically isolated syndrome,
CIS) do pelnoobjawowego SM (Ungureanu et al., 2018).
Okazalo si¢ jednak, iz 6wczesne metody detekcji MOG-Ab
(ELISA, Western blot) byty niedoskonate i przy kolejnych
oznaczeniach nie potwierdzano uzyskiwanych wczesniej
wynikow. Zastosowanie nowych technik detekeji, opieraja-
cych sie na hodowlach komoérkowych, umozliwito wykry-
cie przeciwcial u pacjentéw z réznymi jednostkami choro-
bowymi, takimi jak: ADEM, izolowane zapalenie nerwu
wzrokowego, poprzeczne zapalenie rdzenia kregowego
oraz NMOSD. MOG-Ab nie wystepuja natomiast u pacjen-
tow z typowym SM (Akaishi et al., 2019; Hyun et al., 2017;
Ramanathan et al., 2018).

Czes¢ badaczy podkresla, ze MOG-ADb nalezy oznacza¢
wylacznie u 0s6b, u ktorych obraz kliniczny sugeruje pro-
ces chorobowy zwiazany z tymi przeciwcialami. Wykony-
wanie oznaczen u wszystkich diagnozowanych z powodu
zmian demielinizacyjnych OUN mogloby bowiem zwigk-
sza¢ prawdopodobienstwo uzyskiwania wynikow falszy-
wie dodatnich, a w konsekwencji - opdzniac rozpoznanie
i wdrozenie odpowiedniej terapii (Jurynczyk et al., 2019).
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SPEKTRUM OBJA\!VOW ZWIAZANYCH
Z OBECNOSCIA MOG-Ab

MOG-AD wystepuja u 25-42% pacjentéw spelniajacych
kryteria NMOSD bez stwierdzonej obecnosci AQP4-Ab
(Narayan et al., 2018; Weinshenker i Wingerchuk, 2017).
We wskazanej grupie dominujg pacjenci rasy kaukaskiej,
nie stwierdza si¢ przewagi zadnej plci. Parametry demo-
graficzne charakterystyczne dla NMOSD z AQP4-Ab sa
odmienne: obserwuje si¢ wyrazng przewage ras niekauka-
skich i plci zenskiej (K:M = 6-9:1).

Zwraca si¢ rdwniez uwage na pewne odmiennoéci w prezen-
tacji klinicznej chorych z NMOSD seropozytywnych pod
wzgledem MOG-Ab w poréwnaniu z chorymi, u ktérych
stwierdzono w surowicy AQP4-Ab. U pacjentoéw seropo-
zytywnych pod wzgledem MOG-Ab choroba zaczyna si¢
wczesniej, a przebieg jest nieco mniej agresywny — cho¢
nalezy podkresli¢, ze niezaleznie od postaci NMOSD to
schorzenie bardzo obcigzajace i obarczone potencjalnie
niekorzystnym rokowaniem. Przebieg choroby z MOG-Ab
moze by¢ zaréwno jednofazowy, jak i rzutowo-remisyjny,
podczas gdy obecno$¢ AQP4-Ab wiaze sie najczesciej
z wystepowaniem kolejnych zaostrzen choroby (Akaishi
et al., 2017; Hamid et al., 2017; Narayan et al., 2018; de Seze,
2017). W obrazowaniu RM u 0s6b z MOG-Ab zmiany
czesto wystepuja w mdzgu i odcinku piersiowo-ledzwio-
wym rdzenia kregowego, natomiast u 0sob z AQP4-Ab
dominujg zmiany w pniu mézgu i odcinku szyjno-piersio-
wym rdzenia (de Seze, 2017).

Najczestszag manifestacje kliniczng NMOSD zwigzanego
z MOG-AD stanowi zapalenie nerwu wzrokowego, ktore
wystepuje u 62,5-88% chorych. Znacznie czesciej niz
w postaci z AQP4-Ab zapalenie nerwow wzrokowych wyste-
puje obustronnie (72,7% vs 24% pacjentéw). Przebieg zapa-
lenia bywa ciezki, wiacznie z catkowitym zaniewidzeniem.
Jednak nawet w 75-80% przypadkéw (Jurynczyk et al.,
2017) dochodzi do pelnego lub znacznego wycofania si¢
objawow. Poprzeczne zapalenie rdzenia kregowego wyste-
puje u okolo potowy pacjentéow MOG-Ab-pozytywnych

i takze rokuje nieco lepiej niz u pacjentéw z AQP4-Ab.
Catkowitg remisje zaobserwowano u 34% chorych. Zmiany
zapalne w obrebie struktur méozgowia moga sie objawia¢
atakami padaczki albo przebiegaé z objawami zapalenia
mozgu; czesciej wystepuja w NMOSD z MOG-Ab (Jarius
et al., 2016b; Narayan et al., 2018) (tab. 2).

Doniesienia o pacjentach, w ktorych surowicy wykryto
zardwno AQP4-Ab, jak i MOG-ADb, naleza do rzadkosci
(Hyun et al., 2017; Jarius et al., 2016a; de Seze, 2017).

SPEKTRUM OBJAWOW
ZWIAZANYCH Z OBECNOSCIA MOG-Ab
JAKO NOWA JEDNOSTKA CHOROBOWA

Wedlug dostepnych danych MOG-Ab stwierdza si¢ w suro-
wicy okoto 20% 0s6b z niespecyficzng chorobg demieliniza-
cyjna OUN, niespelniajacg kryteriow ani NMOSD, ani SM
(Hamid et al., 2017). Wydaje sig, iz spektrum objawdow zwig-
zanych z obecnosciag MOG-ADb jest znacznie szersze, poja-
wila sie wiec sugestia wyodrebnienia nowej jednostki cho-
robowej — choroby zwigzanej z MOG-AD (Jurynczyk et al.,
2017; Ramanathan et al., 2018). Za rozrdznieniem choréb
spektrum NMO i choroby zwigzanej z MOG-Ab przema-
wiajg odmiennoéci dotyczace patomechanizmu, dlugofalo-
wego przebiegu i rokowania (Nakashima, 2017).

W badaniu obejmujacym 252 MOG-Ab-seropozytywnych
pacjentow stwierdzono, ze najczestszym objawem cho-
réb spektrum MOG-AD jest izolowane zapalenie nerwu
wzrokowego (55%), w prawie potowie przypadkéw prze-
biegajace z zajeciem obu nerwdéw wzrokowych. Rzadziej
wystepuja zapalenie rdzenia kregowego (18%) i objawy przy-
pominajace ADEM (18%) (Jurynczyk et al., 2017).W innej
pracy, w ktorej analizowano dane kliniczne 85 pacjentow
z MOG-ADb, izolowane zapalenie nerwu wzrokowego wyste-
powato u 67,5% chorych, zapalenie méozgu — u 26%, a zapa-
lenie rdzenia kregowego — u 19% (Akaishi et al., 2019).
W kolejnym opracowaniu stwierdzono zapalenie nerwu
wzrokowego i/lub zapalenie rdzenia kregowego u wszystkich
50 MOG-Ab-seropozytywnych pacjentéw. U prawie polowy

MOG+ AQP4+
Podtoze histopatologiczne Zapalenie i demielinizacja Destrukgja astrocytéw, wtérna demielinizacja
$redni wiek zachorowania 301at 40 lat
Czestos¢ wystepowania w zaleznosci od pici F=M F>>>M(9:1)

Czestos¢ wystepowania w zaleznosci od rasy Kaukaska

Niekaukaska

Towarzyszace choroby autoimmunologiczne Rzadko

(zesto (~20%)

Najczestsza pierwsza manifestacja ON, rzadziej ON+LETM

ONlub LETM

Przebieg kliniczny

Rzutowy lub jednofazowy, najczestsza manifestacja: ON | Rzutowy, najczestsza manifestacja: LETM

Najczesciej zajete obszary w obrazowaniu RM

kregowego

Mdzg i odcinek piersiowo-ledZwiowy rdzenia

Piet mozqu i odcinek szyjno-piersiowy rdzenia
kregowego

myelitis.

MOG — myelin oligodendrocyte glycoprotein, glikoproteina mieliny oligodendrocytow; AQP4 — akwaporyna 4; ON — aptic neuritis; LETM — longitudinal extensive transverse

Tab. 2. Poréwnanie choréb zwigzanych z przeciwciatami anty-MOG i anty-AQP4
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Zaburzenia neurologiczne zwigzane z przeciwciatami anty-MOG — nowa jednostka chorobowa czy jedna z postaci chordb spektrum NMO?

badanych wystapilo zajecie obu nerwéw wzrokowych (44%).
W odréznieniu od wezesniej wspomnianych analiz zapale-
nie mdzgu zaobserwowano u zaledwie 1 osoby (Jarius et al.,
2016a).

U istotnej czgéci pacjentow z MOG-Ab objawy neurologiczne
majg charakter nawrotowy. W zaleznosci od populacji postaé
rzutowg demielinizacji zwigzanej z MOG-Ab opisywano
u okoto 30% (Jurynczyk et al., 2017) do nawet 80% ba-
danych (nastepny rzut srednio w 5. miesigcu od pierwszych
objawéw) (Jarius ef al., 2016a). Ciekawymi obserwacjami sa
wzrost miana MOG-Ab w surowicy i obecnos¢ MOG-Ab
w plynie mézgowo-rdzeniowym w trakcie zaostrzenia obja-
wow neurologicznych (Jarius ef al., 2016a).

Rokowanie odlegle nalezy ocenia¢ jako powazne. W opra-
cowaniach opartych na duzych grupach pacjentéw trwalg
niepelnosprawnos¢ stwierdzano u 40% do 47% o0s6b —
odpowiednio po 28- i 75-miesiecznej obserwacji. Deficyty
dotyczyly przede wszystkim pogorszenia ostro$ci wzroku
i sprawnosci chodu, zwracano takze uwage na problemy
z kontrola mikcji i zaburzenia erekcji (Jarius et al., 2016b;
Jurynczyk et al., 2017).

Wskazéwki co do postgpowania terapeutycznego bazuja
na razie na do$wiadczeniach klinicznych poszczegélnych
o$rodkow. W leczeniu rzutu choroby zalecana jest dozylna
kortykosteroidoterapia, a przy braku pozadanego efektu
klinicznego - terapeutyczna wymiana osocza (Jarius et al.,
2016Db; Jurynczyk et al., 2019). Terapia podtrzymujaca obej-
muje w pierwszej kolejnosci glikokortykosteroidy. Istnieja
réwniez dane wskazujace na korzystny efekt niektorych
lekéw immunosupresyjnych, takich jak: azatiopryna, myko-
fenolan mofetylu, metotreksat, rituximab czy dozylne pre-
paraty immunoglobulin. Zastosowanie tych lekéw nalezy
rozwazy¢ w razie braku pozadanego efektu terapeutycznego
glikokortykosteroidéw albo koniecznosci ograniczenia ich
stosowania, a takze w przypadkach o najciezszym prze-
biegu leczenia pierwszoliniowego (Dos Passos et al., 2018;
Ramanathan et al., 2018; de Seze, 2017). Obecnie sugero-
wane jest prowadzenie terapii podtrzymujacej przez mini-
mum 6 miesiecy, w zwigzku z najwigkszym ryzykiem rzutu
w pierwszych miesigcach choroby. Zdaniem czesci auto-
réw pomocna w okresleniu momentu zakonczenia lecze-
nia podtrzymujacego moze by¢ kontrola miana MOG-Ab
w surowicy co 3-6 miesiecy. Brakuje jednak obiektywnych
danych z badan klinicznych dotyczacych czasu utrzymy-
wania si¢ efektu leczenia podtrzymujacego (Akaishi et al.,
2019; Jurynezyk et al., 2019).

PODSUMOWANIE

Wydaje si¢, ze chorobe zwigzang z MOG-AD nalezy
wyodrebni¢ jako nowa posta¢ choréb demielinizacyj-
nych OUN. Przemawiaja za tym nie tylko odmiennosci
w obrazie i przebiegu klinicznym, ale réwniez dostepne
dane na temat mechanizméw patogenetycznych lezacych
u podstaw obserwowanych objawow. Bez watpienia wie-
dza o spektrum zaburzen neurologicznych zwigzanych

AKTUALN NEUROL 2019, 19 (3), p. 119-124

z MOG-AD jest jeszcze niepelna. Konieczne sg wiec dal-
sze systematyczne badania, zwlaszcza w obszarze efektyw-
nego réznicowania z innymi chorobami demielinizacyj-
nymi i skutecznej terapii.
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