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Transformace IgM-MGUS do Waldenstrémovy makroglobulinemie u 2 z 6 pacienti v priibéhu 1é¢by syndromu Schnitzlerové

ni gamapatie, artralgif a rekurentnich horecek také lécitelné anakinrou(35).
V jednom pfipadné byla anakinra pouzita v pfipadé soubéhu syndromu
Schnitzlerové a Castlemanovy nemoci s lé¢ebnym Uspéchem (36) a tato
publikace otevira cestu k pouZitf anakinry také u Castlemanovy nemodi.

Canakinumab

Canakinumab (llaris) je monoklonalni protilatka proti IL-1p3.
Canakinumab ma dlouhy polocas (23-26 dni), a to umoznuje dalsi
intervaly mezi injekcemi. V roce 2020 je dle SUKLu canakinumab indiko-
van pro lé¢bu kryopyrin asociovaného periodického syndromu (CAPS)
u dospélych, dospivajicich a déti ve véku od 2 let, pro Muckle-Wellsdv
syndrom (MWS), pro multisystémové zanétlivé onemocnéni se zacat-
kem v novorozeneckém veéku (NOMID), nebo pro 1é¢bu chronického
infantilniho neurologického kozniho a kloubniho syndromu (CINCA),
pro lécbu tézkych forem familiarniho chladového autoinflamatorni-
ho syndromu (FCAS), pro lécbu familidrni chladové koprivky (FCU).
Podobné jako u anakinry, syndrom Schnitzlerové sice neni ve vyctu
oficidlnich indikaci, ale jeho Gcinnost u syndromu Schnitzlerové byla
dolozZena cetnymi studiemi (37-40). V letech 2011-2020 bylo identifiko-
vano 7 publikaci popisujicich lé¢bu celkem 34 pacient( se syndromem
Schnitzlerové. Kumulativni doba sledovéni byla 253 mésicl a pét studif
mélo median sledovani delsi nez 12 mésicl. Lécba canakinumabem
dovedla 58,6 % pacientl do kompletni remise, u vsech ostatnich paci-
entl byla dosazena parciadlni remise. Nejcastéjsim nezadoucim Ucinkem
byly infekce. Jeden pacient zemrel na sepsi zplsobenou atypickou
mykobakteridlni infekci. Tato analyza tedy potvrzuje velmi dobrou
Uc¢innost. Srovnavaci studie anakinry a canakinumabu zatim nebyla
provedena. Canakinumab je dle této analyzy nutno povazovat za lék
podobné ucinny jako anakinra (41). Mési¢ni [é¢ba timto prepardtem je
viak podstatné nakladnéjsi, coz limituje jeho pourziti v praxi.

Tocilizumab

Lécba pomocdi protildtky proti interleukinu-6 zvana tocilizumab byla
popsana taktéZ jako Ucinnd u syndromu Schnitzlerové, nicméné v roce
2021 je prlibéh 1é¢by tocilizumabem popsan v nevelkém poctu popist
piipadd. V jedné publikaci je sice popsana kompletnilé¢ebna odpovéd,
dali publikace hodnoti Iécebny efekt jako variabilni (42-46). V roce 2021
byla publikovéna berlinskymi autory klinickd studie, v niz bylo 9 pacientd
lé¢eno tocilizumabem. Autofi dosli k zavéru, Ze tocilizumab snizuje
intenzitu klinickych pfiznakd a snizuje hodnotu zanétlivych markerd.
V pribéhu lé¢by viak dochézelo ke ztraté Ucinnosti, a tak autofi dospéli
k zavéru, Ze tocilizumab je vhodné otestovat u pacientd, kteff nereaguji
na jiné anticytokinové terapie. TakZe tocilizumab se zatim nedostal do
rutinni praxe v této indikaci (47).

Zaveér

Domnivame se, Ze i u nds je hodné pacientd s nediagnostikovanym
syndrom Schnitzlerové, podobné jak to bylo odhaleno pfi skrinink této
choroby u viech osob s IgM-MGUS na Mayo Clinic (10). K diferencialnf
diagndze zde mize pomoci detekce osteosklerotickych kostnich zmén
u pacientl stézujicich si na bolesti kosti, které u revmatickych chorob
nebyvaji. Je viak nutno pouzit citlivé detekéni metody, scintigrafii skeletu,
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Obr. 1. Pacient pied a po uzivdni anakinry

ped anakinrow o aplikaci 1. davky

Obr. 2. PETCT zobrazeni pacineta ¢ 2 DKK NaF a CT

CT skeletu. Nejcitlivéjsi je PET/CT s fluoridovym radiofarmakem jakilustruje

Obr. 2.V nasem pfipadé osteoskleroticka loziska odhalilo ¢asto low-dose
CT zobrazen( skeletu pfi proveden( '®FDG-PET/CT (2, 13). Osteoskleroticka
loZiska mohou vzbudit podezieni na syndrom Schnitzlerové, i kdyz byvaji
i u dalsich autoinflamatornich chorob. A pak jiz srovnani priznak( a nalezd
s kritérii v tabulce 1 umozni stanovit diagnézu.

Anakinra prestavuje v roce 2021 Iék volby pro syndrom
Schnitzlerové (7, 32, 33, 34). Jeho Ucinnost s délkou podavanf se ne-
snizuje. Dle poctu publikaci je vidét, Ze v zahranici jiz canakinumab
(llaris), za¢ina anakinfe konkurovat. Pfi i¢inné lé¢ba anakinrou je zfe-
telnd normalizace CRP, amylopeptidu-A, pfipadné dalsich zanétlivych
markerd, ale i miry vychytavani radiofarmaka pfi scintigrafii skeletu
nebo pfi Na'®F-PET/CT (1, 7).

V prlbéhu Iécby je nutno monitorovat M-IgM, ale i celkovy imu-
noglobulin typu IgM a volné lehké fetézce s cilem vc¢as podchytit
transformaci IgM-MGUS do symptomatické formy Waldenstromovy
makroglobulinemie a podat odpovidajici 1é¢bu. Uspédna léeba symp-
tomatické formy Waldenstromovy makroglobulinemie maze snizit
aktivitu syndromu Schnitzlerové. Ojedinéle jsou popsany i pfipady
kompletniho vymizeni syndromu Schnitzlerové pfi dosazeni kompletnf
remise Waldenstrémovy makroglobulinemie (22). A proto tato nemoc
patif soucasné do autoinflamatornich chorob, ale i do monoklonalnich
gamapatif, budou ji i nadale |é¢it hematologové, ktefi maji praxi v dia-
gnostice a lé¢bé monoklonalnich gamapatii.
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