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Uspésna lécba SAPHO syndromu (nebakteridinf osteomyelitidy a akné) anakinrou a denosumabem. Popis pfipadu a prehled lécebnych moznost

ambulanci zpocatku zacal dostévat dexametazon v ddvce 20 mg na
6 dni, a pak presel na prednison v ddvce 60 mg denné. Jakmile se ale
davka prednisonu zacala snizovat na 40 a posléze na 30 mg denné,
pfiznaky nemoci se vracely.

Kozni morfy na téle se objevily pozdéji. Exantém byl hodnocen
jako mozné steroidnf akné. Po snizeni davky kortikoid( akné ustoupilo.
V dal$im prlbéhu pfi ambulantnich kontrolach se opét akné objevilo
v mnohem vyraznéjsi podobé a postihovalo cely trup. Kozni projevy
v dobé maximalni intenzity ilustruje obrazek 4. Akné se tedy objevilo
s urcitym zpozdénim.

Protoze k potlaceni nemoci byly stale nutné vysoké davky glukokorti-
koidU (vice nez 40 mg prednisonu denné), a ty pfi dlouhodobém podavani
mohou zpUsobit Cetné nezddouci Ucinky, bylo nutné pfejit urychlené na
jiny zpUsob lécby. Vzhledem k predpokladané zasadni roli interleukinu-1
(II-1) v patofyziologii tohoto syndromu bylo zvoleno podani antagonisty
receptoru pro II-1,anakinry. Od 18.8.2022 byla po schvalenti reviznim Iéka-
fem zahdjena lé¢ba SAPHO syndromu anakinrou v davce 100 mg, podévané
denné jako subkutanniinjekce, na které je pacient doposud (Cervenec 2023).
Pacient mél zpocatku lokalizované zarudnutf v misté aplikace anakinry,
které ale po mésici podavani postupné vymizelo. Zavedeni anakinry do
lé¢by umoznilo vyrazné snizeni davky prednisonu na 10 mg denné a tuto
davku jsme postupné snizovali do vysazeni. V soucasnosti si pacient bere
prednison ndrazove pouze v dobé akutni exacerbace potiZi.

Vysledny efekt hodnotime zatim jako parcialni remisi, ponévadz
koznf zmeény neustoupily, ale jen se zmirnily. Akné, které zpocatku
postihovalo cely trup, je nyni pfitomné jenom na zédech a v méné
vyrazné formé. Teploty a bolesti kosti pfi lé¢bé anakinrou témér ustaly,
ale nevymizely zcela. Pacient si po 12 mésicich |é¢by stale stéZuje na
obcasné bolesti tu v horni konceting, tu v dolni konceting, tedy na sté-
hovavé bolesti. Markery zanétu v prlibéhu lé¢by anakinrou postupné
klesaji, viz tabulka 1. Lé¢ba anakinrou je tedy Ucinna, ale i pfi této lé¢bé
vznikaji nové loziska zanétlivé infiltrace s kalcifikacemi.

Pro osteolytickou aktivitu se jevi jako raciondlni pouziti 1ékd inhibujicich
osteoklasty (bisfosfonaty nebo denosumab). Vyhodou denosumabu je, ze
riziko osteonekrézy Celisti je zvyseno pouze po dobu jeho podavani, takze
po jeho ukonceni by mohla probéhnout rekonstrukéni operace celisti
bez rizika osteonekrézy. Proto jsme od 24. 11. 2022, po schvélenf platcem
zdravotni péce, zahdjili aplikace denosumabu v 28dennich intervalech
a pfidali suplementaci vitaminu D a vapniku pomoci preparatu Caltrate.

Pro pretrvavani potiZi i pfi lécbé anakinrou jsme pfidali 1€k ze sku-
piny DMARDs (Disease Modifying Anti-Rheumatic Drugs), sulfasalazin.

V kazdém ptipadé Ize potvrdit IéCebnou Uc¢innost podani anakinry.
Viybrané laboratorni hodnoty pred lé¢bou anakinrou a v pribéhu lécby
jsou uvedeny v tabulce 1.

V patém meésici [é¢by anakinrou probéhlo také kontrolni PET MR
vysetteni, obrazek 5.

Ve srovnani s PET/MR pred Ié¢bou doslo k vyrazné regresi metabo-
lické aktivity ve vétsiné minule popsanych postizenych oblasti v ndvaz-
nosti na skelet. Vétsina lozZisek zvysené metabolické aktivity vymizela
¢i alespon metabolicky regredovala. Signalni zmény v MR obraze jsou
celkové téz v parcidlni regresi. TakZze PET/MR potvrdilo Ié¢ebnou odpo-
ved, nedoslo ke kompletnimu vymizeni viech patologickych zmén, ale

k velmi vyraznému zlepsen.

Diskuze

Autoinflamatorni onemocnéni predstavuji heterogenni skupinu
chorob spojenych s mutacemi gent kédujicich proteiny s klicovou ulo-
hou v regulaci zanétlivé odpovédi. Nejdéle zndmou skupinu predstavujf
syndromy periodické horecky, mezi néz se fadi napiiklad familidrni ste-
domotska horecka. Jedna se o monogenni onemocnéni manifestujici se
vetsinou jiz v détstvi. Mezi dalsi autoinflamatorni choroby patif takzvané

pyogenni syndromy, autoinflamatorni onemocnéni kize a kosti, kam

Obr. 4. Akné na zddech

Tab. 1. Vybrané laboratorni hodnoty pied lécbou a pfi lécbé anakinrou a denosumabem

Leu Hb Trombo (norma Fib CRP Ferritin

(norma 4-10 x 10%/1) | (norma 135-175 g/I) | 150-400 x10°%/1) (norma 1,8-4,2 g/l) | (norma0-5mg/l) |(norma 30-400 pg/l)
Hodnoty pred zahajenim Iécby anakinrou

128 86 \ 626 Nad 7 1478 725

Hodnoty po zahajeni Iécby anakinrou dne 18. 8. 2022
29.09. 2022 13,0 137 392 12,0
27.10. 2022 15,0 147 381 20,0
24.11.2022 11,0 160 382 5,02 9,6 215
22.12.2022 10,7 148 319 531 16,8 266
22.06.2023 98 154 297 4,0 99 240

Leu — leukocyty, Hb — hemoglobin, Trombo — trombocyty
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