Uspésna lécba SAPY

{0
(

PREHLEDOVE CLANKY | E13
) syndromu (nebakteridlni osteomyelitidy a akné) anakinrou a denosumabem. Popis pfipadu a prehled Ié¢ebnych moZnost

Tab. 4. Zhodnoceni cinnosti jednotlivych Iéciv pouzitych pro lécbu SAPHO syndromu. Prevzato z publikace ,New Insights in the Treatment of SAPHO

Syndrome and Medication Recommendations” (53)

Léky blokujici
TNF-a IL-1 IL-6 123 IL-17 JAK PDE-4
Osteoartikuldrni symptomy +++ ++ - + ++ +++ ++
Kozni symptomy ++ - - + +++ +++ ++

Pro jejich pouziti mluvi vysoka exprese TNF-a v kostnich biopsiich
a abnormalniexprese Il-8 a IL-18 v séru u pacientd se SAPHO syndro-
mem. Vysoké exprese téchto cytokinl ovliviiuje aktivitu neutrofill
a jejich pocet v obéhu a zvysuje expresi TNF-a. Blokatory TNF-a
dosahuji pomérné rychle lé¢ebné odpovédi, ale obvykle je tfeba
dlouhodobé Ié¢by a zde mohou byt problémem jejich neZzadouci
ucinky. U pacient se SAPHO syndromem byly popsany Iécebné
Uspéchy po pouziti infliximabu, etanerceptu, adalimumabu a certo-
lizumabu. Podani TNF-a inhibitorl se dle vysokého poctu publikacf
s pozitivnim hodnocenim jevi jako Ié¢ba prvni volby pro pacienty
se SAPHO syndromem (1, 18), nicméné dlouhodoba aplikace téchto
|ékl je spojena s urcitymi riziky plynoucimi z imunosuprese, mimo
jiné s rizikem vzplanuti tuberkulozy (18, 19).

Anakinra

Dalsim potencialné pfinosnym lékem jak pro SAPHO syndrom, tak
pro klasické CNO/CRMO je blokada interleukinu-1 pomoci anakinry,
antagonisty receptoru pro II-1. Pouzivanf tohoto Iéku bylo v Evropské
unii schvéleno jiz v roce 2002. Jednoznacnou indikaci pro anakinru jsou
takzvané periodické horecky, familidrni sttedozemnfi horecka, Stillova
choroba dospélych a syndrom Schnitzlerové, ale i dalsi monogenni
a polygenni autoinflamatorni choroby.

Anakinra velmi Ucinné tlumi kostni priznaky, asi v 80 %, ale efekt
na kozni pfiznaky se popisuje jako maly (20-25), coZ potvrzuje i nase
zkusenost.

Wendling popsal pouziti anakinry u 8 pacient( se SAPHO syndro-
mem. Tato prace je dlleZita tim, Ze popisuje pozitivni U¢inek anakinry
dokonce u dvou pacient(, u nichZ nebyla dostate¢nd odpoved na lé¢bu
s pomoci anti-TNF (25). Na anakinru Ize v této indikaci tedy pohlizet jako
na dalsi alternativu pro inicidInf lé¢bu.

Lécba anakinrou zasahuje do imunitni reaktivity organismu, a tak
neni pfekvapenim, Ze pfi 1éCbé anakinrou jsou popisovany zavazné
infekce u 1-10 % pacientl. Nicméné tyto informace jsou odvozeny od
studif hlavné s revmatoidnf artritidou a v nékterych z nich byla pouzita
anakinra s dalsimi léky (s metotrexdtem a nékdy s anti-TNF preparaty).
Ovlivnéni imunitni odpovédi anakinrou je dlvod, pro¢ se tento lék
nedoporucuje u pacientl s aktivni infekci, u pacientd s latentni tuber-
kulézou anebo u pacientt s leukopenii. Pfi zadvazné infekci se ma lé¢ba
anakinrou prerusit. Zvysené riziko infekcf je popisovano mimo jiné také
pii lé¢bé anti-TNF inhibitory, a proto se nedoporucuje kombinovat ana-
kinru s TNF-inhibitory. Vzacnou komplikaci je pokles leukocytt anebo
trombocytl, a proto je vhodné osoby |é¢ené anakinrou pravidelné
komplexné kontrolovat.
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Dalsi alternativy biologické lécby

Testovana byla také inhibice interleukinu-6 pomoci tocilizumabu, coz
je humanizovana monoklondlni protilatka proti receptoru interleukinu-6.
Publikované zkusenosti viak nehodnoti tuto lécbu jako efektivni (26).
V soucasnosti probihd testovéni i dalsi formy biologické lécby plsobici
na osu IL-23/1L-17. Testovana byla inhibice IL-17 preparatem secukinumab
(27,28) a inhibice osy IL-12/23 preparatem ustekinumab (29) s pozitivnim
vysledkem. Jako velmi nadéjné byly hodnoceny prvni zkusenosti s inhibito-
rem Janusovych kindz (JAK) tofacitinibem (30, 31) a inhibitorem fosfodies-
terdzy-4 (PDE-4), prepardtem s ndzvem apremilast (32) a dalsimi (33, 34).

Historicky je tedy nejvice zkusenosti s preparaty, které inhibuijf
TNF, ale [é¢ba anakinrou ma také dostate¢né opodstatnéni dle poctu
publikaci s pozitivnim hodnocenim. S novéji zavedenymi lé¢ebnymi
alternativami je zatim méné publikovanych zkuSenosti. Vyhodnocenf
Ucinnosti 1é¢by jednotlivymi biologickymi preparaty bylo zvefejnéno
v roce 2022 v ¢lanku nazvaném ,New Insights in the Treatment of
SAPHO Syndrome and Medication Recommendations” (16). Tabulku 4
jsme z této publikace prevzali.

Zaveér

SAPHO syndrom a chronickd nebakteridIni osteomyelitida jsou
onemocnéni fazend mezi autoinflamatorni choroby. Je charakteri-
zovan bolesti, otokem a deformitami kosti a v nékterych pfipadech
i patologickymi frakturami ve spojeni s koznimi zanétlivymi projevy.
V etiopatogenezi mé centralni roli porucha regulace zénétlivych me-
chanism( spojend s dysregulaci exprese cytokinl a s patologickou
aktivaci inflamazomu. V nasem piipadé slo o mnohocetné postizeni
skeletu, prvni manifestace nemoci vsak byla atypicky v dolni Celisti.

Diagnoézu SAPHO syndromu ¢i nebakteridlni osteomyelitidy musi
stanovit klinik. Role patologa zde je pomocnd, morfologicky nelze tyto
choroby diagnostikovat, Ize vsak morfologicky rozpoznat jiné choroby,
které by mohly vytvofit podobny klinicky obraz (35).

Pro 1é¢bu jsou pouzivany léky inhibujici zanét, nesteroidni antiflo-
gistika, kortikosteroidy, klasické DMARDs, ale hlavné biologicka Ié¢ba.
Z preparéatl biologické 1écby je nejvice zkusenosti s podanim TNF-a
inhibitord a anakinrou. Zobrazenf s pomoci pozitronové tomografie
umoznuje hodnoceni aktivity nemoci (36). Popis naseho pfipadu po-
tvrzuje velmi dobrou U¢innost anakinry na kostni postizeni a mensi na
kozni projevy SAPHO syndromu.

Text vytvoren na podporu MZ CR — RVO (FNBr, 65269705)
Dékujeme revizni lékaice MUDT. Kristiné Slavikové a Usttedi Vojenské
zdravotni pojistovny CR (201) za vstficnost a za schvdleni lécby pro velmi

vzdcné onemocnéni ze skupiny autoinflamatornich chorob.
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