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Schnitzlerdiv syndrom je velmi vzacné
se vyskytujici onemocnéni, pro néz je
typické: velkoplosna urtika, bolesti
kosti a kloubtl s nalezy smiSenych os-
teolyticko-osteoplastickych lozisek,
pritomnosti monoklondlnitho imu-
noglobulinu typu IgM a zvySené hod-
noty zanétlivych marker( v cele s CRP.
Prvni onemocnéni bylo popsédno
v roce 1989 [1] a v soucasné dobé je
ve svétové literatufe popsano vice nez
100 p¥ipadl. Kritéria Schnitzlerova
syndromu uvadi tab. 1.

Ve dvacetileté historii naseho pra-
covisté jsme se s touto nemoci se-
tkali pouze jedenkrate. Podrobné jsme
o této nemoci referovali v ¢asopise
Vnitini 1éka¥stvi [3]. Nyni je tomu jiz
2 roky, co je tento pacient lé¢en ana-
kinrou, prepardatem Kineret v davce
1 ampulka (100 mg) s.c. denné. Ana-
kinra je antagonista receptoru pro in-
terleukin-I, pouZivany u systémovych
nemoci pojiva a nékterych dal3ich
chorob. Cilem nasledujiciho sdélenf
je podat informaci o ucinnosti lé¢by
a o jejich nezadoucich tcincich.

Lécba Kineretem byla zahdjena
23. 10. 2007. Lécebna ucinnost Kine-
retu zlistavd od zahdjeni |é¢by v roce
Fjnu roku 2007 beze zmény. Jiz po
prvni aplikaci Kineretu pred 2 lety vy-
mizely koptivkové morfy do 24 hod od
aplikace 1. injekce. P¥i preruseni [é¢by
se kopfivkové morfy zadaly po 24 hod
objevovat a do 48 hod od posledni
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aplikace se intenzita kopt¥ivkového vy-
sevu blizila 30-50% intenzité pred |é¢-
bou. Z této zkuSenosti jsme vyvodili
z4vér, ze aplikace Kineretu by méla byt
kazdy den.

Po 2 letech aplikace se nezménila
Gcéinnost |écby. PFi dennf aplikaci je
pacient zcela bez kopfivkovych morf
a bez svédéni kiize. Kdyz si pacient nea-
plikuje Kineret po 24 hod, dochazi v in-
tervalu mezi 24 a 48 hod k mirné re-
cidivé, kterou pacient hodnotf asi jako
tfetinovou az poloviéni intenzitu ne-
moci ve srovnani se stavem pred |é¢-
bou. Proto se v prabéhu 2 let nic ne-

zménilo na davkovdnf, z{stavd stejné,
1 injekce ve 24hodinovych intervalech.
Pri lé¢bé Kineretem se u pacient( s au-
toimunitnimi chorobami pojiva popi-
suji astéjsi infekce. U naseho pacienta
jsme v pribéhu dvouleté 1é¢by neméli
ani jednu hospitalizaci pro zdvaznou
infekci a pti ambulantnich kontrolach
jsme Zadnou zavaznou infekci nezjistili.
P#i sledovéni laboratornich parame-
trd je zretelny vzestupu hemoglobinu
ihned po zahdjeni [écby a setrvavan(
koncentrace hemoglobinu na fyziolo-
gickych hodnotach. V prabéhu 2 let
v8ak nepatrné poklesl pocet trombo-

Velka kritéria:

* koptivkovy exantém

Mala kritéria:

° intermitentni subfebrilie ¢i febrilie

° artralgie (artritida) anebo bolest kosti
* lymfadenopatie

* hepato- a/nebo splenomegalie

kych zmén

Tab. 1. Diagnosticka kritéria Schnitzlerova syndromu [2].

* monoklonalni imunoglobulin tfidy IgM (nebo IgG u variantniho typu)

° zvySend sedimentace erytrocyt(l a/nebo leukocytéza
° abnormalni struktura kosti prokdzana na zédkladé radiologického ¢i histologického
vysetteni, obvykle typu smiSenych osteolyticko-osteosklerotickych ¢&i hyperostotic-

Diagnéza Schnitzlerova syndromu je splnéna:

° pokud jsou pfitomna obé hlavni kritéria

° pokud jsou pfitomna nejméné dalsi 2 mald kritéria

° po vylouéeni jinych diferencidlné diagnostickych p¥i¢in: hyperlgD syndromu,
Stillovy nemoci vzniklé v dospélosti, urtikaridrni vaskulitida se snizenou hladinou
komplementu, ziskany deficit C1 inhibitoru, kryoglobulinemie.
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Tab. 2. Zmény v krevnim obraze v pribéhu lé¢by anakinrou (Kineret).

Datum Leukocyty Neutrofily Erytrocyty Hemoglobin Trombocyty
Fijen 2007 pred lébou 4,36 x 101 2,95 x 107/I 3,93 x 107/I 14 g/l 117x 101
Fijen 2008 3,27 x 10%/1 2,30 x 10%/1 4,33 x 107/ 149 g/| 83 x 10%/1
Fijen 2009 2,30 x 10%/I 1,65 x 10%/1 4,40 x 10"/1 151 g/I 94 x 107/1

Tab. 3. Zmény koncentrace polyklonalnich imunoglobulind I1gG, IgM a IGA a koncentrace monoklonalniho imunoglo-

bulinu typu IgM (M-IgM) stanoveného metodou elektroforézy s denzitometrickym vyhodnocenim a hodnoty CRP.

Datum IgG IigM IgA Denzitometrické CRP
fyziologicky fyziologicky fyziologicky stanoveni fyziologicky
7-16g/l 0,40-2,30g/I 0,70-4,00g/1 koncentrace M-IgM 0-5mg/I
Fjen 2007 pred lébou 3,64g/l 18,90g/I 0,18/l 13 g/l 99 mg/|
Fijen 2008 3,23 g/l 32,559/l 0,13g/l 18,5/l 5,6mg/l
Fijen 2009 3,06g/I 36,28/l 0,18g/I 18,7 g/l 4,7 mg/l

cytl a neutrofilt, aniz by to mélo kli-
nické dasledky.

Déle pfi sledovani biochemickych
hodnot byl patrny okamzity pokles
hodnoty CRP a od té doby CRP setr-
vavd v normdlnim rozmezi. Zvysend
hodnota CRP a daldich zanétlivych
marker( je priivodnim znakem nemoci.

V pribéhu 2 let je vidét nepatrny vze-
stup koncentrace celkového IgM a vze-
stup koncentrace monoklondlniho
IgM, zatimco koncentrace polyklonal-
nich imunoglobulind, kterd byla sni-
Zena jiz pred podanim Kineretu, po-
klesla v priibéhu 2 let jenom nepatrné.

Schnitzlertv syndrom jako takovy
m4d tendenci k ptechodu biologicky
benigni gamapatie do gamapatie ma-
ligni, obvykle je popisovdna transfor-
mace do Waldenstromovy makroglo-
bulinemie. Je tedy mozné, Ze vzestup
polyklonalniho IgM a monoklonalniho
IgM v priibéhu poslednich 2 let odrazi
tento vyvoj zakladni nemoci.

Nicméné zatim lze biologicky po-
tencial nemoci hodnotit jako benignf
a v této fazi nemoci je jedinou tGcinnou
[é¢bou Kineret. V pfipadé, Ze jednou
budou naplnéna kritéria symptoma-

tické formy Waldenstrémovy makro-
globulinemie, budeme pacienta lé¢it
dle postupt obvyklych pro Walden-
stromovu makroglobulinemii.

V této fazi nemoci povaZzujeme za je-
dinou moznou uGcinnou lé¢bu aplikaci
Kineretu. Tato |é¢ba je uc¢innd a v pri-
béhu 2 let jsme nezaznamenali neza-
douci ucinky této lé¢by, pritom zcela
zdsadné zlepsila kvalitu Zivota pa-
cienta, ktery pred lé¢bou trpél neusta-
lym svédénim rusicim pres den i pres
noc, trpél celkovou tnavou typu fati-
gue, kterd obvykle provazi aktivni ne-
moci, zvlasté pokud jsou provazeny
zanétlivou reakci a jedind castecné
ucinnd lé¢ba byla lé¢ba kortikoidy,
které velmi dekompenzovali diabe-
tes mellitus. T¢. pacient nema ani bo-
lesti kloubti a kostfi, zptisobené osteo-
lyticko-osteosklerotickymi zménami,
na jejich vymizen( se podili také lé¢ba
bisfosfondty.

V tab. 2 a 3 ptikladdme vyvoj vybra-
nych laboratornich hodnot.

Podékovani
Velmi vzdcné nemoci nemohou byt
predmétem zkoumadni klinickych studii.

Registrace léku pro tyto nemoci nemo-
hou byt tedy obsazeny v SPC dokumen-
taci, a pfitom je nutné tyto choroby také
lé¢it. Proto ani Schnitzleriv syndrom ne-
bude v registra¢ni dokumentaci léciv. Se
zddosti o schvaleni této zcela vyjimeéné
[é¢by jsme se obrdtili na Feditele VZP, ktery
ji schvdlil. Chceme proto podékovat panu
MUDr. Pavlu Hordkovi, CSc., MBA, fediteli
VZP, za velmi vstficny pFistup vedeni V3e-
obecné zdravotni pojistovny pfi zajistovani
thrady |é¢by prepardtem anakinra - Kine-
ret pro dlouhodobé trpiciho ¢lovéka.
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