) PREHLEDOVE CLANKY
NOVE MOZNOSTI LIECBY SPEKTRA OCHORENT NEUROMYELITIS OPTICA (NMOSD)

Tab. 1. Odportcania na liecbu NMOSD podia skupiny NEMOS (Neuromyelitis Optica Study Group) (Kiimpfel et al,, 2023)

Liecba ataku

m |ie¢ba ataku NMOSD sa méd zacat ¢o najskor
m Po lie¢be ataku (terapia vysokymi davkami glukokortikoidov a/alebo terapia aferézou) sa ma perorélne znizovanie davky glukokortikoidov dodrziavat az 3 - 6
mesiacov*, aby sa zabranilo ndslednym atakom, najma na zaciatku alebo pri zmene dlhodobej imunoterapie
Pacienti, ktori nevykazuju dostatocné zlepsenie po vysokych dévkach glukokortikoidov, by mali zacat vcas lie¢bu aferézou
Lie¢ba aferézou moéze byt prvou volbou u pacientov s:
® nedostato¢nou odpovedou na glukokortikoidy pocas predchadzajucich atakov
= dostato¢nou odpovedou na lie¢bu aferézou pocas predchadzajicich atakov
= tazkou myelitidou
m Ako terapia aferézou sa moze pouzit vymena plazmy alebo imunoadsorpcia
= U pacientov s tazkymi atakmi moze byt pouzitd subezne lie¢ba vysokymi ddvkami glukokortikoidov a aferéza
*Trvanie nizkoddvkovej pridavnej liecby glukokortikoidmi zdvisi od stavu protildtok AQP4-1gG, aktivity ochorenia, spésobu Gcinku a oakdvaného ¢asu ndstupu ucinku
ndslednej imunoterapie na prevenciu relapsu

Dlhodoba lie¢ba

= Dlhodoba imunoterapia musi byt odporucend pacientom s NMOSD s pozitivnymi AQP4-IgG uz po prvom ataku

= U pacientoy, ktorf su stabilni na terapidch off-label a nemaju ziadne vyznamné vedlajsie Ucinky, nie je potrebné prejst na inu lie¢bu

m Mozu sa pouzit konvencné imunosupresivne terapie (azatioprin, mykofenolat mofetil, peroralne glukokortikoidy), ale povazuju sa za menej tcinné ako biologicka liecba
m Nizke dévky glukokortikoidov sa nemaju pouzivat ako monoterapia na prevenciu atakov, pokial nie si dostupné ziadne iné moznosti

Dlhodoba liecba pri AQP4-IgG pozitivnej NMOSD: iniciacia a vyberové kritéria

m Ekulizumab/ravulizumab, inebilizumab, rituximab, satralizumab a tocilizumab st vysokoucinné terapie pre AQP4-IgG pozitivnu NMOSD. Kym neexistuju dokazy
preukazujuce signifikantne nadradenost jedného lieku nad inym, kazdy je vhodny pre int klinickd potrebu a situdciu

= DIhodobd imunoterapia pri AQP4-IgG pozitivnych NMOSD by mala byt iniciovana jednou z monoklondlnych protilatok ekulizumab/ravulizumab, inebilizumab,
rituximab alebo satralizumab, kedykolvek su dostupné

= Pri vybere imunoterapie by sa mali zvazit faktory, ako je zdvaznost ataku, Uprava po ataku, U¢innost, nastup ucinku, komorbidity, vedlajsie Ucinky/bezpecnost/
umrtnost sUvisiaca s liekom, vek, planované rodicovstvo, preferencie pacienta, adherencia, klinicka Gcinnost a dostupnost/néaklady

= Dlhodobd imunoterapia monoklondlnymi protildtkami by sa mala zacat ako monoterapia, pokial si komorbidita nevyzaduje kombinaciu s klasickymiimunosupre-
sivnymi terapiami*

*Toto neovplyvriuje odporticanie nizkych ddvok perordinych glukokortikoidov ako perordlneho zniZovania ddvok po liecbe ataku a ako premostujucej terapie pri zmene

imunoterapie

Dlhodoba lie¢ba pri dvojito séronegativnej NMOSD

m Vyskumné studie by sa mali zamerat na odhalenie vyznamu ,skutoc¢nej” dvojito negativnej NMOSD, ktory zostava dodnes neznamy

m Dlhodobd imunoterapia pri dvojito negativnej NMOSD by sa mala zacat po druhom ataku alebo po zdvaznom prvom ataku

m Liecby prvej linie pri dvojito negativnej NMOSD su klasické imunosupresivne terapie alebo rituximab, v zavislosti od charakteristik pacienta. V pripade zlyhania
liecby je vhodné zvézit liecbu rituximabom, kombinovanou lie¢bou, tocilizumabom alebo inou experimentélnou terapiou

Dlhodoba liecba a algoritmus zmeny liecby

= V pripade zlyhania lie¢by klasickymi imunosupresivami je potrebné prejst na monoklonélne protilatky

m V pripade zlyhania lie¢by monoklondlnou protildtkou sa ma lie¢ba zmenit na ind monoklonéinu protildtku s odliSnym mechanizmom ucinku

® Interval medzi terapiami by mal byt ¢o najkratsi, so zohladnenim charakteru Uc¢inku a latencie nastupu Ucinku naslednej terapie, ako aj potencidlnych neZiaducich
Ucinkov vyplyvajucich z prekryvania sa rozdielnych terapit

= Prizmene imunoterapie by sa mala uskuto¢nit preklenovacia lie¢ba nizkymi ddvkami perorédlnych glukokortikoidov 3 az 6 mesiacov, v zavislosti od mechanizmu
Ucinku a nastupu Ucinku naslednej terapie, pretrvavania Ucinku predchadzajlcej terapie, aktivity ochorenia, komorbidit a vedlajsich ucinkov

Trvanie dlhodobej liecby

= Imunoterapia ma pokracovat pri stabilnom stave u AQP4-1gG pozitivnych pacientov s NMOSD, pacienti musia byt starostlivo sledovani, ak je lie¢ba docasne alebo
trvalo prerusend z dévodu vedlajsich Gcinkov alebo z rozhodnutia pacienta. U dvojito negativnych pacientov s NMOSD, ktorf su stabilni viac ako 5 rokov, mozno
zvazit prehodnotenie imunoterapie

= Vyskumné Studie by sa mali zamerat na skimanie vyznamu séroreverzie na séronegativitu, ktord je dodnes nezndma

Dlhodoba liecba a tehotenstvo

m Pacientky v reprodukénom veku s AQP4-IgG pozitivnou NMOSD musia byt vcas informované o moznosti planovania rodiny, o rizikich a vyhodach tehotenstva
a imunoterapie pocas tehotenstva

m Tehotenstvo sa ma pladnovat pocas stabilnej fazy choroby

m Teratogénnym liekom, ako je mykofenoldt mofetil alebo metotrexat, sa treba vyhnut u pacientky vo fertilnom veku a nahradit ich pred tehotenstvom bezpecnejsimi
moznostami liecby

m Dlhodobd imunoterapia sa nema prerusit alebo odlozit z dévodu zelaného tehotenstva

m Lie¢ba monoklondlnou protildtkou (ekulizumab/ravulizumab, rituximab, tocilizumab)* alebo azatioprinom ma pokracovat pocas tehotenstva. Rozhodnutie, ktory z tychto
liekov bude podavany pocas tehotenstva, by sa malo zakladat na faktoroch, ako st napr. polcas rozpadu lieku, trvanie Ucinku, riziko relapsu choroby po vysadeni, pomer
riziko/benefit, preferencie pacientky a dostupnost

m Pacientky, ktoré pokracuju v liecbe pocas tehotenstva, musia byt dokladne poucené o moznych rizikdch vratane infekcif. Prisne hodnotenie pomeru rizika a prinosu liecby
sa musi vykonat pred otehotnenim a matka a plod sa maju désledne sledovat pocas tehotenstva a po pérode

= Vzhladom na obmedzené Udaje o pouziti monoklondlnych protildtok pocas gravidity by sa mal u pacientok, ktoré planuju otehotniet, uprednostnit rituximab

m Pacientky so stabilnym ochorenim pri lie¢be azatioprinom, ktoré otehotneju, maju pokracovat v liecbe

m Ak dojde k expozicii liekom namierenym proti B bunkam, pocas tehotenstva by sa malo vykonat vy3Setrenie poctu lymfocytov a B buniek u novorodenca (pupocnikova krv)

m Akliecba monoklondlnou protildtkou pokracuje aj pocas tehotenstva, nacasovanie o¢kovani zivymi oslabenymi vakcinami treba prediskutovat s pediatrami a opatrne planovat

= V pripade prerusenia lie¢by pocas tehotenstva by sa mala skoro po pérode obnovit dlhodoba imunoterapia

*Na zdklade aktudline dostupnych tdajov

Ockovanie

= U pacientov s aktivnou NMOSD sa nemé odkladat zacatie liecby z dévodu netplného stavu ockovania. Ockovanie by sa malo aktualizovat podfa narodnych
odporucani a noriem ¢o najskér
= Vyskumné studie by sa malizamerat na hodnotenie vplyvu ockovania na priebeh ochorenia a odpoved na ockovanie pocas dlhodobejimunoterapie u pacientov s NMOSD
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