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Santrauka. Optinio neuromielito spektro sutrikimas (angl. Neuromyelitis optica spectrum
disorder, NMOSD) yra reta uzdegiminé demielinizuojanti centrinés nervy sistemos (CNS)
liga, pazeidzianti regos nervus ir nugaros smegenis. Pagrindinis NMOSD patogenetinis me-
chanizmas yra akvaporino-4 (AQP4), integralaus astrocity plazminés membranos baltymo,
ir antikiny pries akvaporina-4 (AQP4-IgG) saveika. Sergamumas NMOSD svyruoja nuo
0,039 iki 0,73/100 000 suaugusiy gyventojuy ir yra didziausias Afrikoje bei Azijoje. Dazniau-
siai liga diagnozuojama 32-45 m. amziuje, moterys serga dazniau. Kliniskai liga gali pasi-
reiksti labai jvairiai. Tai priklauso nuo pazeisty CNS struktiiry. Dazniausiai pazeidziamos
vietos, kuriose AQP4 ekspresija yra gausiausia: nugaros smegenys, regos nervas, dorsaliné
pailgujy smegeny dalis, smegeny kamienas, gumburas ir pogumburis. Liga prasideda optinio
neurito arba skersinio mielito simptomais, kiek re¢iau - $iy ligy deriniu. NMOSD diagnosti-
AQP4-IgG antikiiny nustatymu kraujo serume. Pradinis imaus NMOSD gydymas yra dide-
1és metilprednizolono dozés, t. y. 1 gramas intraveniskai, tesiamas nuo 3 iki 5 dieny. Recidy-
vy prevencijai iSskiriami trys pirmo pasirinkimo vaistai: azatioprinas, mikofenolato mofeti-
lis ir rituksimabas. Naujausiuose randomizuotuose klinikiniuose tyrimuose irodytas ir kity
monokloniniy antikiiny, tokiy kaip inebilizumabas, satralizumabas, tocilizumabas ir ekuli-
zumabas, skyrimo palaikomajam NMOSD gydymui efektyvumas ir saugumas. Veiksniai,
lemiantys blogesng ligos prognoze, yra pirmo priepuolio sunkumas, didesnis recidyvy skai-
¢ius per pirmuosius dvejus metus, vyresnis amzius ligos pradzioje, sasajos su kitais autoimu-
niniais sutrikimais. Mir§tamumas per pirmuosius desimt mety po ligos diagnozavimo siekia
20-25 %. COVID-19 pandemijos metu iskyla daug i$$ukiy, susijusiy su NMOSD pacienty li-
gos recidyvais, padidéjusia infekcijos rizika ir gydymo taktikos parinkimu $iuo kritiniu lai-
kotarpiu.

RaktaZodziai: optinio neuromielito spektro sutrikimas, NMOSD, demielinizuojancios cen-
trinés nervy sistemos ligos, akvaporinas-4 (AQP4), AQP4-IgG, diagnostiniai kriterijai.
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optinis neuritas. Tik keletas pacienty, turin¢iy panasiy
simptomy, buvo pastebéti pries E. Devic dokumentuota at-

NMOSD yra reta uzdegiminé demielinizuojanti CNS liga,
pazeidzianti regos nervus ir nugaros smegenis [1]. 1894 m.
pranciizy gydytojas Eugene Devic aprasé paciente, kuriai
pasireiské tminis mielitas, o po vienos dienos - abipusis
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veji. E. Devic mokinys Gault iSnagrinéjo visus 17 aprasyty
atvejuy, taip pat ir E. Devic paciente, ir pavartojo prancuizis-
ka terming ,,neuro-myélite optique*, kurio lietuviskas ati-
tikmuo yra ,,iminis optinis neuromielitas“. Nuo tada ter-
minai ,,iminis optinis neuromielitas* ir ,,Devic liga® pra-
déti vartoti sinonimiskai visame pasaulyje [2]. IstoriSkai
optinis neuromielitas laikytas viena i$ iSsétinés sklero-
zés (IS) pasireiskimo formy, taciau AQP4 ir AQP4-IgG
identifikavimas leidzia optini neuromielita pripazinti at-
skira liga. Siuo metu ,,iiminio optinio neuromielito* termi-
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nas yra iSpléstas i NMOSD apibrézima, kuris apibadina

tomografijos (MRT) radiniais ir AQP4-IgG antikiiny nu-
statymu kraujo serume. Ankstyva diagnostika ir gydymas
gali sumazinti ilgalaikés negalios ar mirties rizika [4].

Siame straipsnyje apzvelgiame NMOSD epidemiolo-
gija, patogeneze, diagnostika, klinikinius pozymius, sero-
loginius tyrimus, MRT diagnostika, gydymo galimybes ir
prognoze.

EPIDEMIOLOGIJA

NMOSD yra reta liga. 2021 m. sisteminés apzvalgos duo-
menimis, sergamumas ja svyruoja nuo 0,039 iki
0,73/100 000 suaugusiyjy gyventojy ir nuo 0,01 iki
0,06/100 000 vaiky (iki 18 m.) [5]. Sio tyrimo metu nusta-
tyta, kad Afrikos ir Azijos gyventojai turi didesne
NMOSD pasireiskimo rizika, palyginti su baltaodziais.
Dél tokio nevienodo sergamumo pasiskirstymo skirtingo-
se etninése grupése galima daryti prielaida, kad ligos pato-
genezéje yra reikSmingi genetiniai veiksniai, taciau triksta
tai patvirtinanc¢iy moksliniy tyrimy. Retroperspektyvinio
tyrimo, kuriame lygintas sergamumas tarp skirtingy rasiy
zmoniy, duomenimis, azijieciams ir afroamerikieciams
bei afroeuropieciams liga pasireiskia anksc¢iau nei Europos
Saliy gyventojams. NMOSD sergantiems europieciams
buvo reciau nustatomi CNS patologiniai pakitimai MRT
tyrime, palyginti su kitomis rasémis. Ligos pradzioje sun-
kesni simptomai dazniau pasireiSké afroamerikie¢iams ir
afroeuropieciams [6].

Ligos pasireiskimo rizika siejama ne tik su geografine
padétimi, bet ir su lytimi bei amziumi. Kaip ir kity auto-
imuniniy ligy atveju, moterys NMOSD serga dazniau nei
vyrai, tai yra siejama su moterisky hormony jtaka, taciau
reikalingi iSsamesni tyrimai, irodantys tiksly jy poveikio
mechanizma [4]. Dazniausiai liga pasireiskia 32-45 m.
amziuje [7], taciau 15-20 % serganciyjy sudaro vaikai iki
16 m. ir Zmoneés, vyresni nei 65 m. NMOSD dazniausiai
néra paveldimas, taciau yra uzfiksuoti keli Seiminiai atve-
jai [1]. Apytiksliai vienas i$ keturiy Zmoniy, kuriems yra
rasta anti-AQP4, serga dar viena autoimunine liga, pavyz-
dziui, sunkiaja miastenija, sistemine raudonaja vilklige,
Sjogreno liga, celiakija [4].

PATOGENEZE

Pagrindinis NMOSD patogenetinis mechanizmas yra
AQP4, integralaus astrocity plazminés membranos balty-
mo, ir AQP4-IgG saveika [8]. AQP4 yra labiausiai paplites
vandens kanalas CNS, daugiausia iSsidéstes astrocity gali-
nése kojytése. Tyrimy su gyviinais metu nustatyta, kad
AQP4-IgG lemia struktiirinius ir funkcinius hematoence-
falinio barjero poky¢ius: padidéjusia IL-6, IL-1RA, IL-1f,
CXCL10,CXCL3 ir kity uzdegiminiy citokiny sintezg, su-

mazgéjusia lasteliy glaudziyjy jungciy baltymo klaudino-5
ekspresija ir dél to padidéjusi hematoencefalinio barjero
pralaiduma [9]. Peréje §i barjera, AQP4-IgG jungiasi su
AQP4, aktyvuojamas komplementas ir efektorinés laste-
Iés, tokios kaip natiiralieji Zudikai, kurie citotoksiskai vei-
kia astrocitus. Dél aktyvinto komplemento ir astrocity is-
skiriamy citokiny poveikio didéja eozinofily, neutrofily,
makrofagy migracija, dél kurios dar labiau pazeidziamas
hematoencefalinis barjeras ir susidaro salygos didesniam
AQP4-IgG patekimui i CNS. Dél uzdegiminiy lasteliy de-
granuliacijos ir astrocity pazaidos vystosi antriniai poky-
¢iai: oligodendrocity pazaida, demielinizacija, aksony pa-
Zeidimai, lemiantys neurologinius simptomus [1].

DIAGNOSTIKA

NMOSD diagnostika remiasi klinikiniais pozymiais, MRT
radiniais ir AQP4-IgG antikiiny nustatymu kraujo serume.
Naujausi NMOSD diagnostikos kriterijai pateikiami lente-
Iéje.

Klinikiniai poZymiai

NMOSD budingiausia recidyvuojanti remituojanti kliniki-
sindromas), progresuojanti eiga pasitaiko itin retai [10].
KliniSkai liga gali pasireiksti labai jvairiai, tai priklauso
nuo pazeisty CNS struktiry, dazniausiai pazeidziamos
vietos, kuriose AQP4 ekspresija yra didziausia: nugaros
smegenys, regos nervas, dorsaliné pailgyjy smegeny dalis,
smegeny kamienas, gumburas ir pogumburis [4]. Liga
dazniausiai prasideda optinio neurito arba skersinio mieli-
to simptomais, kiek rec¢iau - siy ligy deriniu. Stebima ten-
dencija, kad AQP4-IgG seroteigiamiems pacientams sker-
sinis mielitas yra daznesné pradiné ligos iSraiska, palyginti
su seroneigiamais pacientais [10, 11]. Lyginant su IS,
NMOSD paiiméjimy skaicius per metus yra didesnis, taip
pat paliméjimai yra sunkesni - jiems gydyti dazniau skiria-
ma intraveniné metilprednizolono terapija [10].

Optiniam neuritui yra buidingas imus vienos arba abie-
ju akiy regéjimo sutrikimas, skausmingi akiy judesiai,
spalvinio matymo sutrikimai [4, 11, 12]. NeaiSkus ar pa-
blogéjes matymas yra vienas i$ labiausiai pacientus vargi-
nanciy simptomy. Regéjimo astrumas 0,1 ar prastesnis nu-
statomas beveik 80 % pacienty pirmo optinio neurito pa-
iméjimo metu ir beveik pusei pacienty toks islieka ligos
metu. Pirmojo patiméjimo metu atliekant akiy dugno ap-
Zilira, pusei pacienty nustatoma regos nervo disko (RND)
edema, likusiems pacientams pakitimy nerandama, taip
pat pusei pacienty nustatomi difuziniai akiplocio defektai.
Praéjus metams po pirmojo patiméjimo, mazdaug 80 % pa-
cienty nustatoma RND atrofija [11]. Lyginant su optinio
neurito paiim¢jimais, sergant IS, NMOSD metu patiméji-
mai dazniau blina abipusiai, sunkesni ir su prastesne ilga-
laike matymo prognoze [11, 12].

Skersiniam mielitui, priklausomai nuo nugaros smege-
ny pazeidimo lygio, budinga paraparezé arba tetraparezé.
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NMOSD diagnostikos kriterijai, kai nustatomi AQP4-IgG:
1. Bent 1 i8 pagrindiniy klinikiniy sindromy

3. Atmestos kitos diagnozés

2. AQP4-IgG serume, nustatyti geriausiu prieinamu metodu

arba area postrema sindromas

3. Atmestos kitos diagnozés

NMOSD diagnostikos kriterijai, kai AQP4-IgG nenustatomi arba nezZinomi
1. Bent 2 i$ pagrindiniy klinikiniy sindromuy, atsirade vieno ar keliy klinikiniy patiméjimy metu ir atitinkantys visus kriterijus:
a) bent vienas i$ klinikiniy sindromy yra optinis neuritas, iminis mielitas su iSilgai ekstensyviu skersiniu mielitu (LETM)

2. AQP4-IgG serume nenustatyti, naudojant geriausia prieinama metoda, arba tyrimo atlikti neimanoma

1. Optinis neuritas
2. Uminis mielitas

4. Uminis smegeny kamieno sindromas

pazeidimu MRT

3. Area postrema sindromas: zagséjimo arba pykinimo ir vémimo epizodas, nepaaiskinamas kitomis priezastimis

5. Simptominé narkolepsija arba fiminis tarpiniy smegeny klinikinis sindromas su tipiSku NMOSD tarpiniy smegeny

6. Simptominis galvos smegeny sindromas su tipiSku NMOSD galvos smegeny pazeidimu

mielito diagnoze

Papildomi MRT Kkriterijai esant NMOSD, kai AQP4-IgG nenustatomi arba neZinomi:

1. Uminis optinis neuritas: atlikus galvos smegeny MRT, nustatomi: a) normaliis radiniai arba tik nespecifiniai baltosios
medziagos pazeidimo zidiniai arba b) T2 rezimu hiperintensinis zidinys regos nerve arba T1W rezimu gadolini kaupiantis
zidinys, besitesiantis per daugiau nei puse regos nervo ilgio arba apimantis regos kryzme

2. Uminis mielitas: MRT turi biiti nustatomas intramedulinis Zidinys, apimantis >3 gretimus segmentus (LETM); arba

>3 gretimus segmentus apimanti zidininé nugaros smegeny atrofija pacientams, kuriy anamnez¢é suderinama su iminio

3. Area postrema sindromas: turi bati nustatomi zidiniai dorsalinéje pailgyju smegeny dalyje arba area postrema
4. Uminis smegeny kamieno sindromas: turi biiti nustatomi periependiminiai smegeny kamieno Zidiniai

Apatiniy galtiniy silpnumu skundziasi du trecdaliai pa-
cienty, reciau nustatomas virSutiniy galiiniy silpnumas.
Sunkesniais atvejais dél nugaros smegeny pazeidimo gali
atsirasti paraplegijos, tetraplegijos, kvépavimo raumeny
paralyzius [10, 12]. Dazniausiai pasireiskiantis su skersi-
niu mielitu susijes simptomas yra galiniy arba liemens
sensorikos sutrikimai ir skausmas, kurj patiria apie 70 %
pacienty. Pusé pacienty skundziasi §lapinimosi arba tusti-
nimosi sutrikimais [4, 10]. 44 % pacienty pasireiSkia
skausmingi toniniai raumeny spazmai, kurie visada susij¢
su MRT nustatomu nugaros smegeny pazeidimu. Didziajai
daliai pacienty spazmai biina kompleksiniai ir labai pablo-
gina gyvenimo kokybe [13].

Trecdalis pacienty patiria simptomus, kylancius dél
smegeny kamieno pazeidimo. Dazniausiai pasireiskia ne-
kontroliuojamas zagséjimas, pykinimas ir vémimas, kurj
sukelia dorsalinés pailgyjy smegeny dalies, kurioje yra
area postrema, vémimo reflekso centras, pazeidimas. Pa-
Zeidimo zidiniai kitose smegeny kamieno dalyse sukelia
retesnius simptomus - diplopija, nistagma, niezéjima,
klausos sutrikima, veido raumeny parezg, triSakio nervo
neuralgija, galvos svaigima, dizartrija, disfagija, IX ir
XII veidiniy nervy paralyziy [12, 14]. Kity CNS daliy pa-
zeidimo sukelti simptomai yra reti. Dél gumburo arba po-
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gumburio pazaidos galima narkolepsija, hipersomnija, hi-
potermija, hipotenzija, bradikardija, apetito ir ktino svorio
poky¢iai, atminties sutrikimai, hiponatremija, antriné
amenoréja, galaktoréja, hiponatremija [12, 15]. Esant gal-
vos smegeny pusrutuliy pazeidimui, priklausomai nuo jo
lokalizacijos, gali pasireiksti encefalopatija, hemiparezé,
akiplocio defektai, epilepsija [4, 12].

Serologiniai tyrimai

AQP4-IgG yra specifinis NMOSD zymuo, pagrindinis li-
gos patogeneze lemiantis veiksnys, todél $iy antikting tyri-
mas turéty biti atlickamas visiems pacientams, kuriems
itariamas NMOSD. Remiantis moksliniy tyrimy duomeni-
mis, apie 90 % NMOSD pacienty yra AQP4-IgG serotei-
giami [10, 11, 16]. Néra nustatyta statisti$kai reikSmingy
klinikiniy ar radiologiniy poZymiy skirtumy tarp serotei-
giamy ir seroneigiamy pacienty grupiy [10, 17].
Mazdaug nuo trecdalio iki ketvirtadalio AQP4-IgG se-
roneigiamy pacienty nustatomi antikiinai pries mielino oli-
godendrocity proteina (anti-MOG), kuris yra vienas i$
mieling sudaranéiy baltymy. Siuo metu néra bendro sutari-
mo, ar Sig bukle laikyti atskira liga, ar ja galima priskirti
NMOSD, nors ligos kriterijai ir atitinka, taciau patogenezé



Optinio neuromielito spektro sutrikimas: epidemiologija, patogenezé, diagnostika, gydymas, prognozé

skiriasi. NMOSD, kai anti-MOG yra teigiami, dazniau ser-
ga jaunesni, vyriskos lyties europieciai, ligos klinikinés is-
eitys biina palankesnés, lyginant su AQP4-IgG seroteigia-
mais pacientais [1].

MRT pozZymiai

MRT tyrimas yra labai svarbus, diagnozuojant NMOSD ir
diferencijuojant jj nuo kity ligy, nes kai kurie regos nerve,
nugaros ir galvos smegenyse nustatomi pozZymiai ypac ba-
dingi NMOSD. Taciau nereikia pamirsti, kad 17 % pacien-
ty nenustatomi jokie MRT pokyciai [10], o mazdaug trec-
daliui pacienty gali biti nustatyti IS diseminacijos erdvéje
kriterijus atitinkantys pazeidimo zidiniai [17].

LETM, apibtuidinamas kaip 3 ir daugiau nugaros sme-
geny segmentus apimantis T2 rezimu hiperintensinis arba
T1W rezimu gadolinj kaupiantis pazeidimo zidinys, yra
pats specifiskiausias NMOSD MRT nustatomas pozymis,
nebudingas IS [3, 10, 11, 16, 18]. Zidiniai dazniausiai nu-
statomi centrinéje nugaros smegeny dalyje (daugiau nei
70 % zidinio yra centrinéje pilkojoje medziagoje), viduti-
niskai 47 mm ilgio, dazniausiai apimantys krutininius nu-
garos smegeny segmentus. Budinga kakliniuose segmen-
tuose esanciy zidiniy ekstenzija i smegeny kamiena [16].
Létinio pazeidimo metu nustatoma aiskiy riby, >3 greti-
mus segmentus apimanti nugaros smegeny atrofija su gali-
mais difuziniais T2 signalo pokyciais atrofiSkame seg-
mente. Nugaros smegeny atrofija ir edema NMOSD metu
nustatoma dazniau nei sergant IS [3, 16]. Iki 20 % atvejy
randama <3 segmentus apimanc¢iy nugaros smegeny pa-
zeidimo zidiniy [3, 11, 18].

Sergant iminiu optiniu neuritu, atlikus MRT tyrima,
iprastai nustatomi T2 rezimu hiperintensiniai arba T1W re-
zimu gadolinj kaupiantys, daugiau nei puse regos nervo il-
gio apimantys Zidiniai vienoje arba abiejose akyse, daz-
niausiai pazeidziantys intrakranijini regos nervo segmenta
ir galintys nusitesti iki regos kryzmés ar regos laido [3, 18].
Taciau 40 % pacienty nenustatoma jokiy pokyciy [11, 16].
24 % atvejy kartu nustatoma regos nervo edema [16].

Didziajai daliai pacienty gali buiti nustatomi nespecifi-
niai baltosios medziagos pazeidimo zidiniai galvos smege-
nyse, ta¢iau dauguma jy nesukelia simptomy [3, 17, 18].
Iki pusés pacienty nustatoma tipisky (bet ne patognomi-
niy) pazeidimo zZidiniy, i$ kuriy dazniausi yra T2 rezimu hi-
perintensiniai Zidiniai periependiminiuose regionuose ap-
link Soninius, treciaji, ketvirtaji skilvelius, taip pat esantys
dorsalinéje pailgyjy smegeny, ypac area postrema, dalyje
ny jungtyje, jie bina ilgi, daznai apimantys visg jungties il-
gi, imaus pazeidimo metu edemiski ir heterogeniniai. Is-
skirtinis pozymis yra galimas Zievinio nugaros smegeny
laido pazeidimas, kuris nustatomas 23-44 % atvejy, nors
Siame regione néra biidinga ryski AQP4 ekspresija [18].

Papildomi tyrimai

Smegeny skyscio ir optinés koherentinés tomografijos
(OKT) tyrimai neturi tokios didelés diagnostinés vertés,

palyginti su anksciau aprasytais tyrimais, taciau gali buti
vertingi diferencinei diagnostikai, ypa¢ bandant diferenci-
juoti tarp NMOSD ir IS. Istyrus NMOSD serganciy pa-
cienty likvora, jame galima nustatyti didesnj leukocity ir
baltymo kieki, lyginant su IS serganciy pacienty likvoru,
taciau oligokloninés juostos nustatomos retai [10, 11]. Per-
sirgus NMOSD optiniu neuritu, yra bidingas OKT metodu
nustatomas tinklainés nerviniy skaiduly ir gangliniy laste-
liy sluoksniy suplonéjimas, ypac virSutiniame ir apatinia-
me kvadrantuose, kuris biina ryskesnis nei pacienty, per-
sirgusiy IS sukeltu optiniu neuritu [11, 19].

GYDYMAS

NMOSD pacienty gydymo taktika priklauso nuo kliniki-
nés situacijos: iSskiriamas imaus ligos pasireiskimo (pir-
mo epizodo ar recidyvo), palaikomasis, kuriuo siekiama
iSvengti recidyvy ir su jais susijusios negalios, ir simptomi-
nis gydymas.

Umaus ligos pasireiskimo ar recidyvo gydymas

Umaus ligos pasireiskimo ar pasikartojimo gydymas yra
labai svarbus, nes timiy ataky metu gali biiti stipriai sutrik-
dytos neurologinés funkcijos ar net istikti mirtis, o jy karto-
jimasis lemia sunkia negalia. Pavyzdziui, tyrime, kuriame
vertintas imunosupresiniy vaisty, skiriamy palaikomajam
NMOSD gydymui, efektyvumas, pastebéta, kad tiriamyjy,
serganc¢iy NMOSD, regéjimo sutrikimo sunkumas sieja-
mas su ankstyvo imiy ataky gydymo veiksmingumu, o pa-
laikomasis imunosupresinis gydymas jam itakos neturéjo
[20]. Pradinis NMOSD gydymas yra didelés metilpredni-
zolono dozés, t. y. 1 gramas intraveniskai, tgsiamas nuo
3 iki 5 dieny. Po Sio gydymo kurso skiriami peroraliniai
gliukokortikoidai, kuriy doz¢ is 1éto mazinama [21]. Gliu-
kokortikoidai pasizymi plac¢iu imunosupresiniu poveikiu,
juos skiriant siekiama sumazinti imaus ligos pasireiskimo
ar recidyvo sunkuma bei iSvengti ankstyvo atkrycio.
Trumpalaikis gydymas Siuo vaistu yra gerai toleruojamas,
taciau svarbu stebéti dél galimy nepageidaujamy reakcijy,
tokiy kaip hiperglikemija, hipertenzija, elektrolity disba-
lansas, vir§kinamojo trakto opos ir kt., pasireiskimo [1].
Pacientams, kuriuos gydant gliukokortikoidais nepa-
siekiama reikiamo efekto, gali bati tatkomos gydomosios
aferezés: pakaitiné plazmos terapija (IB lygio rekomenda-
cija), kurios metu paciento kraujo plazma atskiriama nuo
kity kraujo komponenty, pasalinama ir pakeiciama koloi-
dy arba koloidy ir kristaloidy tirpalais, arba imunoadsorb-
cijos procedira (IC lygio rekomendacija), kurios metu i$
nuo kity kraujo komponenty atskirtos kraujo plazmos yra
pasalinami imunoglobulinai [22]. Kai kuriais atvejais sun-
kiy paiiméjimy metu Sios procediiros gali biiti taikomos ir
kaip pirmo pasirinkimo gydymas, ypac jeigu ankstesniy
patiméjimy metu buvo stebétas geras atsakas i gydomasias
aferezes, bet ne i gliukokortikoidus. Remiantis Amerikos
afereziy draugijos rekomendacijomis, imaus ligos pasi-
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reiSkimo ar recidyvo metu Sios procediiros turéty biiti atlie-
kamos kiekvieng arba kas antra diena. Vidutiniskai skiria-
mos 5 procediiros, taciau jy skaicius parenkamas individu-
aliai atsizvelgiant i kliniking situacija. Remiantis sistemi-
nés apzvalgos ir metaanalizés, kurioje irodytas pakaitinés
plazmos terapijos efektyvumas, duomenimis, si gydymo
metoda reikéty taikyti kuo anksciau: geresnis atsakas i gy-
dyma pasiekiamas, kai procediira pradedama per 14 dieny
nuo paimeéjimo pradzios, nei véliau [23]. Nors manoma,
kad pakaitinés plazmos terapijos poveikis pasireiskia dél
AQP4-IgG pasalinimo, idomu tai, kad jos buvo veiksmin-
gesnés AQP4-IgG seroneigiamiems pacientams, palygti
su seroteigiamais pacientais.

Tais atvejais, kai nei gliukokortikoidai, nei gydomo-
sios aferezés yra neveiksmingi, galimas alternatyvus gy-
dymas - i vena suleidziamas imunoglobulinas (IVIg). Ta-
¢iau, analizuojant §io gydymo metodo efektyvuma, imiy
NMOSD ataky metu pastebéta, kad trecdalis pacienty, gy-
domy vien IVIg, pasiekia tik viduting remisija, o likusiy
pacienty pasiektos remisijos lygis yra Zemas (Siame tyrime
remisijos lygis vertintas pagal iSpléstinés negalios vertini-
mo skalés (EDSS) (angl. Expanded Disability Status
Scale) baly pokytj) [24]. Sio tyrimo rezultatai atskleidzia,
kad patiméjimy gydymas IVIg yra maziau efektyvus nei
gydymas didelémis metilprednizolono dozémis, taciau
sunkiy paiméjimy metu (kuriy metu, vertinant EDSS, su-
renkama daugiau nei 6 balai) ankstyvas gydymas IVIg kar-
tu su metilprednizolonu yra pranasesnis uz gydyma tik me-
tilprednizolonu. Taciau tuo atveju, jeigu, pradéjus gydyma
tik metilprednizolonu, néra sulaukiama atsako, papildo-
mas IVIg skyrimas isei¢iy nepagerina ir néra tikslingas.

Kleiter su bendraautoriais iSanalizavo daugiau nei
1000 tmiy NMOSD ataky gydymo strategijas ir nustaté,
kad jos yra labai heterogeninés - i$ viso nustatytos 54 skir-
tingos gydymo metody pritaikymo daznio ir eiliskumo
kombinacijos [25]. Daugiau nei 80 % tiriamyjy pirmo pa-
sirinkimo gydymas buvo didelés metilprednizolono dozeés,
daugiau nei 50 % tiriamyjy tai buvo vienintelis skirtas gy-
dymo kursas. Gydomosios aferezés dazniau skirtos véles-
némis gydymo stadijomis. Po pirmojo gydymo kurso vi-
siska remisija pasieké 19 % tiriamyjy, 16,4 % nebuvo atsa-
ko | gydyma, taciau tik trec¢daliui tiriamyjy po pirmojo gy-
dymo kurso gydymas buvo tesiamas. Nustatyta, kad, te-
siant gydyma, remisijos buvo pasiektos dazniau ir ypac
mazgejo pacienty, kuriems atsakas i gydyma nepasireiske,
dalis. Taigi, NMOSD patméjimo metu, nesulaukus nori-
mo atsako i pirmos eilés gydyma, rekomenduojama skirti
papildomus gydymo kursus, kombinuoti gydymo meto-
dus. Tyrime pastebéta, kad bendra NMOSD patméjimy
gydymo prognozé yra prasta: tik 21,6 % tiriamuyjy po pas-
kutinio gydymo kurso nustatyta visiska remisija, 0 6 % re-
misijos nepasieké.

Recidyvy prevencija
Negydant pacienty, sergan¢iy NMOSD, apie 50 % jy ne-
galéty vaikscioti ir baty akli, tre¢dalis mirty per 5 metus

nuo ligos pasireiskimo. Dél tokio ligos progresavimo ir
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sukeliamos negalios pacientai imunosupresantais prade-
dami gydyti i§ karto nustacius diagnoze [4]. ISskiriami
trys pirmo pasirinkimo vaistai: azatioprinas, DNR ir
RNR endogeniniy puriny antagonistas, slopinantis lim-
focity dauginimasi, mikofenolato mofetilas, kuris yra
inozino monofosfato dehidrogenzés inhibitorius, slopi-
nantis limfocity sintezg, ir rituksimabas, monokloninis
antikiinas, kuris, prisijungdamas prie B limfocity pavir-
Siuje esanc¢iy CD19 ir CD20 baltymuy, sukelia B limfocity
apoptoze [1]. Rekomenduojamos $ios standartinés do-
zés: azatioprino 2,5-3 mg/kg per diena, mikofenolato
mofetilo 750-1500 mg 2 kartus per diena. Kadangi Siy
vaisty biologinis aktyvumas pasireiskia tik po 4-6 mén.
nuo gydymo pradzios, rekomenduojama kartu skirti
prednizolono 30-60 mg per diena, kol azatioprinas ar
mikofenolato mofetilis tampa visiskai veiksmingas. Vé-
liau prednizolono dozé turéty bati i$ 1éto mazinama per
6 mén. [26]. Jeigu gydoma rituksimabu, jo skiriama in-
traveniskai dvi 1000 mg dozés, tarp kuriy daroma 14 d.
pertrauka. Tokie 2 doziy kursai gali biti kartojami kas
6 mén. arba pagal CD19 B limfocity skai¢iy (tokiu atveju
reikéty monitoruoti CD 19+ limfocity skaic¢iy, kas méne-
si atliekant tékmés citometrija, ir pakartotinis kursas tu-
réty bati skiriamas, kai CD19 limfocity skaicius sudaro
> 1 % bendro limfocity skaiciaus). Kadangi rituksimabo
poveikis pasireiSkia grei¢iau nei azatioprino ar mikofe-
nolato mofetilio, prednizolono kartu su rituksimabu rei-
kéty skirti iki 2-4 sav. po pirmo gydymo kurso antros do-
Ze€s.

Palyginti imunosupresanty, skiriamy NMOSD reci-
dyvy prevencijai, efektyvuma ir sauguma yra sudétinga,
nes tritksta randomizuoty, placebu kontroliuojamy tyri-
my, irodanciy kazkurio vaisto pranasuma pries kitus.
Dazniausiai lyginami retrospektyviniy ir prospektyviniy
tyrimy duomenys. Remiantis sisteminés apzvalgos ir me-
taanalizés, kurioje palygintas gydymo visais 3 vaistais
veiksmingumas, duomenimis, rituksimabas labiausiai su-
mazino metinj recidyvy skaiciy, o vartojant mikofenolato
mofetilj pastebéta maziausiai nepageidaujamy reiskiniy
[27]. Shi su bendraautoriais atliktame prospektyviniame
kohortiniame tyrime pastebéta, kad, vartojant tiek aza-
tioprina, tiek mikofenolato mofetilj, reikSmingai sumazé-
ja recidyvy skaicius ir nustatomos mazesnés EDSS baly
vertés, lyginant su tiriamaisiais, kuriems buvo skirti tik
gliukokortikoidai ar visai neskirtas gydymas imunosup-
resantais [20]. Taciau, nors skirtumas tarp Siy vaisty
veiksmingumo nebuvo pastebétas, didzioji dalis pacienty
geriau toleravo gydyma mikofenolato mofetiliu galimai
dél to, kad gydomiems azatioprinu pasireiské daugiau ne-
pageidaujamy reiskiniy, tokiy kaip leukopenija, trombo-
citopenija, hepatotoksiSkumas, plauky slinkimas ir kt.
2020 m. publikuotame multicentriniame, randomizuota-
me, dvigubai aklame, placebu kontroliuojamame tyrime,
kuriame 72 savaites vertintas rituksimabo saugumas ir
efektyvumas, tiriamiesiems, gydytiems rituksimabu, ne-
buvo nustatyta recidyvy, o tiriamiesiems, kuriems skirtas
placebas, nustatytos 7 remisijos. EDSS baly pokytis tarp
abiejy tiriamyjy grupiy buvo panasus, todél galima daryti
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prielaida, kad ligos sunkumo sumaz¢jima lemia kartu var-
tojami gliukokortikoidai [28]. Yra duomeny, kad palaiko-
masis gydymas imunosupresantais turéty buti tesiamas
bent 5 metus nuo pirmojo LETM pasireiskimo, taciau rei-
kalingi tolimesni ilgalaikio NMOSD gydymo stebéjimo
tyrimai, kuriais remiantis biity galima numatyti gydymo
trukme [1].

Prognozuojama, kad artimiausiais metais reikSminga
vieta NMOSD gydyme uzims monokloniniai antikiinai,
veikiantys skirtingus ligos patogenezéje dalyvaujancius
taikinius: B limfocitus (jau aprasytas rituksimabas ir ine-
bilizumabas), IL-6 receptorius (satralizumabas ir tocili-
zumabas), komplemento baltyma C5 (ekulizumabas)
[29]. Metaanalizéje, kurioje vertinti $iy monokloniniy
antikiiny randomizuoty klinikiniy tyrimy rezultatai, nu-
statyta, kad NMOSD gydymas monokloniniais antika-
nais yra efektyvus ir saugus [30]. Gydant monokloniniais
antik@inais, sékmingai sumazinama ligos recidyvo rizika,
metinis recidyvy skaicius, pageréja neurologiné funkci-
ja. Taip pat nebuvo nustatytas daznesnis nepageidauja-
my reiskiniy pasireiskimas tarp tiriamyjy, gydomy mo-
nokloniniais antikiinais, palyginti su placebo grupe. Prie-
Singai, terapija monokloniniais antikiinais parodé ten-
dencija sumazinti sunkiy nepageidaujamy reiskiniy daz-
nj. Dazniausiai uzfiksuoti nepageidaujami reiskiniai bu-
vo infekcijos (virsutiniy kvépavimo taky ir slapimo ta-
ku), galvos skausmas, su infuzija susijusios reakcijos,
galliniy, sgnariy ar nugaros skausmas. Sios metaanalizés
duomenimis, ekulizumabas geriau nei kiti monokloni-
niai antik@inai sumazino ligos remisijos rizika, o antikii-
nai, veikiantys IL-6 (satralizumabas ir tocilizumabas)
geriau nei kiti monokloniniai antiktinai, sumazino EDSS
baly skaiciy.

Taigi, trukstant ilgalaikio stebéjimo rezultaty, palaiko-
mojo gydymo pasirinkimas priklauso nuo vaisto prieina-
mumo, kainos, gretutiniy ligy, ligos eigos. Jeigu liga daz-
nai recidyvuoja, nepaisant adekvacios imunosupresijos,
rekomenduojama pakeisti gydyma vaistu, kuriam badin-
gas kitoks veikimo mechanizmas. Galimas dviejy imuno-
supresanty skyrimas (pvz., rituksimabo ir mikofenolato
mofetilio), taciau triuksta duomeny apie tokios gydymo
taktikos sauguma ir efektyvuma [26].

Simptominis gydymas

Pacienty, serganc¢iy NMOSD, gyvenimo kokybei pagerin-
ti reikalingas simptominis gydymas, kineziterapija ir pa-
galbinés priemonés. Skiriamas gydymas priestraukuli-
niais, antispazminiais, laisvinamaisiais vaistais, antidep-
resantais, siekiant palengvinti skausmingus toninius spaz-
mus, spastiSkuma, viduriy uzkietéjima, depresija [31]. To-
niniams spazmams gydyti yra efektyvios mazos karbama-
zepiny dozés [32]. Reguliari kineziterapija, jtvarai, botuli-
no toksino injekcijos, ramentai, neigaliojo vezimélis gali
padéti pacientams judéti. Tiems, kuriems liga sukelia ak-
luma, rekomenduojama darbo terapija ir neregio lazdelé,
siekiant prisitaikyti prie pasikeitusiy gyvenimo salygy
[31].

PROGNOZE

NMOSD budinga bloga prognozé su daugybe neurologi-
niy pasekmiy, ypac sergant recidyvuojancia forma [33].
Recidyvai yra dazni, pasireiskia iki 90 % visy serganciy-
juir dazniausiai yra ankstyvi, t. y. 50 % pacienty ligos at-
krytis pasireiskia pirmaisiais ligos metais, 75 % - antrai-
siais-treciaisiais metais [32]. Kinijoje atlikto tyrimo me-
tu tirti 143 anti-AQP4 seroteigiami NMOSD pacientai,
kurie buvo suskirstyti i dvi grupes pagal antinukleariniy
antikiiny (ANA) nustatyma: ANA+ ir ANA- pacientus.
Tiriamyjy grupiy palyginimas atliktas remiantis kliniki-
niais pozymiais, laboratoriniais testais ir MRT rezulta-
tais. 4 balai pagal EDSS laikyti ribiniu tasku, vertinant li-
gos progresavima. Tyrimas parodé, kad ligos trukmé yra
trumpesné ANA+ nei ANA- pacientams, kai EDSS -
<4 balai. Laikotarpis nuo ligos pradzios iki tol, kol pa-
cientui nustatomi 4 balai pagal EDSS, yra daug ilgesnis
ANA - pacienty, lyginant su ANA+ pacientais. Taigi anti-
nukleariniai antikinai yra susij¢ su sunkesniu ligos pasi-
reiskimu, todél NMOSD pacientams su AQP4 antikiinais
ANA gali buti naudojamas kaip prognostinis Zymuo
[34]. Kiti veiksniai, lemiantys blogesng¢ ligos prognoze,
yra pirmo priepuolio sunkumas, didesnis recidyvy skai-
¢ius per pirmuosius dvejus ligos metus, vyresnis amzius
ligos pradzioje, sasajos su kitomis autoimuninémis ligo-
mis [6]. Dazniausia mirties priezastis yra neurogeninis
kvépavimo nepakankamumas. Mirstamumas per pir-
muosius desimt mety po ligos diagnozavimo siekia
20-25 % [32].

NMOSD IR COVID-19 INFEKCIJA

Siekiant sumazinti COVID-19 infekcijos plitima ir uzsi-
krétimo rizika, sergantieji NMOSD turéty vykdyti Pa-
saulio sveikatos organizacijos pateiktas rekomendacijas:
laikytis socialinio atstumo, dévéti kaukes, daznai plauti
rankas su vandeniu ir muilu arba naudoti alkoholinius
ranky dezinfekcinius skyscius [35]. Pacientus reikéty su-
pazindinti su COVID-19 infekcijai budingais simpto-
mais, tokiais kaip kar$c¢iavimas, kosulys ir dusulys [36].
Pasikartojantys NMOSD recidyvai sunkina ligos eiga,
todél svarbu pacientus skatinti testi recidyvy prevencijos
terapija gliukokortikoidais, azatioprinu, mikofenolato
mofetiliu, rituksimabu, tocilizumabu ar ekulizumabu
[36, 37]. Jeigu dél COVID-19 infekcijos sukeltos biklés
reikia nutraukti ar atidéti gydyma, galima vartoti viduti-
nes gliukokortikoidy dozes (pvz., 20 mg prednizolono),
siekiant iSvengti atkryc¢iy. Vidutinio sunkumo
COVID-19 infekcijos patvirtinimas néra indikacija nu-
traukti NMOSD gydyma. Gydymo sustabdymas galéty
buti svarstomas tiems pacientams, kurie yra hospitali-
zuojami dél sunkios Sios infekcijos eigos. Tokiems pa-
cientams galima laikinai sustabdyti NMOSD gydyma ir
ji atnaujinti po 4 savaiciy arba kai nebebus infekcijos
simptomy. Umi infekcija gali laikinai pabloginti
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Maujai atsirade arba blogéjantys neurcloginiai simptomai, besitesiantys daugiau nei 24 valandas

ltariama COVID - 19
(Sausas kosulys, karsCiavimas, galvos skausmas ir kt.)

lTaip

Bendras kraujo tyrimas
(neutrofilu/limfocity koeficientas)

[

Intraveninis metilprednizolonas

COVID-19 patvirtintas

D Dimerai, Serumo CRB, Feritinas
Kritings lastos KT

l COVID-19 nepatvirtintas

1 g/d 5-7 dienas

Meral
minimalus pageréjimas

. Antriné : — . -
Intraveninis infekcija | Antibakterinis gydymas SU"_‘"' neurolc_:gme
metilprednizolonas » + intraveninis simptomatika
1g/d 5-7 dienas imunoglobulinas (stacionarinio gydymo
Meéral indikacijos)
minimalus .
pagergjimas .NlE-‘rEJ' iNe Taip
minimalus .
Pakaitine plazmos  Pagerejimas [T - Neéral
. = imunoglobulinas Intraveninis minimalus
terapija 5-6 sesijos . . : I
0.4mag/ka/d 5 dienas imunoglobulinas | pageréjimas Pakaiting

0.4mg/kg/id 5
dienas dienos
stacionare

+«— plazmos terapija
5-6 sesijos

1 pav. NMOSD recidyvu gydymas COVID-19 pandemijos laikotarpiu [40]

NMOSD eiga, sukelti pseudorecidyva, todél, pries pra-
dedant imy ligos atkrycio gydyma, reikéty isitikinti, ar
tai yra ne COVID-19 infekcijos sukelti trumpalaikiai
simptomai [36].

Dél ilgalaikio palaikomojo gydymo NMOSD pacien-
tai gali biiti imunosupresinés biiklés. Be to, pastebéta, kad
stresinés situacijos pasunkina esamus ligos simptomus ar
recidyvus. Siaurés Kalifornijoje atliktas tyrimas, kurio
metu, naudojant klinikini klausimyna, buvo siekiama nu-
statyti, ar pacientai, sergantys NMOSD, yra imlesni su-
sirgti COVID-19 infekcija ir kaip pandemijos keliamas
stresas paveiké jau esamus neurologinius simptomus.
Nors né vienam i$ tirtyjy nebuvo nustatyta COVID-19 in-
fekcija, 12 % NMOSD pacienty pasireiské esamy neuro-
loginiy simptomy pablogéjimas, dar 12 % pacienty nusta-
tyti nauji neurologiniai simptomai. Sie pacientai patvirti-
no patiriantys daugiau streso nei jprastai ir jauté su stresu
susijusius simptomus, tokius kaip nerimas, depresija, ne-
miga. AprasSytame tyrime iskelta hipotezé, kad pandemi-
jos sukelta nezinomybé ir stresas galéjo turéti jtakos blo-
géjancioms neurologinéms bukléms, taciau reikalingi to-
limesni tyrimai, siekiant patvirtinti Sia hipoteze [38]. Ki-
tas tyrimas, kuriuo buvo siekiama nustatyti COVID-19 in-
fekcijos pasireiskima tarp 149 NMOSD pacienty, atliktas
Irane. Remiantis jo rezultatais, nepaisant imuning sistema
silpninancio gydymo, infekcijos paplitimo daznis tarp
NMOSD pacienty yra beveik toks pats, kaip ir sveiky
zmoniy populiacijoje. Taciau NMOSD sergantiems pa-

26

cientams infekcijos eiga buvo sunkesné, 60 % is ju buvo
reikalinga hospitalizacija, kai tik 20 % neserganciy gretu-
tinémis ligomis ir COVID-19 uzsikrétusiy Zzmoniy turéjo
indikacijy gydymui stacionare. Pastebéta, kad visi hospi-
talizuoti NMOSD pacientai buvo gydyti rituksimabu [35].
2020 m. balandzio ménesi atlikta internetiné 157 pacien-
ty, kuriems diagnozuotas NMOSD, apklausa, siekiant is-
siaiSkinti COVID-19 paplitima. 50,3 % apklaustyjy buvo
gydomi rituksimabu ir 49,7 % - azatioprinu. COVID-19
infekcija buvo diagnozuota Sesiems pacientams, i§ kuriy
dviem taikytas stacionarinis gydymas, abu jie buvo gydyti
rituksimabu. Kadangi AQP4-IgG yra svarbus NMOSD
patogenezéje, gydymas rituksimabu, lemiantis B lasteliy
iSeikvojima periferiniame kraujyje, yra veiksmingas ma-
zinant ligos aktyvuma, taciau susirtipinima kelia dél su-
mazéjusio imunoglobuliny kiekio padidéjusi infekcijos
rizika. Remiantis minéty dviejy tyrimy rezultatais, kelia-
mas klausimas, ar gydymas rituksimabu yra susijes su
sunkesne uzsikrétusiyjy COVID-19 infekcija ligos eiga,
taciau tam patvirtinti reikalingi tolimesni iSsamesni tyri-
mai [39].

2020 m. rugpjicio ménesi iSspausdintame straipsnyje
pateikiami rekomendaciniai NMOSD ligos gydymo
COVID-19 pandemijos metu algoritmai, pagristi kiekvie-
no vaisto veikimo mechanizmu ir jo poveikiu imuninei sis-
temai, atsizvelgiant i Siuo metu turimus duomenis, vykdo-
mus tyrimus ir eksperty iSvadas. Taciau sprendimai dél gy-
dymo NMOSD pacientams turéty bati individualizuojami,
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NMOSD pacientai su COVID - 19 infekcija

Tne

Taip f

Naujai diagnozuoti

NMOSD
o ) ) Azatioprinas/
Monaokloniniai antikinai Ciklofosfamidas Mikofenolato mofetilas/
Metotreksatas

Ekulizumabas, Tokalizumabas ar Satralizumabas
arba

Kas ménesj intraveninio imunoglobulino 0,4 mg/kg/d

Ekulizumabas,
Tokalizumabas,
Satralizumabas

C L

Rituksimabas Ivertinti imfocity skaiciy

l

Testi

+ Auksta
COVID-19 l l l
rizika =500 Iast. = 500 Iast.
Atideti kita gydymo /mm3 fmm3
ciklg iki 9 menesiy l
- d Stebeti
L

2 pav. Pradinis ir palaikomasis NMOSD gydymas COVID-19 pandemijos laikotarpiu [40]

atsizvelgiant | ligos trukme, eiga ir sunkuma, taip pat i
COVID-19 rizika.

1 paveikslélyje pateiktas NMOSD patiméjimy gydymo
COVID-19 pandemijos metu algoritmas. Pirmo pasirinki-
mo gydymas, kaip ir jprastai, yra metilprednizolono puls-
terapija. Jeigu patiméjimas yra sunkus arba pirmo pasirin-
kimo gydymas néra veiksmingas, tiems pacientams, ku-
riems stacionarizavimas néra reikalingas, rekomenduoja-
ma taikyti gydyma didelémis IVIg dozémis, nes pakaitinés
plazmos terapijos procediiros siejamos su ilgesne hospita-
lizacija, didesne infekcijy ir hemodinaminio nestabilumo
rizika.

2 paveikslélyje pateiktas NMOSD pradinio ir palaiko-
mojo gydymo COVID-19 pandemijos metu algoritmas.
Pirmo pasirinkimo pradinis ir palaikomasis serganciyjy
NMOSD gydymas ekulizumabu, tokalizamabu ir satrali-
zumabu yra saugus ir tiems, kuriems patvirtinama
COVID-19 infekcija. Kasménesinis IVIg skyrimas palai-
komajam gydymui gali buti naudingas anti-MOG serotei-
giamiems pacientams. Nerekomenduojama pirma karta
nustatytam NMOSD gydyti skirti azatioprina, mikofenola-
to mofetilj, metotreksta, rituksimaba ar ciklofosfamida.
Pacientams, kuriems anksciau skirtas gydymas rituksima-
bu ir praéjo 9 ménesiai po vaisto infuzijos, rekomenduoja-
ma keisti gydyma, paskiriant vieng i$ kity monokloniniy
antikiiny. Pandemijos metu gydymas azatioprinu, mikofe-
nolato mofetiliu, metotreksatu gali buti tgsiamas kaip pa-
laikomoji terapija, reguliariai kartojant bendra kraujo tyri-
ma. Dozés nustatomos individualiai pagal paciento ligos

sunkuma, limfocity skaic¢iy. Jei limfocity kiekis sumazéja
iki 500/mm? arba, gydant metotreksatu, pasireiSkia pneu-
monitas, taikyta gydyma reikéty nutraukti ir pradéti skirti
monokloninius antikiinus [40].

ISVADOS

NMOSD yrareta liga, kurios pasireiskimo rizika priklauso
nuo lyties, amziaus ir geografinés padéties. Ligai patvirtin-
ti yranaudojami 2015 m. diagnostikos kriterijai, kuriais re-
AQP4-1gG antikiinai kraujo serume. Ankstyva diagnosti-
ka ir gydymas gali sumazinti ilgalaikés negalios ar mirties
rizika. Pradiniam @imiy bikliy gydymui yra skiriamas me-
tilprednizolonas, o recidyvy prevencijai - imunosupresan-
tai ir monokloniniai antikiinai. Monokloniniy antikiiny
veiksmingumas ir saugumas irodytas randomizuotuose
klinikiniuose tyrimuose ir prognozuojama, kad ateityje Sie
vaistai uzims reiksminga vieta, gydant NMOSD. Siekiant
pagerinti serganciyjy gyvenimo kokybe, ne maziau svar-
bus yra simptominis gydymas, kineziterapija ir pagalbinés
priemonés. COVID-19 pandemijos metu NMOSD pacien-
tai ir juos gydantys gydytojai susiduria su jvairiais sunku-
mais, susijusiais su ligos kontrole. Gydymas pandemijos
metu turéty bti parenkamas kiekvienam pacientui indivi-
dualiai, atsizvelgiant i ligos trukme, eiga, sunkuma bei
COVID-19 rizika.
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Summary

Neuromyelitis optica spectrum disorder (NMOSD) is a rare acute
inflammatory disease of the central nervous system (CNS) pre-
dominantly affecting the optic nerve and the spinal cord. The
main pathogenetic mechanism of NMOSD is the interaction of
aquaporin-4 (AQP4), an integral astrocyte plasma membrane
protein, and antibodies against aquaporin-4 (AQP4-1gG). The in-
cidence of NMOSD ranges from 0.039 to 0.73 per 100,000 adult
population, and the highest incidence estimates are associated
with African and Asian ethnicities. The median age at presenta-
tion is 32-45 years, the disease affects women more often than
men. Clinical manifestations of the disease depend on lesions in
those areas of the CN'S where AQP4 is most pronounced: spinal
cord, optic nerves, dorsal medulla, brainstem, thalamus, and hy-
pothalamus. Initially, NMOSD typically presents with optic neu-
ritis or transverse myelitis, or, less commonly, a combination of
both. Diagnosis of NMOSD is based on clinical symptoms, MRI
findings, and detection of AQP4-IgG antibodies in serum. All
acute attacks should be treated with high-dose intravenous
methylprednisolone, i.e., 1 gram per day for three to five consecu-
tive days. Maintenance treatment to prevent NMOSD relapses in-
cludes azathioprine, mycophenolate mofetil, and rituximab. Re-
cent results of randomised clinical trials with monoclonal anti-
bodies such as inebilizumab, satralizumab, tocilizumab, and
eculizumab have proved their efficacy and safety in maintenance
treatment of NMOSD. Factors leading to a worse prognosis in-
clude the severity of the first attack, higher number of relapses in
the first two years, older age at the disease onset, and association
with other autoimmune disorders. The overall 10-year mortality
after diagnosis is 20-25%. Challenges in treating NMOSD during
the COVID-19 pandemic include clinical relapses, susceptibility
to infection, and disease management during this critical period.
Keywords: neuromyelitis optica spectrum disorder,
NMOSD, demyelinating diseases of the central nervous system,
aquaporin-4 (AQP4), AQP4-IgG, diagnostic criteria.
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