Webinar 6: Dystrofia Duchenne'a a szczepienie p/COVID

WDO webinar, Sobota, 28 luty (link do nagrania)

Podczas spotkania cztonkéw WDO 28 lutego Swiatowa Organizacja WDO zaprosita dr Erika Niksa do
przedstawienia seminarium internetowego (webinaru) na temat dystrofii miesniowej Duchenne'a w
zwiqgzku ze szczepieniem p/COVID-19. Dr Niks jest specjalistq neurologii oraz neurologii rozwojowej
(dzieciecej) w Centrum Medycznym Uniwersytetu w Leiden (NL). Doktor udzielit odpowiedzi na
najczesciej zadawane pytania zarowno przez rodziny, jak i lekarzy oraz zaproponowat wytyczne
postepowania dotyczqce szczepien dla pacjentdw stosujgcych sterydoterapie.

Uwaga: Zmiany w schemacie leczenia sterydami nalezy zawsze omawiac z lekarzem prowadzgcym.

Jaki jest najlepszy sposdb zapobiegania infekcji COVID?

Rozprzestrzenianie sie wirusa zasadniczo odbywa sie poprzez kaszel i kichanie. Z tego powodu zaleca
sie, aby ludzie pozostali w domach i unikali kontaktu z innymi osobami. Wirus przenosi sie przez droge
kropelkowg (kropelki unoszgce sie w powietrzu); ale kropelki te mogg sie réwniez kontaktowac z
powierzchnig przedmiotéw. Dlatego bardzo istotne jest, aby zachowaé odpowiednig higiene rak.
Mozesz zarazi¢ sie poprzez droge kroplekowg lub przez kontakt bezposredni z nosem, ustami lub
gardtem drugiej osoby. tagodna infekcja COVID 19 przypomina w zasadzie objawy przeziebienia: masz
goraczke i zaczynasz kaszleé. Bardziej typowe dla COVID jest to, ze mozesz réwniez straci¢ zapach i
smak, co moze sie utrzymywacé przez kilka miesiecy po infekcji. Wiele oséb skarzy sie na bél oczu lub
miesni. Bél miesni mooze réwniez pojawic¢ sie w przeziebieniu. Innym objawem przeziebienia s3
objawy zotgdkowo-jelitowe, takie jak wymioty i biegunka.

Dlaczego infekcja COVID jest tak niebezpieczna?

Zwykle COVID jest samoograniczajgcqy sie chorobg, ktdra trwa kilka dni lub tygodni. U niewielkiego
odsetka pacjentéw przebieg COVID 19 jest ciezki | wymaga przyjecia do szpitala. Niektorzy sg
przyjmowani na oddziat intensywnej terapii, gdy dojdzie do rozlegtego zapalenia ptuc | zajecia innych
narzgdéw. W tym przypadku to nie jest juz wirus, ale nadmierna reakcja twojego ukfadu
odpornosciowego w odpowiedzi na infekcje wirusowg, ktdra teraz atakuje ptucaiinne narzady.

Jak dziata wiekszosc¢ szczepionek COVID?

Wirus wyglada jak okragta czgsteczka z kolcami biatka na zewnatrz. Biatko “spike” (=biatko S, kolca
wirusa, szczytowe) jest jednym z kluczowych czynnikéw umozliwiajgcych wirusowi dostanie sie do
organizmu. Jesli dojdzie do kontaktu organizmu z koronawirusem, biatko S rozpoznaje okreslone
receptory w organizmie, co prowadzi do jego rozprzestrzeniania sie, a w niektérych ciezkich
przypadkach do ciezkich stanéw zapalnych. Obecnie opracowywanych jest wiele szczepionek.
Niektdre z nich uzyskaty juz aprobate FDA i/ lub EMA, a prace nad pozostatymi sg nadal w toku. Prawie
wszystkie szczepionki sg ukierunkowane na biatko S.

Dlaczego obowigzujg ograniczenia wiekowe dotyczgce szczepien?

Wszystkie badania liniczne przed dopuszczeniem szczepionki do obrotu byty przeprowadzone na
dorostych. Szczepionka AstraZeneca zostata przebadana na osobach w wieku 18 lat i starszych. To
samo dotyczy szczepionki Moderna. Tylko szczepionka Pfizer na bazie RNA byta testowana na
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https://youtu.be/JPmIWOjkdiA

uczestnikach w wieku 16 lat i starszych. Ma to zwigzek z faktem, ze zatwierdzenie wydawane jest do
stosowania u oséb w wieku od 16 lub 18 lat | starszych. Trwajg badania szczepionki Moderna z
udziatem dzieci w wieku od 12 do 18 lat.

W jaki sposdb szczepionka moze wywota¢ odpowiedZz immunologiczng?

Biatko kolca wirusa jest kodowane przez specifczny gen zawarty w DNA wirusa. Ten gen jest usuwany
z wirusa i wstawiony do adenowirusa (inny typ wirusa). Niektére z adenowiruséw moga wywotac
przeziebienie, wiec nasz organizm jest zdolny do walki z tego typu wirusami. W przypadku zakazenia
COVID, nasze komorki zaczynajg wytwarzac biatka S wirusa, poniewaz mamy teraz kod genetyczny do
produkcji tego biatka. Biatko to jest prezentowane na powierzchni komérek naszego organizmu i nasz
uktad immunologiczny (biate krwinki) potrafig rozpoznac¢ nieprawidlowe biatko i produkwac przeciw
niemu przeciwciata. Jest to podstawowe dziatanie naszego uktadu immunologicznego. To oczywiscie
wymaga czasu, ale jesli otrzymates juz szczepienie, | masz gotowe przeciwciatg, wtedy twéj organizm
moze odpowiedzie¢ szybko i zdecyowanie podczas ewentualnego spotkania z rzeczywistym
koronwairusem.

Czy u osob z dystrofig miesniowg Duchenne wystepuje zwiekszone ryzyko
zachorowania na COVID?

Teoretycznie, mozna zatozyé, osoby dotkniete dystrofig miesniowg Duchenne sg szczegdlnie wrazliwe
na zakazenie koronawirusem. U starszych dzieci i mtodzi dorosli z DMD dochodzi do pogorszenia
funkcji uktadu ddechowego i mogg wymagac wsparcia oddechowego. Jednakze, dane z ostatniego
roku pademii nie wskazujg na to, aby pacjenci z DMD byli szczegdlnie wrazliwi na infekcje
koronawirusem. Przynajmniej nie na rozwdj ciezkiej odpowiedzi immunologicznej. Moze to miec
zwigzek z tym, ze pediatrzy nie widzg dzieci z powaznymi objawami COVID. Objawy zakazenia COVID
u dzieci sg na ogot bardzo tagodne i nie prowadza do przyje¢ na OIOM. Wiemy réwniez, ze rodziny
0s6b z DMD bardzo surowo przestrzegajg wszystkich wytycznych dotyczacych zasad postepowania |
higieny. Inna hipoteza gtosi, ze pewng role moze odgrywac stosowanie sterydéw. Sterydy ostabiajg
reakcje zapalng. Deksametazon lub inny rodzaj steroidu jest obecnie stosowany na oddziatach
intensywnej opieki medycznej w leczeniu ciezkiej infekcji koronawirusem. Moze sie zdarzy¢, ze
stosowanie sterydéw réwniez w jaki$ sposéb Cie chroni.

Czy szczepionki p/COVID s3g bezpieczne dla oséb z dystrofig miesniowg
Duchenne?

Czesto otrzymujemy rowniez pytanie, czy szczepienie oséb z DMD jest bezpieczne. Wszyscy eksperci,
z ktérymi rozmawiatem, zgadzajg sie, ze szczepienie jest bezpieczne. Ogdlnym zaleceniem jest
zapewnienie szczepien pacjentom poddawanym innym rodzajom terapii immunosupresyjnych, takich
jak choroby reumatologiczne i inne choroby neurologiczne, w przypadku ktérych ludzie otrzymuja
znacznie wiecej terapii immunosupresyjnych niz leczenie steroidami podawane w dystrofii miesniowej
Duchenne. Ogdélnym zaleceniem jest réwniez szczepienie tych pacjentow, wiec uwaza sie, ze jest to
bezpieczne dla szerokiej grupy pacjentéw w immunosupresji.

Czy szczepionka koliduje z innymi lekami na DMD?

Wiele oséb z DMD przyjmuje rowniez inne leki, takie jak leki nasercowe lub antybiotyki (czasami jako
$rodki podtrzymujgce). Uwazamy, ze nie ma powodu, aby wstrzymywac lub zmienia¢ obecnie
stosowane leczenie, czy w trakcie zakazenia COVID, czy przed lub po podaniu szczepionki.
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Ktora szczepionka na COVID jest najlepsza dla oséb z DMD?

Dostepnych jest wiele statystyk dotyczacych procentowej ochrony przed koronawirusem.
Najwazniejsze, ze wszystkie szczepionki do tej pory sg testowane pod katem ochrony przed ciezka
postacia infekcji COVID: ztosliwa reakcjg zapalna. Jest to wtasciwosé wszystkich szczepionek, wiec nie
ma powodu, aby unika¢ okreslonego rodzaju szczepionki.

Czy przyjmowanie sterydow to powodd aby sie nie szczepic?

Otrzymalismy réwniez to pytanie od lekarzy, poniewaz osoby z DMD sg leczone sterydami przez wiele
lat. Szczepienie jest uwazane za bezpieczne przy kazdym rodzaju terapii immunosupresyjnej.
Sterydoterapia nie jest powodem, aby nie przyjmowac szczepien. Musisz jednak mie¢ prawidtowa
odpowiedz immunologiczng, aby wzmocni¢ swojg ochrone przed koronawirusem. Moze sie zdarzy¢,
ze szczepienie bedzie bardziej skuteczne, jesli nie przyjmujesz sterydéw. Jest to cos, na temat czego
prawdopodobnie bedziemy zbiera¢ dane naukowe, ale jest to uzasadniona hipoteza, ze twoja
odpowiedz immunologiczna na szczepionke jest nieco mniej skuteczna, jesli uzywasz sterydow.

Czy rozsadnie jest odmowic przyjecia szczepionki?

Poniewaz w niektdrych krajach planowanie szczepien jest wcigz w fazie rozwoju i uzyskanie takiego
szczepienia bedzie trudne, jakiekolwiek opdznienie szczepienia nie jest zalecane. Czasami zmiana
terminu moze by¢ (zbyt) trudna. Zalecamy jak najszybsze zaszczepienie sie, biorgc pod uwage
wczesdniejsze argumenty.

Czy powinnam zmienié¢ schemat przyjmowania steryddw gdy stosuje schemat:
terapia sterydami przez 10 dni, nastepnie 10 dni przerwy?

Przy 10-dniowym okresie przerwy w leczeniu moze sie zdarzy¢, ze obie daty szczepien przypadajg na
okres, w ktdrym pacjent nie jest leczony. Jesli dana osoba dobrze sobie radzi w okresach bez sterydéw
i nie jest uzalezniona od steryddéw, mozna poming¢ jeden cykl leczenia. Oznacza to, ze data szczepienia
przypada w czasie, gdy dana osoba nie przyjmuje sterydéw. Inng rzeczg, ktdrg mozesz zrobié, to troche
skrécic ten okres. Na przyktad: skracasz kuracje z 8 do 3 dni, tak aby szczepieni przypadto na dzien bez
sterydoterapii. Najlepiej jest oméwic to indywidualnie z osobg, ktdra przepisata sterydy. (Konieczny
kontakt z lekarzem prowadzacym)

Czy moge zmieni¢ schemat przyjmowania steryddéw, kiedy stosuje codziennie
lub co drugi dzien?

W przypadku przyjmowania codziennie steryddw lub co drugi dzien, istnieje ryzyko wystgpienia
dziatan niepozgdanych przy nagtym zaprzestaniu stosowania sterydoterapii; zaleca sie kontynuacje
dotychczasowej terapii w takim samym trybie w okresie przyjmowania szczepienia.

Jesli otrzymam szczepionke, czy bede mogt przystgpi¢ do badan klinicznych?

W tej chwili szczepienia nie stanowig przeszkody dla przysztego uczestnictwa w testach klinicznych.
Jesli spojrzysz na obecnie opracowywane terapie genowe, uiywajg one wirusa zwigzanego z
adenowirusem lub AAV. Chociaz ta nazwa przypomina adenowirusa (AV), jest to zupetnie inny typ
wirusa. AAV nie ma biatka S ( bolca), na ktdre celujg szczepionki. Tak wiec, jesli zaszczepisz sie teraz,
proba terapii genowej z uzyciem powigzanych wiruséw nie stanowi problemu. Widzieli§my kilka
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protokotow, w ktérych uwzgledniono mozliwos¢ dotgczenia po otrzymaniu szczepionki. Oprécz tego
wiekszos¢ badan klinicznych przeprowadza sie na dzieciach, a wiec ponizej 18 roku zycia. Wiekszos¢
szczepionek jest zatwierdzona do stosowania u oséb powyzej 18 roku zycia.

Podsumowanie

Nie istniejg dowody wskazujgce na szczegdlne narazenie pacjentéw z DMD na ciezka
postaé COVID

Zaszczepienie sie jest wazne, bo nadal uwazamy to za jedyne zabezpieczenie przed
powaznymi powiktaniami zakazenia koronawirusem.

Szczepienie jest obecnie planowane dla oséb w wieku 16 lat i starszych (18 w
niektérych krajach) — w Polsce od 18 r. z

Szczepienie jest bezpieczne

Szczepienie mozna przyjaé, jesli jednoczesnie stosuje sie sterydoterapie czy inne leki
przeznaczone dla DMD

Szczepienie moze by¢ skuteczniejsze gdy nie stosuje sie steroidéw

TYLKO schemat 8-10 dni wtgczenia / wytgczenia mozna dostosowac do szczepienia

NIE ZMIENIAC dawkowania gdy stosujesz sterydoterapie codziennie lub co drugi dzier

Ttumaczenie:
Fundacja PPMD Polska
Centrum Chordéb Rzadkich UCK
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