Europske referen¢né siete

5. februara 2021, Nijmegen

Celkovy pohl’ad v§etkych Eurépskych referenénych sieti na priorizaciu a kontraindikacie
ockovania proti COVID-19

Rok 2021 bude charakterizovany vakcinaénymi programami proti SARS-CoV-2. Viaceré
Clenské Staty momentalne zadavaju priority vakcinacného programu pre Specifické skupiny
pacientov, zahriiujuce aj pacientov so zriedkavymi chorobami. Na druhej strane, u niektorych
pacientov so zriedkavymi chorobami by sa po vakcinacii mohli vyskytnit’ neziaduce Uc¢inky.

Kedze Eurépske referencné siete (ERN) tvoria experti na zriedkavé choroby, poziadali sme
vSetkych koordinatorov 24 ERN o nazory na priorizéciu a kontraindikécie u pacientov so
zriedkavymi chorobami v ramci ich siete. Vysledky st zhrnuté v tomto dokumente a boli
predmetom diskusie pocas stretnutia internej skupiny koordindtorov Europskych referenénych
sieti dna 27. 1. 2021.

V prvom rade sme za to, aby boli nasledované v§eobecné odporacania Eurdpskej lickovej
agentiry ohl'adom novych lieciv. Bohuzial,, tieto nizSie uvedené odporucania nebudu
kompletné a vzt'ahuju sa len k dospelej populacii. Navyse tieto odporucania su zalozené na
nazoroch expertov, ked’ze klinicky dokaz je nedostatocny pre vacsinu zriedkavych ochoreni.
V pripade, Ze je dokaz dostupny, je to uvedené vo vyhlaseni. Je vel'mi délezité, aby bol vo
vakcinaénom programe ziskany dokaz prave ohl'adne pacientov so zriedkavymi ochoreniami
— eSte lepSie by bolo stanovit’ klinické skusky.

Tento dokument je zaloZzeny na nazoroch expertov s odporuc¢aniami vyhradne pre dospelych
pacientov a predstavuje len zaciatok s kone¢nym cielom mat k dispozicii kompletny prehl'ad
odporucani v rdmci nastavajucich rokov. Bude vyzadovat pravidelné aktualizicie, tie budu k
dispozicii na webovych strankach mnohych Europskych referencnych sieti.

Skupiny pacientov so zriedkavymi chorobami odporuc¢ané na prednostné zaockovanie
proti COVID-19

Dychacie problémy:

o Pacienti so zriedkavymi ochoreniami dychacieho systému, ako je deficit alfa-1-
antitrypsinu, pl'icna hypertenzia, intersticialne pl'icne ochorenia, predovsetkym u tych
s tazkym prejavom choroby a s oslabenou pl'icnou funkciou.

e Pacienti s obStrukciami horného dychacieho systému, ktoré vyzaduju respiraénti
podporu (CPAP, BiPAP, tracheostomia a d’alsie), Specificky Apertov, Crouzonov a
Pfeifferov syndrom, facidlna dysostéza (Treacher
Colinsov, Nagerov a Millerov syndrém), Robinova sekvencia (Pierre Robinov
syndrom), hrdelna a trachealna Strbina a stendza.

e Pacienti so zriedkavymi nerovosvalovymi ochoreniami s respiracnym kompromisom v
ddsledku ochabnutého dychacieho svalstva a/alebo deformacie hrudnikovej steny
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alebo horného dychacieho systému; a pacienti so zriedkavymi kostnymi ochoreniami
ovplyviiujucimi anomaliu hrudnikovej steny sposobujucej respiracny deficit.

Kardiovaskularne problémy:

e Pacienti s primarnym arytmickym syndromom a symptomatickymi poruchami
srdcového rytmu v minulosti, vratane pacientov s Brugadovym syndromom.

e Pacient s kardiomyopatiou a rizikovymi faktormi (zredukovana systolicka funkcia
l'avej komory, zlyhanie srdca, NYHA III/IV alebo pl'icna hypertenzia).

e Pacient nesuci (pravdepodobne) patologicky variant v géne srdcového
sodikového kanala SCN5A.

o Pacienti s kolagénopatiou spésobujucou kardiovaskularne problémy.

Poruchy imunity a nadorové ochorenia:

e Pacienti so zriedkavou rakovinou do 2 rokov od diagnozy.

o Pacienti s liecenymi hematologickymi malignitami, pocnuc tymi, ktori podstapili
alogénnu hematopoeticku transplantaciu kmeniovych buniek (po Stepeni) alebo
pacienti s komorbiditami, a star$i pacienti (od 65 rokov
veku).

o Pacienti na imunosupresivnej terapii a s pokro€ilym chronickym ochorenim obli¢iek.

e Pacienti pred alebo po transplantacii organov alebo s chronickou alografickou
dysfunkciou.

e Pacienti s poruchami kalcia a fosfatov a komplikované hypokaliémiou a/alebo s
chronickym oblickovym ochorenim a/alebo s poklesom imunity.

o Pacienti so syndrdmom APECED/APS (autoimunitnej polyendokrinopatiekandidézy-
ektodermalnej dystrofie/autoiminnym polyglandularnym syndromom 1. typu alebo s
autoimunnou polyendokrinopatiou typu 1.

e Pacienti s autoiminnymi pl'uzgierovymi ochoreniami (AIBD), pokial’ uzivaji vysokeé
davky kortikosteroidov a imunosupresivnych liekov, ktoré vyrazne zvySuju riziko a
zavaznost’ priebehu infekcie COVID-19.

o Pacienti postihnuti chronickou hemolytickou anémiou so splenektomiou.

Endokrinné poruchy:

e Pacienti s primarnym hyperaldosteronizmom,;

e Pacienti s Cushingovym syndromom: komorbidity (hypertenzia, diabetes mellitus) so
zvySenym rizikom tazkého priebehu COVID-19.

o Pacienti s adrendlnou insufiscienciou (vSetky typy adrenalnych C14 Addisonove;j
choroby, CAH,SAI): Vo vSeobecnosti nepovazujeme pacientov s adrenalnou
insufiscienciou vo vy$Som riziku infekcie COVIDu-19 alebo
s vy$Sou pravdepodobnost'ou tazkého priebechu COVIDu-19. Avsak pacienti s
adrenélnou insufiscienciou su vo vySSom riziku smrti v pripade infekcii v dosledku
dodato¢ného ohrozenia adrendlnej krizy. Zastavame nazor, Ze by mali byt o
uprednostneni o jeden stupeii a dostat’ prislusné potvrdenia.

e Vo vSeobecnosti pacienti so zriedkavymi dysfunkciami §titnej zZI'azy by nemali byt
uprednostiiovi. Vynimkami k tomuto odporucaniu st pacienti, ktori st tazko oslabenti,
ako napriklad pacienti s nedostato¢nostou MCTS a tazké formy RTH-alfa.

Iné skupiny pacientov so zriedkavymi chorobami:



Pacienti so zriedkavymi oénymi ochoreniami su vo vySSom ohrozeni nakazenia virusom
COVID-19 v kazdodennom zivote, ked’ze nemo6zu aplikovat’ diStanéné opatrenia.

e Pacienti v pokro¢ilom stadiu cirhozy pecene.

o Pacienti s poruchami metabolizmu aminokyselin a organickych kyselin

o Pacienti s poruchami pyruvatového metabolizmu, poruchami Krebsovho cyklu,
mitochondridlnymi poruchami oxidac¢nej fosforylacie, poruchami tiaminového
transportu a metabolizmu (PM-MD).

o Pacienti s poruchami metabolizmu glycidov (uhl'ohydratov), oxidacie mastnych
kyselin a ketonov (C-FAO).

e Pacienti s lyzozomovymi ochoreniami (LSD).

o Pacienti s poruchami hemoglobinu ako koséacikovita anémia alebo thalassaemia
(vyssia/intermediarna) s d’alSimi komplikaciami.

e Pacienti so systémovou formou ochorenia Epidermolysis bullosa a ochoreniami
krehkosti koze.

e Pacienti s koznymi autoimunitnymi ochoreniami, bul6zne ochorenia (Pemphigus,
Pemphigoid) (Joly P et al. J Am Acad Dermatol.

« Zeny s ochorenim incontinentia pigmenti st vo vy§§om ohrozeni tazkého
priebehu infekcie COVID-19, 25% z nich ma vysoku koncentraciu protilatok,
interferonov sposobujtcich ovel'a tazsiu (resuscitacni) formu COVID-19
(Bastard et al. Science. 2020 Oct 23;370(6515):eabd4585).

e Pacienti s tazko kompenzovanou epilepsiou st vo vy$som ohrozeni vo vzt'ahu k
ochoreniu COVID-19 ako bezna populacia, nezavisle od jej povodu. Tento nazor je
zalozeny na (mensich) pripadovych stadiach na
COVID-19 a epilepsiu, ukazujuc, Ze u l'udi s epilepsiou sa javia CastejSie nabehy
infekcie COVIDu-19, ze dosledok je horsi (Cabezudo-Garcia et al. Neurology. 2020
Sep 8;95(10):e1417-e1425) a ze I'udia s epilepsiou trpia CastejSie na zapal pluc
(Standardizovana umrtnost’, rozbor 6.6; Neligan et al. Brain. 2011 Feb;134 (Pt 2):388-
995).

Ostatni (rodicia, opatrovatelia, osobni asistenti) vo vzt’ahu k pacientom so zriedkavymi
ochoreniami:

e Rodicia alebo opatrovatelia deti podstupujlicich intenzivnu chemoterapiu a/alebo
transplantaciu kmeniovych buniek.

e Rodicia alebo opatrovatelia novorodencov s vrodenymi poruchami.

e Rodicia alebo opatrovatelia deti s autoimunitnymi poruchami nadobudajic intenzivnu
imunosupresiu.

e Rodinni prislusnici deti s vrodenym alebo ziskanym nedostatkom imunity.

e Rodicia alebo opatrovatelia deti, ktori su dlhodobo hospitalizovani.

NezZiaduce ucinky o¢kovania proti COVID-19:

Takmer vSetci experti z Eurdpskych referencnych sieti uvadzali, Ze Ziadne zo zriedkavych
ochoreni v ramci
ich ERN nem4 kontraindikacie o¢kovania prott COVID-19. Vynimky st zahrnuté v zozname:

e Pacienti so zriedkavymi nervovosvalovymi ochoreniami, ktori mézu byt lieCeni
metédou AAV9 , by sa mali vyhybat’ adenovirusovej vakcine AAV.
e Pozornost sa vyzaduje u pacientov podstupujucich test génovej terapie.


https://www.jaad.org/
https://science.sciencemag.org/content/370/6515/eabd4585
https://n.neurology.org/content/95/10/e1417
https://n.neurology.org/content/95/10/e1417
https://academic.oup.com/brain/article/134/2/388/406204
https://academic.oup.com/brain/article/134/2/388/406204

e Niektori pacienti participujuci v klinickych vyskumoch moézu mat’ kontraindikacie v
zavislosti od typu klinickej Stadie.

e Zdoraznujeme, ze vakciny proti COVID-19 nie su testované u pediatrickych
pacientov, a tiez samotné ockovanie sa neodporuca u detskych pacientov
podstupujucich intenzivnu chemoterapiu alebo alogénnu hematopoeticka
transplantaciu kmeniovych buniek z dovodu nepostacujucej alebo nekompletne;j
imunitnej reakcie.

V stanovovani priorit vakcinacného programu je dolezité zvazit nazory expertov ERN na
ockovanie proti COVID-19. Budeme radi, ak prediskutujeme tento suhrn odporucani pocas
niektorého z nasledujtcich zasadnuti Vyboru zdravotnej bezpecnosti. Uvedomujeme, ze tento
dokument este nie je uplne kompletny, Zelame si vSak, aby bol napomocny.

S tctou, v mene vsetkych koordinatorov Eurdpskych referencnych sieti:

Prof. Nicoline Hoogerbrugge, MD, PhD, predsedkyna skupiny koordinatorov Europskych
referencych sieti a koordinatorka ERN GENTURIS

Prof. Luca Sangiorgi Coordinator of ERN BOND

Prof. Irene Mathijssen Coordinator of ERN CRANIO
Prof. Alberto Pereira Coordinator of Endo-ERN

Prof. Alexis Arzimanoglou Coordinator of ERN EpiCARE
Prof. Franz Schaefer Coordinator of ERKNet

Prof. Holm Graessner Coordinator of ERN-RND

Prof. Rene Wijnen Coordinator of ERNICA

Prof. Thomas Wagner Coordinator of ERN-LUNG

Prof. Christine Bodemer Coordinator of ERN-SKIN

Prof. Jean-Yves Blay Coordinator of ERN EURACAN

Prelozili: Organizacia muskularnych dystrofikov v SR (http://www.omdvsr.sk/) a Slovenska
aliancia zriedkavych chorob (http://sazch.sk/)

Co su to Europske referencné siete

Eurdpske referencné siete (ERN) st virtudlne siete poskytovatel'ov zdravotnej starostlivosti z
celej Eurdpy. Zdruzuji odbornikov na zriedkavé choroby v Europe. Ich ciel'om skvalitnit’
starostlivost’ o pacientov so zriedkavymi chorobami, ktoré si vyzaduji vysokoSpecializovani
liecbu a ststredenie poznatkov a zdrojov. Spolu ich je 24. Podrobnosti najdete
https://ec.europa.eu/health/ern_sk.

Dokument v anglickom jazyku: Summary of the view of all ERNs on priorities and contra-
indications for COVID-19 vaccinations

Poznamka: Tento dokument sa priebezne aktualizuje a nezahfiia vSetky situacie a vSetky
skupiny pacientov, nakol’ko data su obmedzené.


https://ec.europa.eu/health/ern/networks_en
https://ec.europa.eu/health/ern_sk
http://download2.eurordis.org/documents/pdf/20210205_summary_ERN_COVID-19_Vaccination_DEF.pdf
http://download2.eurordis.org/documents/pdf/20210205_summary_ERN_COVID-19_Vaccination_DEF.pdf

