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The use of an interleukin 1 receptor antagonist (anakinra)
in the treatment of Schnitzler syndrome

Zastosowanie antagonisty receptora interleukiny 1 (anakinry) w terapii zespotu Schnitzler —
doswiadczenia wtasne
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Introduction: Schnitzler syndrome is a rare acquired auto-
inflammatory disease. It is characterized by the occurrence
of urticaria-like lesions, the presence of monoclonal IgM
or IlgG gammopathy, recurrent fevers, bone and joint pain,
lymphadenopathy and increased inflammatory parameters.
The aim of the study was to evaluate the long-term efficacy
and safety profile of anakinra in patients with Schnitzler
syndrome treated in a therapeutic program for autoinflam-
matory diseases (B.86).

Material and methods: Nine patients diagnosed with
Schnitzler syndrome were included in the analysis (5 women
and 4 men, mean age 58 years). The duration of treatment
ranged from 12 months to 6 years.

Bioethical standards: Retrospective work — does not re-
quire consent of the bioethics committee.

Results: All patients responded to initial therapy with
anakinra 100 mg/day. The skin lesions, fever and subjec-
tive symptoms of weakness disappeared within the first
week of treatment. The therapy resulted in the normaliza-
tion of laboratory markers of inflammation and allowed for
the complete discontinuation of oral glucocorticosteroids
within 6 months. The main adverse events were injection
site reactions, present at the beginning of treatment, which
disappeared spontaneously with the duration of therapy
and were not associated with a treatment discontinuation.
In 3 patients, the dose was reduced to 100 mg subcutane-
ously every 2-3 days.

Conclusions: Anakinra is an effective and safe option
for the treatment of Schnitzler syndrome. Early diagno-
sis of the disease allows for the use of targeted therapy
against interleukin-1, which reduces the risk of complica-
tions resulting from inflammation (AA amyloidosis) and
chronic glucocorticosteroid therapy.
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Wprowadzenie: Zesp6t Schnitzler jest rzadka nabytg cho-
robg autozapalng o poczatku w wieku dorostym. Charak-
teryzuje sie wystepowaniem zmian pokrzywkopodobnych,
obecnoscig biatka monoklonalnego w klasie 1gM lub IgG,
nawracajacymi goraczkami, dolegliwosciami bélowymi ko-
Sci i stawow, limfadenopatia oraz podwyzszonymi wyktad-
nikami parametréw zapalnych.

Celem pracy byta dtugoterminowa ocena skutecznosci
i profilu bezpieczenstwa anakinry u pacjentéw z zespotem
Schnitzler leczonych w programie terapeutycznym choréb
autozapalnych (B.86).

Materiat i metody: Do analizy wigczono 9 pacjentéw z roz-
poznanym zespotem Schnitzler (5 kobiet i 4 mezczyzn, Sred-
ni wiek 58 lat). Czas trwania leczenia wahat sie u pacjentow
od 12 miesiecy do 6 lat.

Standardy bioetyczne: Praca retrospektywna — nie wyma-
ga zgody komisji bioetycznej.

Wyniki: Wszyscy pacjenci odpowiedzieli na terapie inicju-
jaca anakinrg w dawce 100 mg/dobe. Ustgpienie zmian
skornych, gorgczki oraz subiektywnych objawéw ostabie-
nia nastgpito w ciggu pierwszego tygodnia leczenia. Terapia
spowodowata normalizacje laboratoryjnych wyktadnikéw
stanu zapalnego oraz pozwolita na catkowite odstawie-
nie doustnych glikokortykosteroidéw w ciggu 6 miesiecy.
Gtéwnym dziataniem niepozadanym byty odczyny w miej-
scu podania obecne na poczatku leczenia, ktére ustgpity
samoistnie wraz z czasem trwania terapii i nie wigzaty sie
z przerwg w leczeniu. U 3 pacjentéw dawke zredukowano
do 100 mg podskérnie co 2-3 dni.

Whnioski: Anakinra jest skuteczng i bezpieczng opcja w le-
czeniu zespotu Schnitzler. Wczesne rozpoznanie choroby
pozwala na zastosowanie celowanej terapii przeciw inter-
leukinie 1, co zmniejsza ryzyko wystgpienia powiktan wyni-
kajacych ze stanu zapalnego (amyloidoza AA) oraz przewle-
ktej terapii glikokortykosteroidami.



