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Liebe Leserin, lieber Leser,

diese BroschlUre mochte Ihnen
Wissen Uber NMOSD vermit-
teln und anregen, Erfahrungen
anderer Menschen mit NMOSD
und deren Wege kennenzuler-
nen. Zudem finden Sie einige
wichtige Anlaufstellen, die Ih-
nen bei Fragen zur Erkrankung
weiterhelfen kdnnen.

NMOSD sind seltene Autoim-
munerkrankungen des zen-
tralen Nervensystems. Pati-
ent:iinnen mit NMOSD kdénnen
wiederholt von plotzlichen und
akuten Entzindungen der Seh-
nerven oder des RUckenmarks
betroffen sein. Dies kann zu
Beeintrachtigungen fuhren,

die sich haufig nur schlecht
zurlUckbilden. Eine fruhe Diag-
nose und eine dauerhafte The-
rapie zur Schubprophylaxe sind
deshalb von hoher Bedeutung,
um den Krankheitsverlauf
moglichst gut zu kontrollieren.

Da die Erkrankung sehr selten
ist, empfiehlt sich die Behand-
lung an einem spezialisierten
Fachzentrum. Erfahren Sie auf
den folgenden Seiten mehr
Uber NMOSD und die Erfahrun-
gen von anderen Patientiinnen
mit NMOSD.

Wir wunschen Ihnen alles
Gute.



Was sind NMOSD?

NMOSD. Eine Gruppe
seltener Autoimmun-
erkrankungen

Die AbkUrzung NMOSD steht
fur Neuromyelitis-optica-Spek-
trum-Erkrankungen. Es handelt
sich dabei um eine Gruppe von
sehr seltenen, schwerwiegen-
den Erkrankungen mit chro-
nisch-entzundlichem Verlauf.
Deshalb ist eine Langzeitthera-
pie erforderlich.

Betroffene Strukturen
Zugrunde liegen Entzindungen
des zentralen Nervensystems,
die an verschiedenen Stellen
auftreten konnen: Sehnery, Ge-
hirn und Ruckenmark konnen

Neuro Nervensystem

Ruckenmarks-
entzundung

Myelitis

Optica Sehnerv (Latein:
Nervus opticus)

Spectrum Spektrum

Diseases  Erkrankungen

betroffen sein. Je nach Ort der
EntzUndung auBert sich die
Erkrankung in anderen Sympto-
men.

Die Ursache sind Auto-
Antikorper

Seit 2004 ist bekannt, dass bei
ca. 80% der Patientiinnen ein
Autoantikorper gegen Aquapo-
rin-4 (AQP4) der Ausloser fur die
Erkrankung ist. Da das AQP4-
Eiweil3 (Protein) hauptsachlich
in den StUtzzellen (Astrozyten)
des Nervensystems vorliegt,
werden durch die fehlgeleitete
Autoimmunreaktion Stutzzellen
und deren benachbarte Zellen
im Nervensystem angegriffen.

Bei rund 20 % der Patientiinnen
sind keine AQP4-Antikorper
(seronegativ) bzw. andere Anti-
korper (z.B. Myelin-Oligoden-
drozyten-Glykoprotein-Antikor-
per, MOGQG) im Blut nachweisbar.

NMOSD - eine Gruppe sehr seltener Erkrankungen
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In Deutschland leben ca. 1500 - 2000
Menschen mit NMOSD

Frauen sind haufiger betroffen als Manner
(Verhaltnis 9:1)

Erstes Auftreten liegt im Mittel bei 39
Jahren
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,Infekt, denkt man die ersteJEz-_J Tage.’,
Und dann ist es schlimmer gé.v\;é})rde-h. Beine
taub - so gar nicht mehr loskommen, bis ich
dann nach 1-2 Wochen merke; ich schaff’s ja

nicht mal mehr zum Einkaufen.*

Bianca, NMOSD-Patientin seit 2014

Die typischen
Alarmsignale

Im Schub zahlt eine schnelle Behandlung

Die NMOSD treten bei 90% der
Patient:iinnen schubférmig auf.
Ein Schub ereignet sich schnell
und unvorhersehbar und ver-
lauft oft Uber Tage hinweg. Ein
Schub aufert sich haufig in fol-
genden Symptomen — je nach-
dem, wo die EntzUndungsherde
liegen:

Entzindung des Sehnervs

(Optikusneuritis): schmerz-
hafte ein- oder beidseitige
Sehstoérungen bis hin zum

Sehverlust

Entzindung des Rucken-
marks (Myelitis): Gefuhls-
stérungen, Lahmungen

Gleichgewichtsstérungen,
Schmerzen und schmerzhafte
Muskelspannung (Spastik)

Entzindungen im Hirn-
stamm: Ubelkeit, anhalten-
der Schluckauf und/oder
Erbrechen (Area-postrema-
Syndrom)

Da sich die mit einem Schub ver-
bundenen Beeintrachtigungen
schlecht zuruckbilden, ist eine
moglichst schnelle Behandlung
erforderlich. Um die EntzUn-
dung schnellstmoglich einzu-
dammen, wird mit Glukokorti-
koiden oder einer Blutwasche
behandelt.

Doch auch nach einem Schub
sind Therapiemaf3nahmen er-
forderlich —und zwar langfristig.
Eine Verhinderung weiterer
Schibe bzw. Beeintrachtigun-
gen ist deshalb das wichtigste
Ziel der Therapie.

Unbehandelt kann die NMOSD
im weiteren Verlauf zu zuneh-
menden Behinderungen fuhren.
Denn die Erkenntnisse zeigen,
dass Behinderungen bei der
NMOSD stark mit der Haufigkeit
und Schwere von Schuben in Ver-
bindung stehen. Die Prognose
hat sich aber in den letzten Jah-
ren durch genauere Diagnose
und frihere Therapie verbessert.



Ein Uberblick Gber
mMogliche Symptome

Die Symptome der NMOSD
sind Anzeichen eines zu-
grundeliegenden Krankheits-
geschehens, namlich von
EntzUndungsprozessen bzw.
Schadigungen im Zentralner-
vensystem (ZNS).

Fur die Behandlung ist es wich-
tig zu verstehen, in welchem
Zusammenhang die Symptome
auftreten:

» neue bzw. sich verschlech-

ternde Symptome als Anzei-
chen eines akuten Schubes

Symptome als Folge voraus-
gehender Schube und assozi-
ierter Nervenschadigungen

» unspezifische Symptome wie

andauernde Erschopfung
(Fatigue), die bei verschiede-
nen Autoimmunerkrankun-
gen auftreten kénnen

: Wenn man selber WelB es st/mmt etwas nlcht
%5 lm Korper und VIeIe sagen e/nem da lst nlchts Ich

Schmerzen

Stérungen der
Blasenfunktion

Sprach-
. storungen, ;
-epileptische
. wAnfalle::

<D

Sehstérungen,
Schmerzen bei der
Augenbewegung O
X
11 Beweglichkeitseinschran-

)\ kung, Lahmung, Spastik

¥ | ) fi\

Bleibender Schluckauf,
Ubelkeit mit Erbrechen

V4
z
l )
- Erschopfung
- [(Fatigue) .

Mudlgkelt_
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NMOSD oder
Multiple Sklerose?

Symptome konnen ahnlich sein

Die Diagnosestellung der
NMOSD ist nicht einfach, da die
Symptome auch andere Ursa-
chen haben konnten, z.B. akute
Entzindungen durch Bakterien,
Schlaganfall oder andere Auto-
immunerkrankungen wie Auto-
immunenzephalitis, Sarkoidose

oder MOG-Antikorperkrank-
heit (MOGAD). Haufig werden
NMOSD zunachst mit einer
Multiplen Sklerose (MS) ver-
wechselt.

NMOSD und MS sind Autoim-
munerkrankungen, die die
Nervenleitfahigkeit betreffen
und deshalb ahnliche Sympto-
me verursachen konnen, wie
Sehstorungen, Gefuhlsstdrun-
gen oder Bewegungsbeein-
trachtigungen.

Eine exakte Diagnose ist wich-
tig, um die jeweilige Erkrankung
bestmoglich zu behandeln.
MS-Medikamente kénnen die
NMOSD verschlechtern.

Einige wichtige Unterschiede zwischen NMOSD und MS

Ort der
EntzGndungs-
herde

Sehnerv-
entzindung

Ausdehnung der
Entzindung

im Ruckenmark
(sichtbar im MRT)

Diagnose-Marker
AQP4-Antikorper

Krankheitsverlauf

Bleibende
Beschwerden

NMOSD

Sehnery, Gehirn-
stamm, Rucken-
mark

ein- oder beidseitige
Sehstdérung

langer, Uber drei
Wirbelkorper-
segmente

beica. 80 %

schubférmig

haufig nur
teilweise bis keine
Ruckbildung

MS

gesamtes Zentral-
nervensystem

haufig einseitige
Sehstdérung

kUrzer

AQP4-Antikorper
nicht vorhanden,
dafur haufig sog.
oligoklonale
Banden im
Nervenwasser

verschiedene
Verlaufe

haufig gute
Ruckbildung

M



Was geht in meinem

Korper vor’?

NMOSD sind Autoimmuner-
krankungen. Bei all diesen
Erkrankungen wird das eigene
Immunsystem gegen korper-
eigene Strukturen aktiv und
behandelt diese wie Fremd-
korper.

Bei NMOSD werden bei 80 %
der Patient:innen Aquaporin-
4-Antikorper (AQP4-AK) im
Blut nachgewiesen. Diese kor-
pereigenen Antikorper Uberwin-
den die schutzende Blut-Hirn-
Schranke und gelangen in das
zentrale Nervensystem (ZNS).

Im ZNS binden die AQP4-Anti-
korper an Stutzzellen der
Nervenzellen, die sogenannten
Astrozyten. Die sternférmigen
Astrozyten stUtzen und ver-
sorgen Nervenzellen im Gehirn.
Ohne sie waren die Nerven nicht
in der Lage, Signale auszutau-
schen.

Die vermehrte Bindung von
AQP4-AK aktiviert das Immun-
system und setzt eine Entzun-
dung in Gang, die unter Beteili-
gung des Komplementsystems
(Proteine zur kdrpereigenen Im-
munreaktion) zum Abbau und
zum Absterben von Astrozyten
und Nervenzellen fuhrt.

Keine NMOSD NMOSD

/ AQP4-Anti-
_ / koérper
S - / N~ -
Blutgefal &3 ve. L) f

—
—_

~ 7/

T -

—, p—
‘.'.- -
B
H

@® _ Interleukine

S <
®  Astrozyt Qqualporin- o N6
ana
Nervenbahn P P Komplement-
e 53 System
= S

Schutzschicht
(Myelin) (@)

Oligo-

Nervenzelle
¢y dendrozyt

(Neuron)

Da bei diesem EntzUndungsgeschehen verschiedene Akteure
beteiligt sind (AQP4-Antikorper aus B-Zellen, Interleukine, Kom-
plementsystem), konnten auch verschiedene therapeutische
Ansatzpunkte entwickelt werden, die jeweils gezielt auf eine
GCruppe dieser Akteure wirken. Bei AQP4-negativen Patient:iinnen
wird noch geforscht, welche Mechanismen einen Schub ausldsen.

13
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NMOSD Diagnose

Diagnose, aber
grundlich

Es braucht mehr als einen Blick

Bei Verdacht auf NMOSD wird
nach einem Gesprach Uber den
bisherigen Verlauf (Anamnese)
und einer koérperlichen Unter-
suchung Blut abgenommen.
Im Labor werden mit einem
speziellen Test (idealerweise
zellbasiert) AQP4-Antikorper im
Blut nachgewiesen.

AQP4-AK negativ - und dann?
Bei negativem Testergebnis
kann es sein, dass der Test zu
einem anderen Zeitpunkt wie-
derholt wird. Auch ohne AQP4-
Antikorper kann die Diagnose
NMOSD gestellt und eine Thera-
pie begonnen werden.

Weitere Untersuchungen
Wichtig bei der Diagnose der
NMOSD sind auch MRT des
Kopfes und des Ruickenmarks.
Hierbei sollen Schadigungen
(Lasionen) durch die Entzun-
dung im Bild nachgewiesen
werden.

Eine Untersuchung des
Nervenwassers (Liquors) ist
hilfreich bei der Abgrenzung
zur Multiplen Sklerose. Bei der
MS sind haufiger sogenannte
oligoklonale Banden als Marker
zu finden. Da eine EntzUndung
des Sehnervs ein Kerncharak-
teristikum* fur die NMOSD ist,
kann auch die Funktion des
Sehnervs Uberpruft werden.

Bei einem negativen AQP4-Antikérper-Test:

Empfehlung einer erganzenden Testung auf MOG-Antikorper, da Entzin-
dungen von Sehnery, RUckenmark und Gehirn auch bei mit MOG verbun-
denen Erkrankungen auftreten kénnen.

Diagnosekriterien NMOSD mit

AQP4-AK:

» eines von 6 NMOSD-Kerncharakteristika*

A <
» AQP4-Antikdrpernachweis ( 2y
v b
» Ausschluss von alternativen Diagnosen T s

(Differentialdiagnosen)

2 der 6 NMOSD-Kerncharakteristika*
und weitere Voraussetzungen:

mindestens eines muss Optikusneuritis,
Myelitis oder Aera-postrema-Syndrom sein

Vorliegen spezifischer MRT-Befunde
AQP4-Nachweis negativ oder
unbekannt

o — N

» Ausschluss anderer Diagnosen

L —
-

* Die 6 NMOSD-Kerncharakteristika

1. Akute Myelitis; 2. Optikusneuritis; 3. Area-postrema-Syndrom; 4. Akutes Hirn-
stammsyndrom; 5. Symptomatische Narkolepsie oder akutes diencephales Syn-
drom; 6. symptomatisches zerebrales Syndrom mit NMOSD-typischen Hirnlasionen

15



NMOSD Therapien

Weltere Schube

verhindern

Mit neuen Therapien auf lange Sicht

Man unterscheidet bei der
Behandlung von NMOSD zwei
Vorgehensweisen:

» die Therapie des akuten
Schubes, bei der das Entzin-
dungsgeschehen schnell
eingedammt werden soll
(Akuttherapie)

» die langfristige Verhinderung
eines Schubes mittels einer
Regulierung des Immunsys-
tems (Schubprophylaxe)

Generell sind erst seit 2019 Medi-
kamente fur die Langzeittherapie
zugelassen, die gezielt fur die
AQP4-Antikdrper-positive NMOSD
eingesetzt werden kénnen. Diese
Medikamente blockieren je nach
Wirkmechanismus gezielt unter-
schiedliche am EntzUndungs-
geschehen beteiligte Strukturen:
antikdrperproduzierende Zellen

dungsbotenstoffe (Interleukine)
oder das Komplementsystem
(ein Teil des Immunsystems).

FUr NMOSD ohne Nachweis von
AQP4-Antikdrpern gibt es noch
keine zugelassenen Therapien.

Fur die Behandlung der NMOSD
werden gelegentlich auch ande-
re Medikamente genutzt. Diese
Therapien haben keine oder

nur geringe Studiengrundlagen
und sind nicht spezifisch fur die
NMOSD zugelassen.

Neben der Schub- und der Lang-
zeittherapie gibt es eine dritte
Saule der Behandlung: die er-
ganzenden symptomatischen
Therapien, z.B. bei Schmerzen,
depressiven Stérungen, Muskel-
tonuserhéhungen, die zu Bewe-
gungsstoérungen fuhren kénnen,
oder bei kognitiven Problemen.

Es hat'Sies
viel getan

" (sogenannte B-Zellen), Entzun-

Ihr Arzt bzw. lhre Arztin informiert Sie Uber mégliche Medikamente
und erganzende Therapieoptionen.
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NMOSD Therapie

Die Schubtherapie

Es muss schnell gehen

Die Therapie eines Schubes
sollte so frih wie maoglich
erfolgen. Man weif3, dass die
fruhe Behandlung zur Entzdn-
dungshemmung entscheidend
fur die Verhinderung von blei-
benden Folgen ist.

Es kann eine hochdosierte
intravendse Glukokortikoid-
Behandlung zum Einsatz kom-
men, die sich Uber mehrere
(meistens 5) Tage erstreckt. Bei
Bedarf kann die Behandlung in
Zyklen wiederholt werden.

In der Praxis wird die unmittel-
bare intravenose Behandlung
mit Glukokortikoid dann oft
mit oralem Kortison fortge-
setzt, um die Zeit bis zur Wirk-
samkeit der Langzeittherapie
zur Schubprophylaxe zu Uber-
brucken.

Bei ausbleibender Besserung
oder Verschlechterung der
Symptomatik sollte eine Blut-
wasche (Apherese, z.B. Plasma-
pherese, oder Immunadsorp-
tion) durchgefuhrt werden, bei
der krankheitsverursachende
Antikorper entfernt werden. Bei
bekanntem guten Ansprechen
auf eine Blutwasche oder bei
bestehender RUuckenmarksent-
zUndung kann die Blutwasche
einer initialen Glukokortikoid-
Behandlung vorgezogen wer-
den.

Plasmapherese und Immun-
adsorption sind zwei gleich-
wertige Verfahren der Blutwa-
sche. Bei der Immunadsorption
werden gezielt die Antikorper
entfernt, sodass die Patient:in-
nen ihr eigenes Blutplasma
zurUckgefuhrt bekommen.

Glukokortikoid-Behandlung

> intravendse Behandlung, Dauer meistens
5 Tage, kann in Zyklen wiederholt werden

h 4

» kann zur Uberbrickung bis zur Wirksamkeit
der Langzeittherapie mit oraler Glukokortikoid-
Behandlung fortgesetzt werden -

Apherese (Beispiel Plasmapherese)

» Blutwasche (vereinfachte Darstellung)
am Beispiel der Plasmapherese

Entnahme:

- AQP4-Antikérper (=)
- EiweiB ( )

- Blutplasma ( )

- Blutzellen (©)

Filter LT T TR

Ruckfuhrung:

- Blutzellen (©)

- Plasma-Ersatzlosung (
(Substitutionsldsung)
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Der Umgang

mit NMOSD

NMOSD — den
eigenen Weg finden

Mit einem guten Netzwerk

Mit NMOSD kénnen Umstel-
lungen im Leben erforderlich
werden.

Das Ausmal3, in dem Lebensbe-
reiche betroffen sein kdnnen, ist
individuell ganz unterschiedlich.
Schaffen Sie sich ein privates
Netzwerk, um UnterstUtzung
und gute Informationen zu be-
kommen. Vernetzen Sie sich
mit anderen Patientiinnen und
Patientenorganisationen, um
deren Erfahrungen zu nutzen.
Ebenso wichtig ist eine gute
Kommunikation mit lhrem arzt-
lichen Behandlungsteam.

Der eigene Lebensstil muss
wahrscheinlich angepasst
werden.

Was hilft gegen die chronische
Mudigkeit, die Fatigue? Was
kann ich bei Schmerzen oder
Blasenstorungen tun? Auch
eine anhaltende psychische
Belastung kann zum Thema

werden und eine professionelle
Unterstutzung empfehlenswert
machen. Bei all diesen Fragen
sind Sie nicht allein und kdnnen
kompetente Hilfe erhalten.

Die Fragen, die im Laufe der
Zeit auftreten kénnen, sind
vielfaltig.

Wie sieht es mit der beruflichen
Aktivitat aus, und welche sozia-
len und finanziellen Absiche-
rungen gibt es, wenn die Leis-
tungsfahigkeit eingeschrankt
ist? Teilzeitarbeit, Erwerbsmin-
derungsrente, Schwerbehinder-
ten-Status oder ob die Kranken-
kasse Hilfsmittel Ubernimmt,
sind einige der Themen, die
relevant werden konnen.

Wir haben auf der Webseite
,Meine GeflUhlsreise mit
NMOSD* und auf den nachs-
ten Seiten einige Anlaufstellen
fUr Sie zusammengestellt.

Blicken Sie auf Ihren Weg mit der Erkrankung zuruck:
Meine Gefuhlsreise mit NMOSD:

Meine
Gefuhlsreise

mit NMOSD

alexion.de/nmosd-gefuehlskurve

Der Podcast Let's talk NMOSD - aus dem Leben von Patient:iinnen.
Horen Sie rein:

F o0

alexion.de/service/podcasts/lets-talk-nmosd

TinySteps bringt Bewegung in den Alltag von Menschen mit
Myasthenie und NMOSD.

[=] %y =]

TinySteps

Die Bewegungs-App
far den Alltag

www.alexion.de/tinysteps

Viele wertvolle Informationen zur NMOSD finden Sie hier:
www.alexion.de/nmosd
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Informationen
finden

Unterstutzung tinden

im Austausch mit anderen

Patientenorganisationen sind
fir Menschen mit NMOSD und
deren Angehérige eine wert-
volle Anlaufstelle. Denn hier
haben sich Menschen zusam-
mengeschlossen, die eigene Er-
fahrungen mit der Erkrankung
und den Maéglichkeiten ihrer
Bewaltigung im Alltag gesam-
melt haben. Niemand versteht
die Probleme der NMOSD bes-
ser. Hier kbnnen Sie nicht nur
Ratschlage und Empfehlungen
einholen — auch der persénliche

Kontakt an sich ist ein Gewinn,
der Sie starken kann.

Naturlich bleibt Ihr arztliches
Behandlungsteam die erste
Adresse, wenn es um Sympto-
me und therapeutische Mog-
lichkeiten geht. Bei Fragen der
sozialen und finanziellen Absi-
cherung kénnen Sie sich an die
jeweils zustandige Kontaktstelle
wenden. Nebenstehend haben
wir die wichtigsten aufgelistet.

Anlaufstellen und Organisationen fir Menschen mit NMOSD
und deren Angehoérige:

The Sumaira Foundation und Plauderstunde

Internationale Organisation fur Betroffene und Ange-
hoérige mit Matthias Fuchs als deutschem Vertreter.
Einmal im Monat treffen sich Betroffene virtuell in

der Plauderstunde. Auch auf Social Media zu finden
unter wir.und.nmo.

Neuromyelitis-optica-Studiengruppe (NEMOS)
Bietet Arzten und Arztinnen sowie Patient:iinnen
Informationen zu NMOSD.

Auch auf der Website der Deutsche Multiple Sklerose Gesellschaft
(DMSG e.V.) und des Myelitis e.V. finden Sie weitere Informatio-
nen zu NMOSD sowie weitere Anlaufstellen und Ratschlage.

Weitere Anlaufstellen rund um soziale Themen:

» Kliniksozialdienste

» Krankenkasse

» Gesetzliche Rentenversicherung

» Regionale Arbeitsagentur

» Regionales Sozialamt, kommunale Beratungsstellen
» Versorgungsamt (Schwerbehindertenausweis)

Einen guten Uberblick erhalten Sie auf:
www.einfach-teilhaben.de
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