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Tab.1. Skupiny lécivych pfipravk( dle mechanismu Gcinku (https.//clinicaltrials.gov)

Cilova molekula Lékova skupina Aplikace Intervaly aplikace Vztah k protilatkam Faze studie
Inhibitory C5 slozky Ekulizumab IV 2 tydny AChR + Dokonceno
komplementu Alexion Astra Zeneca
Ravulizumab % 8 tydnl AChR + Dokonceno
Alexion Astra Zeneca
Zilucoplan SC Denné AChR + Dokonceno
UCB
Cemdisiran/pozelimab SC Nezjisténo AChR + LRP4 + Faze lll
Regeneron NCT05070858
Pharmaceutical
Inhibitory FcRn Efgartigimod IV, SC 1X tydné 4 tydny AChrR + (ve studii byli i Dokoncena
Argenx MuSK + AChR-)
Rozanolixizumab SC 1x tydné 6 tydnd AChR +, MuSK + (ve studii | Dokoncena
UcB i AChR-)
Nipocalimab % 2 tydny AChR + MuSK +, AChR- | Faze lll
Janssen Research NCT05265273
Batoclimab SC 1-2 tydny AChR + Faze lll
Harbour BioMed, NCT05403541
Immunovant
B lymfocyty Inebilizumab % 1., 15.den, a 6 mésict AChR+, MuSK+ Faze Ill
Horizon herapeutics/ NCT04524273
Viela Bio
Rituximab IV 6 mésict AChR+ Faze lll
Sponzor Policlinico NCT05868837
universitario Agostino
Gemelli
Mezagitamab IV, SC Nezjisténo AChR+, MuSK+ Faze ll
(TAK-079) NCT04159805
Takeda Pharmaceutical
T lymfocyty Descartes-08 (BCMA v Nezjisténo Vsichni s gMG Faze ll
CART) NCT04146051
Cartesian Therapeutics
MuSK-CAART W% Nezjisténo MuSK+ Faze ll
Caballeta Bio NCT05451212
IL-6 Satralizumab SC 0,2, 4 tyden, a 4 tydny AChR 4+, MuSK +, LRP4 + | Faze lll
Hoffmann-La Roche NCT04963270
Tocilizumab IV 0,1,5,9, 13, a4 tydny AChR + Faze lll
Hoffmann-La Roche NCT05067348
sponsored Tang-Du
Hospital

IV —intravendzné, SC — subkutdnné; IL-6 — interleukin 6; FCRn — neonatdini Fc receptor. Pro vétsi prehlednost v tabulce pouZito zkrdceni protildtek na: AChR+ (pozitivni protildt-
ky pro acetylcholinovému receptoru); AChR- (negativni protildtky proti AChR, ale i proti MuSK!); LRP4+ (pozitivni protildtky proti LRP4); MuSK+ (pozitivni protildtky proti MuSK)

do oteviené &asti studie zredukovat imunosup-
resivni 1é¢bu (Murai et al., 2019). Davkovani se
zahajuje podanim 900 mg Ctyfi tydny po sobé,
a poté se pokracuje 1200 mg a 2 tydny.
Ravulizumab je humanizovana protilatka
proti C5 komplementu, ktera se lisi od ekuli-
zumabu Upravou Fc oblasti. Touto zménou
se prodluzuje nejen jeho moznost recyklace,
ale také dochazi k vétsi afinité k C5, tim pa-
dem je rychleji a déle redukovan C5 protein
(McKeage, 2019). Schvalovaci proces pfislus-
nych autorit se jizdokoncuje. Davkovani je dle
tii vahovych kategorii. U vahy > 40 az 60 kg je
nasycovaci davka 2 400 mg 0. a 14. den, poté
se podava 3 000 mg po 8 tydnech. Pacienti
mezi > 60 az < 100 kg maji nasycovaci davku
2700 mg a chronickou 3 300 mg. Pacienti vazici

> 100 kg dostanou vstupné 3 000 mg, a chro-
nicky 3600 mg.

Také zilucoplan ma dokoncenou fazi lll
studie RAISE a finiSuje schvalovani. Je to syn-
teticky peptid, ktery brani stépeni C5 proteinu
a blokuje C5b. Aplikovén je v denni subkutanni
davce 0,3 m/kg/den. Také u néj nebyl hlasen
z4dny zadvazny nezddouci ucinek (Ndegwa et
Mierzwinski-Urban, 2022; Howard et al., 2023).

Ctvrtym lécivem snizujicim aktivitu C5 sloz-
ky komplementu je kombinace cemdisiranu
apozelimabu. Pozelimab je monoklonalni pro-
tildtka proti C5 slozce komplementu. Cemdisiran
je N-acetylgalaktosamin konjugovany s RNAi
(i = interference), coz doslova znamena ruse-
ni ribonukleové kyseliny. Dochazi k regulaci
transkripce a vnitrobunécné exprese genu ve

smyslu ztraty funkce nebo snizeni aktivity genu.
Jeho plsobenim tedy dochéazi k utlumu pro-
dukce komplementu hepatocyty (Devalaraja-
-Narashimha et al., 2022).

Alexion zkouma jesté subkutanniformuin-
hibitoru C5 slozky komplementu (gefurulimab,
faze Ill) a dale inhibitor faktoru D v oralni formé
(vemicorpan, faze Il). Také probihaji studie s eku-
lizumabem a ravulizumabem u déti starsich 7 let.

Blokatory neonatalnich
Fc receptorti

Cilem je zablokovani Fc receptoru, a tim
snizeni koncentrace imunoglobulin(i IgG vcet-
né autoprotilatek. Imunoglobuliny IgG jsou
vazbou na neonatalni Fc receptor chranény

proti degradaci. Bez vazby na neonatalni Fc
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