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NOVINKY V LECBE MYASTHENIA GRAVIS

Tab. 2. QMGS - kvantifikované myastenické skére (upraveno dle Hordkovd M., Vohdrika S., 2017)

Diplopie pfi lateralnim pohledu >60 10-59 1-9 Spontanni
(sec)

Ptéza pfi pohledu vzhiru (sec) > 60 10-59 1-9 Spontanni
Mimické svaly Normalni uzavér vicka UplIna slabost proti odporu UplIna slabost bez odporu Lagoftalmus
Polykani vody Normalnf Minimalni zakuckéavani Regurgitace tekutin nosem Nemoznost polykani
Artikulace pfi pocitaniod 1 do 50 | Normalni artikulace pres 50 | Dysartrie mezi 30-39 Dysartrie mezi 10-29 Dysartrie do 9
(zacatek dysartrie)

Abdukce pravé paze (sec) > 240 90-239 10-89 0-9
Abdukce levé paze (sec) > 240 90-239 10-89 0-9

Vitalni kapacita (%) >80 65-79 50-64 <50
Sevieni pravé ruky (kV)

Muzi > 35 15-34 5-14 0-4

Zeny >30 10-29 5-9 0-4
Sevieni levé ruky (kV)

Muzi > 35 15-34 5-14 0-4

Zeny >25 10-24 5-9 0-4
Elevace hlavy vleze 45 stupnt > 120 30-119 1-29 0

(sec)

Sikmy bérec vpravo 45 stupid > 100 30-99 1-29 0

(sec)

Sikmy bérec vpravo 45 stupid > 100 30-99 1-29 0

(sec)

Body 0 1 2 3

Tab. 3. Skdla dennich aktivit — MG-ADL (upraveno dle Hordkovd M., Vohdrika S., 2017)

Re¢ Normalni Intermitentnf zhorseni Konstantni zhorseni artikulace, | Obtizné porozumeéni feci
artikulace nebo nosni fe¢ ale je mu rozumét
Zvykani Normaln{ Unava pii tuhych soustech Unava pii mékkych soustech | Sonda
Polykanf Normalinf Zfidka epizody zaskakovani Casté zaskakovani, nutnost Sonda
zmeény stravovacich navykul
Dychéni Normdlni Ndmahové dusnost Klidové dusnost Umeéla plicni ventilace
Zhorseni schopnosti ¢isténi Z&dné Zvysend ndmaha, ale nemusi | Potfebuje prestavky Nenf schopen vykonat
zubU a cesani odpocivat
Zhorseni schopnosti vstavat Z4dné Lehkd, nékdy pouziva ruce Stfedni, vzdy uZiva ruce Tézka, potfebuje pomoc
ze zidle
Dvojité vidéni Zadné Ano, ale ne denné Denné, ale ne trvale Trvale
Pokles vicka Z&dné Ano, ale ne denné Denng, ale ne trvale Trvale
Body 0 1 2 3

receptor jsou v pribéhu recyklace IgG zvysené
transportovany do endotelidlnich bunék, pres
¢asné endozomy presunuty do lysozomd a de-
gradovany (Alhaidar et al., 2022). Efgartigimod
jelgG1 Fcfragment, pfirozeny ligand, ktery ma
zvysenou afinitu k neonatalnimu Fc receptoru,
dalsi inhibitory jsou monoklonalni protilatky.
Batoclimab a rozanolixizumab jsou podavany
subkutanné, efgartigimod Ize aplikovat obé-
ma zpusoby, nipocalimab intraven6zné. Lisi
se v schematech davkovani, podavaji se opa-
kované. Neobjevily se zatim zadné zévazné
nezadouci U¢inky. Nejcastéji se jednalo o boles-
ti hlavy a zanéty hornich cest dychacih nebo
bolesti hlavy. FcRn vazZe stejné i albumin, ktery
se podili na regulaci transportu cholesterolu.
U Zzadného zéciv zatim k vyznamnym zménam

koncentraci albuminu a cholesterolu nedoslo

az na batoclimab, kde ve studii pro endokrinni
orbitopatie byly vyznamné zvysené koncent-
race cholesterolu, pravdépodobné u vyssich
davek Iéku (Ward et al., 2022).
Efgartigimod je Fc fragment ajiz je schva-
len pro AChR Ab pozitivni pacienty s gMG. Ve
studii ADAPT byl prokazan efekt léciva a po-
kles ADL o = 2 body u 75 % lécenych efgarti-
gimodem oproti jen 25 % lé¢enych placebem
(Ndegwa et Mierzwinski-Urban, 2022). Lze
ocekdvat rychly nastup ucinku, a to jiz v prv-
nich dvou tydnech. Doporu¢ené davkovani
je 10 mg/kg/den, jen u pacientld s véhou
> 120 kg se jiz podava jednotné 1 200 mg.
Studii absolvovali také séronegativni paci-
enti s podobnymi vysledky jako u AChR Ab
pozitivnich, bohuzel soubor pacientli nebyl
dostate¢né velky pro mozné statistické
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zhodnoceni. Navic izolované u MG-ADL,
kde se jednd o subjektivni hodnoceni, doslo
k vyraznéjsimu placebo efektu. Pokles ADL
> 2 byl u placebo skupiny 63,3 % a u ef-
gartigimodem lécenych pacientd 68,4 %
(Howard et al., 2021). Na vyhodnoceni to-
hoto prekvapivého vysledku se zatim ceka
az po zverejnéni "open label" ¢asti studie,
ale Ize predpokladat vétsi o¢ekavani serone-
gativnich pacientd od nové moznosti lécby.
Studie s Rozanolixizumabem MycarinG
faze Ill je také jiz ukoncena. Byl pro-
kdzan efekt u obou poddavanych davek
7110 mg/kg/den, a to u AChR i MuSK Ab+ pa-
cientd. Lék byl dobfe tolerovan (Bril et al., 2021;
Bril et al., 2023). Také se dokoncuje proces schva-
lovani. Davkovani pravdépodobné bude 7 mg/
kg/den, aplikuje se subkutdanné pumpou.
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