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Obr. 1. Kaskdda komplementu a cesty jej aktivdcie: klasickd, lektinovd, alternativna (Howard, 2018) zahrnutych 117 pacientov z predchadzajucej

_i’""a;;i;"l‘p:' s studie z oboch ramien (Muppidi et al., 2019).
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Vsetci dostavali ekulizumab. V tejto studii bolo
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Obr. 2. Visledky zaslepenej casti a ,open label extenzie” Stidie CHAMPION — priemernd zmena v pri-
mdrnom a sekunddrnych ukazovateloch: A) MG-ADL skére (Myasthenia Gravis Activities of Daily Life),
B) OMG (Quantitative Myasthenia Gravis), C) MG-Qol. 15r (Myasthenia Gravis — Quality of Life), D) Neuro-

QoL (Quality of Life/Fatigue) skére (Meisel, 2023)
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jadreni k poklesu MG-ADL skoére (tabulka 1),
v ramene s ekulizumabom bol pokles vyraz-
nejsi (-4,2 vs. -2,3; p = 0,0058) (Howard et al.,
2017). Sekundarnymi koncovymi ukazovatelmi
v $tudii bola priemerna zmena skére v klinic-
kych $kalach Quantitative Myasthenia Gravis
(QMG) a Myasthenia Gravis Composite (MGC)
v porovnani s placebom (tabulka 1) a podiel
klinickych respondérov podla dotaznika MG-
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ADL (zlepsenie = 3 body) a klinickej $kaly QMG
(zlepSenie = 5 bodov) v porovnani's placebom
(Howard et al., 2017). Vo vietkych sledova-
nych sekundarnych vystupoch sa dosiahlo
Statisticky signifikantné zlepsenie v ramene
s ekulizumabom v porovnani s placebovym
ramenom (tabulka 1) (Howard et al., 2017).
Nasledne bola realizovana ,open-label”
extenzia (OLE) studie REGAIN, do ktorej bolo
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povolené menit davky imunosupresiv (Muppidi
et al., 2019). U pacientov v predchadzajucej
studii lie¢enych ekulizumabom pretrvavalo
zlepsenie vietkych sledovanych paramet-
rov v porovnani so zac¢iatkom studie REGAIN
(Muppidi et al., 2019). U pacientov lie¢enych
v studii REGAIN placebom tiez doslo po inici-
alnej faze liecby ekulizumabom k Statisticky
vyznamnému zlepSeniu vietkych sledovanych
parametrov vratane konzistentného zlepsenia
unavy a svalovej sily postihnutych svalovych
skupin (Muppidi et al., 2019; Andersen et al.,
2019; Vissing et al., 2020; Mantegazza et al.,
2020; Mantegazza et al., 2021).

Bezpecnostny profil ekulizumabu bol
v oboch studidch vyhovujuci (Howard et
al., 2017; Muppidi et al., 2019). Nevyskytol sa
ziaden pripad umrtia ani meningokokovej
infekcie (Muppidi et al., 2019). NajcastejSimi
neziaducimi tc¢inkami boli v oboch ramenach
studie REGAIN infekcie hornych dychacich
ciest a bolest hlavy, nebol zaznamenany zi-
aden signifikantny rozdiel vo vyskyte nezi-
aducich ucinkov v oboch rameniach Studie
(Howard et al., 2017; Muppidi et al., 2019).

Na zaklade vysledkov studie REGAIN a jej
OLE odporucila EMA v roku 2017 ekulizumab
na lie¢bu pacientov s anti-AChR séropozitiv-
nou generalizovanou MG refraktérnou na lie¢-
bu, refraktérnost bola zadefinovana rovnako
ako v $tudii REGAIN.

KedZe inhibicia komplementu navodena
ekulizumabom moze viest k zvysenej nachyl-
nosti na infekcie sposobené opuzdrenymi bak-
tériami, je u pacientov nutna prevencia infek-
cie Neisseria meningitidis (EMA, Soliris® SPC).
Rovnako je povinna vakcinacia proti sérosku-
pindm A, C, Y, W135 a B minimalne dva tyzdne
pred podanim prvej davky (EMA, Soliris®, SPC).
Ak by hrozilo riziko z premeskania, pred za-
catim liecby je nutnd antibioticka profylaxia
s naslednou vakcinaciou (EMA, Soliris®, SPC).
Schéma poddavania ekulizumabu je v praxi
rovnakd ako v studii REGAIN. V induk¢nej faze
trvajucej Styri tyzdne sa podava 900 mg ekuli-
zumabu intravendzne (i.v.), v piatom tyzdni je
podanych 1200 mg ekulizumabu a nasledne
sa kazdé dva tyzdne podava 1200 mg ekulizu-
mabu (EMA, Soliris®, SPC). Po 12 tyzdrnoch sa
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