nani s dlhodobou lie¢bou kortikosteroidmi)
(Menon et Bril, 2022). V sucasnosti st v klinickej
praxi na lie¢bu gMG schvalené viaceré lieciva
zo skupiny inhibitorov komplementu (ekulizu-
mab, ravulizumab, zilucoplan) a antagonistov
neonatalneho Fc receptora (FcRn) (efgartigi-
mod, rozanolixizumab).

Nova stratégia liecby gMG
Zavedenie novych vysokoucinnych lie-

¢iv do praxe zacalo klast naroky na zmenu

pohladu na lie¢cbu gMG a zmenu liecebnej

stratégie. Vyvrcholenim tychto snah su zatial

nemecké odporucania venujuce sa stratégii
liecby myastenickych syndrémov vratane
gMG (Wiendl et al., 2023). Tieto odporucania
prindsaju niekolko novych pohladov oproti
odporucaniam platnym v minulosti a celkovo
ich moZno hodnotit ako prinos pre pacientov
s gMG. Urcitym problémom méze byt, ze od-
porucania boli vytvorené v krajine s jednou
z najlepsie fungujucich trhovych ekonomik
na svete, a preto nie je vo finan¢nych moz-
nostiach mensich krajin ich Gplne kooptovat.
V praxi to znamena, Ze v realite financovania
zdravotnej starostlivosti u nas nie je mozné
tak benevolentne vybrat skupinu pacientov,
ktori si zasluhuju v¢asnu intenzifikaciu liecby,
pretoze by hrozil kolaps zdravotného systému.

Kontrola ochorenia
Za najdodlezitejsi liecebny ciel sa v sucas-

nosti povazuje ¢o najlepsia mozna kontrola

ochorenia s najlepsim moznym zachovanim
alebo obnovenim kvality Zivota (Wiendl et al.,

2023). Kontrola ochorenia je pritom rozdelend

do styroch drovni (Wiendl et al., 2023):

B Uplna kontrola choroby bez aktivity
choroby - Ziadne rezidudlne symptémy,
Ziadna klinicky zistitelnd aktivita gMG.

B Kontrola choroby bez zistitelnej aktivity
choroby (neuplna remisia) - su pritom-
né minimalne rezidudlne symptémy so
stabilitou.

B Neuplna kontrola choroby - klinicky
zistitelna aktivita choroby: nestabilita,
zhorsovanie a kolisanie myastenickych
priznakov; zjavna rezidudlna symptoma-
tika; kontinualne nové alebo rozvijajuce sa
symptémy; + exacerbdcie; + krizy.

B Ziadna kontrola ochorenia - vysoka ak-
tivita ochorenia; nepretrzité symptéomy
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s alebo bez tazkych exacerbacii/myaste-
nickych kriz; rezistencia na terapiu.

Hodnotenie aktivity gMG
Pre posudenie kontroly gMG je zdsadné

zhodnotenie aktivity ochorenia. Na zaklade
vyhodnotenia aktivity ochorenia sa rozlisuje
lahka/stredne aktivna gMG a vysokoaktivna
gMG (Wiendl et al., 2023). Toto rozdelenie je
esencidlne pre volbu spravnej stratégie liecby
gMG (Wiendl et al., 2023). Aktivita ochorenia
sa ma definovat na zaklade:

B Zavaznosti klinickych priznakov: dble-
Zité je posudit intenzitu a charakter kli-
nickych priznakov. Jednak sa vyuziva
klasifikacia podla MGFA, v pripade gMG
sa moze pacient pohybovat na trovni lIA
az V. Délezity je pritom aktualny status
pacienta, nie najvyssia dosiahnutd aktivi-
ta v priebehu ochorenia. Na hodnotenie
intenzity priznakov sa vyuzivaju aj rézne
skély hodnotiace objektivne myastenické
priznaky u pacienta (QMG - Quantitative
Myasthenia Gravis), dopad na aktivi-
ty denného Zivota z pohladu pacienta
(MG-ADL - Myasthenia Gravis Activities
of Daily Living) a kvalitu zivota pacien-
ta (MG-QoL15r - MG-Quality of Life 15)
(Wiendl et al., 2023). Pacienta je potrebné
vysetrovat pravidelne v ramci beznych
kontrol na prislusnom pracovisku.

® Casového priebehu ochorenia: nevy-
hnutné je posudit, ¢i sa u pacienta vysky-
tuju rezidudlne priznaky a ako vplyvaju
na jeho kvalitu a aktivity denného Zivota.
Délezité je vSimnut si, ¢i su priznaky stabil-
né, alebo naopak ¢i nekolisu/nerastu v in-
tenzite, su nestabilné. Tiez je vyznamné
zistit, ¢i u pacienta nepribudaju v priebe-
hu ochorenia nové myastenické priznaky.
Z hladiska posudenia aktivity ochorenia
v Case je esencidlne zaznamenat pocet
zavaznych myastenickych exacerbdcii/kriz
vyzadujucich intervenciu (Uprava terapie,
hospitalizacia, interven¢na imunoterapia -
IVIg, PLF, 1A) (Wiendl et al., 2023).

B Odpovede na symptomaticku a ochore-
nie modifikujtcu liecbu: na posudenie
efektivity liecby sluzi detailna anamnéza,
objektivne neurologické a myologické vy-
Setrenie a uz vyssie uvedené 3kély a do-
tazniky. Ak dochadza k signifikantnému
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poklesu v sledovanych skalach (napr. =3
body pri QMG; = 2 body pri MG-ADL),
ochorenie hodnotime ako responzivne na
terapiu. V opa¢nom pripade ide o refrak-
térnu MG (Wiendl et al., 2023).

Vysokoaktivna MG
Hodnotenie aktivity ochorenia sluzi na

identifikdciu pacientov s vysokoaktivnou

gMG. Toto je uplne novy koncept, ktory
umoznuje véasnu eskalaciu lie¢by v riziko-
vych skupinach pacientov. Je ovela 3irsi ako
refraktérna MG. Podmienkou refraktérnosti
bola nedostato¢na kontrola choroby, pricom
pacient musel byt adekvatne lieceny dvomi
alebo viacerymiimunosupresivnymi preparat-
mi minimalne rok, podla niektorych autorov
azdvaroky (Tran et al., 2021). Pri dlhom ¢aka-
ni sa mohol stav pacienta vyznamne horsit,
pricom v tomto obdobi sa nezriedka rozvijali
nezvratné zmeny na NMJ (neuromuskularna
junkcia). Naproti tomu sucasny koncept je
zamerany na samotnu kontrolu ochorenia bez
takého vyrazného dorazu na casovy faktor. Ale
samozrejme zahfnia aj tych pacientov, ktori
boli v minulosti definovani ako refraktérni na

lie¢bu (Wiendl et al., 2023).

V podstate rozlidujeme tri skupiny pacien-
tov s vysokoaktivnou MG:

B Pretrvavajuce symptomy relevantné pre
kazdodenny Zivot (= MGFA lIb) a/alebo
aspon dve tazké exacerbacie/myaste-
nické krizy s potrebou terapeutického
zéasahu (IVIg, PLF, IA) do jedného roka od
stanovenia diagnézy napriek adekvatnej
liecbe (Wiendl et al., 2023). Sem patria
pacienti, u ktorych sa hned'od stanovenia
diagndzy nepodari dostat gMG pod kont-
rolu a uz v prvom roku ochorenia vykazuju
znamky vysokej aktivity.

B Pretrvavajlice symptomy relevantné pre
kazdodenny zZivot (= MGFA lla) a zavaz-
na exacerbacia/myastenicka kriza pocas
posledného roka napriek adekvatnej
lie¢be (Wiendl et al., 2023). Tito pacien-
ti mohli mat v minulosti stabilizovanu
a dobre kontrolovanu MG, ale v posled-
nom roku u nich doslo k ndrastu aktivity
a tym k zhor$eniu kontroly ochorenia.

B Pretrvavajlice mierne/stredne zédvazné
symptomy relevantné pre kazdodenny
zivot (= MGFA lla) dlhsie ako dva roky
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