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NOVY POHLAD NA LIECBU GENERALIZ(

napriek adekvatnej liecbe (Wiendl etal.,
2023). Na rozdiel od predchadzajucich
podskupin nie je nutné, aby u pacientov
doslo k rozvoju zévaznych exacerbacii/
kriz.

Stratégia liecby

Stratégia liecby sa riadi na zéklade sta-
novenia aktivity ochorenia a titra protilatok
(anti- AChR (AChR - acetylcholinovy recep-
tor); anti-MuSK (MuSK - svalovo $pecificka
kindza); anti-LRP4 (low-density lipoprotein
receptor-related protein 4), dvojito/trojito sé-
ronegativna MG) (Wiendl et al., 2023). V nasej
krajine sa nedaju rutinne vysetrovat anti-LRP4
protilatky.

Vo vsetkych podskupindch lahkej/stred-
ne aktivnej gMG bez ohladu na protildtkovy
status je odporucand symptomaticka lie¢-
ba pyridostigminom v kombinacii s imuno-
supresivnym preparatom - kortikosteroid
samotny alebo v kombindcii s nesteroidnym
imunosupresivom (NSI) (Tab. 1) (Wiendl et
al., 2023). V pripade nemoznosti liecby korti-
koidmi je indikovana monoterapia niektorym
zNSI (Wiendl et al., 2023). Liekom prvej vol-
by spomedzi NSI je azatioprin (Wiendl et al.,
2023). Liekmi druhej volby su cyklosporin A,
mykofenolat mofetil, takrolimus, metotrexat
(Wiendl et al., 2023).

Podla nemeckych odporucani je pri vy-
sokoaktivnej MG lie¢ba kortikoidmi a/alebo
NSI na posudeni lekdra a moze sa zvazit aj
monoterapia liekmi prvej volby uréenymi pre
lie¢bu vysokoaktivnej MG (Tab. 1) (Wiendl et
al., 2023). V nasich podmienkach su vietky
dostupné preparaty schvélené len ako ,ad on”
terapia ku konvencnej kombinovanej imuno-
supresivnej lie¢be.

Lie¢ba vysokoaktivnej anti-AChR po-
zitivnej, anti-LRP4 pozitivnej a dvojito/tro-
jito séronegativnej MG je identicka (Tab. 1)
(Wiendl et al., 2023). Ako preparaty prvej
volby sa odporucaju lieky zo skupiny inhi-
bitorov komplementu (ekulizumab, ravuli-
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zumab, zilucoplan) a antagonistov FcRn (ef-
gartigimod, rozanolixizumab) a anti-CD20
monoklonalna protildtka rituximab (Tab. 1)
(Wiendl et al.,, 2023). V samotnych nemeckych
odporucaniach sa ako preparaty prvej volby
neuvadzaju zilucoplan a rozanolixizumab,
kedZe v obdobi vytvorenia tychto usmerne-
ni eSte neboli schvalené regula¢nymi uradmi
v liecbe gMG. Oba preparaty predstavuju rov-
nocennu terapeuticki moznost v porovnani
s ostatnymi inhibitormi komplementu, resp.
FcRn antagonistami. V pripade rituximabu
samotni autori odporucani uvadzaju, Ze tato
terapeutickd opcia nie je na Urovni predoslych
dvoch skupin liekov (Wiendl et al., 2023). Prvé
studie s rituximabom v lie¢be anti-AChR séro-
pozitivnej MG nepreukézali jeho dostato¢nu
ucinnost, pravdepodobne aj pre chyby v me-
todike a protokole studie (Nowak et al., 2022).
Posledna studia s rituximabom (Rinomax) sice
ukdzala pozitivne vysledky, vsak u¢innost toh-
to preparatu sa vsak javi jednoznacne nizsia
ako pri vyssie uvedenych dvoch skupinach
liekov (Piehl et al., 2022). V Slovenskej repub-
like (SR) ide o ,off-label” lie¢bu. Ako liec¢ba
druhej linie je odporuc¢ana udrziavacia liecba
IVlg, resp. PLF (velmi tazko technicky zrealizo-
vatelné), cyklofosfamid, autolégna transplan-
tacia hematopoetickych kmeriovych buniek
(v SR ,off-label” lie¢ba) (Tab. 1) (Wiendl et al.,
2023). Ako lie¢bu druhej volby autori uvédzaju
aj bortezomib. Ide o proteazémovy inhibitor
pouzivany v liecbe mnohopocetného mye-
16mu. Vin vitro $tudiach (Gomez et al., 2014)
a pri experimentéalnych modeloch myasténie
(Gomezetal., 2014) je schopny navodit vyraz-
nu redukciu produkcie patologickych auto-
protilatok. Zatial vsak nemame k dispozicii
studiu potvrdzujicu Uc¢innost bortezomibu
u pacientov s ktoroukolvek formou MG, i ked
existuju sporadické udaje o jeho Ucinnosti pri
refraktérnych formach MG (Schneider-Gold
et al,, 2017). Na Slovensku sme zatial tento
preparat v lie¢cbe gMG nepouzili, ide o ,off-
-label” lie¢bu.
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V pripade anti-MuSK séropozitivnej MG
je situacia odlisna. Inhibitory komplemen-
tu su uplne nelcinné, nakolko je anti-MuSK
myasténia sposobend IgG4 (imunoglobulin
G4) protilatkami, ktoré neaktivuju komple-
ment. Rovnako neucinna je aj tymektomia,
preto sa nevykonava. Na rozdiel od anti-AChR
pozitivnej gMG sa ucinnost rituximabu pri
vysokoaktivnej anti-MuSK pozitivhej MG preu-
kdzala jednoznacne (Bastakoti et al., 2021).
Preto je rituximab liekom volby pri tejto
forme MG (Tab. 1) (Wiend| et al., 2023). V ne-
meckych odporucaniach sa ako terapeuticka
moznost neuvadza z vyssie spomenutych
dévodov (v obdobi vzniku odporicani este
nebol schvaleny regula¢nymi dradmi) roza-
nolixizumab. Faktom vsak je, Ze na zdklade
vysledkov $tudie Mycarin-G (Bril et al., 2023)
ma aprobaciu od regula¢nych uradov na lie¢-
bu vysokoaktivnej anti-MuSK séropozitivnej
MG (Hoy, 2023). Druhy FcRn antagonista ef-
gartigimod nemal v $tudii ADAPT zaradenych
dostatok pacientov s anti-MuSK MG (Howard
jretal., 2021), preto nie je oficidlne schvaleny
na jej lie¢bu nikde na svete. Ako lieky dru-
hej volby mézeme uviest FcRn antagonisty
a udrziavaciu liecbu IVIg, resp. PLF, cyklofo-
sfamid, autolégnu transplantaciu hemato-
poetickych kmenovych buniek, bortezomib
(Tab. 1) (Wiendl et al., 2023).

Zaver

Generalizovana MG je zavazné a zriedkavé
ochorenie, preto by jej lie¢ba a dispenzariza-
cia mala byt vedena v Specializovanom centre.
Nutné su pravidelné kontroly pacientov (mini-
malne raz za pol roka, resp. rok) s cielom po-
sudit aktivitu ochorenia. Zo skupiny pacientov
s gMG je nutné vcas identifikovat pacientov
s vysokoaktivnou gMG, u ktorych je nutna
véasna eskaldcia liecby. Pouzitim tychto po-
stupov je mozné efektivne redukovat dopad
gMG na kvalitu Zivota pacienta a dosiahnut
dostato¢nu kontrolu ochorenia aj pri zdanlivo
terapeuticky tazko zvladnutelnych pripadoch.
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