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imunitniho) ptivodu. Patii mezi vzacna onemocnéni: prevalence je uvadéna v sirokém rozmezi 0,8-8,9/100 000. Zakladnim klinickym
kritériem je progrese klinické symptomatiky po dobu delsi nez 2 mésice. Motorické pfiznaky obvykle dominuji nad senzitivnimi. Kromé
typické formy CIDP, ktera tvofi asi 2/3 pfipadQ, patfi do Sirokého klinického a diagnostického spektra i tzv. atypické formy, z nichz nej-
a prabéhu, elektrodiagnostickych kritériich multifokalni demyeliniza¢ni neuropatie a nékterych dalsich laboratornich nalezech, zejména
proteinocytologické disociaci v mozkomisnim moku, nalezu ztlusténi spolu s enhancement gadolinia zejména v oblasti kofent ¢i plext
v magnetické rezonanci a klinické zlepseni po imunomodulacni |é¢bé. Lékem prvni volby v rdmci induké¢ni 1é€by v tvodu onemocnéni
jsou kortikosteroidy nebo intravenézni imunoglobuliny, Ié¢bou 2. volby v pfipadé neucinnosti Ié¢by 1. volby nebo netolerovatelnych
vedlejsich ucinkl je vyménna lé¢ebna plazmaferéza. Jako adjuvantni lécba jsou pouzivany nékteré imunomodulacni Iéky, zejména
azathioprin, cyklosporin, mykofenolat mofetil, cyklofosfamid a methotrexat.
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Chronicinflammatory demyelinating neuropathy

Chronicinflammatory demyelinating polyneuropathy (CIDP) is a chronic dysimmune polyneuropathy. It belongs to rare diseases, as the
prevalence is reported between 0.8-8.9/100 000. Progression of signs and symptoms beyond 2 months represents the key diagnostic
criterion. Motor signs and symptoms usually prevails to sensory ones. Beside typical form of CIDP representing 2/3 of cases the wide
clinical spectrum of CIDP comprises also atypical forms, the most frequent being s.c Lewis-Sumner syndrome (15% of cases) and a sensory
form (10% of cases). Diagnostics of CIDP is based, in addition to clinical criteria and course, on electrodiagnostic criteria of multifocal
demyelinating neuropathy and some other laboratory findings, especially hyperproteinorrhachia, magnetic resonance finding of thick-
ening and gadolinium enhancement of nerve roots and brachial and lumbar plexuses, and improvement after inmunomodulating
treatment. Corticosteroids and intravenous humane immunoglobulin are recommended treatment options of first order, followed by
therapeutic plasma exchange in case of inefficacy or intolerability of first-order treatment. Inmunomodulating drugs (especially cyclo-
sporin, azathioprine, mycophenolate mofetil, cyclophosphamide and methotrexate) are used as additive treatment.
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Uvod a definice

myelinizaéni polyneuropatie (CIDP) patfi mezi
chronické polyneuropatie dysimunitniho (auto-
imunitniho) plvodu; v nékterych pfipadech se
proto v ndzvu zamenuje oznaceni ,inflamatorn{”
terminem ,imunitni” (,immune”). Do skupiny
chronickych dysimunitnich demyeliniza¢nich
polyneuropatif patfi dale multifokaini motoricka

neuropatie (MMN).

Historie a epidemiologie

Relabujici forma byla popséna v r. 1890
Eichhorstem a v r. 1914 Hoestermannem
(Hoestermann, 1914) a oznacena jako ,rekurentnf
polyneuritis”. Pozitivni |é¢ebnd odezva na kor-
tikosteroidy byla popséna Austinem v r. 1958
(Austin, 1958). Lewistv-Sumnerdv syndrom byl
popsan vr. 1982 (Lewis et al,, 1982). Efekt intrave-
ndézniho imunoglobulinu byl prokdzan pomoci
randomizované ICE studie v roce 2008 (Hughes
etal, 2008).

Onemocnéni postihuje viechny vékové skupi-
ny. Prdimérmny vék je kolem 50 let, relabujici forma
postihuje ¢astéji mladsi jedince. Prevalence je uva-
déna v Sirokém rozmezi 0,8-8,9/100 000 a incidence
novych pifpadt je priblizné jeden pfipad/100 000/
rok, muzi jsou postizeni ¢asteji (Neligan et al, 2014).

Etiopatogeneze, patologie

Jde o ziskanou demyeliniza¢ni neuropatii,
kterd je svym charakterem multifokaIni (na roz-
dil od vétsiny hereditdrnich neuropatif), avsak
na rozdil od MMN, kde je multifokdalni charakter
patrny i klinicky a ma charakter mononeuro-
pathia multiplex, jsou u CIDP |éze natolik mno-
hocetné, ze dochazi ke splyvani a pfekryvani
jejich klinického efektu a obrazu difuzniho po-
stizen.

Patologicky dominuji znamky multifokaini
segmentalni demyelinizace a remyelinizace, dale
znamky mirné zanétlivé infiltrace epineuralng,
endoneurdlné a perivaskularné slozené z T bu-
nék a makrofagt (pfitomny u 25-50% pripadd),

edém a rdzny stupen ztraty axond. Patologické
zmény postihuji periferni nervy a koreny. U kla-
sické formy CIDP prevazuje maximum postizenf
v distalnich ¢astech nervd a v oblasti kofen(, kde
je hematonervova bariéra vrozené anatomicky
¢astecné insuficientn a tedy Ize predpokladat
podil protildtkové imunity pfi vzniku postizen.
U Lewisova-Sumnerova syndromu se naproti
tomu pfedpoklada spise podil bunécné auto-
imunity.

Klinicky obraz

Zakladnim klinickym kritériem je chronic-
ky plynule nebo schodovité progredujici ne-
bo recidivujici symetrickd proximalnf a distalnf
svalova slabost a senzitivni dysfunkce na viech
koncetinach, progredujici po dobu del$i nez 2
mésice. Motorické priznaky obvykle dominuji
nad senzitivnimi. Chabé parézy jsou obvykle
symetrické, postihuji proximalni a distalni svaly
avzhledem k demyelinizacnimu typu postizeni
jsou svalové atrofie mélo pokrocilé. Hlavové ner-



Tab. 1. Diagnostickd kritéria CIDP (Joint Task Force, 2010)
KLINICKA DIAGNOSTICKA KRITERIA

I. Vstupni kritéria

A. Typicka CIDP

= Chronicky plynule, schodovité progredujici nebo recidivujici symetrickd proximalni a distaIni svalova slabost a senzitivni dysfunkce na vsech koncetindch, rozvijejici
se minimalné 2 mésice; hlavové nervy mohou byt postizeny, a

m Nevybavné Cisnizené slachové reflexy na vsech koncetinach

B. Atypickd CIDP

Je pfitomna jedna z nésledujicich charakteristik, jinak v3e jako ad A (Slachové reflexy mohou byt normalni na nepostizené koncetiné):

m prevazné distéIni (,distal acquired demyelinating sensory” — DADS)

m asymetricka (multifocal acquired demyelinating sensory and motor — MADSAM, Lewistv-Sumnerv syndrom)

m fokaIni (napt. postizeni brachidlniho nebo lumbosakrélniho plexu, jednoho ¢i vice perifernich nervl na jedné hornf nebo dolIni konceting)
m isté motorickd nebo

m Cisté senzitivni

. Vyluéujici kritéria

infekce Borrelia Burgdorferi (Lymeska nemoc), difterie, expozice Iéku nebo toxinu, ktery mize pravdépodobné zplsobit neuropatii

hereditarni demyeliniza¢ni neuropatie

vyrazna porucha sfinkter(

multifokdlni motoricka neuropatie

monoklonalni gamapatie IgM s protildtkami proti myelin-asociovanému proteinu

dalsi pficiny demyeliniza¢ni neuropatie vcetné syndromu POEMS, osteosklerotického myelomu, diabetické a nediabetické lumbosakrélni radikuloplexopatie;
lymfom PNS a amyloidéza mohou mit demyelinizacni rysy

ELEKTRODIAGNOSTICKA KRITERIA

1. Jistd CIDP:

nejméné jeden z nasledujicich znakd:

= nejméné 50% prolongace distalni motorické latence nad normalni horni limit u dvou nervi (s vyjimkou syndromu karpalniho tunelu) nebo

m nejméné 30% redukce rychlosti motorického vedeni pod normélni limit u dvou nervd nebo

m nejméné 20% prolongace latence F-viny nad normalni limit u dvou nervl (>50%, pokud amplituda CMAP pfi distaIni stimulaci je <80% dolnfho normalniho
limitu) nebo

chybéni F vin u dvou nerv(, pokud tyto nervy maji amplitudu CMAP pfi distaIni stimulaci alespori 20% dolniho normalniho limitu a nejméné jeden dalsf znak
demyelinizace* u alespor jednoho dalsfho nervu nebo

m parcidlni motoricky kondukéni blok: nejméné 50% redukce amplitudy CMAP pfi proximaln{ stimulaci ve srovnani s distalnf stimulaci, pokud amplituda distalni
CMAP je nejméné 20 % dolniho normélniho limitu, u dvou nervi nebo u jednoho nervu + znaky demyelinizace u alespor jednoho dalsiho nervu* nebo
abnormalinf ¢asova disperze (>30% vzestup trvani CMAP pfi proximalini ve srovnani s distaIni stimulaci nejméné u dvou nerv() nebo

trvani CMAP pfi distalni stimulaci (n. medianus =6,6 ms, n. ulnaris >6,7 ms, n. peroneus >7,6 ms, tibial 8,8 ms) u nejméné 1 nervu + nejméné jeden demyelinizacni
znak u minimalné jednoho dalsiho nervu*

1l. Pravdépodobnd CIDP
Nejméné 30% redukce amplitudy CMAP pfi proximalni ve srovnani s distaIni stimulaci, s vyjimkou n. tibialis, pokud amplituda distdlniho CMAP je nejméné 20 %
normélniho dolniho limitu, u dvou nervl nebo u jednoho + nejméné jeden znak demyelinizace u minimalné jednoho dalsiho nervu®.

Ill. Moznd CIDP

Jako u |, ale pouze u jednoho nervu.

Tato kritéria se zjistuji vysetfenim n. medianus, n. ulnaris (stimulace pod loktem), n. peroneus (stimulace pod caput fibulae) a n. tibialis na jedné strané. Pokud
nejsou kritéria plnéna vysetfenim na jedné strané, jsou tetovany stejné nervy na opacné strané a/nebo jsou n. ulnaris a n. medianus stimulovény bilaterdiné

z Erbova bodu a z axily. Nejméné 50% pokles amplitudy mezi Erbovym bodem a zdpéstim je vyzadovén pro stanoveni pravdépodobného kondukeniho bloku
a blok neni posuzovan u n. ulnaris pfes loket. Teplota je udrzovana na min. 33°C na dlani a 30°C na kotniku.

* na jakémkoli nervu spInéno jedno z kritérif A-G

PODPURNA KRITERIA

m Hyperproteinorachie pfi poctu leukocytd v CSF <10/mm? (doporucenti trovné A)
m Enhancement gadolinia a/nebo hypertrofie kaudy, lumbosakralnich ¢i cervikainich kofen(, lumbosakralniho ¢i brachidlniho plexu v MR obraze (Uroven C);
= Abnormaélni senzitivni neurofyziologie alespon jednoho nervu:
= amplituda SNAP normalnf z n. suralis a abnormalni z n. medianus (s vyjimkou syndromu karpélniho tunelu) nebo n. radialis; nebo
= SCV <80% dolniho limitu normy (<70% pokud je amplituda SNAP < 80% dolniho norméiniho limitu); nebo
= prodlouZeni latence SEP pfi absenci onemocnéni CNS
m Klinické zlepSeni po imunomodula¢ni lé¢bé (doporuceni trovné A)
= Nervova biopsie prokazujici nesporné zndmky demyelinizace a/nebo remyelinizace pomoci elektronové mikroskopie nebo technikou ,teased fibers”

DIAGNOSTICKE KATEGORIE

m Jistd CIDP:
= klinickd kritéria IA nebo B a Il spolu s Elektrodiagnostickymi kritérii |
= nebo Pravdépodobna CIDP + nejméné jedno podptrmé kritérium
= nebo Mozna CIDP + nejméné dvé podpurna kritéria
m Pravdépodobné CIDP:
= klinickd kritéria IA nebo B a Il spolu s Elektrodiagnostickymi kritérii Il
= nebo Mozna CIDP + nejméné jedno Podplrné kritérium
= Mozna CIDP
= klinickd kritéria IA nebo B a Il spolu s Elektrodiagnostickymi kritérii Ill
m CIDP (jista, pravdépodobnd, mozna) asociovana s konkomitujicimi chorobami
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Tab. 2. Diferencidini diagnostika mezi MMN, MADSAM a CIDP

Priznak MMN MADSAM CIDP
Distribuce slabosti — symetrie asymetrickd asymetricka symetricka
Distribuce slabosti — HKK>DKK ano ano ne
Viyrazné senzitivni symptomy ne ano ano

Slachové reflexy v distribuci
oslabenych svall

normalni nebo snizené

snizené snizené az nevybavné

generalizované

Prbéh nemoci

pomald progrese

progresivninebo  progresivni nebo

relabujici relabujici
Hyperproteinorachie >1g/ ne vzacné ano
Anti-GM1 IgM ano (50%) vzacné vzacné
Abnormalni MR brachidiniho plexu  asymetricky asymetricky symetricky
Efekt IVIG ano ano ano
Efekt kortikosteroid ne ano ano
Motoricky kondukeni blok ano ano ano

MMN — multifokdIni motorickd neuropatie; MADSAM — multifocal acquired demyelinating sensory and motor po-
lyneuropathy; CIDP - chronic inflammatory acquired polyneuropathy

Tab. 3. Volba indukcni lécby 1. volby u CIDP

IVIG Kortikosteroidy

Ucinnost o+

Rychlost nastupu + +

Ucinku

Délka remise + +

Nezadoucf ucinky +

Preference pacienta + +

Cena - +

vy, zejména n. VII, X a XII, jsou postizeny méne
¢asto nez u Guillainova-Barréova syndromu.

Senzitivni pfiznaky zfidka vedou k vyznam-
nému funkénimu postizeni. Maximum je obvykle
na dolnich koncetinach akrélng, byvaji postize-
ny vsechny modality, bolest je pfitomna u 1/5
piipadU. Areflexie je pfitomna prakticky vzdy.
PrileZitostné se nachézeji i autonomni priznaky,
nejcastéji mikéni obtize ¢i Hornerlv syndrom.
Vzdcné se nachazi edém papily ¢iintencni tremor.
Periferni nervy mohou byt palpacné ztlustélé.

Kromé typické formy CIDP, ktera tvofi
asi 2/3 pfipadu, patfi do Sirokého klinického
a diagnostického spektra i tzv. atypické formy,
z nichz nejcastéjsi je tzv. Lewistv-SumnerQv
syndrom (asi 15% pfipadl) a senzitivni forma
(asi 10%) (tabulka 1).

Asymetrickd ¢i multifokdlni CIDP (syndrom
Lewistv-Sumnerdyv, ,multifocal acquired demy-
elinating sensory and motor polyneuropathy
- MADSAM).

Klinicky se lisi od klasické formy asymet-
rickym postizenim, které postihuje vice distal-
ni svaly a horni koncetiny. Oproti MMN jsou
pritomny elektrofyziologické i klinické zndmky
periferni senzitivni |éze.

Pro typickou CIDP svédci:

rychlejsi progrese

téz38f disabilita
®m  disociace mezi abnormalnim senzitivnim

neurogramem n. medianus a normalnim

senzitivnim neurogramem n. suralis (53 vs.
13% abnormit)

B dobrd reakce na kortikosteroidy pfipadné
dalsi imunomodulacni lé¢bu

B Castéjsi klinickd remise do 5 let (64 vs. 41 %
- Kuwabara, 2014)

m  demyelinizace je vice vyjadfena v distalnich
segmentech nervd

Pro MADSAM svédc:

B motorické postizent je klinicky asymetrické
s prevahou na HKK

m  refrakterndjsi vaci lécbé

Usenzitivnivarianty CIDP dominuje distal-
ni porucha citlivosti postihujici obvykle viechny
kvality, provézend bolesti a jen minimalnf slabos-
ti. Obvykle $patné reaguje naimunomodula¢ni
lé¢bu. Vzécné jsou Cisté motorickd forma CIDP
(nutné odlisit od MMN, onemocnéni motoric-
kého neuronu, hereditarnich motorickych neu-
ropatif) a distdIni forma CIDP (DADS), které dis-
tribuci postizeni napodobuje vétsinu ziskanych
polyneuropatii. Nejtézsi diferencialni diagnos-
tika je u fokdlnich forem CIDP postihujicich
jednotlivé periferni nervy ¢i plexus, kdy je nutné
diferencovat dalsi pficiny fokalnich postizent.

Diagnostika

Je zalozena na klinickém obraze a pribéhu,
elektrodiagnostickych kritériich multifokdini de-
myeliniza¢ni neuropatie a nékterych dalsich la-
boratornich nélezech. Elektrodiagnostika ziskané
demyeliniza¢ni neuropatie je zaloZena na priika-
zu vicecetného zpomaleni vedeni, ¢asové disper-
ze a kondukéniho bloku. Neexistuje vsak jedno-
znacnd shoda v nastaveni kvantitativnich limitC
pro jednotlivé abnormality i v ddrazu na vyznam
jednotlivych abnormalit, takze bylo dosud pu-
blikovdno minimalné 16 elektrofyziologickych

kritérif CIDP (Bromberg, 2011). V soucasné dobé
jsou pouzivana revidovana diagnosticka kritéria
panelu expertd EFNS/ENS z roku 2010 (Joint Task
Force, 2010), kterd jsou shrnuta v tabulce 1.

V mozkomisnim moku je pravidelné protei-
nocytologickd disociace. Zvyseni poctu bunék
nad 10 elementd/ul je pouze v pfipadé asociace
s infekci HIV ¢i u Lymeské borelidzy. Magneticka
rezonance (MR) prokazuje ztlusténi spolu s en-
hancementem gadolinia zejména v oblasti ko-
fent ¢i plexd. V 5% pripadl jsou abnormality
bilé hmoty CNS. Jen vyjimecné Ize pouzit k dia-
gnostice nervovou biopsii prokazujici nesporné
znamky demyelinizace a/nebo remyelinizace
pomoci elektronové mikroskopie nebo tech-
nikou ,teased fibers”. Kromé uvedenych nélezd
a prikazu léze senzitivnich nervovych vldken
pomoci kondukénich studii nebo somatosen-
zitivnich evokovanych potencidld patfi mezi
podplrna diagnosticka kritéria klinické zlepseni
po imunomodulac¢ni lé¢beé (tabulka 1).

Diferencialni diagnostika
®m  MultifokdIni motorickd neuropatie (zejména
oproti Lewisovu-Sumnerovu syndromu)
(tabulka 2); obtizné je odliseni oproti velmi
vzacné cisté motorické formé CIDP, pro kter-
ou svédci prevaha postizeni svalstva dolnich
koncetin (u MMN pouze v 10%) a pleten-
cového svalstva, zatimco pro MMN sved¢i
asymetrické postizeni, anti-GM1 protildtky
a proteiny v mozkomi{snim moku <1 g/I.
Absence odpovédi na lé¢bu kortikosteroi-
dy, typickd pro MMN, je obvykle pfitomna
i u motorické formy CIDP.
B Hereditarni demyeliniza¢ni neuropatie:
obvykle je pfitomen obraz difuzni demy-
elinizace, charakterizovanym uniformnim
zpomalenim zejména motorického vedent
bez blokd a ¢asové disperze; u nékterych
hereditarnich demyeliniza¢nich neuropati
je viak pfitomen obraz multifokalni demy-
elinizace (zejména u hereditarni neuropatie
s nachylnosti k tlakovym obrndm a formé
vazané na chromozom X — CMT X).
B Jiné subakutni az chronické prevéazné
demyeliniza¢ni polyneuropatie prokdzané
¢i pfedpoklddané autoimunitni etiologie:
= POEMS (Polyneuropathy, Organomegaly,
Endocrinopathy, M-protein — 1gG nebo
IgA —a Skin changes),

= GALOP (Gait, Autoantibody — IgM v 80 %,
Late age Onset, Polyneuropathy),

= polyneuropatie s protildtkami proti my-
elin asociovanému glykoproteinu (MAG)
tHidy IgM,



= polyneuropatie s protildtkami proti
sulfatiddm tridy IgM.

B lymeskd borelioza: kromé prlkazu anti-
boreliovych protildtek a prikazu boreliové
DNA metodou PCR v mozkomisnim moku
je polyradikuloneuritida u Lymeské borelidzy
Casto asymetrickd, obvykle nesplfuje ele-
ktrofyziologicka kritéria CIDP a leukocyty
v mozkomisnim moku obvykle pfesahujf
hodnotu 10/mm?.

®m  Dalsi pficiny demyeliniza¢ni neuropatie
vcetné osteosklerotického myelomu, hema-
tologickych a nehematologickych malignit
vcetné Waldenstromovy makroglobuliné-
mie a Castlemanovy, choroby, diabetické
a nediabetické lumbosakrélni radikulo-
plexopatie. Lymfom PNS a amyloidéza mo-
hou mit demyelinizacnf rysy.

Neligan et al. (Neligan et al.,, 2014) shrnuli
pfiznaky, které svéd¢i proti diagndze CIDP:

B pozvolna progredujici neuropatie, kon-
tinudIni progrese (u CIDP i v pfipadé
chronické progrese nenf progrese plynuld)

B vyrazné bolesti

B 73dnd nebo minimalni porucha citlivosti

komorbidity &i zndmky systémového

postizeni (edémy, ztrata vahy, organomega-
lie, koZni pigmentace, gynekomastie)

postizeni hlavovych nervd, edém papily
vyrazné svalové atrofie, zejména v pocatku
postiZzeni respiracnich svall

,head drop”

slabost dominantni ruky (s elektrofyzio-
logickym obrazem postizeni v medianové

oblasti a uSetfeni oblasti n. ulnaris — tzv. ,me-
dian/ulnar separation” — typické pro CMT X)
B autonomni poruchy
m  sfinkterové poruchy
chybéni terapeutické odpovedi

CIDP s akutnim zaldtkem (aCIDP). Priblizné
169% nemocnych s CIDP ma akutni rozvoj sym-
ptomd s vrcholem kolem 2 mésicl a pribéh
nemoci mize imitovat GuillainGv-Barrého syn-
drom (GBS). Dtive byly tyto pfipady také nékdy
za¢ni polyneuropatie (SIDP), ale nejde o samo-
statnou jednotku, ale soucast Sirokého klinické-
ho spektra CIDP. Naproti tomu pfiblizné 8-16%
nemocnych s GBS ma 1 ¢f vice epizod zhorsenf
po predchozim zlepseni ¢i stabilizaci po 1é¢bé
intravendznim lidskym imunoglobulinem (IVIG)
nebo lécebnou plazmaferézou (TPF) - tzv. the-
rapeutic related fluctuations” - TRF. TRF u GBS se
objevi maximalné 2x a vzdy do 8 tydnt (Ruts et

al, 2010). Na aCIDP je nutné pomyslet, pokud se

zhorseni objevi za déle nez 2 mésice, 3x a vice

a postizeni nenf tézkého stupné (zachovana

chlize, chybi postizeni hlavovych nerva).
CIDP je asociovana s nékterymi onemocné-

nimi nebo stavy, po jejichz pfftomnosti je nutné

v pfipadé diagndzy CIDP aktivné patrat:

m  diabetes mellitus

B monoklondlnigamapatie, obvykle typu IgG ¢i
IgA, méné casto IgM (bez protildtek proti MAG)

m  HIVinfekce

systémovy lupus erythematosus nebo jina

zanétliva onemocnéni pojiva

lymfom

chronicka aktivni hepatitida

sarkoidéza

onemocnénf stitnice

transplantace organt ¢i kostnf diené

kolitida

nefroticky syndrom

Lécba

Od prikazu efektu kortikosteroidl v roce
1958 jsou kortikosteroidy lékem 1. volby u CIDP.
Nicméné pro lé¢bu v Uvodu onemocnéni (tzv.
induk¢ni lécbu) existuji v soucasnosti 3 lécebné
postupy, jejichz efekt byl u CIDP prokazan a je
povazovan za viceméné ekvivalentni: jde o korti-
kosteroidy, IVIG a TPF. Vzhledem k vyznamnéjsim
nezadoucim Ucinklim a vétsi pfistrojové naroc-
nosti TPF jsou podle soucasnych doporuceni
lékem 1. volby kortikosteroidy nebo IVIG a TPF
jsou povazovany za lé¢bu 2. volby v pfipadé
neucinnosti ¢i vyraznych nezddoucich ucinkd
lécby 1. volby (Joint Task Force, 1010, Bednafik et
al, 2010, Mehnidiratta et Hughes, 2012).

Vzhledem k vyrazné vyssim nakladdm lécby
IVIG jsou kortikosteroidy i pfes vyznamné zavaz-
néjsi nezadouci Ucinky stale obvyklym Iékem 1.
volby (tabulka 3). Obvykle se pouzival prednison
(zhruba 1 mg/kg/den) nebo puls 3x1 g metyl-
prednisolonui. v. s pfechodem na peroralni [é¢-
bu a postupnym snizovanim davky v zavislosti
na efektu. Ve studii srovnavajici efekt peroral-
niho metylprednisolonu a dexametasonu byl
pouzit metylprednisolon v ddvce 60 mg denné
(van Schaik et al.,, 2010). Ve studii srovnavajici
efekt kortikosteroid( s IVIG byly pouzity mési¢ni
pulzy metylprednisolonu v davce 0,5 g/den 4
po sobé nasledujici dny kazdy mésic celkem 6x
(Nobile-Orazio et al., 2012).

Efekt IVIG u CIDP jako Iéku 1. volby byl spo-
lehlivé prokdzan (Hughes et al.,, 2008; Leger et
al, 2013) a studie porovnavajici efekt IVIG a kor-
tikosteroid dokonce prokézala vyssi podil pa-
cientl reagujicich pozitivné na IVIG ve srovnani

s kortikosteroidy (88 vs. 48 %) (Nobile-Orazio et
al,, 2012), stejné jako je dokumentovan rych-
lej$i ndstup ucinku u IVIG (Eftimov et al., 2009;
Latov et al., 2010). Naproti tomu remise navo-
zend kortikosteroidy pretrvala vyznamné déle
(Nobile-Orazio et al., 2012). S soucasné dobé
pfevazuje shoda v pouziti IVIG jako léku 1. volby
u CIDP formy s pfevazujicim motorickym po-
stizenim, kterd je obvykle kortikoid-rezistentn,
adale v pfipadé, kdy je nutné doséhnout rych-
|é remise, zejména v pripadé tézké disability.
Vyhodné je pouziti IVIG u aCIDP, kterou Ize
v akutnim stadiu obvykle obtizné diferencovat
od Guillainova-Barreova syndromu a IVIG je
Ucinny u obou chorob. Rovnéz u détské formy
CIDP jsou preferovény IVIG s cilem vyhnout se
nepfijemnym nezddoucim ucinkdm kortiko-
steroidd u déti.

Neni zndmo, jak postupovat u dosazeni kli-
nické remise a zda dlouhodobd udrzovacf 1é¢ba
zabran{ dalsimu relapsu onemocnénti. Klinicky
prabéh choroby je totiz velmi variabilni. U ¢asti
nemocnych je pribéh monofézicky a po dosa-
zeni klinické remise i pfipadném vysazenf [é¢by
k relapsu choroby nedojde. U ¢asti nemocnych
dochazf k opakovanym relapstim. U nékterych
nemocnych nastane relaps opakované po vysa-
zen(1é¢by ¢i snizeni pod urcitou kritickou davku
(zejména v pripadé lécby kortikosteroidy), takze
tito nemocnf vyZaduji dlouhodobou udrzovacf
lé¢bu. U ¢asti nemocnych je prabéh nepfiznivy
a dochézi k narlstu klinického deficitu v dasled-
ku opakovanych relapst ¢i chronické progrese
onemocnént.

K dlouhodobé udrzovaci [é¢bé se pouzivajf
davce s cilem minimalizovat ¢etné nezadouci
Ucinky. U pacientl reagujicich pozitivné na lé¢-
bu IVIG se pouZivajici rdzna schémata podavani,
obvykle v redukované dévce a po omezenou
dobu 3-6 mésicl s naslednym vyhodnocenim
efektu.

Kromé uvedenych lécebnych postupt je
v 1é¢bé CIDP pouZivana fada dalsich imunomo-
dulacnich 1éka, jejichz efekt viak nebyl spoleh-
livé prokdzan, nicmméné je predpoklad, ze maji
minimalné aditivni efekt a umoznuji snizit davku
kortikosteroidU. Patii k nim zejména cyklosporin,
azathioprin, mykofenoldt mofetil, metotrexat,
cyklofosfamid, monoklonalni protilatky (alem-
tuzumab, etanercept), interferon alfa a betala
a rituximab (Mahdi-Rogers et al,, 2013).

1. Austin JK. Recurrent polyneuropathies and their cortico-
steroid treatment with five years observation on a placebo

www.solen.sk | 2016; 17(1) | Neuroldgia pre prax



controlled case treated with corticotrophin, cortisone, and
prednisone. Brain 1958; 81: 157-192.

2. Bednarik J, Vohanka S, Ehler E, Amber Z, Pitha J, Veckov-
sky J, Litzman J, Kofistek Z, Suchy M, Paté M, KoZeny P. Stan-
dard pro |é¢bu pacientl s autoimunitnimi nervosvalovymi
onemocnénimi intravendznim lidskym imunoglobulinem
a plazmaferézou. Cesk Slov Neurol N 2010; 73/106: 579-589.
3. Bromberg MB. Review of the evolution of chronic electro-
diagnostic criteria for chronic inflammatory demyelinating
polyradiculoneuropathy. Muscle Nerve 2011; 43: 780-794.
4. Eftimov F, Winer JB, Vermeulen M, de Haan RJ, van Schaik
IN. Intravenous immunoglobulin for chronic infl ammatory
demyelinating polyradiculoneuropathy. Cochrane Databa-
se Syst Rev 2009; 1: CD001797.

5. Hoestermann E. On recurring polyneuritis. Dtsch Z Ner-
venheilkunde 1914; 51: 116-123.

6. Hughes RAC, Donofrio P, Bril V, Dalakas MC, Deng Ch, Han-
na K, Hartung H-P, Latov N, Merkies ISJ, van Doorn PA, on be-
half of the ICE Study Group. Intravenous immune globulin
(10% caprylatechromatography purified) for the treatment
of chronic inflammatory demyelinating polyradiculoneu-
ropathy (ICE study): a randomised placebo-controlled trial.
Lancet Neurol 2008; 7: 136-144.

7. Joint Task Force of the EFNS and the PNS. European Fede-
ration of Neurological.

8. Kuwabara S, Isose S, Mori M, Mitsuma S, Sawai S, Beppu M,
Sekiguchi Y, Misawa S. Different electrophysiological profi-
les and treatment response in typical’ and ,atypical’ chro-
nic inflammatory demyelinating polyneuropathy. J Neurol
Neurosurg Psychiatry. 2014 Nov 25. pii: jnnp-2014-308452.
9. Latov N, Deng C, Dalakas MC, Bril V, Donofrio B, Hanna K,
Hartupg HP, Hughes RA, Merkies IS, van Doorn PA; IVIG-C

CIDP efficacy (ICE) Study Group. Timing and course of cli-
nical response to intravenous immunoglobulin in chronic
inflammatory demyelinating polyradiculoneuropathy. Arch
Neurol 2010; 67: 802-807.

10. Léger JM, De Bleecker JL, Sommer C, Robberecht W,
Saarela M, Kamienowski J, Stelmasiak Z, Mielke O, Tacken-
berg B, Shebl A, Bauhofer A, Zenker O, Merkies IS; PRIMA
study investigators. Efficacy and safety of Privigen(®) in
patients with chronic inflammatory demyelinating po-
lyneuropathy: results of a prospective, single-arm, open-
-label Phase Ill study (the PRIMA study). J Peripher Nerv
Syst 2013;18(2):130-140.

11. Lewis RA, Sumner AJ, Brown MJ, Asbury AK. Multifocal
demyelinating neuropathy with persistent conduction block.
Neurology 1982; 35: 958-64.

12. Mahdi-Rogers M, van Doorn PA, Hughes RA. Immuno-
modulatory treatment other than corticosteroids, immu-
noglobulin and plasma exchange for chronic inflammatory
demyelinating polyradiculoneuropathy. Cochrane Databa-
se Syst Rev. 2013 Jun 14;6:CD003280.

13. Mehndiratta MM, Hughes RA. Plasma exchange for chro-
nic inflammatory demyelinating polyradiculoneuropathy.
Cochrane Database Syst Rev. 2012 Sep 12;9:CD003906.

14. Neligan A, Reilly MM, Lunn MP. CIDP: mimics and chame-
leons. Pract Neurol 2014; 14: 399-408.

15. Nobile-Orazio E, Cocito D, Jann S, Uncini A, Beghi E, Me-
ssina P, Antonini G, Fazio R, Gallia F, Schenone A, Francia A,
Pareyson D, Santoro L, Tamburin S, Macchia R, Cavaletti G,
Giannini F, Sabatelli M; IMC Trial Group. Intravenous immuno-
globulin versus intravenous methylprednisolone for chronic
inflammatory demyelinating polyradiculoneuropathy: a ran-
domised controlled trial. Lancet Neurol 2012; 11: 493-502.

16. Ruts L, Drenthen J, Jacobs BC, van Doorn PA, on behalf
of the Dutch GBS Study Group. Distinguishing acute-onset
CIDP from fluctuating Guillain-Barre” syndrome. Neurology
2010;74: 1680-1686.

17. Societies/Peripheral Nerve Society Guideline on man-
agement of chronic inflammatory demyelinating polyradi-
culoneuropathy: Report of a joint task force of the Europe-
an Federation of Neurological Societies and the Peripheral
Nerve Society - First Revision. J Periph Nerv Syst 2010; 15:1-9.
18. van Schaik IN, Eftimov F, Van Doorn PA, et al. Pulsed high
dose dexamethasone treatment versus standard predni-
solone treatment in chronic inflammatory demyelinating
polyradiculoneuropathy (CIDP): a double-blind randomi-
sed controlled clinical trial (PREDICT study). Lancet Neurol
2010; 9: 245-53.

Cldnok je prevzaty z
Neurol. praxi 2016; 17(1): 16-21

prof. MUDr. Josef Bednafik, CSc.,
jbednar@fnbrno.cz

Neurologickd klinika LF MU a FN Brno,
Jihlavskd 20, 625 00 Brno




