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Liecba CIDP — vseobecné odporucania alebo personalizovany pristup?

Peter Spalek
Centrum pre neuromuskularne ochorenia, Neurologicka klinika SZU Univerzitna nemocnica Bratislava —Ruzinov

Chronicka inflamatorna (zapalova) demyelinizacna polyneuropatia (CIDP) patri medzi chronické polyneuropatie s autoimu-
nitnou patogenézou. Zakladnym klinickym kritériom je postupna alebo atakovita progresia symetrickej proximalnej a distal-
nej svalovej slabosti pocas 2 mesiacov a dlhsie s poruchami citlivosti, Slachovo-okosticovou hyporeflexiou alebo s areflexiou.
CIDP sa diagnostikuje podla klinickych, elektromyografickych, podpornych a vylucujucich kritérii, ktoré vr. 2010 vypracovala
pracovna skupina EFNS/ PNS. Diagnostika je zaloZena na klinickom obraze a priebehu, elektrodiagnostickych kritériach mul-
tifokalnej demyeliniza¢nej neuropatie, na niektorych dalSich laboratdrnych nalezoch, najma proteinocytologickej disocia-
cii v likvore, naleze zhrubnutia spolu s enhancementom gadolinia v oblasti plexus brachialis alebo spinalnych koreriov v MR
obraze a na zaklade klinického zlepSenia pri imunoterapii. Liecbou prvej volby v tvode CIDP suU kortikosteroidy alebo intra-
venozny imunoglobulin (IVIG). Pre progndzu pacientov s CIDP je rozhodujuce vcasné urcenie spravnej diagnézy a adekvat-
ne ordinovana imunoterapia. Autoimunitny proces pri CIDP spsobuje demyelinizaciu nervovych vlakien, pri dlhSom trvani
nelieceného ochorenia dochadza k axonalnej dysfunkcii, ktora je terapeuticky tazko ovplyvnitelna. Neskoro diagnostikova-
na a neskoro liecena (aj nespravne liecena) CIDP zhorsuje progndzu pacientov s CIDP. Zavaznost progndzy zavislej od stupna
axonopatie vystizne vyjadruje pojem ,time is axon".

V Uvode terapie pri volbe liecby prvej linie je Gcelné pridrziavat sa vseobecnych odporucani, ktoré vr. 2010 vypracovali EFNS/
PNS. Tieto odporucania kladyu doraz na formu a zavaznost CIDP. IVIG je liecbou prvej volby u pacientov s akUtnym vznikom
CIDP (GBS like), so zavaznou symptomatoldgiou, ktora vyzaduje rychly a intenzivny nastup lie¢ebného ucinku, a pri Cisto
motorickej forme CIDP, pri ktorej je kortikoterapia neucinna. Kortikosteroidy su liecbou prvej volby pri lahkych a stredne taz-
kych formach CIDP. Pri vybere liecby je nutné vzdy zohladrovat vek pacienta, komorbiditu, asociaciu CIDP s inymi autoimu-
nitnymi ochoreniami, ¢o vyzaduje individualizovany pristup k liecbe. Pacienti s CIDP pri zabezpecovani trvalého optimalne-
ho terapeutického efektu udrziavacou liecbou (IVIG, prednizdon) vykazuju znacné interindividualne odliSnosti. Prejavuju sa
rozdielmi vo vyske udrziavacej davky (IVIG, prednizon) potrebnej na zabezpedenie stabilného terapeutického efektu. Pre ve-
denie udrziavacej liecby pri CIDP je rozhodujuci personalizovany pristup s nutnostou pravidelného monitorovania klinického
stavu. Obzvlast dolezity je individualizovany pristup pri postupnom znizovani davok a pri rozhodovani o ukonceni liecby. Pri
znizovani a ukoncovani liecby je nutné kalkulovat s rizikom recidivy CIDP, doteraz nie su k dispozicii ziadne biomarkery, kto-
ré by umoziovali predvidat relapsy CIDP.
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CIDP treatment — general recommendations, or personalized approach?

Chronic inflammatory demyelinating polyneuropathy (CIDP) belongs to chronic dysimmune (autoimmune) polyneuropathies.
Cardinal clinical criterion is a steadily or stepwise progression of 2 months or more of symmetrical proximal and distal muscle
weakness, with altered sensation and hyporeflexia or areflexia. CIDP is diagnosed according to clinical, electrophysiological,
supportive and exclusive criteria which are a result of a joint task force of the EFNS/PNS in 2010. Diagnosis is founded on clinical
manifestation and course, electrophysiological findings of multifocal demyelinating neuropathy, on some other laboratory find-
ings, especially proteinocytological dissociation in cerebrospinal fluid, MR findings of hypertrophy and gadolinium-enhanced im-
aging of the brachial plexus or spinal nerve, and on clinical improvement on basis of immunotherapy. First choice treatment in
the beginning of therapy is intravenous immunoglobulin (IVIG) or corticosteroids. As CIDP is a treatable disease, early diagno-
sis and adequate immunotherapy are decisive for patient’s prognosis. Autoimmune mechanisms cause in CIDP demyelination
of nerve fibres, after longer duration of untreated CIDP an axonal dysfunction develops what is therapeutically difficult to influ-
ence. The severity of prognosis depends on the grade of axonopathy, aptly expressed by the phrase “time is axon”.

In the therapy, when selecting the first-line treatment, it is purposeful to use general EFN/PNS guidelines 2010. The guide-
lines lay stress on form and severity of CIDP. IVIG is a treatment of first choice in patients with acute “GBS like” onset, with
severe symptomatology requiring rapid and intensive start of treatment effect, and in pure motor CIDP form in which the
corticotherapy is ineffective. Corticosteroids are treatment of first choice in mild forms of CIDP. In therapy choice it is impor-
tant to take into account the patient’s age, comorbidity, an association with other autoimmune diseases, all this requiring
an individualised approach to therapy. CIDP patients show considerable interindividual differences at providing the optimal
therapeutic effects by maintaining treatment (IVIG, Prednisone). The main differences are in the size of maintaining dosage
(IVIG, Prednisone) needed to maintain a long-standing stabile therapeutic effect. A personalised approach with regular moni-
toring of patient’s clinical state is decisive for the management of long-maintenance treatment in CIDP. The individualised
approach is especially important in gradual reducing of maintenance doses and in decisions to discontinue the therapy. Du-
ring reducing and discontinuing the therapy it is necessary to calculate the risks of CIDP relapses, until now there are no bio-
markers enabling to predict the CIDP relapses.
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uvob

Chronicka inflamatorna (zapalovad) polyneuropatia (CIDP)
patri k chronickym polyneuropatiam imunogénneho/autoimu-
nitného povodu. Antigénny terc pri CIDP nie je znamy a exaktné
mechanizmy autoimunitnych mechanizmov zatial nie su detail-
nejSie objasnené. Predpokladaju sa spustacie faktory a v posled-
nych rokoch boliidentifikované protilatky proti nodalnym a para-
nodalnym proteinom u pacientov s CIDP. Nodalne a paranodalne
proteiny kontaktin a neurofascin s dolezité pre zachovavanie in-
tegrity nodalnej a paranodalnej architektury umoznujicej salta-
torne vedenie cez noduly. Autoprotilatky proti kontaktinu a neu-
rofascinu sposobuju disrupciu nodalnych a paranodalnych Struk-
tur. Napriek tomu, Ze CIDP je najcastejsia chronicka autoimunit-
na polyneuropatia, ide o zriedkavé ochorenie®*3). Prevalencia
CIDP sa udava v rozmedzi od 3 do 9/100 000, Castejsie sa vysky-
tuje u muzov. Ro¢na incidencia CIDP je 0,5 —1/100 000 a stupa
s vyssim vekom. CIDP ma variabilny priebeh a rozne formy mani-
festacie, o stazuje ur€enie spravnej diagnozy CIDP. Velmi dblezi-
ty je fakt, ze CIDP je lieCitelné ochorenie. V€asné urcenie spravne;
diagnozy CIDP a v¢asna ordinacia adekvatnejimunoterapie maju
rozhodujuci vyznam pre progndzu pacientov s CIDP. Cielom ¢lan-
ku je poukdzat na zakladné principy imunoterapie CIDP privolbe
liecby prvej linie a pri dlhodobej udrziavacej liecbe, ktorymi by sa
u pacientov s CIDP mali dosahovat najlepsie vysledky.

KLINICKY OBRAZ
Typicka forma CIDP. Chronicko-progredientna alebo atako-
vito progredujuca ¢i recidivujuca symetricka proximalna a distal-
na svalova slabost a senzitivne dysfunkcie na vsetkych koncati-
nach, ktoré trvaju dlhsie ako 2 mesiace, su zakladnym klinickym
kritériom typickej formy CIDP%2%. Typické formy tvoria asi 70 %
pripadov CIDP. Motorické priznaky obvykle dominuju nad senzi-
tivnymi. Chabé parézy su spravidla symetrické, svalové atrofie
nebyvaju vyraznejsie. Prakticky obligatne je pritomna slacho-
vo-okosticova areflexia. Senzitivne priznaky byvaju zvycajne na
dolnych koncatinach, mozu byt postihnuté vSetky modality. Ve-
getativne priznaky sa vyskytuju zriedkavo.
Atypické formy CIDP. Su zriedkavé (tabulka 1) a manifestu-
ju sa ako:

e prevazne distalna forma (distal acquired demyelinating senso-
ry—DADS)

e asymetricka forma (multifocal acquired demyelinating sensory
and motor — MADSAM, Lewisov-Sumnerov syndrom)

e fokalna forma (napr. postihnutie brachidlneho alebo lumbosa-
kralného plexu, jedného alebo viacerych periférnych nervov na
Jjednej hornej alebo dolnej koncatine) — je vzacna

e (listo motoricka forma —je vzacna

e (jsto senzitivna forma — je extrémne vzacna
Atypické formy spdsobuju diferencialne diagnostické tazkos-

ti®23. Napr. Cisto motorickd formu CIDP treba odlisit od mul-
tifokalnej motorickej neuropatie. Distalne formy CIDP svojou
distribUciou napodobriuju vacsinu ziskanych polyneuropatii. Naj-
vyraznejSie diagnostické tazkosti spdsobuju fokalne formy CIDP
postihujuce plexus alebo jednotlivé periférne nervy, kde je po-
trebné diferencovat iné priciny fokalnych lézii.

DIAGNOSTIKA
CIDP sa diagnostikuje podla klinickych, elektromyografic-
kych, podpornych a vylucujucich kritérii, ktoré v r. 2010 vypra-
covala pracovna skupina EFNS/PNS“®. Diagnostika je zalozend

na klinickom obraze a priebehu, elektrodiagnostickych kritériach
multifokalnej demyelinizacnej neuropatie, na niektorych dalsich
laboratdrnych nalezoch, najma proteinocytologickej disociacii
v likvore, naleze zhrubnutia spolu s enhancementom gadolinia
v oblasti plexus brachialis alebo spinalnych koreriov v MR obraze,
anaklinickom zlepSeni priimunoterapii.V tabulke ¢. 1 sU detailne
uvedené klinické diagnostické kritéria (vstupné a vylucujuce kri-
térid), elektrodiagnostické kritéria a podporné kritéria.

V stru€nosti mozno konstatovat, ze diagnostika je zalozena
na klinickom obraze a priebehu, na elektrodiagnostickych krité-
riach multifokalnej demyelinizacnej neuropatie®®.V cerebrospi-
nalnom likvore je obligatnym nalezom proteinocytologicka di-
sociacia. Magnetickou rezonanciou u viacerych pacientov s CIDP
sa zistuje zhrubnutie a enhancement gadolinia v oblasti plexov
a spinalnych koreriov. Najvyznamnejsie podporné diagnostic-
ké kritérium CIDP je zlepSenie klinického stavu pri imunoterapii
(IVIG, kortikosteroidy). Podla diagnostickych kritérii uvedenych
vtabulke 1 mozno urcit definitivnu diagnézu CIDP, pravdepodob-
nu diagndzu CIDP a moznu diagnozu CIDP (tabulka 2).

LIECBA

Autoimunitny proces pri CIDP spdsobuje demyelinizaciu ner-
vovych vlaken, pri dlhSom trvani nelieCeného ochorenia docha-
dza k axonalnej dysfunkcii, ktora je terapeuticky tazko ovplyv-
nitelna. Preto pre progndzu pacientov s CIDP je rozhodujuce
v€asné urenie spravnej diagndzy a spravne ordinovana imuno-
terapia®’®. U pacientov so vcasne diagnostikovanou CIDP pr-
voliniova liecba (kortikoterapia, intravendzny imunoglobulin)
dosahuje vyznamny terapeuticky efekt u 80 — 90 % pacientov.
Neskoro diagnostikovana a neskoro lieCena (aj nespravne liece-
nd) CIDP zhorsuju prognodzu pacientov s CIDP. Zavaznost progno-
zy zavislej od stupria axonopatie vystizne vyjadruje pojem ,time
is axon". V minulosti sa u pacientov so v¢asne diagnostikovanou
CIDP zd6razrovalo, ze Ucinnou prvoliniovou lie¢bou je kortiko-
terapia, intravendzny imunoglobulin a plazmaferéza. Neskor sa
zistilo, ze samotna plazmaferéza bola v randomizovanych pla-
cebom kontrolovanych studiach Ucinnejsia ako placebo, ale po
vysadeni plazamaferézy dochadza k zhorseniu klinickych prizna-
kov CIDP. Plazmaferéza mo6ze mat eliminacny efekt na cirkuluju-
ce patogénne substancie, ale nezasahuje priamo patogeneticky
do autoimunitnych mechanizmov pri CIDP®?, Podla literarnych
zdrojov ani jedna Studia nepotvrdila efekt cyklosporinu, aza-
tioprinu, takrolimu, mykofenolatmofetilu, metotrexatu v liecbe
CIDP, existuje len niekolko pozitivnych kazuistickych sprav®b,
Kontroverzné su vysledky s rituximabom. Niektoré prace sveddia
o uréitom benefite u pacientov s CIDP a konkomitantnymi auto-
imunitnymi ochoreniami®?.

V sUcasnosti sa za liecbu prvej linie pri CIDP povazuju korti-
kosteroidy a intravenézny imunoglobulin (IVIG)®34151617.1819,
2021.22), Kortikoterapia a liecba IVIG-om maju urcité spolocné cha-
rakteristiky — sU najucinnejsie formy imunoterapie, ktoré svoji-
mi U¢inkami zasahuju do mnohych casti imunitného systému,
¢o umoznuje ich terapeuticky Ucinnost v Sirokom spektre auto-
imunitnych ochoreni s rozdielnou imunopatogenézou. Kortiko-
terapia je historicky prva Ucinna lie¢ba autoimunitnych ochore-
ni v 60. rokoch 20. storocia — polymyozitida, dermatomyozitida
av 70. rokoch myasténia gravis™. Kortikoterapia je stale najcas-
tejSie pouzivana forma imunoterapie, je to vSak empiricka, ne-
selektivna liecba. Imunologické Ucinky su sprostredkované cez
intracelularne steroidné recepty. Nevyhodou dlhodobej korti-
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koterapie, najma vo vyssich davkach, je zvysené riziko neziadu-
cich UCinkov®#1519) V|G ma heterogénny pleiotropny Ucinok
na imunitny systém (tabulka 3). Siroky a komplexny mechaniz-
mus Ucinkov vysvetluje, preco je IVIG U¢inny pri mnohych ocho-
reniach s velmirozdielnym uplatfiovanim celularnych a humoral-
nych mechanizmov v ich imunopatogenéze®®?. IVIG je Ucinny
pri myasténii gravis, ktora je prototypom autoimunitného ocho-

renia sprostredkovaného protildtkami, ale aj pri polymyoziti-
de, ktora je autoimunitné ochorenie sprostredkované T-bunka-
mi. Specifickou a vynimoénou vlastnostou IVIG je jeho U¢innost
aj pri autoimunitnych ochoreniach s malo objasnenou imunopa-
togenézou — CIDP a multifokalna motoricka neuropatia (MMN).
Medzi U¢innostou kortikosteroidov a IVIG je pri niektorych ocho-
reniach napadny rozdiel v ich efektivnosti. IVIG je vyrazne 0¢in-

Tabul'ka 1. Diagnostické kritéria CIDP (PNS/EFNS Joint Task Force 2010)

KLINICKE DIAGNOSTICKE KRITERIA
1. Vstupné kritéria
A. Typicka CIDP

e Chronicko-progredientna, atakovite progredujica alebo recidivujuca symetricka proximalna a distalna svalova slabost a senzitivna dysfunkcia na vsetkych
koncatinach, rozvijajuca sa minimalne 2 mesiace; hlavové nervy byvaju postihnuté len ojedinele.

¢ Nevybavné alebo znizené slachovo-okosticové reflexy na vsetkych koncatinach.

B. Atypicka CIDP

Ak je pritomna jedna z nasledujucich charakteristik, inak je vSetko ako ad A ($lachovo-okosticové reflexy mézu byt normalne na nepostihnutej koncatine):
* Prevazne distdlna forma (distal acquired demyelinating sensory — DADS);

e Asymetricka forma (multifocal acquired demyelinating sensory and motor - MADSAM, Lewisov-Sumnerov syndrom);

e Fokalna forma (napr. postihnutie brachidlneho alebo lumbosakralneho plexu, jedného alebo viacerych periférnych nervov na jednej hornej alebo dolnej konéatine);

» Cisto motorickd forma

o (isto senzitivna forma
II. Vylucujice kritéria
e Infekcia Borrelia Burgdorferi (lymska choroba), diftéria, expozicia lieku alebo toxinu, ktory moze sposobit neuropatiu

¢ Hereditdrne demyelinizacné neuropatie

¢ Vyrazna porucha sfinkterov

¢ Multifokalna motoricka neuropatia
¢ Monoklonalna gamapatia IgM s protilatkami proti myelin-asociovanému proteinu
* Dal3ie pri¢iny demyelinizanej neuropatie vratane syndromu POEMS, osteosklerotického myelému, diabetické a nediabetické lumbosakralne radikuloplexopatie

e Lymfom PNS a amyloidéza PNS m6zu mat demyelinizacné charakteristiky
ELEKTRODIAGNOSTICKE KRITERIA

1. Ista CIDP: najmenej jeden z nasledujucich nalezov
A. najmenej 50 % prolongacia distalnej motorickej latencie nad normalny horny limit pri dvoch nervoch (s vynimkou syndrému karpalneho tunela) alebo

B. najmenej 30 % redukcia rychlosti motorického vedenia pod normalny limit pri dvoch nervoch alebo

C. najmene;j 20 % prolongécia latencie F-viny nad normalny limit pri dvoch nervoch (> 50 %, ak amplitdda CMAP pri distalnej stimulacii je < 80 % dolného normalneho
limitu) alebo

D. absencia F-vin pri dvoch nervoch, ak tieto nervy maji amplitddu CMAP pri distalnej stimulécii aspori 20 % dolného normalneho limitu a najmenej jeden dalsi znak
demyelinizacie* aspon pri jednom dalSom nerve alebo

E. parcialny motoricky kondukény blok: najmenej 50 % redukcie amplitddy CMAP pri proximalnej stimulacii v porovnani's distalnou stimulaciou, ak amplitUda distalneho
CMAP je najmenej 20 % dolného normalneho limitu, pri dvoch nervoch alebo pri jednom nerve + prejavy demyelinizacie aspon pri jednom dalSom nerve* alebo

F. abnormalna ¢asova disperzia (> 30 % vzostup trvania CMAP pri proximalnej v porovnani s distalnou stimulaciou najmenej pri dvoch nervoch) alebo

G. trvanie CMAP pri distalnej stimulacii (n. medianus = 6,6 ms, n. ulnaris = 6,7 ms, n. peroneus = 7,6 ms, n. tibialis = 8,8 ms) najmenej pri 1 nerve + najmenej jeden
demyelinizacny znak minimalne pri jednom dalSom nerve*.

Il. Pravdepodobna CIDP

Najmenej 30 % redukcie amplitidy CMAP pri proximalnej v porovnani's distalnou stimulaciou, s vynimkou n. tibialis, ak amplitida distalneho CMAP je najmene;j 20 %
normalneho dolného limitu, pri dvoch nervoch alebo pri jednom + najmenej jeden znak demyelinizacie minimalne pri jednom dalSom nerve*.

lll. Mozna CIDP
Ako pril., ale iba prijednom nerve.

Uvedené kritéria sa zistuju vysetrenim n. medianus, n. ulnaris (stimuldcia pod laktom), n. peroneus (stimulacia pod caput fibulae) a n. tibialis na jednej strane.
Ak kritéria nie sU spinené vySetrenim na jednej strane, s testované rovnaké nervy na opacnej strane a/alebo n. ulnaris a n. medianus su stimulované bilateralne
z Erbovho bodu a z axily. Najmenej 50 % pokles amplitudy medzi Erbovym bodom a zapéstim sa vyZzaduje na stanovenie pravdepodobného kondukéného bloku
a blok nie je posudzovany pri n. ulnaris cez laket. Teplota je udrzovana na min. 33 st. C na dlani a 30 st. C na clenku.

*na akomkolvek nerve splnené jedno z kritérii A —G.

PODPORNE KRITERIA
1. Hyperproteinorachia pri pocte leukocytov v likvore < 10/mm?

2. Enhancement gadolinia a/alebo hypertrofia kaudy, lumbosakralnych alebo cervikalnych koreriov, lumbosakralného alebo brachialneho plexu v MR obraze

3. Abnormalna senzitivna neurofyzioldgia aspori jedného nervu

a. Amplitdda SNAP normalna z n. suralis a abnormalna z n. medianus (s vynimkou syndrému karpalneho tunela) alebo n. radialis; alebo
b. SCV < 80 % dolného limitu normy (< 70 %, ak je amplitdda SNAP < 80 % dolného normalneho limitu); alebo
c. PrediZenie latencie SEP pri absencii ochorenia CNS

4. Klinické zlepSenie po imunomodulacnej liecbe

5. Nervova biopsia dokazujica nesporné znamky demyelinizacie a/alebo remyelinizacie pomocou elektronovej mikroskopie alebo technikou ,teased fibers".
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ny pri akUtnej polyradikuloneuritide GBS, pri MMN a pri moto-
rickom variante CIDP. Kortikosteroidy su pri tychto ochoreniach
neucinné.
IVIG a kortikosteroidy su nepochybne liecbou prvej volby
u pacientov s CIDP, ale stdle existuju kontroverzie, ktord liecba je
terapiou 1. volby s ohladom na:
e formuCIDP
e zavaznost CIDP
e komorbiditu
e vek
Privolbe liecby 1. linie dalej rozhoduju:
e rychlost nastupu terapeutického Ucinku a jeho intenzita
nevyhody—neziaduce Ucinky, komplikacie, v minulosti sa uva-
dzala aj cena
Dalie kontroverzie sa tykaju:
¢ davkovania —velkosti davky
e trvania liecby
¢ frekvencie podavania IVIG
¢ znizovania davok a ukoncovania liecby IVIG a prednizonu
V Ovode terapie, pri volbe liecby prvej linie (IVIG alebo kor-
tikoterapia), je Ucelné pridrziavat sa vSeobecnych odporicani,
ktoré vypracovalir. 2010 European Federation of Neurological
Societies a Peripheral Nerve Society"“. Tieto odporucania kla-
du doraz na formu a zavaznost CIDP.
IVIG je liecbou prvej volby u pacientov, u ktorych je potrebny
rychly a intenzivny ndstup lieCebného ucinku:
— akutny vznik CIDP (GBS like)
- CIDP so zavaznou tazkou Uvodnou symptomatoldgiou
- IVIG je lie¢bou prvej volby aj pri Cisto motorickej forme
CIDP, pri ktorej je kortikoterapia nelcinna, a u Casti pacien-
tov dokonca zhorSuje klinicky stav. V uvedenych indika-
ciach sa aplikuju kury IVIG v davke 0,4 g/kg/5 dni alebo 2 g/kg/

2 dni®5101617,1819,21,22)

Kortikoterapia je liecbou prvej volby — pri miernej a stredne
tazkej forme CIDP>811L1316);

e VUvode sa aplikuje metylprednizolén 1 g3 -5 dni a potom sa
prechadza na peroralny prednizon v davke 1-1,5 mg/den po-
Cas 6 -8 tyzdnov

¢ Podosiahnutiremisie alebo zretelného klinického zlepSenia sa
davky prednizénu postupne znizujy, trvanie liecby je od 1 do
2,5roka. PrikratSsomtrvani kortikoterapie su castejsie recidivy
CIDP.

e Ak je v uvedenych indikaciach kortikoterapia neucinna alebo
ak vzniknu zavaznejsie vedlajsie U¢inky, kortikoidy sa vysa-
dzuju aindikovana je liecba IVIG-om.

Tabulka 2. CIDP - diagnostické kategdrie

Definitivna CIDP

klinické kritéria IA alebo B a Il spolu s elektrodiagnostickymi kritériami |

alebo pravdepodobna CIDP a najmenej jedno podporné kritérium

alebo mozna CIDP + najmenej jedno podporné kritérium
Pravdepodobna CIDP
klinické kritéria IA alebo Il spolu s elektrodiagnostickymi kritériami Il

alebo mozna CIDP + najmenej jedno podporné kritérium
Mozna CIDP
klinické kritéria IA alebo B a Il spolu s elektrodiagnostickymi kritériami I

CIDP (definitivna, pravdepodobna, mozna) zdruzena s asociovanymi

chorobami

Ostatné faktory pri volbe liecby prvej linie do znac¢nej miere
vyzaduju personalizovany pristup k liecbe®13:1416:20,22,.23);

- Vzdy je nutné zohladnovat vek a komorbiditu, ¢o nevyhnutne
vyzaduje aj personalizovany pristup k liecbe. Napr. prednizon
je vhodnejsi u mladsich pacientov bez zavaznejsej komorbidity.
V detskom veku sa za liek 1. linie povazuje IVIG pre jeho ovela
priaznivejsi bezpecnostny profil v porovnani's kortikosteroidmi.

— Aj u pacientov vo vyssom veku s komorbiditou a tazsimi for-
mami CIDP je Ucelné preferovat liecbu IVIG.

— Aplikacia IVIG je bezpecna pocas tehotenstva.

— Specifickd komorbiditu CIDP predstavuju autoimunitné ocho-
renia. Pri volbe prvoliniovej lie¢by je rozhodujuce posudenie
typu autoimunitného ochorenia. V urditych situaciach su su-
Casne indikované IVIG aj kortikoterapia, napr. u pacienta
s CIDP a myasténiou gravis.

EFNS/PNS vypracovali vSeobecné odporicania aj pre udr-
Ziavaciu liecbu intraven6znym imunoglobulinom, ktoré by
mali zabezpecovat trvacnost optimalneho liecebného efek-
tu docieleného Uvodnou liecbou®®. Podla vseobecnych EFNS/
PNS odporucani ma byt pacientom s CIDP podavana jednora-
zova udrziavacia davka 0,4 g/kg/dert v mesacnych intervaloch.
Zabezpecovanie trvalého optimalneho terapeutického efektu
udrziavacou liecbou IVIG vsak vykazuje znacné interindividual-
ne odliSnosti. Prejavuju sa rozdielmi vo vyske udrziavacej dav-
ky (IVIG) potrebnej na zabezpecenie stabilného terapeutického
efektu. PriIVIG ide aj o rozdielne dizky ¢asovych intervalov medzi
jeho aplikaciami, ktoré zabezpecuju stabilitu docieleného klinic-
kého zlepSenia. Pre vedenie udrziavacej liecby IVIG, ale aj pred-
nizonom je rozhodujuci personalizovany pristup s nutnostou
pravidelného monitorovania klinického stavu. Individualizovany
pristup je dolezity pri postupnom vysadzovani/znizovani davok
a pri rozhodovani o ukonéeni liecby. Pri znizovani a ukoncovani
liecby je nutné kalkulovat s rizikom recidivy CIDP, lebo doteraz
nie su k dispozicii ziadne prediktivne klinické anilaboratorne uka-
zovatele, ktoré by umoznovali predvidat relapsy CIDP.

ZAVER
Na zaklade vysledkov odbornych studii®*?2? a vlastnych sku-
senosti s liecbou 69 pacientov s CIDP sme presvedceni, Ze op-

Tabulka 3. IVIG - heterogénny pleiotropny Ucinok na imunitny systém

Uéinok na B-lymfocyty a protilatky

antiidiotypové protilatky

inhibicia patogénnej produkcie protilatok

zvysenie katabolizmu patogénneho IgG

internalizacia Fc-receptorov
inhibicia CD5+ B-bb. Anti CDS protildtkami
Ucinok na CD4 lymfocyty a cytokininy

Uginok na komplementovy systém

neutralizacia komplementom sprostredkovanych Ucinkov

inhibicia nadmernej aktivacie komplementu

neutralizacia aktivovanych komplementovych produktov

Ucinok na T-lymfocyty

neutralizacia superantigénov a infekénych agens

antiidiotypové (-klonotypové) Ucinky na T-bb

1 produkcie prozapalovych cytokininov (IL-1, IL-6, IFN-y)

Utinok na bunkovd migraciu a adhéziu

protilatky proti chemokininovym receptorom a adhezivnym molekulam

{ expresie adhezivnych molekil na endotelialnych bb.
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timalny pristup k liecbe pacientov s CIDP predstavuje kombina-
cia véeobecnych odporucani EFNS/PNS (najma v Uvode liecby)
a personalizovaného pristupu (vek pacienta, komorbidita, aso-
ciacia s autoimunitnymi ochoreniami, riadenie udrziavacej lie¢-
by, monitorovanie klinického stavu, neziaducich klinickych a la-
boratdornych Ucinkov). Podla nasich skisenosti, ak remisia alebo
vyrazne zlepSeny stav trvaju > 6 mes., znizujeme velkost udrzia-
vacej davky IVIG a neskor predlzujeme interval medzi podava-
niami IVIG. U niekolkych pacientov sme zaznamenali situaciu, ze
pri znizovani davky alebo predIzovani intervalu doslo k relapsu
CIDP, preto sme sa museli vratit k povodnej davke a intervalu.
Obcas bolo dokonca potrebné zvysit velkost udrziavacej davky
IVIG. Individualizovany pristup s monitorovanim klinického sta-
vu a pripadnych neziaducich Ucinkov pouzivame aj pri redukcii
davok prednizoénu a pri ukoncovani kortikoterapie. Pri v€asne or-
dinovanej imunoterapii je prognéza 85 — 90 % pacientov s CIDP
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