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Chronické zanétlivd demyelinizacni polyradikuloneuropatie (CIDP) je nejcastéjsi chronickd autoimunitni neuropatie. V pato-
genezi CIDP se Ucastni jak protilatkova, tak i buné¢nd imunita. Nejcastéji se vyskytuje klasicka forma, kterd se vyznacuje témér
symetrickym klinickym nalezem a multifokaInim postizenim motorickych i senzitivnich vldken v elektrofyziologické diagnostice.
Terapie CIDP se zahajuje tzv. indukéni [é¢bou, a to kortikosteroidy, intravendzni aplikaci vysokych davek imunoglobulin (IVIG) ¢i
terapeutickou plazmaferézou (TPF). Vzhledem k naroklim na pfistrojové vybaveni a ¢astéjsim vyskytem nezadoucich reakci u TPF
se v praxi pouzivaji kortikoidy ¢i IVIG pro IéZbu prvni volby. IVIG ve srovnani s kortikoidy miva rychlejsi a vyraznéjsi terapeuticky
efekt, ktery vsak trva kratsi dobu. Podani IVIG je také podstatné drazsi. Nevyhodou dlouhodobé terapie kortikoidy je vyskyt
nezadoucich vedlejsich Gcinkd. Podani IVIG je indikovano jako primarni u cisté motorickych forem ¢i forem s prevahou postizeni
motorickych vldken, u nemocnych s kontraindikaci kortikoidl a u déti. Kortikosteroidy jsou priméarné indikovany jako indukéni
terapie u prevazné ¢asti nemocnych s CIDP. Intravendzni podani kortikoidu ¢i opakovana bolusova peroralni terapie jsou zatizena
niz8im vyskytem nezadoucich vedlejsich ucink{ ve srovnani s dennim perordlnim podavanim kortikoid(.

Klicova slova: chronickd zanétlivd demyeliniza¢ni polyradikuloneuropatie, imunoglobuliny, terapeutickad plazmaferéza, korti-
koterapie.

Corticosteroids - therapy of the first choice?

Chronic inflammatory demyelinating polyradiculoneuropathy (CIDP) is the most frequent autoimmune neuropathy. The processes
participating in pathogenesis of CIDP are primarily of humoral and also cellular immunity. In CIDP, the most frequent is classical
form, which is characterized by clinically nearly symmetric and electrophysiologically multifocal impairment of motor and sensory
fibers. Therapy of CIDP is initiated by ,induction therapy”, consisting of corticosteroids, intravenous administration of high doses
of immunoglobulins (IVIG) or therapeutic plasma exchange (TPE). In view of the high demands on the equipment and of more
frequent adverse reactions in TPE, the use of corticosteroids or IVIG is the therapy of the first choice. In comparison with steroids
the administration of IVIG displays quicker and stronger therapeutic effects, but with shorter duration. Administration of IVIG is
also noticeably more expensive. The disadvantage of long lasting steroid therapy is the occurrence of adverse effects. Adminis-
tration of IVIG is indicated as a first treatment in pure motor forms or in forms with prevailing motor impairment, in patients with
contraindication of steroids and in children. Intravenous administration of steroids or repeated oral bolus therapy is associated
with a lower occurrence of adverse events in comparison with daily oral corticosteroid therapy.

Key words: chronic inflammatory demyelinating polyradiculoneuropathy, immunoglobulins, therapeutic plasma exchange,
corticosteroid therapy.

Uvod

Chronicka zanétliva demyelinizacni polyra-
dikuloneuropatie (CIDP) je klinicky heterogenni,
vetsinou vsak témér symetricka, motoricka i sen-
zitivni neuropatie, kterd se vyznacuje monofa-
zickym, relabujicim ¢&i postupné progredujicim

pribéhem. Progrese klinické symptomatiky trva
vice nez osm tydnd, a tim se isi CIDP s akutnim
zacatkem od GBS (Guillainova a Barrého syndro-
mu). Jiz koncem 50. let se prokazal efekt terapie
kortikoidy a tento fakt ved| k hypotéze autoimu-
nitniho plvodu této neuropatie (Bednarik, 2016).

Prevalence CIDP se velmi lisi — od 0,8 v jiz-
ni Anglii az po 8,9/100000 obyvatel v severnim
Norsku. Incidence v Japonsku je 0,48/100000
obyvatel za rok. V patofyziologii CIDP se uplatriuje
jak celularni, tak i humordlnf autoimunita. Pfitom
u klasické symetrické formy prevlada protildtkovy
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typ a u Lewis-Sumnerova syndrom (LSS) celuldrni
typ imunity (Kuwabara). Primarné je postizena
myelinova pochva, a to nejen destrukci — de-
myelinizaci, ale ndsleduje remyelinizace s tvorbou
kratsich internodii a zménami parametrd myeli-
nové pochvy. U tézkych ¢&i dlouhotrvajicich 16z
myelinové pochvy dochazi k sekundarni axonalnf
|ézi s ndslednym rozvojem denervacniho syndro-
mu a atrofif svald (Ehler, 2015).

Klinicky nalez je velmi variabilni (tabulka 1).

Po stanoveni klinického syndromu je v rdmci
diferencidlni diagnostiky nezbytné vyhodnotit
klinické, elektrofyziologické i pomocné paramet-
ry. Existuje vice stupnd miry diagnostické jistoty
u pacientl s CIDP — diagndza jista, pravdépo-
dobnd, mozZna. Pozitivni reakce na imunologic-
kou Ié¢bu (aplikaci 3-5g metylprednisolonu
intraven6zné) je jedno z pomocnych kritérif.

Pokud je diagndza CIDP jista i pravdépo-
dobnd, pak se lé¢ba CIDP zahajuje tzv. indukeni
|écbou. V soucasné dobé existuji tfi IéCebné
postupy, jejichz efekt byl prokazan a jejichz te-
rapeuticky efekt je ekvivalentni - 1é¢ba kortiko-
steroidy, IVIG (intravendzni podanfimunoglobu-
lin0), TPF (terapeuticka plazmaferéza). Vzhledem
k vyrazné vyssim narokdim na technické vybave-
nia k vyznamné vyssimu vyskytu nezddoucich
Ucinkd je TPF povaZovéna za lé¢bu druhé volby.
Podani kortikosteroidl a IVIG predstavuje lé¢bu
prvé volby (Bednafik et al,, 2010; Pourmad, 2009).

Vzhledem k vyrazné vyssim nakladdm na
terapii IVIG i TPF je Ié¢ba kortikoidy pres zavaz-
né nezadouci Ucinky tim obvyklym lékem prvé
volby (Bednatik, 2016).

Nejcastéji se terapie CIDP zahajuje vyso-
kymi davkami kortikosteroidd. Kuwabara et
al. (2015) doporucuji intravendzni podani 1g
metylprednisolonu po dobu 3 dnd a pak po-
krac¢ovat perordlnf davkou 100mg prednisonu
obden. Kazdy mésic se snizuje davka predni-

son 0 5-10mg. Lécba kortikosteroidy trva 19-20
mésicl. Intravendzni podani i vysokych davek
kortikosteroidd je zatizeno relativné nizsim vy-
skytem vedlejsich nezddoucich reakci. Rovnéz
intermitentni podavani kortikoid{ intravendzné
ma nizsi vyskyt nezddoucich reakci.

Pro perordini 1é¢bu doporucuji Amato
a Russell (2008) zahdjit terapii davkou 1,5 mg/kg
vahy @z 100 mg), tuto davku udrzet po dobu
2-4 tydnU a pfejit na davkovani obden 100 mg
prednisonu. Tato davka by méla byt podavana az
do normalizace svalové sily ¢i az do stabilizace kli-
nického stavu (plateau). Nasledné se snizuje davka
prednisonu o 5 mg kazdy tyden az do davky 20
mg obden. Dalsi snizovani davky je velmi pomalé,
a to maximalné 2,5 mg za tyden. Pfi tomto sché-
matu davkovani prednisonu dojde k inicidlnimu
zlepseni v rozmezi nékolika dni az péti mésicl
(v préméru 2,9 mésict) a k maximalnimu zlepse-
ni v prdiméru 6,6 mésicy. Signifikantni zlepseni
svalové sily a Uprava funkce je dosazena u 95%
nemocnych v préibéhu jednoho roku 1é¢by.

Z nezadoucich vedlejsich ucinkd dlouho-
dobé lécby kortikosteroidy je v popfed( osteo-
pordza, porucha metabolizmu glukézy, viedova
choroba gastroduodendlni, kozni zmény (véetné
strif), cushingoidnf vzhled, hypertenze, rozvoj
katarakty, aseptickd nekréza hlavice stehennf
kosti, ndrdst hmotnosti, hypokalémie a atrofie
svalovych vlaken typu 2. Rozvoj téchto kompli-
kacl je tfeba sledovat — pravidelné laboratorni
odbéry, sledovéni krevniho tlaku, o¢ni vysettent,
denzitometrie (kycle, hrudni a bedernf patef)
(Amato et Russell, 2008). V rdmci prevence se
doporucuje podévat kalcium (500-1000 mg
denné), vitamin D (400-800 U denné), u po-
stmenopauzalnich Zen pak bifosfonaty (pfi sle-
dovani kostni denzitometrie), prevence viedové
choroby (uzivani inhibitord protonové pumpy)
a dodavky kalia.

Tab. 1. Klasicky typ CIDP a nejcastéjsi varianty CIDP (Kuwabara, 2015)

Vyrazny efekt IVIG jako 1éku prvni volby
byl spolehlivé prokdzan (Hughes et al., 2008).
Nobile-Orazio et al. (2015) srovnavali efekt Ié¢-
by IVIG s kortikoterapif a prokazali vy3si podil
nemocnych pozitivné reagujicich na IVIG ve
srovnani s kortikoidy — 88 % versus 48 %. Pfitom
remise navozena kortikoidy byla podstatné delsf
nez remise v dUsledku Ié¢by IVIG. Terapie vyso-
kymi davkami imunoglobulinu intravenézné
(IVIG) je primarné indikovana u cisté motorické
formy CIDP. Avak vzhledem ke znac¢né rezistenci
na imunoterapii se IVIG velmi brzy nasadi také
u nemocnych s MADSAM. S urcitym ¢asovym
odstupem k aplikaci IVIG dospéji i nemocni's kla-
sickou symetrickou formou CIDP, u kterych lé¢ba
kortikoidy nebyla dostate¢né ucinna. Vyhodné
je podani IVIG u nemocnych s CIDP s akut-
nim zacatkem. Neni mozné spolehlivé rozlisit
akutni formu CIDP od GBS (syndrom Guillaina
a Barrého) v akutnim stadiu. Az dalsi pribéh
jasné diferencuje GBS od CIDP s akutnim zacat-
kem. Rovnéz u détské formy CIDP je preferovéna
terapie IVIG, a to pro nezddouci Ucinky terapie
kortikoidy u déti. IVIG se podava v davce 0,4 g/
kg po dobu péti dnd. Interval mezi infuzemi
je zpocatku ctyfi tydny, avsak pfi efektu této
terapie se davka postupné snizuje (na 20-30 )
a intervaly prodluzuji az na Sest tydnd.

Lécebnd plazmaferéza (TPF) probiha 2krat
tydné, a to celkem po dobu tif tydnl. A postup-
né se prodluzuje interval mezi plazmaferézami.

U déti s CIDP byl nejcastéji podan IVIG (Desai
et al, 2015). Kortikoidy byly vétsinou podany az
ve druhé linii, a to bud'v ndrazu — metylpredniso-
loniv. jako pulzni davka ¢i prednison jako udrzovaci
terapie. Pfi dlouhodobé écbé vyssimi davkami
prednisonu dochazelo téméf pravidelné k rozvoji
nezédoucich vedlejsich priznakl — priristek véhy,
mésickovity oblicej, deprese, zazivaci poruchy, os-
teopenie, fraktury, akné a $patné hojeniran. Z dal-

Sensory And Motor Polyneuropathy)

Klinicky nalez Charakteristika Neurofyziologicky nalez Vyskyt
Klasickéd symetricka CIDP Distalni i proximalni parézy, poruchy citi DML, MCV, bloky vedenti, chronodisperze, SCV 60 %
MADSAM (Multifocal Acquired Demyelinating | Asymetrické parézy i poruchy ¢iti prevazné na HK Bloky vedent, snizeni amplitudy ¢i arey CMAP, 25-34%

snizeni az nevybavnost SNAP

DADS (Demyelinating Acquired Distal
Symmetric Neuropathy)

Parézy a poruchy citf akrdlné na koncetinach

Prodlouzeni DML, snizeni MCV, amplitudy 8%
CMAP i SNAP, SCV

Cisté motorickd forma

Vice na DK

Nizkad amplituda - CMAP, bloky vedeni, nizkd MCV | 1%

Cisté senzitivni forma

Hypestezie na akrech koncetin, casto ataxie

Snizeni SCV a A-SNAP 1%

Fokalnf postizeni plexus brachialis Parézy lokalizovany v oblasti pletencd Snizeni A-CMAP, MCV, SCV vzacna
¢i lumbosacralis
ALS-like Parézy a rozvoj atrofii svald Nizsi CMAP a snizena MCV vzacna

DML — distdIni motorickd latence; MCV — rychlost vedeni motorickymi vidkny; SCV — rychlost vedeni senzitivnimi vidkny; CMAP — sloZeny motoricky akcni potencidl; SNAP —

senzitivni nervovy akcni potencidl; A — amplituda
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sich Iékd se u déti doporucuji mycofenolat mofetil,
rituximab, cyklofosfamid, azathioprin, abatecept.

Rabin et al. (2014) provedli retrospektivn{
hodnocenf svého souboru 70 dospélych nemoc-
nych s definitivni ¢i pravdépodobnou CIDP na
pokladé EFNS/PNS kritérii z roku 2010. Tito ne-
mocni pozitivné reagovali na jednu ze tf modalit
akutniimunologické lé¢by — intravendzni podani
kortikosteroid(, IVIG, ¢i TPF. Vylucovaci kritéria
zatazeni do souboru: prikaz anti-MAG protildtek
(myelin-associated glycoprotein), pfitomnost
jiné nemoci vyzadujici imunologickou lécbu,
akutnivznik s rozvojem dal3i ataky do dvou mé-
sict (typ GBS), nevyhovuji vsem kritériim CIDP
(klinicka, biologicka, elektrofyziologicka). Své
nemocné pak rozdélili do dvou skupin.

Na lécbé zavisld skupina byla definovana
nemoznosti podstatné redukce Ié¢by v pribéhu
24 mésicl, a to béhem ctyf tydn(, aniz by se
provokoval relaps v prlibéhu nésledujicich tfi
mésicl. Tato skupina vyzadovala trvalé a pravi-
delné podanf 1écby.

Skupina s vysazenim lé¢by byla definovana
Uplnym vysazenim imunologické [é¢by v prabé-
hu nejméné 18 mésicl, a to bez rozvoje relapsu.

Ctrnact nemocnych rovnéz uzivalo myko-
fenoladt mofetil, a to pét ve skupiné s vysaze-
nim écby a devét ve skupiné na lécbé zavislé.
Jedendct bylo lé¢eno azathioprinem, a to dva ve
skupiné s vysazenim Ié¢by a devét ve skupiné na
|é¢bé zavislych pacientd.

Kortikoidy byly Uspésné vysazeny u 15z 18
nemocnych (83 %), zatimco IVIG byl vysazen
pouze u 11 z 38 nemocnych (29%). Skupina na
lé¢bé zavislych pacientd obsahovala 34 paci-
entd, z toho tfi byli 1é¢eni kortikoidy (9%) a 27
(79%) bylo 1é¢eno IVIG. Skupina s vysazenou
lé¢bou zahrnovala 36 pacientl, z toho bylo 15
|éCeno kortikoidy (42%) a 11 (31 %) Ié¢eno IVIG.

Kuwabara et al. (2006) uvadi, ze dobra inicialni
odpovéd na lé¢bu kortikoidy je ¢astéjsi u téch,
kteff jsou schopni zcela vysadit lé¢bu a dosah-
nout kompletni remise. Uvadi také, ze multifokalni
typ postizeni (MADSAM) je klinicky faktor, ktery
se poji s nemoznostf vysadit Ié¢bu. Lécba korti-
koidy unemocnych s MADSAM je jednak ¢asto
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neuspésng, ale nékdy dokonce mUze vést i ke
zhorseni klinického néalezu (Attarian et al.,, 2011).
Rabin et al. (2014) konstatuji, Ze nemocni zavisli
na lé¢bé nejcastéji maji klinickou odpoveéd na
IVIG, byvaji rezistentni na lé¢bu kortikoidy jako
primarnf terapii, maji delsi interval do dosazeni
efektivni 1é¢by a klinicky se vyznacuji multifo-
kalnim deficitem. Nemocni schopni pak ukoncit
lécbu mivaji subakutni zacatek a mivaji dobry
efekt 1é¢by kortikoidy jako primarnf terapie.

Ve snaze o redukci zdvaznych vedlejsich
Ucinkl chronické terapie kortikoidy se nasazuijf
dalsf imunosupresiva (azathioprin, mykofenolat
mofetil, cyklosporin). Tato steroid-Setfici imuno-
supresiva pak dovolujf sniZit denni davku ste-
roidU. Existuje v3ak celd fada studii, kdy by se
s Upravou davkovaciho rezimu kortikoidd mél
snizit vyskyt nezaddoucich ucinkd. Byla prove-
dena studie hodnotici U¢innost a bezpecnost
pulzniho podéavani methylprednisolonu, kdy
bylo podavano 500 mg methylprednisolonu
per os jednou tydné, a to po dobu tff mésict
s naslednou Upravou davky o 50-100 mg podle
klinického stavu. Pfi srovnanf{ pulzniho podani
kortikoidl s kontinudlni (kazdodenni) Iécbou
kortikoidy se dosdhne stejného efektu, avsak
s nizsim vyskytem vedlejsich Gcinkd. Proto by se
méla dat pfednost pulznimu podavani (Muley et
al, 2008). V ramci dvojité slepé randomizované
studie byl jedné skupiné nemocnych peroraliné
podévan dexamethason 40 mg denné po dobu
¢tyf dnd v mésici a dalsi skupiné prednison v po-
¢atecnf davce 60 mg denné, kterd byla postup-
né sniZzovana. Tento davkovacf rezim trval Sest
mésicl. Pulzni podani dexamethasonu vedlo
k casnéjsSimu dosazeni remise. Nezadouci Ucinky
se celkové neliily mezi Iécebnymi skupinami,
rozdil byl jen ve vyskytu nékterych nezaddoucich
Ucinkl (cushingoidni habitus a nespavost se
vyskytovaly ¢astéji ve skupiné [é¢ené predniso-
lonem) (van Schaik et al., 2010).

Udrzovaci davky kortikoidy by mély byt co
nejnizsi a pfitom se zachovanou Uc¢innosti na tlu-
meni zanétlivych zmeén a udrzeni nemoci v klinic-
ké remisi. Pokud v3ak dojde k rozvoji nezadoucich
vedlejsich Ucinkl — zejména osteopordzy, kata-

3. Bednafik J. Chronicka zanétliva demyeliniza¢ni neuropa-
tie. Neurol. praxi 2016; 17(1): 16-21.
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dard pro lé¢bu pacientd s autoimunitnimi nervosvalovymi

/ Neurol. praxi 2019; 20(1): 43-48 / NEUROLOGIE PRO PRAXI 47

PREHLEDOVE CLANKY (
KORTIKOIDY — LECBA PRVNT VOLBY U CIDP?

rakty, diabetu — pak je indikovana zména terapie:

nasazeni IVIG a vysazeni kortikoid( (switch). Pfi

terapii IVIG se udrzovaci davka pohybuje mezi

04 a 1,2 g/kg (Yoon et al., 2011). | tyto udrzovaci

davky IVIGu se u vice nez 50% nemocnych jesté

mohou dale sniZovat bez toho, Ze by se provo-
kovala exacerbace CIDP (MRC trial). Plazmaferéza
se pro dlouhodobou terapii nehodi. Avsak u ne-
mocnych, kteff se postupné stavaji rezistentni na
lé¢bu IVIG, je indikovéna jedna kompletni kura
plazmaferézou. Po této kure se mUze obnovit po-

zitivni reakce na podanf IVIG (Berger et al., 1995).
V terapii se pouzivaji kortikoidy ve vysokych

davkach a pozitivni reakce — Ustup potizi, klinic-

kého i neurofyziologického nélezu - je jednim

z diagnostickych kritérif CIDP.V 1é¢bé se pouZiva-

jiintravendzniimunoglobuliny (opakovana po-

danf) a pfi vyrazné atace je Uspésna i plazmafe-
réza. Asi 21 % vsech nemocnych s CIDP je refrak-
ternich na véechny tyto typy terapie a vyznacuji
se tézkym postizeni a nepfiznivym pribéhem

(Kuwabara et al,, 2015).

Doporucend terapie CIDP se v zasadé
shoduje se Standardem terapie CIDP DGN -
Némecké neurologické spole¢nosti:

B zahdjit terapii intravendznim podanim
methylprednisolonu 500-1 000 mg/den,
po dobu 3-6 dn(, po vyloucenf kontraindi-
kaci; pak prevést na oralni prednison v davce
1 mg/kg vahy a pak postupné snizovat azna
udrzovaci davku,

B podat 500 mg methylprednisolonu per os
po dobu ¢tyf dnll a kazdy mésic tuto davku
opakovat,

B |VIG pfi kontraindikacich podani kortikoid(,
pfi rozvoji netolerovatelnych vedlejsich ucin-
kU kortikoterapie ¢i pfi netcinnosti kortiko-
terapie (chybéni terapeutického efektu po
2-4 tydnech kortikoterapie),

B pfi nedostate¢ném efektu kortikoterapie
je indikovana kombinovana lécba (pridani
imunosupresiv do medikace azathioprin,
Cyclosporin A, metotrexat, mykofenolat
mofetil),

B plazmaferéza pfi akutnim zhorseni CIDP i
pfi selhani lécby (kortikoidy ¢i IVIG, dle 1,2, 3).

onemocnénimi intravendznim lidskym imunoglobulinem
a plazmaferézou. Cesk Slov Neurol N 2010; 73/106: 579-589.
5.Berger AR, Herskovitz S, Sceissa S. The restoration of IVIG effica-
cy by plasma Exchange in CIDP. Neurology 1995;45: 1628-1629.
6. Desai J, Ramois-Platt L, Mitchel WG. Treatment of pedia-
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