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Chronicka zapalova demyelinizaéna polyneuropatia (CIDP) predstavuje heterogénnu skupinu
imunitne podmienenych senzitivne-motorickych demyelinizacnych polyneuropatii s postupne
progredujiicim alebo relaps-remitujiicim priebehom. Z hladiska stanovenia diagnézy CIDP
ma vyznamnii tlohu prave trvanie a rozvoj priznakov 2 8 tyZdiov, hoci Cast pacientov moze
mat akutny zaciatok mylne pripominajiici Guillainov-Barrého syndrém. Zlatym Standardom
v diagnostike nadalej zostavaji vodivostné Stiidie s cielom potvrdit demyelinizciu peri-
férnych nervov. Napriek pokroku v diagnostickych kritériach a testoch robi zriedkavost,
heterogénna prezentacia, nedostatok vysoko Specifickych diagnostickych testov, ako aj
absencia krvnych biomarkerov diagnostiku CIDP naro¢nou. Odlisenie CIDP od inych (demy-
elinizaénych) neuropatii, najma v pripade podozrenia na variant CIDP, si vyZaduje dokladné
znalosti diferencialnej diagnézy, dostupnosti diagnostickych testov a interpretacie diagnos-
tickych nélezov. Eurépska neurologicka akadémia (EAN) a Spolo€nost pre periférne nervy
(PNS) uverejnili revidované usmernenie o diagnostike a lieche CIDP v roku 2021. Existuje
dostatok dokazov o lieche CIDP imunomodulacnymi liekmi, ale prispdsobenie najlepSieho
liecebného rezimu konkrétnemu pacientovi je nadalej ¢astou vyzvou. Cielom tohto prehladu
je poskytniit aktualny pohlad na diagnostiku a liecbu CIDP, kde okrem zauZivanych diagnos-
tickych a terapeutickych pristupov mozno v pripade vysoko aktivnej alebo refraktérnej formy
CIDP zvaZovat iné formy autoimunitne podmienenych (napr. nodo-/paranodopatie) alebo
inych (napr. hereditarnych) neuropatii a nasledne zvazit aj nekonvencné moznosti liecby.
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Current trends in the diagnosis and treatment of CIDP

Chronic inflammatory demyelinating polyneuropathy (CIDP) represents a heterogeneous group
of immune-mediated sensory-motor demyelinating polyneuropathies, with a progressive or
relapsing-remitting course. It is the duration and development of symptoms for > 8 weeks
that is important for the diagnosis of CIDP, although some patients may have an acute onset
erroneously resembling Guillain-Barré syndrome. Conduction studies to confirm peripheral
nerve demyelination remain the gold standard in diagnosis. The rarity, heterogeneous pres-
entation, lack of highly specific diagnostic tests as well as the absence of blood biomarkers
make the diagnosis of CIDP challenging. The European Academy of Neurology (EAN) and the
Peripheral Nerve Society (PNS) published revised guidelines on the diagnosis and treatment
of CIDP in 2021. Despite advances in diagnostic criteria and tests, several challenges remain.
Differentiating CIDP from other (demyelinating) neuropathies, especially when variant CIDP is
suspected, requires a thorough understanding of the differential diagnosis, available diagnostic
tests, and interpretation of diagnostic findings. There is ample evidence for the treatment of
CIDP with immunomodulatory drugs, but tailoring the best treatment regimen to the individual
patient remains a frequent challenge. The aim of this review is to provide an up-to-date perspec-
tive in the diagnosis and treatment of CIDP, where, in addition to established diagnostic and
therapeutic approaches, other forms of autoimmune-mediated (e.g. nodo-/paranodopathies)
or other (e.g. hereditary) neuropathies can be considered in the case of highly active or refrac-
tory CIDP, and consequently, non-conventional treatment options may also be considered.
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Uvod

Chronicka zapalova demyelinizac¢-

podtypov, ktoré patria k spektru kauzalne
lie¢itelnych neuropatii. Podla definicie

Aktualne trendy v diagnostike a liecbe CIDP
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na polyneuropatia (CIDP) je najcastejSou
chronickou imunitne podmienenou zapa-
lovou polyneuropatiou a zahfna niekolko

Europskej federacie neurologickych spo-
lo¢nosti a Spolo¢nosti pre periférne ner-
vy (EFNS/PNS 2010) je CIDP definovana
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ako progredujtica alebo relaps-remitujica
senzitivne-motoricka primarne demye-
liniza¢na polyneuropatia s progreduja-
cim alebo relaps-remitujicim priebehom
v trvani viac ako osem tyzdnov, pricCom
ma elektrofyziologicky alebo patologicky
dokaz o demyelinizacii periférneho nervu
a reaguje na imunosupresivnu alebo imu-
nomodulaént lie¢bu (Lehman et al., 2019).

Epidemioldgia

Ro¢na incidencia ma zasluhou
zlepSujicej sa diagnostiky stipajlci
trend a predstavuje asi 0,5 - 1/100 000
obyvatelov. Prevalencia CIDP sa v roz-
nych geografickych oblastiach lisi a po-
hybuje sa od 0,8 do 8,9/100 000 os6b
(Lehman et al.,, 2019; Brun et al., 2022).
Doévody tejto zjavnej heterogenity mozu
byt viaceré a stvisia zrejme s geneticky-
mi a environmentalnymi vplyvmi, ako aj
s uplatiiovanymi diagnostickymi krité-
riami. K nastupu ochorenia méze dojst
v akomkolvek veku, ale CastejSie sa to
stane v strednom veku (40 - 60 rokov)
a dvakrat castejSie u muzov ako u Zien
(Broers et al., 2019; Van den Bergh et al.,
2013; Johnsen et al., 2000). Ochorenie
nevynechava ani detskt populaciu, kde
sa prevalencia uvadza 0,2/100 000 deti
(lijima et al., 2008), pricom u deti aZ v 51
% pripadov prevladaji atypické formy
CIDP (Lukawska et al., 2021).

Etiopatogenéza

CIDP je forma chronickej neuro-
patie, ktora je pravdepodobne spdsobe-
na heterogénnymi imunitne sprostred-
kovanymi procesmi (Dziadkowiak et al.,
2022). Presné mechanizmy neuropatie pri
klasickej demyelinizacii vyvolanej makro-
fagmi zostavaji nejasné napriek tomu, Ze
tento proces je v CIDP dlhodobo uznavany
(Burn, 2004; Dalakas, 2011; Dyck, 1982).
Klasicka demyelinizacia vyvolana mak-
rofagmi je zakladom patogenézy CIDP
a vyskytuje sa u niektorych pacientov
s klasickou formou CIDP a CIDP variantmi.
VcCasné ultrastrukturalne Studie s pou-
zitim bioptickych vzoriek od pacientov
s CIDP preukazali odstranenie morfologic-
ky normalnych myelinovych lamiel cyto-
plazmatickymi procesmi makrofagov (Hu
et al., 2021; Koike et al., 2021). PoSkodenie
myelinu je vyvolané najma aktivaciou
protilatok zavislych od komplementu.

Novsie Stadie tieZ poukazuji na fagocyto-
zu makrofagmi bez G¢asti komplementu.
Makrofagy rozpoznavaja $pecifické miesta
myelinizovanych vlakien ako pociatoc-
ny ciel demyelinizacie. Miesto, ktoré si
makrofagy vyberaji na zacatie rozpadu
myelinu, sa nachadza v okoli nodalnych
alebo interndédovych oblasti. Zda sa teda,
Ze systém komponentov rozliSujucich me-
dzi nodalnymi a paranodalnymi oblastami
zohrava klicova tilohu v spravani makro-
fagov, ktoré iniciuju fagocytoézu myelinu
(Tkeda et al., 2019). Nedavne $tadie viedli
ku koncepcii nodopatie alebo paranodo-
patie. Preukazali sa mechanizmy inicio-
vané autoprotildtkami proti proteinom
paranodalneho spojenia (neurofascin 155
a kontaktin 1). Charakteristickymi pato-
logickymi znakmi u pacientov s takymi-
to protilatkami st paranodalna disekcia
vyplyvajlca z naviazania imunoglobulinu
IgG4 na paranodalne spojenia a absen-
cia demyelinizacie vyvolanej makrofagmi
(Ikeda et al., 2019). Protilatky proti prote-
inom Ranvierovho uzla a paranodalnych
oblasti sa preukazali priblizne u 10 % pa-
cientov s diagnozou CIDP, ktori vykazuju
atypicke klinické fenotypy a nedostatoc-
nt odpoved na Standardnt liecbu CIDP.
Protilatky st namierené proti r6znym
bunkovym adhezivnym proteinom, ktoré
sa nachadzaji v Ranvierovom uzle alebo
v jeho blizkosti (Bunschoten et al., 2019;
Koike 2018). Rozdiely v distribucii 1ézii
a opravnych procesoch Schwannovych
buniek mézu urcovat rozdiely medzi
podtypmi. Predpoklada sa, Ze pri typickej
CIDP dochadza k prednostnému postih-
nutiu proximalnych a distalnych nervo-
vych segmentov, zatial ¢o pri MADSAM
je vyrazné postihnutie centralnych nervo-
vych segmentov. Tieto zistenia naznacuja,
Ze v prvom pripade prevazuje humoralna
imunita nad bunkovou, kedZe nervové
korene a nervovosvalové spojenia st zba-
vené krvno-nervovej bariéry (Burns, 2004;
Bunschoten et al., 2019; Querol et al., 2017).

Klinické priznaky a symptomy
Klinické prejavy CIDP mdzu byt
velmi variabilné a zahfmaja typické aj
atypické klinické varianty. Na zaklade
novych odportcani EAN/PNS 2021 roz-
liSujeme CIDP klasickt a varianty CIDP.
Typicka CIDP sa prejavuje ako
symetricka senzitivhe-motoricka ne-

uropatia s postihnutim proximéalnych
a distalnych svalov koncatin, s chyba-
jacimi alebo zniZzenymi $lachovo-okos-
ticovymi reflexmi. Slabost je zvycajne
symetricka na vSetkych §tyroch konca-
tinach proximalne aj distalne. Senzitivne
priznaky sa majt vyskytovat aspon na
dvoch koné¢atinach.

Varianty CIDP, ktoré sa predtym
oznacovali ako atypické varianty CIDP, st
Specifické klinické syndrémy, ktoré majt
rovnake priznaky podporujiuce demyelini-
zaciu, reagujl na rovnaku terapiu, a preto
sa povaZzujl za rovnaké spektrum ochoreni
ako typicka senzitivhe-motoricka CIDP.
Varianty CIDP sa delia do niekolkych
skupin, a to na zaklade distribucie svalovej
slabosti a portch citlivosti (Tab. 1).

Multifokdlny variant CIDP, zna-
my aj ako multifokalna ziskana demyeli-
nizaCna senzitivna a motoricka neuropa-
tia (MADSAM) alebo Lewisov-Sumnerov
syndrém, je charakterizovany asymet-
rickou proximalnou a distalnou slabos-
tou najmenej dvoch koncatin a senzitiv-
nymi prejavmi v rovnakej multifokalnej
distribtcii (Lewis et al., 1982; Berg-Vos et
al., 2000). Postihuje prevaZzne periférne
nervy na hornych koncatinach, hoci moé-
Zu byt postihnuté aj na dolnych konca-
tinach, pri¢om postihnutie kranialnych
nervov je pri tomto fenotype Castejsie
(Oh et al., 1997; Rajabally et al., 2009).

Fokdlny variant CIDP je zriedkavy
a podobny multifokalnej CIDP, ale senzi-
tivne a motorické priznaky st obmedze-
né len na jednu koncatinu.

Pri distalnom variante CIDP,
oznacovanom aj ako distalna ziskana
demyeliniza¢na symetrickd neuropatia
(DADS), sa slabost a senzitivne priznaky
vyskytuja prevazne na dolnych konca-
tinach (Maisonobe et al., 1996; van den
Bergh et al., 2021).

Senzitivny variant CIDP sa mani-
festuje senzitivhymi priznakmi na hor-
nych a dolnych koncatinach bez preja-
vov slabosti. Ak je splnené ktorékolvek
z kritérii motorického vedenia, klasifi-
kuje sa ako CIDP s prevahou senzitivnej
poruchy. AZ u70 % pacientov, ktori sa
spociatku prezentovali senzitivhym fe-
notypom CIDP, sa ¢asom vyskytla slabost
a nakoniec sa vyvinul typicky senzitiv-
ne-motoricky fenotyp CIDP (Doneddu
et al,, 2019).
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Motoricky variant CIDP je cha-
rakterizovany symetrickou proximal-
nou a distalnou slabostou na hornych
a dolnych koncatinach bez akychkolvek
senzitivnych priznakov. Ak sa prostred-
nictvom NCS zistia akékolvek senzitivne
abnormality, klasifikuje sa ako motoricky
dominantna CIDP (Van den Bergh et al.,
2021).

CIDP s akitnym zaciatkom

Cast pacientov (cca 16 %) moze
mat akttny zac¢iatok CIDP pripominajuci
akutnu zapalovi demyeliniza¢n( polyne-
uropatiu (AIDP), t.j. demyeliniza¢na for-
mu GBS, ktora sa vyvinie za < 8 tyzdiov.
Tato jednotka sa klasifikuje ako CIDP
s ak(itnym nastupom (A-CIDP). V pocia-
toénych stadiach ochorenia sa prejavuje
prekryvanim klinickych a elektrofyzio-
logickych nalezov s GBS, ale po dvoch
mesiacoch nasleduje chronicky priebeh.
Diagnoéza CIDP s akttnym zaciatkom by
sa mala zvazit v pripade, ak u pacienta po
0smych tyzdnioch od zaciatku ochorenia
dojde opat k zhorseniu stavu alebo ak sa
zhorSenie vyskytne trikrat alebo ¢astej-
Sie. Najmé ak je pacient nadalej schopny
samostatnej chddze, nema dysfunkciu
kranialnych nervov alebo ma elektro-
fyziologické nalezy, ktoré by mohli byt
zlucitelné s CIDP, je potrebné nastavenie
pacienta na udrziavaciu lie¢bu (Ruts et
al., 2010; Mansour et al., 2020).

Diagnostika CIDP

Vcasné stanovenie diagnozy a za-
Catie liecby CIDP je nevyhnutné, aby sa
znizilo riziko trvalého postihnutia nervu
v désledku sekundarneho axonalneho
poskodenia (Hughes et al., 2017; Eftimov
et al., 2013).

Zlatym Standardom v diagnostike
CIDP nadalej zostava elektrofyziologia,
a to konkrétne kondukéné studie (NCS)
s vySetrenim vodivosti periférnych ner-
vov s cielom potvrdit ich demyelinizaciu.
V kazdodennej praxi moze byt naro¢né
urcit, ¢i potencialne ,demyeliniza¢ny*
nalez na NCS znamen4d skutoént de-
myelinizaciu periférnych nervov alebo
¢i pochadza z inej priciny, napriklad zo
zniZenej rychlosti vedenia motorickym
nervom (MNCV) s nizkym akénym po-
tencialom (CMAP) v dosledku straty vel-
kych axonalnych vlakien.

V roku 2021 uverejnila Europska
neurologickd akadémia (EAN)
a Spolo¢nost pre periférne nervy (PNS)
rozsiahle revidované usmernenie o diag-
nostike a liecbe CIDP. V tomto revidova-
nom usmerneni (v porovnani s predcha-
dzajacim z roku 2010) nahradzaji termin
»atypické formy CIDP* terminom ,va-
rianty CIDP*, pretoZe predstavuju dobre
definované klinické entity. Nové odpo-
racania redukuja trovne diagnostickej
istoty z troch (urcita, pravdepodobna
amozna) na dve - CIDP a mozna CIDP
(Van den Bergh et al., 2021). Detailne sa
rozoberajl elektrodiagnostické kritéria
Specificke pre jednotlivé varianty CIDP,
¢o znamena, Ze pacienti so senzitivnym
alebo motorickym fenotypom mézu spi-
nat kritéria (moznej) CIDP napriek tomu,
Ze nie su splnené kritéria motorického
alebo senzitivneho postihnutia.

Zasluhou zdokonalenia laboratoér-
nej diagnostiky a identifikovania novych
biomarkerov sa od CIDP odc¢lenila sku-
pina chronicky prebiehajtcich autoimu-
nitnych polyneuropatii, pri ktorych je
patologicky proces ststredeny na oblast
Ranvierovych zarezov - tzv. nodo-/pa-
ranodopatie (Van den Bergh et al., 2021,
Turcanova Koprusakova et al., 2023).

Usmernenie zdoraznuje, Ze diag-
nosticky proces je komplexny a Ze na
stanovenie diagn6zy CIDP je potrebna
kombinacia klinickych, elektrofyziolo-
gickych a niekedy aj pomocnych labo-
ratérnych alebo zobrazovacich nalezov.

Diferencialna diagnostika

CIDP

K nespravnej diagnoze moze dojst
najmi vtedy, ked ma pacient priznaky,
ktoré zodpovedaji niektorému z varian-
tov CIDP, preto je dolezité rozpoznat tie-
to fenotypy a vediet ich odlisit od inych
ochoreni. Najma axonalne neuropatie za-
vislé od dizky, demyeliniza¢né anti-MAG
neuropatie alebo hereditarne neuropatie
moézu byt Tahko nespravne diagnosti-
kované ako distalna CIDP, najmé ak ide
o rozsiahle axonalne poskodenie, ktoré
by mohlo viest aj k spomaleniu vede-
nia (v zavislosti od amplitidy). Prehlad
klinickych charakteristik typickej CIDP
a CIDP variantov, tzv. ,red flags®, a dole-
zitych aspektov pre diferencialnu diag-
noézu je uvedeny v tabulke 1.

Diagnostickeé kritéria

Diagnoza CIDP zahfna kombina-
ciu klinickych prejavov, diagnostickych
testov, najma vodivostnych stadii (NCS),
laboratérnych testov vratane vySetrenia
likvoru (CSF), zobrazovacich vySetreni,
v niektorych pripadoch biopsie nervu
a odpovede na lie¢bu. V priebehu rokov
bolo publikovanych mnoho diagnos-
tickych kritérii, ale vo vSeobecnosti sa
za najpouzivanejsi a najpresne;jsi subor
povazuje prva revizia kritérii Eurépskej
federacie neurologickych spolo¢nos-
ti a SpoloCnosti pre periférne nervy
(EFNS/PNS) z roku 2010 (Van den Bergh
et al,, 2010; Van den Bergh et al., 2021).

Druha revizia tohto usmernenia
EAN/PNS uverejnena v roku 2021 ma
o nieco niz§iu citlivost, ale vyssiu Spe-
cificitu pri diagnostike CIDP a odliSeni
axonalnych neuropatii (Doneddu et al.,
2022). Okrem toho sa v revizii zavadzaju
elektrodiagnostické kritéria Specifické
pre jednotlivé varianty, o znamena, Ze
pacienti so senzitivhym alebo motoric-
kym fenotypom moZu spifiat kritéria
(moznej) CIDP napriek tomu, Ze nie st
splnené kritéria pre motorické a senzi-
tivne postihnutie.

Elektrofyzioldgia

a kondukéné stidie (NCS)

NCS st klicové pre preukazanie
elektrofyziologickych abnormalit, ktore
podporuji demyelinizaciu periférneho
nervu. Elektrofyziologické kritéria silno
alebo slabo podporujice demyelinizaciu
st podrobne uvedené v tabulke 2 (van
Doorn In et al., 2024).

Existuje silna podpora pre de-
myelinizaciu, ak st splnené kritéria
motorického vedenia v najmenej dvoch
nervoch s distalnymi negativnymi vr-
cholovymi amplittdami CMAP 1,0 mV
alebo vy$simi. Dévodom tejto amplit-
dovej hranice je, Ze axonalna strata moze
zniZit rychlost nervového vedenia, ak st
poskodené najrychlejsie vodivé axony.
Vo vSeobecnosti by sa vSetky priznaky,
ktoré podporuja demyelinizaciu, ma-
li interpretovat opatrne, ak je distalna
amplitida CMAP <1,0 mV, preto oficialne
nebudu spifiat kritéria demyelinizacie.

Medzi pozoruhodné zmeny oproti
predchadzajicemu usmerneniu patri od-
stranenie rozdielov medzi ,definitivny-
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Tab. 1. Klinicka charakteristika a diferencidlna diagnostika klasickej CIDP a jej variantov (upravené podla van Doorn et al., 2024)

Fenotyp Slabost Senzitivne prejavy Red flags Diferencialna diagnostika
Typicka CIDP | Symetricka > 2 koncatiny Zaciatok < 4 tt GBS
Vsetky 4 koncatiny
Motorické priznaky >> Al nodo-/paranodopatie (anti-NF155, anti-CNTN1, anti-CASPR1)
senzitivne
Slabost distalna >> proximalna
Ataxia CANOMAD (ak v kombinéacii s oftalmoplégiou — anti-NF155,
anti-CASPR1)
Postihnutie hlavovych nervov | antiNF140/186, antiCASPR1
a/alebo bulbarne priznaky
Pritomnost M proteinu Monoklonalna gamapatia (POEMS, AL amyloiddza,
mnohopocetny myelém)
Zl4 odpoved na liecbu IVig Prehodnot diagnézu CIDP!
Multifokalny | Multifokdlna distriblcia | > 2 koncatiny DM Diabeticka radikulopatia, plexopatia
variant > 2 koncatiny Multifokélna distribucia
Bolest Neuropatia pri vaskulitide (mononeuritis multiplex)
Fokalny Iba 1 koncatina alebo V distribucii 1 alebo Diabeticka polyradikulopatia/plexopatia
variant nerv viacerych nervov Ziadne senzitivne prejavy Amyotrofickd neuralgia
v blizkosti UZin Kryoglobulinémia
MMN, MND
Postihnuty 1 nerv Uzinové syndrémy HNPP (pozitivna RA, viaceré nervy
v blizkosti (zin)
Tumor periférneho nervu (schwannéom, perineuriém,
neurofibrom, lymfom)
Uzinové syndrémy
Distalny Distalna > 2 koncatiny M protein Anti-MAG IgM neuropatia, POEMS, mnohopocetny myelém,
variant Dominantne Anti-MAG protilatky kryoglobulinémia
DK DM Diabeticka neuropatia
Pozitivna RA neuropatie Hereditdrna neuropatia demyelinizacna (CMT1, CMTX1, CMT4,
metachromaticka leukodystrofia, adrenomyeloneuropatia,
Refsumova choroba, ATTR polyneuropatia)
Bolest a/alebo asymetria Vaskulitickd neuropatia, kryoglobulinémia
Motoricky Symetricka Ziadne Asymetria Ochorenie motorického neurénu
variant Vsetky 4 koncatiny Bulbédrne prejavy Ochorenie motorického neurénu
Myasténia gravis
Pozitivna RA neuropatie Hereditdrne motorické neuropatie
Spinalna muskularna atrofia
Porfyrie
Zvysena CK Zapalové myopatie
Normalne RSO
Fluktudcia/kolisanie priznakov | Ochorenia NM spojenia (MG, LEMS)
Senzitivny Ziadna Symetrickd Bolest Neuropatie tenkych vlakien
variant Vsetky 4 koncatiny Pozitivna RA Hereditarne senzitivne neuropatie
Ataxia CANVAS, Iézia zadnych povrazcov (deficit vit. B, medi, syfilis,
paraneoplasticky prejav)
Normalne motorické CMAP CISP
a senzitivne SNAP
DM Diabetickd polyneuropatia
Chemoterapia Toxické neuropatie (po chemoterapii, naduzivani vit. B))
Pomald progresia Idiopatické senzitivne neuropatie

ATTR — amyloidnd transtyretinovd polyneuropatia; CANOMAD — chronickd ataktickd neuropatia s oftalmoplégiou, pritomnostou IgM paraproteinu, chladovych aglutininov a disialosylo-
vych protildtok; CANVAS — syndrém mozockovej ataxie, neuropatie a vestibuldrnej areflexie; CIDP — chronickd zdpalovd demyelinizacnd polyneuropatia; CISP— chronickd zdpalovd senzitiv-
na polyradikulopatia; CK - kreatinkindza; CMAP — komplexny motoricky akcny potencidl: CMT — Charcot-Marie-Tooth polyneuropatia; CSF — cerebrospindlny likvor; DM — diabetes mellitus;
GBS - Guillain-Barré syndrém; HNPP — hereditdrna neuropatia so sklonom k tlakovym obrndm; IVig — intravendzne imunoglobuliny; LEMS — Lambertov-Eatonov myastenicky syndrom; LP—
lumbdlna punkcia; MG — myasténia gravis; MMN — multifokdina motorickd neuropatia; MND — ochorenie motorického neurénu; MRI - magnetickd rezonancia; NCS - vodivostné Studie; NM
— nervovosvalové; PNS — periférny nervovy systém; RA - rodinnd anamnéza; POEMS — syndrém polyneuropatie, organomegdlie, endokrinopatie, monoklondiny protein a kozné zmeny; RSO
— Slachovo-okosticové reflexy; SNAP - senzitivny akcny potencidl; SSEP — somatosenzitivne evokované potencidly; tt— tyzdne; vit. - vitamin

mi“ a ,pravdepodobnymi“ blokmi vede-
nia a ich zjednotenie do jedinej kategorie
- bloky vedenia. Okrem toho uZ nie st
zahrnuté bloky vedenia pri vySetrovani
n. tibialis a prah pre ¢asovt disperziu
CMAP n. tibialis bol upraveny tak, Ze je

potrebné aspori 100 % prediZenie trvania
CMAP.

Senzitivne kritéria sa zmenili
z vylu¢ne podpornych na neoddelitelnt
stucast elektrodiagnostickych kritérii.
Kritérid senzitivheho demyeliniza¢né-

ho vedenia st teraz povinné pre moznu
senzitivnu CIDP, zatial ¢o abnormality
senzitivnheho vedenia sa vyZaduja pri
typickej CIDP a ostatnych variantoch
CIDP s vynimkou motorického fenotypu
CIDP, kde by malo byt senzitivne vedenie
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Tab. 2. Elektrofyziologické kritérid pre typickl CIDP a varianty CIDP (upravené podla van Doorn et al., 2024)

Motorické kondukéné kritéria

Silno podporujuce demyelinizaciu

Aspon 1 kritérium z nasledujucich:

W distalna latencia CMAP predizend o > 50 % nad ULN aspofi v 2 nervoch

W rychlost vedenia CMAP zniZend aspon o > 30 % pod LLN aspon v 2 nervoch

B minimélna latencia FW prediZend o > 20 % nad ULN (o > 50 %, ak je amplitida CMAP < 80 % LLN) aspof v 2 nervoch

B FW nevybavnd aspon v 2 nervoch, ak distdlna amplitida CMAP > 20 % + > 1 dalsi demyeliniza¢ny parameter > 1 dalsom nerve

B kondukeny blok: > 30 % redukcia proximalnej amplitidy oproti distélnej, ak distdlna amp > 20 % LLN > 2 nervoch
(okrem n. tibialis), alebo v 1 nerve, ak pritomny + dalsi demyelinizacny parameter v inom nerve (okrem absencie FW)

B abnormalna temporalna disperzia: > 30 % medzi proximalnym a distalnym trvanim CMAP (v pripade n. tibialis > 100 %)
aspon v 2 nervoch

W trvanie distdlneho CMAP prediZené > 1 nerve + > 1 dal${ demyeliniza¢ny parameter > 1 dalsom nerve

Slabo podporujice demyelinizaciu

Kritérid ako v ,silno podporujucich demyelinizaciu®, ale iba v 1 nerve
Okrem kritéria g)

Senzitivne kondukéné kritéria

SNAP abnormality

Aspon 1z nasledujucich > 2 nervoch:

W prediZen distalna latencia SNAP

W znizend amplitida SNAP

B spomalenie rychlosti vedenia pod LLN

Senzitivne konduk¢né kritéria

Rychlost SNAP < 80 % LLN (ak amp SNAP > 80 % LLN) alebo < 70 % LLN (ak amp SNAP < 80 % LLN) aspor v 2 nervoch
Usetreny n. suralis: abnormalny SNAP n. medianus alebo n. radialis, normainy SNAP n. suralis (ak vyliceny SKT)

Kritéria specifické pre varianty CIDP

Typicka CIDP

Splnené motorické kondukeéné kritérida a SNAP abnormality

Multifokalny/fokalny variant

Splnené motorické kondukené kritérid a SNAP abnormality
Ak zmeny len na 1 koncatine a v 1 nerve — mozné fokalna CIDP

Distalny variant

Splnené motorické kondukené kritéria (na HK) a SNAP abnormality
Ak zmeny CMAP a SNAP len na DK — mozna distalna CIDP

Dominante senzitivny variant
Senzitivny variant

Splnené motorické kondukené kritérid a SNAP abnormality
Ak splnené senzitivne kondukené kritérid a motorické kondukéné kritérid v norme vo > 4 nervoch - ¢isto senzitivna CIDP

Dominantne motoricky variant
Motoricky variant

Splnené motorické kondukeéné kritéria a SNAP abnormality
Ak splnené motorické kondukené kritérid a senzitivne kondukéné kritérid v norme vo > 4 nervoch - ¢isto motoricka CIDP

CIDP - chronickd zdpalovd demyelinizacnd polyneuropatia; CMAP — komplexny motoricky akény potencidl; DK — dolné koncatiny; FW — F-vina; HK — horné koncatiny; LLN —
dolny limit normy; NCS — vodivostné Studie; SKT — syndrém karpdlneho tunela; SNAP — senzitivny akcny potencidl; ULN — horny limit normy

normalne aspon v §tyroch nervoch (van
Doorn In et al., 2024). Kompresia nervu
v oblasti fyziologickych tZzin mdZe spd-
sobit fokalne abnormality podobné tym,
ktoré sa pozoruju pri demyeliniza¢nych
neuropatidch, preto by sa pri hodnoteni
elektrofyziologickych abnormalit ne-
mali brat do Gvahy (Padua et al., 2004;
Rajabally et al., 2011).

Technické tazkosti, ako napriklad
submaximalna stimulacia, ko-stimulacia
s ko-registraciou alebo anastomoézy (na-
pr. Martinova-Gruberova), mozu sposobit
zdanlivé zniZenie amplitdy/plochy CMAP.
Tieto zniZenia m6Zu byt mylne identifiko-
vané ako blok vedenia alebo mozu zakryt
skuto¢né zniZenie amplitidy/arey CMAP,
¢o sposobi prehliadnutie bloku vedenia.

Absencia vin F moZe byt sposo-
bena inymi stavmi, ako st radikulopatie
alebo plexopatie, a nie je $pecificka pre
CIDP, preto musi byt toto kritérium pri-
tomné v kombindcii s jednym dal$im kri-
tériom nervového vedenia v inom nerve.

Mnohé vyhrady pri interpretacii
nalezov NCS zdoraziuji potrebu neuro-
fyziologickych odbornych znalosti, najma
ked'sa priznaky, ktoré podporuji demye-
linizaciu, zistia len v jednom alebo dvoch

nervoch (Allen et al., 2018). Ak sa testuje
prili§ malo nervov alebo segmentov ner-
vov, mozZe to viest k nespravnej diagnoze.
V usmerneni EAN/PNS z roku 2021 sa
odportca testovat aspon: n. medianus, n.
ulnaris (so stimulaciou pod laktom), n. pe-
roneus a n. tibialis na jednej strane. Ak nie
st splnené kritéria vodivosti, navrhova-
nym dal$im krokom je testovanie tych is-
tych nervov na opacnej strane a rozsirenie
merani n. medianus a n. ulnaris aj v axile
a Erbovom bode. Znaky demyelinizacie st
CastejSie na nervoch hornych koncatin,
najma v proximalnych segmentoch medzi
laktom a Erbovym bodom, v porovnani
s nervami na dolnych kon¢atinach (Lucke
et al.,, 2019; Rajabally et al., 2011).
Délezitou vyzvou je interpreto-
vat vysledky NCS v klinickom kontexte,
pretoZe nalezy nervového vedenia, ktoré
st v usmerneniach definované ako silne
podporujice demyelinizaciu, nie st ek-
vivalentné klasickej demyelinizacii ziste-
nej v nervovej biopsii. V podstate su tieto
nalezy markermi funk¢ného narusenia
alebo spomalenia saltatérneho vedenia
myelinizovanych axénov, ktoré moze byt
primarne demyelinizacné, ale moze byt
aj primarne axonalne, napr. prostred-

nictvom dezorganizacie v Ranvierovych
uzloch (Uncini et al., 2015; Turcanova
Kopru§akova et al., 2023).

Dalsimi ochoreniami, ktoré mézu
spiiiat elektrodiagnostické kritéria CIDP,
sa preto autoimunitné nodopatie, mul-
tifokalna motoricka neuropatia (MMN),
dedi¢né neuropatie s demyeliniza¢nymi
znakmi (demyelinizacné a intermedi-
arne typy, hereditarna neuropatia so
sklonom k tlakovej obrne), Guillainov-
Barrého syndrém (GBS), polyneuropatie
spojené s monoklonalnymi gamapatiami
(anti-MAG neuropatia), amyloidéza, neu-
ropatie vyvolané liekmi, vaskulitické ne-
uropatie a lumbosakralne radikulo-ple-
xo-neuropatie (van Doorn et al., 2024).

Evokované potencialy

Dokazy podporujice pouzitie so-
matosenzitivnych evokovanych poten-
cialov (SSEP) su stale velmi obmedzené
a SSEP uz nie st st¢astou podpornych kri-
térii pre CIDP (van den Bergh et al., 2021).

Zobrazovacie metody

Ultrazvuk (UZ) a magneticka re-
zonancia (MRI) s kontrastom mozu byt
uzito¢né na postudenie proximalnejsich
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segmentov nervov a nervovych kore-
fov, ktorych postihnutie je naro¢nejsie
a niekedy az nemozné objektivne vySet-
rit pomocou dostupnych elektrofyziolo-
gickych metod. Viditelna segmentalna
alebo diftizna hypertrofia nervov, ktora
sa povazuje za ukazovatel procesov de-
myelinizacie a remyelinizacie, sa vacsi-
nou nachadza v ramennom pletenci a/
alebo proximalnych segmentoch n. me-
dianus (Goedee et al., 2017). Zhrubnutie
nervov a/alebo hyperintenzivne zmeny
po podani kontrastu vS§ak nie st §pecific-
ké pre CIDP, pretoze sa mbzu vyskytovat
aj priinych ochoreniach, ako je diabetes
mellitus, amyotroficka neuralgia, vasku-
litida, hereditarna demyeliniza¢na alebo
intermediarna polyneuropatia Charcot-
Marie-Tooth (CMT) (Breiner et al., 2017,
Loewenbruck et al., 2018). Ultrazvuk
nervov sa v poslednom desatroci stal
cennym diagnostickym nastrojom pri
hodnoteni chronickej zapalovej demy-
elinizacnej polyneuropatie. Toto nein-
vazivne zobrazovanie sa mdze pouzit
na meranie plochy prieéneho prierezu
nervu (CSA) s cielom odhalit zva¢Senie
nervu (koreria), ktoré sa zistilo u 69 -
100 % pacientov s CIDP (Herraets et al,,
2020; Matsuoka et al., 2004; Zaidman et
al., 2009; Sugimoto et al., 2013).

Okrem toho moze byt ultrazvuk
nervov uzito¢ny aj pri usmernovani
biopsie nervu a pomaha pri monitoro-
vani progresie ochorenia alebo odpovede
na liecbu. V multicentrickej §tadii bola
variabilita medzi pozorovatelmi dobr4,
kedZe rozdiely v meraniach CSA medzi
vySetrujicimi boli malé (Telleman et al.,
2019).

Ultrazvuk periférnych nervov
a korenov je podla novych odportcani
EAN/PNS 2021 zahrnuty do podpornych
kritérii pre CIDP, pretoze moze byt uzi-
to¢ny pri identifikacii pacientov, ktori
nesplinali (aplne) elektrodiagnostické
kritéria, a moze zvysit diagnosticka isto-
tu (Tab. 3) (Herraets et al., 2020; Goedee
et al., 2017; Grimm et al., 2017).

V niektorych pripadoch moze byt
napomocna MRI brachialneho a lum-
bosakralneho plexu, ktora odhali hy-
pertrofiu nervovych korenov, zvySent
intenzitu signalu pri nativnej MRI alebo
pri pouZiti kontrastu (Goedee et al., 2017;
Goedee et al., 2018). MRI mozno zvazit,

ak pacienti s podozrenim na CIDP spi-
naja kritéria ,moznej* CIDP a vysled-
ky ultrazvukového vySetrenia nie s
prinosné alebo ultrazvuk nervov nie je
k dispozicii. Prevazna ¢ast nemocnic ma
pristup k MR, ale existuje velka variabi-
lita s ohladom na pozorovatela, dokonca
aj medzi sktsenymi hodnotitel'mi (van
Rosmalen et al., 2020; Oudeman et al.,
2020; Jomier et al., 2020).

Nedostatok objektivnych hranic-
nych hodndt je tiezZ hlavhym obmedze-
nim MRI - len niekol'ko §ttdii pouzilo
objektivnu hrani¢nt hodnotu pre ab-
normalny priemer nervového korera na
hodnotenie MRI plexu (Lozeron et al,,
2016; Tanaka et al., 2013).

Vysetrenie
mozgovomiechového moku
VySetrenie mozgovomiechového
moku (CSF) mdze byt velmi uzitoénym
diagnostickym nastrojom, ak nie st tipl-
ne splnené diagnostické kritéria alebo
na vylacenie inych diagno6z. Az 90 % pa-
cientov s typickou CIDP ma v CSF zvySe-
n koncentraciu bielkovin v kombinacii
s normalnym poc¢tom bielych krviniek
(Dyck et al., 1975; McCombe et al., 1987).
U pacientov s variantom CIDP,
ako je multifokalna CIDP, je vSak zvyse-
nie koncentracie bielkovin v CSF menej
Casté alebo len mierne (Rajabally et al.,
2009). Na druhej strane zvy$ena koncen-
tracia bielkovin v CSF nie je $pecificka
pre CIDP, pretoze pacienti s diabetes
mellitus alebo hereditarnymi demyeli-
niza¢nymi neuropatiami moZzu tiez vy-
kazovat mierne zvySent koncentraciu
bielkovin (Kobessho et al., 2008).
Koncentracie bielkovin v CSF
maja tendenciu stapat s vekom, preto
v zaujme zniZenia rizika nespravne sta-
novenej diagnézy sa v nedavnych od-
porucaniach navrhuje zvysit hrani¢nt
hodnotu bielkovin v CSFna 0,6 g/1u pa-
cientov starsich ako 50 rokov (Breiner
et al., 2019). V jednej Studii sa zistilo, Ze
pri tychto hrani¢nych hodnotach bola
senzitivita zvySenia bielkovin v CSF 68
% (Liberatore et al., 2020). Zatial nie je
zname, aka je $pecificita vyssich hodnét
bielkovin v CSF (> 1,0 g/1) pre diagné-
zu CIDP. Ak sa zisti zvySeny pocet leu-
kocytov (> 10/mm?), malo by sa uvaZo-
vat o infek¢nej alebo malignej pricine.

Mierne zvySeny pocet leukocytov (10
- 50/mm?®) bol v§ak zaznamenany aZ u 11
% pacientov s CIDP, ¢o naznacuje, ze
tento nalez nemusi nevyhnutne vylacit
diagnézu (Press et al., 2003; Lucke et
al., 2018).

Pocet leukocytov vyssi ako 50/
mm? je u pacientov s CIDP velmi zriedka-
vy a nati k dalSiemu vySetrovaniu alter-
nativnych pricin, ale jednozna¢ne CIDP
nevylucuje. V jednej Studii sa zistilo, Ze
u 57 % pacientov s mierne zvysSenymi
leukocytmi sa vyskytol (sub)akatny za-
¢iatok ochorenia, pricom pocet leuko-
cytov sa ¢asom spontdnne znizil (Lucke
et al., 2018). VySetrenie CSF u pacientov
s CIDP, ktori uz spifiaji klinické a elek-
trodiagnostické kritéria, ma len obme-
dzent pridant hodnotu, pokial nie st
pritomné priznaky zakladného infek¢-
ného alebo maligneho ochorenia vratane
rychleho zaciatku a priebehu ochorenia
(van den Bergh et al., 2021).

Vysetrenie autoprotilatok

V poslednych rokoch je tloha
autoprotilatok pri zapalovych demye-
liniza¢nych neuropatiach ako diagnos-
tickych a prognostickych biomarkerov
jednou z najzaujimavejsich tém labora-
torneho vyskumu a poznatky sa rychlo
rozS§iruju. Boli identifikované IgG pro-
tilatky proti neurofascinu 155 (NF155),
140 (NF140) a 186 (NF186), kontaktinu-1
(CNTN1) a kontaktinom asociovanému
proteinu 1 (CASPR1). Odhaduje sa, Ze 25
- 40 % pacientov s CIDP nesie protilatky,
ktoré st namierené proti urcitym Struk-
tiram periférneho nervu, ale cielové an-
tigény u vacsiny pacientov s CIDP zosta-
vajli nezname. Pacienti s (para)nodalny-
mi protilatkami maja zvycajne agresiv-
nejsi a (sub)akatnejsi priebeh a ¢asto zle
reaguji na IVIg, preto sa v usmerneni
odportca testovat protilatky u pacien-
tov, ktori nereaguja na lie¢bu prvej linie,
najmé ak maja atypické priznaky, ako
st bolest, tras a zavazna ataxia (Querol
et al., 2017; Vural et al., 2018; Collet et
al., 2023; Turcanova Koprusakova et al.,
2023).

Rutinné testovanie na protilat-
ky sa zatial neodportca, ale v Europe
a Japonsku je ¢oraz beznejSie. Treba v§ak
poznamenat, Ze na testovanie autoproti-
latok sa pouzivaji rozne techniky s roz-
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Tab. 3. Nélezy pomocnych vySetrovacich metéd podporujice/nepodporujlice diagnézu CIDP

Diagnosticky test | Nalezy typické pre CIDP

Kedy testovat

Chyby a omyly

LP Proteinorachia
Normalna koncentrécia buniek

Ak podozrenie na infekciu a malignitu

Ak splnené klinické kritéria pre CIDP, ale slabo
podporujuce nalezy na NCS

Proteinorachia pritomna aj pri DM

Koncentrécia bielkovin v CSF sa méze zvysovat
s vekom

Ak splnené klinické a NCS kritéri, nie je potrebnd LP

LP nema pridavny diagnosticky vyznam, ak pacient
nespliia klinické a NCS kritéri4 pre CIDP

UZ PNS Zvacsenie CSA priemeru Ak podozrenie na fokalnu kompresiu nervu Nie je mozné odlisit CIDP od inych zapalovych
periférnych nervov, korerov, a hereditarnych PNP (MMN, CMT, vaskulitida)
brachidlneho plexu

Ak NCS nélezy slabo podporuji CIDP pri splneni | Vyzaduje erudiciu a skisenost v UZ hodnoteni nervov
klinickych kritérif, alebo na vylucenie CIDP
Nemé pridavny diagnosticky benefit, ak nie st spinené
klinické a NCS kritéria pre CIDP
MRI Hypertrofia alebo patologicky | Diferencidlna diagnostika, ak podozrenie VyZaduje erudiciu a skisenost v MRI hodnoteni PNS

enhancement cervikalnych/
lumbalnych korerov alebo CB/
LS plexu

na patologicky proces v spindlnej mieche

Vysokd variabilita medzi hodnotiacimi

Nema pridavny diagnosticky benefit, ak nie st splnené
klinické a NCS kritéria pre CIDP

Cibulovité formacie,
makrofdgmi indukovana
demyelinizacia a remyelinizacia
nervovych vlakien

Biopsia nervu

Vysoké (klinické) podozrenie na CIDP, ale
nemoznost potvrdenia CIDP pomocou NCS,
laboratérne alebo zobrazenim PNS

Ak podozrenie na vaskulitidu, amyloidézu,
sarkoiddzu, tumory PNS

Vlysoké riziko trvalého poskodenia bioptizovaného
nervu

Znédmky demyelinizacie ¢asto nie su zachytené pri
biopsii, ¢o vedie k nizkej diagnostickej vytaznosti

Skrining
M-protein

Nie je pritomny (Ziadne
monoklonalne protilatky)

U vietkych pacientov, ak podozrenie na CIDP
Opakovat v pripade, ked pacient nereaguje na
terapiu, hlavne ak distalny variant CIDP alebo ataxia

Monoklondlne M-proteiny su Casto pritomné,
ale nemaju vzdy klinicky vyznam (MGUS)

Autoprotilatky Ziadne

V pripade klinickych zndmok, tzv. red flags:
tremor, ataxia

Ak Ziadna/nedostato¢né odpoved na liecbu

Ak pozitivita IgM, doplr vysetrenie anti-MAG
protildtok

Nemaju prinos u pacientov s dobrou odpovedou
na liecbu

Analyza protildtok asociovanych s nodo-/
paranodopatiami musi byt realizovana
v $pecializovanych laboratériach

SSEP Ziaden/limitovany dokaz

o ich prinose pri CIDP

Ak klinicky pritomna senzitivna CIDP (CISP),
ak senzitivna ataxia a normalne nélezy
pri vysetreni CMAP a SNAP

Senzitivita pre CIDP nie je zndma, nie su odporucané
SSEP, iba v pripade podozrenia na CISP

CIDP - chronickd zdpalovd demyelinizacnd polyneuropatia; CISP — chronickd zdpalovd senzitivna polyradikulopatia; CK — kreatinkindza; CMAP — komplexny motoricky akcny po-
tencidl: CMT — Charcot-Marie-Tooth polyneuropatia; CSF — cerebrospindlny likvor; DM — diabetes mellitus; GBS — Guillainov-Barrého syndrém; HNPP — hereditdrna neuropatia so
sklonom k tlakovym obrndmy; IVIg — intravendzne imunoglobuliny; LEMS — Lambertov-Eatonov myastenicky syndrém; LP - lumbdina punkcia; MG — myasténia gravis; MMN — mul-
tifokdlna motorickd neuropatia; MND — ochorenie motorického neurdnu; MRI — magnetickd rezonancia; NCS — vodivostné Studie; NM — nervovosvalové; PNS — periférny nervovy
systém; POEMS — syndrém polyneuropatie, organomegdlie, endokrinopatie, monoklondiny protein a kozné zmeny; RA — rodinnd anamnéza; RSO — slachovo-okosticové reflexy;
SNAP - senzitivny akcny potencidl; SSEP — somatosenzitivne evokované potencidly; UZ - ultrasonografia

nym diagnostickym vykonom a nie kazda
testovacia technika je bezne dostupna
alebo spifia normy kvality.

EAN/PNS 2021 odporuca klasi-
fikovat ,autoimunitné nodopatie” ako
samostatné ochorenie. Toto odliSenie je
zaloZené na ich jedine¢nych klinickych
znakoch, patofyziologickych rozdieloch
a slabej odpovedi na IVIg (van den Bergh
et al., 2021).

Skrining na monoklonalne pro-
teiny (M-protein) vratane imunofixacie
sa odporuca u vSetkych pacientov s kli-
nickym podozrenim na CIDP (van den
Bergh et al., 2021).

V pripade, Ze neddjde k odpovedi
nalie¢bu a je pritomny distalny fenotyp,

malo by sa zvazit opakovanie analyzy
M-proteinu a vySetrenie protilatok proti
glykoproteinu asociovanému s myelinom
(MAG), aby sa znizilo riziko nespravnej
diagnozy. V dvoch predchadzajacich §ta-
diach, ktoré zahrnali spolu 113 pacien-
tov, bolo identifikovanych Sest pacientov,
ktori spifiali diagnostické kritéria CIDP
a boli pozitivni na anti-MAG protilatky
bez paraproteinémie IgM (Sakamoto et
al., 2017; Pascual-Goni et al., 2019).

Biopsia nervu

Biopsia nervu je uzito¢na pri
podozreni na CIDP, ak ju nie je mozné
dokazat pomocou NCS, zobrazovacich
metdd a/alebo vySetrenia CSF. TieZ

moZe pomoct v odliSeni CIDP od inych
neuropatii, najma vtedy, ak nereaguj na
konvenénu liecbu a zvaZuje sa alterna-
tivna diagnoza (vaskuliticka neuropatia,
amyloidoza, sarkoidéza, neurolymfoma-
toza, nadory nervovych posiev). Biopsia
sa Standardne realizuje z povrchovych
senzitivnych nervov, ako je n. suralis ale-
bo n. peroneus superficialis. Nalezy, kto-
ré podporuj CIDP, st cibulové formacie
(sposobené demyelinizaciou a remye-
linizaciou), tenké myelinizované axény
a perivaskularne kolekcie makrofagov
(Sommer et al., 2005; Vallat et al., 2003).
Nalezy z nervovej biopsie vSak casto
nie su Specifické alebo dokonca chyba-
ja v klinicky stredne zavaznych alebo
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miernych pripadoch, ¢o vedie k pomerne
nizkej diagnostickej vytaznosti (Lee et
al., 2023).

Liecba CIDP

Medzi lieky prvej volby patria
imunoglobuliny podavané intraven6zne
(IVIg) alebo subkutanne (SCIg), korti-
kosteroidy (KS) podavané peroralne ale-
bo intravenézne a vymena plazmy (PF)
(Oaklander et al., 2017; van den Bergh
et al., 2021). AZ 81 % pacientov vykazuje
zlepSenie priznakov priliecbe prvejlinie
(Cocito et al., 2010).

Liecha KS

EAN/PNS 2021 liecbu CIDP kor-
tikosteroidmi silno odporuca (van den
Bergh et al., 2021). Najlepsi liecebny re-
zim KS nie je znamy. Pozorovacie $ta-
die a bohaté sktsenosti z klinickej praxe
jednoznacéne naznacujq, ze kortikoidy st
prilie¢be CIDP G¢inné. Denné peroralne
davky KS st: prednizén alebo predni-
zolén v davke 60 mg, metylprednizolén
48 mg. Kortikoidy st po stabilizacii sta-
vu pomaly redukované az na najnizsiu
uc¢inna davku v priebehu 6 az 8 mesiacov
v zavislosti od klinickej odpovede a moz-
nych vedlajSich t¢inkov. Hoci niektoré
centrd uprednostiiuju zacat s dennou
davkou 1 az 2 mg/kg prednizolonu, ne-
existuju dokazy, ze tato vyssia davka je
lepSia. Efekt zvycajne nastupuje po nie-
kol'kych tyZdiioch.

Alternativou k dennym KS moze
byt pulzna lie¢ba p.o. alebo i.v. kortikos-
teroidmi. Existuja dokazy z otvorenych
naslednych $tudii alebo randomizovanych
kontrolovanych §tadii, ze pulzna liecba
kortikosteroidmi (40 mg /den peroralneho
dexametazo6nu alebo 500 mg /deri intrave-
noézneho metylprednizoléonu podavanych
denne 4 dni v mesiaci pocas 6 mesiacov)
moZe vyvolat castejSiu a dlhsiu remisiu ako
denné podavanie peroralnych kortikoste-
roidov (Eftimov et al., 2012; Nobile-Orazio
et al., 2015; van Lieverloo et al., 2018). Pri
pulznej terapii sa vyskytuje menej ved-
lajSich Gc¢inkov a rychlejSia odpoved na
lie¢bu v porovnani s dennou lie¢bou pe-
roralnymi kortikosteroidmi.

U niektorych pacientov s CIDP
moze dojst po liecbe KS k zhorSeniu
stavu, najma u pacientov s motorickou
CIDP (Doneddu et al., 2019; Donaghy

et al., 1994; Pegat et al., 2020). Preto sa
kortikosteroidy u tychto pacientov ne-
odportcaja ako prva volba.

Je dobre zname, ze dlhodoba lie¢-
ba KS méze vyvolat vyznamné vedlajsie
ucinky, preto je potrebné pacientov sta-
rostlivo monitorovat. Malo by sa zvazit
pridanie lie¢by kalciom a bisfosfonatmi.
Potencialne vedlajsie uc¢inky kortikos-
teroidov (napr. osteoporoéza, zalido¢né
vredy, diabetes, katarakta, avaskularna
nekroza dlhych kosti, arterialna hyper-
tenzia) mozu prevazit nad prinosom
z lieCby pri ochoreni s nizkou mierou po-
stihnutia, preto lie¢bu prispdsobujeme
podla individualnych potrieb pacienta.

Liecba IVIg

Na zaklade usmerneni EFNS/PNS
2010 a EAN/PNS 2021 sa liecba IVIg pri
CIDP silne odportca.

Indukéna liecba IVIg sa podava
v davke 2g/kg pocas 2 - 5 dni. U nie-
ktorych pacientov je potrebné podanie
zopakovat, a to dvakrat az patkrat v dav-
ke 1 g/kg kazdé tri tyZdne, bud kym sa
stav pacienta zlep$i, alebo sa rozhod-
ne, Ze je liecba IVIg netc¢inna. Klinické
skasenosti naznacujt, Ze druhy cyklus 2
g/kg niekol'ko tyzdiiov po prvom cykle
moZze byt dostato¢ny na rozhodnutie,
¢ije IVIg t¢inny (Allen et al., 2021; Lunn
et al., 2016; Nobile-Orazio et al., 2020;
Oaklander et al., 2017; van den Bergh et
al., 2021).

Udrziavaciu liecbu IVIg potre-
buje vacsina pacientov. NajCastejSie po-
uzivany rezim udrZiavacej lieCby IVIg
v klinickych §tadiach je 1g/kg kazdé
tri tyzdne (Hughes et al., 2008; Latov
et al., 2010), ale v klinickej praxi by sa
mali zvazit nizsie davky a dlhsie intervaly
liecby, aby sa udrzalo maximalne trvalé
zlepSenie (napr. 0,4-1 g/kg kazdé 2-6
tyzdiov) (Lunn et al., 2016; Kuitwaard
et al., 2017; Rajabally et al., 2019). Ak pri
aktivhom ochoreni dochadza pred po-
danim dalSej kary k zhor§eniu neuro-
logického stavu, odportca sa skratenie
intervalov medzi podanim davok IVIg
alebo zvySenie davky [VIg (van den Bergh
et al.,, 2021).

Ak je pacient klinicky stabilny, od-
poruaca sa znizit davku IVIg (napr. 0 25 %
na inftiziu), prediZit interval lie¢by alebo
lie¢bu ukon¢it. Na zdklade klinickych

skusenosti by sa to mohlo robit kazdych
Sest az dvanast mesiacov pocas prvych
dvoch az troch rokov lie¢by a potom me-
nej ¢asto (napr. kazdy rok az kazdé dva
roky) (van den Bergh et al., 2021).
Uvodna lie¢ba IVIg sa obvykle
podava v nemocnici, v dennom stacio-
nari alebo v zdravotnickom zariadeni.
Udrziavacie infazie IVIg sa zvyCajne mo-
Zu podavat v dennom staciondri, infuz-
nom centre alebo v niektorych krajinach
doma s nalezitym monitorovanim.

SClg

Uéinnost SCIg v porovnani s pla-
cebom bola preukazana v dvoch rando-
mizovanych kontrolovanych stadiach
(Sthdia PATH na 172 pacientoch) (van
Schaik et al., 2019) a v jednej randomi-
zovanej kontrolovanej §tdii u pacientov
s CIDP, ktori reagovali na lie¢bu IVIG
(Markvardsen et al., 2013). Neexistuje
dostato¢ny dokaz, ze vyssia davka (0,4
g/kg tyzdenne) je lepsia ako nizsia davka
SCIg (0,2g/kg tyZzdenne) (van Schaik et
al., 2018), avSak bola opisana nizsia mie-
ra relapsov v skupine s vy§Sou davkou
(Markvardsen et al., 2017). Preto by dl-
hodobé davkovanie malo byt individua-
lizované a prispdsobené tak, aby sa nasla
optimalna davka pre kazdého pacienta.

Pri prechode z IVIg na SCIg je
rozumné zacat pouzivat rovnaki prie-
mernt davku (1 : 1), ktord zodpoveda
podaniu tyzdennej davky. Ak Gi¢inok nie
je dostato¢ny, davku je potrebné zvysit.
Ak je davka vysoka (> 20 - 30 g/inftziu),
mozno davku rozdelit, zvysit frekvenciu
alebo pouzit viacero injek¢nych miest
pri podkoznej aplikacii. Pri vybere SCIg
alebo IVIg by sa mali zvazit aj osobné
preferencie pacientov.

SCIg sa odportcaju ako udrziava-
cia liecba CIDP, pri¢om G¢inok je porov-
natelny s IVIg. Davka by sa mala prispo-
sobit individualnym potrebam pacienta.
SCIg by sa nemali pouzivat ako indukéna
liecba CIDP.

Medzi argumenty, ktoré upred-
nostiiuju SCIg, patria samostatnost
a pohodlie domacej liecby, vyhnutie sa
vnutrozilovej kanylacii a mozno menej
systémovych vedlajsich t¢inkov. Medzi
nevyhody SCIg patria lokalne vedlajsie
ucinky (podkozny opuch a bolest) a ¢as-
tejSie inflzie.
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Tab. 4. Liecba CIDP a hodnotenie efektu liechy

Liecba Kedy zacat Ako déavkovat Ked'y thantIt odpoved Neziaduce ucinky
na liecbu

IVig Indukend lie¢ba a nasledne udrziavacia | Nasycovacia dévka 2,0 g/kg pocas | Ak indukénd terapia po 3-6 tt | Riziko HZT

liecba 2-5dni Bolesti hlavy

Kozny vysyp

Pri vyznamnom zneschopnenti, ak je UdrZiavacia davka 04-10g/kga3tt | Ak udrZiavacia terapia

potrebné rychle zlepSenie stavu po 2-5 cykloch

Ak kontraindikacia liecby KS Pravidelne pri znizovani ddvok
SClg Alternativa k udrziavacej terapii IVig 04 g/kg tyzdenne Menej systémovych NU

fluktuacie medzii.v. podaniami

Ak opakované stavy zhorsovania/

Ak NU stvisiace s i.v. podavanim liecby

Frekvencia podavania sa lisi
1-3xdotyzdnaazpo 1xza2tt

v porovnani's IVlg

Aplikacia lieku pacientom

Nie s schvalené ako indukéna

Preferencia a vacsia autonémia pacienta terapia
Kortikosteroidy | Ako indukend a udrziavacia terapia Pulzny dexametazén 40 mg 4 dni Po 2-3 mesiacoch NU stvisiace s dlhodobym
Ak kontraindikacia IVig po sebe a 4 tt pocas 6 mesiacov uzivanim KS

Pulznd terapia metylprednizolénom
i.v. 1,0 g a 3 tt pocas 6 mesiacov

Prednizolén 60 mg p.o. denne
s postupnym znizovanim davky
pocas 6-8 mesiacov

Nutnd profylaxia osteopordzy

Riziko zhorsenia priznakov pri
¢isto motorickej forme CIDP
a zlep3enie po IVig

Plazmaferéza
(IVig, KS)
Rychla progresia

Bez odpovede na prvoliniovu lie¢bu

Al podmienené nodo-/paranodopatie

Nie je stanoveny protokol Po2-4tt

na lie¢bu CIDP

Relativne bezpecnd, riziko
sUvisiace so zavedenim
centralneho i.v. vstupu (infekcia,
trombdza)

Nevhodné na dlhodobu
udrziavaciu liec¢bu

Al—autoimunitné CIDP chronickd zdpalovd demyelinizacnd polyneuropatia; HZT — hibokd Zilovd trombdza; i. v. — intravendzne; IVIg — intravendzne imunoglobuliny; KS — kor-
tikosteroidy; NU — neZiaduce Ucinky; p. o. — perordine; SClg — subkutdnne imunoglobuliny; tt - tyZdne

IVIg verzus kortikosteroidy

IVIg a KS (peroralne alebo in-
travenozne) sa lieCbou prvej volby pri
CIDP. Pri vybere terapie by sa mala zva-
zit: kratkodoba a dlhodoba ucinnost,
rizika, jednoduchost aplikacie, ako aj
vek pacienta. IVIg moZe byt vhodnejst,
ak sa vyzaduje rychlejsi nastup t¢inku
lie¢by v kratSom Case alebo ak st (rela-
tivne) kontraindikacie pre KS. Existujt
urcité naznaky, ze pulzné KS mézu byt
vhodnejSie z hladiska dlhodobej G¢in-
nosti liecby, dlhSieho trvania remisie,
alebo ked je IVIg cenovo nedostupny,
alebo nie je k dispozicii. V kratkodobom
horizonte nie je ziadny alebo len maly
rozdiel v porovnani s peroralnym pred-
nizolénom alebo dlhodobym zlepSenim
po intravendéznom metylprednizoléne
(dokaz s vysokou mierou istoty). Klinické
zlepSenie po IVIg v§ak moze byt rych-
lejSie a zda sa, Ze adherencia k lie¢be
po IVIg je lepSia ako po intravenéznom
metylprednizolone (Nobile-Orazio et al.,
2012). Neziaduce tcinky dlhodobejliecby
st pravdepodobne v prospech IVIg (real-
ne skasenosti z klinickej praxe). Pulzna

intravendzna lie¢ba KS v8ak moze zvy-
$it mieru a trvanie remisie po Siestich
mesiacoch v porovnani s IVIg (Nobile-
Orazio et al., 2015). Stidia porovnavajt-
ca podavanie $tandardného peroralne-
ho prednizolonu oproti pulznej lieCbe
dexametazénom nepreukazala rozdiel
v miere remisie (van Schaik et al., 2010).

Plazmaferéza

Plazmaferéza v liecbe CIDP je
v G¢innosti porovnatelna s IVIg a KS.
Uvodna liecba sa mdze zacat piatimi vy-
menami plazmy pocas dvoch tyzdnov,
potom by sa mal interval vymeny plazmy
stanovit individualne. Podla dékazov so
strednou istotou (dve Studie, 59 Gcast-
nikov) priniesla vymena plazmy dvakrat
tyzdenne viac kratkych (tri alebo Styri
tyZdne) zlepSeni ako v pripade placeba.
V najvicsej observacnej Studii s PF ma-
lo komplikacie 3,9 % pacientov. Vymena
plazmy si vyZaduje dobry cievny pristup
a Specializované vybavenie. U pacientov
s tazkym cievnym pristupom, ktori vy-
Zaduja viacnasobnt vymenu v kratkom
Case, sa mOze pouzit katéter zavede-

ny do neperiférnej Zily. Tieto nevyhody
spOsobujt, Ze vymena plazmy aj napriek
svojej t¢innosti a relativnej bezpeénosti
je az tretou moznostou chronickejlie¢by
CIDP po IVIg a KS (Mehndiratta et al,,
2015; Mortzell Henriksson et al., 2016).

Na zaklade zvolenej liecebnej mo-
dality sa terapeuticka odpoved' casto
prejavi po niekolkych tyzdnoch alebo
mesiacoch. Nedostatoéné davkovanie
alebo trvanie liecby vSak moze viest k te-
rapeutickej netcinnosti, ¢o zdorazmuje
dolezitost poskytnutia dostato¢ného ¢a-
su na nastup G¢inku lie¢by. Optimalne
nacasovanie hodnotenia lie¢by a davko-
vanie je uvedené v tabulke 4.

Hodnotenie odpovede na

lieCbu

Vcasné a dosledné hodnotenie
odpovede na lie¢bu je nevyhnutné, pre-
toze slaba odpoved na liecbu je dovo-
dom na prehodnotenie diagnézy CIDP
a zmenu liecby. Je potrebné zdoraznit,
Ze stabilizacia priznakov po indukénej
liecbe by sa vo vS§eobecnosti nemala po-
vazovat za dokaz Gc¢innosti, pretoze pri
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Tab. 5. Néstroje na objektivne zhodnotenie efektu lie¢by CIDP

Minimalny klinicky

Skala Meranie Modalita (rozsah) vyznamny rozdiel @
Zneschopnenie | I-RODS Dotaznik (0-48) Zvysenie > 4 body
(disability) INCAT-DS VySetrujucim hldsené skore disability Pokles > 1 bod
(0-10) pre HK (0-5) a DK (0-5)
Poskodenie mISS Skéla ViySetrujucim zaznamenané skore (0-33) | Pokles > 2 body
(impairment) Sila stisku Dynamometer Martin Vigorimeter
MRC skore Sumacné MRC skére (0-60)¢ Zvysenie sily stisku > 8—14 kPa®

Jamar dynamometer
Zvysenie sily stisku o > 10 %
> 2-4body

aZmeny na objektivizdciu zlepsenia neboli este dostatocne validované, ale tieto ,cut-offs” pre zlepSenie su beZne

pouZivané v klinickych Studidch.
°Vyssie hodnoty zvysuja Specificitu.

Zahfria abdukciu v ramene, flexiu v lakti, extenziu zdpdstia, flexiu v bedre, extenziu v kolene, dorzdinu flexiu nohy.
I-RODS — Inflammatory Rasch-built Overall Disability Scale; INCAT-DS — Inflammatory Neuropathy Cause and
Treatment disability scale; mISS — modified INCAT sensory sum; MRC — Medical Research Council

vacsine inych priéin (axonalnych) neu-
ropatii sa o¢akava, Ze priznaky zostant
nezmenené dlhSie obdobie. V skupine
pacientov, ktorym bola nespravne diag-
nostikovana CIDP a bola im podavana
imunomodulac¢na lie¢ba, 85 % z nich
uviedlo, ze sa ,citili lepSie” (Allen et al.,
2015). Bolo to bez akychkolvek objektiv-
nych merani, len na zaklade vnimania
zlepSenia pacientom, ¢o ukazuje, aké
dolezité je zahrnit objektivne merania
na (ne)preukazanie odpovede na lie¢bu.
Odporuca sa, aby sa odpoved na liecbu
hodnotila pomocou §tandardizovanych
skal postihnutia a zhorSenia zdravot-
ného stavu (Tab. 5) (van den Bergh et
al., 2021). Pouzitie minimalnych klinicky
vyznamnych rozdielov (MCID) na defi-
novanie vyznamného zlepSenia alebo
zhorS§enia moZe byt uZito¢né, ale nevy-
lucuje bezné denné alebo nevyznamné
vykyvy (van Veen et al., 2022).

DalSie lieebné stratégie

a perspektivne nové moznosti

liechy CIDP

Hoci je prvoliniova liecba t¢inna
u vacsiny osdb s CIDP, stale sa hladaja
aj iné moznosti liecby. Odoévodnenia st
viaceré a zahfnaju predovSetkym refrak-
térnost na liecbu prvej linie, rezidualnu
invaliditu pri CIDP, vedlajsie G¢inky do-
stupnej liecby, ako aj, ¢o je diskutabil-
nejsie, ich cenu a dostupnost, najmé ak
sa vyzaduje dlhodoba liecba (Rajabally et
al., 2017; Rajabally et al., 2024).

Imunosupresivne lieky

Hoci existuja len dokazy s velmi
nizkou istotou, na zaklade odporucenia
EAN/PNS 2021 sa pri zlyhani konvenc¢nej

terapie, nedostatocnej i¢innosti alebo
opakovanych exacerbaciach odporaca
pridat do liecby azatioprin, cyklofosfamid,
cyklosporin, mykofenolat mofetil alebo
rituximab, a to v pripade zlyhania preuka-
zatelne G¢innejliecby alebo ako doplnkovi
lie¢bu (van den Bergh et al., 2021).
Azatioprin a mykofenolat mofe-
til sa ¢asto pouzivaja pri CIDP ako IVIg
alebo KS Setriace lieky. Hoci existuju
len velmi obmedzené dokazy zo sérii
kazuistik, cyklofosfamid, cyklosporin
a rituximab mozno zvazit u pacientov,
ktori nedostatoc¢ne reaguja alebo st re-
fraktérni na konvenént lie¢bu.
Neodportca sa pouzivat alemtu-
zumab, bortezomib, etanercept, fam-
pridin, fludarabin, imunoadsorpciu,
interferon alfa, abatacept, natalizumab
a takrolimus (van den Bergh et al., 2021).

Transplantdcia krvotvornych

kmenovych buniek

Dokazov o pozitivhom Gc¢inku
transplantacie krvotvornych kmeriovych
buniek (HSCT) je nedostatok. Na zaklade
sérii pripadov, hoci sa o nich zriedkavo
uvazuje, moze byt transplantacia auto-
l6gnych krvotvornych kmerovych buniek
ucinna pri refraktérnom ochoreni s nizkou
umrtnostou a vysokou mierou remisie.
KedZe pri transplantacii existuje vyznam-
na morbidita a riziko imrtia, tato lieCba by
sa mala zvaZovat len ako posledna moz-
nostv Specializovanych centrach (Burt et
al., 2021; van den Bergh et al., 2021).

Rituximab

Rituximab je protilatka, ktora sa
zameriava na antigén CD20 na B-bunkach,
¢o vedie k deplécii B-buniek. Uvadza sa,

Ze je ucinny u pacientov, ktori nereagujt
na konvenénu lie¢bu, najmé u pacientov
s autoimunitnou nodopatiou (Querol et al.,
2014), ktora bola podla odport¢ani EAN/
PNAS 2021lvylac¢ena z klasifikacie CIDP.
Niektori autori pozorovali zniZenie kon-
centracii autoprotilatok 1gG4 u pacien-
tov lie¢enych rituximabom. V sG¢asnosti
prebiehaji randomizované klinické Stadie
s cielom urcit G¢innost a bezpecnost ri-
tuximabu u pacientov s CIDP reagujtcich
na IVIg a u pacientov s refraktérnou CIDP
s (para)nodalnymi protilatkami alebo bez
nich (Mehreen et al., 2023).

Blokétory FcRn

Monoklonalne protilatky zamera-
né na novorodenecky Fc receptor (FcRn)
sa s ispechom skasSali aj pri inych auto-
imunitnych ochoreniach, napr. myasté-
nia gravis. Posobia tak, Ze znizuji vazbu
endogénneho imunoglobulinu vratane
patogénneho na FcRn. Tato zniZena
vazba neguje ochranny G¢inok FcRn na
endogénne imunoglobuliny pred lyzo-
zomalnou degradaciou, a teda znizu-
je ich zivotnost v sére, ¢o ma nasledne
priaznivy vplyv na zakladné ochorenie
sprostredkované autoprotilatkami. Do
tejto skupiny patri napr. efgartigimod,
humanizovany IgGl Fc fragment bloku-
juci FcRn, ktory v jini 2024 schvalila FDA
ako novu lie¢bu CIDP u dospelych na
zaklade tdajov z klicovej Stadie ADHERE
fazy 3, kde doslo k vyznamnému zni-
zeniu relapsu ochorenia v porovnani
s placebom. Aktualne prebiehajt Stadie
s dalsimi monoklonalnymi protilatkami
blokujacimi FcRn receptor ako potenci-
alne G¢innou lie¢bou CIDP (napr. nipo-
kalimab, batoklimab).

Inhibitory komplementove;j

drahy

Aktivacia komplementu bo-
la zaznamenana aj u pacientov s CIDP.
Inhibicia komplementu, ktora bola
uspesna pri inych poruchach sprostred-
kovanych autoprotilatkami, je tiez po-
tencialnou budtcou terapeutickou stra-
tégiou pri CIDP. V §tadiu vyskumu je hu-
manizovani monoklonalna protilatka
proti C1 posobiaca v proximalnej ¢asti
klasického komplementového systému
(SAR445088). Selektivnou inhibiciou
Cl-komplexu potlaca naslednu aktivaciu
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komplementu, ¢o mdze zabranit zapalo-
vym procesom, ktoré st pri¢inou CIDP.
Tato selektivna inhibicia méze okrem
toho pontknut lepsi bezpeénostny profil
ako inhibitory komplementu zamerané
na C5 zlozku, najmi pokial ide o infek¢né
komplikacie.

Zaver

Chronicka zapalova demyelini-
zacna polyneuropatia je ziskana autoi-
munitna neuropatia, ktorej patogenéza
nie je este Gplne objasnena. Pri jej vzni-
ku sa potvrdila ucast autoreaktivnych
T- a B-lymfocytov, zloZiek komplemen-
tu, zapalovych chemokinov, cytokinov
a protilatok proti réznym glykopro-
teinovym a glykolipidovym nervovym
Struktaram. Objav autoprotilatok proti
proteinom Ranvierovho uzla a parano-
dalnej oblasti u pacientov s atypickou
CIDP potvrdzuje jej patogeneticka roz-
norodost. Napriek viacerym problémom
je diagndza CIDP zaloZena na stbore
klinickych a elektrodiagnostickych
kritérii a v pripade pochybnosti na po-
mocnych laboratérnych a zobrazova-
cich vySetreniach. Kondukéné Studie
zostavajl najuzito¢nejs$im nastrojom na
odhalenie znakov, ktoré podporuju de-
myelinizaciu, pokial sa testy vykonavajt
a interpretuja spravne. St¢asné prvoli-
niova lie¢ba CIDP zalozena na dokazoch
zahfna intravenézne a subkutdnne imu-
noglobuliny, kortikosteroidy a vymenu
plazmy a je G¢inna u vacsiny pacien-
tov. V pripade zlyhania preukazatelne
uc¢innej lie¢cby mozno v indikovanych
pripadoch zvazit ako pridavnu liecbu
azatioprin, cyklofosfamid, cyklosporin,
mykofenolat mofetil alebo rituximab.
Priaznivy efekt rituximabu sa opako-
vane preukazal pri nodo-/paranodo-
patiach s pozitivitou 1gG4 protilatok.
Transplantacia autolégnych krvotvor-
nych kmenovych buniek méZe byt t¢in-
na pri refraktérnych formach CIDP, ak
sa podava v $pecializovanych centrach.
Medzi perspektivnhe nové moznosti
lie¢by CIDP patria blokatory FcRn re-
ceptorov a inhibitory komplementu.
Rozsirenie terapeutického arzenalu
zvySuje potrebu véasného a spravneho
stanovenia diagnézy CIDP a hladania
spolahlivych biomarkerov na hodnote-
nie t¢inku liecby.
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