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) HLAVNIi TEMA
AKTUALNE TRENDY V DIAGNOSTIKE A LIECBE CIDP

aim of this review is to provide an up-to-date perspective in the diagnosis and treatment of CIDP, where, in addition to estab-
lished 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 refractory CIDP, and consequently, non-conventional

treatment options may also be considered.
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Uvod

Chronicka zapalova demyeliniza¢nd poly-
neuropatia (CIDP) je najcastejsou chronickou
imunitne podmienenou zdpalovou polyneu-
ropatiou a zahfna niekolko podtypov, ktoré
patria k spektru kauzélne liecitelnych neu-
ropatii. Podla definicie Eurdpskej federacie
neurologickych spolo¢nosti a Spolo¢nosti
pre periférne nervy (EFNS/PNS 2010) je CIDP
definovand ako progredujuca alebo relaps-
-remitujuca senzitivne-motoricka primarne
demyeliniza¢nd polyneuropatia s progredu-
jucim alebo relaps-remitujucim priebehom
v trvani viac ako osem tyzdnov, pricom ma
elektrofyziologicky alebo patologicky dokaz
o demyelinizacii periférneho nervu a reaguje
na imunosupresivnu alebo imunomodulaénu
lie¢bu (Lehman et al., 2019).

Epidemioldgia

Rocna incidencia md zasluhou zlepsujucej
sa diagnostiky stupajuci trend a predstavuje
asi 0,5 — 1/100 000 obyvatelov. Prevalencia
CIDP sa v roznych geografickych oblastiach
li$i a pohybuje sa od 0,8 do 8,9/100 000 oséb
(Lehman etal., 2019; Brun et al., 2022). Dévody
tejto zjavnej heterogenity mozu byt viaceré
a suvisia zrejme s genetickymi a environmen-
talnymi vplyvmi, ako aj s uplatfiovanymi dia-
gnostickymi kritériami. K ndstupu ochorenia
moéze dojst v akomkolvek veku, ale castejsie
sa to stane v strednom veku (40 - 60 rokov)
a dvakrat castejSie u muzov ako u Zien (Broers
etal., 2019; Van den Bergh et al., 2013; Johnsen
etal., 2000). Ochorenie nevynechéva ani det-
sku populaciu, kde sa prevalencia uvadza
0,2/100 000 deti (lijima et al., 2008), pricom
u detiazv 51 % pripadov prevladaju atypické
formy CIDP (Lukawska et al., 2021).

Etiopatogenéza

CIDP je forma chronickej neuropatie, ktora
je pravdepodobne sposobend heterogén-
nymi imunitne sprostredkovanymi procesmi

(Dziadkowiak et al., 2022). Presné mechanizmy

neuropatie pri klasickej demyelinizacii vyvola-
nej makrofagmi zostavaju nejasné napriek to-
mu, Ze tento proces je v CIDP dlhodobo uzna-
vany (Burn, 2004; Dalakas, 2011; Dyck, 1982).
Klasické demyelinizacia vyvoland makrofagmi
je zakladom patogenézy CIDP a vyskytuje sa
u niektorych pacientov s klasickou formou
CIDP a CIDP variantmi. V¢asné ultrastruktu-
rdlne Studie s pouzitim bioptickych vzoriek
od pacientov s CIDP preukdzali odstranenie
morfologicky normalnych myelinovych la-
miel cytoplazmatickymi procesmi makrofagov
(Hu etal., 2021; Koike et al., 2021). Poskodenie
myelinu je vyvolané najma aktivaciou protild-
tok zavislych od komplementu. Novsie studie
tiez poukazuju na fagocytézu makrofagmi
bez ucasti komplementu. Makrofagy rozpo-
zndvaju Specifické miesta myelinizovanych
vldkien ako pociatocny ciel demyelinizacie.
Miesto, ktoré si makrofagy vyberaju na za-
Catie rozpadu myelinu, sa nachddza v okoli
nodalnych alebo internédovych oblasti. Zda
sa teda, ze systém komponentov rozliSujucich
medzi nodalnymi a paranodalnymi oblastami
zohréva klicovu tlohu v spravani makrofagov,
ktoré iniciuju fagocytézu myelinu (lkeda et
al., 2019). Nedavne studie viedli ku koncepcii
nodopatie alebo paranodopatie. Preukazali sa
mechanizmy iniciované autoprotilatkami proti
proteinom paranodalneho spojenia (neuro-
fascin 155 a kontaktin 1). Charakteristickymi
patologickymi znakmi u pacientov s takymito
protilatkami su paranodélna disekcia vyply-
vajuca z naviazania imunoglobulinu IgG4 na
paranodalne spojenia a absencia demyeli-
nizacie vyvolanej makrofagmi (lkeda et al.,
2019). Protilatky proti proteinom Ranvierovho
uzla a paranodalnych oblasti sa preukazali
priblizne u 10 % pacientov s diagnézou CIDP,
ktori vykazuju atypické klinické fenotypy a ne-
dostato¢nu odpoved na standardnu liecbu
CIDP. Protilatky si namierené proti réznym
bunkovym adhezivnym proteinom, ktoré sa
nachdadzaju v Ranvierovom uzle alebo v jeho
blizkosti (Bunschoten et al., 2019; Koike 2018).

Rozdiely v distribucii 1ézii a opravnych pro-
cesoch Schwannovych buniek m6zu urc¢ovat
rozdiely medzi podtypmi. Predpokladd sa, Ze
pri typickej CIDP dochédza k prednostnému
postihnutiu proximalnych a distalnych ner-
vovych segmentoy, zatial ¢o pri MADSAM je
vyrazné postihnutie centralnych nervovych
segmentov. Tieto zistenia naznacuju, ze v pr-
vom pripade prevazuje humoralna imunita
nad bunkovou, kedZe nervové korene a ner-
vovosvalové spojenia su zbavené krvno-ner-
vovej bariéry (Burns, 2004; Bunschoten et al.,
2019; Querol et al., 2017).

Klinické priznaky a symptémy

Klinické prejavy CIDP mézu byt velmi va-
riabilné a zahfriaju typické aj atypické klinické
varianty. Na zaklade novych odporicani EAN/
PNS 2021 rozliSujeme CIDP klasicku a varianty
CIDP.

Typicka CIDP sa prejavuje ako symetricka
senzitivne-motoricka neuropatia s postihnu-
tim proximalnych a distalnych svalov koncatin,
s chybajlcimi alebo znizenymi $lachovo-o-
kosticovymi reflexmi. Slabost je zvycajne
symetricka na véetkych 3tyroch koncatindch
proximalne aj distalne. Senzitivne priznaky sa
maju vyskytovat aspor na dvoch koncatinach.

Varianty CIDP, ktoré sa predtym oznaco-
vali ako atypické varianty CIDP, su Specifické
klinické syndromy, ktoré maju rovnaké prizna-
ky podporujuce demyelinizaciu, reaguju na
rovnaku terapiu, a preto sa povazuju za rov-
naké spektrum ochoreni ako typicka senzitiv-
ne-motorickd CIDP. Varianty CIDP sa delia do
niekolkych skupin, a to na zaklade distribucie
svalovej slabosti a poruch citlivosti (Tab. 1).

Multifokdlny variant CIDP, zndmy aj ako
multifokalna ziskana demyelinizacna senzitiv-
na a motoricka neuropatia (MADSAM) alebo
Lewisov-Sumnerov syndrém, je charakterizo-
vany asymetrickou proximalnou a distalnou
slabostou najmenej dvoch koncatin a senzitiv-
nymi prejavmi v rovnakej multifokalnej distri-
bucii (Lewis et al., 1982; Berg-Vos et al., 2000).
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