Postihuje prevazne periférne nervy na hornych
koncatinach, hoci mézu byt postihnuté aj na
dolnych kon¢atinach, pricom postihnutie kra-
nidlnych nervov je pri tomto fenotype Castejsie
(Oh et al., 1997; Rajabally et al., 2009).

Fokdlny variant CIDP je zriedkavy a po-
dobny multifokélnej CIDP, ale senzitivne a mo-
torické priznaky si obmedzené len na jednu
koncatinu.

Pri distdlnom variante CIDP, oznacova-
nom aj ako distalna ziskana demyeliniza¢na
symetrickd neuropatia (DADS), sa slabost
a senzitivne priznaky vyskytuju prevazne na
dolnych koncatinach (Maisonobe et al., 1996;
van den Bergh et al., 2021).

Senzitivny variant CIDP sa manifestuje
senzitivnymi priznakmi na hornych a dolnych
koncatinach bez prejavov slabosti. Ak je splne-
né ktorékolvek z kritérii motorického vedenia,
klasifikuje sa ako CIDP s prevahou senzitivnej
poruchy. AZ u 70 % pacientov, ktori sa spo-
Ciatku prezentovali senzitivnym fenotypom
CIDP, sa ¢asom vyskytla slabost a nakoniec sa
vyvinul typicky senzitivne-motoricky fenotyp
CIDP (Doneddu et al., 2019).

Motoricky variant CIDP je charakterizo-
vany symetrickou proximalnou a distalnou
slabostou na hornych a dolnych kon¢atinach
bez akychkolvek senzitivnych priznakov. Ak sa
prostrednictvom NCS zistia akékolvek senzi-
tivne abnormality, klasifikuje sa ako motoricky
dominantnd CIDP (Van den Bergh et al., 2021).

CIDP s akutnym zaciatkom

Cast pacientov (cca 16 %) médze mat akut-
ny zaciatok CIDP pripominajuci akutnu zapalo-
vu demyeliniza¢nu polyneuropatiu (AIDP), t.j.
demyeliniza¢nu formu GBS, ktora sa vyvinie
za < 8 tyzdnov. Tato jednotka sa klasifikuje
ako CIDP s akutnym nastupom (A-CIDP).V po-
¢iato¢nych stadiach ochorenia sa prejavuje
prekryvanim klinickych a elektrofyziologic-
kych nalezov s GBS, ale po dvoch mesiacoch
nasleduje chronicky priebeh. Diagnéza CIDP
s akutnym zaciatkom by sa mala zvazit v pripa-
de, ak u pacienta po 6smych tyzdroch od za-
Ciatku ochorenia déjde opat k zhorseniu stavu
alebo ak sa zhorsenie vyskytne trikrat alebo
Castejsie. Najma ak je pacient nadalej schopny
samostatnej chodze, nema dysfunkciu krani-
alnych nervov alebo ma elektrofyziologické
nalezy, ktoré by mohli byt zlu¢itelné s CIDP, je
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potrebné nastavenie pacienta na udrziavaciu
lie¢bu (Ruts et al., 2010; Mansour et al., 2020).

Diagnostika CIDP

Vcasné stanovenie diagndzy a zacatie lie¢-
by CIDP je nevyhnutné, aby sa zniZilo riziko
trvalého postihnutia nervu v dosledku sekun-
dérneho axonélneho poskodenia (Hughes et
al., 2017; Eftimov et al., 2013).

Zlatym Standardom v diagnostike CIDP
nadalej zostava elektrofyziolégia, a to kon-
krétne kondukéné Studie (NCS) s vySetrenim
vodivosti periférnych nervov s ciefom potvrdit
ich demyelinizaciu. V kazdodennej praxi moéze
byt naroc¢né urcit, ¢i potencialne ,demyeli-
niza¢ny” ndlez na NCS znamena skuto¢nu
demyelinizaciu periférnych nervov alebo
¢i pochadza z inej pric¢iny, napriklad zo zni-
zenej rychlosti vedenia motorickym nervom
(MNCV) s nizkym akénym potencidlom (CMAP)
v désledku straty velkych axonalnych viakien.

V roku 2021 uverejnila Eurépska neurolo-
gickd akadémia (EAN) a Spolo¢nost pre perifér-
ne nervy (PNS) rozsiahle revidované usmerne-
nie o diagnostike a lie¢be CIDP. V tomto revido-
vanom usmerneni (v porovnanis predchadzaj-
ucim z roku 2010) nahradzaju termin ,atypické
formy CIDP” terminom ,varianty CIDP*, pretoze
predstavuju dobre definované klinické entity.
Nové odporucania redukuju Urovne diagnos-
tickej istoty z troch (urcitd, pravdepodobna
amozna) na dve - CIDP a mozna CIDP (Van
den Bergh et al., 2021). Detailne sa rozoberaju
elektrodiagnostickeé kritéria Specifické pre jed-
notlivé varianty CIDP, ¢o znameng, Ze pacienti
so senzitivnym alebo motorickym fenotypom
moézu splnat kritéria (moznej) CIDP napriek
tomu, ze nie su splnené kritéria motorického
alebo senzitivheho postihnutia.

Zasluhou zdokonalenia laboratérnej dia-
gnostiky a identifikovania novych biomarke-
rov sa od CIDP od¢lenila skupina chronicky
prebiehajucich autoimunitnych polyneuro-
patii, pri ktorych je patologicky proces sustre-
deny na oblast Ranvierovych zarezov - tzv.
nodo-/paranodopatie (Van den Bergh et al.,
2021; Tur¢anova Koprusakova et al., 2023).

Usmernenie zd6raziuje, ze diagnosticky
proces je komplexny a Ze na stanovenie dia-
gndzy CIDP je potrebna kombindcia klinickych,
elektrofyziologickych a niekedy aj pomocnych
laboratérnych alebo zobrazovacich nélezov.
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HLAVNITEMA (
AKTUALNE TRENDY V DIAGNOSTIKE A LIECBE CIDP

Diferencialna diagnostika CIDP
K nespravnej diagnéze moze dojst najma
vtedy, ked ma pacient priznaky, ktoré zodpo-
vedaju niektorému z variantov CIDP, preto je
dolezité rozpoznat tieto fenotypy a vediet ich
odlisit od inych ochoreni. Najméd axonalne neu-
ropatie zavislé od dlzky, demyeliniza¢né anti-
-MAG neuropatie alebo hereditarne neuropatie
mozu byt lahko nespravne diagnostikované ako
distalna CIDP, najma ak ide o rozsiahle axondlne
poskodenie, ktoré by mohlo viest aj k spomale-
niu vedenia (v zavislosti od amplitidy). Prehlad
klinickych charakteristik typickej CIDP a CIDP va-
riantov, tzv. ,red flags”, a délezitych aspektov pre
diferencialnu diagndzu je uvedeny v tabulke 1.

Diagnostické kritéria

Diagnéza CIDP zahffa kombinaciu klinic-
kych prejavov, diagnostickych testov, najma
vodivostnych studii (NCS), laboratérnych tes-
tov vratane vySetrenia likvoru (CSF), zobra-
zovacich vysetreni, v niektorych pripadoch
biopsie nervu a odpovede na liec¢bu. V prie-
behu rokov bolo publikovanych mnoho dia-
gnostickych kritérii, ale vo véeobecnosti sa za
najpouzivanejsi a najpresnejsi subor povazuje
prva revizia kritérii Europskej federacie neuro-
logickych spolo¢nosti a Spolo¢nosti pre peri-
férne nervy (EFNS/PNS) z roku 2010 (Van den
Bergh et al., 2010; Van den Bergh et al., 2021).

Druha revizia tohto usmernenia EAN/PNS
uverejnend v roku 2021 ma o nieco nizsiu citli-
vost, ale vyssiu Specificitu pri diagnostike CIDP
a odlieni axonalnych neuropatii (Doneddu
et al., 2022). Okrem toho sa v revizii zavadza-
ju elektrodiagnostickeé kritéria Specifické pre
jednotlivé varianty, ¢o znameng, ze pacienti
so senzitivnym alebo motorickym fenotypom
mézu splinat kritéria (moznej) CIDP napriek
tomu, Ze nie su splnené kritéria pre motorické
a senzitivne postihnutie.

Elektrofyziolégia
a konduk¢né studie (NCS)

NCS su klucové pre preukdzanie elek-
trofyziologickych abnormalit, ktoré pod-
poruju demyelinizaciu periférneho nervu.
Elektrofyziologické kritérid silno alebo slabo
podporujuce demyelinizaciu su podrobne
uvedené v tabulke 2 (van Doorn In et al., 2024).

Existuje silnd podpora pre demyelinizaciu,
ak su splnené kritéria motorického vedenia
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