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) HLAVNIi TEMA
AKTUALNE TRENDY V DIAGNOSTIKE A LIECBE CIDP

vych posiev). Biopsia sa Standardne realizuje
z povrchovych senzitivnych nervov, ako je n.
suralis alebo n. peroneus superficialis. Nalezy,
ktoré podporuju CIDP, su cibulové formacie
(spésobené demyelinizaciou a remyeliniza-
ciou), tenké myelinizované axény a perivasku-
larne kolekcie makrofagov (Sommer et al., 2005;
Vallat et al., 2003). Nalezy z nervovej biopsie
vsak casto nie su Specifické alebo dokonca
chybaju v klinicky stredne zavaznych alebo
miernych pripadoch, ¢o vedie k pomerne nizkej
diagnostickej vytaznosti (Lee et al., 2023).

Liecba CIDP

Medzi lieky prvej volby patria imunoglo-
buliny podavané intravenézne (IVlg) alebo
subkuténne (SClg), kortikosteroidy (KS) poda-
vané perorélne alebo intraven6zne a vymena
plazmy (PF) (Oaklander et al., 2017; van den
Bergh et al., 2021). AZ 81 % pacientov vyka-
zuje zlep3enie priznakov pri liecbe prvej linie
(Cocito et al., 2010).

Liecba KS

EAN/PNS 2021 lie¢bu CIDP kortikoste-
roidmi silno odporuca (van den Bergh et al.,
2021). Najlepsi lieCebny rezim KS nie je zna-
my. Pozorovacie $tudie a bohaté skisenosti
z klinickej praxe jednozna¢ne naznacuju, ze
kortikoidy su pri lie¢be CIDP G¢inné. Denné
peroralne davky KS su: prednizén alebo
prednizolén v davke 60 mg, metylprednizo-
16n 48 mg. Kortikoidy su po stabilizacii stavu
pomaly redukované az na najnizsiu u¢innu
davku v priebehu 6 az 8 mesiacov v zavislosti
od klinickej odpovede a moznych vedlajsich
ucinkov. Hoci niektoré centra uprednostnuju
zacat s dennou davkou 1 az 2 mg/kg pred-
nizolénu, neexistuju dokazy, ze tato vyssia
davka je lepsia. Efekt zvycajne nastupuje po
niekolkych tyzdrnoch.

Alternativou k dennym KS moéze byt pulzna
lie¢ba p.o.aleboi.v. kortikosteroidmi. Existuju
dokazy z otvorenych naslednych studii alebo
randomizovanych kontrolovanych studii, ze
pulznd lie¢ba kortikosteroidmi (40 mg/der per-
oralneho dexametazénu alebo 500 mg/den
intraven6zneho metylprednizolénu podava-
nych denne 4 dni v mesiaci poc¢as 6 mesiacov)
moze vyvolat castejSiu a dlhsiu remisiu ako
denné podavanie peroralnych kortikosteroidov
(Eftimov et al., 2012; Nobile-Orazio et al., 2015;
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van Lieverloo et al., 2018). Pri pulznej terapii sa
vyskytuje menej vedlajsich ucinkov a rychlejsia
odpoved'na liecbu v porovnani s dennou lie¢-
bou peroralnymi kortikosteroidmi.

U niektorych pacientov s CIDP m6ze dojst
po liecbe KS k zhor3eniu stavu, najma u pa-
cientov s motorickou CIDP (Doneddu et al.,
2019; Donaghy et al., 1994; Pegat et al., 2020).
Preto sa kortikosteroidy u tychto pacientov
neodporucaju ako prva volba.

Je dobre zndme, Ze dlhodoba lie¢ba KS
moze vyvolat vyznamné vedlajsie Gcinky, preto
je potrebné pacientov starostlivo monitoro-
vat. Malo by sa zvézit pridanie lie¢by kalciom
a bisfosfondtmi. Potencialne vedlajsie ucinky
kortikosteroidov (napr. osteopordza, zalidoéné
vredy, diabetes, katarakta, avaskularna nekréza
dlhych kosti, arteridlna hypertenzia) mézu pre-
vézit nad prinosom z lie¢by pri ochoreni s niz-
kou mierou postihnutia, preto liec¢bu prisp6so-
bujeme podla individudlnych potrieb pacienta.

Liecba IVig

Na zaklade usmerneni EFNS/PNS 2010
a EAN/PNS 2021 sa lie¢ba IVIg pri CIDP silne
odporuca.

Induké¢na liecba 1VIg sa poddva v davke
29/kg pocas 2 - 5 dni. U niektorych pacientov
je potrebné podanie zopakovat, a to dvakrat
az patkrat v davke 1 g/kg kazdé tri tyzdne,
bud kym sa stav pacienta zlepsi, alebo sa roz-
hodne, Ze je lie¢ba IVIg neucinna. Klinické
skusenosti naznacuju, ze druhy cyklus 2 g/kg
niekolko tyzdrov po prvom cykle méze byt
dostatoc¢ny na rozhodnutie, ¢i je IVIg ucinny
(Allen et al., 2021; Lunn et al., 2016; Nobile-
Orazio et al., 2020; Oaklander et al., 2017; van
den Bergh et al., 2021).

Udrziavaciu lie¢bu IVIg potrebuje vac-
Sina pacientov. Najcastejsie pouzivany rezim
udrziavacej liecby IVIg v klinickych studiach je
19/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 lie¢-
by, aby sa udrzalo maximalne trvalé zlep3enie
(napr. 0,4-1 g/kg kazdé 2-6 tyzdrov) (Lunn
etal., 2016; Kuitwaard et al., 2017; Rajabally et
al., 2019). Ak pri aktivnom ochoreni dochadza
pred podanim dalsej kury k zhorSeniu neuro-
logického stavu, odporuca sa skratenie inter-
valov medzi podanim davok IVIg alebo zvy-
Senie davky IVIg (van den Bergh et al., 2021).
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Ak je pacient klinicky stabilny, odporuca
sa znizit davku IVIg (napr. o0 25 % na infuziu),
pred|zit interval lie¢by alebo lie¢bu ukondit.
Na zaklade klinickych skusenosti by sa to
mobhlo robit kazdych Sest az dvandast mesia-
cov pocas prvych dvoch az troch rokov lie¢by
a potom menej ¢asto (napr. kazdy rok az kazdé
dva roky) (van den Bergh et al., 2021).

Uvodna lie¢ba IVIg sa obvykle poda-
va v nemocnici, vdennom stacionéri alebo
v zdravotnickom zariadeni. Udrziavacie infuzie
IVlg sa zvycajne mézu podavat v dennom sta-
cionari, infuznom centre alebo v niektorych
krajindch doma s nélezitym monitorovanim.

SClg

U¢innost SClg v porovnani s placebom
bola preukazana v dvoch randomizovanych
kontrolovanych Studiach (Studia PATH na 172
pacientoch) (van Schaik et al., 2019) a v jed-
nej randomizovanej kontrolovanej studii
u pacientov s CIDP, ktori reagovali na lie¢bu
IVIG (Markvardsen et al., 2013). Neexistuje do-
stato¢ny dokaz, ze vyssia davka (0,4 g/kg tyz-
denne) je lepsia ako nizsia davka SClg (0,2g/kg
tyzdenne) (van Schaik et al., 2018), avsak bola
opisana nizsia miera relapsov v skupine s vys-
Sou davkou (Markvardsen et al., 2017). Preto
by dlhodobé davkovanie malo byt individu-
alizované a prisposobené tak, aby sa nasla
optimalna davka pre kazdého pacienta.

Pri prechode z IVIg na SCIg je rozumné za-
Cat pouzivat rovnaku priemernd davku (1 : 1),
ktord zodpoveda podaniu tyzdennej davky. Ak
ucinok nie je dostatoc¢ny, davku je potrebné
zvysit. Ak je davka vysokd (> 20-30 g/infuziu),
mozno davku rozdelit, zvysit frekvenciu alebo
pouzit viacero injekénych miest pri podkoznej
aplikacii. Pri vybere SClg alebo IVIg by sa mali
zvazit aj osobné preferencie pacientov.

SClg sa odporucaju ako udrziavacia lie¢ba
CIDP, pricom ucinok je porovnatelny s IVIg.
Déavka by sa mala prispdsobit individualnym
potrebam pacienta. SClg by sa nemali pouzi-
vat ako induk¢na liecba CIDP.

Medzi argumenty, ktoré uprednostiiuju
SClg, patria samostatnost a pohodlie doma-
cej liecby, vyhnutie sa vnutrozilovej kanyla-
cii amozno menej systémovych vedlajsich
ucinkov. Medzi nevyhody SClg patria lokalne
vedlajsie ucinky (podkozny opuch a bolest)
a Castejsie infuzie.
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