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Tab. 5. Ndstroje na objektivne zhodnotenie efektu liecby CIDP

Skala Meranie Modalita (rozsah) Minimalny klinicky
vyznamny rozdiel ®

Zneschopnenie | I-RODS Dotaznik (0-48) Zvysenie > 4 body

(disability) INCAT-DS ViySetrujucim hlasené skére disability Pokles > 1 bod

(0-10) pre HK (0-5) a DK (0-5)
Poskodenie mISS skéla Vysetrujucim zaznamenané skére (0-33) | Pokles > 2 body
(impairment) Sila stisku Dynamometer Martin Vigorimeter
MRC skére Sumacné MRC skére (0-60)¢ Zvysenie sily stisku > 814 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 zvysuju Specificitu.

¢Zahrria 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

diagnostikovana CIDP a bola im podavana
imunomodulacna liecba, 85 % z nich uvied-
lo, Ze sa ,citili lepSie” (Allen et al., 2015). Bolo
to bez akychkolvek objektivnych merani, len
na zaklade vnimania zlepsenia pacientom, ¢o
ukazuje, aké dolezité je zahrnut objektivne me-
rania na (ne)preukazanie odpovede na lie¢bu.
Odporuca sa, aby sa odpoved'na liecbu hodnoti-
la pomocou Standardizovanych skal postihnutia
a zhor3enia zdravotného stavu (Tab. 5) (van den
Bergh et al., 2021). Pouzitie minimalnych klinicky
vyznamnych rozdielov (MCID) na definovanie
vyznamného zlepsenia alebo zhorsenia méze
byt uzitocné, ale nevylucuje bezné denné alebo
nevyznamné vykyvy (van Veen et al., 2022).

Dal3ie lieéebné stratégie
a perspektivne nové moznosti
lie¢by CIDP

Hoci je prvoliniova lie¢ba u¢inna u vacsiny
0s0b s CIDP, stéle sa hladaju aj iné moznosti
lie¢cby. Odévodnenia su viaceré a zahfnaju
predovietkym refraktérnost na liecbu prvej
linie, rezidualnu invaliditu pri CIDP, vedlajsie
ucinky dostupnej lie¢by, ako aj, ¢o je diskuta-
bilnejsie, ich cenu a dostupnost, najma ak sa
vyzaduje dlhodoba lie¢ba (Rajabally et al.,
2017; Rajabally et al., 2024).

Imunosupresivne lieky

Hoci existuju len dokazy s velmi nizkou isto-
tou, na zdklade odporucenia EAN/PNS 2021 sa
pri zlyhani konven¢nej terapie, nedostato¢nej
ucinnosti alebo opakovanych exacerbaciach
odporuca pridat do lie¢by azatioprin, cyklofo-
sfamid, cyklosporin, mykofenolat mofetil alebo
rituximab, a to v pripade zlyhania preukazatel-

ne ucinnej lie¢by alebo ako doplnkovu lie¢bu
(van den Bergh et al., 2021).

Azatioprin a mykofenolat mofetil sa casto
pouzivaju pri CIDP ako IVIg alebo KS Setriace
lieky. Hoci existuju len velmi obmedzené
dokazy zo sérii kazuistik, cyklofosfamid, cyk-
losporin a rituximab mozno zvazit u pacien-
tov, ktori nedostato¢ne reaguju alebo su
refraktérni na konvencnu liecbu.

Neodporuca sa pouzivat alemtuzumab,
bortezomib, etanercept, fampridin, fludara-
bin, imunoadsorpciu, interferdn alfa, abata-
cept, natalizumab a takrolimus (van den Bergh
etal., 2021).

Transplantacia krvotvornych
kmenovych buniek

Dékazov o pozitivnom ucinku transplanta-
cie krvotvornych kmenovych buniek (HSCT) je
nedostatok. Na zaklade sérii pripadov, hoci sa
o nich zriedkavo uvazuje, moze byt transplan-
tacia autoldégnych krvotvornych kmernovych
buniek uc¢inna pri refraktérnom ochoreni s niz-
kou umrtnostou a vysokou mierou remisie.
KedZe pri transplantécii existuje vyznamna
morbidita a riziko Umrtia, tato liecba by sa
mala zvazovat len ako posledna moznost
v Specializovanych centrach (Burt et al., 2021;
van den Bergh et al., 2021).

Rituximab

Rituximab je protilatka, ktora sa zameria-
va na antigén CD20 na B-bunkach, ¢o vedie
k deplécii B-buniek. Uvadza sa, Ze je ucinny
u pacientov, ktori nereaguju na konvencnu
lie¢bu, najma u pacientov s autoimunitnou

nodopatiou (Querol et al., 2014), ktord bola
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podla odporucani EAN/PNAS 2021vylucend
z klasifikacie CIDP. Niektori autori pozorova-
li zniZzenie koncentracii autoprotilatok IgG4
u pacientov lie¢enych rituximabom. V sucas-
nosti prebiehaju randomizované klinické
studie s ciefom ur¢it ucinnost a bezpecnost
rituximabu u pacientov s CIDP reagujucich na
IVlg a u pacientov s refraktérnou CIDP s (pa-
ra)nodalnymi protilatkami alebo bez nich
(Mehreen et al., 2023).

Blokatory FcRn

Monoklonadlne protilatky zamerané na
novorodenecky Fc receptor (FcRn) sa s Uspe-
chom skusali aj pri inych autoimunitnych
ochoreniach, napr. myasténia gravis. P6sobia
tak, ze znizuju vézbu endogénneho imuno-
globulinu vratane patogénneho na FcRn. Tato
znizend vdzba neguje ochranny ucinok FcRn
na endogénne imunoglobuliny pred lyzozo-
malnou degradaciou, a teda znizuje ich Zivot-
nost v sére, ¢o ma nasledne priaznivy vplyv
na zakladné ochorenie sprostredkované au-
toprotilatkami. Do tejto skupiny patri napr. ef-
gartigimod, humanizovany IgG1 Fc fragment
blokujuci FcRn, ktory v juni 2024 schvalila FDA
ako novu liecbu CIDP u dospelych na zéklade
Udajov z kltucovej studie ADHERE fazy 3, kde do-
$lo k vyznamnému znizeniu relapsu ochorenia
v porovnani s placebom. Aktudlne prebiehaju
studie s dalsimi monoklonalnymi protildtkami
blokujucimi FcRn receptor ako potencidlne
ucinnou lie¢bou CIDP (napr. nipokalimab, ba-
toklimab).

Inhibitory komplementovej drahy

Aktivacia komplementu bola zazname-
nand aj u pacientov s CIDP. Inhibicia kom-
plementu, ktord bola uspesna pri inych po-
ruchéch sprostredkovanych autoprotilatkami,
je tiez potencidlnou buducou terapeutickou
stratégiou pri CIDP. V $téddiu vyskumu je hu-
manizovana monoklonalna protildtka proti
C1 pésobiaca v proximalnej casti klasického
komplementového systému (SAR445088).
Selektivnou inhibiciou C1-komplexu potlaca
naslednu aktivaciu komplementu, ¢o moze za-
branit zdpalovym procesom, ktoré su pric¢inou
CIDP. Tato selektivna inhibicia m6ze okrem
toho ponuknut lepsi bezpecnostny profil ako
inhibitory komplementu zamerané na C5 zloz-

ku, najma pokial'ide o infek¢né komplikacie.
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