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KOMERČNĚ PODPOŘENÉ SDĚLENÍ  AKTUALITA

Klinické rozhodování u CIDP –  
kombinace důkazů a zkušeností 

Chronická zánětlivá demyelinizační poly-

-neuropatie (chronic inflammatory demy-

elinating polyradiculoneuropathy; CIDP) je 

vzácné, získané, imunitně zprostředkované 

neurologické onemocnění charakterizované 

poškozením myelinové pochvy a sekun-

dárně narušením axonů periferních nervů 

v důsledku abnormální imunitní reakce [1]. 

Cílem sympozia podpořeného společností 

Takeda, které proběhlo 23. června 2025 

v rámci kongresu Evropské neurologické aka-

demie (European Academy of Neurology; 

EAN) v Helsinkách, bylo věnovat se vybra-

ným praktickým aspektům managementu 

CIDP a přinést nové důkazy o dlouhodobé 

účinnosti a bezpečnosti subkutánního 10% 

humánního imunoglobulinu facilitovaného 

rekombinantní lidskou hyaluronidázou.

CIDP má variabilní průběh, který je popi-

sován jako spektrum neuropatií s progre-

sivními, relabujícími, remitujícími nebo mo-

nofázickými příznaky [2]. Typickým časným 

příznakem je ztráta citlivosti, u pacientů se 

objevit únava, bolest a proximální a distální 

slabost, což má funkční dopady např. na po-

ruchu chůze [1,3,4]. CIDP tedy přináší svým 

nositelům značnou fyzickou, psychosociální 

i ekonomickou zátěž.

Léčba CIDP se zakládá na ovlivnění imu-

nitního systému. Podáváním imunoglobu-

linů, kortikodů či využitím plazmaferézy je 

možné u většiny nemocných dosáhnout 

zlepšení potíží či stabilizace stavu [5]. 

Indukční léčba CIDP
Celý program sympozia byl rámován 

třemi kazuistikami. První z nich se věnoval 

prof. Helmar Lehmann z Uniklinik Köln, Ně-

mecko. Jednalo se o případ 72letého muže 

s arteriální hypertenzí v anamnéze. Již nějaký 

čas u sebe pozoroval problémy s rovnová-

hou a ztrátu senzitivity v rukou a nohou. Byla 

mu dia gnostikována neuropatie, ale nebyla 

mu nabídnuta žádná léčba. Po pěti měsících 

od prvních příznaků již byl při chůzi odkázán 

na pomoc hole a na kliniku prof. Lehmanna 

přišel, aby získal druhý názor. 

Při vstupním vyšetření pacient vykazoval 

symetrické postižení proximálních i distál-

ních svalových skupin končetin. Svalová síla 

byla podle škály Medical Research Coun-

cil (MRC) [6] snížena na 4−/ 5 v proximál-

ních částech horních i dolních končetin a na 

3– 4/ 5 v distálních částech. Přítomna byla 

arefl exie šlachookosticových reflexů.

Senzorické postižení mělo charakter zá-

vislý na délce, zasahovalo až po oblast kolen 

a střední části předloktí. Zaznamenána byla 

také ztráta vibračního čití do úrovně kolen.

Vyšetření nervového vedení (nerve con-

duction study; NCS) prokázalo fokální de-

myelinizační změny v motorických nervech 

a současně snížené amplitudy senzitivních 

potenciálů.

Laboratorní vyšetření krve byla bez pato-

logického nálezu, vyšetření protilátek proti 

neurofascinu-155 a CASPR1 bylo negativní, 

v likvoru zvýšená koncentrace bílkovin, nor-

mální počet buněk. Po vyloučení jiných 

možných příčin byla u pacienta stanovena 

dia gnóza typické CIDP odpovídající charak-

teristice progredující nebo relabující, syme-

trické, proximální i distální svalové slabosti 

horních a dolních končetin se senzitivním 

postižením alespoň dvou končetin, rozvíje-

jící se po dobu nejméně 8 týdnů.

Prof. Lehmann se v úvahách o volbě 

vhodné indukční léčby pro tohoto pacienta 

věnoval společným doporučením Evropské 

neurologické akademie a mezinárodní Spo-

lečnosti pro výzkum a léčbu onemocnění 

periferních nervů (EAN/ PNS) pro manage-

ment CIDP z roku 2021 (obr. 1) [5].

Z farmakoterapie se pro pacienta nabízejí 

kortikosteroidy pro zvýšení produkce proti-

zánětlivých proteinů a snížení produkce pro-

zánětlivých proteinů. Observační studie cito-

vané v doporučeních EAN/ PNS [5] naznačují, 

že kortikosteroidy jsou u CIDP účinné ve 

všech typických režimech, tedy při denním 

perorálním podávání i vysokodávkových 

perorálních či intravenózních pulzech. Exis-

tují i ně kte ré náznaky (ovšem s nízkou úrovní 

důkazů), že pulzní režimy mohou indukovat 

delší nebo častější remise, mít rychlejší ná-

stup účinku a méně nežádoucích účinků. 

Kortikosteroidům je však třeba se pro riziko 

zhoršení onemocnění vyhnout u pacientů 

s motorickou formou CIDP. Prof. Lehmann 

připomněl, že byl publikován i retrospektivní 

přehled [7], který mezi jednotlivými režimy 

kortikosteroidů neukázal rozdíly v účinnosti, 

celková míra odpovědí byla podobná, při-

bližně 60 %.

Další možností jsou intravenózně po-

dávané imunoglobuliny (IVIG), které inhi-

bují demyelinizaci indukovanou makrofágy, 

mají účinek proti cytokinům, zvyšují akti-

vitu regulačních T buněk, přispívají k neutra-

lizaci patogenních protilátek a inhibují sys-

tém komplementu i produkci patogenních 

protilátek. Systematický přehled z Cochra-

novy databáze [8] udává, že IVIG jsou u pa-

cientů s CIDP účinné již v krátkém horizontu 

(6 týdnů) a že ve výskytu závažných nežá-

doucích účinků neexistuje žádný významný 

rozdíl oproti placebu.

Na základě možného imunitního mechani-

zmu v pozadí doporučení EAN/ PNS [5] uvá-

dějí plazmaferézu pro preferenční eliminaci 

bio logických látek s vysokou molekulovou 

hmotností, jako jsou protilátky a komplexy 

antigen-protilátka, a to zejména u pacientů, 

u kterých byla indukční léčba kortikosteroidy 

nebo IVIG málo účinná či neúčinná.

Po selhání léků s prokázanou účin-

ností nebo jako doplňková léčba mohou 

být podle doporučení EAN/ PNS zváženy 

azathioprin, cyklofosfamid, cyklosporin, my-

kofenolát mofetil nebo rituximab.

Prof. Lehmann zdůraznil, že při výběru 

léčby CIDP je třeba zohlednit pacientovy ko-

morbidity (např. diabetes mellitus či trom-

bózu), stav protilátek, aktivitu a průběh one-

mocnění (progresivní vs. relabující), stupeň 

invalidity, věk, dostupnost léčby a samo-

zřejmě v neposlední řadě preference samot-

ného pacienta.

V této konkrétní kazuistice byla pro ne-

mocného zvolena léčba kortikosteroidy –  

měsíční pulzní intravenózní methylpredniso-

lon 500 mg denně po dobu 4 dnů, následně 

1– 2 g/ měsíc po dobu 6 měsíců. Schopnost 

chůze a provádění běžných denních činností 

se zlepšila po 2– 3 měsících.

IVIG v udržovací léčbě 
a jeho vysazování
Druhou kazuistiku uvádějící téma jak a kdy 

u pacientů s CIDP ukončit, resp. reduko-
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vat léčbu IVIG, prezentoval Dr. Filip Eftimov 

z univerzity v Amsterdamu, Nizozemsko, 

který celému sympoziu předsedal.

Představil případ 60leté ženy pracující na 

manažerské pozici s dia gnostikovanou ty-

pickou CIDP, relativně rychle progredující. 

Stupeň invalidity byl u ní hodnocen jako 

mírný až střední. Významnější komorbiditou 

byla u této pacientky osteopenie.

Žena dosud nebyla pro CIDP léčena a vy-

jádřila přání začít s IVIG –  kortikosteroidy od-

mítala jednak z důvodu obav z přibývání na 

hmotnosti, jednak kvůli možnému zhoršení 

osteopenie. Byla proto léčena IVIG 2 g/ kg 

(140 g), následně 70 g každé 3 týdny. Po čty-

řech měsících léčby se cítila být téměř vylé-

čena, dokonce znovu začala pracovat.

Naskýtá se tedy otázka, jak postupovat 

v udržovací léčbě dále. Ukončit IVIG, nebo 

aspoň rychle snížit dávku, protože pacientka 

je možná v remisi? Nebo snížit dávku IVIG 

a pokračovat alespoň jeden rok? Popřípadě 

pokračovat ve stávající léčbě beze změny 

ještě několik měsíců, aby bylo možné ujistit 

se, že vymizí všechny symptomy? Anebo po-

kračovat beze změny ještě několik let, aby se 

předešlo relapsu?

Jak připomněl Dr. Eftimov, účinnost a bez-

pečnost IVIG v dlouhodobé udržovací léčbě 

hodnotila studie ICE [9]. Pacienti s CIDP v ní 

byli randomizováni k podávání IVIG, nebo 

placeba (crossover mezi rameny byl povo-

len) po dobu 24 týdnů. Poté byli znovu ran-

domizováni a léčeni dalších 24 týdnů. Změna 

průměrného skóre invalidity po 24 týdnech 

a více týdnech činila 0,8 ve prospěch IVIG 

oproti placebu. Incidence závažných nežá-

doucích účinků spojených s infuzí byla 0,8 % 

pro IVIG vs. 1,9 % pro placebo. Nejčastějšími 

nežádoucími účinky IVIG byly bolest hlavy, 

horečka a arteriální hypertenze.

Jak tedy postupovat u pacientky z pre-

zentované kazuistiky, jejíž onemocnění se 

po 6 měsících užívání IVIG stabilizovalo? 

Dr. Eftimov si vzal na pomoc doporučení 

EAN/ PNS [5], která uvádějí, že pokud je léčba 

CIDP první linie účinná, mělo by být zváženo 

její pokračování až do dosažení maximálního 

terapeutického efektu. Následně by mělo 

dojít ke snížení dávky nebo prodloužení dáv-

kovacího intervalu s cílem stanovit nejnižší 

účinnou udržovací dávku –  tento postup je 

doporučen jako správná klinické praxe.

Na pozadí doporučení EAN/ PNS [5] exis-

tuje konsenzus o tom, jak snižovat dávku, 

resp. ukončit podávání IVIG v udržovací léčbě 

u klinicky stabilních pacientů po ≥ 6 měsících 

podávání IVIG bez nedávného relapsu nebo 

změny dávky. Každé takové rozhodnutí však 

musí být prodiskutováno s pacientem.

Preferovanou volbou Dr. Eftimova je přímé 

vysazení IVIG, které je možné u vybraných 

pacientů. Dalšími možnostmi jsou rychlé sni-

žování dávky IVIG (při třech infuzích, snížení 

dávky o 25 % v každé z nich) nebo prodlužo-

vání intervalu mezi infuzemi v průběhu šesti 

měsíců (na 4 týdny, poté na 6 týdnů, a nako-

nec ukončit léčbu).

Při vysazování je nutný monitoring pacienta 

a jeho onemocnění s využitím objektivních kli-

nických měřítek (např. škály celkového funkč-

ního postižení I-RODS [10] nebo skóre disa-

Obr. 1. Management CIDP: Doporučení EAN/PNS 2021 [5].
CIDP – chronická zánětlivá demyelinizační polyradikuloneuropatie (chronic infl ammatory demyelinating polyradiculoneuropathy); IVIG – in-

travenózní imunoglobulin; SCIG – subkutánní imunoglobulin

Fig. 1. Management of CIDP: EAN/PNS 2021 Guidelines [5]. 
CIDP – chronic infl ammatory demyelinating polyradiculoneuropathy; IVIG – intravenous immunoglobulin; SCIG – subcutaneous 

immunoglobulin

LÉČBA S PROKÁZANOU ÚČINNOSTÍ

vysoká/střední míra jistoty důkazů

INDUKCE

kortikosteroidy (denně per os/pulzy) nebo

IVIG nebo

plazmaferéza

UDRŽOVACÍ LÉČBA

vysoká/střední míra jistoty důkazů

kortikosteroidy (obvykle denně) nebo

IVIG nebo SCIG nebo

plazmaferéza

zvažte přidání jedné z následujících možností, 

aby bylo možné snížit dávku/frekvenci 

kortikosteroidů, IVIG nebo plazmaferézy

velmi nízká míra jistoty důkazů

azathioprin

cyklosporin

mykofenolát mofetil

pravidelně snižujte dávku nebo frekvenci

pokud se onemocnění jeví jako neaktivní:

zkuste přerušit udržovací léčbu (remise)

v případě zhoršení léčbu obnovtezvažte zvýšení dávky/frekvence léčby 

nebo kombinaci léčebných postupů

bez objektivního zlepšení

kompletní odpověď
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bility INCAT) [11]. U pacientů s relapsem po 

vysazení, resp. redukci dávky je indikována 

rychlá restabilizace s opětovným podáním 

IVIG. I u pacientů, u kterých se pokus o vysa-

zení nezdařil, je možné zopakovat jej později. 

Hyaluronidázou facilitovaný 
SCIG –  nová data z bezmála 
tříletého sledování
O tom, jak možnosti udržovací léčby rozší-

řily subkutánní imunoglobuliny (SCIG) a pře-

devším ten facilitovaný (fSCIG), přednášela 

v poslední části sympozia Dr. Aisling Carrová 

z University College London Hospital, Spo-

jené království.

Také ona na začátku svého sdělení uvedla 

kazuistiku, tentokrát 40letého muže s CIDP, 

který pracuje jako automechanik. Jeho je-

dinou komorbiditou byla migréna. Při své 

léčbě vyzkoušel nejprve pulzní terapii me-

thylprednisolonem, která však byla po dvou 

měsících ukončena pro agitovanost a změny 

nálady, bez výraznějšího klinického zlepšení 

CIDP. Poté užíval IVIG –  výsledkem bylo vy-

nikající zlepšení, kdy se cítil téměř úplně 

zdráv. Po 6 měsících dočasného přerušení 

se však relapsem projevila přetrvávající zá-

vislost na podávání IVIG. Terapeutický režim 

(100 g/ den každých 5 týdnů) mu však ne-

vyhovoval. Podání infuze trvalo pět hodin, 

další hodinu mu zabrala cesta do nemoc-

nice a zpět. Pacient byl nespokojený s tím, 

že si musí v zaměstnání kvůli každé infuzi 

brát den volna. Navíc obvykle měl následu-

jící den po infuzi silnou migrénu, která rov-

něž negativně ovlivňovala jeho pracovní 

výkon.

S ošetřující lékařkou se tedy společně 

rozhodli přejít k užívání SCIG –  konkrétně 

fSCIG, protože konvenční subkutánní imu-

noglobuliny (cSCIG) by vyžadovaly aplikaci 

léčby každý týden a pacient již odmítal další 

významnější narušení svého pracovního 

i osobního života.

Prvním a dosud jediným fSCIG 10% schvá-

leným pro léčbu CIDP je HyQvia (Takeda, 

Vídeň, Rakousko). Jedná se o 10% lidský imu-

noglobulin, jehož podání předchází aplikace 

rekombinantní hyaluronidázy. Přípravek vyu-

žívá dočasného zvýšení přirozeného obratu 

hyaluronanu v kůži s otevřením mikroskopic-

kých kanálků v subkutánní tkáni, což zvyšuje 

její propustnost. Umožňuje tedy podání vět-

šího objemu léku infuzí do podkoží, odkud se 

postupně rovnoměrně vstřebává. Ve farma-

kokinetické studii [12] byly potvrzeny stabil-

nější sérové koncentrace fSCIG 10% oproti jed-

norázové intravenózní aplikaci. Velmi dobrá 

je podle této studie i bio logická dostupnost 

fSCIG 10% (> 90 %) v porovnání s IVIG (100 %) 

a vynikající oproti cSCIG (63– 69 %).

Pacient byl edukován, jak si lék samo-

statně aplikovat. Užívá fSCIG 10% v dávce 

80 g/ den každé 4 týdny, celkový objem in-

fuze 840 ml je aplikován přes vpichy ve dvou 

lokalitách během 2 hodin. Pacient je mno-

Obr. 2. Studie ADVANCE-CIDP 1 [13]. 
fSCIG – facilitovaný subkutánní imunoglobulin

Fig. 2. ADVANCE-CIDP 1 trial [13]. 
fSCIG – facilitated subcutaneous immunoglobulin
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hem spokojenější, protože si může léčbu po-

dávat sám v domácím prostředí, večer i o ví-

kendech. Slabost způsobená CIDP se u něj 

postupně zlepšuje. Z nežádoucích účinků 

po aplikaci zaznamenal otok břicha po dobu 

24 hodin, mírnou bolest hlavy a ně kte ré ne-

závažné kožní reakce. Osobně vnímá léčbu 

fSCIG 10% jako nejlepší kompromis kombi-

nující pohodlí domácí léčby s frekvencí po-

dobnou IVIG.

Jak dále zrekapitulovala Dr. Carrová, pří-

pravek HyQvia byl Evropskou komisí jako 

první fSCIG schválen pro udržovací léčbu 

CIDP zkraje loňského roku, a to na zá-

kladě výsledků multicentrické, randomi-

zované, placebem kontrolované a dvojitě 

zaslepené klinické studie fáze 3 ADVANCE-

-CIDP 1 [13]. Zařazeno bylo 132 dospělých 

pacientů s potvrzenou dia gnózou CIDP, kteří 

byli před vstupem do studie minimálně tři 

měsíce stabilizováni na léčbě IVIG. Byli ran-

domizováni k podávání fSCIG 10%, nebo 

placeba. Studie dosáhla svého primárního 

cíle –  fSCIG 10% signifi kantně snížil míru re-

lapsů (9,7 %) oproti placebu 31,4 %, abso-

lutní rozdíl 21,8 % (p = 0,0045). Relaps byl 

defi nován jako zhoršení upraveného skóre 

disability INCAT [11] o ≥ 1 bod oproti výchozí 

hodnotě před zahájením subkutánní léčby 

(obr. 2).

Pokud jde o bezpečnost léčby, v rameni 

s fSCIG 10% se sice vyskytlo celkově více 

nežádoucích účinků oproti placebu (79 vs. 

57,1 %), většina z nich však byla mírná nebo 

středně závažná, lokálního charakteru, ne-

vyžadovala přerušení infuze a odezněla bez 

následků. Naopak těžkých, resp. závažných 

nežádoucích účinků bylo méně v rameni 

s fSCIG 10% oproti placebu (1,6 vs. 8,6 %, 

resp. 3,2 vs. 7,1 %). Nejčastějšími nežádoucími 

účinky (> 5% výskyt) byly bolest hlavy, nau-

zea a lokální reakce jako bolest, erytém, svě-

dění a otok v místě vpichu.

Ve studii ADVANCE-CIDP 1 byla standar-

dizovaným devítipoložkovým dotazníkem 

TSQM-9 [14] hodnocena i spokojenost pa-

cientů s léčbou. Skóre celkové spokojenosti 

bylo ve skupině léčené fSCIG 10% vyšší než 

ve skupině s placebem a většina pacientů 

(66,7 %) preferovala tuto studijní léčbu před 

IVIG (11,1 %).

Na studii ADVANCE-CIDP 1 navázalo ote-

vřené prodloužené sledování ve studii 

ADVANCE-CIDP 3 [15], která hodnotí dlou-

hodobou účinnost fSCIG 10% v prevenci re-

lapsu CIDP a bezpečnost léčby. Do otevře-

ného prodloužení se rozhodlo vstoupit 91 % 

pacientů z ADVANCE-CIDP 1, kteří aktuálně 

užívají fSCIG 10% po střední dobu 33 mě-

síců. To činí z ADVANCE-CIDP 3 dosud nej-

delší prodlouženou studií provedenou u pa-

cientů s CIDP. Celková míra expozice léku 

dosahuje ve studii ADVANCE-CIDP 3 220 pa-

cientoroků, pacienti užívají fSCIG 10% každé 

4 týdny (88,2 %) nebo každé 3 týdny (11,8 %). 

Medián ekvivalentu 4týdenní dávky IgG 

je 64 g a průměrná doba jedné infuze činí 

135,5 minuty.

Většina nežádoucích účinků je i ve studii 

ADVANCE-CIDP 3 jen mírné až střední zá-

važnosti a zpravidla sama odezní. Z celko-

vých 1406 zaznamenaných nežádoucích 

účinků bylo pouze 48 těžkých a 30 méně 

závažných, přičemž nežádoucí účinky spo-

jené s fSCIG 10% (n = 798) zahrnovaly 

reakce v místě infuze jako bolest, zarud-

nutí a svědění. Tři infuze (0,1 %) byly zpoma-

leny, přerušeny nebo zastaveny z důvodu 

nesnášenlivosti.

K relapsu v ADVANCE-CIDP 3 došlo u 13 % 

pacientů, přičemž roční míra relapsů činí 

4,5 %. U 16,7 % pacientů byl pozitivní test 

na přítomnost protilátek anti-rHuPH20 (titr 

> 1 : 160), míra relapsů mezi těmito pacienty 

byla přesto podobná jako mezi pacienty bez 

protilátek (16,7 vs. 12,3 %).

Dr. Carrová tedy mohla závěrem konsta-

tovat, že studie ADVANCE-CIDP 1 a její ote-

vřené prodloužené studie ADVANCE-CIDP 

3 společně demonstrují účinnost, dlouho-

dobou bezpečnost a toleranci fSCIG 10% 

s nízkou mírou relapsů, což celkově podpo-

ruje použití fSCIG 10% jako udržovací léčby 

pacientů s CIDP.
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