CIDP nationellt konsensus om diagnostik och behandling fran SNEMA 2014

. DIAGNOSTIK
CIDP kliniska diagnoskriterier (EFNS Task Force Guidelines*):

Samtliga tre kriterier bor uppfyllas A-C:

A. Kronisk progressiv, stegyvis, eller relapserande-remitterande proximal och distal muskelsvaghet
och sensorisk paverkan i samtliga fyra extremiteter och eventuellt dven kranialnerver.

B. Duration av den progressiva fasen: >2 manader

C. Areflexi eller hyporeflexi i benen, samt eventuellt dven i armarna

Atypisk CIDP:

Nagon av féljande:

A. Muskelsvaghet enbart i de nedre extremiteterna

B. Muskelsvaghet enbart distalt (Distal Acquired Demyelinating Sensory neuropathy = DADS)
C. Rent sensorisk, eller rent motorisk form

D. Recidiverande brachial plexus neurit

E. CIDP + CNS engagemang

CIDP: Elektrofysiologiska kriterier

Minst ett av foljande A-G:

A) Forlangning av distala motoriska latenser i tva nerver. B) Reduktion av motorisk
nervledningshastighet i tva nerver. C) Férlangning av F-svarslatenser i tva nerver. D) Avsaknad av F-
svar i tva nerver + en demyeliniserande parameter i > 1 nerver. E) Partiell motorisk konduktionsblock
i tva nerver, eller i en nerv + minst en demyeliniserande parameter i > 1 nerver. F) Abnorm temporal
dispersion i > 1 nerver. G) Distal CMAP duration av minst 9 ms i en eller fler nerver + minst en
annan demyeliniserande parameter i > 1 nerver.

CIDP: Stodjande kriterier

A. Stegrad cerebrospinal proteinniva, samt antal celler <10/mm3 B) MRI undersékning som visar
gadolinium laddning och/eller hypertrofi av cauda equina-, lumbosakral- eller cervikala nervrétter,
alternativt brachial eller lumbosakral plexus. C) Nervbiopsi med tydliga tecken pa demyelinisering
och/eller remyelinisering i >5 fibrer i elektronmikroskopi, eller i >6 of 50 teased fibrer. D) Klinisk
forbattring efter immunoterapi.

Sdker CIDP: Kliniska kriterier for typisk eller atypisk CIDP samt elektrofysiologiska kriterier uppfyllda.
Trolig CIDP: Kliniska kriterier for typisk eller atypisk CIDP uppfyllda, men elektrofysiologiska kriterier
enbart delvis uppfyllda, + minst en stédjande kriterium.

MGoijlig CIDP: Kliniska kriterier for typisk eller atypisk CIDP uppfyllda, men elektrofysiologiska kriterier
enbart delvis uppfyllda.

Funktionsskala fér klinisk uppfoljning vid CIDP: INCAT skalan. Hughes et al., Ann Neurol
2001;50:195-201.

*EFNS Task Force: Guidelines on Management of CIDP. European J Neurology 2006, 13: 326-332.



Il. BEHANDLINGSREKOMMENDATIONER FOR CIDP; SNEMA 2014

Férstahandsmedel

¢ Hog dos intravends immunoglobin (IVIg) eller kortikosteroider.

¢ FOr IVIg talar starkare dokumentation (evidensgrad 1) an for steroider (evidensgrad 2) samt
gynnsammare biverkningsprofil.

- For steroider talar en hogre sannolikhet till att uppna remisson, men detta far vagas mot
biverkningsrisk vid langvarig steroidanvandning.

Dosering av IVIg

Initiering: En-tva kurer med dosen 2 g/kg, fordelad 6ver 2-5 dagar per kur.

Underhallsbehandling efter det att optimal behandlingseffekt uppnatts: Dosen 1 g/kg var

3:e vecka.

Om de langsiktiga behandlingsmalen (se nedan!) uppnas med denna underhallsdos far
dosen/dosintervallet justeras till den minsta effektiva dosen/dosintervallet under férutsattning att de
langsiktiga behandlingsmalen standigt forblir uppfyllda.

Dosering av steroider

Behandlingsalternativ 1 : Prednisolon 60 mg/dag. Langsam nedtrappning kan pabdrjas vid optimal
klinisk effekt till underhallsdos 5-10 mg dag ev i kombination med cyklosporin-A i steroidsparande
syfte.

Behandlingsalternativ 2: Metylprednisolon (IVMp) 3 -5 g férdelad 6ver 2-5 dagar, féljd av
underhallsdos 1g var 4:e vecka (alt. 2g var 8:e vecka).

Om de langsiktiga behandlingsmalen (se nedan!) uppnas med en underhallsdos steroider, far dosen
justeras till den minsta effektiva dosen under forutsattning att de langsiktiga behandlingsmalen
standigt forblir uppfyllda.

Kombination med Cyklosporin-A far évervagas i steroidsparande syfte.

Behandlingsmal fér IVIg / steroider

a) Det kortsiktiga behandlingsmdlet:

Forbattring av disability med minst 1 podng pa INCAT-skalan 14 dagar efter 1-2 st IVIg-kurer, eller 1-3
manaders behandling med steroider.

b) Det langsiktiga behandlingsmalet:

Minskad disabilityniva till < 4 pa INCAT-skalan efter 6-12 manaders behandling med IVIg och/eller
steroider.

Att uppna terapi-fri remisson

6-12 manader efter det att de Iangsiktiga behandlingsmalen uppnatts, rekommenderas det att man
forsoker gora en planerad nedtrappning/utsattning avimmunoterapin for att se om sjukdomen gatt i
remisson.

Strategi vid terapisvikt pa IVig eller steroider, dvs om de kort, eller Iangsiktiga behandlingsmalen
inte uppfylls:
a) Byte fran IVIg till steroider eller vice versa
b) Valj bland nagon av féljande alternativ

- Kombination IVIg + steroider

- Autolog benmaérgstransplantation (HSCT) eller intravends pulsad cyklofosfamid (se nedan). For
patienter < 70 ar som inte uppnar de kort, eller langsiktiga behandlingsmalen trots anvandning av
IVIg och/eller steroider féredras HSCT, medan for patienter dldre &n 70 bor intravends pulsad
cyklofosfamid valjas. Overvig att kombinera intravenés pulsad cyklofosfamid med IVMp for bast
resultat.
¢ Plasmaferes kan anvandas under kortare tid vid hastig férsamring.




Andrahandsbehandling som tilldgg eller alternativ till forstahandsbehandlingen

(evidensgrad 4):

Foreslagna doser av tillaggsmedel:

¢ Cyklofosfamid: Dos 0,75—1 g/m2 intravendst var 4—6:e vecka. Terapeutisk LPK-niva 2,5-3,5 bor
efterstravas dag 10 efter varje kur. Total behandlingstid 6-12 manader.

* Cyklosporin: 100-200 mg/dag peroralt (terapeutisk s-konc pa ca 70-150 ng/ml skall efterstravas).
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