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Krdnikus gyulladasos demielinizacids polineuropatia (CIDP)

Case Reports > Mayo Clin Proc{1975 Nov:50(11):621-37. )

Chronic inflammatory polyradiculoneuropathy

P J Dyck, A C Lais, M Ohta, J A Bastron, H Okazaki, R V Groover

PMID: 1186294

Clinical Trial > Ann Neuro|{1982 Feb;11(2):136-41. doi: 10.1002/ana.410110205. ]

Prednisone improves chronic inflammatory
demyelinating polyradiculoneuropathy more than no
treatment

P J Dyck, P C O'Brien, K F Oviatt, R P Dinapoli, J R Daube, J D Bartleson, B Mokri, T Swift, P A Low,
A J Windebank

PMID: 7041788 DOI: 10.1002/ana.410110205 5

Tipusos CIDP

e Szimmetrikus motoros és szenzoros tinetek mind a négy végtagon

* Proximalis és disztalis érintettség
* Fokozatos progresszio legalabb 2 honap alatt
e Csokkent vagy hianyzo inreflexek

W) Check for updates

Eurapean Journal of Neurclogy 2010, 17: 356-363 doi:10.1111/).1468-1331.2009.02930.x
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CIDP variansok

Krdnikus gyulladasos demielinizacids polineuropatia (CIDP)

Case Reports > Rinsho Shinkeigaku. 1990 Nov;30(11):1266-70.

[Multifocal demyelinating polyneuropathy with
persistent conduction block (Lewis-Sumner
syndrome)]

[Article in Japanese]

T Mezaki ', R Kaji, T Hamano, J Kimura, M Kameyama

Affiliations + expand
PMID: 2085935

Case Reports > Brain. 1996 Jun:119 ( Pt 3):765-74. doi: 10.1093/brain/119.3.765.

Focal upper limb demyelinating neuropathy

P K Thomas !, D Claus, A Jaspert, J M Workman, R H King, A J Lamner, M Anderson, J A Emerson,
IT Ferguson

Affiliations + expand
PMID: 8673489 DOI: 10.1093/brain/119.3.765 4

> J Neurol Neurosurg Psychiatry. 1992 Aug;55(8):677-80. doi: 10.1136/jnnp.55.8.677.

"Chronic sensory demyelinating neuropathy":
chronic inflammatory demyelinating polyneuropathy
presenting as a pure sensory neuropathy

SJOh ', JLJay, R Kuruoglu

Affiliations + expand
PMID: 1326601 PMCID: PMC489203 DOI: 10.1136/jnnp.55.8677

Case Reports > Acta Neurol Belg. 2010 Mar;110(1):103-6

Distal acquired demyelinating symmetric neuropathy
associated with anti-GM1 antibodies: is this a CIDP
variant?

Gauthier Remiche ", Alain Kentos, Nicolas Mavroudakis

Affiliations + expand
PMID: 20514936
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Bunschoten, Carina, et al. "Progress in diagnosis and treatment of chronic inflammatory demyelinating
polyradiculoneuropathy." The Lancet Neurology 18.8 (2019): 784-794.



Krénikus gyulladdsos demielinizacios polineuropatia (CIDP)
téves diagnozis

Figure Alternative diagnosis for patients without chronic inflammatory
demyelinating polyneuropathy

m Diabetic PN (11%)
mALS (11%)
Fibromyalgia (11%)
m |[diopathic SFN (11%)
m Hereditary (7.5%)
u Multifactorial (7.5%)
® MMN (7.5%)
m Alcohol (3.7%)
» Radiation plexopathy (3.7%)
u MAG (3.7%)
u IBM (3.7%)
SMA (3.7%)
MS (3.7%)
» Sarcoid (3.7%)
SPS (3.7%)
» Psychogenic (3.7%)

ALS = amyotrophic lateral sclerosis; IBM = inclusion body myositis; MAG = myelin-associated
glycoprotein; MMN = multifocal motor neuropathy; MS = multiple sclerosis; PN = polyneurop-
athy; SFN = small fiber neuropathy; SMA = spinal muscular atrophy; SPS = stiff person
syndrome.

Allen, Jeffrey A., and Richard A. Lewis. "CIDP diagnostic pitfalls and perception of
treatment benefit." Neurology 85.6 (2015): 498-504.

e Atéves diagnozisok jelentds resze
nem teljesitette a 2010-es EFNS/PNS
tipusos CIDP-kritériumokat.

e Atéves diagnozis a CIDP-
variansokban gyakoribb.

* A CIDP variansok fokozott
diagnosztikus figyelmet igényelnek.



EAN/PNS diagnosztikus rendszer: 2021

(CIDP \

Klinikai feltételek + elektrofizioldgiai kritérium (motoros és szenzoros) megerdsiti a demielinizacié
lehet&séget
Lehetséges (possible) CIDP + legkevesebb 2 tdmogatd feltétel

2. Lehetséges (possible) CIDP

Klinikai feltételek + elektrofizioldgiai kritérium (motoros és sensoros) részlegesen tamasztja ala a
demielinizacio lehet8ségét

o /




2021 EAN/PNS CIDP Guideline médszertan:

GRADE (Grading of Recommendations Assessment, Development and Evaluation)

12 PICO kérdés

Population (betegek) - Intervention (beavatkozas) —
Comparator (6sszehasonlitd kezelés / nincs kezelés),
Outcome (kimenetel)

Diagnozis ,
8 Kezelés

1. Neurofizioldgiai kritérium | GRADE _ .

; , 1. Kortikoszteroid
2. Kezelésre adott valasz 5 obuli
3. Képalkotd (ideg UH, MR) - MMUNOEIo u-m

. 3. Plasmapheresis

4. Lumbal punctio szakértOi konszenzus 4. Egvéb kezelé
5. Antitestek (nodalis-, paranodalis AT, MAG AT) ' g/;ye cceles ,

. . 5. Fajdalomkezelés
6. ldeg biopszia
7. Monoklonalis fehérjék

GRADE

szakértdi konszenzus



Neurofizioldgiai diagnosztikus kritériumok kiildnbsége
EFNS/PNS CIDP guideline 2010 vs. EAN/PNS CIDP guideline 2021

1. DIAGNOSZTIKAI SZINTEK EGYSZERUSITESE
MOTOROS VEZETES VIZSGALAT ALAPJAN

2. SZENZOROS VIZSGALATOK HANGSULYA

3. VARIANS-SPECIFIKUS VEZETESI KRITERIUMOK

4. MOTOROS DEMIELINISATIOS KRITERIUMOK
FINOMITASA

2010: biztos / valdszin(i / lehetséges CIDP vs.
2021: csak két kategdria maradt: CIDP és lehetséges CIDP

2010: szenzoros vezetési eredmény még tdmogatd kritérium vs.
2021: beemelték a szenzoros vezetést a f6 elektrofizioldgiai
kritériumok kozé; a tipusos és varians CIDP diagnozishoz mar eldirja,
hogy legyen szenzoros eltérés is (legalabb két idegben)

2010: egységes elektrofizioldgiai tablazat, az atipusos CIDP kilon
klinikai kategoria vs.

2021 kiilon motoros/szenzoros vezetési kritériumok tipusos
CIDP-re és a variansokra




4. Motoros demielinizacios kritériumok finomitasa

a) distalis latencia 250% ULN, 22 idegben

b) vezetési sebesség >30% LLN alatt, 22 idegben

c) F-hulldm latencia 220% ULN (vagy >50% alacsony distalis CMAP) 22
idegben

d) F-hulldam hidnya 2 idegben + egyéb demielinisatids jel egy masik
idegben

e) vezetési blokk 230% proximalis-disztalis CMAP-csokkenés (tibialis
kizarva), 2 idegben vagy 1 ideg + mas demyelinisatios jel

f) temporalis diszperzié >30% (tibialisnal akar 2100%) 2 idegben

g) disztalis CMAP tartam megnyulas (filterfiggd cut-offokkal) + egyéb
demyelinisatios jel egy masik idegben.

a) disztalis latencia 250% ULN

b) vezetési sebesség >30% LLN alatt

c) F-hullam latencia 230% ULN (vagy >50%, alacsony disztalis CMAP)
d) F-hulldam hianya 2 idegben + egyéb demielinizacios jel

e) részleges vezetési blokk (>50% proximalis- disztalis CMAP-amplitudo
csokkenés) 2 idegben vagy 1 ideg + mas demyelinisatios jel

f) temporalis diszperzio (>30% proximalis- disztalis CMAP tartam
novekedés)

2 idegben

g) disztalis CMAP- tartam megnyulas + egyéb demielinisatios
paraméter.

1. Demielinizaciét erGsen tamogat ha barmely a—g kritérium
teljestl két idegben
2. Demielinizaciét gyengén tamogat — csak egy kritérium teljesdl

1., Definitv CIDP”: ha barmely a—g kritérium teljesil két idegben.
2.,Valonszin(”: e) kritérium teljestl enyhébb mértékben
3. ,Lehetséges”: ha a fenti mintazat csak egy idegben all fenn

Filter-beallitasok

tartam hatarértékeit kilon adjak meg 2, 5, 10 és 20 Hz-es also frekvencia
sz(ir6re

Vizsgdlandd idegek és proximalis stimulacio

Min. egyik oldalon: n. medianus, n. ulnaris, n. peroneus, n. tibialis.

Ha nem teljestlnek a kritériumok, ellenoldali vizsgalat + proximalis stimulacio
Vezetési blokk — technikai finomitasok

Blokk/vezetésilassuldas nem értékelhet6 n. ulnarisnal a konyoknél és n.
peroneusnal a térdnél (kompresszio, technikai okok).

N. Tibialisnal mért blokk nem haszndlhatd demielinisatios kritériumkeént
Kotelez6 az esetleges Martin—Gruber anasztomozis és co-stimulacidé kizarasa



Tipusos CIDP és variansok neurofizioldgiai felosztasa
2021 EAN /PNS guideline




Neurofiziologiai kritérium. 1. Ajanlas

Tipusos CIDP és CIDP variansok esetén a neurofiziologiai vizsgalat er8sen javasolt a klinikai diagndzis megerdsitésehez.

/ Tipusos CIDP \

Motoros vezetési kritériumok teljesuléese
e 2idegben

Szenzoros vezetési kritériumok teljesulése
 2idegben

Lehetséges tipusos CIDP

a) Motoros vezetési kritériumok teljestlése
e 1idegben

Szenzoros vezetési kritériumok teljesulése
e 2idegben

b) Amennyiben a klinikai kritériumok teljesulnek,
de a neurofiziologiai kritériumok nem:

e obiketivizalhato javulas kezelés utan

°*  min. egy tamogato
kriterium teljesul

. /

. @@




Neurofizioldgiai kritérium. 2. Ajanlas

/ Disztalis CIDP \

Motoros vezetesi kritériumok teljesulése:
e 2 felsd végtagiidegben

Szenzoros vezeteési kritériumok teljesulése:
 2idegben

@:G E%@

. /

Lehetséges disztalis CIDP

Motoros vezetesi kritériumok teljestlése:

e 2 also vegtagiidegben vagy

e 1 fels6 végtagi ideghen

Szenzoros vezetesi kriteriumok teljestlése:
e 2idegben

It
2




Neurofizioldgiai kritérium 3. Ajanlas

s Lehetséges multifokalis
Multifokalis CIDP Fokalis CIDP /fokalis CIDP

Motoros vezetesi kriteriumok Motoros vezetesi kriteriumok Motoros vezetési kritériumok
* 2idegben tobb mint egy végtagon e 2idegben egy végtagon « 1idegben, egy végtagon
Szenzoros vezetesi eftérések Szenzoros vezetesi elteresek Szenzoros vezetési eltérések
* 2idegben « 2idegben « 2 idegben

\_ \_ /

.




Neurofiziologiai kritérium 4. Ajanlas

/ Motoros CIDP

Motoros vezetési kritériumok

e 2idegben
megtartott vezetés 4 szenzoros
idegben

/ Lehetséges motoros CIDP\

Motoros vezetési kritériumok

e 1idegben
megtartott vezetés 4 szenzoros
idegben

/ Motoros tulsulyd CIDP\

Klinikailag motoros tulsulyu
CIDP
szenzoros vezetési eltérések

* 2idegben

o !




Szenzoros CIDP
» Szenzoros vezetési kritériumok teljestlnek

Neurofizioldgiai kritérium 5. Ajanlas

Megtartott vezetés 4 motoros idegben

Lehetséges szenzoros tulsulyu CIDP

Szenzoros tulsulyu CIDP

Szenzoros vezetési kritériumok

CIDP

Szenzoros vezetési eltérés (DL / SNAP / CV koros) >2
szenzoros idegben.

Lehetséges CIDP

Szenzoros vezetési eltérés: >2 szenzoros idegnél
normalis motoros neurographia + a. vagy b. teljesul
a) szenzoros CV <80% vagy <70% LLN >2 idegben (n.
medianus, n. ulnaris, n. radialis, n. suralis), vagy

b) ,sural sparing”: kéros medianus/radialis SNAP +
normalis suralis SNAP (CTS kizarva).

. @




Osszefoglalds — mddositott neurofizioldgiai kritérium rendszer

* EgyszerUsitett diagnosztikus rendszer: ciop és lehetséges ciDP

kategdria van, biztos/valdszin( szintek nélkul.

. ASzenzoros neurografia a f6 kriteriumrendszer része lett:

legalabb 2 idegben elvart szenzoros eltérés tipusos és varians formakban is.

. avariansok (disztdlis, multifokalis/fokalis, motoros, szenzoros) elkllonitése
egységes |Og| kan ala pUl: melyik rendszer érintett (motoros/szenzoros), hany

idegben és melyik végtagon.

- és félrediagnosztizalas csokkentése,

technikailag szigorubb, de atlathatobb vezetési kritériumokkal

. A mddositasok céliaa TU
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