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Przewlekia zapalna polineuropatia
demielinizacyjna i jej odmiany
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STRESZCZENIE

Klasyczna posta¢ przewlektej zapalnej polineuropatii demieliniza-
cyjnej (PZPD) cechuije sig symetrycznym rozkfadem zaburzen ru-
chowych i czuciowych, dotyczacych dalszych i blizszych czesci
konczyn dolnych i gornych; bywaja takze zajete nerwy czaszko-
we. Choroba przebiega powoli postgpujaco (> 2 miesiecy) lub
nawracajaco; w 10% przypadkow wystepuje u dzieci. Moze takze
wystepowac u kobiet w cigzy lub tuz po porodzie. Podstawg roz-
poznania sg obraz kliniczny i badanie elektrofizjologiczne oraz ba-
danie ptynu mézgowo-rdzeniowego z rozszczepieniem biatkowo-
-komérkowym. Przewlekfa zapalna polineuropatia demienilizacyj-
na u chorych na cukrzyce wystepuje 10-krotnie cze$ciej niz
w populacji ogoinej. Do mniej typowych form PZPD nalezy zespot
Lewisa-Sumnera, ktory jest asymetryczng, wieloogniskowa neu-
ropatig z przewaga zajecia konczyn gornych i wymaga roznico-
wania z wieloogniskowa neuropatig ruchowg z blokiem przewo-
dzenia. Podstawowe roznice w porownaniu z wieloogniskowa neu-
ropatig ruchowg z blokiem przewodzenia to zaburzenia czucia,
ktore odzwierciedlajq takze badania elektrofizjologiczne oraz prak-
tycznie niewystepowanie przeciwciat anty-GM1. Obserwuje sie
takze (choc rzadko) odsiebng, symetryczng, nabyta neuropatie
demielinizacyjna, w ktorej w czesci przypadkow wykrywa sie biatko
monoklonalne i przeciwciata anty-MAG. Wyréznia sie aksonalny
odpowiednik PZPD — przewlektg zapalng polineuropatie aksonalng,
w ktorej rokowanie, wskutek dos¢ szybko wystepujacych zmian
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odnerwiennych w miesniach, jest gorsze niz w PZPD. W grupie
aksonopatii dyskusyjne jest miejsce wieloogniskowej aksonopatii
ruchowej okreslanej jako MAMA, a takze roznicowanie z wielo-
ogniskowg neuropatig ruchowg bez bloku przewodzenia. W po-
wyzszych neuropatiach zakfada sie autoimmunologiczny mecha-
nizm uszkodzenia, co pocigga za sobg koniecznos$¢ podijecia le-
czenia steroidami, plazmafereza, wlewami immunoglobulin i leka-
mi immunosupresyjnymi.

Polski Przeglad Neurologiczny 2009; 5 (2): 68—73
Stowa kluczowe: przewlekta zapalna polineuropatia
demielinizacyjna, zespét Lewisa-Sumnera,
odsiebna neuropatia DADS, formy aksonalne, leczenie

W przewleklej zapalnej polineuropatii demieli-
nizacyjnej — PZPD (CIDP, chronic inflammatory de-
myelinating polyneuropathy) uszkodzone sa korze-
nie nerwowe i nerwy obwodowe, co prowadzi do
uogodlnionego, wiotkiego niedowladu konczyn z to-
warzyszacymi zaburzeniami czucia. Czasami zaje-
te sa takze nerwy czaszkowe. Choroba moze prze-
biega¢ powoli postepujaco lub w sposéb nawra-
cajaco-zwalniajgcy. Ze wzgledu na wystepowanie
zmian zapalnych w nerwach i korzystna odpowiedz
na immunoterapie zaklada sie autoimmunologiczny
charakter procesu [1]. W surowicy chorych wyste-
puja przeciwciata przeciwko biatkom mieliny PO,
PZ, PMP-22, przeciw gangliozydom GM1 i LM1,
SGPG i przeciw tubulinie. Stwierdza sie takze
zwiekszona liczbe krazacych aktywowanych komé-
rek T, podwyzszone stezenia interleukiny 2 i jej
rozpuszczalnych receptoréw. Z aktywnoscia pro-
cesu koreluje zwiekszone stezenie czynnika mar-
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twicy nowotworu «a (tumor necrosis factor alpha).
Odcinkowa demielinizacja jest morfologicznym
podlozem objawéw klinicznych w wiekszosci przy-
padkow, ale w nerwie obserwuje sie takze zwyrod-
nienie aksonalne, co potwierdza badanie elektro-
fizjologiczne. Z badan autopsyjnych wynika, ze
demielinizacja jest bardziej nasilona w korzeniach
przednich niz w tylnych. Chorobe opisal Austin [2]
w 1958 roku, zas nazwe angielska chronic inflam-
matory demyelinating polyneuropathy wprowadzit
w 1982 roku Dyck i wsp. [3], zwracajac jednocze-
$nie uwage na poprawe objawow po leczeniu ste-
roidami. Wedlug American Academy of Neurology
PZPD rozpoznaje sie na podstawie obrazu klinicz-
nego, badania elektrofizjologicznego, biopsji ner-
wu, badania ptynu mézgowo-rdzeniowego. Jednak
podwyzszone stezenia biatka w plynie mézgowo-
-rdzeniowym nie moze by¢ obowiazkowym kry-
terium rozpoznania, poniewaz wystepuje u 80—
—90% chorych. Biopsja nerwu moze potwierdzi¢
rozpoznanie, ale nie jest konieczna do rozpozna-
nia PZPD.

Czestos¢ PZPD szacuje sie na 1 na 100 000 miesz-
kanicow u os6b w r6znym wieku; 10% chorych sta-
nowia dzieci. Choroba moze by¢ poprzedzona in-
fekcja lub szczepieniem. Objawy rozwijaja sie ostro
lub podostro (u ok. 20% chorych), niedowtad i za-
burzenia czucia (subiektywne i obiektywne), wy-
stepuja zwykle symetrycznie, obejmujac odsiebne
i dosiebne czesci konczyn. Rzadko zajete sa nerwy
czaszkowe (IIL, IV, VI, VII, X, XII) [4-7]. Podobnie
rzadko wystepuja zaburzenia autonomiczne (su-
choé¢ sluzéwek, zaburzenia pocenia, zaburzenia
funkcji zwieraczy i seksualne, ortostatyczne spad-
ki ci$nienia). CzeSciej nieprawidlowosci stwierdza
sie w testach autonomicznych [8]. Objawy z osrod-
kowego uktadu nerwowego (OUN) — objawy pira-
midowe, ataksja, obrzek tarczy nerwu wzrokowego
— dotycza tylko 5% chorych, ale nieprawidtowosci
w rezonansie magnetycznym (MR, magnetic reso-
nance) glowy mozna wykry¢ nawet u 20% chorych
[9, 10]. Przewlekla zapalna polineuropatia demie-
nilizacyjna przebiega powoli postepujaco (miesia-
ce, lata); u 60% chorych moze sie wycofa¢, a na-
stepnie nawrdcié (30% chorych). Remisje sg zwykle
zwigzane z leczeniem, ale moga by¢ takze samoist-
ne. Choroba moze wystapi¢ u kobiet w ciazy z nasi-
leniem objaw6éw w trzecim trymestrze i tuz po po-
rodzie [11]. Czestos¢é PZPD u dzieci ocenia sie na
1 na 300 000 (bardzo rzadko u niemowlat). Zaréw-
no objawy, jak i przebieg sa podobne do wystepuja-
cych u dorostych [12, 13].

Kryteria rozpoznania PZPD zakladaja, Ze objawy
choroby rozwijaja sie przez co najmniej 2 miesigce.
Powstaje pytanie o miejsce w klasyfikacji ,,ostra—
—przewlekta polineuropatia” przypadkow, w ktérych
objawy choroby narastaja przez 6-8 tygodni [14].
W odréznieniu chorych z PZPD od pacjentéw z ze-
spolem Guillaina-Barrégo na poczatku choroby
moze pomoc czestsze wystepowanie w zespole Gu-
illaina-Barrégo czynnikéw poprzedzajacych (u 70%
chorych), oftalmoplegii (10-20%), zaburzen auto-
immunologicznych (50%) i niewydolnosci oddecho-
wej. Odsetek objawéw u chorych z PZPD wynosi
odpowiednio 20-30% i 5% (zaburzenia autonomicz-
ne i niewydolno$é oddechowa w PZPD sg jeszcze
rzadsze). Negatywnym, dlugoterminowym czynni-
kiem prognostycznym w PZPD jest ubytek aksonow,
co moze potwierdzi¢ zar6wno biopsja nerwu, jak
i badanie elektrofizjologiczne.

Poza typowa uog6lniona PZPD, na podstawie
rozkladu niedowtadu i zaburzenia czucia, towa-
rzyszacgo zajecia OUN, wyr6zniono postacie nie-
typowe [15-17]. Zespodlt Lewisa-Sumnera jest wie-
loogniskowa nabyta neuropatia ruchowo-czuciowsg
opisang przez autoréw w 1982 roku [18]. Inna na-
zwa zaproponowana dla tej postaci to MADSAM
(multifocal accquired demyelinating sensory and
motor neuropathy) [16]. Zesp6l Lewisa-Sumnera
jest rozwijajaca sie podostro asymetryczna neuro-
patia z objawami przede wszystkim w konczynach
gornych, p6zniej objawy moga dotyczy¢ takze do-
siebnych czesci koniczyn dolnych. Wystepuja: bél
i parestezje (20%), asymetryczne obnizenie lub
zniesienie odruchéw, moga by¢ zajete nerwy czasz-
kowe (I, III, V, VII). PodwyzZszone stezenie biatka
w plynie mézgowo-rdzeniowym stwierdza sie
u 60-80% chorych. Przeciwciala anty-GM1 wyste-
puja rzadko, a ich miano jest niskie. W badaniu
elektrofizjologicznym stwierdza sie blok przewo-
dzenia (90% przypadkdéw). Inne cechy demielini-
zacji sg rzadsze [19]. Nieinwazyjnym badaniem
w poszukiwaniu bloku przewodzenia w dosiebnych
cze$ciach nerwéw (korzenie, sploty) jest stymula-
cja magnetyczna. Zespdl Lewisa-Sumnera opisa-
no takze u dzieci. Chorzy reaguja korzystnie na
leczenie immunoglobulinami (80%) i steroidy [19—
—21]. Na zwiazek zespotu Lewisa-Sumnera z PZPD
wskazuje wynik badania sekcyjnego przeprowa-
dzonego w 2 przypadkach przez Verschnerena
i wsp. [22]. Ta forma PZPD wymaga ré6znicowania
z wieloogniskowa neuropatiag ruchowa z blokiem
przewodzenia (MMN-CB, multiple motor neuropa-
thy with conduction block), ktéra rézni sie od ze-
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spolu Lewisa-Sumnera wylacznym zajeciem wlé-
kien ruchowych z obecnoscig fascykulacji i wyso-
kim stezeniem przeciwcial anty-GM1.

Katz i wsp. [23] wyr6znili z PZPD odsiebng na-
byta demielinizacyjna neuropatie czuciowo-ru-
chowa (DADS, distal acquired demyelinating sym-
metric neuropathy). Choroba wystepuje czesciej
u mezczyzn oraz u 0os6b powyzej 50. roku zycia.
Odpowiedz na leczenie steroidami jest gorsza niz
w PZPD. Chorzy wymagaja stosowania immunoglo-
bulin. U 30% chorych z DADS wystepuje biatko
monoklonalne i przeciwciata anty-MAG. Okoto 5-
—10% chorych z PZPD przejawia klinicznie wytgcz-
nie subiektywne objawy czuciowe (bolesne pareste-
zje, dysestezje, przeczulice) oraz objawy obiektywne:
odsiebno-dosiebng niedoczulice, niekiedy znacz-
nie nasilong ataksje w konczynach gérnych i dol-
nych [24]. Zmiany elektrofizjologiczne w tych
przypadkach mimo braku zaburzeii ruchowych
obserwuje sie takze we wiéknach ruchowych ner-
wow. W leczeniu tej postaci stosuje sie z korzyst-
nym efektem immunoglobuliny [25]. Posta¢ czy-
sto ruchowa PZPD wystepuje rzadko. Objawy sa
symetryczne, co odréznia ja od MMN-CB. W PZPD,
obok demielinizacji, wystepuje zwyrodnienie ak-
sonalne wiékien, zwlaszcza po wielu latach trwa-
nia choroby. W pi$miennictwie spotyka sie opisy
czysto aksonalnej polineuropatii z objawami kli-
nicznymi i przebiegiem, jak w PZPD. Chorzy na nia
reaguja na leczenie steroidami i immunoglobulina-
mi, co potwierdza immunologiczny mechanizm
uszkodzenia nerwéw [26]. Niekiedy aksonalna neu-
ropatia ma charakter wieloogniskowy. Niedowtad
i zanik miesni, czasem fascykulacje wystepujg zwy-
kle asymetrycznie w koniczynach gérnych. W bada-
niu elektrofizjologicznym stwierdza sie ostre i prze-
wlekle uszkodzenie mieéni. Dla tej formy Katz i wsp.
[27] wprowadzili akronim MAMA (multifocal acqu-
ired motor axonopathy). Odréznienie tej postaci od
przypadkéw choroby motoneuronu jest istotne
z uwagi na mozliwo$¢ poprawy objawéw po leczeniu
immunoglobulinami [28]. R6Zznice miedzy MAMA
i MMN bez bloku przewodzenia sa dosy¢ niejasne.

Na rozpoznanie PZPD sklada sie kliniczny obraz
przewleklej, zwykle symetrycznej, polineuropatii
ruchowo-czuciowej o charakterze demieliniza-
cyjnym, potwierdzonym w badaniu elektrofizjo-
logicznym i najczeSciej z podwyzszonym steze-
niem biatka w ptynie mézgowo-rdzeniowym.
W biopsji nerwu tydkowego wystepuja: demielini-
zacja i remielinizacja wldkien, struktury cebulo-
podobne, nacieki zapalne (w okresach zaostrzen),
r6znie nasilone zwyrodnienie aksonalne i wiékna

regenerujace. Obserwuje sie takze obrzek pod peri-
neurium i w endoneurium. W typowych przypad-
kach biopsja nerwu nie ma znaczenia diagnostycz-
nego [29]. Moze by¢ przydatna w przypadkach
nietypowych. Badanie elektrofizjologiczne wyka-
zuje: wieloogniskowy blok przewodzenia, zwolnie-
nie szybkosci przewodzenia we wiéknach rucho-
wych i czuciowych w odcinkach dosiebnych
i odsiebnych, wydltuzenie latencji koncowej, wydtu-
zenie latencji fali F, zmniejszenie jej czestosci lub
nawet blok fali F. Obserwuje sie takze obnizenie am-
plitudy odpowiedzi (nigdy nie tak znaczne, jak w neu-
ropatiach aksonalnych), a w mie$niach, zwlaszcza
w przypadkach o dluzszym przebiegu, cechy reiner-
wacji, a nawet czynnego odnerwienia. Przewlekla
zapalna polineuropatie demienilizacyjng rozpozna-
je sie po wykluczeniu: gammapatii monoklonalne;j
[7], zespolu POEMS (polyneuropathy, organomega-
Iy, endocrinopathy, M protein, skin changes — poli-
neuropatia, organomegalia, endokrynopatia, biat-
ko M, zmiany skoérne), choroby tkanki tgcznej,
zakazenia HIV, boreliozy, polineuropatii uwarun-
kowanej genetycznie [30].

U chorych nalezy zleci¢ wykonanie pelnej mor-
fologii, krzywej glikemii z obcigzeniem glukoza, ba-
dania parametrow nerkowych i watrobowych,
w tym badan serologicznych w kierunku wiruso-
wego zapalenia typu B i C oraz boreliozy, poza tym
oznaczenie biatka C-reaktywnego, przeciwcial ANA,
hormonoéw tarczycy, biatka monoklonalnego w su-
rowicy i w moczu.

Nalezy wspomnieé¢, ze PZPD znacznie czesciej
(10-krotnie) obserwuje sie u chorych na cukrzyce,
a podejrzenie tej choroby nasuwa pojawienie sie
znacznych ubytkéw ruchowych i czuciowych
z ataksja (typowsq polineuropatia w cukrzycy jest
aksonopatia czuciowo-autonomiczna). W leczeniu
stosuje sie immunoglobuliny; podanie steroidéw,
w tym w polaczeniu z azatiopryna, wymaga Scislej
kontroli wartosci glikemii i préb watrobowych.
Wydaje sie, ze cukrzyca predysponuje do wysta-
pienia PZPD [31, 32].

Kryteria ustalone dla PZPD przez Grupe Robocza
European Federation of Neurological Societies
(EFNS), uwzgledniajace zasady dobrej praktyki
(GPP, good practice points), sa nastepujace [33]:

* kryteria wlgczajace:

A)typowe postacie PZPD;

— przebieg — przewlekle postepujacy, poste-
pujacy lub nawracajacy; symetryczny do-
siebno-odsiebny niedowlad z zaburzenia-
mi czucia, obejmujacy wszystkie konczy-
ny, rozwijajacy sie co najmniej przez 2 mie-
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siace; moga by¢ zajete nerwy czaszkowe;

— odruchy oslabione lub zniesione we wszyst-
kich koniczynach;

B) nietypowe postacie PZPD — jak ponizej, ale
poza tym jak w A) (odruchy z mies$ni moga
by¢ prawidlowe w niezajetych konczynach):
— przewaga niedowtadu odsiebnego (DADS);
— z objawami czysto ruchowymi lub czysto

czuciowymi (w tym postaé ataktyczna);

— 7z objawami niesymetrycznymi (zesp6t Le-
wisa-Sumnera [MADSAM)]);

— z objawami ogniskowymi (zajecie splotu
barkowego lub 1 albo 2 nerwéw w jedne;j
konczynie);

— z zajeciem OUN (moga sie pojawia¢ w ty-
powej i nietypowej PZPD);

e kryteria wylaczajace:

A)btonica, stosowanie lekéw lub narazenie na
srodki toksyczne, ktére moga powodowaé
neuropatie;

B) dziedziczna neuropatia demielinizacyjna (wy-
wiad rodzinny, znieksztalcenie stép, zmiany
troficzne dloni i stép, retinitis pigmentosa,
rybia tuska, nadwrazliwoéé nerwéw na ucisk);

C)obecno$¢ zaburzen zwieraczy;

D)wieloogniskowa neuropatia ruchowa;

E) przeciwciata anty-MAG w surowicy.

Kryteria elektrofizjologiczne sg bardzo szczegé-

lowe — wydluzenie latencji koncowej, zwolnienie

szybkosci przewodzenia, wydtuzenie latencji fali

F lub jej brak, blok przewodzenia, nieprawidlowa

dyspersja czasowa.

Kryteria przemawiajace za rozpoznaniem PZPD:

* podwyzszone stezenie biatka w plynie mézgo-
wo-rdzeniowym z cytoza < 10 mm?® (poziom
zalecenia A);

e obraz MR ogona konskiego, szyjnych lub ledz-
wiowych korzeni rdzeniowych lub splotu bar-
kowego, lub ledZwiowo-krzyzowego wykazuja-
cy wzmocnienie wymienionych struktur po
podaniu gadoliny lub ich przerost (poziom za-
lecenia C);

* biopsja nerwu wykazujaca demielinizacje/remie-
linizacje w 5 lub wiekszej liczbie wiékien w ba-
daniu mikroskopowo-elektronowym lub w po-
nad 6 z 50 wyczesanych wldkien;

* zmniejszenie objawéw w wyniku leczenia im-
munomodulujgcego (poziom zalecenia A).

Na podstawie wymienionych kryteri6w mozna

rozpoznac:

* pewna PZPD:

— kryterium kliniczne IA lub B z elektrofizjolo-

gicznym kryterium I; lub

— prawdopodobna PZPD + co najmniej jedno

kryterium przemawiajace za; lub

—mozliwa PZPD + co najmniej dwa kryteria

przemawiajace za;

e prawdopodobna PZPD:

— kliniczne kryterium IA lub B i II z elektrofi-

zjologicznym kryterium II; lub

—mozliwa PZPD + co najmniej jedno kryterium

przemawiajace za;

* mozliwa PZPD:

— kliniczne kryteria IA lub B i II z elektrofizjo-

logicznym kryterium III;

—PZPD (pewne, prawdopodobne, mozliwe) to-

warzyszgce wspolistniejacym chorobom.

Przewlekle zapalne polineuropatie demieliniza-
cyjne towarzyszace wspdlistniejgcym chorobom:

* choroby, w ktérych w czesci przypadkéw pato-
geneza i objawy patologiczne sg podobne jak
w PZPD:

—cukrzyca;

—infekcja HIV;

— przewlekte aktywne zapalenie watroby;

—tagodna gammapatia monoklonalna IgG lub

IgA;

—monoklonalna gammapatia bez przeciwciat

anty-MAG;

—toczen ukladowy lub inna choroba tkanki

lacznej;

—sarkoidoza;

— choroby tarczycy;

* choroby, w ktérych patogeneza i objawy pato-
logiczne moga by¢ rézne od PZPD:

— borelioza;

—lagodna gammapatia monoklonalna IgM

z przeciwciatami anty-MAG;

—zesp6l POEMS;

— szpiczak osteoplastyczny;

—inne (vasculitis, zlo§liwe procesy hematolo-

giczne i inne).

Leczenie w PZPD ma na celu zmniejszenie ob-
jawéw neurologicznych, a co za tym idzie — po-
prawe sprawnosci chorego, utrzymanie dlugotrwa-
tej remisji i zapobieganie nawrotowi choroby.
Podjecie leczenia wymaga przeciwstawienia pty-
nacych z niego korzysci ewentualnym objawom
niepozadanym, a takze, niestety, rozwazenia kosz-
téw planowanego leczenia [34, 35]. Stosuje sie ste-
roidy, immunoglobuliny, plazmaferezy. W przy-
padku podawania steroidéw leczenie zaczyna sie
od dawki 1 mg/kg mc./dobe stosowanej przez wie-
le tygodni, a nastepnie — po uzyskaniu poprawy
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— dawke zmniejsza sie na przyktad o 5 mg co ty-
dzien. Leczenie moze spowodowac objawy niepo-
zadane, zwlaszcza przy jego dlugim czasie trwa-
nia. Ostatnio podjeto prébe dtugotrwatego leczenia
PZPD doustnymi pulsami metyloprednizolonu.
Dwudziestu chorym podawano 500 mg metylo-
prednizolonu raz w tygodniu przez 3 miesiace, na-
stepnie co 3 miesigce regulowano dawke zaleznie
od stanu klinicznego [36]. W ciagu roku dawka wy-
nosita 100-500 mg/tydzien. W celu zapobiegania
osteoporozie chorzy przyjmowali alfakalcidol
i zwiazki wapna. W czasie leczenia kontrolowano:
mase ciala, ci$nienie tetnicze, wartos¢ hemoglobi-
ny glikowanej, densytometrie. Autorzy uwazaja, ze
duza dawka metyloprednizolonu byta dobrze to-
lerowana. Objawy niepozadane wystepowaly
w ciagu 2 dni po podaniu leku i obejmowaty:
bezsennos¢, nieprzyjemny smak w jamie ustnej,
zmiany nastroju, i potem ustepowaly. Zagrozenie
osteoporoza bylo mniejsze niz u chorych przyj-
mujacych lek codziennie i dotyczyto gtéwnie oséb
w starszym wieku. U chorych w starszym wieku
obserwowano remisje lub znaczne zmniejszenie sie
objaw6w w czasie leczenia (14-34 miesiecy). Au-
torzy sugerujg, ze podobnie korzystne efekty moz-
na najprawdopodobniej uzyskaé po stosowaniu
250 mg metyloprednizolonu podawanego doust-
nie raz w tygodniu. Zasada leczenia steroidami,
niezaleznie od dawki, jest ich dlugotrwale stoso-
wanie. W przypadku braku istotnej poprawy lub
w celu zmniejszenia objawéw niepozadanych moz-
na dolaczy¢ azatiopryne w dawce 1 mg/kg mc.,
kontrolujac morfologie krwi i proby watrobowe.
Inne leki stosowane w leczeniu PZPD to cyklofos-
famid, cyklosporyna, interferon «,, przeszczepy
komérek macierzystych [30]. Plazmaferezy stosu-
je sie u chorych zagrozonych unieruchomieniem
lub niewydolnoscia oddechowa (wystepuje
w PZPD rzadko). Wynik badania ICE, ktére jest naj-
wieksza (117 chorych), podwéjnie kontrolowana,
§lepa proba, wykazat jednoznacznie, Zze przy po-
dawaniu immunoglobulin co 3 tygodnie w poréw-
naniu z placebo wystepuje znaczne krétko- i diu-
gotrwale zmniejszenie objawéw u chorych oce-
nionych w skali Inflammatory Neuropathy Cause
and Treatment (INCAT) [37, 38]. Jest to, jak sie
obecnie uwaza, najkorzystniejszy sposéb leczenia,
ale — z uwagi na konieczno$¢ powtarzania wle-
woéw — ograniczony wysokimi kosztami i praktycz-
nie zarezerwowany dla przypadkéw opornych na
inne leki. Niezaleznie od stosowania lekéw wply-
wajacych na przyczyny choroby czesto konieczne
jest leczenie towarzyszacego bélu i prowadzenie

rehabilitacji chorych. Zalecenia EFNS w sprawie

leczenia PZPD przedstawiono ponizej [33].
Rozpoczecie leczenia zgodnie z zasadami GPP:

e IVIg lub steroidy, jesli objawy ruchowe i czu-
ciowe utrudniaja codzienne funkcjonowanie
chorego (poziom B); wybér leczenia zalezy od
istniejacych przeciwwskazan;

* choremu nalezy przedstawi¢ zaré6wno korzysci,
jak i objawy niepozadane leczenia z uwagi na
jego udzial w podjeciu decyzji o terapii;

* w czysto ruchowej postaci PZPD jako poczatko-
we leczenie nalezy rozwazy¢ IVIg;

* jesli brakuje poprawy po stosowaniu IVIg i stero-
idach, nalezy rozwazy¢ plazmaferezy (poziom A).
Dlugotrwale leczenie zgodnie z zasadami GPP:

¢ jesli chory dostatecznie odpowiada na wybrany
sposéb leczenia, nalezy je przedtuzy¢ do czasu
osiggniecia najkorzystniejszych wynikéw, na-
stepnie zmniejsza¢ dawke do najmniejszej sku-
tecznej podtrzymujacej;

* jezeli odpowiedZ na leki jest niedostateczna lub
konieczne jest stosowanie duzych dawek, nale-
zy rozwazy¢ terapie skojarzong lub inne leki:
azatiopryne, cyklofosfamid, cyklosporyne, inter-
feron «, interferon f§,, mykofenolan mofetilu,
etanercept;

* nalezy zaleci¢ odpowiednie ¢wiczenia, diete, styl
zycia; leczenie b6lu neuropatycznego powinno
by¢ prowadzone zgodnie z przyjetymi zasadami;
w przypadkach koniecznych zaleca sie: zaopatrze-
nie ortopedyczne, fizjoterapie, opieke psychologa;

* nalezy dostarczy¢ informacji o grupach wspie-
rajacych, jesli jest to mozliwe i zgodne z Zycze-
niem chorego.
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