Akut CIDP vs. GBS med TRF

Treatment-related fluctuations

Patienter som tros ha GBS, bor anses snarare ha en
akut CIDP, om:

- De fortsatter att forsamras efter den 8:e
sjukdomsveckan, eller har =2 3 TRF inom 8v efter debut

— Kranialnervpaverkan saknas

— Autonoma symtom saknas

— Neurofys visar relativt omfattande demyelinisering
| det akuta skedet
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Ruts L et al. Neurologv. 2010:74:1680-1686.
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< Kliniska

* Motorisk/sensorisk paverkan i samtliga extremiteter
* Proximal paverkan

* Progressiv fas >8v

* Hyporeflexi/areflexi

—

s Elektrofysiologiska: Tecken pa demyelinisering _

CSF _

**Nervbiopsi

**Imaging med MRI

**Positivt svar pa immunterapi

S

CIDP- diagnoskriterier (EFNS)

Obligatorisk

Stodjande



Nervrot hypertrofi / kontrastladdning vid CIDP

Khadikar et al., DOI: 10.4103/0972-2327.82789




Neuromuskular ultraljud vid diagnostik av

inflammatoriska demyeliniserande neuropatier
Gallardo et al., INNP 2015; Rajabally et al. Acta Neurologica Scandinavica 2012
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* CIDP- Differential diagnoser

= AIDP-TRF

= CMT1a, CMT-X, CMT-4C; CMT-1b (vuxna)
= Amyloidos

= |gM-paraprotein-reletarad neuropati



CIDP- evidensbaserade immunterapier
(EFNS Guidelines 2006); www.SNEMA.se

* |VIg: 2 g/kg som induktionsbeh, darefter ca
0.5-1-5g/kg var 3-6:e vecka som underhall
Response rates: Vuxna 70-80%, barn 80%

* Prednisolon: 60 mg per dag, med nedtrappning

(Solumedrol 3-5g under 2-5d som induktion)
Response rates: Vuxna 60-70%, barn 90-100%

* Plasmaferes: 4-5 behandlingar under 2v
Response rates: Vuxna 50-60%, barn 14%

Pediatrisk ref: McMillan et al., Neuromuscular Disorders 2013



RODS fér CIDP

RODS = Rasch-built overall
disability scale

Skulle du kunna: Oméjlig Kan utféra,  Kan utféra utan
att utfora men med nagon svarighet
svarighet
1 Ldsa en tidning?
2 Ata?
3 Borsta tinderna?
4 Tvétta dverkroppen?
5 Sitta p4 toaletten?
6 Gora en smdrgis?
7 K& pa dig | dverkroppen?
8 Tvétta underkroppen?
9 Flytta pi en stol?
10 Vrida en nyckel i nyckelhdlan?
11 Gora ett likarbesdk pa virdcentralen?
12 Duscha?
13 Diska?
14 Ut och handla?
15 Finga ett féremal (tex. en boll)?
16 Bdja dig ned och plocka upp ett foremal?
17 G4 upp for trappor (en vining)?
18 Aka kommunalt (buss, tunnelbana, tig, bat)?
19 G4 och samtidigt undvika uppkommande hinder?
20 G4 ute ett avstind undertigande en kilometer?
21 Bira ett tungt féremal och sedan sitta ned det?
22 Dansa?
23 Sta i timmar?
24 Springa?

http://www.hopkinsmedicine.or,
neurology_neurosurgery/centers_
clinics/peripheral_nerve/patient_inf
0/RODS%20for%20GBSCIDP%202.pdf
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INCAT

CIDP: Terapisvikt

IVig eller IVMp

IVMp = Solumedrol



Algoritm for
behandling av CIDP

EFNS 2010
SNEMA konsensus 2014

2:a linje terapi hos barn
» Azatioprin

» Mycofenolate

» Cyklosporin

» Rituximab

CIDP

v

Initiera immunoterapi med antingen Ivig eller steroider
vid mattligt-uttalad funktionspaverkan

/\/
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Vig
Startdos under 2-5d

1 kur

Kortikosteroider
Peroral: P i dag

Langsam nedtrappning kan pabdrjas vid
tydlig Klinisk effekt

Intravends: Metylprednisolon 3 -5 g
dagligen under 2 - 5 dagar kan ges som

e Bed&mnin

INCAT skalan

ionsférmagan

induktionsbehandling
\ 2-3 manader

Forbéttring med minst 1 p

pa INCAT jmf. fore behandling

| Ej forbattring enl. INCAT

v

/*\

Fortsitt med Vg el. steroider

Om mdjligt sank dosen IVig

el. glesa ut beh. intervall
Prednisolon trappas ned till 5-10mg
/d ev. med tillgg Cyklosporin

Vilj bland féljande alternativ:
Byte fran IVIg till steroider eller vice vers
= Kombination IVIig + steroider

\ = Rituximab
Autolog benmargstransplantation alt

6-12 manader *

BedGmning av
funktionsformagan

v

kortare tid vid hastig forsamring

INCAT podng <4

INCAT podng > 5 —T

v

Fortsdtt med samma beh:

Ivig eller steroider

Press et al.,
Lékartidningen 2012
nr 19; volym 109




Pulsad Steroidbehandling vid CIDP

Okad sannolikhet att uppnd remission!?

Pulsed high-dose dexamethasone versus standard
prednisolone treatment for chronic inflammatory
demyelinating polyradiculoneuropathy (PREDICT study):
a double-blind, randomised, controlled trial

Ivo N van Schaik, Filip Eftimov, Pieter A van Doorn, Esther Brusse, Leonard H van den Berg W Ludo van der Pol, Catharina G Faber,
Joost CH van Oostrom, Oscar ] M Vogels, Rob D M Hadden, Bert U Kleine, Anouk G Wvan Norden, Jan ] G M Verschuuren, Marcel G W Dijkgradf,

Marinus Ve le
arinus Vermeulen Lancet Neurol 2010; 9: 245-53

Intravenous immunoglobulin versus intravenous
methylprednisolone for chronic inflammatory demyelinating
polyradiculoneuropathy: a randomised controlled trial

Eduardo Nobile-Orazio, Dario Cocito, Stefano Jann, Antonino Uncini, Ettore Beghi, Paolo Messina, Giovanni Antonini, Raffaella Fazio,
Francesca Gallia, Angelo Schenone, Ada Francia, Davide Pareyson, Lucio Santoro, Stefano Tamburin, Roberta Macchia, Guido Cavaletti,
Fabio Giannini, Mario Sabatelli, for the IMCTrial Group* Lancet Neurol 2012; 11: 493-502




IMC trial- /VMp vs. IVig

IVMp [Solumedrol]  (2g, var 4:e vecka i 6m)
IVig (2g/kg, var 4:e vecka i 6m)
B -

CIDP responders:
= |Vig: 88%
* [VMp: 62%

Remission uppnad bland responders (6 mén efter avslutad studie):
= |VIg: 62%
* [VMp: 100%

Tolerabilitet:
= |[VIig: Hyperglykemi 4%; Hypertoni 8%; viktuppgang 0%
* [VMp: Hyperglykemi 8%; Hypertoni 14%; viktuppgang 8%
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HSCT av 11 svenska patienter med
terapi-refraktar CIDP

Behandlingscentra Umed, Uppsala, Stockholm & Géteborg
—

INCAT scores in treatmentrefractory patients with CIDP Improvement INCAT vs. mCMAP
prior to, and after HSCT :
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Pre-treatment
Post-treatm. 1
Post-treatm. 2

2-6 m prior to HSCT Pre-treatment = 4.5m prior to HSCT

4 (med/qn) afrer pISCH Post-treatment = 4m after HSCT
28m (median) after HSCT

Press et al., INNP 2013



Hembehandling med Subkutan Ig - SCig
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Study day

Fordelar med SClg vid beh av kronisk inflam neuropati
"En stabilare s-IgG koncentration an IVig

="Mindre hyperviskositetsbiverkningar
m| agre risk for end-of-dose forsamring mellan kurer

=Ny beredning av SClg med enzymatisk for-behandling kan ges
var 4(6):e vecka










Systematisk uppfoljning

Svenska
neuroregister

Stat | Omoss | Forskning | Utbildning | Dokument | Kontakt

Epilepsi Nyheter

Inflammatorisk Nu »funge.rar inloggningen i
| ti registret igenl

polyneuropati 2015-04-01

Motorneuronsjukdom Nu kan du &ven registrera i
S ; registret for

. motorneuronsjukdomar
Multipel skleros 7 2015.02-04

Myastenia gravis J : $ Forbattringsarbete med stod av
\} kvalitetsregister!
. A b 2015-02-02

Narkolepsi

Svenska neuroregister ar ett nationellt kvalitetsregister .
Parkinsons sjukdom med syfte att géra den neurologiska sjukvarden likvardig m Aktuell grafik

och hogkvalitativ samt att sakerstilla att Registrerade patienter och
Svar neurovaskular behandlingsriktlinjer foljs. besok i Svenska neuroregister
huvudvark

Svenska neuroregister finns representerad i samtliga Lankar

landsting och alla sjukhus dar neurologisk vard bedrivs Allmanna lankar

och blir basen for den nationella neurologiska

forskningen. Dokument

Allméanna dokument
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ID: 11002
Personnummer: 19121212-gbs
Férnamn:
Efternamn Matvarden GBS disability score  @EFNS (CIDP) @INCAT Score Handdynamometer [Jamar] - Vanster Handdynamometer [Jamar]- Hoger @ gbs_rods_cidp_calc gb
Registreringsdatum: 2011-09-29
Center: Huddinge
PAL: 20 50
Patientsamtycke: Nej )
| Redigera basdata 40)
15 ] -
MMN - Multifokal Motorisk Neuropati _ ) 30
(MMN) =l | Ho °
Debutdatum 2015-02-02 2m7d 5
Datum for diagnos 2015-02-09 1m 31d
- . ; o —— o o
| Redigera diagnos 5 —_— Y
o I S 109
— o—
| PDN - IgM paraproteinemisk |
demyeliniserande neuropati (PDN) 0 o
Debutdatum 2014-12-03 4m 6d
Datum fér diagnos 2014-12-03 4m 6d
| Redigera diagnos 8 8 8
o Behandlingar ®Prednisolon ®IVIG Sendoxan
CIDP - Kronisk Inflammatorisk
Demyeliniserande Polyneuropati (CIDP)
Debutdatum 2013-01-21 2ar2m 19d
Datum for diagnos ~ 2015-02-02 2m7d — . —
p Redigera diagnos nov 2013 mar maj jul sep nov 2014 mar maj jul sep nov 2015 mar maj
Tidsspann:| 2012-10-18 2015-06-08 Urvalsperiod: | 6 manader | 1 Ar | 2 Ar | Senaste aret || Samtliga
— @ Pagaende behandling <
um Besok ® Behandiing EFNS (CIDP) 1 EFNS (MMN) EFNS (PDN) INCAT © RODS (CIDP/PDN) = RODS (MMN) Lab CSF Neurofys GBS 12 || x Arbetsférméga 2 > Biverkan
Kdpd
Besoksdatum Vardgivare Handdynamometer [Jamar] — Vanster, kg Handdynamometer [Jamar] — Hoger, kg
2015-02-19 RP 20 15
2013-04-09 RP

2012-12-17 Claes Ostlund




Multifokala sensorimotoriska neuropatier

Mononeuritis multiplex
Axonal, smartsam
vaskilit eller diabetes

MADSAM

Multifocal Acquired Demyelinating
Sensory and Motor Neuropathy
Demyeliniserande, +/- smarta
Atypisk CIDP

HNPP

Hereditary Neuropathy with a
Liability to Pressure Palsies
Demyeliniserande, ej smarta '8







Autoimmunitet vid neuromuskulara
synapsen

Nerve Neuromyotoni
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Lambert Eaton Myasteni (LEMS)

Voltage-Gated Calcium Channels et

- P/Q type i muskel & ¢ Jed
- N-type i autonomiska ganglier
S-VGCC antikroppar hos 80-100% e

0 - Ligand-gated
E ) = )(Z, JT l — )ﬂ\.{— ion channel
Ca?+-activated K* ® ¢ (AL ) v

channel Fast-inactivating
'Voltage-gated K* channel

» Proximal muskelsvaghet (+ smaérta) PR— B
* Ringa/inga okulobulbara symtom - )

* Muntorrhet
* RNS 20-50 Hz: Facilitation

Neoplasm (SCLC) hos 60%

Behandling: 3,4-Diaminopyridine
- Onkologisk terapi
- Immunoterapi




Myastenia Gravis

Definition: - Onormal muskular uttrottbarhet vid fysisk
anstrangning
- Lindras av vila och kolinesterashammare

Mortalitet: Obehandlad 50% pa 10 ar

Incidens: 1-2 /10°.ar

Prevalens: 15/10°; 10% av MG patienter ar <10ar

Debutsalder oftast vid 20 - 40 aa (ffa kvinnor), och efter
50 -60 aa (ffa man)
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