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

- De fortsätter att försämras efter den 8:e  
sjukdomsveckan, eller har ≥ 3 TRF inom 8v efter debut 
 
– Kranialnervpåverkan saknas 
– Autonoma symtom saknas 
– Neurofys visar relativt omfattande demyelinisering  
i det akuta skedet 

Ruts L et al. Neurology. 2010;74:1680-1686.  

Akut CIDP vs. GBS med TRF 
Treatment-related fluctuations 



v 	Kliniska	
• 	Motorisk/sensorisk	påverkan	i	samtliga	extremiteter	
• 	Proximal	påverkan	
• 	Progressiv	fas	>8v	
• 	Hyporeflexi/areflexi	
	
v 	Elektrofysiologiska:	Tecken	på	demyelinisering	
	
v CSF	
v Nervbiopsi	
v Imaging	med	MRI	

v PosiEvt	svar	på	immunterapi	

Obligatorisk 

Stödjande 

CIDP-	diagnoskriterier	(EFNS)	
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	Nervrot	hypertrofi	/	kontrastladdning	vid	CIDP	
Khadikar		et	al.,	DOI: 10.4103/0972-2327.82789	



	Neuromuskulär	ultraljud	vid	diagnosFk	av	
inflammatoriska	demyeliniserande	neuropaFer					

		Gallardo	et	al.,	JNNP	2015;		Rajabally	et	al.	Acta	Neurologica	Scandinavica	2012	

CIDP	

CIDP:	ödem	i	medianusnerven	

N. Medianus, fokal hypertrofi vid CIDP 

N. Medianus, uniform hypertrofi vid CMT-1a 
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CIDP-	DifferenFal	diagnoser	

§  AIDP- TRF 

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

§  Amyloidos 

§  IgM-paraprotein-reletarad neuropati 
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•  IVIg: 2 g/kg som induktionsbeh, därefter ca 
0.5-1-5g/kg var 3-6:e vecka som underhåll 
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% 

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

Pediatrisk ref: McMillan et al., Neuromuscular Disorders 2013 
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www.snema.se 
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IVIg eller IVMp 

         CIDP: Terapisvikt 
IN

C
AT

 

IVMp = Solumedrol 
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Algoritm	för	
behandling	av	CIDP	
EFNS	2010	
SNEMA	konsensus	2014	

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

2:a linje terapi hos barn 
Ø Azatioprin 
Ø Mycofenolate 
Ø Cyklosporin 
Ø Rituximab 



Pulsad	Steroidbehandling	vid	CIDP	
Ökad	sannolikhet	aI	uppnå	remission!?	
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																		IMC	trial-		IVMp	vs.	IVIg	
IVMp	[Solumedrol]						(2g,	var	4:e	vecka	i	6m)	
IVIg																																	(2g/kg,	var	4:e	vecka	i	6m)	
	

CIDP	responders:		
§ 	IVIg:	88%	
• 	IVMp:	62%	
	
Remission	uppnåd	bland	responders	(6	mån	eTer	avslutad	studie):	
§ 	IVIg:	62%	
• 	IVMp:	100%	
	
Tolerabilitet:	
§ 	IVIg:			Hyperglykemi	4%;	Hypertoni	8%;	viktuppgång	0%	
• 	IVMp:	Hyperglykemi	8%;	Hypertoni	14%;	viktuppgång	8%		



HSCT	av	11	svenska	paFenter	med					
																terapi-refraktär	CIDP	
			Behandlingscentra	Umeå,	Uppsala,	Stockholm	&	Göteborg	

Press	et	al.,	JNNP	2013	

Pre-treatment		=		2-6	m	prior	to	HSCT	
Post-treatm.	1		=		4m	(median)	aTer	HSCT	
Post-treatm.	2		=		28m	(median)	aTer	HSCT	

    7/11  
Off treatm.     8/11  

Off treatm. 

Pre-treatment		=					4.5m	prior	to	HSCT	
Post-treatment	=				4m	aTer	HSCT	



  Hembehandling med Subkutan Ig - SCIg 

SCIg 
IVIg 

Fördelar	med	SCIg	vid	beh	av	kronisk	inflam	neuropaF	
§ En	stabilare	s-IgG	koncentraEon	än	IVIg	
§ Mindre	hyperviskositetsbiverkningar	

§ Lägre	risk	för	end-of-dose	försämring	mellan	kurer	

§ Ny	beredning	av	SCIg	med	enzymaEsk	för-behandling	kan	ges		
var	4(6):e	vecka	





450ml HyQvia 



Systematisk uppföljning 



   Inflammatorisk Polyneuropati Registret 
           för: GBS, CIDP, MMN och PDN 
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Multifokala sensorimotoriska neuropatier                  

….. 

MononeuriFs	mulFplex	
																Axonal,	smärtsam	
													vaskilit	eller	diabetes	

												MADSAM	
MulEfocal	Acquired	DemyelinaEng	
Sensory		and	Motor	Neuropathy	
											Demyeliniserande,	+/-	smärta	
																				Atypisk	CIDP	

															HNPP		
Hereditary	Neuropathy	with	a				
					Liability	to	Pressure	Palsies		
		Demyeliniserande,	ej	smärta	
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Neuromyotoni 

LEMS 

MG 

Autoimmunitet vid neuromuskulära  
synapsen 
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       Lambert Eaton Myasteni (LEMS) 

Voltage-Gated Calcium Channels 
- P/Q type i muskel 
- N-type i autonomiska ganglier 
 
S-VGCC antikroppar hos 80-100% 
 
•  Proximal muskelsvaghet (+ smärta) 
•  Ringa/inga okulobulbära symtom 
•  Muntorrhet 
•  RNS 20-50 Hz: Facilitation 

Neoplasm (SCLC) hos 60% 

Behandling:  3,4-Diaminopyridine 
                   - Onkologisk terapi 

       - Immunoterapi 

Muscle 
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Myastenia Gravis 

Definition: - Onormal muskulär uttröttbarhet vid fysisk  
                ansträngning 
        -  Lindras av vila och kolinesterashämmare 

 
Mortalitet: Obehandlad 50% på 10 år 

Incidens: 1-2 /105.år 

Prevalens: 15 /105;   10% av MG patienter är <10år 

Debutsålder oftast vid 20 - 40 åå (ffa kvinnor), och efter   

                    50 -60 åå (ffa män) 
 


