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Σύγχρονη θεραπεία χρόνιας φλεγμονώδους  
απομυελινωτικής  πολυριζονευρίτιδας (CIDp)

Δημητρίου Αικατερίνη, Ρέντζος Μιχαήλ, Ζούβελου Βασιλική, Ευδοκιμίδης Ιωάννης.

 Α’ Νευρολογική Κλινική Πανεπιστημίου Αθηνών, Αιγινήτειο Νοσοκομείο.

ΠΕρΙΛΗΨΗ
η χρόνια φλεγµονώδης αποµυελινωτική  πολυριζονευρίτιδα (CIDP) είναι µια αισθητικοκινητική νευροπά-
θεια. παραλλαγές της CIDP µε διαφορετικές κλινικές παρουσιάσεις, αλλά και αντίστοιχη ποικιλία τρόπων θε-
ραπείας έχουν περιγραφεί. γενικά, οι θεραπευτικές επιλογές  πρώτης γραµµής για την CIDP περιλαµβάνουν  
την ενδοφλέβια ανοσοσφαιρίνη, τα κορτικοστεροειδή κυρίως, αλλά και τη πλασµαφαίρεση. συνολικά περί-
που το 66% των ασθενών ανταποκρίνονται σε µία από τις θεραπείες πρώτης γραµµής. ανοσοκατασταλτικά, 
όπως η αζαθειοπρίνη και µεθοτρεξάτη µπορούν  να χρησιµοποιηθούν, όταν η απάντηση στις θεραπευτικές 
επιλογές πρωτης γραµµής  είναι ανεπαρκής. σε δυσεπίλυτες περιπτώσεις, η κυκλοφωσφαµίδη µε ή χωρίς µε-
ταµόσχευση  αρχέγονων αιµατοποιητικών  κύτταρων  έχει αποδειχθεί  αποτελεσµατική. χρησιµοποιείται επί-
σης η εκλεκτική ανοσοθεραπεία µε παραγόντες οπως etanercept και το rituximab, καθώς και η ιντερφερόνη. 
αν η πρώτης γραµµής θεραπεία είναι αποτελεσµατική, θα πρέπει να συνεχιστεί έως ότου επιτευχθεί το µέγι-
στο όφελος και στη συνέχεια να µειώνεται η δόση για να καθοριστεί η χαµηλότερη αποτελεσµατική δόση συ-
ντήρησης. αν η απάντηση είναι ανεπαρκής ή οι δόσεις συντήρησης της αρχικής θεραπείας έχουν ως αποτέλε-
σµα την εµφάνιση παρενεργειών, οι  εναλλακτικές θεραπευτικές λύσεις πρώτης γραµµής θα πρέπει να εξετα-
στούν πρώτα πριν τη δοκιµή συνδυασµού θεραπειών ή την προσθέση  ένος ανοσοκατασταλτικού ή ανοσο-
τροποποιητικού φαρµάκου. συµβουλές για  την άσκηση, τη διατροφή, τη θεραπεία του νευροπαθητικού πό-
νου και  τον τρόπο ζωής, καθώς και φυσικοθεραπεία και ψυχολογική υποστήριξη του ασθενούς θα πρέπει να 
συµπεριλαµβάνονται στην θεραπευτική φαρέτρα. οι πρόσφατες εξελίξεις προσφέρουν  νέες στρατηγικές και  
φαρµακευτικές επιλογές για τη διαχείριση αυτού του συνδρόµου. σε αυτό το άρθρο,  αναφέρονται οι  πρό-
σφατες στρατηγικές θεραπείας σε συνδυασµό µε την εµπειρία µας στην αντιµετώπιση των ασθενών µε CIDP.

Λέξεις κλειδιά: χρόνια φλεγµονώδης αποµυελινωτική πολυριζονευρίτιδα, ενδοφλέβια ανοσοσφαιρίνη, κορτικοστερο-
ειδή, πλασµαφαίρεση, κατευθυντήριες γραµµές, θεραπεία.

Current treatment of chronic inflammatory 
demyelinating polyradiculo-neuropathy (CIDp)

Dimitriou Aikaterini, Rentzos Michael, Zouvelou Vasiliki, Evdokimidis Ioannis

1st Department of Neurology, Eginition Hospital, University of Athens

ABSTRACT
Chronic inflammatory demyelinating polyradiculo-neuropathy (CIDP) is a sensorimotor neuropathy that 
evolves over at least 2 months with either a progressive or a relapsing remitting course. variants of CIDP 
with distinct clinical presentations have been described and their recognition is important because of varied 
treatment responses. the goals of treatment are to improve weakness, prevent disability, and induce and 
sustain a remission. It is important to achieve these goals in a cost-effective manner with minimal treat-
ment-related adverse effects. the firstline treatments for CIDP include intravenous immunoglobulin (IvIg), 
prednisone, and plasma exchange (Pe). these treatments have been shown to be effective, but whether 
one treatment is better than the others (in terms of improving weakness and inducing a remission) remains 
unclear . In general, about 66% of patients respond to one of the firstline treatments (corticosteroids, IvIg, 
or Pe) long-term immunosuppressants, such as azathioprine, methotrexate and  mycophenolate mofetil, 
can be used, when the primary treatment is not sufficient or as steroid or IvIg-sparing agents. In intractable 
cases, cyclophosphamide with or without stem cell rescue has been shown to be effective. advice about 
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foot care, exercise, diet,treatment of  neuropathic pain ,driving and life style management should be con-
sidered. Depending on the needs of the patient, orthoses, physiotherapy, occupational therapy, psycholog-
ical support and referral to a rehabilitation specialist should be considered. recent advances have provided 
new strategies and options for management of this syndrome. In this article, we review the  recent insights 
and treatment strategies along with our experience in the management of patients with CIDP.

Key words: chronic inflammatory demyelinating polyradiculoneuropathy, intravenous immunoglobulin , corticosteroid, 
plasma exchange, guidelines, treatment

ΕΙΣΑΓΩΓΗ

η χρόνια φλεγµονώδης αποµυελινωτική πολυρι-
ζονευροπάθεια (CIDP) είναι µια χρόνια, συµµετρική η  
ασύµµετρη, αισθητικοκινητική αποµυελινωτική πολυ-
νευροπάθεια, προσβάλλουσα τα κεντρικά και τα πε-
ριφερικά τµήµατα των άκρων µε προοδευτική πορεία 
τουλάχιστον 2 µηνών[1,2]. η ακριβής διάγνωση είναι 
ζωτικής σηµασίας, καθώς η νόσος επιδέχεται θεραπεί-
ας. η αποτελεσµατική θεραπεία της CIDP έχει ως αφε-
τηρία την έγκαιρη διάγνωση, όταν ο βαθµός της  αξο-
νικής βλάβης είναι σχετικά ήπιος. Όταν υπάρχει σηµα-
ντική  δευτερογενής αξονική βλάβη, η ανταπόκριση 
στη θεραπεία µπορεί να είναι ελλιπής. οι στόχοι της 
θεραπείας είναι η βελτίωση της αδυναµίας, η πρόλη-
ψη της αναπηρίας, και η διατήρηση της ύφεσης. Είναι 
σηµαντικό η επίτευξη των στόχων αυτών να συνδυ-
άζεται µε οικονοµικά αποδοτικό τρόπο, µε ελάχιστες 
σχετίζοµενες µε τη θεραπεία ανεπιθύµητες ενέργειες. 
σε αυτό το άρθρο,  συζητούνται οι σύγχρονες θερα-
πευτικές εξελίξεις σε συνδυασµό µε την εµπειρία µας 
στη διαχείριση των ασθενών µε CIDP

ΚΛΙΝΙΚΗ ΕΙΚΟΝΑ – ΠΑΘΟΓΕΝΕΙΑ

μπορεί να έχει χρόνια προοδευτική ή κατά ώσεις 
εξέλιξη ή άλλοτε να χαρακτηριζέται από µεµονωµένες 
οξείες ώσεις που κατόπιν ακολουθούνται από υφέσεις. 
παρατηρείται γενικευµένη κατάργηση των τενόντιων 
αντανακλαστικών. οι άρρωστοι παραπονούνται συχνά 
για πόνους. η κατανοµή των αισθητικοκινητικών ευ-
ρηµάτων είναι συνήθως συµµετρική, αλλά στην αρ-
χική φάση της νόσου µπορεί να είναι ασύµµετρη. τα 
κρανιακά νεύρα προσβάλλονται περιστασιακά, µε ιδι-
αίτερη προτίµηση στην vII συζυγία, αλλά µπορεί να 
προσβληθούν τα οφθαλµοκινητικά και τα προµηκι-
κά νεύρα.. συχνά εµφανίζεται τρόµος µεγάλου πλά-
τους και µεταβαλλόµενης συχνότητας, ο οποίος φαί-
νεται να αποτελεί ενδεικτικό σηµείο υποτροπής. [3-5]

η CIDP θεωρείται αυτοάνοση νόσος, στην παθοφυ-
σιολογία της οποίας συµµετέχει κυτταρική και χυµική 
ανοσία.  η ανοσολογική αιτιολογία της νόσου συνά-
γεται από την παρουσία παθολογικών ανοσοσφαιρι-
νών στο Ενύ και στη βιοψία του γαστροκνηµιαίου νεύ-
ρου. Έχουν περιγραφεί περιπτώσεις συνδυασµού µε 
µονοκλωνική γαµµασφαιρινοπάθεια, οι οποίες όµως 
κλινικά αντιστοιχούσαν περισσότερο σε χρόνια πολυ-
νευροπάθεια. παρόµοιοι µηχανισµοί φαίνεται να απο-

τελούν το παθοφυσιολογικό υπόστρωµα της κινητι-
κής πολυνευροπάθειας  µε πολλαπλα block αγωγι-
µότητας.  γενετικοί παράγοντες που εµπλέκονται στον 
έλεγχο ενεργοποίησης των άωρων τ- κυττάρων, πιθα-
νώς να είναι σηµαντικοί στην CIDP. Επίσης αντισώµα-
τα στις πρωτεϊνες της µυελίνης έχουν βρεθεί σε υπο-
οµάδες ασθενών.[3-5]

ΑρΧΙΚΗ ΘΕρΑΠΕΙΑ

οι ασθενείς µε πολύ ήπια συµπτώµατα που επηρε-
άζουν λίγο η καθόλου τις δραστηριότητες της καθη-
µερινής ζωής µπορούν να παρακολουθούνται χωρίς 
θεραπεία. η θεραπεία µε κορτικοστεροειδή ή ενδο-
φλέβια χορήγηση ανοσοσφαιρινών (IvIg) θα πρέπει 
να συνιστάται σε ασθενείς µε µέτρια ή σοβαρή αναπη-
ρία. η ύπαρξη αντενδείξεων για χρήση κορτικοστερο-
ειδών θα επηρεάσει την επιλογή προς IvIg και το αντί-
στροφο. η πλασµαφαίρεση  είναι αναλόγως αποτελε-
σµατική, αλλά µπορεί να είναι λιγότερο ανεκτή.[6-8]

η ανοσοσφαιρίνη είναι συχνά η πρώτη επιλο-
γή, καθώς  η βελτίωση µπορεί να είναι γρήγορη. η 
αρχική θεραπεία µε ενδοφλέβια εγχυση γ σφαιρίνης 
(IvIg) είναι συνήθως 2,0 g / kg, διαιρεµένη σε 5 ηµέ-
ρες.[9] θεραπεία µε 2,0 g / kg είτε σε µία µέρα ή δι-
αιρεµένη σε 2 ηµέρες είναι επίσης αποτελεσµατική.
[10]. γενικότερα, µία  µετα-ανάλυση των τεσσάρων 
διπλών  τυφλών τυχαιοποιηµένων µελετών, µε συ-
νολικά 235 συµµετέχοντες έδειξε  ότι η ενδοφλέβια 
έγχυση γ σφαιρίνης 2,0 g / kg προσφέρει σηµαντική 
βελτίωση στην αναπηρία , µε διαρκεία 2-6 εβδοµά-
δες [9-14] (Class I evidence, recommendation level 
a). η βελτίωση ήταν συνολικά από 54-100%. ασθε-
νείς που ξεκινούν θεραπεία µε  IvIg πρέπει να υπο-
βάλλονται και σε δεύτερη συνεδρία εάν δεν υπάρξει 
ανταπόκριση στην πρώτη. 15% µε 30% των ασθε-
νών  απαιτούν µόνο µία συνεδρία θεραπείας µε IvIg 
για µεγάλο χρονικό διάστηµα.

γρήγορη έγχυση µέχρι 800ml/h έχει δοκιµασθεί, 
αλλά αυτός ο ρυθµός έγχυσης δεν συστήνεται σε 
ασθενείς µε νεφρική ανεπάρκεια ή καρδιακές παθή-
σεις.[15] Άλλοι ερευνητές συστήνουν έγχυση µε ρυθ-
µό 200ml/h για να αποφευχθούν οι επιπλοκές.[16] 
ασθενείς µε καρδιακή πάθηση πιθανότατα διατρέ-
χουν αυξηµένο κίνδυνο επιπλοκών µε ρυθµούς έγ-
χυσεις >200ml/h[14].

για αµιγώς κινητική CIDP, η IvIg θεραπεία θα πρέ-

Σύγχρονη θεραπεία χρόνιας φλεγμονώδους απομυελινωτικής  πολυριζονευρίτιδας (CIDP)
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Α. Δημητρίου

πει να είναι η πρώτη επιλογή και αν τα κορτικοστερο-
ειδή  χρησιµοποιούνται, οι ασθενείς θα πρέπει να πα-
ρακολουθούνται στενά για επιδείνωση. η θεραπεία 
µε πρεδνιζόνη και πλασµαφαίρεση έχει συσχετιστεί µε 
επιδείνωση[17,18]και η χρήση τους δεν συνιστάται 
για τους ασθενείς µε πολυεστιακή κινητική νευροπά-
θεια (mmn). η χρήση των χηµειοθεραπευτικών σκευ-
ασµάτων συνήθως προορίζεται για ασθενείς µε ελατ-
τωµένη ανταπόκριση στην IvIg.

το όφελος  σε ασθενείς µε anti-mag νευρο-
πάθεια φαίνεται όταν η συνολική Igm µειώνε-
ται κατά 25% [19]. μερικοί ασθενείς µε anti-mag 
νευροπάθεια έχουν µια σχετικά ήπια εξέλιξη, 
και οι κίνδυνοι της θεραπείας µπορεί να υπερτε-
ρούν του πιθανού όφελους[20]. η rituximab µπο-
ρεί να είναι η θεραπεία επιλογής και είναι ο µόνος 
παράγοντας που  φαίνεται να είναι αποτελεσµατι-
κός σε µια διπλή-τυφλή, τυχαιοποιηµένη, ελεγχό-
µενη µε εικονικό φάρµακο [21]. η πλασµαφαίρεση 
και  οι αλλοι χηµειοθεραπευτικοι παραγόντες είναι χρή-
σιµοι σε ορισµένουςς επιλεγµένους ασθενείς.

τα κορτικοστεροειδή είναι πολύ αποτελεσµατικά 
(70% βελτίωση) και υπάρχει µακρά εµπειρία από την 
χρήση τους. σε µία τυφλή  τυχαιοποιηµένη ελεγχόµενη 
µελέτη (rCt) µε 28 συµµετέχοντες, η πρεδνιζόνη απο-
δείχθηκε  ανώτερη σε σύγκριση µε το να µην λάβουν 
οι ασθενείς καµία θεραπεία[22,23]  (Class II evidence). 
παρά την έλλειψη διπλών τυφλών τυχαιοποιηµένων   
µελετών µε χορήγηση placebo ως οµάδα ελέγχου, η 
χορήγηση  κορτικοστεροειδών στη CIDP είιναι αποδε-
κτή λόγω της µακρόχρονης εµπειρίας από την  χρήση 
της[23]. Έξι εβδοµάδες από του στόµατος χορήγησης 
πρεδνιζολόνης, αρχίζοντας από 60 mg ηµερησίως, 
προσέφερε όφελος που δεν ήταν όµως  σηµαντικά δι-
αφορετικό  από αυτό  που επιτυγχάνεται  µε µία χορή-
γηση  ενδοφλέβιας  ανοσοσφαιρίνης  (IvIg) 2,0 g / kg 
.[11,24] (Class III evidence). Επιπλέον, πολλές µελέ-
τες παρατήρησης αναφέρουν ευεργετικές επιδράσεις 
από κορτικοστεροειδή, εκτός από την αµιγώς κινητική 
µορφή CIDP, όπου µπορούν να αποδειχθούν επιβλα-
βή[17,18]. τα κορτικοστεροειδή είναι επίσης αποτελε-
σµατικά σε ασθενείς µε  anti-mag νευροπάθεια, όταν 
χορηγούνται σε συνδυασµό µε άλλου είδους θερα-
πεία[20]. κατά συνέπεια, η χρήση των κορτικοστερο-
ειδών µπορεί να θεωρηθεί ως µία µορφή θεραπείας  
σε όλους τους ασθενείς µε σηµαντική αναπηρία (level 
C recommendation). δεν υπάρχει κανένα στοιχείο και 
δεν υπήρξε συναίνεση όσο αφορά την χορήγηση επι 
καθηµερινής βάσης ή σε παρήµερο σχήµα  πρεδνιζο-
λόνης ή πρεδνιζόνης ή διαλείπουσα χορήγηση υψη-
λών δόσεων µηνιαίως  σε ενδοφλέβια ή από του στό-
µατος αγωγή. γενικώς, η αποδεχτή δοσολογία πρεδ-
νιζολόνης είναι 40-100 mg / ηµέρα  για 2-4 εβδοµά-
δες(1 έως 1,5 mg / kg στα παιδιά) κατά την έναρξη 
και κατόπιν  θεραπεία συντήρησης µε σταδιακή µεί-
ωση τους επόµενους µήνες ή χρόνια  µέχρι την χα-
µηλότερη αποτελεσµατική δόση. [25-28] με µία αρ-

χική υψηλή δόση 100 mg πρεδνιζολόνης, η βελτίω-
ση επιτυγχάνεται κατά µέσο όρο 1,9 µήνες µετά, µε 
ένα εύρος από µερικές εβδοµάδες µέχρι και 5 µήνες. 
ο χρόνος για το µέγιστο όφελος ήταν 6,6±5,4 µήνες 
[25]. δεν έχει επιτευχθεί θετικό αποτέλεσµα µε ηµε-
ρήσιες δόσεις µικρότερες απο 25mg.ύπάρχουν ακό-
µα δύο µελέτες µε διαλείπουσα ενδοφλέβια αγωγή 
κορτικοστεροιδών στην CIDP, που ήταν πιό καλά ανε-
κτές από τους ασθενείς[17,29].  Ένας αριθµός ασθε-
νών δεν ανταποκρίνεται στα κορτικοειδή στους πρώ-
τους 1-2 µήνες αλλά  έαν συνεχιστεί η αγωγή οι πε-
ρισσότεροι θα απαντήσουν θετικά. 

η θεραπεία των ασθενών µε CIPD απαιτεί εξατοµι-
κευµένη εκτίµηση της ανταπόκρισης στη θεραπεία. για 
ασθενείς που ξεκινούν αγωγή µε κορτικοστεροειδή,   
αυτή θα πρέπει να συνεχίζεται τουλάχιστον για 12 
εβδοµάδες από την  έναρξη µέχρι να αποφασιστεί εάν  
υπάρχει η όχι ανταπόκριση στη θεραπεία. Εάν υπάρχει 
ανταπόκριση στη θεραπεία, συνιστάται σταδιακή µεί-
ωση της δόσης σε ένα επίπεδο συντήρησης για του-
λάχιστον 1 µε 2 χρόνια και εν συνεχεία θα πρέπει να 
εξετάζεται ενδεχόµενη διακοπή του φαρµάκου. πο-
σοστό>70% υποτροπιάζει µετά από την µείωση η δι-
ακοπή των κορτικοστεροειδών. [5-7]

δύο µικρές διπλές-τυφλές τυχαιοποιηµένες µελέ-
τες µε συνολικά  47 συµµετέχοντες έδειξαν ότι η πλα-
σμαφαίρεση παρέχει το σηµαντικό βραχυπρόσθεµο 
όφελος για τα δύο τρίτα των ασθενών, αλλά  µπο-
ρεί να εµφανιστεί γρήγορη επιδείνωση[29-31] (Class 
I evidence). το ποσοστό υποτροπής µε την πλασµα-
φαίρεση ως µοναδική θεραπεία είναι υψηλότερο από 
την IvIg, τα κορτικοστεροειδή ή τα χηµειοθεραπευτι-
κά[31]. το 40-65% των ασθενών βελτιώνονται µε την 
πλασµαφαίρεση[19,20]. ώστόσο, τα θετικά αποτελέ-
σµατα της πλασµαφαίρεσης αρχίζουν να εξασθενούν  
σε 10-14 ηµέρες. Επίσης, οι ασθενείς µε anti-mag 
νευροπάθεια βελτιώνονται µετά απο πλασµαφαίρεση 
ιδίως όταν αυτή συνδυάζεται µε την κυκλοφωσφαµί-
δη[33,34]. στην περίπτωση της πολυεστιακής κινητι-
κής νευροπάθειας, η πλασµαφαίρεση συνήθως δεν 
προσφέρει όφελος, αλλά αντιθέτως µπορεί να συµ-
βάλλει και σέ επιδείνωση[35,36]. 

λόγω των παρενεργειών που συσχετίζονται µε τη  
δυσκολία της φλεβικής πρόσβασης,  τη χρήση του κι-
τρικού άλατος και τις αιµοδυναµικές  αλλαγές που δεν 
είναι ασυνήθιστες, πρέπει να χρησιµοποιούνται πρώ-
τα είτε κορτικοστερεοειδη είτε  IvIg. 

δεν παρατηρήθηκαν στατιστικά σηµαντικές διαφο-
ρές µεταξύ IvIg και πλασµαφαίρεσης [37]ή µεταξύ 
πρεδνιζόνης και IvIg [26] (Class II evidence) 

ΜΑΚρΟΧρΟΝΙΑ ΘΕρΑΠΕΙΑ

διάφορες δόσεις  συντήρησης έχουν συσταθεί, αλλά 
δεν υπάρχει µελέτη που να συγκρίνει αύτες τις δόσεις. 
[6]μια  διεθνής µελέτη µε 117 ασθενείς  από 33 χώ-
ρες ανέδειξε  ότι η αποτελεσµατικότητα της IvIg (2,0 
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g / kg αρχική δόση εφόδου διαιρεµένη σε  2-4 ηµέ-
ρες ακολουθούµενη από εγχύσεις συντήρησης 1,0 g 
/ kg  σε 1-2 ηµέρες κάθε 3 εβδοµάδες)  διατηρείται 
για διάστηµα 24 εβδοµάδων και ενδεχοµένως, πε-
ρισσότερο από 48 εβδοµάδες, µε µεγαλύτερη βελτί-
ωση της αναπηρίας και λιγότερες υποτροπές σε σύ-
γκριση µε το εικονικό φάρµακο[37]. μετά από αρχι-
κή δόση 2,0 g / kg, δόση συντήρησης µε 1,0 g / kg  
κάθε µήνα είναι επίσης αποτελεσµατική.[9] σε άλλη 
µία µη τυφλή µελέτη, γινόταν εκτίµηση των  ασθε-
νών κάθε 6 εβδοµάδες και η συχνότητα και η δοσο-
λογία που απαιτούνταν για να διατηρηθεί η βελτίω-
ση κυµαίνονταν  από 0,4g/kg κάθε δεύτερη µέρα µέ-
χρι 0,025 g/kg κάθε 10 ηµέρες. [38]. τέλος σε άλλη 
µελέτη παρατηρήθηκε οτι σε 9 απο 21 ασθενείς  η 
δόση της IvIg µπορούσε να µειωθεί σταδιακά µέχρι 
0,25g/kg κάθε 2 εβδοµάδες.[25]

ο χρόνος ηµίσειας ζωής της IvIg είναι 18-32 µέ-
ρες και ως εκ τούτου πρέπει να χορηγούνται  δόσεις 
συντήρησης για να διατηρηθεί ένα σταθερό επίπεδο 
ανοσοσφαιρίνης στον ορό. Εποµένως, το όφελος από 
IvIg είναι βραχείας διαρκειας, η  αγωγή πρέπει να επα-
ναλαµβάνεται κατά διαστήµατα και οι δόσεις πρέπει 
να κρίνονται σε ατοµική βάση[25]. Ο brannagan και 
οι συνεργάτες του προτείνουν ως δόση συντήρησης 
0,5g/kg κάθε 2 εβδοµάδες, µε ανάλογη προσαρµο-
γή σε ατοµική βάση.[39]

ώστόσο, η προσπάθεια προφύλαξης των ασθενών 
από τις παρενέργειες της µακροχρόνιας χορήγησης  
πρεδνιζόνης, καθιστά αυτή την µορφή θεραπείας µια 
λογική εναλλακτική λύση. Είναι επίσης η θεραπεία 
εκλογής   στην περίπτωση της πολυεστιακής κινητι-
κής νευροπάθειας, καθώς έχει αποδειχθεί η αποτελε-
σµατικότητα της σε διπλές –τυφλές τυχαιοποιηµένες 
µελέτες µε χορήγηση εικονικού φαρµακού  ως οµά-
δα ελέγχου[40-42]. η IvIg  έχει µελετηθεί και  στην 
αντι-mag νευροπάθεια. μία διπλή τυφλή τυχαιοποι-

ηµένη µελέτη µε χορήγηση και εικονικού φαρµάκου 
παρουσίασε αρνητικά αποτελέσµατα.  Εντούτοις,  πε-
ρίπου 20% των ασθενών είχε ένα ουσιαστικό όφελος.
[43]  Άλλη τυχαιοποιηµένη  µελέτη δεν αποκάλυψε 
όφελος στην βελτίωση της αναπηρίας σε 2 εβδοµά-
δες, αλλά παρουσίασε µείωση της αναπηρίας σε 4 
εβδοµάδες καθώς επίσης και βελτίωση σε  διάφορες 
άλλες δευτερεύουσες  µετρήσεις[44].

ασθενείς που απαιτούν θεραπέια µε µεσοδιαστήµα-
τα τόσο µικρά που να µην είναι πρακτικά, έχουν ωφε-
ληθεί από την προσθήκη µικρών δόσεων πρεδνιζόνης. 

οι επανειληµµένες εγχύσεις  γ-σφαιρίνης δεν φαίνε-
ται να έχουν ανεπιθύµητες ενέργειες. ποσοστό  >70% 
θα χρειασθεί αγωγή τουλάχιστον γιά 6 µήνες ενώ 
>50% θα χρειασθεί  αγωγή τουλάχιστον γιά 2 έτη. 
κάποιοι ασθενείς µπορεί να λαµβάνουν τη θεραπεία 
αυτή µέχρι και 7 χρόνια. τα κύρια µειονεκτήµατα εί-
ναι το υψηλό κόστος και οι πολλές ώρες που απαι-
τούνται για την έγχυση.[5-7]

 δεν υπάρχει  κατευθυντήρια οδηγία , δεδοµένου 
ότι καµία εκ  των µελετών δεν αξιολογεί συστηµα-
τικά τη µακράς διάρκειας θεραπεία. Εάν ένας ασθε-
νής καταστεί σταθερός σε ένα σχήµα διαλείπουσας  
χορήγησης IvIg, η δόση ή ίσως και η συχνότητα χο-
ρήγησης της IvIg θα πρέπει να µειωθεί περιοδικά 
επειδή πολλοί   ασθενείς µπορεί να χρειαστούν χα-
µηλότερες δόσεις ανοσοσφαιρίνης από αυτή που 
λαµβάνουν ή και καθόλου. αν και συχνά, υψηλή 
δόση IvIg είναι απαραίτητη, η προσθήκη των κορ-
τικοστεροειδών ή ένός ανοσοκατασταλτικού πα-
ράγοντα πρέπει να εξεταστεί, αλλά δεν υπάρχουν 
επαρκείς ενδείξεις  για να προταθεί ένα  συγκεκρι-
µένο φάρµακο.[5-7] οι ασθενείς που επωφελού-
νται από τη µακράς διάρκειας IvIg θεραπεία και οι 
οποίοι γίνονται ανθεκτικοί σε IvIg, µπορεί να αντα-
ποκριθούν και πάλι µετά από µια σύντοµη θερα-
πεία µε πλασµαφαίρεση [47]. 

Ανοσοκατασταλτικοί και ανοσοτροποποιτικοί παράγοντες
alemtuzemab
azathioprine
Cyclophosphamide
Ciclosporin
etanercept
fludarabine
Interferon-α
Interferon-β1α
mycophenolate mofetil
methotrexate
rituximab
stem cell transplantation

Πίνακας 1: ανοσοκατασταλτικοί και ανοσοτροποποιτικοί παράγοντες που έχουν αναφερθεί να έχουν χρησι-
µοποιηθεί στην CIDP



282

www.nevrologia.gr

Νευρολογία
Bimonthly Publication of Hellenic 
Association Of Neurology
10, Alkmanos str., ATHENS
115 28 - GREECE
Τel. 210 72.47.056 - Fax: 210 72.47.556
www.enee.gr     info@enee.gr

EDITORS IN CHIEF

Karlovasitou Anna
Sitzoglou Kon/nos

EDITORIAL BOARD

Artemis Nikolaos
Karlovasitou Anna
Potagas Kon/nos
Rudolf Jobst
Sitzoglou Kon/nos

OWNER

Hellenic Association Of Neurology
10, Alkmanos str., ATHENS
115 28 - GREECE
Τel. 210 72.47.056 - Fax: 210 72.47.556
www.enee.gr     info@enee.gr

PUBLISHER  

Elena Tsolakou
Gem Communications ltd
D. Hristou Nikolaou 49
173 43, Agios Dimitrios
Τel.:210 97 10 800 - 1, Fax: 210 97 10 844
info@gemcom.gr

SUBSCRIPTION

Members Free
Not members 40 €
Students 15 €
Companies - Libraries 50 € 
All foreign countries US#80

EXECUTIVE BOARD

President: N. Artemis
Vice President: I. Evdokimidis
Secretary: K. Sitzoglou 
Treasurer: K. Voumvourakis 
Members: E. Staboulis
 N. Triantafillou 
 G. Georgakakis

Contents

REVIEW ARTICLES

s  Multiple Sclerosis - The multidisciplinary symptomatic  
treatment of the disease 
A. Kerasnoudis  6

s  Safe use of Neuroimaging (CT – MRI – DSA) in clinical practice 
A. Safouris, C. Karakasis, J. Rudolf, G. Deretzi, I. Tsiptsios 18

s  Neurologic complications of electrical injuries                                                                                                          
K. Yiannopoulou, E. Meidani, A. Pasioti, K. Karidakis 28

s   Neurocutaneous disorders: evidence basic therapy 
A. Panteliadou, K. Kalokasidis, A. Patsatsi, M. Trakatelli, D. Sotiriadis  38

s   Factors related to demendia in parkinson’ s disease 
V.  Stergiou, M. Tsatali, M. Tsolaki, A. Karlovasitou 

 47

Α. Δημητρίου

Νευρολογία 21: 3-2012, 24-32

σαν θεραπεία συντήρησης συνιστώνται 1- 2 συνε-
δρίες πλασµαφαίρεσης την εβδοµάδα και εν συνεχεία 
σταδιακή µείωση της συχνότητας (αναµνηστικές δό-
σεις). στις περισσότερες περιπτώσεις απαιτείται συνδυ-
ασµός µε άλλο µακράς πνοής σκεύασµα. 

ΑΝΟΣΟΚΑτΑΣτΑΛτΙΚΟΙ ΠΑρΑΓΟΝτΕΣ

οι τυχαιοποιηµένες ελεγχόµενες µελέτες έχουν πα-
ρουσιαστεί   µόνο για την αζαθειοπρίνη και τη µεθο-
τρεξάτη.[6] η αζαθειοπρίνη σε δόση  2 mg/kg δεν 
παρουσίασε κανένα όφελος όταν προστέθηκε στην 
θεραπεία µε πρεδνιζόνη  σε 14 ασθενείς για 9 µήνες 
[46,47], αλλά η µελέτη  ήταν πιθανώς πάρα πολύ 
µικρής διάρκειας και η δόση πάρα πολύ χαµηλή 
για να είναι σε θέση να παρουσιάσει κάποιο  όφε-
λος. Έχει αναφερθεί όφελος ασθενών µε CIDP από 
τη χρήση αζαθειοπρίνης[27,48]. κανένα σηµαντικό 
όφελος δεν παρατηρήθηκε όταν η µεθοτρεξάτη σε 
δόση 15 mg καθηµερινά για 24 εβδοµάδες συγκρί-
θηκε µε το εικονικό φάρµακο σε 62 ασθενείς είχαν 
πάρει IvIg ή κορτικοστεροειδή [49]. ύπάρχουν αρ-
κετοί ανοσοκατασταλτικοί παράγοντες (πιν. 1) που  
χρησιµοποιούνται συχνά µαζί µε τα κορτικοστεροει-
δή  για να µειώσουν την ανάγκη για IvIg ή πλασµα-
φαίρεση ή για να θεραπεύσουν τους ασθενείς που 
δεν έχουν αποκριθεί σε οποιεσδήποτε από αυτές τις 
θεραπείες, αλλά υπάρχει µόνο Class  Iv evidence  
[25,50].  η κυκλοσπορίνη έχει αποδειχθεί ευεγερτι-
κή σε µερικούς ασθενείς µε CIDP [50,51] και  mmn 
[52]. Ενας ασθενής έχει βελτιωθεί µε τη χρήση tacro-
limus (µειώνει την ιντερλευκίνη-2 (Il-2) που παράγε-
ται από τα τ-κύτταρα) [53], ενώ υπάρχουν και ανα-
φορές ασθενών που παρουσίασαν CIDP ενώ λάµβα-
ναν tacrolimus[54,55]. Επίσης ασθενείς µε CIDP[56], 
mmn [57]και  anti-mag νευροπάθεια[34] έχει ανα-
φερθει να έχουν ωφεληθεί από την κυκλοφωσφα-
µίδη. Επιπροσθέτως, η χορήγηση fludarabine (ένας 
αντι-µεταβολίτης που αναστέλλει την πολυµεράση 
του Dna, την Dna πριµάση, λιγάση, και αναγωγά-
ση του ριβονουκλεοτιδίου) είχε θετικά αποτελέσµα-
τα  σε ασθενείς µε anti-mag νευροπάθεια, συµφωνα 
µε µη τυφλές µελέτες[55,58]. περιστασιακά κάποιοι 
ασθενείς µε CIDP έχουν ωφεληθεί από την  χορήγη-
ση mycophenolate mofetil (αναστρέψιµος αναστο-
λέας της µονοφωσφορικής αφυδρογονάσης της ινο-
σίνης) [59,60]. σε δύο ασθενείς  µε CIDP έχει  ανα-
φερθεί  µακροπρόθεσµη  απαλλαγή από τη νόσο, 
µε παρακολοθηση  22 µηνών µετά από  αυτόλογη 
µεταµόσχευση  αρχέγονων αιµατοποιητικών  κύττα-
ρων (stem cell) [61] και 6.5 έτη µετά από µια ετερό-
λογη  µεταµόσχευση αρχέγονων αιµατοποιητικών  
κύτταρων[62] δύο επιπρόσθετοι ασθενείς, µετά από  
αυτόλογες  µεταµοσχεύσεις αρχέγονων αιµοποιητι-
κών κυττάρων είχαν  ύφεση της νόσου,  που διήρ-
κεσε 2 και 5 έτη,  εν συνεχεία παρουσίασαν υποτρο-
πή[63-65]. σε  έναν από αυτούς τους ασθενείς ξα-

ναπραγµατοποιήθηκε αυτόλογη µεταµόσχευση και 
έµεινε ελεύθερος νόσου για 3 ετη[65].

  περισσότερη έρευνα απαιτείται προτού να µπορέ-
σει να υπάρχει  οποιαδήποτε σύσταση για χρησιµο-
ποίηση των ανοσοκατασταλτικών. στο µεταξύ, η θε-
ραπεία µε ανοσοκατασταλτικά  µπορεί  να εξεταστεί 
όταν η απάντηση στα κορτικοστεροειδή, IvIg ή την 
πλασµαφαίρεση είναι ανεπαρκής. περίπου το 15% 
των ασθενών  αδυνατούν να απαντήσουν σε οποια-
δήποτε από τις προτεινόµενες θεραπείες.  

ΕΚΛΕΚτΙΚΗ ΑΝΟΣΟΘΕρΑΠΕΙΑ 

σε µία ανοιχτή µελέτη 10 ασθενών  µε CIDP που 
τους χορηγήθηκε etanercept (ανασυνδυασµένος υπο-
δοχέας ανθρώπινου tnf) στο 30% παρουσιάστηκε 
βελτίωση και σε ένα άλλο 30%  πιθανή βελτίωση ή 
σταθεροποίηση.[66] η τυπική δόση που χρησιµοποεί-
ται είναι 25 mg υποδορίως δύο φορές εβδοµαδιαίως.

Επίσης χρησιµοείται το rituximab (µονοκλωνικό 
αντίσωµα έναντι της protein CD20) σε συνήθη δόση  
375 mg/m2 σε τέσσερις εβδοµαδιαίες ενδοφλέβιες 
εγχύσεις. η θεραπεία µε rituximab  έχει ευεργετική 
δράση σε  ασθενείς µε anti-mag νευροπάθεια [67-
71] και mmn.[68,70] το όφελος διαρκεί από 2 έως 
και 8 µήνες. μια τυχαιοποιηµένη, µε εικονικό φάρ-
µακο ελεγχόµενη µελέτη του rituximab σε 26 ασθε-
νείς µε αντι-mag νευροπάθεια έδειξαν βελτίωση σε 
αναπηρία σε 8 µήνες[21].  σε τέσσερις µελέτες του 
rituximab ήταν κατά µέσο όρο 31%, 37%, 58% και 
55% η µείωση του επιπέδου του συνολικού Igm 
[21,68,70,71].  σε µια µελέτη του rituximab για πο-
λυνευροπάθεια, 50% των ασθενών ανέφερε απώ-
λεια του οφέλους στο 1 έτος, µε την επιδείνωση να 
έχει  αρχίσει, ήδη στους 3 µήνες[70]. Εξατοµικευµέ-
νες περιπτώσεις ασθενών µε CIDP (µε Igm παραπρω-
τειναιµία, σύνδροµο evans, οι πάσχοντες από ιδιοπα-
θή θροµβοπενική πορφύρα ή σακχαρώδη διαβήτη) 
παρουσιάζουν  βελτίωση µε θεραπεία µε  rituximab 
[72-75]. μια ανοικτή µελέτη του rituximab σε 2 ασθε-
νείς µε CIDP δεν  έδειξε κανένα όφελος όσον αφο-
ρά τη µείωση της δόσης της IvIg. Ένας από τους 2 
ασθενείς παρουσίασε βελτίωση, αν και είχε πιο συ-
χνές υποτροπές µετά τη rituximab  και χρειαζόταν 
συνεχώς υψηλότερες δόσεις IvIg.[76]

Ένας ασθενής µε CIDP , στον οποίον χορηγήθηκε 
alemtuzunab ( ανασυνδυασµένο µονοκλωνικό αντί-
σωµα(Igg1κ-ισότυπο) που στοχεύει στην αντιγόνο 
CD52),30mg ενδοφλεβίως για 5 ηµέρες παρουσίασε 
ύφεση για 16 µήνες. ο ασθενής είχε υποτροπές κατά 
τις πρώτες 8 εβδοµάδες µετά την θεραπεία  πριν εµ-
φανίσει  ύφεση[77]. 

ασθενείς µε CIDP έχουν δείξει βελτίωση µε ιντερ-
φερόνη-α[78,79] και ιντερφερόνη-β [80-83] σε αρ-
κετές µικρές µελέτες, αν και µια µικρή, τυχαιοποιηµέ-
νη, ελεγχόµενη µελέτη δεν κατέδειξε όφελος.[84] σε 
µια άλλη µελέτη, οι ασθενείς  βελτιώθηκαν µόνο εάν 
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Σύγχρονη θεραπεία χρόνιας φλεγμονώδους απομυελινωτικής  πολυριζονευρίτιδας (CIDP)

Νευρολογία 21: 3-2012, 24-32

έλαµβαναν  επίσης IvIg. μια µεγάλη, πολυκεντρική, 
τυχαιοποιηµένη, διπλή-τυφλή, ελεγχόµενη µε εικο-
νικό φάρµακο µελέτη για CIDP είχε αρνητικό αποτέ-
λεσµα όσον αφορά τη µείωση της απαιτούµενης δό-
σης του IvIg[85]. σε µία µετά-ανάλυση υπήρξε όφε-
λος σε  εκείνους τους ασθενείς που είχαν πιο σοβα-
ρή ασθένεια. Όφελος µε ιντερφερόνη –β έχει επίσης 
αναφερθεί για τη mmn[86,87].

Είναι σηµαντικό η επίτευξη των θεραπευτικών  στό-
χων να συνδυάζεται µε οικονοµικά αποδοτικό τρόπο, 
µε ελάχιστες σχετίζοµενες µε τη θεραπεία ανεπιθύ-
µητες ενέργειες, καθώς το κόστος ορισµένων προτει-
νόµενων θεραπευτικών µέσων είναι ιδιαίτερα υψηλό 
µε δυσανάλογο µικρό όφελος. σε πρόσφατο άρθρο 
όπου εκτιµήθηκε η ποιότητα της ζωής για διάστηµα 5 
ετών ασθενών µε CIDP οι οποίοι ελάµβαναν στερο-
ειδή ή γ-σφαιρίνη διαπιστώθηκε ότι η µικρή ποιοτική 
διαφορά (3.7 µε 3.9) αντιστοιχούσε σε τεράστια χρη-
µατική διαφορά (2.000 µε 124.000). [88]

ΓΕΝΙΚΗ ΘΕρΑΠΕΙΑ

ύπάρχει έλλειψη βασικών κατευθυντήριων οδηγιών 
σχετικά µε τις γενικές πτυχές της θεραπείας για τα συ-
µπτώµατα της CIDP όπως τον πόνο και την κούραση. 
ύπάρχουν επίσης ελλειπή στοιχεία όσον αφορά την 
έρευνα για την αξία της άσκησης και την επαγγελµα-
τική και φυσική θεραπεία  στη διαχείριση της CIDP. τα 
στοιχεία είναι περιορισµένα σχετικά µε τους εµβολια-
σµούς και την CIDP.  ο νευροπαθητικός πόνος πρέπει 
να αντιµετωπίζεται µε φάρµακα σύµφωνα µε τις κα-
τευθυντήριες οδηγίες του efns για την θεραπεία του 
νευροπαθητικού πόνου[89]. ανάλογα µε τις ανάγκες 
του ασθενούς θα πρέπει να συνιστώνται διορθωτι-
κές ορθοπεδικές επεµβάσεις, φυσικοθεραπεία,  επαγ-
γελµατική θεραπεία, ψυχολογική στήριξη και παρα-
ποµπή σε ειδικό κέντρο αποκατάστασης. ύπάρχουν 
διεθνείς και τοπικές οµάδες στήριξης που παρέχουν 
πληροφορίες και υποστήριξη σε ασθενείς και στις οι-
κογένειές τους.[6]
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