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Wykaz stosowanych skrótów 

CIDP - chronic inflammatory demyelinating polyneuropathy, przewlekła zapalna 

polineuropatia demielinizacyjna 

ENG - elektroneurografia 

EMG - elektromiografia 

GBS - Guillain-Barre syndrome, zespół Guillaina-Barrego 

EFNS/PNS - European Academy of Neurology/Peripheral Nerve Society 

IVIg - intravenous immunoglobulin, immunoglobuliny dożylne  

SCIg - subcutaneous immunoglobulin, immunoglobuliny podskórne   

GKS - glikokortykosteroidy  

PE - plasma exchange, zabiegi plazmaferez 

mRS – the Modified Rankin Scale, zmodyfikowana Skala Rankina  

TNF α - tumor necrosis factor α, czynnik martwicy nowotworów α  

IFNγ - interferon gamma  

IL-2 - interleukina 2  

IP-10 - interferon gamma-induced protein 10, białko indukowane przez interferon 10 

MIP3β - macrophage inflammatory protein 3 β, białko zapalne makrofagów 3 β 

CTN1 - contactin-1, kontaktyna 1  

Caspr1 - contactin associated protein 1, białko związane z kontaktyną 1 

NF155 – neurofascin 155, neurofacyna 155 

NF140/186 – neurofascin 140/186, neurofacyna 140/186 

AIDP - acute inflammatory demyelinating polyneuropathy, ostra zapalna polineuropatia 

demielinizacyjna 

CMT - Charcot-Marie-Tooth disease, choroba Charcot-Marie-Tooth  

CMAP - compound muscle action potential, złożony potencjał ruchowy  

dCMAP - distal CMAP duration, czas trwania dystalnej odpowiedzi M 

SNAP – sensory nerve action potential, potencjał czuciowy 

AMNS – abnormal median/normal sural SNAP, nieprawidłowy SNAP nerwu pośrodkowego 

przy prawidłowym SNAP nerwu łydkowego  

ASNM - abnormal sural/normal median SNAP, nieprawidłowy SNAP nerwu łydkowego przy 

prawidłowym SNAP nerwu pośrodkowego  

USG – ultrasonography, ultrasonografia 

MRI - magnetic resonance imaging, rezonans magnetyczny 
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STRESZCZENIE 

Przewlekła zapalna polineuropatia demielinizacyjna (chronic inflammatory demyelinating 

polyneuropathy, CIDP) jest rzadką, niejednorodną polineuropatią nabytą o podłożu 

autoimmunologicznym. Typowa postać choroby charakteryzuje się postępującym przez ponad 

8 tygodni niedowładem i/lub zaburzeniami czucia oraz hipo- lub arefleksją. Do tej pory nie 

udało się znaleźć swoistego markera choroby, dlatego diagnoza stawiana jest przede 

wszystkim na podstawie obrazu klinicznego oraz badań elektrofizjologicznych 

(elektroneurografii – ENG - i elektromiografii - EMG). Warto zaznaczyć, że do tej pory 

opublikowano 15 różnych kryteriów rozpoznawania CIDP, co może świadczyć o trudnościach 

diagnostycznych i niejednorodnym obrazie klinicznym tej polineuropatii 

autoimmunologicznej.  

Choroba występuje głównie u dorosłych, rzadko wśród dzieci. W przypadku najmłodszej 

grupy pacjentów w diagnostyce CIDP największe trudności sprawia diagnostyka różnicowa, 

ponieważ wśród dzieci większość neuropatii ma podłoże genetyczne. Co więcej, bardziej 

dynamiczny przebieg choroby, zdarzający się częściej w tej grupie wiekowej niż u osób 

dorosłych wymaga różnicowania z zespołem Guillaina-Barrego (Guillain-Barre syndrome, 

GBS). Kolejnym wyzwaniem diagnostycznym u dzieci chorujących na CIDP jest diagnostyka 

atypowych wariantów choroby, których charakter w najmłodszej grupie pacjentów nie został 

jak dotąd wyczerpująco poznany i opisany. 

Leczeniem pierwszego rzutu zgodnie z najnowszymi wytycznymi CIDP EFNS/PNS z 2021 

roku są cykliczne wlewy dożylne immunoglobulin (intravenous immunoglobulin, IVIg) bądź 

glikokortykosteroidy (GKS) w formie doustnej lub dożylnej. Warto podkreślić, że w Polsce 

dostępna jest od niedawna postać immunoglobulin podawanych podskórnie (subcutaneous 

immunoglobulin, SCIg) jako leczenie podtrzymujące po stabilizacji za pomocą IVIg, co 

znacząco poprawia jakość życia chorych, gdyż ogranicza cykliczne hospitalizacje. W razie 

braku skuteczności można podawać terapię łączoną IVIg i GKS, gdyż wówczas obserwuje się 

wzmocniony efekt przeciwzapalny. Do tej pory nie została przeprowadzona wystarczająca 

liczba prób klinicznych z lekami immunosupresyjnymi (często są nimi: azatiopryna, 

metotreksat), w przypadkach lekoopornych zalecana jest próba leczenia rytuksymabem. 

Zabiegi plazmaferez (plasma exchange, PE) są aktualnie rzadko stosowane z uwagi na 

działania niepożądane.  
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Rokowanie szczególnie wśród pacjentów pediatrycznych jest dobre, z remisją całkowitą bądź 

częściową u większości chorych po zastosowanym leczeniu. Warto natomiast podkreślić, że 

zwłaszcza w grupie chorych najmłodszych brak wczesnej i trafnej diagnozy może mieć 

dramatyczne konsekwencje pod postacią utrwalonych niedowładów kończyn górnych              

i dolnych, powodujących zaburzenia chodu i sprawności rąk, rzadziej także utrwalonych 

objawów ze strony nerwów czaszkowych.  

Cykl zawiera jeden opis przypadku pacjentki, wyniki jednej pracy oryginalnej oraz jedną 

pracę poglądową. 

Celem prac były: 

1. Analiza fenotypu klinicznego z uwzględnieniem występowania typowych i atypowych 

wariantów obrazu klinicznego CIDP u dzieci oraz rozłożenia w tej grupie poszczególnych 

postaci choroby i dynamiki narastania procesu. 

2. Analiza wyników badań ENG dzieci chorujących na CIDP ze szczególnym 

uwzględnieniem parametrów pomocnych w różnicowaniu z neuropatiami genetycznie 

uwarunkowanymi zgodnie z opracowanymi przez Nevo i wsp. w 2002 roku kryteriami 

rozpoznania dziecięcej postaci CIDP.  

3. Podsumowanie i omówienie najczęstszych jednostek chorobowych istotnych w diagnostyce 

różnicowej CIDP u dzieci. 

4. Ocena efektu zastosowanych opcji terapeutycznych CIDP u dzieci. 

Materiał i metoda: 

W przedstawionym opisie przypadku omówiono trudności diagnostyczne i terapeutyczne       

u 4-letniej pacjentki z CIDP o ciężkim, nawrotowym przebiegu wymagającym wieloletniej 

terapii skojarzonej. W pracy oryginalnej przedstawiono grupę 37 dzieci z CIDP. Badanie to 

prezentuje jedną z największych grup populacji dziecięcej z CIDP wśród niewielu wcześniej 

opublikowanych. Dokonano retrospektywnej analizy między innymi przebiegu klinicznego, 

wyników badań ENG, z uwzględnieniem porównania spełniania elektrofizjologicznych 

kryteriów rozpoznania dziecięcej postaci CIDP opracowanych przez Nevo i wsp. w 2002 roku 

i aktualnych wówczas kryteriów rozpoznania CIDP EFNS/PNS z 2010 roku, schematów 

leczenia oraz ich skuteczności.  
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Z kolei praca poglądowa dotyczyła przede wszystkim krytycznej oceny wykonywanej 

standardowo diagnostyki kliniczno-elektrofizjologicznej z uwzględnieniem diagnostyki 

różnicowej poszczególnych wariantów atypowych, których podział był zgodny z aktualnymi 

wówczas kryteriami rozpoznania CIDP EFNS/PNS z 2010 roku.  

Wyniki: 

Na przykładzie 4-letniej pacjentki z CIDP omówiono możliwości intensyfikacji leczenia -     

w tym przypadku, choć odpowiedź na IVIg była bardzo dobra, korzystny efekt utrzymywał 

się początkowo krócej niż 3 tygodnie, nawet mimo dołączenia doustnych leków 

immunosupresyjnych. Pokazano, że niekiedy konieczna jest wieloletnia terapia skojarzona,    

z wyższą niż standardowo i stopniowo redukowaną dawką podtrzymującą IVIg, która 

pozwala na uzyskanie bardzo dobrego stabilnego stanu neurologicznego.  

W pracy oryginalnej przedstawiono retrospektywną analizę objawów klinicznych, 

nieprawidłowości elektrofizjologicznych, sposobów leczenia i rokowanie u 37 dzieci w wieku 

3,5–17 lat z ostatecznym rozpoznaniem CIDP (18 dziewcząt, 19 chłopców). Pacjentów 

podzielono na 3 podgrupy wiekowe tj. 0–4 lat, 4–13 lat i 13–18 lat. Szczegółowo oceniano 

także dynamikę procesu, czynniki wyzwalające proces zapalny, czas od pierwszych objawów 

do postawienia właściwej diagnozy. Okres obserwacji wynosił od 10 do 222 miesięcy.         

W postaci klasycznej objawy rozwijają się dłużej niż 8 tygodni – w przedstawionej grupie 

stwierdzany u 30/37 chorych (81,1%), natomiast 4/37 pacjentów (10,8%) miało przebieg 

ostry (<4 tygodni), a 2/37 pacjentów (5,4%) przebieg podostry (4-8 tygodni). Bardziej 

dynamiczny postęp choroby był częściej obserwowany u młodszych dzieci (<4 lat i w wieku 

4-13 lat). Typowy przebieg choroby obserwowano u 18/37 pacjentów (48,6%), u pozostałych 

chorych stwierdzano warianty atypowe: dystalny - 12/37 dzieci (32,4%), czysto motoryczny  

u 5/37 pacjentów (13,5%), a jeden pacjent miał wariant czysto sensoryczny (1/37, 2,7%). 

U wszystkich pacjentów wykonywano badanie ENG. Kryteria elektrofizjologiczne dziecięcej 

postaci CIDP opublikowane w 2002 r. przez Nevo i wsp. zostały spełnione u 26/37 (70,3%) 

pacjentów, a 7/37 (18,9%) pacjentów spełniało kryteria możliwego CIDP. Kryteria 

rozpoznania CIDP EFNS/PNS z 2010 roku zaproponowane głównie dla pacjentów dorosłych 

zostały spełnione u 35/37 pacjentów (94,6%). 
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Przebieg kliniczny był porównywalny między grupami wiekowymi. U większości dzieci 

(26/37, 70,3%) maksymalny wynik w zmodyfikowanej Skali Rankina (the Modified Rankin 

Scale, mRS) podczas całej obserwacji wyniósł 3, jednak sześciu pacjentów (16,2%) nie było 

w stanie samodzielnie chodzić.   

W trakcie całej obserwacji leczonych IVIg było 23/37 chorych (62,2%), monoterapię GKS 

stosowano u 22/37 pacjentów (59,5%), natomiast terapię łączoną IVIg i GKS otrzymywało 

6/37 (16,2%). U 12/37 pacjentów (32,4%) konieczne było zastosowanie leków 

immunosupresyjnych, w tym azatiopryny, ale także metotreksatu i rytuksymabu. Jeden 

pacjent był leczony zabiegami plazmaferezy. Całkowitą remisję uzyskano u 19/37 pacjentów 

(51,4%), remisję z objawami resztkowymi lub minimalnym deficytem zaobserwowano          

u 4/37 pacjentów (10,8%), natomiast 14/37 pacjentów (37,8%) w trakcie analizy 

kontynuowało leczenie ze stopniową poprawą.  

W pracy poglądowej przedstawiono trudności diagnostyczne spotykane w przypadku CIDP, 

omówiono wieloczynnikową przyczynę tego zjawiska, w tym zróżnicowany obraz kliniczny, 

szczególnie wprowadzający w błąd w nietypowych wariantach, pułapki elektrodiagnostyczne 

oraz obiektywną ocenę odpowiedzi na leczenie. 
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Wnioski: 

1. Obraz kliniczny i przebieg CIDP u dzieci jest dość podobny do występującego w wieku 

dorosłym, jednak u młodszych pacjentów choroba ta ma charakter bardziej dynamiczny.       

U dzieci częściej niż u dorosłych, nawet u około 50%, zdarzają się warianty atypowe choroby. 

2. Kryteria elektrofizjologiczne dla dziecięcej postaci CIDP opracowane przez Nevo i wsp.    

w 2002 roku są pomocne w różnicowaniu polineuropatii zapalnych od częściej występujących 

w młodszym wieku neuropatii genetycznie uwarunkowanych. 

3. Oprócz neuropatii genetycznie uwarunkowanych, w przypadkach CIDP o ostrym bądź 

podostrym przebiegu, częstszych u dzieci niż u dorosłych, należy brać pod uwagę GBS. 

4. U dzieci chorujących na CIDP leczenie IVIg jest aktualnie najczęściej wybieraną terapią 

pierwszego rzutu z szybką poprawą po każdorazowym wlewie, obserwowaną u zdecydowanej 

większości chorych. Niektórzy pacjenci wymagają intensyfikacji leczenia w postaci wyższych 

i częstszych podań podtrzymujących dawek IVIg oraz politerapii. Rokowanie                          

w pediatrycznym CIDP jest dobre, z resztkowymi, przeważnie niewielkimi, objawami lub 

całkowitą remisją u większości pacjentów, co również przedstawiano w mniejszych grupach 

w piśmiennictwie.  

Podsumowując, należy podkreślić, że wczesna diagnoza i właściwa terapia są kluczowym 

postępowaniem poprawiającym jakość życia pacjentów. 
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ABTSRACT 

 

Clinical and electrophysiological characteristics of children with chronic inflammatory 

demyelinating polyneuropathy. 

Chronic inflammatory demyelinating polyneuropathy (CIDP) is a rare heterogeneous 

autoimmune acquired polyneuropathy. The typical form of the disease is characterized by 

progressive for more than 8 weeks weakness and/or sensory symptoms and hypo- or areflexia. 

To date no specific marker has been found, therefore the diagnosis is made mainly on clinical 

features and nerve conduction studies results (NCS). It is worth mentioning that so far 15 

different criteria for the diagnosis of CIDP have been published, which may indicate 

diagnostic difficulties and a heterogeneous clinical presentation of this autoimmune 

polyneuropathy. 

The disease occurs mainly in adults, rarely in children. In the youngest group of patients the 

difficult part of diagnosing of CIDP is the differential diagnosis because most childhood 

neuropathies are hereditary. Furthermore, the more dynamic course of the disease, occurring 

more often in this age group than in adults, needs to differentiated from Guillain-Barre 

syndrome (GBS). Another diagnostic challenge in childhood CIDP is the diagnosis of atypical 

variants of the disease, which have not been fully understood and described in the youngest 

group of patients.  

The first-line treatment, according to the latest 2021 EFNS/PNS guideline for CIDP, are 

intravenous immunoglobulin (IVIg) or oral/intravenous corticosteroids therapy. It is worth 

emphasizing that subcutaneous immunoglobulin (SCIg) has recently been available in Poland 

as maintenance of the treatment after stabilization with IVIg, which significantly improves the 

patients’ quality of life, as it reduces frequent hospitalizations. If the response to these 

treatments is insufficient both IVIg and corticosteroids can be given as a combined therapy 

because an enhanced suppression of proinflammatory effect has been noticed. So far, there 

has not been a sufficient number of clinical trials with immunosuppressive drugs (most 

commonly used are: azathioprine, methotrexate). In drug-resistant cases, a trial of treatment 

with rituximab is recommended. Plasma exchange (PE) is currently rarely performed due to 

side effects. 
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The prognosis, especially among pediatric patients, is good, with complete or partial 

remission in most patients after treatment. However, it is worth emphasizing that, especially 

in children, the lack of an early and accurate diagnosis may have dramatic consequences with 

permanent weakness of the upper and lower limbs, causing gait disturbances and hands 

disability, less often also permanent palsy of the cranial nerves. 

A series of publications includes one case report of the patient, the results of one original 

study and one review. 

The aim of the study was: 

1. Analysis of the clinical phenotype, including typical and atypical variants of CIDP in 

children with discussion about their frequency in the group and the dynamics of the disease 

process. 

2. Analysis of electrophysiological results in children with CIDP, with particular emphasis on 

parameters helpful in differentiating CIDP from hereditary neuropathies according to the 

Childhood CIDP criteria Nevo et al. published in 2002. 

3. Summary and discussion of the most common diseases important in the differential 

diagnosis of CIDP in children. 

4. Evaluation of the treatment options effect in children with CIDP. 

Material and method: 

The presented case report discusses diagnostic and therapeutic difficulties in a 4-year-old 

patient with a severe, recurrent course of CIDP requiring many years of combined therapy. 

The original paper presents a group of 37 children with CIDP. This study presents one of the 

largest groups of the pediatric population with CIDP among the few previously published. We 

conducted a retrospective analysis of clinical symptoms, NCS results, including a comparison 

of the fulfillment of the Childhood CIDP electrophysiological criteria Nevo et al. published in 

2002 and 2010 EFNS/PNS criteria for CIDP that were current back then, modes of treatment 

and their effectiveness. The review concerned mainly on the critical assessment of standard 

clinical and electrophysiological diagnostics, especially the differential diagnosis of atypical 

variants, the division of which was in accordance with the then current 2010 EFNS/PNS 

criteria for CIDP. 
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Results: 

On the example of a 4-year-old patient with CIDP, the possibilities of intensifying treatment 

were discussed. In this case, although the response to IVIg was very good, the effect was 

initially maintained for less than 3 weeks, even despite the combined therapy with oral 

immunosuppressive drugs. It has been shown that sometimes long-term polytherapy is 

necessary, with a higher than standard and gradually reduced maintenance dose of IVIg, 

which allows for a very good stable neurological status. 

The original paper presents a retrospective analysis of 37 children with CIDP aged 3,5–17 

years with the final diagnosis of CIDP (18 girls, 19 boys). The group was divided into 3 age 

subgroups of patients, i.e. 0-4 years of age, 4-13 years of age and 13–18 years of age. The 

study includes detailed assessment of the disease dynamics, preceding event, time from the 

first symptoms to the correct diagnosis, the course of the disease, NCS results, treatment 

options and its effectiveness in each subgroup. The follow-up period ranged from 10 to 222 

months. In the typical variant symptoms progress gradually over a period of more than 8 - in 

the presented group it was found in 30/37 patients (81,1%), while 4/37 patients (10,8%) had 

an acute onset (<4 weeks), and 2/37 patients (5,4%) had a subacute onset (4-8 weeks). More 

rapid disease progression was seen more frequently in younger children (<4 years and 4-13 

years). The typical presentation of CIDP was observed in 18/37 patients (48,6%), others had 

atypical variants: distal - 12/37 children (32,4%), pure motor in 5 /37 patients (13,5%) and 

one patient had a pure sensory variant (1/37, 2,7%). 

The NCS was performed in all children. The Childhood CIDP criteria by Nevo et al. 2002 

were fulfilled as confirmed in 26/37 patients (70,3%) and 7/37 patients (18,9%) met the 

criteria of possible CIDP. The 2010 EFNS/PNS electrophysiological criteria for CIDP were 

fulfilled as definite in 35/37 patients (94,6%). 

The clinical course was comparable between the age groups. Most children (26/37 patients, 

70,3%) had a maximum modified Rankin Scale (mRS) score of 3 throughout follow-up, but 

six patients (16,2%) were unable to walk without assistance. None of the patients scored 5 on 

the mRS scale. 
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During the entire observation, 23/37 patients (62,2%) received IVIg treatment, while 22/37 

patients (59,5%) received monotherapy with corticosteroids and 6/37 patients (16,2%) were 

treated with both IVIg and corticosteroids. The immunosuppressive drugs, including 

azathioprine, but also methotrexate and rituximab, were given to 12/37 patients (32,4%).   

One patient was treated with plasmapheresis. Remission with residual symptoms or minimal 

deficit was observed in 4/37 patients (10,8%), whereas 14/37 patients (37,8%) remained on 

treatment with gradual improvement.  

The review presents the difficulties of diagnosis CIDP, discusses the multifactorial cause of 

this phenomenon, including the heterogenous clinical features, especially misleading in 

atypical variants, electrodiagnostic pitfalls and the objective assessment of response to 

treatment. 

Conclusions: 

1. The clinical features and course of childhood CIDP is quite similar to CIDP in adults, but in 

younger patients the disease is more dynamic. Atypical variants of the disease occur more 

often in children than in adults, even in about 50%. 

2. The Childhood CIDP electrophysiological criteria by Nevo et al. 2002 are helpful in 

differentiating inflammatory polyneuropathy from hereditary neuropathies, which are more 

common in younger age. 

3. Apart from hereditary neuropathies, the differential diagnosis of CIDP with the acute or 

subacute onset, which is more frequent in children than in adults, has to be differentiated from 

GBS. 

4. In children with CIDP, IVIg is currently the most common first-line therapy with rapid 

improvement after each infusion, observed in the majority of patients. Some patients require 

intensification of treatment with higher and more frequent maintenance doses of IVIg and 

polytherapy. The prognosis in pediatric CIDP is good, with residual, mostly minor, symptoms 

or complete remission in most patients, which has also been reported in smaller groups in the 

literature.  

In conclusion, it should be emphasized that early diagnosis and correct treatment is the most 

important in improving the quality of life of patients. 
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Wstęp 

Przewlekła zapalna polineuropatia demielinizacyjna (chronic inflammatory demyelinating 

polyneuropathy, CIDP) jest niejednorodną polineuropatią nabytą o podłożu 

autoimmunologicznym i, podobnie jak inne neuropatie nabyte oraz neuropatie genetycznie 

uwarunkowane, należy do grupy chorób rzadkich. Choroby rzadkie z definicji występują        

u mniej niż 5 przypadków na 10 000 osób [1], natomiast szacuje się, że na świecie cierpi z ich 

powodu ponad 470 milionów ludzi [1]. Są to schorzenia o przewlekłym i ciężkim przebiegu, 

większość z nich ma podłoże genetyczne i pierwsze objawy pojawiają się w wieku 

dziecięcym bądź młodzieńczym. Postawienie właściwego rozpoznania u tych pacjentów 

często trwa dłużej, natomiast jest ono szczególnie istotne w przypadkach chorób, w których 

możliwe jest podjęcie leczenia i poprawa stanu pacjenta, jak CIDP.  

Typowa postać choroby charakteryzuje się postępującym przez ponad 8 tygodni niedowładem 

i/lub zaburzeniami czucia oraz hipo- lub arefleksją. W procesie zapalnym CIDP biorą udział 

różne czynniki prozapalne, wśród najistotniejszych należy wymienić: makrofagi formujące 

klastery wokół naczyń, limfocyty T CD4+ i CD8+ oraz substancje prozapalne, w tym m.in. 

cytokiny: czynnik martwicy nowotworów α (tumor necrosis factor α, TNF α), interferon 

gamma (IFNγ), interleukina 2 (IL-2) oraz chemokiny: białko indukowane przez interferon 

(interferon gamma-induced protein, IP-10) i białko zapalne makrofagów 3β (macrophage 

inflammatory protein 3 β, MIP3β), a także czynniki układu dopełniacza [2]. W ostatnich 

latach u pacjentów z CIDP stwierdzano obecność przeciwciał przeciwko białkom 

występującym w obrębie przewężenia Ranviera i okołowęzłowych: kontaktynie 1 (contactin-

1, CTN1), białku Caspr1 (contactin associated protein 1), neurofacynom 155 i 140/186 

(neurofascin 155, NF155, neurofascin 140/186, NF140/186), jednak zgodnie z najnowszymi 

wytycznymi CIDP EFNS/PNS z 2021 roku przebieg choroby u chorych z wymienionymi 

przeciwciałami pozwala na ich wyodrębnienie i nie są one zaliczane do wariantów CIDP [3]. 

Do tej pory nie udało się znaleźć swoistego markera dla choroby, dlatego diagnoza stawiana 

jest przede wszystkim na podstawie obrazu klinicznego oraz badań elektrofizjologicznych 

(elektroneurografii – ENG - i elektromiografii - EMG). Warto zaznaczyć, że do tej pory 

opublikowano 15 różnych kryteriów rozpoznawania CIDP, co może świadczyć o trudnościach 

diagnostycznych i niejednorodnym obrazie klinicznym tej polineuropatii 

autoimmunologicznej. 
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Należy dodać, że wprawdzie choroba występuje we wszystkich grupach wiekowych, jednak 

znacząco częściej u osób dorosłych, z częstością 0,67–1,9/100 000 [4,5,6], średnio w wieku 

47,6 lat.   

W przypadku najmłodszej grupy pacjentów w diagnostyce CIDP największe trudności 

sprawia diagnostyka różnicowa, ponieważ wśród dzieci większość neuropatii ma podłoże 

genetyczne [7], natomiast przewlekła zapalna polineuropatia jest rozpoznawana znacznie 

rzadziej - u 0,23–0,48/100 000, średnio w wieku 7,6 lat [8,9]. Co więcej, bardziej dynamiczny 

przebieg choroby, zdarzający się częściej w tej grupie wiekowej niż u osób dorosłych [8,10], 

może wskazywać także na ostrą zapalną polineuropatię demielinizacyjną (acute inflammatory 

demyelinating polyneuropathy, AIDP), jedną z postaci zespołu Guillaina-Barrego (Guillain-

Barre syndrome, GBS). Jednostki te, choć do siebie podobne, różnią się zarówno dynamiką    

i morfologią objawów, jak i czasem utrzymywania się symptomów choroby, a przede 

wszystkim często wymagają odmiennego postępowania terapeutycznego - terapia 

glikokortykosteroidami (GKS) skuteczna i zalecana w CIDP, w GBS nie jest wskazana. 

Warto podkreślić, że szczególnie w grupie chorych najmłodszych brak wczesnej i trafnej 

diagnozy może mieć dramatyczne konsekwencje pod postacią utrwalonych niedowładów 

kończyn górnych i dolnych, powodujących zaburzenia chodu i sprawności rąk, rzadziej także 

utrwalonych niedowładów ze strony nerwów czaszkowych. Kolejnym wyzwaniem 

diagnostycznym w grupie pacjentów poniżej 18 r.ż. chorujących na CIDP jest diagnostyka 

atypowych wariantów choroby, których charakter w najmłodszej grupie pacjentów nie został 

jak dotąd wyczerpująco poznany i opisany.  

U dorosłych postać typowa CIDP (postępujący przez ponad 8 tygodni wiotki niedowład 

kończyn z zaburzeniami czucia i hipo-/arefleksją o przebiegu mono- bądź polifazowym) jest 

stosunkowo prostym do zdiagnozowania zespołem klinicznym, jednak taki postęp choroby   

w okresie występowania pierwszych objawów klinicznych obserwuje się jedynie u około 

połowy pacjentów [11]. Zdecydowanie trudniejszym procesem jest rozpoznanie CIDP            

u dzieci, gdzie nawet typowy obraz CIDP może być wstępnie zakwalifikowany jako 

neuropatia genetycznie uwarunkowana, przede wszystkim choroba Charcot-Marie-Tooth 

(Charcot-Marie-Tooth disease, CMT). Co więcej, występowanie nietypowych wariantów 

CIDP w populacji dziecięcej może być wyzwaniem zarówno w zakresie diagnostyki objawów 

klinicznych, interpretacji odchyleń w badaniu elektrofizjologicznym, a także braku 

odpowiedzi na standardowo stosowane leczenie. 
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Należy jednak dodać, że choć obowiązujące kryteria [3] mogą być stosowane w populacji 

dziecięcej, to ich opracowanie dotyczyło grup opierających się głównie na populacji 

dorosłych. Jedynymi do tej pory kryteriami diagnostycznymi CIDP dotyczącymi populacji 

dziecięcej były opracowane w 2002 roku kryteria Nevo i wsp. [10].  

Jak już wspomniano, rozpoznanie CIDP stawiane jest nie tylko na podstawie obrazu 

klinicznego, ale także zmian w badaniu elektroneurograficznym. Aktualne kryteria 

elektrofizjologiczne uwzględniają zmiany o charakterze demielinizacji zarówno we włóknach 

ruchowych, jak i czuciowych nerwów obwodowych [3]. Zmiany te obejmują: zwolnienie 

szybkości przewodzenia, wydłużenie latencji końcowej, wydłużenie latencji fali F lub jej 

brak, obecność bloku przewodzenia częściowego lub całkowitego, nieprawidłową dyspersję 

czasową odpowiedzi mięśniowej M (compound muscle action potential, CMAP), wydłużenie 

dystalnej odpowiedzi mięśniowej (distal CMAP duration, dCMAP). Natomiast kryteria 

dziecięcej postaci CIDP opracowane przez Nevo i wsp. w 2002 roku [10] dodatkowo 

uwzględniają cechy w ENG odpowiadające niehomogennemu zajęciu włókien nerwowych, co 

bardziej przemawia za podłożem zapalnym niż genetycznym odchyleń. Wspomniane 

nieprawidłowości w ENG to: różnica szybkości przewodzenia co najmniej 10 m/s między 

nerwami kończyn, dolnej i górnej, po tej samej stronie oraz niejednorodne zajęcie nerwów 

czuciowych w kończynach po tej samej stronie: nieprawidłowy potencjał czuciowy (sensory 

nerve action potential, SNAP) nerwu pośrodkowego lub nerwu promieniowego przy 

prawidłowym SNAP nerwu łydkowego (abnormal median/normal sural SNAP, AMNS) lub 

odwrotnie (abnormal sural/normal median SNAP, ASNM). 

Dodatkowym parametrem pomocniczym w diagnostyce CIDP, choć niekoniecznym do 

rozpoznania choroby zgodnie z najnowszymi wytycznymi CIDP EFNS/PNS z 2021 roku [3], 

jest charakterystyczne dla neuropatii zapalnych rozszczepienie białkowo-komórkowe            

w badaniu ogólnym płynu mózgowo-rdzeniowego. Pozostałe kryteria wspomagające 

rozpoznanie CIDP to: odpowiedź na leczenie oceniana przy pomocy skal funkcjonowania 

codziennego oraz powtarzalnego pełnego badania neurologicznego; diagnostyka obrazowa – 

ocena zajęcia zapaleniem nerwów obwodowych w ultrasonografii (ultrasonography, USG): 

pogrubienie nerwów, bądź rezonansu magnetycznego (magnetic resonance imaging, MRI)     

z kontrastem: pogrubienie lub nieprawidłowe wzmocnienie kontrastowe korzeni nerwów. 

Warto jednak podkreślić, że najnowsze kryteria EFNS/PNS z 2021 roku [3] wskazują na brak 

wystarczających danych w populacji dziecięcej na temat badań obrazowych (USG i MRI 

nerwów – badania te nie są zalecane jako pomocnicze przy stawianiu rozpoznania w tej 

grupie chorych) oraz, podobnie jak u dorosłych, brak jest wystandaryzowanych poziomów 
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białka i cytozy w płynie mózgowo-rdzeniowym będących podstawą rozpoznania 

rozszczepienia białkowo-komórkowego (zależne od czynników dodatkowych jak wiek, 

choroby współistniejące, np. cukrzyca, przebycie operacji kręgosłupa).  

Leczeniem pierwszego rzutu zgodnie z najnowszymi zaleceniami CIDP EFNS/PNS z 2021 

roku [3] są cykliczne wlewy dożylne immunoglobulin (intravenous immunoglobulin, IVIg) 

bądź sterydoterapia – GKS w formie doustnej lub dożylnej. Postać doustna GKS jest znacznie 

lepiej tolerowana u dzieci, natomiast należy pamiętać o długoterminowych skutkach ich 

przewlekłego stosowania, m.in. opóźnienie wzrostu. Jeżeli chodzi o leczenie IVIg, 

szczególnie u małych dzieci, ich stosowanie ma znaczącą przewagę nad zabiegami PE, które 

są aktualnie rzadko stosowane z uwagi na działania niepożądane. Warto podkreślić, że          

w Polsce dostępna jest od niedawna postać podskórna immunoglobulin (subcutaneous 

immunoglobulin, SCIg) jako leczenie podtrzymujące po stabilizacji za pomocą IVIg, co 

znacząco poprawia jakość życia chorych, ograniczając cykliczne hospitalizacje. W razie 

braku skuteczności można stosować terapię łączoną IVIg i GKS, gdyż wówczas obserwuje się 

wzmocniony efekt przeciwzapalny. Do tej pory nie została przeprowadzona wystarczająca 

liczba prób klinicznych z lekami immunosupresyjnymi (często stosowane są: azatiopryna, 

metotreksat), w przypadkach lekoopornych zalecana jest próba leczenia rytuksymabem, nie 

cyklofosfamidem, z powodu mniejszej liczby działań niepożądanych. 

Rokowanie szczególnie wśród pacjentów pediatrycznych jest dobre, z remisją całkowitą bądź 

częściową u większości chorych po zastosowanym leczeniu. W pracy McMillana i in. [8] na 

podstawie danych dotyczących obserwacji 20 dzieci: u 11/20 (55%) pacjentów stwierdzono 

całkowitą remisję, natomiast 9/20 (45%) chorych miało resztkowe objawy rezydualne. 

Przedstawiany cykl prac będący podstawą pracy doktorskiej, analizuje diagnostykę kliniczną i 

elektrofizjologiczną dzieci chorujących na CIDP. Ponadto omówiono najczęściej stosowane 

schematy leczenia CIDP i ich potencjalną skuteczność oraz rokowanie wśród najmłodszych 

pacjentów. Cykl zawiera jeden opis przypadku pacjentki, wyniki jednej pracy oryginalnej 

oraz jedną pracę poglądową. 

W przedstawionym opisie przypadku omówiono trudności diagnostyczne i terapeutyczne u 4-

letniej pacjentki z CIDP o ciężkim, nawrotowym przebiegu wymagającym wieloletniej terapii 

skojarzonej. 
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W pracy oryginalnej dokonano retrospektywnej analizy przebiegu klinicznego, wyników 

badań ENG, z uwzględnieniem porównania spełniania elektrofizjologicznych kryteriów 

rozpoznania CIDP (kryteria rozpoznania dziecięcej postaci CIDP opracowane przez Nevo       

i wsp. w 2002 roku [10] i aktualnych wówczas kryteriów CIDP EFNS/PNS z 2010 roku [12]), 

oraz badań dodatkowych w grupie 37 dzieci z CIDP. Podjęto próbę oceny najczęściej 

stosowanych w badanej grupie schematów leczenia oraz ich skuteczności. Badanie to 

przedstawia jedną z największych grup populacji dziecięcej chorującą na CIDP wśród 

niewielu wcześniej opublikowanych. 

Z kolei praca poglądowa dotyczyła przede wszystkim krytycznej oceny wykonywanej 

standardowo diagnostyki kliniczno-elektrofizjologicznej z uwzględnieniem diagnostyki 

różnicowej poszczególnych wariantów atypowych, których podział był zgodny z aktualnymi 

wówczas kryteriami CIDP EFNS/PNS z 2010 roku [12]. Dodatkowo omówiono 

najważniejsze pułapki diagnostyczne, w tym także te prowadzące do stawiania 

„nadrozpoznań” CIDP.  

Podsumowując, należy podkreślić, że CIDP jest rzadką chorobą, ale najczęstszą możliwą do 

leczenia neuropatią na świecie [2], dlatego tak ważne jest wczesne postawienie właściwej 

diagnozy, co może prowadzić do szybkiego włączenia leczenia przyczynowego,                      

a w konsekwencji do poprawy stanu ruchowego pacjenta. Prezentowany cykl prac jest próbą 

uzupełnienia niezwykle rzadko przedstawianej charakterystyki dziecięcej przewlekłej 

zapalnej polineuropatii demielinizacyjnej. 

 

Założenia i cel pracy 

 

Obecnie brak jest aktualnych, odrębnych standardów postępowania diagnostycznego i 

terapeutycznego u dzieci chorujących na CIDP, ale większość neurologów kieruje się takimi 

wytycznymi opracowanymi dla osób dorosłych. Podstawą rozpoznania CIDP, jak 

wspomniano już wcześniej, jest wnikliwa ocena kliniczna wraz z analizą badania ENG. 

Ostatnie i jedyne do tej pory kryteria dziecięcej postaci CIDP zostały opublikowane w 2002 

roku przez Nevo i wsp. [10] – uwzględniają one parametry elektrofizjologiczne mogące być 

pomocne w różnicowaniu neuropatii o podłożu zapalnym ze znacznie częściej występującymi 

poniżej 18 roku życia neuropatiami genetycznie uwarunkowanymi. W momencie publikacji 

pracy retrospektywnej aktualne były kryteria CIDP EFNS/PNS z 2010 roku [12] i to one były 

brane pod uwagę w ocenie chorych.  
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Celem prac były: 

1. Analiza fenotypu klinicznego z uwzględnieniem występowania typowych i atypowych 

wariantów obrazu klinicznego CIDP u dzieci oraz rozłożenia w tej grupie poszczególnych 

postaci choroby i dynamiki narastania procesu. 

2. Analiza wyników badań ENG dzieci chorujących na CIDP ze szczególnym 

uwzględnieniem parametrów pomocnych w różnicowaniu z neuropatiami genetycznie 

uwarunkowanymi zgodnie z opracowanymi przez Nevo i wsp. w 2002 roku kryteriami 

dziecięcej postaci CIDP [10]. 

3. Podsumowanie i omówienie najczęstszych jednostek chorobowych istotnych w diagnostyce 

różnicowej CIDP u dzieci. 

4. Ocena efektu zastosowanych opcji terapeutycznych CIDP u dzieci. 
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Kopie opublikowanych prac 
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Podsumowanie i wnioski 

 

Praca poświęcona leczeniu CIDP u dzieci przedstawia standardowo stosowane terapie             

z uwzględnieniem opisu przypadku 4-letniej dziewczynki. Prezentowana pacjentka miała 

ciężki, nawrotowy przebieg CIDP. Na jej przykładzie omówiono możliwości intensyfikacji 

leczenia - w tym przypadku, choć odpowiedź na IVIg była bardzo dobra, korzystny efekt 

utrzymywał się początkowo krócej niż 3 tygodnie, nawet mimo dołączenia doustnych leków 

immunosupresyjnych. Pokazano, że niekiedy konieczna jest wieloletnia terapia skojarzona, 

która pozwala na uzyskanie bardzo dobrego stabilnego stanu neurologicznego. Wskazano, że 

u niektórych pacjentów podtrzymująca dawka IVIg musi być wyższa niż standardowo 

stosowana, zaś jej redukcja powinna być prowadzona stopniowo z zachowaniem stałego 

odstępu czasu między kolejnymi wlewami. 

W pracy oryginalnej przedstawiono retrospektywną analizę objawów klinicznych, 

nieprawidłowości elektrofizjologicznych, sposobów leczenia i rokowanie u 37 dzieci w wieku 

3,5–17 lat z ostatecznym rozpoznaniem CIDP (18 dziewcząt, 19 chłopców). Pacjentów 

podzielono na 3 podgrupy wiekowe tj. 0–4 lat, 4–13 lat i 13–18 lat. Szczegółowo oceniano 

dynamikę procesu, czynniki wyzwalające proces zapalny, czas od pierwszych objawów do 

postawienia właściwej diagnozy. Okres obserwacji wynosił od 10 do 222 miesięcy.  

CIDP jako choroba autoimmunologiczna może być poprzedzona infekcją – w prezentowanej 

grupie czynniki wyzwalające udało się ustalić u 7/37 pacjentów (18,9%), najczęściej były to 

infekcje przewodu pokarmowego bądź układu oddechowego - u 4/37 chorych (10,8%).  

W postaci klasycznej objawy rozwijają się dłużej niż 8 tygodni – w przedstawionej grupie      

u 30/37 chorych (81,1%), natomiast 4/37 pacjentów (10,8%) miało przebieg ostry (<4 

tygodni), a 2/37 pacjentów (5,4%) przebieg podostry (4-8 tygodni). Bardziej dynamiczny 

postęp choroby był częściej obserwowany u młodszych dzieci (<4 lat i w wieku 4-13 lat). 

Typowy przebieg choroby obserwowano u 18/37 (48,6%) pacjentów, u pozostałych chorych 

stwierdzano warianty atypowe: dystalny – u 12/37 dzieci (32,4%), czysto motoryczny u 5/37 

pacjentów (13,5%), a jeden pacjent miał wariant czysto sensoryczny (1/37, 2,7%). Warto 

zaznaczyć, ze wariant dystalny opisywany w grupach dorosłych charakteryzuje się 

dominującymi zaburzeniami czucia, ale występuje też osłabienie siły mięśniowej z przewagą 

w kończynach dolnych [3,11]. W przedstawionej grupie dziecięcej wariant dystalny objawiał 

się przede wszystkim pod postacią niedowładów, częściej w obrębie kończyn dolnych, 

zaburzenia czucia były znacznie rzadziej stwierdzane. 



41 
 

W pracy Hattori i in. [13] opisano 10 dzieci chorujących na CIDP, z których u 7 dominowało 

zajęcie dystalnych części kończyn, głównie pod postacią osłabienia siły mięśniowej bądź       

z towarzyszącymi objawami czuciowymi. Ponadto w przedstawionej grupie 3/37 chorych 

(8,1%) miało dodatkowe towarzyszące objawy, w tym mimowolne ruchy mięśni twarzy 

(1/37, 2,7%) lub drżenie rąk (2/37, 5,4%).  

U wszystkich pacjentów wykonywano badanie ENG. Kryteria elektrofizjologiczne dziecięcej 

postaci CIDP opublikowane w 2002 r. przez Nevo i wsp. [10] zostały spełnione u 26/37 

(70,3%) pacjentów, a 7/37 (18,9%) pacjentów spełniało kryteria możliwego CIDP. Cechy 

niehomogennego zajęcia włókien nerwowych uwzględnione w kryteriach dziecięcej postaci 

CIDP opracowanych przez Nevo i wsp. [10] stwierdzano odpowiednio: różnicę szybkości 

przewodzenia co najmniej 10 m/s między nerwami kończyn, dolnej i górnej, po tej samej 

stronie u 30/37 (81,1%), natomiast AMNS u 4/37 (10,8%) i ASNM również u 4/37 (10,8%). 

Aktualne wówczas kryteria CIDP EFNS/PNS z 2010 roku zaproponowane głównie dla 

pacjentów dorosłych [12] zostały spełnione u 35/37 pacjentów (94,6%).  

Przebieg kliniczny był porównywalny między grupami wiekowymi. U większości dzieci 

(26/37, 70,3%) maksymalny wynik w zmodyfikowanej Skali Rankina (the Modified Rankin 

Scale, mRS) podczas całej obserwacji wyniósł 3, jednak sześciu pacjentów (16,2%) nie było 

w stanie samodzielnie chodzić. Żaden z pacjentów nie uzyskał 5 w skali mRS. Szczytowy 

mRS był wyższy u dzieci w wieku 4–13 lat w porównaniu z pacjentami powyżej 13 lat (p = 

0,025). W przypadku innych zmiennych różnice nie były istotne statystycznie, jednak łączna 

liczba 37 pacjentów nie pozwala na przeprowadzenie wiarygodnej analizy statystycznej. 

W trakcie całej obserwacji leczonych IVIg było 23/37 chorych (62,2%), monoterapię GKS 

stosowano u 22/37 pacjentów (59,5%), natomiast terapię łączoną IVIg i GKS otrzymywało 

6/37 (16,2%). U 12/37 pacjentów (32,4%) konieczne było zastosowanie leków 

immunosupresyjnych, w tym azatiopryny, ale także metotreksatu i rytuksymabu. Jeden 

pacjent był leczony zabiegami plazmaferezy. Całkowitą remisję uzyskano u 19/37 pacjentów 

(51,4%), remisję z objawami resztkowymi lub minimalnym deficytem zaobserwowano u 4/37 

pacjentów (10,8%), natomiast 14/37 pacjentów (37,8%) w trakcie analizy kontynuowało 

leczenie ze stopniową poprawą.  

W pracy poglądowej przedstawiono trudności diagnostyczne spotykane w przypadku CIDP, 

omówiono wieloczynnikową przyczynę tego zjawiska, w tym zróżnicowany obraz kliniczny, 

szczególnie wprowadzający w błąd w nietypowych wariantach, pułapki elektrodiagnostyczne 

oraz obiektywną ocenę odpowiedzi na leczenie.  
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Wnioski  

 

1. Obraz kliniczny i przebieg CIDP w dzieciństwie jest dość podobny do CIDP w wieku 

dorosłym, jednak u młodszych pacjentów choroba ta ma charakter bardziej dynamiczny i 

może częściej współwystępować z nietypowymi objawami klinicznymi. Dodatkowo u dzieci 

częściej niż u dorosłych, nawet u około 50%, zdarzają się warianty atypowe choroby, w tym, 

jak w przedstawionej grupie: najczęściej wariant dystalny, rzadszy wariant czysto ruchowy 

czy najrzadszy czysto czuciowy.  

2. Uwzględnione w kryteriach elektrofizjologicznych dziecięcej postaci CIDP opracowanych 

przez Nevo i wsp. w 2002 roku [10] parametry niehomogennego zajęcia nerwów 

obwodowych, pomocne w różnicowaniu polineuropatii zapalnych od genetycznie 

uwarunkowanych, znajdują szczególnie duże zastosowanie u dzieci, gdyż ta grupa pacjentów 

jest najbardziej narażona na pomyłkę diagnostyczną – znaczna część polineuropatii 

dziedzicznych rozpoczyna się w dzieciństwie.  

3. Oprócz neuropatii genetycznie uwarunkowanych, w przypadkach CIDP o ostrym bądź 

podostrym przebiegu, częstszych u dzieci niż u dorosłych, należy brać pod uwagę GBS. 

4. U dzieci chorujących na CIDP leczenie IVIg jest aktualnie najczęściej wybieraną terapią 

pierwszego rzutu z szybką poprawą po każdorazowym wlewie, obserwowaną u zdecydowanej 

większości chorych. U niektórych pacjentów, jak w prezentowanym przypadku, 

podtrzymujące dawki IVIg muszą być wyższe niż standardowe, zaś redukcję dawek należy 

prowadzić stopniowo zachowując stałe odstępy czasu między kolejnymi wlewami. W 

przypadkach o ciężkim przebiegu konieczna jest wieloletnia terapia skojarzona, która pozwala 

na uzyskanie bardzo dobrego stabilnego stanu neurologicznego. Zarówno dane z pracy 

oryginalnej, jak i przedstawionego przypadku wskazują, że rokowanie w pediatrycznym 

CIDP jest dobre, z resztkowymi, przeważnie niewielkimi, objawami lub całkowitą remisją u 

większości pacjentów, co również przedstawiano w mniejszych grupach w piśmiennictwie.  

Podsumowując, należy podkreślić, że wczesna diagnoza i właściwa terapia są kluczowym 

postępowaniem poprawiającym jakość życia pacjentów. 
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