Was ist chronisch-
inflammatorische
demyelinisierende
Polyneuropathie (CIDP)?

Chronisch-inflammatorische demyelinisierende
Polyneuropathie ist eine seltene Erkrankung der
peripheren Nerven und gekennzeichnet durch einen
allmahlich zunehmenden sensorischen Verlust und eine
mit dem Verlust von Reflexen verbundene Schwiche.

GBS und CIDP haben zwar viele Merkmale
gemeinsam, sie unterscheiden sich jedoch in Bezug auf
ihren Beginn: Beim GBS tritt die maximale Schwiche
weniger als 30 Tage und bei den meisten Patienten
weniger als 14 Tagen nach dem Ausbruch auf, wihrend
beim CIDP der sensorische Verlust und die Schwiche
tiber diese Zeitspannen hinaus fortschreiten. Die
Inzidenz neuer CIDP-Fille liegt bei etwa 1-4 pro eine
Million Personen, da die Krankheit aber bei einem
einzelnen Patienten u. U. lange Zeit vorliegt, kann die
Pravalenz bis zu 9 pro 100.000 betragen.

Wie das GBS wird auch die CIDP durch eine
Schidigung der als Myelin bezeichneten Umhiillung
der Nerven ausgel&st. Sie kann in jedem Alter
ausbrechen und ist bei Mannern haufiger als bei
Frauen. Anders als beim GBS ist die aktive Phase der
CIDP nicht auf weniger als einen Monat beschrankt.
Obwohl die Krankheit bei einem Drittel der Patienten
in ein Stadium der Remission iibergehen kann, in dem
keine Immuntherapie erforderlich ist, kommt es bei
meisten Patienten mit CIDP zu einem langsamen
Fortschreiten oder Schiiben iiber mehrere Jahre oder
lsnger. Wird die CIDP nicht behandelt, kommt es bei
30 % der Patienten schlieflich zur Abhangigkeit vom
Rollstuhl. Durch friihzeitige Erkennung und richtige
Behandlung kann ein erhebliches Mafs an Behinderung
vermieden werden.

LEITBILD
Wir verbessern die Lebensqualitét der von GBS, CIDP

und verwandten Erkrankungen betroffenen Patienten und
ihrer Familien. Unser unerschiitterliches Bemiihen um die
Patienten, fiir die wir uns einsetzen, stiitzt sich auf vier Saulen:

Unterstiitzung, Aufkldrung, Forschung und Interessenvertretung.

* Wir unterstiitzen Patienten durch die Pflege eines globalen

Netzwerks von Freiwilligen, Gesundheitsfachkraften,
Forschern und Industriepartnern, um sie mit wichtigen,
zeitnahen und genauen Informationen zu versorgen.

Wir kldren Arzte, Kliniker, Patienten und Pflegepersonen
auf, um Bewusstsein und Verstandnis zu vertiefen.

Wir férdern die Forschung durch Zuschiisse, Stipendien

und andere geeignete Mafsnahmen, um die Identifizierung

der Ursachen und die Entdeckung von Behandlungen zu
erleichtern.

Wir vertreten Patienteninteressen auf Bundes-
und Landesebene sowie an der Basis, um politische
Entscheidungstréger zu informieren und ihnen
dabei zu helfen, Beschliisse zu fassen, die unserer
Patientengemeinschaft zugute kommen.
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Wir arbeiten fiir eine Zukunft, in" der alle
von GBS, CIDP, MMN oder verwandten
Krankheitsvarianten Betroffenen Zugang zu
einer frithzeitigen und genauen Diagnose, einer
geeigneten Behandlung und sachkundigen
Unterstiitzungsdiensten haben.




WAS VERURSACHT DIE CIDP?

Aktuell wird davon ausgegangen, dass das normalerweise
schiitzende Immunsystem kérpereigenes Myelin als fremd
wahrnimmt und angreift. Myelin ist ein wichtiger Bestandteil
des peripheren Nervensystems. Es umhiillt das Axon, den
langen, kabelshnlichen Teil der Nervenzelle, dhnlich wie eine
Isolierung einen elektrischen Draht. Die Nerven ziehen sich
vom Riickenmark in den Kérper und stimulieren die Kontraktion
von Muskeln oder Gibertragen sensorische Informationen

von Rezeptoren in der Haut und den Gelenken zuriick zum
Nervensystem. Die Isolierung durch das Myelin bewirkt, dass
sich elektrische Impulse entlang des Nervenaxons effizient
fortpflanzen kénnen. Wenn das Myelin beschadigt oder nicht
vorhanden ist, werden diese elektrischen Impulse langsamer oder
gehen verloren, sodass vom Gehirn ausgesendete Botschaften
unterbrochen werden oder ihren endgiltigen Bestimmungsort
nicht erreichen. Die Ursache hierfiir ist noch nicht bekannt.

WIE WIRD CIDP DIAGNOSTIZIERT?

Die Diagnose der CIDP stiitzt sich auf die Symptome des
Patienten:

* Symptome wie Gefiihlsverlust (Taubheitsgefiihl), anormale
Empfindungen (Kribbeln und Schmerzen), Verlust der
Reflexe und Schwiche (Schwierigkeiten beim Gehen,
Steppergang)

Tests der Nervenleitfahigkeit oder EMG-Tests (lassen in

der Regel eine demyelinisierende Neuropathie erkennen),
Analyse der Ruickenmarksflussigkeit (zeigt in der Regel
einen erhhten Proteinspiegel bei normaler Zellzahl an) und
Blut- und Urintests (um andere Stérungen auszuschliefsen,
die eine Neuropathie verursachen kénnen, und nach
ungewshnlichen Proteinen zu suchen)

WIE WIRD CIDP BEHANDELT?

Zur Behandlung der CIDP stehen drei Standard- oder
Erstlinien-Therapien zur Verfiigung:

+ Corticosteroide (Prednison, Prednisolon) dhneln
natirlich vorkommenden entziindungshemmenden
Hormonen und kénnen zur Erstbehandlung eingesetzt
werden. Corticosteroide steigern in vielen Fallen die Kraft,
werden bequem tiber den Mund eingenommen und sind
kostengiinstig. Die langfristige Anwendung kann jedoch
durch Nebenwirkungen eingeschrankt sein.

Hochdosierte intravenése Immunglobuline (1VIg) sind
das einzige Medikament, das von der FDA sowie den
kanadischen und européischen Arzneimittelbehdrden fir
die Behandlung der CIDP zugelassen ist. [VIg enthalten
natirlich vorkommende Antikérper, die von gesunden
Freiwilligen gewonnen wurden. [VIg werden iber mehrere
Stunden in eine Vene verabreicht. Neuere Praparationen
mit hdheren Konzentrationen, die unter die Haut (subkutan)
verabreicht werden kénnen, werden derzeit in kontrollierten
Studien an CIDP-Patienten getestet.

Plasma Exchange (PE) oder Plasmapherese ist ein
Verfahren, bei dem zunéchst ein Teil des Blutes des
Patienten entnommen wird. Anschliekend werden die
Blutzellen ohne den flissigen Plasma-Anteil wieder
zuriickgefiihrt. Die Wirkung dieses Verfahrens besteht
maglicherweise darin, dass schadliche Antikérper aus dem
Plasma entfernt werden.

Subkutane Immunglobuline (SClg) werden haufig

bei Patienten mit Immunschwiche angewendet. SClg
verabreichen sich die Patienten selbst zu Hause. Die
Infusionen erfolgen im Allgemeinen in das Unterhaut-
fettgewebe an Bauch oder Oberschenkeln. In den USA
ist das Verfahren von der FDA zur Behandlung der CIDP

zugelassen.

Auferdem gibt es fiir die Behandlung der CIDP eine ganze
Reihe Arzneimittel zur sogenannten Zweitlinien-Therapie.
Diese werden eingesetzt, wenn die oben genannten

Standardbehandlungen versagen, starke Nebenwirkungen

Die CIDP kann Kinder und Erwachsene jeden Alters betreffen, jedoch liegt der

Lebensabschnitt, in dem diese Krankheit typischerweise bei den meisten Patienten
ausbricht, zwischen 50 und 60 Jahren. Sie ist bei Mcdinnern hdufiger als bei Frauen.

verursachen oder zu keinem optimalen Behandlungsergebnis
fuhren. Diese Arzneimittel wurden meist nicht in randomisierten
kontrollierten Studien getestet, fiir ihren Einsatz sprechen jedoch
Fallserien aus der medizinischen Literatur.

Des Weiteren gibt es eine Reihe sogenannter Dirittlinien-
Behandlungen, in der Regel Chemotherapeutika, die jedoch
nur unter bestimmten Umsténden und von Spezialisten mit
umfassender Erfahrung in ihrer Anwendung verabreicht
werden sollten.

Auferdem sind auch noch einige Forschungsstudien im Gange
(siehe www.clinicaltrials.gov).

Exzellenzzentren

Die Behandlung der CIDP ist eine Kunst. Ein erfahrener Arzt wird
mit héherer Wahrscheinlichkeit ein gutes Ergebnis erzielen, als
einer, der seinen ersten Fall behandelt — wie tberall in der Medizin.
Daher haben wir das Exzellenzzentren-Programm ins Leben
gerufen. Bei frithzeitiger Behandlung sprechen die meisten CIDP-
Patienten gut auf die Therapie an. Diese kann die Schidigung

der peripheren Nerven begrenzen, zu einer verbesserten

Funktion und Lebensqualitét beitragen und in einigen Féllen auch
zu einer vollstandigen Heilung der Krankheit fiihren. Weitere
Informationen finden Sie unter gbs-cidp.org/support/centers-of-
excellence.

BENOTIGEN SIE HILFE?
Wenn Sie GBS oder CIDP haben oder jemanden mit einer dieser

Erkrankungen kennen und Hilfe oder Informationen wiinschen, wenden

Sie sich an die GBS|CIDP Foundation International. Wenn Sie eine
srtliche Unterstiitzergruppe griinden oder Informationen zu Arzten

vor Ort erhalten méchten, die Erfahrung mit GBS oder CIDP haben,
setzen Sie sich mit uns in Verbindung. Wenn Sie Arzt sind und unsere
Literaturauswahl oder emotionale Unterstiitzung fiir Ihre Patienten erhalten
méchten, kdnnen Sie uns jederzeit kontaktieren. Wir sind fiir Sie da.

VERFUGBARE DIENSTE

Exzellenzzentren

Patientenbesuche durch genesene Personen

Umfassende Informationsbroschiiren iiber alle Stadien von
GBS|CIDP

Hilfe fiir Patienten durch lokale oder weltweit titige Gruppen
Social Media-Kanéle zur Vernetzung

Uberweisung an Arzte, die Erfahrung mit GBS haben
Vierteljshrliche Newsletter

Forschungsférderung

Patientenvertretung und Mitwirkungsméglichkeiten
Internationale Informationssymposien fiir die medizinische
Fachwelt und die breite Offentlichkeit

Online-Ressourcen. Besuchen Sie unsere Website:
www.gbs-cidp.org



