KRONIK OTOIMMUN NOROPATILERDE TEDAViI

Hazirlayanlar: Dr. Oytun Bayrak, Dr. Reha Kuruoglu, Dr. Aysun Soysal, Dr. Zeki
Odabasi

KRONIK INFLAMATUVAR DEMIYELINiZAN POLINOROPATI TEDAVi PROTOKOLU

A) Tedaviye baslama

1.

Kronik edinsel demiyelinizan polinéropatisi olan olgularda tedaviye baslamadan o6nce
paraproteinemi arastirilmalidir. Gammopati saptanirsa hematolojik degerlendirme sonrasi
malin monoklonal gammopatisi olanlar dislanarak ©6nemi bilinmeyen monoklonal
gammopatiler tedavi acisindan degerlendirilir. 1IgG/A tirde nedeni bilinmeyen gammopatiler
KIDP gibi tedavi edilebilir.

Gunlik aktivitelerini etkilemeyen hafif semptomu olan hastalar tedavisiz takip edilebilir. Orta
veya agir fonksiyon kaybi olan duyusal ve motor kronik inflamatuvar demiyelinizan
polinéropati  (KIDP) hastalarina tedavi baslanmalidir. Baslangic tedavileri IVig,
kortikosteroidler ve plazma degisimidir. Calismalarda bu li¢ tedavi arasinda etkinlik agisindan
anlamh fark gorilmemistir. Baslangic icin secim; yan etki profili, uygulama kolayligi ve maliyet
degerlendirilerek yapilir.

Plazma degisimine bagli yan etki riskinin yiiksek olmasi, invaziv olmasi ve ulasilabilirliginin giic
olmasi nedeni ile tedaviye IVIg veya kortikosteroidler ile bagslanmasi 6nerilir. Diizelme daha
hizli oldugundan ilk tercih IVIg olabilir ancak hem etkisi kisa siirlip idame tedavisi gerektigi
hem de maliyetinin yiksekligi nedeniyle Glkemizde saglik otoritesi dncelikle kortikosteroid ile
tedaviye baslanmasini sart tutmakta ve 6 ay kortikosteroid tedavisine yanit alinamayan veya
steroide baglh komplikasyon ve/veya kontraendikasyon durumlarinda IVIg kullanimini
onaylamaktadir.

Baslangig IVIg dozu 2-5 gtin icin toplam 2g/kg’dir. Baglangi¢ kortikosteroid dozu icin 6nerilen
genellikle oral prednizolon olarak 1-1,5 mg/kg/gln’dir. Pulse intraven6z metilprednizolon
(IVMP) ve pulse oral deksametazon tedavileri de kullanilabilir. Pulse IVMP i¢in ayda 4 gln
500mg/gliin veya 1000mg 3-10 glin iginde verdikten sonra 1000mg/hf, pulse oral
deksametazon icin ayda 4 gin 40 mg/g verilmesi O6nerilmektedir. Gunlik veya alternan
tedavi, prednizolon ve diger steroidler, aylik yliksek doz intravendz tedavi veya oral preparat
kullaniminin birbirine GstlnlGgu agisindan kesin bir kanit veya goris birligi yoktur.

IVlg ve kortikosteroidlere yanit etkisiz ise veya semptomlar hizla kotilesiyorsa plazma
degisimi duslnldr.

MADSAM’lI (multifokal edinsel demiyelinizan sensorimotor ndropati) olgular, klasik KIDP gibi
tedavi edilirler ancak tedaviye diren¢ daha siktir. Plazma degisimi genellikle etkisiz
bulunmustur.

DADS (distal edinsel demiyelinizan simetrik néropati) IgM anti-MAG antikoru ile iliskili
olabilir. Gammopatisi olmayan DADS olgulari KIDP gibi tedavi edilebilir. Gammopatisi olan
olgularin tedavisi daha zordur ve tedavide kanitlar vyetersizdir. Bireysel olgularda
kortikosteroid, plazmaferez, 1VIg, sitotoksik alkilleyici ajanlar ve rituksimab yarar saglayabilir.



B) idame Tedavi

IVig ile tedaviye baslanan hastalarin % 15 ila 30’u igin tek uygulama yeterli olabilmektedir ve
idame tedavi gerekmeyebilir. idame tedavi gereken hastalarda 3 hafta aralarla 1 g/kg IVig
tedavisine devam edilir. idame tedaviye yanit veren hastalarda ihtiyaci olan dozu belirlemek
icin once doz sonra frekans periyodik olarak azaltilir. Uzun donem IVIg tedavisinden yarar
goren ancak direncg gelisen hastalar kisa bir periyod plazma degisiminden sonra tekrar 1Vig'e
cevap verebilirler. SCIg kullanimi mevcut sonuclara bakilarak tercih edilebilir bir secenek gibi
gozikmekle beraber galismalar devam etmektedir.

Prednizolon ile tedaviye baslanan ve tedaviden yararlanan olgularda glinasiri tedaviye gegilir
ve en az bir aylik plato doneminden sonra doz azaltiimaya baslanir. Doz azaltimi 1-2 yil
suresince etkili en dislik idame doza dusilecek sekilde 3-4 haftada bir 5-10mg olarak yavasca
yapilir ve ilag kesimi degerlendirilir.

Baslangi¢ tedavilerinden birine (IVIg veya steroid) yanit yetersiz, idame tedavide baslangic
tedavisinin yiksek dozlarina ihtiya¢ duyuluyor ve baslangic tedavisine bagh yan etkiler ortaya
¢ctkmigsa baska bir baslangi¢ tedavi segenegi dncelikle degerlendirilir. Tedaviye yanit yetersiz
ise kombine tedavi ve bu da yarar saglamaz ise immunsipresan/immunmodulator bir ilacin
(Tablo 1) eklenmesi oOnerilir ancak etkinlikleri konusunda kesin bir yorum icin daha ¢ok
¢alismaya ihtiyag vardir.

Noéropatik agri icin semptomatik tedavi yapilir.

Ayak bakimi, egzersiz, diyet, yasam tarzi diizenlemesi konusunda tavsiyede bulunulur.
Gerekli durumlarda fizyoterapi ve psikolojik destek saglanir.

TABLO 1. KIDP’de yarari gosterilmis (Sinif 4 kanit) immunmodailatér ve immunsipresan ilaglar

Alemtuzumab Interferon-Bla
Azatioprin Mikofenolat mofetil
Siklofosfamid Metotreksat
Siklosiporin Rituksimab
Etanercept Kok hiicre
Interferon-a transplantasyonu

MULTiIFOKAL MOTOR NOROPATI TEDAVi PROTOKOLU

1.

4.

Multifokal motor noropatide tedavi secenekleri sinirhdir. Fonksiyon kaybi belirgin ise 1VIg
2g/kg, 2-5 gun olarak baslanmasi dnerilir.

Eger baslangic IVIg tedavisi etkili ise idame tedaviye gegilir. Tedavi doz ve frekansi cevaba
gore ayarlanir. Genellikle 6nerilen 2-4 haftada bir 1g/kg veya 1-2 ayda bir 2g/kg'dir.
Hastalarin az bir kisminda uzun remisyon dénemleri gorilir. Hastalar yillarca tedavi ihtiyaci
duyabilirler.

Eger IVlg etkisi yeterli degilse immunsipresan/immunmodulator ilag (siklofosfamid,
siklosporin, metotreksat, azatioprin) eklenebilir ancak etkinlikleri konusunda sonuglar
tartismalidir.

Toksisite siklofosfamidi daha az tercih edilir yapmaktadir.



KRONiK iINFLAMATUVAR DEMIYELINiZAN POLINOROPATI TEDAViISi
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MULTIFOKAL MOTOR NOROPATi TEDAVISi
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*Ulkemizde saglk otoritesi dncelikle kortikosteroid ile tedaviye baslanmasini sart tutmakta ve
kortikosteroid tedavisine (pulse ve idame tedavisine en az 6 ay) yanit alinamayan veya steroide bagli
kanitlanmis komplikasyon ve/veya kontraendikasyon durumlarinda IVig kullanimini onaylamaktadir.

*Baslangi¢ tedavisinde pulse intravenz metilprednizolon veya pulse oral deksametazon tedavileri de
kullanilabilir. Onerilen dozlar metin icinde belirtilmistir.
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