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Скорочення 

ХЗДП – хронічна запальна демієлінізуюча полірадикулонейропатія 

ХІСП – хронічна імунна сенсорна полірадикулопатія 

ЄАН – Європейська Академія Неврології 

АПН – Асоціація периферійних нервів 

КН – клінічна настанова 

КТ – комп’ютерна томографія 

МРТ – магнітно-резонансна томографія 

СПМД – сумарний потенціал м’язової дії 

СПДН – сенсорний потенціал дії нерву 

кПа – кілоПаскаль 

УЗД – ультразвукова діагностика 

ЦСР – цереброспінальна рідина 

ВІЛ – вірус імунодефіциту людини 

СНІД – синдром набутого імунодефіциту  

ШОЕ – швидкість осідання еритроцитів 

НПЗЗ – нестероїдні протизапальні засоби 

МАГ - мієлін асоційований глікопротеїн 

М-відповідь – амплітуда скорочення м’яза при стимуляції рухового нерва 

CNTN1 – контактин-1 

NF155 – нейрофасцин-155 

NF140/186 – нейрофасцин 140/186  

Caspr1 - контактин-асоційований протеїн 1 

MGUS - моноклональна гаммапатія невизначеного значення  

I-RODS - загальна шкала інвалідизації на основі моделі Раша  

INCAT - шкала інвалідизації запальної нейропатії причини та лікування  

mISS – модифікована шкала INCAT сенсорної оцінки 

MRC – шкала ради з медичних досліджень 

POEMS - синдром поліневропатія-органомегалія-ендокринопатія-мієлома-протеїн з 

ураженням шкіри  

AL – легкі ланцюги імуноглобулінів 

GFP – зелений флуоресцентний білок 
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ELISA – імуноферментний аналіз 

BOT - Buhlmann одиниці титрування  

ATTRv - cпадковий транстиретиновий амілоїдоз 

CANOMAD  - синдром хронічної атактичної невропатії з офтальпоплегією, М-протеїн 

аглютинуючими дізіалозіл антитілами 

СМТ – хвороба Шарко-Марі-Тута  

HNPP - спадкова невропатія зі схильністю до паралічу від тиску  

MMN – мультифокальна моторна невропатія 

CANVAS – мозочкова атаксія, невропатія, вестибулярна арефлексія синдром  

HbA1c - глікозильований гемоглобін  

ANA  - антинуклеарні антитіла  

VEGF  - сироватковий ендотеліальний фактор росту судин  

ANCA - антинейтрофільні цитоплазматичні антитіла  

GM1 – гангліозиди 

MuSK – м’язова специфічна кіназа  

в/в – внутрішньовенний 

БАС – боковий аміотрофічний склероз 

СМА – спінальна-м’язова атрофія 

КФК – креатинфосфокіназа  
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ПЕРЕДМОВА МУЛЬТИДИСЦИПЛІНАРНОЇ РОБОЧОЇ ГРУПИ 

Дана клінічна настанова (КН) є результатом синтезу та адаптації для системи 

охорони здоров’я України версією клінічної настанови European Academy of 

Neurology/Peripheral Nerve Society guideline on diagnosis and treatment of chronic 

inflammatory demyelinating polyradiculoneuropathy: Report of a joint Task Force - Second 

revision - 2021 (https://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1111/jns.12455), що була обрана 

мультидисциплінарною робочою групою як приклад найкращої практики надання 

медичної допомоги дорослим пацієнтам та дітям з хронічною запальною демієлінізуючою 

полірадикулонейропатією (ХЗДП) та ґрунтується на доступних до цього часу даних 

доказової медицини стосовно ефективності та безпеки діагностичних, лікувальних 

втручань, фармакотерапії та організаційних принципів її надання. Клінічна настанова 

була обрана на основі об’єктивних критеріїв оцінки з використанням Опитувальника 

AGREE.  

  Пропонована клінічна настанова не повинна розцінюватись як стандарт 

медичного лікування. Дотримання положень КН не гарантує успішного лікування у 

кожному конкретному випадку, її не можна розглядати як посібник, що включає усі 

необхідні методи лікування або, навпаки, виключає інші. Остаточне рішення стосовно 

вибору конкретної клінічної процедури або плану лікування повинен приймати лікар з 

урахуванням клінічного стану кожного окремого пацієнта та можливостей для 

проведення заходів діагностики і лікування у конкретному медичному закладі. 

Клінічна настанова щодо надання медичної допомоги пацієнтам з ХЗДП має на 

меті допомогти лікарю та пацієнту у прийнятті раціонального рішення щодо ведення 

пацієнта з урахуванням клінічного варіанту ХЗДП, є інформаційною підтримкою для 

підвищення якості клінічної практики на основі доступних до цього часу доказів 

ефективності застосування певних медичних технологій, ліків та організаційних ресурсів 

медичної допомоги. Це рекомендаційний документ з найкращої медичної практики 

призначений, в першу чергу, для практикуючих лікарів, які надають як первинну, так і 

спеціалізовану медичну допомогу. 

 

  

https://onlinelibrary.wiley.com/doi/10.1111/jns.12455
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European Academy of Neurology/Peripheral Nerve Society guideline on diagnosis and 

treatment of chronic inflammatory demyelinating polyradiculoneuropathy: Report of a joint 

Task Force - Second revision - 2021: 

 

Вступ 

Цілі та сфера застосування 

ЄАН/АПН консенсусна настанова  діагностики та ведення хронічної запальної 

демієлінізуючої полірадикулонейропатія (ХЗДП) вперше була опублікована у 2005 [1, 2], 

та переглянута у 2010 [3,4]. Основною метою цього другого  перегляду є оновлення 

настанов 2010 року відповідно до методології Grading of Recommendation Assessment, 

Development and Evaluation (GRADE), формулювання рекомендацій на основі доказів та 

надання належних практичних порад основаних на консенсусі для клінічної практики. 

Основна цільова популяція діагностичної частини складається з пацієнтів будь-якого віку, 

що мають клінічні ознаки ХЗДП. Пацієнти з будь-якими супутніми захворювання, за 

винятком тих, що мають підтверджену альтернативну причину їх невропатії.  Лікувальні 

рекомендації стосуються пацієнтів з діагнозом ХЗДП. Ця оновлена настанова 

рекомендована для неврологів та дитячих неврологів на вторинному та третинному рівні 

надання медичної допомоги. Метою є оптимізація діагностичної точності та покращення 

результатів лікування.  

 Передумова 

 Діагностика ХЗДП спирається на комбінацію клінічних, електродіагностичних та 

лабораторних ознаках з виключенням інших захворювань, що можуть імітувати ХЗДП. 

Критерії ХЗДП більш щільно дотичні до електродіагностичних критеріїв із встановлення 

демієлінізації периферичних нервів. Порівняння різних опублікованих наборів критеріїв 

для ХЗДП показало, що ЄАН/АПН критерії настанови [3, 4] мають досить високу 

діагностичну точність [6-8]. Задокументоване загальносвітове прийняття та використання 

цих критеріїв у ХЗДП дослідженнях [9]. Однак, помилкові діагнози зустрічаються часто, 

особливо серед групи класифікованих варіантів ХЗДП [10-12]. Хоча це може бути 

пов’язане з помилковою інтерпретацією  результатів діагностичних тестів [11, 13]  та 

недотриманням критеріїв або недостатньою обізнаністю з настановою [14], а деякі 

пацієнти не мають ХЗДП, хоча повністю відповідають критеріям діагностики та 

правильно інтерпретованим тестам  [10, 13]. Поточне оновлення настанови робить спробу 

покращити специфічність критеріїв. Значно накопичились дані, отримані з 

рандомізованих клінічних досліджень, що дозволяють надавати доказові рекомендації 

щодо лікування відповідно до GRADE.  

 Методи 
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 Методологія розробки цієї настанови відповідала вимогам AGREE II [15] , GRADE 

[5] та рекомендаціям ЄАН з розробки лікування хворих з патологією нервової системи 

[16]. Дванадцять питань розробки було сформовано у наступному форматі: 

Популяція/Інтервенція/Порівняння/Результат (Population/Intervention/Comparison/Outcome 

– PICO) протягом стартової зустрічі у березні 2018 (Скриня 1). Наступні бази даних були 

проаналізовані для пошуку відповідних досліджень, що відповідали PICO: Medline через 

PubMed інтерфейс; Embase через інтерфейс embase.com; Cochrane Library, що складалась з 

систематичних оглядів Cochrane бази даних; Database of Abstracts of Reviews (DARE); та 

Cochrane центральний реєстр контрольованих клінічних досліджень. Огляд літератури для 

кожного PICO був проведений між червнем 2018 та липнем 2019 без обмежень по 

відношенню до дати публікації. Робоча група додатково включила важливі статті 

опубліковані впродовж підготовки даної настанови. Неопубліковані дані, відомі робочій 

групі, не використовувались. Дані були отримані та скомбіновані у GRADE підсумкову 

таблицю знахідок (лікувальні PICOs) та доказові таблиці (діагностичні PICOs). Для 

досягнення консенсусу учасники робочої групи приготували чорнові положення про 

визначення, діагностику та лікування відповідно до елементів GRADE «рамки від доказів 

до рішень» [17, 18]. Робоча група встановила сильну рекомендацію (за або проти 

втручання), коли учасники групи вирішили, що всі поінформовані люди зроблять 

рекомендований вибір [19]. Слабку рекомендацію було встановлено, коли учасники групи 

вирішили, що більшість поінформованих людей виберуть рекомендований шлях дії, але 

істотна кількість не вибере, тому що вона буде придатна (або доступна) тільки для 

підгрупи, або доказовість має низький рівень, або співвідношення ризик/результат може 

не задовольняти всіх пацієнтів. Для діагностичних PICOs формальний GRADE підхід для 

всіх доказів не вважався корисним із-за обмеження в доказах. Робоча група досягла 

консенсусу та запропонувала його у вигляді Належних практичних порад [20]. Тільки 

PICO 1 в електродіагностиці була об’єктом GRADE, що призвело до рішення  розглядати 

інші діагностичні PICOs, як основані на консенсусі PICOs, підтримані системним 

пошуком літератури без формальної оцінки GRADE. Рекомендації та належні практичні 

поради були переглянуті та зіставлені в один єдиний документ, який циклічно 

переглядався робочою групою допоки консенсус не був досягнутий. Представники 

пацієнтів із міжнародної фундації синдрому Гієна-Барре/ХЗДП (GBS/CIDP Foundation 

International) переглянули всі рекомендації та належні практичні поради та прийняли 

участь у голосуванні щодо досягнення консенсусу, як частина робочої групи. Детальний 

протокол розробки настанови може бути знайдений в додатках. Планується оновлювати 

настанову кожні 5 років.  
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Рамка 1 Популяція/Інтервенція/Порівняння/Результат питання  

Population/Intervention/Comparison/Outcome (PICOs) 

Діагностичні PICOs (систематичний огляд літератури та консенсус – за виключенням 

GRADE для PICO1) 

PICO 1 Електродіагностика – у пацієнтів з підозрою на ХЗДП; чи впливає 

використання електрофізіологічного дослідження/електродіагностики (дослідження 

моторної та сенсорної провідності, сомато-сенсорні викликані потенціали, дослідження 

F-хвилі, техніка потрійно стимуляції, дослідження збудливості нерву та 

електроміографія) в порівнянні з не проведенням електродіагностики на точність 

діагнозу та результат лікування пацієнта? 

PICO 2 Відповідь на лікування, як діагностичний критерій – У пацієнтів з підозрою 

на ХЗДП; чи впливає використання пацієнт-орієнтованої відповіді на лікування 

(суб’єктивною та об’єктивною) в порівнянні з не врахуванням відповіді на лікування на 

постановку діагнозу та результат лікування пацієнта? 

PICO 3 МРТ та УЗД – у пацієнтів з підозрою на ХЗДП; чи впливає використання МРТ-

візуалізації (потовщення або патологічне накопичення шийних/поперекових нервових 

корінців або плечового/поперекового сплетення) або УЗД нервів (збільшення площі 

поперечного перетину периферійних нервів або корінців в порівнянні з нормальними 

показниками) в порівнянні з відсутністю візуалізації, на точність діагностики та 

результат лікування пацієнтів (відповідь на лікування та перебіг хвороби)? 

PICO 4 ЦСР – У пацієнтів з підозрою на ХЗДП; чи впливає виконання дослідження ЦСР 

в порівнянні з невикористанням дослідження ЦСР на діагностичну точність та результат 

лікування пацієнтів? Чи відрізняються граничні показники підвищення білку у дітей 

<16 років або будь-яких інших пацієнтів, або в підгрупі осіб з діабетом, або в підгрупі 

осіб, що раніше піддавались спінальній хірургії? 

PICO 5 Антитіла – У пацієнтів з підозрою на ХЗДП; чи впливає тестування на 

наявність ауто-антитіл в сироватці, включаючи анти-нодальні та паранодальні 

(contactin1, contactin1/contactin-associated protein1 complex, neurofascin155, 

neurofascin140/neurofascin186, contactin-associated protein1), анти-гангліозидні антитіла, 

анти-МАГ антитіла в порівнянні з не проведенням тестування на антитіла на точність 

діагностики та результат лікування пацієнтів? 

PICO 6 Біопсія нерву – У пацієнтів з підозрою на ХЗДП; чи впливає біопсія нерву 

(знаходячи макрофаг-асоційовану демієлінізацію, формування «цибулинок», 

демієлінізованих та недостатньо ремієлінізованих нервових волокон, ендоневральний 
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набряк, ендоневральну інфільтрацію мононуклеарними клітинами, втрату поперечних 

смуг або розірвання паранодальних петель, ознаки подразнення волокон) в порівнянні з 

відсутністю біопсії, на точність постановки діагнозу та результати лікування пацієнта? 

PICO 7 Моноклональні гамапатії – У пацієнтів з підозрою на ХЗДП; чи впливає 

тестування на IgG, IgA, IgM або легкі ланцюги моноклональних гамапатій в порівнянні 

з непроведенням тестування на точність діагностики та результати лікування пацієнта? 

Лікувальні PICOs (системний пошук літератури та GRADE – за виключенням 

консенсусу для PICO 12) 

PICO 8 Кортикостероїди – У пацієнтів з ХЗДП; чи впливає лікування 

кортикостероїдами в порівнянні з відсутністю лікування кортикостероїдами або 

кортикостероїдами в іншій дозі/режимі на пошкодження, інвалідизацію та якість життя? 

Чи має лікування різний ефект для варіантів ХЗДП та у дітей (<16 років)? 

PICO 9 Імуноглобуліни – У пацієнтів з ХЗДП; чи впливає лікування з 

внутрішньовенними імуноглобулінами або імуноглобулінами для підшкірного введення 

або імуноглобулінами в іншій дозі/режимі на пошкодження, інвалідизацію та якість 

життя? Чи має лікування різний ефект для варіантів ХЗДП та у дітей (<16 років)? 

PICO 10 Плазмаферез – У пацієнтів з ХЗДП, чи впливає лікування плазмаферезом в 

порівнянні з непроведенням плазмаферезу або плазмаферезом в іншій дозі/режимі на 

пошкодження, інвалідизацію та якість життя? Чи має лікування різний ефект для 

варіантів ХЗДП та у дітей (<16 років)? 

PICO 11 Інші види імунного лікування – У пацієнтів з ХЗДП, чи впливає лікування 

імуномодулюючою терапією, відмінною від кортикостероїдів, імуноглобулінів та 

плазмаферезу, в порівнянні з відсутністю лікування імуномодуляторами або 

імуномодуляторами в іншій дозі/режимі на пошкодження, інвалідизацію та якість 

життя? Чи має лікування різний ефект для варіантів ХЗДП та у дітей (<16 років)? 

PICO 12 Лікування болю – У пацієнтів з ХЗДП, чи впливають ліки, що зменшують біль 

(протиепілептичні, антидепресанти, опіати або інші опіатні аналоги, канабіоіди, 

ацетамінофен, НПЗЗ або інші типові і атипові анальгетики) в порівнянні з відсутністю 

лікування препаратами, що зменшують біль або інша аналгезія, біль, втому та якість 

життя? 

 

 Результати 

1. Діагностичні критерії ХЗДП 

1.1. Клінічні критерії 
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Робоча група удосконалила клінічні критерії, визначив ХЗДП, як «типову ХЗДП» 

та «варіанти ХЗДП». Ці критерії сформульовані, як консенсус думок експертів, оскільки 

вони є питанням визначення, ніж дослідницьким питанням. Робоча група замінила назву 

«атипова ХЗДП», що використовувалась у настанові ЄАН/АПН - 2010 року [3,4], на 

«варіанти ХЗДП», так як остання добре віддзеркалює сутність кожного специфічного 

клінічного та електродіагностичного фенотипу (Таблиця 1). 

Таблиця 1. Клінічні критерії ХЗДП 

Типовий ХЗДП 

Все з наступного: 

● Прогресуюча або рецидивуюча, симетрична, проксимальна і дистальна м'язова 

слабкість верхніх та нижніх кінцівок та порушення чутливості щонайменше у 

двох кінцівках 

● Розвивається щонайменше 8 тижнів 

● Відсутні або знижені сухожилкові рефлекси на всіх кінцівках 

Варіанти ХЗДП 

Одне з наступного, решта - як при типовому ХЗДП (сухожилкові рефлекси можуть бути 

в нормі в неуражених кінцівках): 

● Дистальна ХЗДП: дистальна втрата чутливості та м’язової сили переважно в 

нижніх кінцівках 

● Мультифокальна ХЗДП: втрата чутливості та м’язової сили в мультифокальному 

патерні, зазвичай асиметрично, переважно у верхній кінцівці, в більше ніж в 

одній кінцівці 

● Фокальна ХЗДП: втрата чутливості та м’язової сили тільки в одній кінцівці 

● Рухова ХЗДП: симптоми та ознаки розладів руху без порушення чутливості 

● Сенсорна ХЗДП: симптоми та ознаки розладів чутливості без порушень функції 

рухів 

  

Типовий ХЗДП 

Найбільш часто захворювання починається з парестезії та слабкості в дистальних 

відділах кінцівок, як правило з розладами ходи. Клінічний огляд демонструє прогресуючу 

симетричну дистальну та проксимальну м’язову слабкість, втрату чутливості та  зниження 

або відсутність сухожилкових рефлексів. Перебіг хвороби стабільно прогресуючий, 

більше ніж 8 тижнів, однак може мати рецидивуюче-ремітуючий характер. На відміну від 

синдрому Гієна-Барре черепно-мозкові нерви уражаються вкрай рідко та є виключенням 

порушення дихальної [21,22] або вегетативної функції [23-26]. Типова ХЗДП найбільш 

часто виникає у чоловіків у будь якому віці, але найчастіше у віці 40 та 60 років. Може 

виникати також в дитячому та ранньому дитячому віці [27-30]. Типова ХЗДП може 

розвинутись гостро (гостра ХЗДП) у 13% пацієнтів, що швидко прогресує протягом 4 

тижнів та може бути діагностована, як синдром Гієна-Барре [31,32]. Розрізнити гостру 

ХЗДП від синдрому Гієна-Барре важко, 5% пацієнтам з первинним діагнозом синдрому 

Гієна-Барре пізніше змінюють діагноз на гостру ХЗДП. На відміну від синдрому Гієна-

Барре, ХЗДП продовжує прогресувати більше 8 тижнів від початку захворювання або 

рецидивує щонайменше 3 рази після попереднього покращення. Часто пацієнти з гострою 

ХЗДП зберігають можливість ходити самостійно, малоймовірно мають слабкість 

мускулатури обличчя, залучення дихальної та вегетативної нервової системи та більш 
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вірогідно мають розлади чутливості [32,33]. Хоча ці особливості можуть сприяти діагнозу 

гострого ХЗДП, не існує специфічних клінічних ознак чи лабораторних тестів, що 

дозволяють диференціювати синдром Гієна-Барре від гострої ХЗДП в гострій фазі 

захворювання. 

Варіанти ХЗДП 

Клінічні прояви, що відрізняються від типової ХЗДП, називають варіантами ХЗДП, 

тому що вони мають схожі ознаки демієлінізації та реагують на імунну терапію. Не до 

кінця зрозуміло, чи варіанти ХЗДП мають інший патогенетичний механізм, тому що з 

часом вони набувають ознак типового ХЗДП [34-36]. Важливим у діагностичному процесі 

залишається встановлення клінічного фенотипу, диференційний діагноз може відрізнятися 

від типового ХЗДП. 

● Дистальна ХЗДП, також відома як дистальна набута демієлінізуюча 

симетрична невропатія [37], проявляється втратою чутливості в дистальних 

відділах верхніх та нижніх кінцівок, а також порушенням ходи. Може 

виникати м’язова слабкість з переважанням в дистальних відділах з 

домінуванням симптоматики в нижніх кінцівках. Приблизно дві третини 

пацієнтів з цим фенотипом мають IgM парапротеінемічну невропатію, 

найчастіше з антитілами до мієлін асоційованого глікопротеіну (МАГ) [38-

40]. Дистальні невропатії з IgM парапротеінемією та анти-МАГ антитілами, 

анти-МАГ невропатією не відносяться до ХЗДП, так як більшість пацієнтів 

мають специфічні електродіагностичні та патологічні знахідки та не 

відповідають на лікування внутрішньовенними імуноглобулінами та 

кортикостероїдами. 

● Мультифокальна ХЗДП (синоніми: мультифокальна демієлінізуюча 

невропатія з персистуючим блоком проведення, синдром Льюіса-Самнера 

[41], мультифокальна набута  демієлінізуюча сенсорна та моторна 

невропатія [42], мультифокальна запальна  демієлінізуюча невропатія [43] 

зазвичай вражає верхні кінцівки. Нижні кінцівки вражаються пізніше, іноді 

можуть бути вражені від початку захворювання [42, 43]. Черепно-мозкові 

нерви, включаючи окорухові, трійчастий, лицевий, блукаючий та 

під’язиковий можуть бути уражені частіше, ніж при  інших формах ХЗДП 

[38, 44-49]. 

● Фокальна ХЗДП є рідкісною патологією, зазвичай вражає плечове або 

попереково-крижове сплетення, але може і вражати окремо периферійні 

нерви [50, 51]. 

● Моторна ХЗДП проявляється відносно симетричною проксимальною та 

дистальною слабкістю м’язів, але з нормальною чутливою функцією 

клінічно та електродіагностично [52, 53]. Це відрізняє її від типової ХЗДП, 

де чутливість є порушеною, та мультифокальною моторною невропатією, де 

патерн слабкості є асиметричним та з домінуванням у верхніх кінцівках [54]. 

Якщо провідність чутливими нервами порушена при клініці моторної ХЗДП 

[55], діагноз виставляється, як моторно-предомінантна ХЗДП. Стан 

пацієнтів з моторною ХЗДП може погіршуватись після використання 

кортикостероїдів [36,52,55,56]. 

● Сенсорна ХЗДП зазвичай характеризується атаксією ходи, порушеннями 

глибокої та поверхневої чутливості [35, 57,58]. Згідно з визначенням м’язова 

слабкість відсутня.  Якщо провідність по моторному нерву уповільнена або 
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є моторні блоки проведення [57,59,60], діагноз виставляється, як сенсорно-

предомінантна ХЗДП. Дослідження з тривалим періодом спостереження 

демонструють, що сенсорна ХЗДП часто є транзиторною клінічною стадією 

перед виникненням слабкості у 70% пацієнтів [36,61]. 

 

Розлади, що не класифіковані як ХЗДП 

Хронічна імунна сенсорна полірадикулопатія (ХІСП): пацієнти, що вірогідно 

мають клінічну сенсорну ХЗДП, але з нормальним проведенням моторними та чутливими 

нервами, можливо, мають ХІСП [62-64]. Зміни показників сомато-сенсорних викликаних 

потенціалів можуть бути відсутні або демонструють уповільнення проведення збудження 

в проксимальних відділах при ХІСП, тому що уражені чутливі аксони проксимально по 

відношенню до спінальних гангліїв. Із-за того, що ганглії задніх корінців спинного мозку 

залишаються інтактними, дослідження проведення чутливими волокнами не виявляє 

порушень. Хоча ХІСП найбільш вірогідно є імунно-опосередкованою та реагує на імунну 

терапію, залишається недостатньо даних, що вона є демієлінізуючою або відноситься до 

сенсорної ХЗДП, тому не віднесена до класифікації варіантів ХЗДП (див. блок-схему 2). 

Аутоімунна нодулопатія: антитіла проти нодулярно-паранодулярних клітинно-

адгезивних молекул (контактин-1 [CNTN1], нейрофасцин-155 [NF155], контактин-

асоційований протеїн 1 [Caspr1], та ізоформи нейрофасцину NF140/186) були визначені в 

невеликій групі пацієнтів, що відповідали критеріям ЄАН/ПНС  2010 для ХЗДП. Пацієнти 

з цими антитілами часто мають специфічну клінічну характеристику [65,66]. Антитіла до 

CNTN1 часто визначаються у пацієнтів з ХЗДП, у яких початок захворювання має гострий 

або підгострий характер, моторні або атактичні симптоми, та мають погану або відсутню 

відповідь до застосування внутрішньовенного імуноглобуліну [67-69]. Антитіла до NF155 

визначались у пацієнтів з ХЗДП, що були молодші за віком від початку хвороби, та мали 

підгострий або хронічний перебіг хвороби, дистальну слабкість, атаксію, тремор та 

відсутність або погану реакцію на терапію внутрішньовенним імуноглобуліном [70-72]. 

Антитіла до Caspr1 присутні при гострій/підгострій  невропатії часто асоційованій з 

атаксією, невропатичним болем, залученням черепно-мозкових нервів та поганою 

відповіддю на терапію внутрішньовенним імуноглобуліном [73-75].  Антитіла до всіх 

ізоформ нейрофасцину призводять до тяжких фенотипів, зокрема при IgG3 ізотипі [76,77].  

Робоча група запропонувала назву цій групі «аутоімунні нодулопатії» та не віднесла їх до 

ХЗДП, так як вони мають інші клінічні ознаки, не явне запалення або макрофаг-

опосередковану демієлінізацію [68,78,79] та погану відповідь на лікування, що є 

ефективною при ХЗДП, зокрема на внутрішньовенний імуноглобулін. Однак, Ритуксимаб 

може бути ефективним [73,76,80].  

ХЗДП асоційовано з багатьма станами (такими як цукровий діабет, IgG та IgA 

моноклональна гаммапатія невизначеного значення (monoclonal gammopathy of 

undetermined significance - MGUS), IgM моноклональними гаммапатіями без антитіл до 

МАГ, ВІЛ інфекцією, злоякісними новоутвореннями) [81]. Немає достатніх даних, що 

ХЗДП, асоційована з цими патологіями, відрізняється від ідіопатичної ХЗДП. В деяких 

випадках ХЗДП може бути імунно-асоційованим побічним явищем застосування 

медикаментів або біологічної терапії [82-84]. В таких випадках більшість клініцистів 

приймають рішення про припинення такої терапії, однак це рішення повинно прийматись 

на підґрунті індивідуальної клінічної ситуації. В більшості опублікованих статей терапія 

не відрізнялась від тієї, що застосовується для лікування ідіопатичної ХЗДП. 

Диференційний діагноз типової ХЗДП та варіантів ХЗДП є об’ємним і потребує уважного 

відбору додаткових досліджень (Таблиця 4 та 5, Блок схема 2). 
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1.2. Електродіагностичні критерії 

Робоча група наполегливо рекомендує електродіагностику (дослідження 

проведення нервами) для підтвердження клінічного діагнозу типової ХЗДП та варіантів 

ХЗДП. (Таблиця 2 та 3). Робоча група прийняла рішення знизити кількість рівнів значення 

електродіагностики, які використовувалися в критеріях настанови ЄАН/ПНС 2010 [3,4] з 

трьох (певна, ймовірна та можлива ХЗДП) до двох (ХЗДП та можлива ХЗДП), тому що 

емпіричні дані продемонстрували, що чутливість та специфічність  електродіагностичних 

критеріїв для ймовірної та певної  ХЗДП не значно відрізняються [8,92]. Оскільки немає 

золотого стандарту діагностики ХЗДП, робоча група  прийняла рішення уникнути 

найменування «певна ХЗДП». Робоча група прийняла рішення вимагати виконувати не 

тільки дослідження проведення моторними, але також і сенсорними нервами для 

категоризації у типову ХЗДП та варіанти ХЗДП  (Таблиця 6, Блок-схема 1). 

Таблиця 2 – Критерії порушення проведення руховими нервами 

(1) Сильно підтримують демієлінізацію 

Щонайменше одне з наступного: 

(а) Подовження дистальної рухової латентності ≥ 50% вище верхньої межі норми в двох 

нервах (виключаючи невропатію серединного нерва при карпальному тунельному 

синдромі), або 

(б) Зменшення швидкості провідності руховими нервами ≥ 30% нижче нижньої межі 

норми в двох нервах, або 

(в) Подовження латентності F-хвилі  20% вище верхньої межі норми в двох нервах 

(≥50% якщо амплітуда негативного піку дистальної М-відповіді  < 80% нижньої межі 

норми), або 

(г) Відсутність F-хвилі в двох нервах (якщо ці нерви мають амплітуду негативного піку 

М-відповіді ≥ 20% верхньої межі норми)  + ≥ 1 інший параметр демієлінізації(а) в ≥ 1-

му іншому нерві, або 

(д) Блок проведення руховими нервами: ≥ 30% зменшення амплітуди проксимальної М-

відповіді по відношенню до негативного піку дистальної М-відповіді, за виключенням 

великогомілкового нерва, та амплітуди негативного піку дистальної М-відповіді ≥ 20% 

нижньої межі норми в двох нервах; або в одному нерві + ≥ 1 інший параметр 

демієлінізації(а) за виключенням відсутності F-хвилі в + ≥ 1 іншому нерві, або 

(е) Порушення часової дисперсії: > 30% підвищення тривалості між негативними піками 

проксимальної та дистальної М-відповіді (щонайменше 100% у великогомілковому 

нерві) в ≥ 2 нервах, або 

(ж) Тривалість дистальної М-відповіді (інтервал між початком першого негативного 

піку  та поверненням до базової лінії) подовжена в ≥ 1 нервів(b)  + ≥ 1 інший параметр 

демієлінізації(а) в ≥ 1 іншому нерві. 

● (LFF 2 Гц) серединний > 8.4 мс, ліктьовий > 9.6 мс, литковий > 8.8 мс, 

великогомілковий > 9.2 мс 

● (LFF 5 Гц) серединний > 8.0 мс, ліктьовий > 8.6 мс, литковий > 8.5 мс, 

великогомілковий > 8.3 мс 

● (LFF 10 Гц) серединний > 7.8 мс, ліктьовий > 8.5 мс, литковий > 8.3 мс, 

великогомілковий > 8.2 мс 

● (LFF 20 Гц) серединний > 7.4 мс, ліктьовий > 7.8 мс, литковий > 8.1 мс, 

великогомілковий > 8.0 мс 
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(2) Слабко підтримують демієлінізацію 

Як в (1), але тільки в одному нерві 

Примітка 1 Ці критерії були визначені з використанням фільтру смуги пропуску від 2 

Гц до 10 кГц для всіх параметрів, за виключенням тривалості дистальної М-відповіді, де 

були визначені окремі критерії для чотирьох різних LFF 2, 5, 10 і 20 Гц. Температура 

шкіри повинна бути витримана в межах 33С для долоні і 30С - для зовнішньої 

кісточки. 

Примітка 2 Об’єм досліджень проведення руховими нервами (кількість нервів та 

корінців, що повинна бути досліджена): 

● Для отримання оцінки проведення руховими нервами повинні бути досліджені 

серединний, ліктьовий (стимульовані нижче ліктя), литковий (стимульований 

нижче голівки малогомілкової кістки) та великогомілковий нерви.  

● Якщо критерії не підтвердились, ті ж самі нерви повинні бути досліджені на 

іншій стороні та/або ліктьовий та серединний нерви - на тій же стороні, але при 

стимуляції  у пахвовій ділянці та в точці Ерба. 

● Блок проведення руховими нервами або уповільнення проведення не береться до 

уваги в ліктьовому нерві в ділянці ліктьового суглобу або литковому нерві - в 

ділянці  колінного суглобу. 

● Між точкою Ерба та кистю потрібно щонайменше 50% зниження амплітуди М-

відповіді для встановлення блоку проведення для серединного і ліктьового 

нерву. При проксимальному дослідженні серединного нерва повинна 

використовуватись техніка колізії для запобігання накладання М-відповіді 

ліктьового нерву на М-відповідь серединного нерва при дослідженні м’язу 

abductor pollicis brevis (але не при дослідженні м’язу flexor carpi radialis) 

[3,4,49,85,86].   

● Для оцінки блоку проведення ліктьовим нервом передпліччя повинен бути 

виключений анастомоз Мартіна-Грубера при стимуляції серединного нерва в 

ділянці ліктьового згину при реєстрації М-відповіді з м’язу abductor digiti minimi. 

● Для оцінки блоку проведення серединним нервом передпліччя повинна бути 

виключена одномоментна стимуляція ліктьового нерва на кисті. Стимуляція 

серединного нерва на кисті при одночасному запису з м’язів abductor pollicis 

brevis та abductor digiti minimi може виявити ко-стимуляцію ліктьового нерва; 

тому стимуляція повинна бути адаптована, щоб не було запису М-відповіді при 

стимуляції ліктьового нерва, що іннервує м’яз abductor digiti minimi. 

● Якщо амплітуда дистальної М-відповіді значно знижена (<1мВ), можна 

спробувати реєструвати відповідь більш проксимальних м’язів, що іннервовані 

литковим, серединним, променевим та ліктьовими нервами, для пошуку 

відповідності електродіагностичним критеріям. 

Абревіатури: М-відповідь – амплітуда скорочення м’яза при стимуляції рухового нерва 

(аналогічно поняттю  “сумарний потенціал м’язової дії” (СПМД), LFF – фільтр низьких 

частот 

a – будь які нерви відповідають критеріям (а-ж) 

b – Mitsuma et al. [87] 

 

 Таблиця 3 – Критерії порушення проведення сенсорними нервами 

(1) ХЗДП 
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● Порушення проведення в двох чутливих нервах (подовжена дистальна 

латентність або редукція амплітуди сенсорного потенціалу дії нерва (СПДН), або 

уповільнення швидкості проведення за межами нормальних показників.   

(2) Можлива ХЗДП 

● Як в (1) 

● Сенсорна ХЗДП з нормальними показниками дослідження проведення руховими 

нервами повинна мати (А) або (Б): 

А. швидкість проведення сенсорними нервами < 80% від нижньої межі норми 

(для амплітуди СПДН > 80% від нижньої межі норми) або < 70% від нижньої 

межі норми (для амплітуди СПДН < 80% від нижньої межі норми)  [85] 

щонайменше в двох нервах (серединному, ліктьовому, променевому, литковому), 

або 

Б. литковий спаринг патерн (зниження амплітуди СПДН для променевого або 

серединного нерва при нормальній амплітуді СПДН для литкового нерва) (за 

виключенням карпального тунельного синдрому) [88-90]  

Примітка 1 Температура шкіри повинна бути витримана в межах 33С для долоні і 

30С - для зовнішньої кісточки. Враховуючи те, що ці критерії не визначають нормальні 

показники, відповідні до демієлінізації чутливих нервів, діагноз сенсорної ХЗДП не 

може бути більше ніж можлива сенсорна ХЗДП, базуючись на клінічних та 

електрофізіологічних критеріях. 

Примітка 2 Зниження амплітуди потенціалу дії литкового нерва можливе з віком, тому 

треба брати до уваги показники норми для віку старше 60 років [91].  

Абревіатури: СПДН – сенсорний потенціал дії нерву 

 

Рекомендація 1 – типова ХЗДП 

● Для підтвердження клінічного діагнозу ХЗДП щонайменше два рухових 

нерва повинні мати патологію, що відповідають критеріям порушення 

проведення моторними нервами. Якщо критерії відповідають ураженню 

тільки одного нерва, діагноз визначається як можлива типова ХЗДП. 

● Патологія проведення сенсорними нервами повинна бути присутня у 

щонайменше двох нервах 

● У пацієнтів, підозрюваних на наявність типової ХЗДП із-за того, що вони 

мають клінічні критерії, але не відповідають мінімальним критеріям 

електродіагностики, діагноз можливої типової ХЗДП може бути 

виставлений при об’єктивному покращенні після лікування 

внутрішньовенними імуноглобулінами, кортикостероїдами або 

плазмаферезом та якщо щонайменше один додатковий підтримуючий 

критерій є позитивним. 

Рекомендація 2 – дистальна ХЗДП 

● Для підтвердження діагнозу дистальної ХЗДП критерії порушення 

проведення руховими нервами повинні виконуватись щонайменше у двох 

нервах верхніх кінцівок. Амплітуда негативного піку дистальної М-відповіді 

повинна складати щонайменше 1 мВ. Коли критерії виконуються в двох 

нервах нижніх кінцівок, а не у нервах верхніх кінцівок або у одному нерві 
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верхньої кінцівки, максимальна діагностична достовірність визначається, як 

можлива дистальна ХЗДП. 

● Порушення проведення сенсорними нервами повинно бути присутнє у 

щонайменше двох нервах. 

Рекомендація 3 – мультифокальна та фокальна ХЗДП 

● Відповідність критеріям порушення проведення руховими нервами повинна 

бути щонайменше в двох нервах, причому в двох або більше кінцівках для 

підтвердження клінічного діагнозу мультифокальна ХЗДП та щонайменше в 

двох нервах однієї кінцівки - для діагнозу фокальна ХЗДП. Коли критерії 

електрофізіологічних змін наявні тільки для одного нерва, максимальна 

діагностична достовірність визначається, як можлива мультифокальна або 

фокальна ХЗДП. 

● Порушення сенсорної провідності повинно бути визначено щонайменше в 

двох нервах уражених кінцівок для діагнозу мультифокальної або фокальної 

ХЗДП та в одному нерві ураженої кінцівки - для діагнозу можлива фокальна 

ХЗДП. 

Рекомендація 4 – моторна ХЗДП (та моторно-предомінантна ХЗДП) 

● Моторна ХЗДП повинна відповідати критеріям порушення проведення 

моторними нервами щонайменше в двох нервах, а проведення сенсорними 

нервами повинно бути в нормі щонайменше в усіх чотирьох нервах 

(серединному, ліктьовому, променевому та литковому) для підтвердження 

клінічного діагнозу моторної ХЗДП. Якщо критерії електрофізіологічних 

змін спостерігаються в одному руховому нерві, діагноз виставляється, як 

можлива моторна ХЗДП. 

● Моторна ХЗДП з порушенням проведення в двох сенсорних нервах 

діагностується, як моторно-предомінантна ХЗДП. 

Рекомендація 5 – сенсорна ХЗДП (та сенсорно-предомінантна ХЗДП) 

● Сенсорна ХЗДП повинна відповідати критеріям порушення проведення  

сенсорними нервами, а проведення руховими нервами повинне бути у нормі 

щонайменше в усіх чотирьох нервах (серединному, ліктьовому, 

великогомілковому та малогомілковому нервах) для підтвердження 

клінічного діагнозу. Максимальна діагностична достовірність – можлива 

сенсорна ХЗДП. 

● Сенсорна ХЗДП з наявністю критеріїв порушення проведення в одному 

руховому нерві діагностується як можлива сенсорно-предомінантна ХЗДП. 

Якщо критеріям порушення проведення руховими нервами відповідають 

зміни з боку двох нервів, діагностична достовірність зростає до сенсорно-

предомінантної ХЗДП. 

Міркування, що підтримують рекомендації (допоміжна інформація) 

Підсумок доказовості: Дані отримані з 38 когортних досліджень, що досліджували 

прийнятність до використання 27 електродіагностичних параметрів або критеріїв, 

піддалися GRADE аналізу. Достовірність доказовості була від низької до дуже 

низької за всіма результатами. 
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Раціональність: Рекомендації робочої групи  для електродіагностичного 

тестування у пацієнтів з клінічно підозрюваним ХЗДП базуються на досить високій 

діагностичній точності електродіагностичних критеріїв 2010 ЄАН/АПН [3,4] з 

високою чутливістю та специфічністю до ХЗДП 95/96% [6], 81%/96% [7], 73%/91% 

[8], що були повідомлені в різних пацієнтських популяціях. Переваги 

електродіагностичного тестування включають тривалий час клінічного 

використання, доступність, маловартістність та незначне обтяження для пацієнта. 

Робоча група розширила електродіагностичні критерії 2010 ЄАН/АПН [3,4] 

включивши дослідження проведення сенсорними нервах та визначивши критерії, 

специфічні для варіантів ХЗДП (Таблиця 2 та 3). Враховуючи те, що до 20% 

пацієнтів з клінікою типової ХЗДП не відповідають електродіагностичним 

критеріям, робоча група прийняла рішення, що таким пацієнтам можна виставити 

діагноз: можлива типова ХЗДП, як запропоновано Koski et al [93].  

1.3. Допоміжні критерії 

Ефективність лікування, нейровізуалізація, оцінка спинномозкової рідини або біопсія 

нерва може допомагати в діагностиці ХЗДП у пацієнтів, що відповідають клінічним 

критеріям ХЗДП, але електродіагностичні критерії визначають діагноз, як можлива ХЗДП. 

З того часу, як дослідження проведення чутливими нервами увійшло у пакети 

електродіагностичних критеріїв, було видалено загальні підтримуючі критерії, за 

виключенням діагностики пацієнтів з сенсорною ХЗДП без порушення проведення 

руховими нервами, яким  потрібно мати критерії порушення проведення сенсорними 

нервами. 

(а) Відповідь на лікування 

 

Належна практична порада 

 

● Робоча група визначила, що об’єктивна відповідь на лікування з 

імуномодулюючим агентом (внутрішньовенні імуноглобуліни, плазмаферез, 

кортикостероїди) підтверджує клінічний діагноз ХЗДП у пацієнтів, у яких 

клініка, електродіагностичні та інші критерії дозволяють встановити діагноз 

можливої ХЗДП. 

● Об’єктивна відповідь на лікування вимагає покращення щонайменше за 

однією шкалою інвалідизації та шкалою пошкодження. Недостатність 

покращення після лікування не виключає діагнозу ХЗДП та позитивна 

відповідь не є специфічною щодо ХЗДП. При ХЗДП використовується 

багато шкал для оцінки результату. Деякі з них представлені нижче: 

o Інвалідизація може бути оцінена за Загальною шкалою інвалідизації 

на основі моделі Раша (Inflammatory Rasch-built Overall Disability 

Scale (I-RODS) [94-96] та шкалою інвалідизації запальної нейропатії 

причини та лікування (Inflammatory Neuropathy Cause and Treatment 

(INCAT) disability scale) [97,98] 

o Пошкодження може бути оцінено сумарною оцінкою Шкали ради з 

медичних досліджень (Medical Research Council - MRC) [96, 98, 99], 

модифікованою шкалою сенсорної оцінки - INCAT Sensory Sum 

(mISS) [98, 100], оцінки невропатичного пошкодження (Neuropathy 

Impairment Score) [101] та при визначенні сили стискання ручного 

динамометра [98, 102-104]. 
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● Зміни, що відповідають визначенню встановленого покращення, не 

валідизовані адекватно. Наступні показники, що використовувались в 

клінічних дослідженнях, можуть бути використані у якості рекомендованих: 

o I-RODS: + ≥ 4 бали 

o INCAT шкала інвалідизації: - ≥ 1 бал 

o mISS: - ≥ 2 бали 

o MRC сумарна оцінка (0-60): + ≥ 2 до 4 балів* 

o Сила стискання: 

▪ Вігориметр Мартина: + ≥ 8 до 14 кПа  

▪ Ручний динамометр Жамара: + ≥ 10%** 

* - вищі показники можуть підвищити діагностичну специфіку 

** - показник, отриманий шляхом усереднення даних при проведенні 

дослідження протягом трьох послідовних днів, покращує діагностичну 

специфічність [104] 

Коментар робочої групи: на момент розробки клінічної настанови зазначені шкали 

офіційно не валідизовані в Україні та не перекладені українською мовою. 

Міркування, що підтримують Належну практичну оцінку (підтримуюча інформація) 

Резюме доказовості: Дані, що оцінювали відповідь на лікування із застосуванням 

внутрішньовенних імуноглобулінів, плазмаферезу або кортикостероїдів, були отримані з 

шести когортних досліджень та проаналізовані у доказових таблицях. Помірний рівень 

доказовості отримали кортикостероїди та плазмаферез; та значний рівень доказовості - 

внутрішньовенні імуноглобуліни, що вони відновлюють пошкодження [105]. 

Неконтрольовані дослідження показали, що позитивна відповідь на лікування 

внутрішньовенними імуноглобулінами, кортикостероїдами та плазмаферезом відмічається 

у варіативній пропорції пацієнтів (68% - 99%) [35, 49, 106-108]. Причиною терапевтичних 

невдач могли бути неадекватні дози та різна тривалість лікування [12]. Неправильні 

діагнози могли бути важливою причиною того, що пацієнти не відповідали на лікування 

препаратами першої лінії для ХЗДП [10-12]. 

Раціональність: Сучасна імуномодулююча терапія не є специфічною для ХЗДП, адже 

інші аутоімунні захворювання можуть також реагувати на таке лікування. Відповідь на 

лікування повинно прийматися до уваги з обережністю в клінічному та 

електродіагностичному контексті для запобігання гіпердіагностики. Якщо пацієнт має 

відповідь на лікування, оцінену об’єктивно, вірогідність діагнозу ХЗДП зростає. Незначна 

кількість не-респондентів (один з трьох), що не мали ефективності від лікування, можуть 

таки мати діагноз ХЗДП. Такі пацієнти потребують проведення додаткових тестів для 

виключення інших захворювань, що нагадують ХЗДП, до моменту прийняття рішення у 

застосуванні інших лікувальних стратегій. 

(б) Нейровізуалізація 

 

Ультразвукова діагностика (УЗД) 

 

Належна практична порада 

● Робоча група вважає за необхідне використовувати УЗД у дорослих 

пацієнтів для діагностики ХЗДП, у яких діагностичні критерії 
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відповідають діагнозу можлива ХЗДП, а не ХЗДП. Діагноз ХЗДП може 

бути більш вірогідним, якщо нерв збільшений* щонайменше в двох 

місцях в проксимальній частині серединного нерву та/або в плечовому 

сплетенні (дивись примітку нижче про виключення мімікрії). 

* - площа поперечного перетину серединного нерву >10 mm
2
 в ділянці 

передпліччя, >13 mm
2
 верхня кінцівка, >9 mm

2 
між драбинчастими 

м’язами (тулуб) або >12 mm
2  

- для нервових корінців. 

● На даний час немає доказової бази по відношенню до педіатричного 

контингенту пацієнтів. 

Міркування, що підтримують Належну практичну оцінку (підтримуюча інформація) 

Резюме доказовості: Дані отримані з 12 когортних досліджень, що оцінювали 

ефективність використання УЗД. Збільшення проксимальних сегментів нервів рук та 

спінальних нервових корінців є найбільш характерними ознаками для ХЗДП [109-112]. 

Чіткі граничні показники, що використовувались в практичному протоколі 

ультразвукового дослідження (плечове сплетення та проксимальні сегменти  серединного 

нерва з двох сторін) були валідовані у проспективній когорті пацієнтів з діагнозом 

можлива ХЗДП [113, 114]. На противагу до дорослої популяції систематичні дослідження 

результативності УЗД у дітей з можливою ХЗДП не дали результатів. Тільки декілька 

невеликих досліджень повідомили показники в нормі для порівняння сонографічних 

розмірів нервів у дітей в різних вікових категоріях [115, 117], але чітко визначених меж 

показників, що базувались би на контролі захворювання, недостатньо. 

Раціональність: Враховуючи те, що у дітей спадкові демієлінізуючі нейропатії 

зустрічаються набагато частіше ніж ХЗДП та недостатність досвіду лікарів-спеціалістів з 

проведення УЗД діагностики нервів у дітей, робоча група пропонує не використовувати 

ультразвукове дослідження для підтвердження діагнозу у дітей. Ультразвукове 

дослідження  не є дороговартісним, широко доступним, неінвазивним методом 

дослідження з помірною діагностичною точністю. 

МРТ 

Належна практична порада 

● Робоча група пропонує не використовувати МРТ у дорослих пацієнтів для 

діагностики ХЗДП за виключенням пацієнтів, що мають діагностичні критерії 

можливої ХЗДП, але не ХЗДП. Діагноз ХЗДП може бути встановленим з більшою 

впевненістю, якщо відмічається збільшення або посилення інтенсивності сигналу 

нервових корінців у Т2-зваженому МРТ режимі (DIXON/STIR, коронарна та 

сагітальна площина)* (дивись ПРИМІТКУ нижче про виключення мімікрії). 

* найкраще провести кількісну оцінку розміру корінців спінальних нервів (діаметр 

нервового корінця безпосередньо після ганглію, виміряний у висоту в коронарній 

площині з граничним значенням >5 мм) або напівкількісну оцінку патології 

корінців спінальних нервів та стовбурів з використанням наступних категорій: 

норма, можлива патологія, патологія. 

● На даний момент немає доказів використання МРТ в педіатричній групі пацієнтів.   

Міркування, що підтримують Належну практичну оцінку (підтримуюча інформація) 

Резюме доказовості: Виділені та проаналізовані дані з 18 досліджень, що оцінювали 

придатність використання МРТ. МРТ плечового та попереково-крижового сплетення 
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може допомогти в діагностиці ХЗДП, демонструючи гіпертрофію нервових корінців, 

посилення інтенсивності сигналу або накопичення контрасту [109, 118-121]. Розширені 

МРТ послідовності підвищують якість дискримінації тканин [122]. Більшість МРТ 

досліджень оцінюють тільки пацієнтів зі встановленим ХЗДП, використовуючи різний 

дизайн дослідження (з або без контрольної групи), тоді як тільки декілька досліджували їх 

додані діагностичні показники, що могли б підійти для більш рутинного клінічного 

використання [123,124]. Важливе обмеження полягає у відсутності об’єктивних граничних 

показників. Два дослідження показало низьку відтворюваність результатів у пацієнтів з 

хронічною запальною невропатією та контролем, навіть між досвідченими спеціалістами 

[125, 127]. Тільки декілька досліджень використовували об’єктивні граничні показники 

патологічних розмірів нервових корінців, що становили >5 мм, для покращення 

ефективності та узгодженості результатів МРТ-досліджень нервових сплетень [123,128].  

Раціональність: МРТ дослідження може бути доцільним у пацієнтів, що відповідають 

тільки можливим електродіагностичним критеріям, у випадках недоступності УЗД або 

УЗД результати не додають впевненості в діагнозі. У дітей з підозрою на ХЗДП, 

систематичні МРТ-дослідження є малоінформативними, тому що спадкові демієлінізуючі 

невропатії зустрічаються частіше, ніж ХЗДП, при яких також може бути збільшення 

розміру нервів, та досвідченість рейтерів для дитячого віку обмежена. Низька надійність 

оцінок між рейтерами, відсутність чітких граничних показників та високий кошторис 

МРТ-дослідження сприяють положенню проти використання МРТ. 

ПРИМІТКА: Перед висновком, що УЗД або МРТ патологічні знахідки підтверджують 

діагноз ХЗДП, повинні бути відсутні лабораторні/клінічні  ознаки інших захворювань, 

таких як мультифокальна моторна невропатія, хвороба Шарко-Марі-Тута, IgM 

парапротеінемічна нейропатія (особливо з анти-МАГ антитілами), синдром 

поліневропатії-органомегалії-ендокринопатії-мієлома-протеїн з ураженням шкіри 

(polyneuropathy-organomegaly-endocrinopathy-M-protein-skin changes syndrome - POEMS), 

діабетична радикулоплексопатична невропатія, амілоїдна невропатія, невралгічна 

невропатія, лепра, нейрофіброматоз або нейролімфоматоз. 

 (в) Аналіз цереброспінальної рідини (ЦСР) 

Належна практична порада 

● Робоча група пропонує не проводити аналіз цереброспінальної рідини, якщо 

критерії діагнозу підтверджені. 

● Аналіз ЦСР повинен бути виконаний для виключення інших діагнозів або для 

підтвердження ХЗДП в наступних ситуаціях: 

o Пацієнт відповідає критеріям можливої ХЗДП, а не ХЗДП 

o У випадку гострого або підгострого початку 

o Якщо запідозрена або можлива інфекційна або онкологічна етіологія 

o Підвищення білку у ЦСР повинно бути оцінено з обережністю при 

наявності діабету 

o Враховуючи вищі показники рівня білку ЦСР у людей старше 50 років в 

нормі, потрібно мати вищий показник рівня білку для підтвердження 

діагнозу ХЗДП; наразі відсутні дослідження, що встановлюють точні межі 

показника. 

  Міркування, що підтримують Належну практичну оцінку (підтримуюча інформація) 
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Резюме доказовості: Було встановлено 42 когортних клінічних досліджень, 9 було 

включено для отримання даних та аналізу. Білок у ЦСР завжди є підвищеним у пацієнтів з 

ХЗДП (чутливість 42%-77%), але без відомої специфічності для відокремлення ХЗДП від 

мімікрії ХЗДП [7,47]. При ймовірній ХЗДП з нехарактерним проявом або при наявності 

системних симптомів/ознак рекомендовано провести аналіз ЦСР для виключення іншої 

причини, такої як інфекція або онкологія [129]. Присутній ризик помилкового діагнозу у 

випадку тільки наявності підвищеного білку у ЦСР та невідповідності критеріям 

електродіагностики [11]. Невизначена специфічність нових встановлених підвищених 

нормативів граничних показників рівня білку у ЦСР для людей старшого віку (>0,6 г/л 

старше 50 років) [130]. Liberatore at al. [131] встановили, що, використовуючи граничні 

показники ≥0,5 г/л для пацієнтів молодше 50 років та >0,6 г/л для пацієнтів біля 60 років, 

чутливість показника підвищеного білка в ЦСР складає 68%. Інтерпретація рівня білка в 

ЦСР у дітей є комплексною, відсутні валідовані нормативні показники для різних вікових 

категорій. 

Раціональність: Незалежне діагностичне значення аналізу ЦСР залишається не 

встановленим. При нормальному рівні білка у ЦСР може виникнути непотрібний сумнів у 

діагнозі. У деяких випадках, коли клінічна діагностика і електрофізіологічні діагностичні 

результати повністю не підтверджують діагноз, аналіз ЦСР може підтвердити діагноз або 

виключити альтернативні діагнози. Чутливість ЦСР при ХЗДП варіантах не встановлена. 

Може бути доцільним проведення розширених електродіагностичних тестів перед 

прийняттям рішення проведення люмбальної пункції. 

(г) Біопсія нерва 

Належна практична порада 

Робоча група рекомендує не проводити біопсію нерва у рутинній практиці для 

діагностики ХЗДП, за виключенням специфічних ситуацій: 

● У випадках, коли ХЗДП підозрюється, але не може бути підтверджена даними 

клінічних, лабораторних, візуалізаційних та електрофізіологічних досліджень. 

● У випадках, коли підозрюється ХЗДП, але відсутній або наявний дуже незначний 

результат від лікування, коли може розглядатись альтернативний діагноз у таких 

випадках, як демієлінізуюче захворювання Шарко-Марі-Тута, амілоїдоз, саркоїдоз, 

або пухлина оболонки нерва/нейрофіброматоз. 

● Біопсія нерва повинна розглядатись тільки в наступних випадках: 

o Доступні навчені (нейро)хірурги,  нейро-патологоанатоми та досвідчене 

відділення патологоанатомічної лабораторії 

o Симптоми настільки важкі, щоб виправдати потенційну смертність, 

асоційовану з біопсією нерва 

o Низька точність тесту повністю зрозуміла пацієнтом перед початком біопсії 

● Біопсія нерва береться в наступних випадках: 

o Повинен бути дотриманий поточний консенсус експертів по мінімальним 

стандартам для проведення та оцінки біопсії нерва [132] 

o Найбільш часто проводять біопсію литкового або малогомілкового нервів, 

але більш корисну інформацію дає біопсія клінічно пошкодженого нерва 

o Фактори, що можливо допомагають в діагностиці ХЗДП: 

▪ Погано мієлінізовані аксони та малі цибулиноподібні утворення [133] 
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▪ Погано мієлінізовані або демієлінізовані ділянки між перехватами 

Ранв'є в досліджуваних волокнах [134] 

▪ Переваскулярні кластери макрофагів [135] 

▪ Допоміжні ознаки демієлінізації за даними електронної мікроскопії 

[136] 

Міркування, що підтримують Належну практичну оцінку (підтримуюча інформація) 

Резюме доказовості: Дані з 26 досліджень були отримані та проаналізовані для 

ідентифікації оцінки неуспішних біопсій нервів для досягнення консенсусу. Декілька 

досліджень спробували визначити точність біопсії нервів в постановці діагнозу ХЗДП, але 

варіабельність результатів була достатньо висока, що унеможливило зробити висновки 

внаслідок використання широкого спектру оцінок. Навіть при використанні однакових 

параметрів присутній високий рівень гетерогенності чутливості в пошуку пропонованого 

діагнозу ХЗДП, що може бути результатом  суб’єктивності оцінки біопсії, часу 

проведення біопсії у відношенні до періоду захворювання та наявності супутніх 

захворювань [137]. Декілька досліджень проводили оцінку клінічних результатів, коли 

лікування розпочиналось після проведення біопсії. Клінічний результат у пацієнтів з 

підозрюваною ХЗДП, пролікованих імуномодулюючими агентами, призначеними після 

підтвердження діагнозу біопсією, був успішний [137-139]. Однак, недостатня кількість 

осіб контрольної групи не дають можливості використати отримані дані для аналізу. 

Оскільки знахідки біопсії нервів можуть задати напрямок диференційного діагнозу або 

встановлення іншого діагнозу,  біопсія може врятувати пацієнта від ускладнень імунної 

терапії та призначити коректне лікування. Біопсія нерву має низьку чутливість та 

специфічність, її внесок в постановку діагнозу обмежений точністю. 

Раціональність: Положення про біопсію нерва направлене на зменшення кількості 

проведення непотрібних біопсій для підозрюваної ХЗДП, враховуючи низьку 

діагностичну точність та інвазивність процедури. Робоча група очікує, що тільки невелика 

кількість обережно обраних біопсій нерва призведе до встановлення більш точного 

діагнозу ХЗДП та зменшить вірогідність помилки діагнозу, особливо у незвичайних 

випадках, коли всі інші дослідження не дали результатів, включаючи пацієнтів, яким 

виставлений діагноз ХЗДП, але відсутній результат у лікуванні. Біопсія литкового нерва 

асоціюється з онімінням ділянки втручання  [140-142]. Інші ускладнення включають 

гострий біль [143], хронічний біль [142], аллодинію [144], дизестезію [145], формування 

невриноми [143], інфекцію рани [144]. 

1.4. Критерії для імунологічної діагностики 

Тестування моноклональної гаммапатії 

Належна практична порада 

● Робоча група рекомендує тестування сироватки на моноклональні протеїни у 

дорослих пацієнтів з клінічно підозрюваною ХЗДП 

● Тестування повинно включати електрофорез білків сироватки з імунофіксацію (для 

підвищення  чутливості встановлення важливих низькорівневих парапротеїнів, 

встановлення класу парапротеїнів та легких ланцюгів), точкову імунофіксацію для 

легких ланцюгів (білок Бенс-Джонс). Вимірювання сироваткових вільних легких 

ланцюгів може встановити патологію, що інакше не визначається. Занотуйте, що 

важливі моноклональні протеїни можуть продовжувати мати нормальне 
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вимірювання легкого ланцюгу та відношення при аналізі сироваткових вільних 

легких ланцюгів. Якщо встановлена гаммапатія, може бути потрібне подальше 

обстеження та повинна бути проведена гематологічно-онкологічна консультація. 

● У пацієнтів з дистальною ХЗДП, якщо не визначаються IgM парапротеїни або не 

визначаються анти-МАГ антитіла, повинен бути проведений повторний аналіз. 

● Тестування рівня судинного ендотеліального фактору росту в сироватці показано 

пацієнтам з дистальною та больовою формою ХЗДП, у яких знайдені лямбда легкі 

ланцюги IgA та IgG парапротеїни, коли підозрюється POEMS синдром.   

 

Міркування, що підтримують Належну практичну оцінку (підтримуюча інформація) 

Резюме доказовості: Дані з 35 обсерваційних досліджень, що оцінювали наявність та 

важливість моноклональних протеїнів та анти-МАГ антитіл, були виділені та підсумовані 

у таблицях доказовості. Невропатії з MGUS можуть вести себе як типова ХЗДП [146-148]. 

Однак, моноклональні гаммапатії можуть асоціюватись з невропатіями, подібними до 

ХЗДП, такими як анти-МАГ IgM невропатіями [37, 149], POEMS синдромом [150-152], 

множинною мієломою або AL- амілоїдозом [151]. 

Раціональність: У пацієнтів з підозрою на ХЗДП та моноклональною гаммапатією 

коректна діагностика обох неврологічних та онкологічних станів має першочергове 

значення, тому що призводить до вибору менеджменту та лікування. Обтяження пацієнта 

є незначним. Дані дослідження є маловартісними і доступні у більшості лікарень. 

Тестування антитіл 

Належна практична порада 

● Робоча група пропонує розглянути проведення тестування нодулярних та 

паранодулярних антитіл у всіх пацієнтів з підозрою на ХЗДП: 

o Коли тестування нодулярних та паранодулярних антитіл (anti-NF155, anti-

CNTN1, anti-Caspr1) та можливо anti-NF140/186 доступне і відповідає 

стандартам якості. 

o Тестування нодулярних та паранодулярних антитіл рекомендовано при 

ХЗДП в наступних ситуаціях: 

▪ Резистентність до стандартної терапії з внутрішньовенними 

імуноглобулінами та кортикостероїдами 

▪ Гострий або підгострий початок, попередній діагноз синдрому Гієна-

Барре або гострої ХЗДП 

▪ Низькочастотний тремор, атаксія, диспропорційна ступеню 

пошкодження чутливості, або інші мозочкові ознаки, або дистальна 

слабкість 

▪ Порушення дихання та залучення черепно-мозкових нервів 

▪ Асоційований нефротичний синдром 

▪ Дуже високий рівень білка у ЦСР 

● Робоча група рекомендує використовувати тестування на нодальні та паранодальні 

антитіла: 

o Клітино-базисний аналіз, використовуючи вектор експресії ссавців 

кодування людини NF155, CNTN1, NF186/NF140 та Caspr1. Вектори  

експресії повинні запобігати використанню будь-якого протеїнового тегу на 

стороні N-терміналі, будь-якого протеїнового тегу на стороні С-терміналі 
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для CNTN1 та використання в загальному GFP-позначених векторів 

експресії.  

o Підтверджуючий тест з ELISA (використовуючи людський рекомбінантний 

протеїн) або імуногістохімічний тест нерва. Порядок аналізів можна 

змінювати. Наполегливо рекомендовано додавання додаткових тестів до 

протоколу у випадках низьких титрів сироватки або сумнівного 

зафарбовування при аналізі на клітинній основі для запобігання помилково 

позитивних результатів. 

● Робоча група рекомендує проведення тестування на анти-МАГ антитіла у всіх 

пацієнтів з IgM парапротеїнами, що мають критерії ХЗДП (особливо дистальної 

ХЗДП), тому що високий титр анти-МАГ антитіл (>7000 Buhlmann одиниць 

титрування, BOT [153]) чітко вказує на відмінний від ХЗДП діагноз. 

● Робоча група рекомендує для анти-МАГ тестування: 

o Buhlmann тест ELISA або 

o Локально валідований ELISA, Вестерн-блот або імуногістохімічний аналіз. 

Міркування, що підтримують Належну практичну оцінку (підтримуюча інформація) 

Резюме доказовості: Дані з 16 когортних досліджень, що оцінювали наявність нодальних-

паранодальних та анти-МАГ антитіл, були вилучені та проаналізовані. Діагностична 

користь виглядає сильною для anti-NF155, anti-CNTN1 IgG [67,69,72] та anti-Caspr1 IgG 

[73-75]. Більше доказів потрібно для anti-NF155 IgM [154], анти-нодального NF140/186 

IgG [76, 77] та анті-МАГ  без наявності парапротеїну [155]. Для аутоантитіл до CNTN1 та 

NF155 доступні реплікаційні дослідження та систематичні огляди [156] з чіткими 

зв’язками до клінічно значимих ознак та високою діагностичною специфічністю. Для 

антитіл до Caspr1, нодального-NF та МАГ були опубліковані тільки маленькі серії 

випадків або неофіційні випадки. Доказ, що виявлення антитіл може бути підставою для 

лікування, залишається неофіційним. Є декілька повідомлень про випадки та серії 

випадків, асоційованих з визначенням нодальних-паранодальних антитіл, особливо anti-

NF155 та anti-CNTN1 з незадовільною відповіддю на звичайне лікування [66, 156]. Є 

неофіційний доказ, що ці пацієнти можуть добре реагувати на ритуксимаб [80, 157]. Хоча 

доказ слабкий із-за малої кількості пацієнтів, відповідь на ритуксимаб була повторена в 

незалежній когорті та величина ефекту була дуже значною, щонайменше для підгрупи в 

цій когорті пацієнтів. 

Раціональність: Дослідження нодальних-паранодальних  або анти-МАГ антитіл повинно 

бути проведено у пацієнтів, які відповідають критеріям ХЗДП (блок-схема 1) та коли вони 

не реагують на застосування доказаної ефективної терапії для ХЗДП. Анти-МАГ антитіла 

є важливими, якщо асоціюються з фенотипом дистальної ХЗДП та IgM парапротеїнами. 

Тестування антитіл має низьку вартість та гарний результат, що суттєво впливає на 

діагностику та лікування. Доступ до тестування антитіл вимагає спеціалізованих 

лабораторних процедур, що широко не доступні у світі та повинна бути проведена 

міжлабораторна валідація та стандартизація даних. Навантаження на пацієнта незначне. 

 

1.5.  Рекомендована стратегія діагностики ХЗДП 

ХЗДП повинно розглядатись у будь-яких пацієнтів з прогресуючою симетричною або 

мультифокальною полірадикулоневропатією, у яких клінічний перебіг має рецидивуючий 

або прогресуючий характер більше 8 тижнів, особливо при наявності чутливих симптомів, 
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проксимальної слабкості, арефлексії без атрофії або переважаючої втрати вібраційної або 

м’язово-суглобової чутливості (блок-схема 1 та 2, таблиця 6). Електрофізіологічні тести є 

обов’язковими;  найбільш значимі ознаки, що відповідають діагнозу ХЗДП, представлені в 

таблиці 1-3 та блок-схемі 1. Чутливість електродіагностичних критеріїв  для рухових 

нервів може бути збільшена при дослідженні більше чотирьох нервів та при додаванні в 

тестування стимуляції проксимальних відділів на верхніх кінцівках. Якщо на початку 

електродіагностичні критерії не підтвердились, потрібно провести повторне дослідження.  

Підтримуючі критерії можуть бути використані для підтвердження діагнозу ХЗДП у 

пацієнтів з можливим діагнозом, що ґрунтується на клінічних та електродіагностичних 

критеріях. Дослідження ЦСР, УЗД проксимального сегменту серединного нерва, шийних 

спінальних корінців та плечового сплетення або МРТ спінальних корінців, плечового та 

поперекового сплетення та спроба лікування імунотерапією з об’єктивною оцінкою 

кінцевих точок може допомогти в постановці діагнозу. Біопсія литкового нерва або в 

деяких випадках - малогомілкового нерва може забезпечити допомогу в підтвердженні 

діагнозу ХЗДП, але позитивні знахідки не є специфічними, а негативні не виключають 

діагноз. Тестування на моноклональну гаммапатію повинно бути проведено всім 

пацієнтам з діагнозом можлива ХЗДП. Якщо визначається IgM парапротеїн, анти-МАГ 

антитіла повинні бути перевірені. Коли присутні специфічні клінічні ознаки, то 

тестування нодальних-паранодальних антитіл може бути призначене для діагностики 

аутоімунних невропатій (блок-схема 1). Існує лише низька достовірність всіх цих 

рекомендацій. Оскільки інші стани можуть імітувати ХЗДП, повинна бути проведена 

діагностика інших можливих хвороб (таблиця 4 та 5, блок-схема 2).  Діагностична 

категоризація для типової ХЗДП та варіантів ХЗДП окреслена обов’язковими клінічними 

та електродіагностичними критеріями, та якщо це дає змогу виставити лише діагноз 

можливої ХЗДП, тоді потрібно мати два додаткових підтримуючих критерія (блок-схема 

1, таблиця 6). 

ТАБЛИЦЯ 4 Диференційний діагноз (див Блок-схему 2)
а
 

Типова ХЗДП 

● AL-амілоїдоз, ATTRv поліневропатія 

● Хронічна атактична невропатія офтальмоплегія М-протеїн аглютинуючі 

дізіалозіл антитіла (CANOMAD) 

● Синдром Гієна-Барре 

● Печінкова невропатія 

● ВІЛ-асоційована невропатія 

● Множинна мієлома 

● Остеосклеротична мієлома 

● POEMS синдром 

● Уремічна невропатія 

● Дефіцит вітаміну В12 – фактичний або функційний (наприклад, отруєння 

оксидом азоту) 

Дистальна ХЗДП 

● Анти-МАГ IgM невропатія 

● Діабетична невропатія 

● Спадкова невропатія (CMT1, CMTX1, CMT4, метахроматична лейкодистрофія, 

хвороба Рефсума, адреномієлоневропатія, ATTRv поліневропатія) 

● POEMS синдром 
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● Васкулітна невропатія 

Мультифокальна та фокальна ХЗДП 

● Діабетична радикулопатія/плексопатія 

● Механічна невропатія 

● Спадкова невропатія зі схильністю до паралічу від тиску (HNPP) 

● Мультифокальна моторна невропатія  (MMN) 

● Невралгічна аміотрофія 

● Пухлини периферійних нервів (такі як лімфома, периневринома, шванома, 

нейрофіброма) 

● Васкулітна невропатія (множинна мононевропатія) 

Моторна ХЗДП 

● Спадкова моторна невропатія (така як дистальна спадкова моторна невропатія, 

спінальна-м’язова атрофія, порфирія) 

● Запальна міопатія 

● Хвороба рухового нейрона 

● Хвороби нервово-м’язової передачі (такі як міастенія, синдром Ламберта-Ітона) 

Сенсорна ХЗДП 

● Мозочкова атаксія, невропатія, вестибулярна арефлексія синдром (CANVAS) 

● Хронічна імунна сенсорна полірадикулопатія (ХІСП) 

● Ураження заднього стовпа (такі як сифіліс, паранеопластичний синдром, 

недостатність міді, дефіцит вітаміну В12) 

● Спадкова сенсорна невропатія 

● Ідіопатична сенсорна невропатія 

● Токсичні невропатії (такі як після хіміотерапії та передозування вітаміну В6) 

а – диференційний діагноз включає всі перераховані, але не обмежується ними. 

 

ТАБЛИЦЯ 5. Дослідження, які необхідно розглянути 

Дослідження обов’язково необхідні при типовій ХЗДП та при варіантах ХЗДП 

● Електродіагностика, що включає дослідження моторної та сенсорної провідності 

● Визначення моноклональних протеїнів в сироватці та сечі методом імунофіксації 

● Рівень глюкози натще 

● Загальний аналіз крові 

● Функція нирок  

● Функція печінки 

Дослідження, які необхідно провести при наявності показань  

● УЗД плечового сплетення та шийних нервових корінців у дорослих пацієнтів 

● МРТ шийних та попереково-крижових нервових корінців у дорослих пацієнтів 

● Дослідження цереброспінальної рідини, включаючи клітини і білок 

● Біопсія нерву 

● Глікозильований гемоглобін (HbA1c) 

● Серологічне дослідження на Borrelia burgdorferi 

● С-реактивний білок 

● Антинуклеарні антитіла (ANA) 

● ВІЛ серологія 
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● Сироватковий ендотеліальний фактор росту судин (VEGF) 

● Анти-МАГ антитіла (коли присутня IgM моноклональна гаммапатія) 

● Антитіла до нодального-паранодального білку 

● Огляд кісток 

● Рентген органів грудної клітки 

● Генетичне тестування на спадкові нейропатії 

Додаткові дослідження, якщо показані при варіантах ХЗДП: 

Дистальна ХЗДП 

● Анти-МАГ антитіла, коли присутня IgM моноклональна гаммапатія 

Мультифокальна та фокальна ХЗДП 

●  ШОЕ 

● Антинуклеарні антитіла (ANA) та антинейтрофільні цитоплазматичні антитіла 

(ANCA) 

● Анти-GM1 IgM антитіла 

Моторна ХЗДП 

● Рівень креатинкінази 

● Біопсія м’язу 

● Дослідження нервово-м’язової передачі (ритмічна стимуляція, антитіла до 

ацетилхолінових рецепторів, MuSK або пресинаптичних вольтаж-залежних 

кальцієвих каналів) 

Сенсорна ХЗДП 

● IgM парапротеінемічна невропатія з анти-МАГ антитілами (анти-МАГ 

невропатія) 

● Антигангліозидні антитіла 

● Вітамін В12 та В6 

● Скринінг на паранеопластичні антитіла 

● Сомато-сенсорні викликані потенціали, коли дослідження нервової провідності в 

нормі 

 

ТАБЛИЦЯ 6 Діагностичні категорії (див. Блок-схему 1) 

Типова ХЗДП 

      Типова ХЗДП 

● Клінічні критерії + критерії порушення проведення в двох моторних нервах + 

порушення проведення сенсорними нервами;  або 

● Можлива типова ХЗДП + два додаткових підтримуючих критерії 

Можлива типова ХЗДП 

● Клінічні критерії + критерії порушення проведення одним моторним нервом + 

порушення проведення двома сенсорними нервами; або 

● Клінічні критерії + порушення проведення моторними нервами, що не 

відповідають критеріям ХЗДП в одному нерві + порушення проведення двома 

сенсорними нервами + об’єктивна відповідь на лікування + один підтримуючий 

критерій 

Дистальна ХЗДП 

       Дистальна ХЗДП 
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● Клінічні критерії + порушення проведення двома моторними нервами верхніх 

кінцівок + порушення проведення двома сенсорними нервами; або 

● Можлива дистальна ХЗДП + щонайменше два підтримуючі критерії 

Можлива дистальна ХЗДП 

● Клінічні критерії + критерії порушення проведення одним моторним нервом 

верхньої кінцівки + порушення проведення одним сенсорним нервом; або 

● Клінічні критерії + порушення проведення тільки  двома моторними нервами 

нижніх кінцівок + порушення проведення двома сенсорними нервами (діагноз 

тільки можлива дистальна ХЗДП, яка не може бути підвищений підтримуючими 

критеріями) 

Мультифокальна або фокальна ХЗДП 

      Мультифокальна або фокальна ХЗДП 

● Клінічні критерії + порушення проведення двома моторними нервами + 

порушення проведення двома сенсорними нервами; або 

● Можлива мультифокальна або фокальна ХЗДП + щонайменше два підтримуючих 

критерії 

Можлива мультифокальна або фокальна ХЗДП 

● Клінічні критерії + критерії порушення проведення двома моторними нервами + 

порушення проведення двома сенсорними нервами 

● Фокальна ХЗДП, яка відповідає клінічним критеріям + критерії порушення 

проведення одним моторним нервом + порушення проведення одним сенсорним 

нервом (діагноз тільки можлива фокальна ХЗДП, не може бути підвищений 

підтримуючими критеріями) 

Моторна ХЗДП 

      Моторна ХЗДП 

● Клінічні критерії + критерії порушення проведення двома моторними нервами + 

нормальне проведення чотирма сенсорними нервами; або 

● Можлива моторна ХЗДП + щонайменше один підтримуючий критерій 

Можлива моторна ХЗДП 

● Клінічні критерії + критерії порушення проведення одним моторним нервом + 

нормальна сенсорна провідність в чотирьох нервах 

Моторно-предомінантна ХЗДП 

      Як і при моторній ХЗДП, але з порушення проведення двома нервами 

Сенсорна ХЗДП 

      Можлива сенсорна ХЗДП 

● Клінічні критерії + критерії порушення провідності сенсорними нервами (діагноз 

тільки можлива сенсорна ХЗДП, не може бути підвищений підтримуючими 

критеріями). Проведення моторними нервами повинна бути в нормі щонайменше 

чотирма нервами 

Сенсорно-предомінантна ХЗДП 

      Можлива сенсорно-предомінантна ХЗДП 

● Клінічні критерії + порушення проведення двома сенсорними нервами + 

порушення проведення двома моторними нервами або позитивні критерії 

порушення проведення одним моторним нервом 

Сенсорно-предомінантна ХЗДП 
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● Клінічні критерії + порушення проведення двома сенсорними нервах + позитивні 

критерії порушення проведення двома моторними  нервами 

 

2. Лікування ХЗДП 

2.1 Кортикостероїди  

Рекомендації 

● Робоча група наполегливо рекомендує лікування кортикостероїдами 

● Кращий режим лікування кортикостероїдами не відомий 

● Пульс-терапія високими дозами кортикостероїдів з пероральним дексаметазоном 

або в/в метилпреднізолоном може розглядатись як альтернатива щоденному 

пероральному прийому преднізону/преднізолону або дексаметазону разом для 

індукції та постійного лікування 

● Тривалий прийом кортикостероїдів може спровокувати значні побічні явища 

● Оскільки стан пацієнтів з моторною ХЗДП може погіршитись після застосування 

кортикостероїдів, внутрішньовенні імуноглобуліни повинні розглядатися як 

терапія першої лінії для моторної ХЗДП (належна клінічна оцінка). 

Коментар робочої групи: на момент розробки клінічної настанови лікарський засіб за 

міжнародної непатентованою назвою преднізон зареєстровано в Україні у формі 

ректальних супозиторіїв. 

Міркування, що підтримують рекомендації (підтримуюча інформація) 

Резюме доказовості: Хоча це не доказано (дуже низький рівень доказовості з одним 

дослідженням, 28 учасниками) [158], що щоденний пероральний преднізон (120 мг на 

день з повільним зниженням протягом 4-х місяців) відновлює пошкоджені нерви в 

порівнянні з відсутністю лікування, але обсерваційні дослідження та багата клінічна 

практика впевнено підтверджують, що кортикостероїди ефективні при ХЗДП. 

Найпоширеніше використовуються добові дози преднізону або преднізолону 60 мг, 

еквівалентні метилпреднізолону 48 мг, повільно знижують дозу протягом 6-8 місяців, 

враховуючи клінічний ефект та можливі побічні явища. Хоча деякі центри віддають 

перевагу добовій дозі в 1-2 мг/кг преднізолону, немає даних за те, що вищі дози мають 

кращий ефект. Як альтернатива щоденному прийому кортикостероїдів може бути пульс-

терапія пероральними та в/в кортикостероїдами. Є помірна доказова база (1 дослідження, 

41 учасник) [159], що 6-місячне лікування із застосуванням пульс-терапії пероральним 

дексаметазоном (4 дні 40 мг щомісяця) немає кращого ефекту у порівнянні з пероральним 

преднізолоном (60 мг, з повільним зниженням дози за 8 місяців). Присутня дуже низька 

доказова база за даними відкритих досліджень спостереження або рандомізованих 

контрольованих досліджень, що пульс-терапія кортикостероїдами (40 мг/день 4 дні на 

місяць) дає схожий ефект у порівнянні з пероральним преднізолоном (60 мг, з повільним 

зниженням дози за 8 місяців). Також присутня дуже низька доказова база за даними 

відкритих досліджень спостереження або рандомізованих контрольованих досліджень, що 

пульс-терапія кортикостероїдами (40 мг/день дексаметазону перорально або 500 мг/день 

метилпреднізолону в/в щодня 4 дні на місяць протягом 6 місяців) можуть викликати більш 

часту і тривалу ремісію в порівнянні з щоденним пероральним прийомом 

кортикостероїдів [10, 160].  Є дані від низької до помірної доказовості, що спостерігається 

менше побічних явищ і наступає швидший результат на пульс-терапії з кортикостероїдами 
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в порівнянні з щоденним пероральним прийомом кортикостероїдів. Стан деяких пацієнтів 

може погіршитись після кортикостероїдної терапії, особливо з моторною ХЗДП [36, 52, 

55]. Тому, кортикостероїди не рекомендовані в якості терапії першої лінії для таких 

пацієнтів [105].  

Раціональність: Враховуючи багату клінічну практику, кортикостероїди можуть бути 

використані в якості терапії першої лінії.  Однак, у пацієнтів з відповідними 

протипоказами до тривалої терапії високими дозами кортикостероїдів, внутрішньовенні 

імуноглобуліни (або підшкірні імуноглобуліни) можуть бути рекомендованим лікуванням. 

Пацієнти повинні бути під ретельним спостереженням щодо ефективності проведеного 

лікування, який зазвичай настає через декілька тижнів або місяців. Спроби знизити дозу 

повинні виконуватись регулярно для вирішення питання, чи потрібно утримувати 

пацієнта на високій дозі, чи пацієнт вже знаходиться в ремісії. Повинно бути розглянуто 

питання про додаткове призначення кальцію та біфосфонату. Потенційні побічні явища 

кортикостероїдів (наприклад остеопороз, виразка шлунку, діабет, катаракта, асептичний 

некроз довгих кісток, артеріальна гіпертензія) можуть знизити користь від лікування у 

пацієнтів з легкою інвалідизацією.  

2.2 Імуноглобуліни 

(а) Внутрішньовенні імуноглобуліни в порівнянні з плацебо 

● Робоча група наполегливо рекомендує лікування внутрішньовенними 

імуноглобулінами. 

● Індукція лікування: Зазвичай загальна доза  внутрішньовенних імуноглобулінів 

складає 2 г/кг розділена на 2-5 днів. Оскільки не всі пацієнти реагують на цей 

перший курс, треба розглянути необхідність введення додаткових ін’єкцій: від двох 

до п’яти доз 1 г/кг що 3 тижні для прийняття рішення про ефективність або 

неефективність внутрішньовенних імуноглобулінів. Альтернативно клінічний 

досвід демонструє, що другий курс 2 г/кг через декілька тижнів після першого 

курсу може бути достатнім для прийняття рішення про неефективність 

внутрішньовенних імуноглобулінів. 

● Підтримуюча терапія: більшість пацієнтів потребують підтримуючої терапії 

внутрішньовенними імуноглобулінами. Ефективна доза та графік прийому 

підтримуючої терапії внутрішньовенними  імуноглобулінами невідомі. Найчастіше 

використовується наступна схема підтримуючої терапії в/в імуноглобулінами в 

клінічних дослідженнях: 1 г/кг кожні 3 тижні, але в клінічній практиці повинні 

бути розглянуті менші дози та більші інтервали (наприклад 0,4 – 1 г/кг кожні 2-6 

тижнів). 

● Повинно бути мінімізоване об’єктивне погіршення кінця дози перед наступним 

введенням внутрішньовенних імуноглобулінів. Якщо таке трапилось, доза в/в 

імуноглобулінів може бути підвищена або скорочений інтервал між повторним 

введенням. 

● Якщо пацієнт клінічно стабільний, рекомендовано періодично перевіряти, коли 

доза в/в імуноглобулінів може бути знижена (наприклад 25% на кожну інфузію), 

збільшена тривалість інтервалу між інфузіями або припинене лікування.  

Враховуючи клінічний досвід, така спроба може бути виконана кожні 6-12 місяців 

в перші 2-3 роки, потім менш часто (наприклад, кожні 1-2 роки). 
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Резюме доказовості: У відповідності до високо достовірних доказів (5 досліджень, 269 

учасників) [104], індукція терапії з в/в імуноглобулінами призводить до більш короткого 

періоду відновлення в порівнянні з плацебо. Побічні явища більш часті на в/в 

імуноглобулінах в порівнянні з плацебо (високий рівень доказовості), але серйозні побічні 

явища не спостерігались (помірний рівень доказовості, 3 дослідження, 315 учасників) 

[105]. ICE - рандомізоване контрольоване дослідження продемонструвало, що 94% 

пацієнтів відреагувало на 2 г/кг індукційної терапії та двох подальших курсів терапії 1 г/кг 

з 3-х тижневими інтервалами [161]. Відкриті дослідження PRIMA та PRISM відмітили, що 

відповідь на лікування може бути очікувана після трьох до п’яти інфузій 1 г/кг кожні 3 

тижні [162, 163]. Альтернативний клінічний досвід відмічає, що більшість пацієнтів 

об’єктивно реагує не більше ніж на два ініціальні лікувальні курси по 2 г/кг [164]. Не 

достатньо добре відомо, чому реакція на лікування виникає тільки після проведення 

декількох курсів: чи то в наслідок відстроченої дії ліків або необхідності іншого режиму 

лікування. Режим 1 г/кг кожні 3 тижні, що використовувався в дослідженні ICE протягом 

6 місяців, вважається стандартною підтримуючою терапією [161, 165], хоча ICE 

дослідження порівнювало в/в імуноглобуліни з кортикостероїдами, використовувалася 

підтримуюча доза 2 г/кг кожні 4 тижні [166].  Досвід з клінічної практики вказує, що 

підтримуюча доза в/в імуноглобулінів може бути нижчою (0,4-1 г/кг кожні 2-6 тижнів), 

але вона повинна підбиратися індивідуально [164, 167-169]. Відсутні докази у різниці 

ефективності між різними препаратами в/в імуноглобулінів у лікуванні ХЗДП.  

Рандомізоване контрольоване дослідження на 27 пацієнтах з ХЗДП порівняння 5% 

заморожено-висушеного та 10% рідкого в/в імуноглобуліну показало відсутність різниці в 

ефективності лікування  [170].  Клінічний досвід визначає, що перехід на інший препарат 

може допомогти зменшити побічні явища. 

Раціональність: Робоча група вважає, що продемонстрована ефективність в/в 

імуноглобулінів в дослідженнях разом із значним клінічним досвідом ефективності 

нівелює часті мінімальні та більш рідкісні, але більш серйозні побічні явища. Лікування 

в/в імуноглобулінами прийнятне та можливе. Головний бар’єр - це висока ціна, 

незручність для пацієнтів та необхідність венозного доступу.  Ініціація лікування в/в 

імуноглобулінами зазвичай потребує перебування у стаціонарі або в режимі денного 

стаціонару.  Підтримуюче лікування в/в імуноглобулінами зазвичай виконується у режимі 

денного стаціонару, інфузійних центрах, або в деяких країнах на дому під належним 

контролем. Потенційне обтяження повторюваними інфузіями та висока ціна медичного 

обслуговування при лікуванні внутрішньовенним імуноглобуліном може зменшити 

користь від лікування при малоінвалідизуючому перебігу хвороби.  

(б) в/в імуноглобуліни в порівнянні з кортикостероїдами 

● в/в імуноглобуліни та в/в кортикостероїди є терапією першої лінії для ХЗДП. 

Враховуючи рівень доказовості, робоча група не надає загальної переваги будь-

якому методу лікування та надає слабку рекомендацію вибору або в/в 

імуноглобулінів, або кортикостероїдів. 

● Також повинні бути враховані короткострокова та довгострокова ефективність, 

ризик, легкість використання та кошторис лікування: 

o ефективність в/в імуноглобулінів може бути вищою, коли очікується більш 

швидка відповідь або коли присутні протипокази до кортикостероїдів. 

o є декілька доказів, що пульс-терапія кортикостероїдами може бути кращою 

для довготривалої ефективності лікування, тому що, можливо, має більшу 
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частоту покращення та тривалішу ремісію, або коли в/в імуноглобуліни 

недоступні.  

Резюме доказовості: Присутня незначна або відсутня різниця в короткотривалому 

покращенні від в/в імуноглобулінів у порівнянні з пероральними кортикостероїдами  

(помірний рівень доказовості; 1 дослідження, 29 учасників) або отримане довготривале 

покращення після в/в метилпреднізолону  (високий рівень доказовості; 1 дослідження, 45 

учасників) [105]. Клінічне покращення після в/в імуноглобулінів може бути швидшим та 

прихильність до лікування в/в імуноглобулінами може бути кращою в порівнянні з в/в 

метилпреднізолоном [166]. Кількість побічних явищ при довготривалому лікуванні може  

бути меншим при застосуванні в/в імуноглобулінів (досвід з реального життя). Пульс-

терапія в/в кортикостероїдами після 6 місяців застосування може підвищувати частоту та 

тривалість ремісії у порівнянні з в/в імуноглобулінами, базуючись на одному невеликому 

дослідженні (низький рівень доказовості) [160]. Дослідження, що порівнювало стандартну 

терапію  перорального преднізолону з пульс-терапією дексаметазоном не показало різниці 

в частоті досягнення ремісій [159]. 

Раціональність: Вибір між в/в імуноглобулінами та кортикостероїдами базується на серії 

пацієнт-орієнтованих рішень. Постійний прийом високих доз пероральних 

кортикостероїдів вірогідно має більший шанс побічних явищ у порівнянні з в/в 

імуноглобулінами, але дані довготривалого лікування (>6 місяців) ХЗДП 

кортикостероїдами  не доступні. В/в імуноглобуліни набагато дорожчі за кортикостероїди. 

Супутні захворювання можуть бути важливими для вибору методу лікування. В/в 

імуноглобуліни можуть мати пріоритетність при значному ризику розвитку остеопорозу 

або діабету. У дітей таблетки  переносяться краще, ніж регулярні в/в інфузії, але вплив на 

лікування на зріст у них повинен братись до уваги. 

(в)  В/в імуноглобуліни та плазмаферез 

● Хоча докази досліджень обмежені, робоча група дає слабку рекомендацію щодо 

переваги лікування в/в імуноглобулінами у порівнянні з плазмаферезом, в 

основному базуючись на доступному використанні в/в імуноглобулінів. 

● У деяких пацієнтів з легким доступом до судин, плазмаферез може бути 

прийнятним методом для тривалого лікування. 

Резюме доказовості:  Прийнято рішення, що обидва типи терапії є ефективними, не 

дивлячись на те, що доказова база, заснована на порівняльних дослідженнях, є досить 

слабкою (дуже низький рівень доказовості). Для індукції лікування плазмаферез та в/в 

імуноглобуліни вважаються однаково ефективними [105, 171, 172]. Дози, які 

використовувались у порівняльних дослідженнях для в/в імуноглобулінів: 0,4 г/кг 

щотижня 3 тижні, 0,2 г/кг щотижня наступні 3 тижні, та для плазмаферезу: 2 рази/тиждень 

впродовж 3-х тижнів, потім 1 раз/тиждень впродовж 3-х тижнів. Для підтримуючої терапії 

немає адекватних досліджень, щоб оцінити довготривалу ефективність та безпеку 

плазмаферезу. Довготривалий ефект в/в імуноглобулінів відомий набагато краще.  В/в 

імуноглобулін ефективніший за плазмаферез особливо у маленьких дітей, що в основному 

базується на практичних причинах. Неконтрольовані дослідження показують, що 

плазмаферез може бути ефективним при відсутності результатів лікування в/в 

імуноглобулінами або кортикостероїдами [106]. 

Раціональність: Основна перевага в/в імуноглобулінів - це доступність використання 

(хоча плазмаферез часто може бути проведений через доступ до периферійних вен при 
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використанні центрифугуючої машини). В/в імуноглобуліни не потребують спеціального 

обладнання. Якщо плазмаферез може бути проведений через периферійну вену, профіль 

побічних явищ доволі низький. Обидві терапії є кошторисними, але в/в імуноглобуліни 

більш кошторисні, ніж плазмаферез. Кошторис плазмаферезу залежить не тільки від 

вартості апаратури, а в тому числі від замісних рідин, таких як альбуміни або 

свіжозаморожена плазма. Кошторис може варіювати в різних країнах. У дітей в/в 

імуноглобуліни є більш бажаними, ніж плазмаферез, базуючись на практичних засадах.  

(г) Введення імуноглобулінів підшкірно 

● Робоча група наполегливо рекомендує використання підшкірних імуноглобулінів 

для підтримуючої терапії ХЗДП 

● Робоча група вказує на відсутність переваги внутрішньовенного або підшкірного 

імуноглобуліну для підтримуючої терапії ХЗДП 

● Під час спостереження доза повинна підбиратись у відповідності до індивідуальної 

реакції на терапію 

● Робоча група надає слабку рекомендацію щодо використання підшкірних 

імуноглобулінів для індукції при лікуванні ХЗДП 

Резюме доказовості: Ефективність підшкірних імуноглобулінів в порівнянні з плацебо 

продемонстрована в двох рандомізованих контрольованих дослідженнях з високим рівнем 

доказовості (PATH дослідження у 172 пацієнтів) [173] та іншому рандомізованому 

контрольованому дослідженні у 30 пацієнтів [174]  з  ХЗДП, що попередньо відреагували 

на лікування в/в імуноглобулінами. Існує недостатня доказова база переваги більших доз 

(0,4 г/кг щотижня) над низькими дозами (0,2 г/кг щотижня) для підтримуючої терапії [95]. 

Однак,  24-тижневе відкрите додаткове дослідження показало меншу частоту загострень в 

групі з вищою дозою [175]. Тому дозування для тривалої терапії повинно підбиратись 

індивідуально та повинна використовуватися більш адекватна доза. Присутні часті 

незначні побічні реакції (в основному шкірні). Обмежена інформація, що пацієнти з ХЗДП 

в деяких випадках можуть потребувати більшої середньої дози для підшкірних 

імуноглобулінів у порівнянні з дозою в/в імуноглобулінів. Існує дуже низького рівня 

доказовість щодо ефективності використання підшкірних імуноглобулінів в якості 

індуктивної терапії (одне рандомізоване контрольоване перехресне дослідження у 20 

пацієнтів [175]. 

Раціональність: Коли пацієнти з ХЗДП переключаються з в/в імуноглобулінів на 

підшкірні, розумно починати  використовувати ту саму дозу (1:1) на тиждень. Якщо ефект 

лікування недостатній, доза повинна бути підвищена, використовуючи надійний метод 

оцінки ефективності. Якщо доза значна (>20-30 г/інфузію), доцільно розділити дози, 

підвищуючи частоту або використовуючи ін’єкції в різних місцях для підшкірної інфузії. 

Потрібно брати до уваги думку пацієнта при виборі підшкірного чи внутрішньовенного 

введення імуноглобулінів. Аргументи в сторону переваги підшкірних імуноглобулінів 

включають автономність та зручність самостійного введення в домашніх умовах, що 

запобігає венозній кануляції та, можливо, зменшує системні побічні явища. Недоліки 

підшкірних імуноглобулінів включають місцеві побічні реакції (підшкірний набряк та 

біль) та більш часті інфузії. Підтримуюча терапія підшкірними імуноглобулінами є 

прийнятною та зазвичай можливою.  

2.3 Плазмаферез 

Рекомендації 
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● Робоча група наполегливо рекомендує лікування плазмаферезом 

● Ініціальна терапія може розпочинатись з 5 обмінів протягом 2 тижнів; після того 

інтервали між процедурами підбираються індивідуально. Якщо можливо, повинні 

використовуватись периферійні вени. 

Міркування, що підтримують рекомендації (підтримуюча інформація) 

Резюме доказовості: По відношенню до помірного рівня доказовості (2 дослідження, 59 

учасників), плазмаферез 2 рази на тиждень дає швидше покращення стану хворих (на 3-й 

або 4-й тиждень), ніж процедура-плацебо [105, 176-178]. У великому обсерваційному 

дослідженні 3,9% процедур плазмаферезу мали ускладнення [179]. 

Раціональність: Для плазмаферезу потрібно мати гарний доступ до судин та специфічне 

обладнання. У пацієнтів із складним доступом до судин, які потребують неодноразові 

процедури  плазмаферезу в короткому проміжку часу, може бути використаний катетер, 

встановлений в центральну вену. Для окремих процедур плазмаферезу протягом 

тривалого періоду підтримуючої терапії може бути використаний тунельний катетер. Ці 

недоліки роблять плазмаферез третьою опцією тривалої терапії після кортикостероїдів та 

в/в імуноглобулінів. 

2.4 Інші опції лікування 

Рекомендації  та підтримуючі міркування (підтримуюча інформація) 

(а) Метотрексат 

● Робоча група надає слабку рекомендацію щодо використання метотрексату. 

Резюме доказовості: Базуючись на низькому рівні доказовості (1 рандомізоване 

дослідження в паралельних групах, 60 учасників) [180], збільшення дози метотрексату до 

15 мг щотижня протягом 32 тижнів не дозволили учасникам знизити дозу 

кортикостероїдів або в/в імуноглобулінів більше, ніж на 20% (первинна кінцева точка). 

Серйозні побічні явища були чистішими на метотрексаті (три випадки) у порівнянні з 

плацебо (один випадок).  

Раціональність: Формуючи цю рекомендацію, недостатність ефективності в одному 

дослідженні мало вирішальне значення [180]. Однак, визнано, що вибір пацієнтів 

(недостатня оцінка активності захворювання перед включенням у дослідження) та 

відносно низька доза метотрексату (15 мг щотижня) у цьому дослідженні, можливо, 

призвело до недооціненої потенційної ефективності метотрексату. Обсерваційні дані 

припускають потенційну ефективність метотрексату [29, 181-183]. Тим не менш, 

враховуючи продемонстровану недостатню ефективність та потенційні побічні явища, 

такі як тератогенний ефект, порушення функції печінки та фіброз легень [105], 

метотрексат не рекомендований для пацієнтів з ХЗДП. 

(б) Бета-інтерферон 1а 

● Робоча група наполегливо не рекомендує використання бета-інтерферону 1а. 

Резюме доказовості: По відношенню до помірного рівня доказовості (2 дослідження, 87 

учасників), бета-інтерферон 1а у порівнянні з плацебо не дозволив пацієнтам з ХЗДП 

відмінити терапію в/в імуноглобулінами [184, 185]. Можливе зростання серйозних 

побічних явищ не підтвердилось (низький рівень доказовості). Препарат може мати 

серйозні побічні явища (у жодного із 20 учасників перехресного дослідження, але у 
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чотирьох в групі бета-інтерферону 1а і у жодного в групі плацебо серед 67 учасників 

рандомізованого контрольованого дослідження).  

Раціональність: Рекомендації не застосовувати бета-інтерферону 1а робоча група надала, 

ґрунтуючись на продемонстрованій недостатній ефективності препарату в двох 

рандомізованих клінічних дослідженнях, що мало вирішальне значення [184, 185]. 

Препарат може мати серйозні побічні явища.  

(г) Фінголімод 

● Робоча група дає слабку рекомендацію не використовувати фінголімод 

Резюме доказовості: Рекомендація основана на недостатній ефективності фінголімоду  

(0,5 мг один раз в день) в рандомізованому контрольованому дослідженні на 106 

пацієнтах, що попередньо отримували лікування в/в імуноглобулінами або 

кортикостероїдами, надаючи помірний рівень доказовості [186]. Однак, дизайн 

дослідження міг призвести до недооцінки потенційної ефективності, тому що в/в 

імуноглобуліни відмінялися швидко у всіх 41 пацієнтів, які отримували в/в 

імуноглобуліни і яким був призначений фінголімод. Тому, деякі пацієнти мали 

загострення відразу після початку дослідження саме до того коли фінголімод зміг 

продемонструвати ефективність. Внаслідок некоректного дизайну дослідження деякі 

пацієнти могли не мати активності захворювання під час рандомізації. Побічні явища 

виникали у 76% пацієнтів на фінголімоді та у 85% - на плацебо, серйозні побічні явища, 

такі як головний біль, гіпертензія та біль в кінцівках виникали у 17% та 8% відповідно. 

Раціональність: Робоча група не підтримує використання фінголімоду у лікуванні 

пацієнтів з ХЗДП, що обумовлено недостатньо продемонстрованою ефективністю та 

асоційованим негативним профілем безпеки фінголімоду.  

Коментар робочої групи: на момент розробки клінічної настанови лікарський засіб за 

міжнародною непатентованою назвою фінголімод відповідно до чинної інструкції з 

медичного застосування лікарського засобу має показання розсіяний склероз. 

(д) Інші імуносупресивні медикаменти 

● Хоча наявний дуже низький рівень доказовості, робоча група радить до 

використання азатіоприн, циклофосфамід, циклоспорин, мікофенолат мофетил та 

ритуксимаб (після отримання відсутності ефекту від доказаної ефективної терапії 

або як додаткової терапії) 

● Робоча група радить не використовувати алемтузумаб, бортезоміб, етанерцепт, 

фампрідин, флударабін, іммуноадсорбцію, інтерферон альфа, абатацепт, 

наталізумаб та такролімус. 

Коментар робочої групи: станом на 01.12.2022 лікарські засоби за міжнародними 

непатентованими назвами: бортезоміб, фампрідин, флударабін, абатацепт, наталізумаб 

в Україні не зареєстровані. 

Належна клінічна оцінка 

o Азатіоприн, мікофенолат мофетил або циклоспорин можуть бути 

розглянуті, як кортикостероїд-зберігаючий агент при ХЗДП у пацієнтів, що 

лікуються або в/в імуноглобулінами, або кортикостероїдами, як базисною 

терапією 
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o Циклофосфамід, циклоспорин або ритуксимаб можуть бути розглянуті у 

пацієнтів які рефрактерні до доказаної ефективної терапії (в/в 

імуноглобуліни, кортикостероїди та плазмаферез) 

 Резюме доказовості: Азатіоприн та мікофенолат мофетил часто використовуються при 

ХЗДП як імуноглобулін- або кортикостероїд-спаринг агенти, хоча їх ефективність при 

зниженні імуноглобулінів або кортикостероїдів не визначена [187-194]. Хоча доволі 

незначна доказовість із серії випадків, що циклофосфамід [195-200], циклоспорин [201-

204] та ритуксимаб [205-207] можуть розглядатись у пацієнтів з недостатньою 

ефективністю  або рефрактерністю до звичайної терапії. Робоча група пропонує, що 

ритуксимаб може бути використаний у дітей після неефективності доказаної ефективної 

терапії, порівнюючи з циклофосфамідом, тому що має кращий профіль щодо побічних 

явищ. Робоча група розглядає обмеженою доступність доказовості ефективності 

алемтузумабу та доволі високий його потенційний ризик, щоб підтримати використання 

препарату [208]. Те саме стосується бортезомібу [209], етанерцепту [210], фампрідину 

[211], флударабіну [212], імуноабсорбції [213, 214], альфа інтерферону [215], абатацепту 

[216], наталізумабу [217] та такролімусу [218]. Робоча група також відмітила недостатню 

доказову базу щодо позитивного ефекту трансплантації гемопоетичних стовбурових 

клітин, оскільки наявний значний ризик смертності та захворюваності після проведення 

трансплантації гемопоетичних стовбурових клітин. Це лікування повинно розглядатись, 

як остання опція, що проводиться в спеціалізованих щодо  ХЗДП  центрах [219, 220].   

2.5 Фармакологічне лікування болю 

Належна клінічна оцінка 

● Робоча група рекомендує проводити оцінку та лікування болю, якщо він виник у 

хворих на ХЗДП 

● Оцінюється причина(и) болю: чи то невропатичний, чи ноцицептивний (особливо 

м’язово-скелетний) біль. І той, і інший можуть бути наслідком ХЗДП або не 

залежати від ХЗДП. Треба розглянути альтернативні діагнози, що нагадують ХЗДП 

(такі як POEMS, васкуліт, діабет, амілоїдоз, CMT1B), при яких невропатичний біль 

зустрічається набагато частіше.  

● Для невропатичного болю або дизестезії рекомендовано лікування за 

опублікованими настановами [221,222]. Рекомендовані трициклічні 

антидепресанти, прегабалін, габапентин або інгібітори зворотного захоплення 

серотоніну та норадреналіну (дулоксетин або венлафаксин), як терапія першої лінії.  

Міркування, що підтримують Належну практичну оцінку (підтримуюча інформація) 

Резюме доказовості: Поширеність болю (будь якого типу, але без іншої причини, ніж 

ХЗДП) в будь який час перебігу ХЗДП встановлено на рівні 46% в систематичних оглядах 

[223] та варіює між 7% і 72% в різних дослідженнях, розглянуто Thakur et al[224]. 

Невропатичний біль зустрічається в 20% серед 79 пацієнтів з ХЗДП в дослідженні Bjelica 

et al [225], додатково 20% попередньо приймали медикаменти від невропатичного болю. 

Якісна характеристика болю охоплює багато різних типових симптомів невропатичного 

болю, таких як печія, дизестезія та інші. Не невропатичний біль при ХЗДП окремо не 

вивчався, але ноцицептивний/механічний біль може бути вторинним до дегенеративних 

змін внаслідок м’язової слабкості, зміненої ходи та патерну використання м’язів, 

плоскостопості. Корінцевий біль внаслідок компресії гіпертрофованих спінальних 

корінців зустрічався в публікаціях, як не частий при ХЗДП [226]. Наявний низький рівень 
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доказовості щодо методів лікування болю при ХЗДП. Використання антиневропатичних 

знеболюючих медикаментів при ХЗДП описане в невеликій кількості неконтрольованих 

досліджень [223, 225]. Ця обмежена доказова база не передбачає, що лікування 

невропатичного болю при ХЗДП повинно сильно відрізнятись від лікування 

невропатичного болю іншої причини. Імунна терапія (в основному в/в імуноглобуліни та 

кортикостероїди), хоча первинно даються для лікування моторного та сенсорного 

дефіциту, також зменшують біль в 89% із 46 пацієнтів з больовою ХЗДП в об’єднаному 

огляді невеликої неконтрольованої серії, зробленого Michaelides et al [223]. Хоча, такі 

докази мають низький рівень, а біль не оцінювалась як кінцева точка в контрольованих 

дослідженнях, імунна терапія демонструє ефективність. Робоча група не рекомендує 

використовувати імунну терапію для лікування болю в першу чергу. Ліки від 

невропатичного болю часто дають побічні явища, але у пацієнтів із сильним болем 

потенційні результати значно переважали. Лікування болю є можливим, прийнятним і 

розумно доступним.  

3. Огляд діагностики та лікування 

Рекомендації та належна клінічна оцінка 

Діагностичні критерії для ХЗДП (Блок-схема 1): 

1. Клінічно: типова ХЗДП та варіанти ХЗДП  (Належна клінічна оцінка) (Таблиця 1) 

2. Електродіагностика: сильно та слабко підтверджує демієлінізацію (рекомендації) (Таблиця 

2 та 3) 

3. Допоміжне: ЦСР, візуалізація (УЗД, МРТ), біопсія нерва та відповідь на лікування 

(Належна практична порада) 

4. Категоризація: ХЗДП та можливої ХЗДП (Таблиця 6) 

 

Лікування ХЗДП (Блок-схема 3) 

Для індукційного лікування 

1. В/в імуноглобуліни та кортикостероїди повинні бути розглянуті для типової ХЗДП та 

варіантів ХЗДП при присутності інвалідизуючих симптомів (сильна рекомендація). 

Плазмаферез має схожий ефект (сильна рекомендація), але може гірше переноситись  та 

складніше виконати. Наявність протипоказів до одного з цих варіантів лікування може 

допомогти зробити вибір на користь іншого (слабка рекомендація). Переваги та недоліки 

необхідно роз’яснити пацієнту, який повинен бути включений у процес прийняття рішення 

(Належна практична порада).  

2. Якщо об’єктивна відповідь на ініціальну терапію неадекватна або підтримуюча доза 

лікування (в/в імуноглобуліни, кортикостероїди або плазмаферез) призводить до значних 

побічних явищ, повинна бути використана інша терапія першої лінії перед переходом на 

комбіновану терапію (сильна рекомендація). Може бути розглянуте додавання 

імуносупресантів або імуномодуляторів, але немає достатніх доказів для рекомендації будь 

яких конкретних препаратів (належна клінічна оцінка). При прийнятті рішення повинно 

братись до уваги активність захворювання: наявність прогресії, загострень або 

демонстрації стійкої залежності від лікування, з іншого боку - наявність дефіциту, який не 

може бути покращений внаслідок тяжкої хронічної аксональної дегенерації (Належна 

практична порада) 

3. При моторній ХЗДП в/в імуноглобуліни повинні бути розглянуті як ініціальна терапія 

(Належна практична порада).  

Для підтримуючої терапії  
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1. Якщо терапія першої лінії ефективна, повинно бути розглянуто продовження цієї терапії 

до досягнення максимального результату (сильна рекомендація) та потім доза повинна 

бути зменшена або збільшений інтервал для пошуку найменшої ефективної підтримуючої 

дози (Належна практична порада) 

2. Підшкірні імуноглобуліни та в/в імуноглобуліни можуть бути підтримуючою терапією у 

імуноглобулін-чутливих пацієнтів з активним захворюванням (сильна рекомендація) 

3. Невропатичний біль повинен бути лікований препаратами відповідно до опублікованих 

настанов лікування невропатичного болю (Належна практична порада) 

4. Повинні бути надані поради по догляду за стопами, вправам, дієті, керуванню автомобілем 

та стилю життя. В залежності до потреб пацієнта повинні надаватись ортези, фізіотерапія,  

реабілітаційна та психологічна терапія (Належна практична порада). Повинна бути 

поширена інформація про групи допомоги пацієнтам (Належна практична порада).  
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Клінічні критерії (див. таблицю 1) 

 
 Парез 

 

 

 

 Порушення 

чутливості 

Типова ХЗДП Дистальна ХЗДП Мультифокальна/ 

Фокальна ХЗДП 

Моторна ХЗДП Сенсорна ХЗДП 

симетрична в 4-х 

кінцівках, проксимальний 

і дистальний 

 

у ≥2 кінцівках 

Домінуюче у нижніх кінцівках, 

дистально 

 

 

у ≥2 кінцівках 

у ≥2 кінцівках у мультифокальному 

поширені, або тільки в 1 кінцівці 

(фокальна) 

 

 

поширене в уражених нервах 

симетрична в 4 кінцівках, 

проксимальний і дистальний 

 

 

Немає 

Немає 

 

 

 

Симетричне у 4-х кінцівках 

 

Електродіагностичні критерії (див таблиці 2 та 3) 
 Критерії моторної 

провідності 

 Порушення 

сенсорної 

провідності 

 Критерії 

сенсорної 

провідності 

+ 

 

 

+ 

 

 

- 

+ 

 

 

+ 

 

 

- 

+ 

 

 

+ 

 

 

- 

+ 

 

 

Нормальна сенсорна провідність 

 

- 

Нормальна моторна провідність 

 

 

 

 

+ 

 

Діагностичні категорії (див. таблиці 1-3 та 6) 
 

 

 

ХЗДП 

 Клінічні критерії 

 Критерії моторної 

провідності в 2-х 

нервах 

 Критерії сенсорної 

провідності в 2-х 

нервах 

Типова ХЗДП Дистальна ХЗДП Мультифокальна/ Фокальна 

ХЗДП 

Моторна ХЗДП Сенсорна ХЗДП 

 

 

+ 

+ 

 

 

 

+ 

 

 

+ 

+ (у верхніх кінцівках) 

 

 

 

+ 

 

 

+ 

+ 

 

 

 

+ 

 

 

+ 

+ 

 

 

Сенсорна провідність в 4-х нервах 
 

Моторно-предомінантна 

ХЗДП 

Якщо сенсорні порушення у 

≥2 кінцівках 

 

Сенсорно-предомінантна ХЗДП 

+ 

+ 

 

 

+ 

Можлива ХЗДП + 2 підтримуючих критерія (ЦСР, МРТ/УЗД нерву, відповідь на лікування або біопсія нерву)  

= ХЗДП 
Можлива ХЗДП 

 Клінічні критерії 

 Критерії моторної 

провідності в 2-х 

нервах 

Критерії сенсорної 

провідності в 2-х нервах 

 

 

+ 

+ 

 

 

 

+ 

 

 

+ 

+ (у верхніх кінцівках) 

 

 

 

+ 

 

 

+ 

+ 

 

 

 

+ 

 

 

+ 

+ 

 

 

Сенсорна провідність в 4-х нервах 
 

Моторно-предомінантна 

ХЗДП 

Якщо сенсорні порушення у 

≥2 кінцівках 

 

Сенсорно-предомінантна ХЗДП 

+ 

+ 

 

 

+ 

Враховуючи червоні прапорці (клінічні  та лабораторні) 



2 
Продовження додатка 1 

 

Можлива  ХЗДП 

Рівень діагностичної 

значимості не 

підвищується  

підтримуючими 

критеріями 

 Клінічні критерії 

 Не-діагностичні 

порушення моторної 

провідності 

 Об’єктивна 

відповідь на 

лікування + 1 

підтримуючий 

критерій 

 Клінічні критерії 

 Критерії моторної 

провідності тільки в 

нижніх кінцівках 

 Порушення сенсорної 

провідності в 2-х нервах 

Фокальна: Клінічний критерій + 

Критерій моторної провідності + 

порушення сенсорної провідності в 

1 нерві в 1-ій кінцівці 

 

  Клінічні критерії 

 Критерії сенсорної провідності 

 Моторна провідність 

нормальна в 4-х нервах 

Спеціальні ознаки (див. PICO запитання 5)? 

 

якщо є «ТАК»  

 

Автоімунні невропатії 
 Антитіла 

 

 Типові клінічні 

ознаки 

Анти-NF155 

 

моторна>сенсорна, 

дистальна>проксимальна, атаксія, 

тремтіння, в основному молоді дорослі 

Анти-CNTN1 

 

моторна>сенсорна, 

дистальна>проксимальна, атаксія, 

тремтіння, нефротичний синдром 

Анти-Caspr1 

 

моторна>сенсорна, 

дистальна>проксимальна, невропатичний 

біль, іноді залучення краніальних нервів та 

порушення дихання 

Анти-NF140/NF186 

 

Моторна та сенсорна, краніальні нерви та 

бульбарне залучення, може призвести до 

тетрапарезу та дихальні порушення 

 

 

Блок-схема 1. Діагностичні критерії  та категорії ХЗДП та  ХЗДП варіантів (PICO 1-4, 6). Спочатку визначить малюнок рухових та чутливих 

порушень для розподілення пацієнтів в один зі стовпчиків для типової ХЗДП та ХЗДП варіантів.   Врахуйте червоні прапорці для 

можливості альтернативних діагнозів. Далі, проведіть електродіагностичні тести. По-третє,  об’єднайте  їх, для визначення діагностичної 

категорії. Верхня частина визначає типову ХЗДП та  кожний варіант. Середня частина визначає «можливий» значимості для всіх варіантів, 

що потенційно  може бути підвищена за допомогою двох додаткових критеріїв  до визначеного діагнозу. Нижче, вказані  деякі категорії, що 

не можуть бути підвищені  до значимості більше ніж «можливий»  діагноз.  Внизу, ознаки, що встановлюють необхідність проведення 

тестування на антитіла , позитивний  аналіз яких передбачає  інший діагноз. 

 

 

 

 

 

 

 

 

 



 

 

Червоні прапорці, що передбачають інший діагноз 

 Типова ХЗДП Дистальна ХЗДП Мультифокальна/ 

Фокальна ХЗДП 
Моторна ХЗДП Сенсорна ХЗДП 

Клінічно  Сімейна історія 

↓ 

СМА, амілоїдний TTR варіант 

 

Вегетативні ознаки, біль 

↓ 

амілоїдний TTR варіант 

невропатія, діабетична 

невропатія 

 

Біль 

↓ 

Діабетична  радикуло-

плексопатія, невралгічна 

невропатія? 

 

Нормальна чутливість 

↓ 

Мультифокальна моторна 

невропатія? 

 

Фокальна: тільки 1 нерв в 1-ій 

кінцівці 

↓ 

Пошкодження нерву/пухлина? 

 

Сімейний анамнез 

↓ 

HNPP? 

Диспноє, дизартрія, дисфагія 

↓ 

Хвороба мотонейрону, 

міастенія? 

 

Сімейний анамнез 

↓ 

Спадкова моторна невропатія 

(БАС, СМА)? 

 

Виражена асиметрія від 

початку 

↓ 

Мультифокальна моторна 

невропатія? 

Ідіопатична сенсорна 

аксональна невропатія? 

 

Сімейний аналіз 

↓ 

Спадкова сенсорна невропатія? 

Лабораторно   

 

 

 

 

IgM моноклональна гаммапатія 

↓ 

Анти-МАГ невропатія? 

ANA/ANCA + 

↓ 

Васкулітна невропатія? 

Підвищений рівень КФК 

↓ 

Запальна міопатія? 

Підвищена глюкоза натще або 

глікозильований гемоглобін 

↓ 

Діабетична невропатія? 

 

Низький рівень вітаміну Б12, 

хіміотерапія 

↓ 

Чутлива нейронопатія? 

 

IgM моноклональна гаммапатія 

↓ 

Анти-МАГ невропатія? 

 

Нормальне моторне та сенсорне 

проведення 

↓ 

Хронічна імунна сенсорна 

полірадикулопатія (ХІСП)? 

 

Блок-схема 2. Червоні прапорці, що передбачають інші  діагнози за ХЗДП та ХЗДП варіанти (Таблиця 4). 

 

 

Підгостра, низькоамплітудний тремор, виражена атаксія, 

дистальна предомінантно 

↓ 

Аутоімунна нодопатія фенотип? 

Підвищена глюкоза натще або глікозильований гемоглобін 

↓ 

Діабетична невропатія? 

 

IgA або IgG моноклональна гаммапатія 

↓ 

Множинна мієлома, AL-амілоїдоз, POEMS синдром 

 



 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

 

Блок-схема 3. Індукційна та підтримуюча терапія ХЗДП (PICO 8-11)  

Діагноз ХЗДП або можлива ХЗДП 

Парез/порушення чутливості (1) 

Доказане ефективне лікування 

Значний/високий рівень доказовості 

Індукція 

 Кортикостероїди (щодня перорально/пульс) (2), або 

 В/в імуноглобуліни (3), або 

 Плазмофарез (4) 

Переоцінка діагнозу 

Розглянути можливість відправити до 

спеціалізованого центру 

Якщо діагноз ХЗДП вірогідно вірний 

 Розпочніть інше ефективне лікування 

(кортикостероїди, в/в імуноглобуліни або 

плазмофарез) 

Переоцінка діагнозу 

Розглянути можливість відправити до 

спеціалізованого центру 

Якщо діагноз ХЗДП вірогідно вірний 

 Розпочніть третє ефективне лікування 

(кортикостероїди, в/в імуноглобуліни або 

плазмофарез) 

 

Підтримуюча терапія 

(високий/значний рівень доказовості) 

 Кортикостероїди (щодня 

перорально/пульс) (7), або 

 В/в імуноглобуліни (8), або 

 Плазмофарез 

Розглянути можливість одне з наступного для зменшення 

кортикостероїдів: плазмофарез або в/в імуноглобуліни (9) 

Низький рівень доказовості 

 Азатіоприн 

 Циклоспорин 

 Мікофенолат мофетіл 

Біль  Лікування болю (PICO 12) 

Спроба припинення 

підтримуючої терапії 

(ремісія) 

Відновлення лікування  

при погіршенні (хвороба 

активна) 

Періодично зменшувати 

дозу  (10) 

 Розглянути підвищення дози /частоти лікування або 

комбінована терапія (11) 

1) Розпочати лікування тільки якщо є вплив на якість життя або об’єктивні симптоми не покращуються 

2) Кортикостероїді щоденно перорально (зазвичай розпочинають з 60 мг 4 тижня з наступним зниженням дози) або пульс терапія 

(наприклад 500 мг в/в 4 дні, повторювати що 4 тижні, або орально дексаметазон 40 мг щодня 4 дні кожні 4 тижні), зазвичай 6 місяців. 

Добре переносяться дітьми. 

3) Стартова доза (індукція лікування): в/в імуноглобуліни (протягом 2-5 днів). Якщо немає покращення протягом 2-3 тижнів, 2-5 

повторних доз 1 г/кг в/в імуноглобулінів кожні 3 тижні (на основі клінічного досвіду), потрібно провести ще один курс 2 г/кг маси тіла 

перед прийняттям рішення про те, що терапія є неефективною. 

4) Плазмофарез зазвичай назначають після незадовільного лікування кортикостероїдами та/або в/в імуноглобулінами, в основному  з 

міркувань практичних причин (доступність, потреба в доступі до вени). Можливий  лікувальний режим: дивись основний текст.  

5) Іноді потрібно поспостерігати 3 місяців за ефективністю лікування. Якщо немає ефективності, треба подумати про аутоімунну 

нодопатію. 

6) Моніторинг відповіді валідованими оцінками 

7) Краща доза кортикостероїдів та схема зниження дози невідомі 

8) Дозовий режим персоналізований. Знижуйте дозу/частоту для пошуку мінімальної ефективної дози. Підтримуюча доза в/в 

імуноглобулінів: найбільш часто використовується в клінічних дослідженнях 1 г/кг кожні 3 тижні, або підшкірно 0,2-0,4 г/кг на 

тиждень. Деякі пацієнти потребують  меншої або більшої дози (дивись основний текст). Для попередження побічних явищ в/в 

імуноглобулінів, рекомендовано  не перевищувати дозу 40-80 г/день. Пацієнтам можуть бути замінені  в/в імуноглобуліни на підшкірні, 

найчастіше розпочинають з тієї ж самої дози на тиждень. 

9) Азатіоприн ( доказова база  відома з інших захворювань), та також можливо циклоспорин або мікофенолат (анекдотична доказовість до 

ХЗДП) може бути доданий до кортикостероїдів, в/в імуноглобулінів або плазмофарезу для зменшення їхньої дози/частоти. 

10) Для запобігання марного лікування, пробуйте зменшувати дозу або припиняйте лікування, щоб побачити збереження потреби в 

лікуванні: зазвичай на початку кожні 6-12 місяців, потім менш часто (наприклад кожні 1-2 роки у пацієнтів з тривалим лікуванням) 

11) Ескалація терапії повинна розглядатись тільки  при неадекватній відповіді на стандартне лікування, при активності хвороби або ознак 

втрати аксонів 

12) Дослідження клінічних випадків показали можливість ефективності ритуксимабу у пацієнтів з нодальними/паранодальними антитілами 

після неефективності кортикостероїдів або в/в імуноглобулінів 

13) Циклофосфамід повинен бути використаний з надлишковою увагою у зв’язку з токсичністю. Маленькі дослідження вказують на 

можливий ефект циклоспоріну. 

Переоцінка діагнозу 

Розглянути альтернативну індукційну терапію 

(дуже низька доказова база) (11,12,13) 

Ритуксимаб, Циклофосфамід або Циклоспорин 

Використати 
валідовані 

оцінки (PICO2) 



 

 

 


