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вания антигликолипидных антител стали уже доступны 

и в России. Однако у практикующих неврологов пока еще 

нет четкого понимания необходимости в направлении 

пациентов для этого исследования. 

Ганглиозиды – наиболее сложная группа гликос-

финголипидов, в состав которых входят основные 

олигосахаридные группы и 1 или более остатков сиа-

ловой (N-ацетилнейраминовой) кислоты [8] (см. ри-

сунок). Номенклатура для обозначения ганглиозидов 

была предложена Svennerholm [7]. Буква G обозначает 

«ganglion», буквы M, D, T и Q (соотвественно моно-, 

ди-, три-, квадри-) – количество остатков сиаловой 

кислоты. Арабские цифры и маленькие латинские 

буквы означают порядок миграции, определяемый при 

тонкослойной хроматографии. Аббревиатура LM1 

используется для сиалозилнеолактотетраозилцерами-

да (другое название: сиалозилпараглобозид).
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Введение

Нейроиммунология как отдельная отрасль науки 

в последние годы развивается достаточно активно, в том 

числе и в нашей стране. Определенные успехи в этой об-

ласти уже были достигнуты. В первую очередь это касает-

ся определения связи между антигликолипидными аутон-

тителами и полинейропатиями (ПНП) [1]. История их 

изучения начинается с 1985 г., когда впервые были описа-

ны аутоантитела против миелинассоциированного глико-

протеина (MAG) и перекрест но реагирующих с ним гли-

колипидов – SGPG (sulfated glucuronyl paragloboside) 

и SGLPG (sulfated glucuronyl lactosaminyl paragloboside) при 

IgM-парапротеинемической ПНП [2–4]. Позднее появи-

лись публикации об ассоциации антиганглиозидных ан-

тител с другими дизиммунными полинейропатиями [5–7]. 

В зарубежной литературе уже накоплен достаточно боль-

шой опыт, а за последние 5 лет тест-системы для исследо-
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Доступность определения аутоантител к ганглиози-
дам в России и за рубежом. На современном этапе боль-

шинство лабораторий используют энзиматически уси-

ленный «сэндвич»-иммуноферментный анализ (ELISA). 

Следует отметить, что в рамках этого метода существуют 

различия в полученных результатах, поэтому сопостав-

ление и тем более объединение данных из нескольких 

лабораторий пока еще остается проблематичным. Так, 

в 2 мультицентровых сравнительных исследованиях бы-

ли выявлены совпадения только при четко положитель-

ных или отрицательных ответах, а в промежуточных 

случаях наблюдались несоответствия [9]. 

В нашей стране доступны наборы для определения 

анти-MAG-аутоантител, антител к GM1, GA1, GM2, 

GD1a, GD1b, GQ1b, GM3, GM4, GD2, GD3, GT1a, 

GT1b, сульфатиду, галактоцереброзиду и SGPG (ЗАО 

«БиоХимМак», Москва). Аутоантитела к некоторым 

гликолипидам, включая SGLPG, GM1 (NeuGc), GM1b, 

GalNAc-GM1b, GalNac-GD1a, 9-O-acetyl GD1b, GD3, 

GQ1bα, LM1, Hex-LM1, пока исследуются только за 

рубежом в исследовательских целях. Обзор данных ли-

тературы в настоящей статье будет касаться преимущес-

твенно тех ганглиозидов, определение антител к которым 

возможно в настоящее время в России.

Знания о местах локализации ганглиозидов в той или 

иной структуре периферической нервной системы явля-

ются ключом к пониманию отдельных звеньев патогене-

за аутоиммунных ПНП, а также помогают найти объяс-

нение их клиническим фенотипам. Иммунная атака, 

направленная на антигенные детерминанты, локализо-

ванные на поверхности паранодальных шванновских 

клеток, приводит к развитию паранодальной демиели-

низации, а атака, направленная на антигены, локализо-

ванные в аксолемме, – к аксональной дегенерации. И то, 

и другое вызывает нарушение функции периферических 

нервных волокон, а избирательность их поражения оп-

ределяет клиническую картину заболевания. 

В настоящее время известно, что ганглиозид GM1 

присутствует в передних спинномозговых корешках, 

поэтому клинический фенотип, ассоциированной с ан-

ти-GM1-антителами ПНП не включает в себя сенсор-

Схема структуры ганглиозидов (по M. Gorenjac, 2000, с изменениями)

ные нарушения. Анти-GD1b-антитела, наоборот, ассо-

циированы с сенсорной нейропатией и атакуют 

большинство нейронов чувствительных ганглиев [10], 

где и локализуется ганглиозид GD1b. Перехваты Ранвье 

являются другой мишенью для аутоиммунной атаки. 

Отдельные исследования показали, что ганглиозиды 

GM1 и GD1b могут локализоваться в паранодальных 

миелиновых слоях периферических нервов. Кроме того, 

ганглиозид GM1 был обнаружен на поверхности цито-

плазмы моторных нейронов [11]. Ганглиозиды GQ1b 

располагаются только в перехватах Ранвье глазодвига-

тельных нервов, признаки поражения которых являют-

ся ключевыми в симптомокомплексе синдрома Милле-

ра Фишера (МФ) и синдрома Гийена–Барре (СГБ) 

с глазодвигательными нарушениями [12]. Анти-GD1a-

аутоантитела ассоциированы с изолированно моторной 

аксональной нейропатией, и преимущественно атакуют 

аксоны передних корешков, что подтверждается четкой 

корреляцией между локализацией ганглиозидов и кли-

нической симптоматикой [13]. В области пресинапти-

ческой мембраны нервно-мышечного синапса обнару-

жены ганглиозиды GQ1b, GM1, GD1a, а аутоантитела 

к ним, как ни странно, были также выявлены у части 

больных с СГБ [14]. 

В настоящее время исследование уровня аутоантител 

к ганглиозидам периферических нервов используется 

при демиелинизирующих и аксональных формах СГБ, 

в том числе синдроме МФ, энцефалите Бикерстаффа, 

при мультифокальной моторной нейропатии (ММН) 

и хронических дизиммунных ПНП – хронической вос-

палительной демиелинизирующей полинейропатии 

(ХВДП) и ее вариантов, анти-MAG IgM-парапро-

теинемической ПНП, а также в тех случаях, когда при-

чина имеющейся у больного хронической ПНП не 

выяснена путем проведения стандартного набора диа-

гност ических тестов. Следует отметить, что диагности-

ческая специфичность этого исследования еще требует 

уточнения [15, 16], однако оно становится все более 

доступным и обусловливает необходимость в описании 

современных представлений о возможностях его при-

менения в клинической практике. 

В 2008 г. E. Nobile-Orazio и соавт. провели крупное 

исследование спектра антиганглиозидных антител IgM 

(анти-MAG, GM1, GM2, GD1a, GD1b) у 539 пациентов, 

половина из которых (n = 302; 56 %) страдали хроничес-

кими иммуноопосредованными нейропатиями, а осталь-

ные – нейропатиями неиммунной природы. Авторы 

показали, что выявление антиганглиозидных антител 

увеличивает вероятность наличия у больного аутоиммун-

ной нейропатии до 31 %. Анти-MAG-антитела были 

в 100 % случаев ассоциированы с IgM-моно клональной 

гаммапатией, анти-GM1 IgM – с ММН, вероятность 

постановки окончательного диагноза которой достигала 

25,5 %, а при дополнительном выявлении анти-GM2 

IgM-антител – увеличивалась до 36,2 %) [17].
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Острые аутоиммунные ПНП и антигликолипидные 

антитела

СГБ – острая аутоиммунная ПНП, являющаяся 

главной причиной острых периферических тетрапаре-

зов. В основе патогенеза СГБ лежат механизмы моле-

кулярной мимикрии с продукцией аутоантител к ан-

тигенам периферической нервной системы, в том 

числе к ганглиозидам. Человеческие и микробные 

факторы, которые определяют индивидуальную пред-

расположенность к возникновению иммунного ответа 

на олигосахаридные структуры, похожие на собствен-

ные ганглиозиды человека, и которые, следовательно, 

объясняли бы почему именно данный пациент заболел 

СГБ, а никто другой, пока еще не определены.

Наличие антигликолипидных антител в сыворотке 

пациентов в острой фазе СГБ впервые было описано 

A.A. Ilyas и соавт. в 1988 г. [6]: выявлялись IgG-антитела 

к LM1, Hex-LM1 и GD1b, IgM-антитела к GD1a и GT1b, 

титр которых уменьшался по мере клинического улуч-

шения. При изучении связи между антиганглиозидными 

аутоантителами и клиническими проявлениями СГБ 

было отмечено, что анти-GM1 и анти-GD1b-антитела 

ассоциированы с предшествующей диареей, IgG-анти-

GQ1b – с офтальмоплегией [18, 19]. 

Самой частой формой СГБ является острая воспа-

лительная демиелинизирующая ПНП (ОВДП), обус-

ловленная аутоиммунным разрушением миелиновых 

оболочек периферических нервов, содержащих LM1, 

Hex-LM1 и SGPG ганглиозиды. В отдельных работах 

было показано, что анти-LM1 IgG-антитела выявля-

ются у 5–58 % больных с СГБ [20–23], антитела 

к SGPG класса IgG – у 9 % пациентов с СГБ, класса 

IgM – в 15–29 % случаев [20, 22]. Одним из триггеров 

аутоиммунной атаки при СГБ признан цитомегалови-

рус (ЦМВ), с которым ассоциированы антитела клас-

са IgM к ганглиозиду GM2 [24]. 

После того как стало понятно, что СГБ представляет 

собой группу острых аутоиммунных ПНП, отличающих-

ся точкой приложения для иммунной атаки, дополни-

тельно были выделены 2 формы, характеризующиеся 

первичным поражением аксонов периферических не-

рвов: острая изолированно моторная (ОМАН) и  острая 

моторносенсорная аксональные нейропатии (ОМСАН). 

Доля этих форм среди всех случаев СГБ в мире составля-

ет около 10–15 %, тогда как в странах Азии, в Индии 

и Мексике – до 30–40 %. ОМАН развивается после эн-

терита, вызванного Campylobacter jejuni, ассоциирована 

с высоким титром анти-GM1 [25–30], анти-GM1b, анти-

GD1b IgG-аутоантител [31–33] и замедленным восста-

новлением утраченных функций. Сопоставление резуль-

татов нейрофизиологического и  иммунологического 

исследований пациентов с СГБ в острой фазе заболева-

ния продемонстрировало ассоциацию анти-GM1 IgG-

антител с аксональной дисфункцией [34], изолирован-

ным отсутствием F-волн [31]. Анти-GD1a IgG-антитела 

также были выявлены у пациентов с ОМАН, что допол-

нительно было связано с неблагоприятным течением 

заболевания (длительная искусственная вентиляция 

легких (ИВЛ), потеря способности самостоятельной 

ходьбы спустя 3 мес от начала заболевания) [35]. В ходе 

исследования китайскими учеными была продемонстри-

рована наибольшая специфичность анти-GD1a-антител 

для формы ОМАН по сравнению с другими антителами 

(анти-GM1, GD1b, asialo-GM1, GQ1b). Кроме того, 

было показано, что анти-GD1a IgG-аутоантитела более 

полезны при дифференциации ОМАН и ОВДП, чем 

анти-GM1-аутоантитела [36, 37]. 

Форма ОМСАН характеризуется более медленным 

восстановлением утраченных функций по сравнению 

с ОМАН и дополнительным вовлечением в патологичес-

кий процесс сенсорных волокон, однако она тоже разви-

вается после кампилобактериоза и ассоциирована с  IgG-

аутоантителами к ганглиозидам GM1, GM1b и GD1a. 

В настоящее время формы ОМАН и ОМСАН рассматри-

ваются как проявления одного типа аутоиммунной атаки, 

направленной на аксон периферического нерва [38, 39].

У больных с ОМАН и ОМСАН могут выявляться анти-

тела к LM1, перекрестно реагирующие с другими гангли-

озидами. В отличие от аксональных форм при ОВДП они 

чаще всего моноспецифичны. Однако данный факт по-

прежнему не позволяет рассматривать анти-LM1 в качес-

тве маркера ОВДП и требует дальнейшего изучения [24].

Одной из форм СГБ является синдром МФ, характе-

ризующийся триадой симптомов, включающих офталь-

моплегию, атаксию и отсутствие сухожильных рефлек-

сов. Анти-GQ1b-антитела выявляются у 90 % пациентов 

в острой фазе заболевания [40] с высокой долей специ-

фичности (у здоровых эта разновидность аутоантител 

никогда не выявляется). Возможно перекрестное реаги-

рование с похожими по структуре ганглиозидами GT1a. 

Ранее рассматриваемый как форма СГБ, а ныне как от-

дельная нозология, энцефалит Бикерстаффа является 

аутоиммунным ромбэнцефалитом, клинически схожим 

с синдромом МФ. Для этого заболевания также характе-

рен острый офтальмопарез, а выявление анти-GQ1b-

антител подтверждает аутоиммунную природу данного 

заболевания и часто помогает в установке этого сложно-

го и редко встречающегося диагноза [19, 41, 42].

Еще более редкая форма СГБ, острая сенсорная 
атактическая нейропатия, также достаточно сложна 

для диагностики: классическим критериям СГБ она не 

удовлетворяет, так как у больных не развиваются па-

резы, а электронейромиография часто не выявляет 

изменения параметров дистальных чувствительных 

потенциалов, поскольку поражение локализуется на 

уровне паранодального миелина или нодальной аксо-

леммы задних корешков [43].

Связь между инфекционными агентами 

и антигликолипидными антителами при СГБ

Одно из прежних названий СГБ – «постинфекци-

онная полирадикулонейропатия» – отражало наблю-
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дающееся развитие клинических проявлений этого 

заболевания после перенесенного в недавнем про-

шлом (1–4 нед) какого-либо инфекционного заболе-

вания или вакцинации. В 1 из детальных исследований 

были изучены 16 возможных патогенов, провоцирую-

щих патологический иммунный ответ, ведущий к раз-

витию СГБ: C. jejuni (32 %), ЦМВ (13 %), вирус Эпш-

тейна–Барр (10 %) и Mycoplasma (M.) pneumoniae (5 %) 

[44]. Однако хорошо известны случаи развития СГБ 

после вакцинации или на фоне полного здоровья. При 

хронических ПНП, ассоциированных с антигликоли-

пидными антителами, предшествующие инфекции 

менее доказаны как пусковые факторы, но они тоже 

могут играть определенную клиническую роль. Один 

из основных механизмов, посредством которого анти-

ганглиозидные антитела вызывают развитие СГБ, 

связан с молекулярной мимикрией олигосахаридных 

структур оболочек инфекционных агентов (микробов, 

вирусов) и периферических нервов. 

Химический и структурный анализ липополисаха-

ридов серотипов C. jejuni, не ассоциированных и ассо-

циированных с СГБ, показал отдельные конфигурации, 

идентичные некоторым ганглиозидам. К примеру, ли-

пополисахариды C. jejuni серотипа О:19, ассоцииро-

ванного с СГБ, содержат структуры, схожие с гангли-

озидами GM1, GD1a, GD3, GT1a [45]. В одном из 

исследований наличие анти-GM1-антител было значимо 

ассоциировано с предшествующей C. jejuni-инфекцией, 

поскольку в контрольной группе пациентов, перенесших 

энтерит без СГБ или других неврологических рас-

стройств, анти-GM1 IgG-антитела обнаружены не были 

[25, 28]. В ряде исследований у штаммов C. jejuni, вы-

деленных от пациентов с СГБ, были обнаружены 

GM1-, GD1a-, GD3-, GT1a-подобные липополисаха-

риды [46, 47]. У пациентов из Китая с ОМАН сероло-

гическое доказательство наличия C. jejuni-инфекции 

коррелировало с анти-GM1b и анти-GalNAc-GD1a 

IgG-антителами. В то же время в липополисахаридах 

этих штаммов C. jejuni были выделены эпитопы GM1b 

и GalNAc-GD1a. Отдельные штаммы C. jejuni могут 

содержать несколько ганглиозидоподобных структур, 

в этом случае появляется несколько разновидностей 

антиганглиозидных IgG-антител. Иначе говоря, C. jejuni-

инфекция может индуцировать у одного пациента 

выработку одной какой-то разновидности антиганг-

лиозидных IgG-антител, а у другого – комбинации 

антител.

C. jejuni может быть выявлен и у пациентов с син-

дромом МФ, в сыворотке которых в острой фазе забо-

левания обнаруживаются анти-GQ1b IgG-антитела 

[48]. Данный факт дает основание утверждать, что 

липополисахариды штаммов C. jejuni, ассоциирован-

ных с синдромом МФ, имеют эпитопы GQ1b [49]. 

В некоторых случаях при синдроме МФ обнаружива-

ются и другие разновидности антител – анти-GD3 

IgG, анти-GT1a [50]. 

ЦМВ. Пациенты с ЦМВ-ассоциированным СГБ 

(около 10 % случаев) отличаются молодым возрастом, 

тяжелым течением заболевания с высокой вероятнос-

тью развития дыхательной недостаточности, пораже-

нием черепных нервов и тяжелыми сенсорными нару-

шениями. Электрофизиологически у них выявляется 

паттерн ОВДП [51], иммунологическое тестирование 

обнаруживает анти-GM2 IgM-антитела [52]. C.W. Ang 

и соавт. показали, что ЦМВ-инфицированные 

фибробласты экспрессируют GM2-эпитоп. Видимо, 

поэтому при острой ЦМВ-инфекции индуцируется 

продукция анти-GM2-антител, но почему у пациента 

разивается СГБ, пока неясно [53]. 

M. pneumoniae. Пациенты с СГБ, перенесшие на-

кануне микоплазменную пневмонию (5 % случаев [44]) 

также относительно молоды, однако никаких других 

клинических особенностей не имеют. Иммунологи-

ческое исследование выявляет антитела к галактоце-

реброзиду классов IgG и IgM. В то же время при ми-

коплазменной инфекции без неврологической 

симптоматики эти антитела обнаруживаются в 6 из 33 

случаев [54]. Очевидно, у M. pneumoniae есть галакто-

цереброзидный эпитоп, однако у пациентов с СГБ 

после микоплазменной инфекции дополнительно 

выявляются и другие антитела – анти-Hex-LM1 IgM 

и анти-GM1b IgG, и это дает основания утверждать, 

что моноспецифичностью анти-галактоцереброзид-

ные антитела все-таки не обладают [55].

Haemophilus (H.) infuenzae является условно-пато-

генным микроорганизмом и в норме входит в состав 

микрофлоры верхних дыхательных путей 80 % людей, 

поэтому оценить ее роль в развитии СГБ представля-

ется затруднительным. Из 46 пациентов с СГБ 6 (13 %) 

имеют серологическое подтверждение недавно пере-

несенной инфекции, вызванной гемофильной палоч-

кой, но по другим данным – не более 1% [44]. Клини-

ческие характеристики такого синдрома имеют свою 

особенность: изолированно моторную аксональную 

дегенерацию без поражения черепных нервов и чувс-

твительных нарушений. У данной категории больных 

выявляются анти-GM1 IgG-антитела. Становится 

ясным, что GM1-эпитоп действительно содержится на 

липополисахаридах H. infuenzae, что и было проде-

монстрировано на штаммах, выделенных у пациентов 

с ОМАН [56]. Вероятно, гипотеза развития СГБ у па-

циентов с H. infuenzae похожа на таковую у пациентов 

с СГБ после кампилобактерной инфекции.

В 7 % случаев синдрома МФ с перенесенной нака-

нуне инфекцией верхних дыхательных путей обнару-

жили доказательства инфицирования гемофильной 

палочкой [57]. В этих случаях были выявлены анти-

GT1a IgG-антитела, которые перекрестно реагировали 

с ганглиозидом GQ1b. Было отдельно показано, что 

к липополисахаридам H. infuenzae вырабатываются 

анти-GT1a-моноклональные антитела, подтверждаю-

щие, что липополисахариды гемофильной палочки 
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содержат GT1a-эпитоп. Таким образом, было доказа-

но, что патогенетической основой синдрома МФ, 

развившегося после инфекции, вызванной H. infuen-

zae, лежит молекулярная мимикрия. 

Собственные данные. НЦН РАМН является круп-

нейшей клиникой не только в России, но и Европе, 

специализирующейся на лечении тяжелых форм СГБ 

(с нарушением ходьбы вплоть до полной обездвижен-

ности, бульбарным синдромом, дыхательной недоста-

точностью и длительной респираторной поддержкой) 

[58]. В период с 2008 по 2010 г. было обследовано 95 

пациентов в возрасте от 15 до 79 лет (медиана 49 лет, 

нижний квартиль 32, верхний квартиль 61), соотноше-

ние мужчин и женщин 1:1; 70 (74 %) пациентов были 

с формой ОВДП, 25 (26 %) – с аксональными формами, 

сопоставимые по половозрастным характеристикам, 

с демиелинизирующей формой. В остром периоде СГБ 

(первые 4 нед от начала), до проведения курса патоге-

нетической терапии (плазмаферез или внутривенный 

иммуноглобулин) с применением диагностических 

наборов GanglioCombi EIA (BUHLMANN, Швейцария) 

в сыворотке крови пациентов определялись суммарные 

антитела (IgM и IgG) к ганглиозидам asialo-GM1, GM1, 

GM2, GD1a, GD1b, GQ1b. Данный диагностический 

тест оказался положительным в 58 % случаев (n = 55), 

причем статистически значимо чаще при аксональных 

формах – у 19 (76 %) больных с ОМАН/ОМСАН против 

36 (51 %) с ОВДП. Обе формы характеризовались при-

сутствием практически всего спектра аутоантител, при 

этом анти-GM1 были выявлены как при ОВДП, так 

и при ОМАН/ОМСАН (в целом у каждого 3-го больно-

го с СГБ [59]), а анти-GD1b встречались в 2 раза чаще 

при аксональных формах, но без статистически значи-

мых различий. Чаще всего обнаруживались аутоантите-

ла к 1 (42,1%) или 2 (28 %) ганглиозидам (табл. 1). 

Анализ патогенетической роли антиганглиозидных 

аутоантител показал, что анти-GM1 ассоциированы 

с диареей, asialo-GM1 – с иммунологически доказанным 

перенесенным кампилобактериозом, анти-GD1b – с ак-

сональными формами СГБ. Наличие анти-GD1a-ауто-

антител не коррелировало с формой ОМАН или ОМ-

САН, диареей в анамнезе и позитивными IgA-антителами 

к C. jejuni. Анти-GM2-антитела не коррелировали с пред-

шествующей СГБ острой ЦМВ-инфекцией (n = 17). 

При оценке прогностической роли антител к ган-

глиозидам при СГБ оказалось, что анти-GD1a ассоци-

ированы с тяжелым течением заболевания (тетрапле-

гия, ИВЛ), анти-GM1-антитела указывают на высокую 

вероятность недостаточного ответа на проводимую 

терапию и неблагоприятный прогноз в отношении 

восстановления самостоятельной ходьбы в течение 

полугода [60]. 

Хронические дизиммунные нейропатии и анти-

гликолипидные антитела

IgM-парапротеинемическая нейропатия у 50 % паци-

ентов ассоциирована с анти-MAG-аутоантителами [61] 

и в этих случаях имеет свои клинико-нейрофизиологичес-

кие особенности, требуя отдельных подходов к лечению 

[62]. В настоящее время определено, что при обнаружении 

у пациента с хронической ПНП моноклональной секре-

ции парапротеина IgM обязательным является дополни-

тельное исследование на анти-MAG-антитела, выявление 

которых позволяет отнести заболевание пациента к осо-

бой нозологической единице. Клинический фенотип 

анти-MAG-парапротеинемической ПНП представляет 

собой хроническую медленно прогрессирующую преиму-

щественно сенсорную ПНП, значительно чаще возника-

ющую у мужчин в позднем возрасте [63]. Характерен 

также постуральный тремор верхних конечностей. Имму-

нологическое исследование может дополнительно выяв-

лять перекрестную реактивность анти-MAG-антител 

с ганглиозидами SGPG, SGLPG, молекулами клеточной 

адгезии, гликопротеином J1 и гликопротеинами миелина 

периферических нервов – Р0 и РМР22 [64]. IgM-пара-

протеин имеет разную антиганглиозидную активность. 

Описана реакция IgM-антител с ганглиозидами GD1b, 

GD3, GT1b и GQ1b.

У больных с хронической сенсорной нейропатией 
и атаксией также могут выявляться IgM-парапротеин 

и антидисиалозиловые антитела. При добавлении 

к симптомокомплексу хронической ПНП с выражен-

ной сенсорной атаксией, арефлексией и относительно 

сохраненной двигательной функцией стойкой или ре-

цидивирующе-ремиттирующей слабости глазодвига-

тельных и бульбарных мышц и холодных агглютининов 

название синдрома складывается в акроним CANOMAD 

(C – хро ническая, А – атаксическая, N – нейропатия 

с О – офтальмоплегией, IgM-парапротеином, холодны-

ми А–агглютининами и D – дисиалозиловыми антите-

лами) [65]. 

ХВДП – хроническая демиелинизирующая поли-

нейропатия с аутоиммунной природой, характеризу-

ется прогрессирующим или рецидивирующе-ремит-

Таблица 1. Спектр аутоантител к ганглиозидам при демиелинизи-
рующей и аксональных формах СГБ [60]

Аутоантитела
к ганглиозидам

Число наблюдений 
n (%)

ОВДП 
n = 70

ОМАН/ОМСАН 
n = 25

asialo-GM1 14 (20)   6 (24)

GM1 22 (31) 11 (44)

GM2   7 (10)  2 (8)

GD1a   8 (11)    5 (20)

GD1b 14 (20) 11 (44)

GQ1b 3 (4) 0

GM1+GD1a 1 (7) 2 (8)

Всего пациентов 

с антителами 

к ганглиозидам

    36 (51,4)   19 (76)*

* p < 0,05.
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тирующим течением, может протекать достаточно 

тяжело, с формированием грубых парезов, нарушени-

ем ходьбы вплоть до полной обездвиженности и раз-

вития дыхательной недостаточности вследствие сла-

бости диафрагмы и межреберных мышц. Между тем 

это в большинстве своем курабельное заболевание при 

условии своевременной диагностики и правильной 

тактики лечения [62]. В литературе описаны антитела 

к ганглиозидам LM1, GM1, GD1b, SGPG [66, 67], 

однако диагностическая роль этого исследования до 

сих пор еще неясна. Первое в России исследование 

антиганглиозидных антител при ХВДП было проведено 

сотрудниками кафедры нервных болезней РНИМУ им. 

Н.И. Пирогова в 2007 г. У 13 детей с ХВДП было выяв-

лено достоверное увеличение уровня антител к гангли-

озиду asialo-GM1 классов IgM и IgG, а также к GM1 

классов IgM и IgG. Причем положительные антитела 

класса IgM выявлялись только в период обострения 

заболевания [68]. В ходе исследования, проведенного 

коллективом авторов Первого ММГУ им. И.М. Сече-

нова, был исследован титр анти-GM1 класса IgM и ан-

ти-GD1b-антител (IgM и IgG) у 33 пациентов с ХВДП. 

Антитела к ганглиозиду GM1 были выявлены в 21 % 

случаев (n = 7), ганглиозиду GD1b (IgM) – в 21 % слу-

чаев (n = 7), при этом титр антител статистически не 

отличался от такового в группе больных с наследствен-

ной сенсомоторной нейропатией Ia типа, боковым 

амиотрофическим склерозом и в группе контроля. 

В НЦН РАМН была проведена работа по изучению 

спектра антиганглиозидных аутоантител при ХВДП. 

С применением тех же диагностических наборов, опи-

санных выше для больных с СГБ, было обследовано 77 

пациентов в стадии обострения; большинство из них 

на момент забора биоматериала специфической терапии 

не получали. Антитела хотя бы к одному из 6 изучаемых 

ганглиозидов были обнаружены у 40,3 % (n = 31), причем 

в каждом 2-м случае (n = 17; 55 %) – к 2 и более ганг-

лиозидам. Чаще всего выявлялись антитела к asialo-

GM1 (n = 18; 23 %), GD1b (n = 15; 19 %) и GM1 (n = 13; 

17 %), реже – анти-GM2, GD1a и GQ1b (9 , 8 и 6 % 

случаев соответственно). При этом в группе контроля, 

состоявшей из 38 лиц, сопоставимых по половозраст-

ным характеристикам, данный тест не был положи-

тельным ни в одном случае. Это позволяет считать иссле-

дование на антиганглиозидные антитела при подозрении 

на такие аутоиммунные полинейропатии, как СГБ 

и ХВДП, достаточно специфичным. 

ММН впервые была упомянута как необычная фор-

ма болезни двигательного нейрона. A. Pestronk и соавт. 

подробно описали мультифокальное изолированное 

поражение двигательных нервов конечностей с блоками 

проведения и анти-GM1 IgM-антителами [69]. Послед-

ние могут перекрестно реагировать с ганглиозидами 

GD1а, GD1b, asialo-GM1, GM1 и GM2, но могут быть 

и  моноспецифичными [70–72]. По данным исследова-

ния, проведенного в Первом ММГУ им. И.М. Сечено-

ва на 7 больных с достоверным диагнозом ММН, чувс-

твительность определения анти-GM1 при данном 

заболевании составила 71,4 %, специфичность – 90 %. 

Вероятность заболевания при положительном резуль-

тате теста составляет 38,4 %, при отрицательном – 2,7 % 

[73]. В настоящее время обнаружение повышения уров-

ня анти-GM1-аутоантител является вспомогательным 

диагностическим критерием при данном заболевании, 

оказывающим помощь в постановке окончательного 

диагноза в сложных случаях. Стоит отметить, что час-

тота выявляемости анти-GM1 IgM при ММН варьиру-

ет от 30 до 80 %, в связи с чем отрицательные результа-

ты иммунологического исследования при наличии 

других критериев данный диагноз не исключают. Отме-

чено, что клиническое улучшение на фоне внутривен-

ной иммунотерапии чаще наблюдается у больных с ан-

ти-GM1-антителами, однако корреляции с их титром 

может не наблюдаться [74]. 

Заключение

За последние 30 лет получено достаточно данных, 

ясно показывающих специфическую корреляцию 

между аутоиммунными периферическими нейропати-

ями и антигликолипидными антителами. Большинс-

тво обсуждаемых в статье нозологических форм редко 

встречается в клинической практике, и закономерно, 

что каждый раз у практикующих врачей возникают 

сомнения, даже несмотря на утвержденные мировой 

медицинской общественностью диагностические кри-

терии для многих из них [63]. Детекция антител к гли-

колипидам периферических нервов вслед за клиничес-

кими и нейрофизиологическими данными позволяет 

удостовериться в аутоиммунной природе нейропатии 

(табл. 2), подтверждение которой влечет за собой рас-

смотрение вопроса о назначении иммуносупрессивной 

терапии, потенциально способной существенно улуч-

шить общее состояние и качество жизни пациента.

Таблица 2. Клинические синдромы, ассоциированные со специфи-
ческими антигликолипидными антителами (по H.Willison, N.Yuki, 
2002, с дополнениями)

Клинический син-
дром

Ганглиозиды Изотип антитела

СГБ, форма ОМАН

GM1, GM1b, 

GD1a, GalNAc-

GD1a

IgG

Синдром МФ, ост-

рый офтальмопарез,  

энцефалит Бикер-

стаффа

GQ1b, GT1a IgG

ХВДП SGPG, SGLPG
IgM (монокло-

нальные)

Хроническая сен-

сорная атактическая 

нейропатия

GD1b, GD2, GD3, 

GT1b, GQ1b

IgM (монокло-

нальные)

ММН
GM1, GD1b, 

asialo-GM1

IgM (поли-/мо-

ноклональные)
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