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АННОТАЦИЯ 
Боковой амиотрофический склероз (БАС), смертельное неврологическое расстройство, также известное как болезнь Лу Герига, 

хроническое медленно прогрессирующее заболевание, при котором ведущими клиничеcкими синдромами являются спастико-
атрофические парезы конечностей и бульбарные расстройства, обусловленные сочетанным поражением центрального и периферического 
двигательного нейрона. В настоящее время этиология спорадического БАС до конца не выяснена. Однако у 10-20% больных выявлены 
предрасположенность к аутоиммунным процессам.  

Ключивые слова: Болезнь двигательного нейрона, боковой амиотрофический склероз, миелин ассоциированного гликопротеина 
(MAG). 
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NEUROIMMUNOLOGICAL DIAGNOSIS FOR MOTOR NEURON DISEASE 

ANNOTATION 
Amyotrophic lateral sclerosis (ALS), a fatal neurological disorder also known as Lou Gehrig's disease, is a chronic, slowly progressive disease 

in which the leading clinical syndromes are spastic-atrophic paresis of the limbs and bulbar disorders caused by combined damage to the central 
and peripheral motor neurons. Currently, the etiology of sporadic ALS is not fully understood. However, 10-20% of patients have a predisposition 
to autoimmune processes. 
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ХАРАКАТЛИ НЕЙРОН КАСАЛЛИГИНИНГ НЕЙРОИММУНОЛЛОГИК ДИАГНОСТИКАСИ 
 

АННОТАЦИЯ 
Ён амиотрофик склероз (ЁАС), ўлимга олиб келадиган неврологик касаллик, шунингдек, Лу Герриг касаллиги сифатида ҳам танилган 

бўлиб, сурункали, аста-секин ривожланувчи хамда тана охирлари спастик-атрофик ва бульбар фалажликлар билан кечувчи марказий ва 
периферик мотонейрон зарарланиши натижасида юзага келадиган этакчи клиник синдромлардир. Ҳозирги вақтда спорадик ЁАС 
этиологияси тўлиқ ўрганилмаганига қарамай, беморларнинг 10-20% аутоиммун жараёнларга мойиллик мавжудлиги аниқланган. 

Калит сўзлар: Мотонейрони касаллиги, ён амиотрофик склероз, миелин ассоцирланган гликопротеин (MAG). 
 

Актуальность: Боковой амиотрофический склероз (БАС) — 
летальное нейродегенеративное заболевание, как правило, с 
быстропрогрессирующим типом течением. Этиология заболевания 
и его патогенез до конца не раскрыты. Заболеваемость БАС в мире 
колеблется от 2 до 5 на 100 тысяч населения, в последние годы 
отмечается рост его частоты у пациентов разных возрастных 

групп[1]. Заболевание характеризуется прогрессирующей гибелью 
мотонейронов как в коре больших полушарий, так и в передних 
рогах спинного мозга, а также в гомологичных им некоторых 
двигательных ядрах ствола головного мозга. Типично поражение и 
центральных, и перифери- ческих мотонейронов, хотя при 
различных вариантах БАС, особенно на ранних стадиях болезни, 
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может наблюдаться преимущественное вовлечение лишь 
определенных групп мотонейронов. При бульбарном параличе и 
спинальной амиотрофии (или прогрессирующей мышечной 
атрофии) больше всего страдают периферические мотонейроны 
соответственно ствола и спинного мозга, тогда как при 
псевдобульбарном параличе и первичном боковом склерозе – 
центральные мотонейроны, иннервирующие ствол и спинной мозг. 
Гибель двигательных нейронов не сопровождается какими-либо 
специфическими цитопатологическими изменениями. Утрата 
периферических мотонейронов в стволе и спинном мозге приводит 
к денервации и последующей атрофии соответствующих 
мышечных волокон. Болезнь характеризуется избирательным 
поражением больших пирамидных клеток (клетки Беца) моторной 
коры прецентральной извилины, но в некоторых случаях 
распространенность дегенерации длинных проекционных путей 
служит подтверждением имеющегося поражения многих других 
нейронов коры и подкорковых ядер, также участвующих в 
выполнении произвольных движений. 

Первым признаком заболевания служит постепенно, незаметно 
развивающаяся асимметричная мышечная слабость, сначала 
обычно проявляющаяся в какой-либо одной конечности. Нередко 
в пораженных мышцах выражены утомляемость и легкие спазмы. 
Слабость сопровождается видимым похуданием и атрофией 
вовлеченных мышц. Особенно на ранних стадиях болезни в 
пораженных мышцах отмечаются локальные подергивания – 
фасцикуляции (если они не скрываются вышележащей жировой 
тканью). Практически любая мышечная группа может оказаться 
пораженной в первую очередь, но с течением времени в 
патологический процесс вовлекаются все новые и новые мышцы 
до тех пор, пока атрофия не станет симметричной во всех областях, 
включая жевательную, мимическую мускулатуру, а также мышцы 
глотки и языка. Раннее поражение дыхательной мускулатуры 
может привести к смерти еще до значительной выраженности 
атрофии другой локализации. Как правило, летальный исход 
обусловлен легочной инфекцией, вторичной по отношению к 
глубокой генерализованной мышечной слабости. 

В настоящее время существует несколько альтернативных 
классификаций БДН, используемых разными исследователями [1]. 
Все они не вполне удовлетворяют специалистов, поскольку это 
редкое заболевание (1—4 заболевших на 100 000 населения) 
отличается широким клиническим и генетическим 
полиморфизмом. 

По экзогенным концепции возникновения болезни 
разделяется: 
• БАС: аутоиммунная теория повреждения 
• Вирусная гипотеза этиологии БАС тесно связана с аутоимунной 

теорией повреждения мотонейронов при этом заболевании. 
Основанием для нее явились следующие факты: 

1. Сочетание синдромов поражения мотонейронов с 
аутоимунными заболеваниями, моноклональной гаммапатией 
и неопластическими поражениями, причем среди последних 
особенно часто встречаются лимфомы, ряд которых 
вызываются ретровирусами; 

2. Частота встречаемости антигена HLA, антигена A2, антигена 
A3, антигена BW35; 

3. Наличие антител к различным невральным структурам (Behan 
P.O. et al., 1977, Brown R.H. et al., 1987). 
Однако противоречивость данных о нарушении Т-В- 

клеточного иммунитета, абсолютная неэффективность как 
иммуносупрессоров, так и иммуномодуляторов, а также 
плазмофереза и других методов позволили говорить о вторичной 
роли аутоиммунных механизмов при БАС ( Silani V. et al., 1980 ).  

В последние годы Нейроиммунология как отдельная отрасль 
науки развивается достаточно активно. История их изучения 
начинается с 1985 г., когда впервые были описаны аутоантитела 
против миелинассоциированного гликпротеина (MAG). MAG 
принадлежит к молекулам клеточной адгезии и экспрессируется на 
олигодендроглиоцитах и шванновских клетках. Он является 
медиатором взаимодействий олигодендроглиоцитов между собой 
и с нейронами. При миелинизации аксонов он также 
обнаруживается на их внешних поверхностях и прилежащих 
поверхностях клеток, формирующих миелин. Более 50% 
пациентов с периферической нейропатии и IgM-моноклональной 
гаммапатией имеют моноклональные IgM-антитела, которые 
связываются с MAG. Есть биомаркеры для определения анти-
MAG-аутоантител: GM1, GA1, GM2, GD1a, GD1b, GQ1b, GM3, 
GM4, GD2, GD3, GT1a, GT1b, сульфатиду, галактоцереброзиду и 
SGPG. 

В настоящее время известно, что ганглиозид GM1 
присутствует в передних спинномозговых корешках, поэтому 
клинический фенотип, ассоциированной с анти-GM1-антителами 
болезнь двигательного нейрона (БДН) не включает в себя 
сенсорные нарушения. Анти-GD1b-антитела, наоборот, 
ассоциированы с сенсорной нейропатией и атакуют большинство 
нейронов чувствительных ганглиев. 

Цель: Общей целью преставленной работы было изучить роль 
антител к антигенам нейронов при нейровоспалении. В случае 
бокового амиотрофического склероза наличие аутоантител в 
качестве диагностического биомаркера является спорным. В этом 
исследование первая задача заключалась в том, чтобы установить 
возможное вовлечение аутоантител к нейрональным антигенам, 
индуцированных склерозом на развитие заболевание. 

 
 

Рис. 1.
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Материал и методы исследования: В исследование были 
включены 31 пациента с диагнозом БАС, в возрасте от 25 лет до 81 
года (средний — 59,8±11,9 года). Всем больным за указанный 
период в соответствии с Эль-Эскориальскими критериями был 
впервые установлен диагноз БАС, который формулировался как 
«достоверный лабораторно-подтвержденный БАС». Методом 
исследовании был определение в сыворотке крови пациентов 
суммарные антитела (IgM и IgG) к ганглиозидам asialo-GM1, GM1, 
GM2, GD1a, GD1b. 

Результаты исследования: Данный диагностический тест 
оказался положительным в 50 % случаев (n = 53) причем 
статистически значимо чаще при бульбарных формах – у 19 (66 %). 
Чаще всего обнаруживались аутоантитела к 1 (40,1%) или 2 (23 %) 
ганглиозидам (рис. 1). 

При оценке прогностической роли антител к ганглиозидам при 
БАС оказалось, что анти-GD1a ассоцированы с тяжелым течением 

заболевания (тетраплегия, ИВЛ), анти-GM1-антитела указывают 
на высокую вероятность недостаточного ответа на проводимую 
терапию и неблагоприятный прогноз в отношении восстановления 
самостоятельной ходьбы в течение полугода. 

Выводы: В настоящее время обнаружение повышения уровня 
анти-GM1-аутоантител является вспомогательным 
диагностическим критерием при данном заболевании 
оказывающим помощь в постановке окончательного диагноза в 
сложных случаях. Стоит отметить, что частота выявляемости анти-
GM1 IgM при БДН варьирует от 30 до 80 %, в связи с чем 
отрицательные результаты иммунологического исследования при 
наличии других критериев данный диагноз не исключают. 
Отмечено, что клиническое улучшение на фоне внутривенной 
иммунотерапии чаще наблюдается у больных с анти-GM1-
антителами, однако корреляции с их титром может не 
наблюдаться. 
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