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Консорциум по воспалительным нейропатиям  
Общества специалистов по болезням периферических нервов

21–24 июня 2016 г. 
Глазго (Великобритания)

Сто лет назад было описано заболевание, на сегод-
няшний день известное как синдром Гийена–Барре 
(СГБ, Guillain–Barré syndrome, GBS). Столь важное 
событие было отмечено включением обсуждения до-
стижений в изучении СГБ в программу международно-
го Консорциума по воспалительным нейропатиям (In-
flammatory Neuropathy Consortium, INC), проводимого 
Обществом специалистов по болезням периферических 
нервов (Peripheral Nerve Society, PNS).

Открывая заседание, Peter van Doorn (Роттердам, 
Нидерланды) сообщил, что число участников в этом 
году превысило все ожидания – в старейшем европей-
ском университете Глазго собралось более 400 человек. 
Сообщив об успехах международных исследований 
PeriNomS, IMAGiNe, IGOS, докладчик особо отметил 
критический подход при анализе данных, организации 
исследований, неоднозначной трактовке понятия «улуч-
шение состояния», оценке статистической значимости. 
На примере исследования IMAGiNe по нейропатиям, 
ассоциированным с иммуноглобулином (Ig) класса М, 
профессор van Doorn сформулировал состояние пробле-
мы следующим образом: «Мы пришли к единому мне-
нию о том, что у нас нет консенсуса в оценке состояния 
пациентов». Так, несмотря на высокие цели и задачи 
данного проекта, в частности определение оптимально-
го набора параметров оценки заболевания, необходи-
мость создания банка биологического материала, разра-
ботка потенциального лечения, по одному из ключевых 

вопросов – критериям IgM-ассоциированных нейропа-
тий, до сих пор нет единой точки зрения. В конце вы-
ступления профессор выразил признательность органи-
зационному комитету и спонсорам встречи, создающим 
условия для сохранения профессиональной независи-
мости и избежания коммерциализации симпозиумов 
под эгидой PNS. В заключение Peter van Doorn отметил, 
что во многих странах мира клиницисты используют 
различные подходы для оценки статуса пациента, 
цель же INC состоит в установлении сотрудничества 
и взаимопонимания между разными странами.

Утренняя сессия была посвящена базовым научным 
достижениям и современным представлениям о ком-
плексе перехвата Ранвье (ПР) как мишени при вос-
палительных нейропатиях. Профессор Peter Brophy 
(Эдинбург, Великобритания) в своем выступлении ак-
центировал внимание на процессе формирования ком-
плекса ПР, феномене паранодальных пробоин (parano-
dal loops), ведущему к образованию контакта 
с аксолеммой. Была представлена молекулярная струк-
тура ПР и окружающих областей, описаны связующие 
с аксолеммой белки, в частности участвующий в фор-
мировании паранодальной нейроглиальной связи ней-
рофасцин, 3 изоформы которого известны на сегод-
няшний день (тип 155 в паранодальной области, типы 
140 и 186 в области ПР). Peter Brophy подробно расска-
зал об исследованиях, направленных на понимание 
формирования и функции ПР, опытах с селективным 
выключением различных типов нейрофасцина. Так, 
при выключении нодальных типов натриевые каналы 
сохраняются, а нейрофасцин 186 участвует в транспор-
те связующих белков. Докладчик продемонстрировал 
видео транспорта (кимограммы) везикул с белками 
предположительно от тела нейрона в дистальные обла-
сти, их замедления в области ПР, а также рассказал 
о различной концентрации вольтажзависимых натрие-
вых каналов в начальных сегментах аксона и ПР, разной 
продолжительности жизни каналов в зависимости 
от их локализации и изменении их протяженности 
на фоне различной электрической активности.

В докладе Jerome Devaux (Mарсель, Франция) были 
рассмотрены исследования паранодальной области с мо-
мента ее описания Nageotte в 1911 г. Докладчик рассказал 
о физиологической роли паранодальной области в рас-
пространении потенциала действия и изоляционных Университет Глазго
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свойств области между ПР, привел анализ изменений 
паранодального сегмента при острой и хронической 
воспалительной демиелинизирующей полинейропатии 
(ОВДП и ХВДП соответственно). Были детально рассмо-
трены последние исследования роли антител при ХВДП, 
обсуждено значение нейрофасцина и контактина в па-
тогенезе болезни. Показано, что у 7,0 % пациентов 
с ХВДП выявлены анти-NF155 IgG4-антитела, у 2,4 % 
больных – анти-CNTN1 IgG4-антитела; при СГБ и рас-
сеянном склерозе данные антитела отсутствовали. Зна-
чительная часть дискуссии была посвящена вопросу 
о патогенетической роли антител к белкам паранодаль-
ной области. Если таковая имеется, то каким образом 
антитела пре одолевают паранодальный барьер? В ряде 
экспериментов in vitro показано, что анти-CNTN1 
IgG4-антитела в паранодальную область не проникают, 
однако исследование C. Manso и соавт. (2016) на мотор-
ных нервах продемонстрировало возможность постепен-
ного разрушения паранодального барьера данными ан-
тителами. Это поставило вопрос о чувствительности 
иммуноферментного анализа (enzyme-linked immuno-
sorbent assay, ELISA) для выявления данных антител. 
Несмотря на неоднозначность результатов, рассмотрены 
экспериментальные данные о возможности применения 
ритуксимаба при ХВДП. Данный вопрос в ходе заседа-
ний обсуждался неоднократно. 

Влияние антител на ПР на моделях СГБ было про-
демонстрировано в докладе Rhona McGonigal (Глазго, 
Великобритания). Обсуждая механизмы патогенеза 
СГБ, автор отметила, что увеличение протяженности 
ПР – самое раннее изменение при СГБ, а белки каль-
паин, касприн и моэзин, а также кальций непосредст-
венно участвуют в повреждении ПР, наряду с компле-
мент-ассоциированными реакциями и отложением 
мембраноатакующих комплексов.

В серии кратких сообщений рассмотрены проводи-
мые сегодня исследования по иммуноассоциированным 
нейропатиям, антителам к касприну при болевых воспа-
лительных нейропатиях, подтвержденному клиническому 
и нейрофизиологическому эффекту ритуксимаба, болез-
ням нервной системы, ассоциированным с Mycoplasma 
pneumoniae. Большинство обсуждаемых исследований 
направлены на изучение специфических молекулярных 
механизмов патогенеза иммуноассоциированных нейро-
патий с преимущественным рассмотрением повреждения 
миелина, а также аксона в области ПР. Обсуждались сле-
дующие исследования: влияние внутривенных иммуно-
глобулинов (ВВИГ) на переход IgG1 в IgG2 при СГБ; роль 
неврального пероксида водорода как фактора регенерации 
терминалей нерва в области мышечного синапса; влияние 
ВВИГ на NK-клетки периферической крови при ХВДП; 
интерлейкин-10 – промоутер полиморфизма у пациентов 
с СГБ; интраганглионарный транспорт NO как фактор 
митохондриального повреждения и развития дистальной 
аксонопатии; взаимодействие невритогенных Т-клеток 
и миелина в ex vivo модели периферической нервной сис-

темы; сигнальные механизмы, участвующие в поврежде-
нии дегенерировавших аксонов. Оживление аудитории 
вызвало рассмотрение клинического случая собаки 
с острым полирадикулоневритом, регрессировавшим са-
мостоятельно, без неврологического дефицита.

Дневную сессию «Клиническое фенотипирование 
воспалительных нейропатий» открыл Luis Querol (Бар-
селона, Испания) презентацией «Фенотипы ХВДП. 
Научный поиск белков и антител, ответственных за раз-
ные виды ХВДП». На примере патологии контактина, 
который ответственен за разновидность ХВДП, откли-
кающуюся на введение ритуксимаба, Luis Querol провел 
параллель с концепцией шизофрении как симптомо-
комплексом с разнообразным патогенезом, высказан-
ной Jim van Os (Маастрихт, Нидерланды). Докладчик 
продемонстрировал 5 типичных клинических вариантов 
ХВДП, имеющих разную иммунологическую основу.

Методические аспекты анализа проводимости 
по нервам при воспалительных нейропатиях рассмотре-
ны в выступлении Hessel Franssen (Утрехт, Нидерлан-
ды), который отметил особую важность соблю дения 
общих правил электрофизиологического обследования, 
следования международным нормативам и критериям 
блока проведения и др., а также необходимость опреде-
ления температуры конечности и поддержания темпе-
ратурного режима во время исследования.

Christofer Klein (Рочестер, США) представил данные 
по парапротеинемическим нейропатиям и их иммуно-
логическим основам. Говоря о POEMS (polyneuropathy – 
полинейропатия, organomegaly – спланхномегалия, 
endocrinopathy – полиэндокринопатия, myeloma protein 
spike – моноклональная гаммапатия, skin lesions – пора-
жения кожи), он отметил, что этот синдром не относит-
ся к миеломе, обладает уникальным ДНК-патогенезом 
и часто неверно диагностируется как ХВДП. Была по-
казана важная роль сосудистого эндотелиального фак-
тора роста (vascular endothelial growth factor, VEGF) 
в патогенезе POEMS, что указывает на связь нервной 
и сосудистой систем, ставит вопрос о иммунологиче-
ской природе POEMS и диктует системный подход 
к лечению данной патологии.

В сессии «быстрых докладов» Ruth Huizinga (Роттер-
дам, Нидерланды) рассказала об исследовании случай–
контроль «M. pneumoniae как триггер СГБ», при котором 
удалось культивировать M. pneumoniae, полученную 
от пациента с СГБ с антителами к галактоцереброзиду 
(GalC). O. J. M. Nascimento (Рио-де-Жанейро, Бразилия) 
представила данные по увеличению заболеваемости СГБ 
при эпидемии вируса Зика в Бразилии.

На вечерней сессии «Определение антител к ган-
глиозидам при ХВДП и мультифокальной двигательной 
нейропатии (ММН) – подспорье или развлечение?» 
состоялась дискуссия между Antonio Uncini (Кьети, 
Италия) и Claudia Sommer (Вюрцбург, Германия). Anto-
nio Uncini указал на то, что методика выявления анти-
тел при ХВДП и ММН на сегодняшний день не явля-
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ется достаточно чувствительной, отличается высокой 
межлабораторной вариабельностью, единое мнение 
относительно пороговых значений титров антител от-
сутствует, что снижает информативность методов при 
постановке диагноза. Claudia Sommer выступила с воз-
ражением, приведя примеры, когда обнаружение анти-
тел к ганглиозидам помогает в диагностике (например, 
в случаях ММН без выявленного блока проведения), 
а также в оценке прогноза реакции на ВВИГ пациентов 
с синдромом нижнего мотонейрона.

В завершение заседаний 1-го дня был сделан обзор 
текущих исследований, таких как: дозозависимый эф-
фект ВВИГ при ХВДП; ВВИГ при нейропатии тонких 
волокон; роль низкообъемного плазмафереза при СГБ; 
оценка эффективности и безопасности Hyqvia по сравне-
нию со стандартной подкожной терапией Ig при ММН; 
FORCIDP по оценке скорости нарастания ухудшения 
состояния после получения последней дозы препарата 
при ХВДП; исследования подкожной формы введения Ig 
при ХВДП; IVIG CIDP Advance; IOC-trial (IVIg 
Overtreatment in CIDP); оценка эффективности ВВИГ 
при ХВДП; MYCOPID – исследование воздействия ми-
кофенолата при ХВДП; применение препарата Patisiran 
при семейной амилоидной полинейропатии; PRISM – 
мультицентровое исследование по использованию пре-
парата I10e / Iqymune при ХВДП; IDOBIN – новые био-
маркеры при иммуноассоциированных нейропатиях 
(совместное индийско-европейское исследование).

Во 2-й день конференции были представлены сооб-
щения по раннему применению ВВИГ при миозите 
и статининдуцированной анти-HMGCR-ассоцииро-
ванной миопатии. Helmar Lehmann (Кельн, Германия) 
осветил современное представление об иммунологии 
СГБ, ХВДП и ММН, их патогенетической схожести 
и отличиях, коснулся проблемы неоднозначности трак-
товки имеющихся знаний. Говоря о ключевой роли 
макрофагов, докладчик иронично заметил: «А где 
их нет?». Такой же неясной остается роль цитокинов 
крови, ганглиозидов при СГБ, целого ряда белков но-
дальной и паранодальной областей при ХВДП (контак-
тин 1, нейрофасцин, касприн и др.).

Iain McInnes (Глазго, Великобритания) перечислил 
заметные успехи, достигнутые в лечении и прогнозе 
ревматических болезней, подчеркнув смелость разных 
научных групп при ведении клинических исследований 
и понимание методов взаимодействия с иммунной си-
стемой. Докладчик акцентировал внимание на пробле-
ме постановки задачи при разработке клинического 
исследования, необходимости ухода от линейной мо-
дели, выборе участников и создании взаимодействую-
щей цепи, команды исследователей. По мнению Iain 
McInnes, во главе угла всегда должен стоять клиницист.

Руководитель отдела «Нервно-мышечные заболева-
ния» компании «Pfizer Редкие заболевания» Jane Owens 
(Кембридж, США) сообщила о будущих иммунотерапев-
тических подходах при воспалительных нейропатиях. Она 

подчеркнула важность создания и поддержания пациент-
ских сообществ. Говоря о лицензированных препаратах 
ВВИГ при ХВДП, ММН, СГБ, идиопатической тромбо-
цитопенической пурпуре, болезни Кавасаки, она указала 
на несовершенства их существующих форм, что требует 
приступить к разработке аналогов ВВИГ (препаратов-
миметиков). Лишь малая часть препаратов ВВИГ являет-
ся эффективной, для достижения хороших результатов 
воздействия необходимы высокие дозы, длительное 
время инфузии и т. д. Jane Owens представила преимуще-
ства новой молекулы Gliknik Inc. – GL-2045 / PF06 755 347, 
мультимеразного человеческого IgG1 Fc, разработанного 
для лечения редких аутоиммунных болезней. Необходи-
мая доза данного рекомбинантного миметика человече-
ского Ig как минимум в 20 раз меньше, чем стандартного 
ВВИГ. Также обсуждались другие лекарственные модели 
(мультимеразное моновалентное антитело 3G8scFv-HSA) 
со ссылкой на проводимые в этой области исследования 
(X. Yu и соавт., 2016, Канада).

В сессии «быстрых докладов» Tong Gao (Хьюстон, 
США) рассказал об улучшении течения спонтанной 
аутоиммунной периферической нейропатии на фоне 
доставки рекомбинантным аденоассоциированным 
вирусом 9 (rAAV9) гена IGF-1. Guido Stoll (Вюрцбург, 
Германия) подробно описала методы маркировки ма-
крофагов при повреждении нерва и оценке происходя-
щих процессов с помощью Micro-PET-imaging. Так, 
68Ga-DOTATE-PET уже используется в диагностике 
нейроэндокринных опухолей, но несмотря на высокую 
специфичность и чувствительность, обращено внима-
ние на его недостаточную пространственную разреша-
ющую способность. Сегодня продолжаются разработка 
и усовершенствование визуализационных методик 
иммунологических нарушений при воспалительных 
нейропатиях до того, как макрофаги попадут в нерв, 
что позволяет констатировать воспалительный процесс 
и отличить его от другого.

Значительная часть «быстрых докладов» была посвя-
щена протоколам по изучению роли вируса Зика в разви-
тии СГБ в Бразилии. Также представлены: исследование, 
посвященное роли Varicella zoster при демиелинизирую-
щей форме СГБ; мультицентровое исследование по ме-
тодам определения антинейрофасцина 155 и анти-
контактина при ХВДП; корнеальная конфокальная 
микроскопия при ХВДП; состояние тонких волокон 
при ХВДП и POEMS.

Дневные лекции были посвящены новым диагно-
стическим методам при иммуноассоциированных ней-
ропатиях, таким как:

• ультрачувствительные панели оценки биомар-
керов сыворотки и цереброспинальной жидкости 
(Åsa Sandelius, Швеция);

• роль кожной биопсии и метод определения плот-
ности интраэпидермальных нервных волокон 
(IENF density) как критерий диагностики нейро-
патии тонких волокон (Sung-Tsang Hsieh, Тайвань). 
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Была рассмотрена потенциальная роль биопсии 
кожи в качестве биомаркера результата лечения;

• современные методы магнитно-резонансной ви-
зуализации при воспалительных нейропатиях: 
нейрография и диффузионная спектральная то-
мография (Roberto Gasparotti, Италия).

Темой «поединка» 2-го дня стала организация базы 
данных пациентов. В ней приняли участие Stephen Red-
del (Сидней, Австралия), Filip Eftimov (Амстердам, Ни-
дерланды), Luis Querol (Барселона, Испания), Susumu 
Kusunoki (Осака, Япония), Christofer Klein, Eduardo 
Nobile-Orazio (Милан, Италия), которые продемонстри-
ровали структуру национальных баз данных, а также 
личный опыт работы с международными базами во вре-
мя участия в соответствующих протоколах. Все участни-
ки сошлись на мнении о необходимости децентрализа-
ции и оптимизации данных структур.

Последний день был посвящен столетию публика-
ции Guillain и Barré синдрома острого полирадикулонев-
рита (GBS century day). Историю описания данного 
симптомокомплекса напомнил Jean-Marc Léger (Париж, 
Франция), рассказав обо всех основных клиницистах-
предшественниках и представив оригинальные статьи. 
Говоря о своем первом опыте лечения пациента с СГБ, 
Richard A.C. Hughes (Лондон, Великобритания) сформу-
лировал главные позиции перспектив врача при работе 
с данной категорией больных. Estelle Benson (Оксфорд, 
Великобритания) и Glennys Sanders (Линкольншир, 
Великобритания) озвучили письмо-обращение сквозь 
десятилетия двум французским ученым, в честь которых 
сегодня именуется комплекс острых нейропатий.

Особого внимания заслуживает выступление паци-
ентки, перенесшей СГБ, рассказавшей, как 35 лет назад 
болезнь изменила ее жизнь, сделав учредителем и главой 
одной из первых пациентских организаций, которая 
в настоящее время эффективно работает и активно со-
трудничает с ведущими центрами мира по изучению 
данного заболевания. Свою речь она завершила слова-
ми: «Не могу сказать, что я рада перенесенному СГБ, 
но точно могу сказать, что болезнь сделала меня лучше, 
я стала более чутким, терпимым и сострадающим чело-
веком. Мне посчастливилось встретить столько хороших 
людей!» В форме диалога с Thomas Feasby (Калгари, 
Канада) была освещена тема аксональных форм СГБ. 
Susumu Kusunoki рассказал о современном состоянии 
проблемы по антителам к ганглиозидам. Завершил 
утреннюю сессию доклад по международному сотруд-
ничеству в рамках СГБ. Комитет призвал к расширению 
международного сотрудничества по всем тематикам 
исследования СГБ, вовлечению новых стран и различ-
ных регионов мира в исследования по патогенезу, эпи-
демиологии, лечению СГБ.

В обсуждение на тему животных моделей при СГБ 
были включены исследования по визуализации Т-кле-
ток при СГБ, срокам рекрутирования Т-клеток и ма-
крофагов в периферические нервы (P2-specific T-cell 

lines 1996 inducing conduction block and conduction slow-
ing), представлены изображения, на которых Т-клетки 
уже нарушили гематоневральный барьер, однако пато-
логия на биоптате при этом еще не видна.

Были продемонстрированы данные по организации 
помощи пациентам с СГБ в Индии (Arun Taly), эпиде-
миология СГБ в Сингапуре (Myanmar Ohnmar).

В рамках сессии «СГБ – мировое турне» (GBS World 
tour) представлено исследование по оценке СГБ у детей 
из Нидерландов и Бангладеш, включая распространен-
ность, эпидемиологию, время до постановки диагноза. 
Одним из результатов стал вывод о том, что период 
до восстановления ходьбы в обеих когортах схожий.

На примере клинических случаев из собственной 
практики участники продемонстрировали атипичные 
формы СГБ. Обсуждались возможные причины атаксии 
при синдроме Миллера–Фишера и особенности невро-
логического статуса (тремор, имитирующий атаксию, 
норма при оценке дистального суставного чувства 
и пр.), вопрос вовлеченности центральной нервной 
системы при данном синдроме. Рассмотрены примеры 
ошибочных диагнозов СГБ при передозировке препа-
ратами силденафила, болезни бери-бери, случаи семей-
ной врожденной выраженной гипомиелинизации.

Проблемы лечения СГБ в аспекте прошлого, насто-
ящего и будущего были освещены Peter van Doorn, ко-
торый отметил несомненные успехи в вопросах ухода 
и реабилитации пациентов с СГБ, а также значительную 
роль пациентских организаций. Говоря о перспективах, 
Peter van Doorn обратил внимание на исследования 
по таргетной терапии с влиянием на мембраноатакую-
щие комплексы и применение экулизумаба.

В заключение симпозиума был представлен библи-
ографический отчет по поиску наиболее цитируемой 
работы в области СГБ, которым оказалась статья  
“A randomized trial comparing intravenous immune globulin 
and plasma exchange in Guillain-Barré syndrome. Dutch 
Guillain-Barré Study Group” van der Meché et al. (Роттер-
дам, Нидерланды), а кульминацией стало представление 
коллективной монографии “GBS 100”, под редакцией 
Hugh Willison (Глазго, Велико британия) и John 
Goodfellow (Глазго, Великобритания).

Всего в ходе INC-2016 были рассмотрены основные 
текущие клинические исследования по СГБ, ХВДП, 
ММН, представлены 53 кратких доклада и обсуждены 
193 постера.

С материалами конференции можно ознакомиться 
в свободном доступе на сайтах:

http://inc2016glasgow.co.uk / assets / inc2016-pro-
gramme_v3.pdf

https://s3.amazonaws.com / groovehq / cloudmailin /  
00ea384 673 224 771 648f.pdf?1 469 744 838

https://www.dropbox.com / sh / 9mb8tbaf4j8mtx9 /  
AAAbQl9ATMnoHci-1s7_HNKOa?dl=0

Материал подготовила М. О. Ковальчук
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