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SGPG
SGLPG (Sulfoglucuronyl lactosaminyl paragloboside, Sulfat-3-Glucuronyl-Neolactose-
Paraglobusid)

» Sensorische, sensomotorische demyelinisierende oder axonale Neuropathien bei monoklo-
naler IgM-Gammopathie (M. Waldenstréom), Lymphom, lymphatischer Leukamie, monoclo-
naler Gammopathie unklarer Signifikanz (MGUS)

» Chronische inflammatorische demyelinisierende Polyneuropathie (CIDP)

» Guillain-Barre-Syndrom (GBS)

» Autoantikdrper bei zentralen Neuropathien
» Autoantikdrper bei peripheren Neuropathien

Die in Myelin und in Axonen peripherer Nerven vorkommenden Sulfoglucuronyl-Paraglobosid
(SGPG) und  Sulfoglucuronyl-Lactosaminyl-Paraglobosid ~ (SGLPG)  enthalten  3-
Sulfoglucuronsaure-Reste (Abbildung 1), die mit den, in Myelin-assoziiertem Glykoprotein
(MAG) und den in neuronalen Glykokonjugaten wie PO-Glycoprotein (PO) oder peripherem
Myelinprotein 22 (PMP-22) vorkommenden Carbohydratepitopen, kreuzreagieren (Ariga et al.
1987; Bollensen et al. 1988; Braun et al. 1982).
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Abbildung 1 Sulfoglucuronyl-Paraglobosid (SGPG), mit rot gekennzeichnetem kreuzreagierenden Sulfoglucuron-
sdurerest.

Die bei der Mehrzahl der Patienten mit sensorischer oder sensomotorischer demyelinisierender
Neuropathie auf dem Boden einer monoklonaler IgM-Gammopathie (M. Waldenstrém) oder
eines MGUS auftretenden Antikdrper reagieren daher mit allen oben genannten Antigenen
kreuz. So fand sich bei 68 Patienten mit monoklonaler IgM-Paraproteinamie und chronischer
sensomotorischer demyelinisierender Neuropathie eine hochsignifikante Korrelation zwischen
der mit ELISA bestimmten Anwesenheit von anti-MAG und anti-SGPG (KuijF et al. 2009). Es
konnte jedoch mehrfach auch gezeigt werden, dass die Antikdrper einzelner Patienten bezlg-
lich der Feinspezifitaten der Epitoperkennung erheblich divergieren. Patienten mit monospezifi-
schen, entweder gegen SPGP oder gegen MAG gerichteten Antikérpern, sind nicht selten an-
zutreffen (van den Berg et al. 1996). Das Auftreten von Antikdrpern gegen SGPG ist zwar in der
Mehrzahl der Félle an die Anwesenheit eines monoklonalen IgM gekoppelt, vereinzelt finden
sich solche Antikorper aber auch bei Patienten, bei denen sich kein monoklonales Immunglo-
bulin nachweisen Iasst (Tabelle 1). Vereinzelt kdnnen die Autoantikérper auch anderen Immun-
globulinklassen (IgG, IgA) als IgM angehoren. Kéltereaktive anti-SGPG wurden bei Gesunden
in niederen Konzentrationen beschrieben (McGinnes et al. 1988).

Die Immunantwort gegen Sulfoglucuronyl-Glykosphingolipide (SGGL) wie SGPG, MAG u. a. ist
moglicherweise als eine der Ursachen der demyelinisierenden oder der mit axonaler Degene-
ration einhergehenden peripheren Neuropathien anzusehen, was tierexperimentelle Untersu-
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chungen belegen. Mit SGPG immunisierte Katzen bildeten nicht nur hochtitrige anti-SGPG
sondern entwickelten auch die klinischen Zeichen einer der menschlichen Form sehr ahnlichen
sensorischen Neuropathie mit Ganglionitis und entziindlichen Infiltraten in den Dorsalganglien
(llyas et gl. 2008). Es ist denkbar, dass die Antikdrper nach einer Schadigung der Glykosphin-
golipide der GefaBen der Blut-Nervenbarriere Zutritt zu den neuronalen Zielantigenen erhalten
und dann den neuronalen Entziindungsprozesse initiieren (Ubersicht: Agira 2011).

Tabelle 1 Neurologische Syndrome bei Patienten mit monospezifischen anti-SGPG-
Antikérpern (keine Kreuzreaktion mit Myelin-assoziiertem Glycoprotein) mit oder ohne Assozia-
tion von monoklonalem IgM

Krankheitsbilder Autoren

mit monokionalem IgM

Sensorische und sensomotorische demyelinisierende Neuropathien Caudie et al. (2001)
Chassande et al. (1998)
von den Berg et al. (1996)
Weiss et al. (1999)

Sensorische und sensomotorische axonale Neuropathien Chassande et al. (1998)
Nakamura et al. (2013)

Chronische entziindliche demyelinisierende Polyneuropathie (CIDP) Tagawa et al. (2000)
Multifokale Motorneuropathie mit Leitungsblock (MMNCB) Baumann et al. (1998)
Amyotrophe Lateralsklerose Rowland et al. (1995)

ohne monoklonalem IgM

Sensorische und sensomotorische demyelinisierende Neuropathien van den Berg et al. (1996)
Axonale Motorneuropathie Hashiguchi et al. (1997)
Chronische entziindliche demyelinisierende Polyneuropathie (CIDP) Tagawa et al. (2000)

Gono et al. (2006)
Guillain-Barré.Syndrom llyas et al. (1991)

Neuronale Tumoren: Meningeom Ariga et al. (2008)
Germinom
Orbitatumoren
Glioblastom
Medulloblastom
Subependymom

Nachweismethoden ELISA, High performance thin layer chromatography (HPTLC). Simultane Untersuchungen mit
Antigenen verschiedener Feinspezifitdt (z. B. SGPG und MAG) steigern die Sensitivitat des
Antikdrpernachweises.
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