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Заболевания спектра оптиконевромиелита (ЗСОНМ) – это группа аутоиммунных воспалительных состояний, сопровождающихся поражением

центральной нервной системы, распространенной иммуноопосредованной демиелинизацией и аксональным повреждением, вовлекающим преимуще-

ственно зрительные нервы, спинной мозг, area postrema. В настоящее время диагностические возможности и постановка диагноза, учет и маршру-

тизация пациентов, терапевтические подходы к данному заболеванию нуждаются в совершенствовании. В ходе нескольких экспертных советов,

проведенных в 2019–2021 гг. в разных регионах Российской Федерации, были обсуждены вопросы, связанные с разнообразными аспектами медицин-

ской помощи пациентам с ЗСОНМ. Экспертами были выработаны дальнейшие шаги, необходимые для улучшения оказания медицинской помощи

данным пациентам: написать и опубликовать согласованные клинические рекомендации по диагностике и терапии ЗСОНМ; рассмотреть возмож-

ность оптимизации программы диагностики ЗСОНМ с включением тестирования на наличие антител к аквапорину-4 (AQP4-IgG); оценить прове-

дение комплекса мероприятий, направленных на включение соответствующего лабораторного исследования в систему государственных гарантий

(совместно с учреждениями Минздрава России) при наличии клинико-экономической целесообразности; включать вопросы своевременной поста-

новки диагноза ЗСОНМ в образовательные программы, инициируемые научным медицинским сообществом, в целях повышения осведомленности нев-

рологов первичного звена в отношении клинико-нейровизуализационных признаков вероятного ЗСОНМ; оценить возможность внедрения схем мар-

шрутизации пациентов с ЗСОНМ на региональном уровне; выработать решение по сбору эпидемиологических и клинических данных в отношении

ЗСОНМ в Российской Федерации.
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Оптиконевромиелит (ОНМ) – это аутоиммунное вос-

палительное заболевание центральной нервной системы

(ЦНС), при котором наблюдаются распространенная имму-

ноопосредованная демиелинизация и аксональное повреж-

дение, вовлекающее преимущественно зрительные нервы

и спинной мозг. В 2014 г. в ходе выработки Международно-

го консенсуса по диагностическим критериям было приня-

то решение, что термин «оптиконевромиелит» следует

включить в единый описательный термин «заболевания

спектра оптиконевромиелита» (ЗСОНМ; neuromyelitis opti-

ca spectrum disorders). Распространенность ЗСОНМ в мире

варьирует от 0,1 до 5 случаев на 100 тыс. населения [1]. 

В настоящее время в Российской Федерации выявле-

ние пациентов с ЗСОНМ затруднено ввиду объективных

сложностей постановки диагноза, отсутствия широкого до-

ступа к тестированию биомаркера заболевания (антител

к аквапорину-4 – AQP4-IgG), отсутствия настороженности

и развернутой информации о заболевании как у врачей-

неврологов, так и у врачей-рентгенологов, а также отсутст-

вие клинических рекомендаций по диагностике данной

группы пациентов. Ведение пациентов с ЗСОНМ осуществ-

ляется в условиях отсутствия доступной и зарегистрирован-

ной патогенетической терапии. В связи с высокой актуаль-

ностью вопросов выявления, учета и ведения пациентов

с ЗСОНМ в 2019–2021 гг. были проведены экспертные сове-

ты, в рамках которых рассматривались обозначенные проб-

лемы и возможные пути решения. 

Э в о л ю ц и я  о п р е д е л е н и я  О Н М  и З С О Н М .  
Л а б о р а т о р н а я  д и а г н о с т и к а
Первоначально под термином «оптиконевромиелит»

понимали монофазное или рецидивирующее заболевание,
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Neuromyelitis optica spectrum disorders (NMOSDs) are autoimmune inflammatory disorders accompanied by central nervous system damage, widespread immune-

mediated demyelination, and axonal damage, involving mainly the optic nerves, spinal cord, and area postrema. The diagnostic capabilities, administration and rout-

ing of patients, and therapeutic approaches to this disease need to be improved. During several expert councils held in 2019–2021 in different regions of the Russian

Federation, we discussed multiple issues related to various aspects of medical care for patients with NMOSDs. As a result, the experts developed further steps necessary

to improve the medical care to these patients: to write and publish clinical guidelines for the diagnosis and treatment of NMOSDs; to consider the possibility of optimiz-

ing the NMOSDs diagnostic program including the aquaporin-4 antibodies (AQP4-IgG) testing; to evaluate the implementation of a set of measures aimed at including

the corresponding laboratory investigations into the system of state guarantees (together with the institutions of the Ministry of Health of Russia), if there is clinical and
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при котором одновременно возникают двусторонний опти-

ческий неврит и поперечный миелит [2]. В 2004 г. в сыворот-

ке крови больных ЗСОНМ были идентифицированы специ-

фические для этого заболевания антитела, иммуноглобули-

ны класса G, которые селективно связываются с аквапори-

ном-4 (AQP4) [3]. Выявление AQP4-IgG примерно у 70% па-

циентов с ЗСОНМ позволило продемонстрировать разно-

образие спектра заболевания, выделить ОНМ в самостоя-

тельную нозологическую единицу и разделить пациентов на

серопозитивных и серонегативных к AQP4 [3, 4].

Важно понимать, что клинические характеристики,

иммунопатогенез и терапия не различаются в зависимости

от того, какой термин был использован при постановке ди-

агноза – ОНМ или ЗСОНМ. Кроме того, следует отметить,

что пациенты с неполными формами ОНМ часто с течени-

ем времени начинают соответствовать классическому пони-

манию ОНМ [5, 6]. Исторически сохраняющийся термин

«оптиконевромиелит» остался внутри термина «заболева-

ния спектра оптиконевромиелита». Пересмотренные крите-

рии подчеркивают, что для постановки диагноза необходи-

мо интегрировать клинические, серологические и нейрови-

зуализационные данные; диагноз не может базироваться

только на обнаружении AQP4-IgG. 

Поскольку при рассеянном склерозе (РС) также воз-

можно развитие оптических невритов и/или миелита, прак-

тическая значимость дифференцировки двух демиелинизи-

рующих заболеваний заключается в том, что подходы к их

лечению принципиально различаются: препараты, изменя-

ющие течение РС (ПИТРС), могут провоцировать обостре-

ния у пациентов с ЗСОНМ [5].

Таким образом, в 2014 г., согласно консенсусу между-

народной группы экспертов, стало возможным устанавли-

вать диагноз серопозитивного по AQP4-IgG ЗСОНМ паци-

ентам с поражением ЦНС, у которых еще не развились кли-

нические признаки вовлечения в патологический процесс

зрительного нерва или спинного мозга при серопозитивном

статусе AQP4-IgG. Подобное решение было обусловлено

следующими причинами: 1) не было получено данных

о биологических различиях между пациентами с ОНМ

в сравнении с ЗСОНМ (при использовании определений

2006 и 2007 гг.) у пациентов, серопозитивных по AQP4-IgG;

2) у пациентов, серопозитивных по AQP4-IgG, начало

ЗСОНМ с поражения других областей нервной системы,

нежели зрительный нерв или спинной мозг, часто предше-

ствует последующим типичным клиническим синдромам

ОНМ; 3) современные иммунотерапевтические подходы

одинаковы для рецидивирующего ОНМ и ЗСОНМ, незави-

симо от серологического статуса по AQP4-IgG.

Учитывая разнообразие клинических проявлений,

во многих случаях дебют заболевания ЗСОНМ может быть

поводом для обращения пациента к врачам различных спе-

циальностей: неврологам, гастроэнтерологам, ревматоло-

гам, офтальмологам и др. Зачастую срок постановки диаг-

ноза удлиняется в связи с отсутствием настороженности

в отношении ЗСОНМ, и пациент длительное время может

получать симптоматическое лечение у непрофильных спе-

циалистов. В повседневной клинической практике в России

сохраняется проблема своевременности выполнения иссле-

дования сыворотки крови на AQP4-IgG в различных клини-

ческих ситуациях. Это может быть обусловлено как рядом

объективных причин, включая возможности проведения

исследования, так и недостаточной информированностью

врачей о показаниях к его выполнению [7].

Для верификации диагноза оптимально лабораторное

исследование с целью выявления AQP4-IgG в сыворотке

крови методом клеточной презентации антигена (англ. cell-

based assay) с применением непрямой иммунофлюоресцен-

ции, однако чаще пока используется менее чувствительный

для данной диагностической задачи метод иммунофермент-

ного анализа. Для обеспечения высокой доступности лабо-

раторной диагностики с должными характеристиками чув-

ствительности и специфичности в отношении AQP4-IgG

необходимо включение анализа на AQP4-IgG методом не-

прямой иммунофлюоресценции в номенклатуру медицин-

ских услуг, оказываемых гражданам Российской Федерации

в рамках обязательного медицинского страхования, а также

в клинические рекомендации по ЗСОНМ. Перечисленные

шаги требуют подготовки клинико-эпидемиологических

и экономических обоснований включения исследования на

AQP4-IgG в программу государственных гарантий по оказа-

нию бесплатной медицинской помощи гражданам Россий-

ской Федерации [5].

Э п и д е м и о л о г и ч е с к и е  о с о б е н н о с т и  З С О Н М
в Р о с с и и  и в м и р е
ЗСОНМ относится к орфанным заболеваниям, по-

скольку суммарная распространенность ОНМ по всем гео-

графическим регионам может составлять около 1,82 случая

на 100 тыс. населения [1, 8]. 

На данный момент нет точных данных об эпидемио-

логии и клиническом течении ЗСОНМ в российской попу-

ляции; также отсутствует механизм регулярного сбора эпи-

демиологических данных. На государственном уровне

и в регионах Российской Федерации не существует регистра

ЗСОНМ, в связи с чем актуален вопрос о сборе статистиче-

ских данных об эпидемиологии, демографических и клини-

ческих характеристиках пациентов с ЗСОНМ.

Данные о распространенности этого заболевания

в России практически отсутствуют [2]. В 2019–2021 гг. было

выполнено первое обсервационное эпидемиологическое

исследование по определению клинико-эпидемиологиче-

ских характеристик ЗСОНМ. В 25 субъектах Российской

Федерации, имеющих различное географическое располо-

жение, было проведено поперечное интервальное исследо-

вание. На основании полученных данных, прогнозируемое

число пациентов в России может составлять от 660 при низ-

кой степени прогноза до 6179 при высокой степени прогно-

за, что соответствует распространенности от 0,45 до 4,21

на 100 тыс. населения [5].

На заседаниях экспертных советов были представле-

ны данные по количеству, демографическим и клиническим

характеристикам пациентов с ЗСОНМ и ОНМ, наблюдае-

мых в 2020–2021 гг. в различных регионах специалистами-

неврологами. 

Согласно представленным в таблице данным, средний

возраст дебюта чаще всего соответствует аналогичным ми-

ровым данным (30–40 лет и старше) [9]. Частота серопози-

тивных форм также соответствует международным данным

и составляет примерно 65–70% от общего числа случаев; од-

нако в некоторых субъектах Российской Федерации данный

показатель ниже ввиду недоступности анализа на AQP4-

IgG. Время от дебюта заболевания до постановки диагноза,
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к сожалению, на текущий момент составляет в среднем от

2,5 года до 5 лет. Средний уровень инвалидизации, оценива-

емый по EDSS, в большинстве случаев превышает 4–5 бал-

лов, что отражает выраженную степень нетрудоспособности

пациентов. 

Учитывая представленные данные, актуальным пред-

ставляется поиск решений для своевременной диагностики

ЗСОНМ и улучшения доступности диагностики в отноше-

нии AQP4-IgG. Перечисленные шаги позволят в будущем

начинать патогенетическое лечение пациентов с ЗСОНМ

и ОНМ безотлагательно, сразу после дебюта заболевания,

и сохранять на невысоком уровне степень инвалидизации

у них. В рамках советов экспертов была обсуждена необхо-

димость актуализации проблемы ЗСОНМ и более плотного

взаимодействия, обмена опытом между специалистами,

чтобы сократить время постановки диагноза. Тем не менее

данные по эпидемиологии ЗСОНМ в России носят разроз-

ненный характер, так как на государственном уровне и в ре-

гионах Российской Федерации не существует системы учета

пациентов с ЗСОНМ, а также в большинстве регионов не

разработаны правила маршрутизации таких пациентов. 

П у т ь  п а ц и е н т а  с З С О Н М :  м а р ш р у т и з а ц и я
Маршрутизация пациентов с подозрением на ЗСОНМ

остается нерешенной проблемой. Учитывая наличие общих

патогенетических и клинических черт между такими нозо-

логиями, как РС и ЗСОНМ, демиелинизирующий и ауто-

иммунный характер обеих патологий, в подавляющем боль-

шинстве случаев пациенты с ЗСОНМ в итоге своего пути

направляются в специализированные центры, которые ока-

зывают помощь пациентам с РС. 

На государственном уровне система оказания помощи

пациентам с РС представлена сетью специализированных

центров, организация которых регламентируется приказами

регионального или городского значения и служит целям со-

вершенствования организации оказания специализирован-

ной медицинской помощи больным РС. Специалисты-нев-

рологи, работающие в данных центрах (межокружные цент-

ры РС, региональные, республиканские, областные и город-

ские центры РС, кабинеты РС), в повседневной клиниче-

ской практике ведут пациентов с разнообразными невроло-

гическими аутоиммунными демиелинизирующими заболе-

ваниями, в том числе (но не ограничиваясь ими) ЗСОНМ,

острым рассеянным энцефаломиелитом, поражением ЦНС,

ассоциированным с антителами к миелин-олигодендроци-

тарному гликопротеину, и другими состояниями. Однако

практически повсеместное отсутствие в приказах указания

на маршрутизацию пациентов с ЗСОНМ в данные специа-

лизированные центры приводит к удлинению времени до

установления диагноза, не гарантирует пациенту постановку
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Результаты наблюдений пациентов с ОНМ и ЗСОНМ специалистами неврологами 
в разных регионах,  представленные на серии экспертных советов в 2020–2021 гг.

The resul t s  o f  neurologis t s '  observat ions  o f  pat ients  wi th  NMO and NMOSDs 
in  di f ferent  regions,  presented at  a  ser ies  o f  exper t  counci l s  in  2020–2021

Число пациентов Средний Время Наличие Уровень

Эксперт, учреждение, регион всего из них возраст до постановки антител EDSS, 
женщин, n (%) дебюта, годы диагноза, годы к AQP4, n (%) средний балл

Попова Е.В., МОРС ГБУЗ ГКБ №24, Москва 21 16 (76) 42,8±10,8 4,9±6,9 14 (67) 3,88

Касаткин Д.С., Клиническая больница №2 6 5 (83) 52,5 Не определялось 4 (67) 4,73

(Центр демиелинизирующих заболеваний), 

Ярославль

Котов С.В., ГБУЗ МО МОНИКИ 23 16 (70) 35,5 То же 0 5

им. М.Ф. Владимирского, Московская обл.

Соколова А.А., Окружной центр 10 8 (80) 37 «  « 7 (70) 4,6

рассеянного склероза, Ханты-Мансийск

Трушникова Т.Н., Областной центр 15 14 (93) 35,7 «  « 13 (87) 4,6 (для 9 пациентов 

рассеянного склероза, Пермь с ЗСОНМ)

Хабиров Ф.А., ГАУЗ РКДЦ ДЗ МЗ РТ, Казань 35 24 (69) 43,4 «  « 17 (49) 5,4 / 3,8 

(анти-AQP4 + / – 

соответственно)

Сиверцева С.А., Тюменский областной центр 52 41 (79) 46,2 «  « 7 (13)* 5,4

рассеянного склероза, Тюмень

Бахтиярова К.З., РКБ им. Куватова, 35 25 (71) 39 «  « 5 (14)** 5,3

Центр рассеянного склероза, Уфа

Малкова Н.А., Областной центр РС 19 10 (53) 37,5 «  « 14 (73) <6,5 у 16 

и других АИЗ НС, Новосибирск (84% пациентов)

Примечания. *У 24 пациентов исследование не проводилось; ** исследование не проводилось всем пациентам. EDSS (Expanded Disability Status Scale) –

Расширенная шкала инвалидизации; МОРС – Межокружное отделение рассеянного склероза; РКДЦ ДЗ МЗ РТ – Республиканский клинико-диагностиче-

ский центр по демиелинизирующим заболеваниям Минздрава Республики Татарстан; РКБ – республиканская клиническая больница; Областной центр РС

и других АИЗ НС – Областной центр рассеянного склероза и других аутоиммунных заболеваний нервной системы.
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на учет в подобном центре и затрудняет лекарственное обес-

печение пациента необходимой патогенетической терапией.

Решение проблемы на текущий момент видится в разработ-

ке схемы маршрутизации для данных пациентов и в обнов-

лении региональных приказов относительно специализиро-

ванных центров для больных РС, включения в перечень па-

циентов, которые имеют право обращаться, наблюдаться

и получать лечение в этих центрах, пациентов с ЗСОНМ. 

Учитывая вышеизложенное, в рамках экспертного со-

вета было предложено разработать схему маршрутизации

пациентов с ЗСОНМ. Цель этого шага – обеспечить быст-

рую постановку диагноза пациентам, четкий порядок их об-

следования и лечения, а также сформировать основу для

улучшения сбора эпидемиологических данных о пациентах

с ЗСОНМ и подходов к их ведению.

В ходе экспертного совета 10 декабря 2020 г. были

оценены ответы экспертов на анкету со сформулирован-

ными предложениями по маршрутизации пациентов для

ознакомления и выражения уровня своего согласия с тем

или иным утверждением. Шкала согласия составила от 0

до 10 баллов, где 0 баллов означает «нет согласия»; 1–3 бал-

ла – низкий уровень согласия; 4–6 баллов – средний уро-

вень согласия; 7–10 баллов – высокий уровень согласия.

Получены ответы от 14 экспертов. Максимальный уровень

согласия экспертов получили следующие утверждения:

1. Пациенты с установленным диагнозом «заболева-

ние спектра оптиконевромиелита / оптиконевроми-

елит / болезнь Девика» (далее – ЗСОНМ) должны

состоять на диспансерном учете, наблюдаться вра-

чом-неврологом, по возможности в специализиро-

ванном центре (кабинете) РС / демиелинизирую-

щих заболеваний / аутоиммунных заболеваний,

а также в иных центрах, которые занимаются веде-

нием больных с РС (уровень согласия – 9,9 из 10). 

2. Терапия обострений пациентов с ЗСОНМ должна

проводиться в условиях стационара в профильных

отделениях (неврологических, отделениях реанима-

ции и интенсивной терапии, нейрореанимацион-

ных, палатах интенсивной терапии при неврологи-

ческом отделении) с использованием пульс-тера-

пии глюкокортикоидами и/или плазмафереза (уро-

вень согласия – 9,7 из 10).

3. Схема маршрутизации потоков пациентов старше

18 лет с ЗСОНМ в зависимости от цели обращения

за медицинской помощью представлена на рисунке

(уровень согласия – 8,9 из 10).

4. Постановка диагноза основана на Диагностических

критериях заболеваний спектра оптиконевромие-

лита, разработанных в 2015 г. международной груп-

пой под руководством D.М. Wingerchuk (приведены

на русском языке в работах А.Н. Беловой и соавт.

[10], Т.О. Симанива и соавт. [5] (уровень согласия –

9,9 из 10).

Сформулированная в результате схема маршрутиза-

ции и ведения пациентов может быть использована на реги-

ональном/федеральном уровне в качестве основы для нор-

мативной документации по маршрутизации и порядку ока-

зания специализированной медицинской помощи пациен-

там с ЗСОНМ и другими аутоиммунными заболеваниями

ЦНС (см. рисунок).
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Маршрутизация потоков пациентов старше 18 лет с ЗСОНМ в зависимости от цели обращения за медицинской помощью.

ЛФК – лечебная физическая культура; МРТ – магнитно-резонансная томография; ОКП – олигоклональные полосы; 

СМЖ – спинномозговая жидкость; СМП – скорая медицинская помощь; ФТЛ – физиотерапевтическое лечение; AQP4-IgG – 

иммуноглобулины класса G к аквапорину-4; MOG-IgG – иммуноглобулины класса G к гликопротеину миелина олигодендроцитов

Routing of NMOSDs patients over 18 years, depending on the purpose of seeking medical care

ЗСОНМ

Дебют Обострения

Обследования

AQP4-IgG / MOG-IgG

Ремиссия / поддерживающая терапия

Невролог стационара/поликлиники

Первичные 

(1 раз в 3 мес)

Неотложная помощь, бригада 

СМП (госпитализация)

Невролог специализированного центра (консультативно-диагностическая

медицинская помощь, выписка рецептов, ведение регистра)

Психотерапия в специализированных 

медицинских организациях (амбулаторная, 

дневной стационар, стационар)

Высоко-

специализированная 

неврологическая 

помощь

Специализированная 

неврологическая 

помощь

Первичная 

медико-санитарная

помощь

Терапевты, врачи общей практики, 

офтальмологи, гастроэнтерологи, 

эндокринологи и другие специалисты

Медицинская 

реабилитация (ЛФК,

массаж, ФТЛ и др.)

Стационар, 

федеральные

центры

Дневной 

стационар

Повторные 

(1 раз в 6 мес)

МРТ с контрастом 

или без него

Анализ СМЖ на ОКП



П а т о г е н е т и ч е с к а я  т е р а п и я
На сентябрь 2021 г. в Российской Федерации не сущест-

вует коммерчески доступной и зарегистрированной патогене-

тической терапии, изменяющей течение заболевания при

ЗСОНМ. Применяемые вне зарегистрированных показаний

для профилактики обострений азатиоприн, микофенолата мо-

фетил и ритуксимаб не всегда позволяют добиться удовлетво-

рительного результата в отношении как эффективности, так

и безопасности терапии. Четких рекомендаций относительно

продолжительности и подбора дозы препаратов, применяемых

вне зарегистрированных показаний, не разработано. 

При опросе участников советов экспертов были выяв-

лены низкие уровни удовлетворенности эффективностью

(2,75 из 5), безопасностью (2,75 из 5) и доступностью (2,1 из

5) существующей терапии. Таким образом, на данный мо-

мент у научного и медицинского сообщества существует по-

требность в эффективной, безопасной и доступной тера-

пии. Эксперты обсудили необходимость создания клиниче-

ских рекомендаций от профессионального сообщества,

одобренных Министерством здравоохранения, которые по-

зволят повысить уровень оказания специализированной

медицинской помощи при данной патологии.

В последние годы были проведены клинические ис-

следования, в которых изучалась возможность применения

ряда препаратов при ОНМ и ЗСОНМ. В частности, для тера-

пии, направленной на подавление пути интерлейкина 6, бы-

ла показана эффективность и безопасность при ЗСОНМ

[11], также опубликованы результаты исследований ингиби-

тора С5-компонента комплемента [12]. В ряде стран мира

данная терапия уже зарегистрирована и является доступной,

и в ближайшее время ожидается регистрация препарата,

действие которого направлено на подавление пути интер-

лейкина 6, и в России. 

З а к л ю ч е н и е
Учитывая рассмотренные выше вопросы, в ходе про-

веденных советов экспертов были сформулированы и зафи-

ксированы ряд положений, направленных на улучшение

выявления, наблюдения, учета и лечения пациентов

с ЗСОНМ. Рекомендуется: 

1) написать и опубликовать согласованные клиниче-

ские рекомендации по диагностике и терапии

ЗСОНМ;

2) рассмотреть возможность оптимизации програм-

мы диагностики ЗСОНМ с включением тестиро-

вания на наличие антител к аквапорину-4 (AQP4-

IgG) у тех пациентов, у которых симптоматика

и клиническая картина позволяют предположить

наличие ЗСОНМ; оценить проведение комплекса

мероприятий, направленных на включение соот-

ветствующего лабораторного исследования в сис-

тему государственных гарантий (совместно с уч-

реждениями Министерства здравоохранения) при

наличии клинико-экономической целесообраз-

ности;

3) включать вопросы своевременной постановки ди-

агноза ЗСОНМ в образовательные программы,

инициируемые научным медицинским сообщест-

вом, в целях повышения осведомленности невро-

логов первичного звена в отношении клинико-

нейровизуализационных признаков вероятного

ЗСОНМ;

4) оценить возможность внедрения схем маршрутиза-

ции пациентов с ЗСОНМ на региональном уровне;

5) выработать решение по сбору эпидемиологических

и клинических данных в отношении ЗСОНМ в Рос-

сийской Федерации.
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