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Заболевания спектра оптиконевромиелита (ЗСОНМ) – группа воспалительных заболеваний центральной нервной системы, хара-

ктеризующихся эпизодами иммуноопосредованной астроцитопатии, воспалительной демиелинизации и аксонального поврежде-

ния, с преимущественным поражением зрительных нервов и спинного мозга. В настоящее время существует ряд нерешенных во-

просов, которые затрудняют оказание медицинской помощи пациентам с ЗСОНМ. Целью данной публикации является представ-

ление результатов работы совета российских экспертов, проведенного в сентябре 2022 г. Консенсусным советом экспертов приня-

ты основные определения и термины при ЗСОНМ, предложен алгоритм терапии для пациентов с ЗСОНМ с антителами класса IgG

к аквапорину-4 (AQP4-IgG) в сыворотке крови для предупреждения обострений. Экспертами сформулированы профили пациентов

с ЗСОНМ, которым может быть рекомендован экулизумаб, и предложен план управления рисками на фоне этой терапии. Экспер-

ты также определили задачи, выполнение которых необходимо для улучшения оказания медицинской помощи данным пациентам, –

это создание единого электронного регистра пациентов с ЗСОНМ в Российской Федерации и разработка и утверждение клиниче-

ских рекомендаций. 
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Оптиконевромиелит (ОНМ), известный также как

болезнь Девика, – тяжелое идиопатическое демиелинизи-

рующее заболевание центральной нервной системы с пре-

имущественным поражением зрительных нервов и спин-

ного мозга [1]. Термин «заболевания спектра оптиконевро-

миелита» (ЗСОНМ) был введен, чтобы расширить опреде-

ление ОНМ, и включает в себя более широкий спектр кли-

нических проявлений, в том числе и ОНМ [1, 2]. Диагноз

устанавливается в соответствии с критериями диагностики

ЗСОНМ 2015 г. [1]. Неврологическая инвалидизация при

ЗСОНМ формируется в результате повторных обострений,

которые могут быть и жизнеугрожающими [3]. Прогнози-

руемое число пациентов в России может составлять от 660

до 6179 [4]. Cпецифичным лабораторным маркером

ЗСОНМ являются антитела класса IgG к аквапорину-4

(AQP4-IgG) в сыворотке крови. При этом в соответствии

с их наличием или отсутствием выделяют два варианта:

1) ЗСОНМ с антителами к аквапорину-4 (AQP4-IgG);

2) ЗСОНМ без AQP4-IgG или ЗСОНМ с неизвестным ста-

тусом по AQP4-IgG [1]. Патогенез ЗСОНМ c AQP4-IgG до-

статочно изучен, в то время как группа ЗСОНМ без AQP4-

IgG является гетерогенной по патогенезу, и у части паци-

ентов в сыворотке крови выявляются антитела класса IgG

к миелин-олигодендроцитарному глигопротеину (MOG-

IgG) [5, 6]. В 2018 г. уже предложены термин «MOG-IgG

ассоциированное заболевание» и критерии его диагности-

ки [7]. В настоящее время группу пациентов, соответству-

ющих критериям диагностики ЗСОНМ без AQP4-IgG

и имеющих MOG-IgG, рассматривают как больных, кото-

рых следовало бы относить в отдельную нозологическую

форму [8], но пересмотра консенсусных критериев 2015 г.

не было. Есть указания, что данная группа пациентов тре-

бует особого терапевтического подхода [8]. В научной ли-

тературе присутствуют разночтения в том, как определять

ЗСОНМ: как одно заболевание [6] или как группу заболе-

ваний [9]. В отечественных публикациях после 2015 г. для

обозначения одной и той же группы пациентов с ЗСОНМ

использовались разные термины: «спектр оптикомиелит-

ассоциированных расстройств» [10], «оптиконевромиелит

(синдром Девика)» [11], «расстройства из спектра оптико-

невромиелита» [12], «заболевания спектра оптиконейро-

миелита» [13–15], «заболевания спектра оптиконевромие-

лита» [16]. В реальной клинической практике актуальным

является вопрос точного определения ЗСОНМ и кодиро-

вания заболевания по Международной классификации бо-

лезней 10-го пересмотра (МКБ-10). Обсуждаются типы те-

чения ЗСОНМ [1], нет критериев определения его актив-

ности. Актуальными вопросами остаются определение па-

циентов с высокой активностью заболевания («высокоак-

тивный ЗСОНМ») [17, 18], определение обострения

ЗСОНМ и его тяжести, а также создание алгоритма тера-

пии ЗСОНМ, направленной на предупреждение развития

обострений, особенно с учетом того, что в настоящее вре-

мя в России для лечения ЗСОНМ могут использоваться

как препараты, применяемые «вне инструкции» по меди-

цинскому применению, так и зарегистрированные по по-

казанию «ЗСОНМ с антителами к аквапорину-4» лекарст-

венные средства: МНН экулизумаб (Элизария®1) и МНН

сатрализумаб (Энспринг®2). Требуют уточнения определе-

ние резистентности (отсутствия ответа) к проводимой те-

рапии и показаний для переключения на другой препарат.

Актуален вопрос написания клинических рекомендаций

[16]. Таким образом, существует ряд нерешенных проблем,

которые затрудняют оказание медицинской помощи паци-

ентам с ЗСОНМ. Настоящая публикация является резуль-

татом работы авторов, являющихся специалистами в обла-

сти ЗСОНМ, имеющих большой опыт ведения этой кате-

гории пациентов и публикации в журналах по вопросам

диагностики и лечения ЗСОНМ [13–16, 19–22], прини-

мавших участие в клинических исследованиях препаратов

у пациентов с ЗСОНМ [23–25], а также имеющих опыт ле-

чения этих пациентов в рамках программ раннего доступа

[26]. Статья представляет собой консенсус среди экспер-

тов: 1) по терминологии, рекомендуемой для формирова-

ния единого подхода в вопросах диагностики и ведения

пациентов с ЗСОНМ; 2) по профилям пациентов, которым

может быть рекомендован экулизумаб у пациентов

с ЗСОНМ с AQP4-IgG; 3) по возможному алгоритму тера-

пии, направленной на предупреждение обострений

ЗСОНМ с AQP4-IgG. 

Neuromyelitis optica spectrum disorders (NMOSD) are a group of inflammatory diseases of the central nervous system characterized by episodes

of immune-mediated astrocytopathy, inflammatory demyelination and axonal damage, predominantly affecting the optic nerves and spinal

cord. Currently, there are several unresolved issues that make it difficult to provide medical care to patients with NMOSD. The objective of this

publication is to present the results of the work of the Russian experts panel, held in September 2022. The consensus council of experts adopted

the main definitions and terms for NMOSD, proposed a therapeutic algorithm to prevent exacerbations in patients with NMOSD with serum IgG

antibodies to aquaporin-4 (AQP4-IgG). 

The experts formulated profiles of patients with NMOSD to whom eculizumab may be recommended, and proposed a risk management plan dur-

ing the treatment with this drug. The experts worked out the next steps, which are necessary for the improvement of medical care for these patients:

development of unified electronic register of patients with NMOSD in the Russian Federation, development and approval of clinical guidelines.
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М е т о д ы  
Участниками Консенсусного совета экспертов (КСЭ):

1) проведены анализ и обсуждение научных публика-

ций по вопросам терминологии, диагностики и лечения

ЗСОНМ, сформировано согласие по рекомендуемым тер-

минам, а также по алгоритму терапии ЗСОНМ с AQP4-IgG; 

2) по вопросу определения «высокой активности

ЗСОНМ» и профилям пациентов, которым может быть ре-

комендован экулизумаб, с помощью электронной системы

голосования SurveyMonkey был оценен уровень согласия

в процентах (каждый эксперт выбирал ответ на предлагае-

мый тезис: «согласен» или «не согласен»). Консенсус счи-

тался достигнутым, если ≥75% респондентов дали одинако-

вые ответы. 

О п р е д е л е н и е  З С О Н М ,  е г о  в а р и а н т ы  
и т и п ы  т е ч е н и я
ЗСОНМ, которые включают в себя ОНМ, прежде из-

вестный как болезнь Девика, – это группа воспалительных

заболеваний ЦНС, характеризующихся эпизодами иммуно-

опосредованной астроцитопатии, воспалительной демие-

линизации и аксонального повреждения, с преимуществен-

ным поражением зрительных нервов и спинного мозга [9].

Диагноз устанавливается в соответствии с критериями

ЗСОНМ 2015 г. [1]. Встречающиеся в отечественной литера-

туре формулировки, такие как «оптиконевромиелит-ассо-

циированное расстройство», «спектр оптикомиелит-ассо-

циированных расстройств» [10], «расстройства из спектра

оптиконевромиелита» [12], «заболевания спектра оптико-

нейромиелита» [13–15], следует рассматривать как синони-

мы при указании на соответствие критериям диагностики

ЗСОНМ 2015 г. Термин «заболевание спектра оптиконевро-

миелита» в формулировке ЗСОНМ применимо, когда речь

идет о формулировании диагноза у конкретного пациента.

Общепринятой классификации ЗСОНМ в настоящий

момент нет, кроме того, что в зависимости от наличия или

отсутствия антител к AQP4-IgG в сыворотке следует разли-

чать: 1) ЗСОНМ с AQP4-IgG и 2) ЗСОНМ без AQP4-IgG или

ЗСОНМ с неизвестным статусом по AQP4-IgG. 

Консенсусным решением в зависимости от типа те-
чения предложено выделять: 

1) дебют ЗСОНМ с единственным клиническим эпи-

зодом (первый клинический эпизод ЗСОНМ) (с указанием

даты в формате ДД/ММ/ГГГГ); 

2) ЗСОНМ рецидивирующее (с повторными обостре-

ниями, два и более обострений); 

3) ЗСОНМ монофазное (отсутствие обострений

ЗСОНМ в течение как минимум 5 лет после первого клини-

ческого эпизода у пациентов без AQP4-IgG или с неизвест-

ным статусом по AQP4-IgG). В связи с тем что у пациентов

с ЗСОНМ с AQP4-IgG неопределенно длительное время со-

храняется повышенный риск повторного обострения [1],

термин «ЗСОНМ монофазное» не применим к данной груп-

пе больных. Для пациентов с ЗСОНМ с AQP4-IgG рекомен-

дуется применять код по МКБ-10 G36.0 «Оптиконевромие-

лит [болезнь Девика]», а для пациентов с ЗСОНМ без AQP4-

IgG и с неизвестным статусом по AQP4-IgG КСЭ рекомен-

дуется использовать код G36.8 «Другая уточненная форма

острой диссеминированной демиелинизации». 

Критерии диагностики ЗСОНМ 2015 г. в настоящее

время еще не пересмотрены. КСЭ считает, что, несмотря на

опубликованные критерии MOG-IgG-ассоциированного

заболевания [7], пациентов с ЗСОНМ без AQP4-IgG или

с неизвестным статусом по AQP4-IgG c достоверным диаг-

нозом по критериям Вингерчука 2015 г., у которых выявле-

ны в сыворотке крови MOG-IgG, по-прежнему следует рас-

сматривать как больных с ЗСОНМ. При этом следует указы-

вать положительный статус по MOG-IgG, например:

ЗСОНМ без AQP4-IgG (статус по MOG-IgG «+»).

А к т и в н о с т ь  З С О Н М
В научной литературе общепринятого определения

активности ЗСОНМ нет, однако при обсуждении необходи-

мости ранней иммуносупрессивной терапии (ИСТ) для по-

давления активности заболевания авторы имеют в виду пре-

дотвращение обострений [27]. КСЭ определил, что под ак-

тивностью ЗСОНМ следует понимать клиническую харак-

теристику заболевания у пациентов в виде наличия за пери-

од наблюдения или анамнестически одного или более обо-

стрений. При отсутствии признаков активности (за опреде-

ленный период наблюдения) у пациентов с ЗСОНМ

и AQP4-IgG не следует отменять терапию, так как у этой ка-

тегории пациентов неопределенно длительное время сохра-

няются риски повторных обострений. Степень этих рисков

и факторы, на них влияющие, еще недостаточно изучены [1,

3, 28]. Отмена ИСТ после 5 лет ремиссии у этой категории

больных, по данным одной из публикаций, приводила

к развитию обострений у 82% пациентов при медиане на-

блюдения 6 мес [29]. Таким образом, пациентов с ЗСОНМ

с AQP4-IgG следует рассматривать как имеющих повышен-

ный риск обострения даже спустя длительный период тера-

пии, и они должны продолжать лечение, несмотря на отсут-

ствие обострений.

КСЭ при назначении терапии, предупреждающей раз-

витие обострений ЗСОНМ (превентивной терапии), осо-

бенно для наивных пациентов (не получающих терапию для

предотвращения обострений), рекомендует определять на-

личие или отсутствие высокой активности заболевания, т. е.

различать ЗСОНМ с высокой активностью и ЗСОНМ без

высокой активности. Данная рекомендация согласуется

с консенсусом Немецкого неврологического общества

2021 г. (Рекомендация E17) [17]. Общепринятого определе-

ния высокой активности ЗСОНМ нет. Известно, что коли-

чество и тяжесть обострений в первые два года заболевания

предсказывают итоговую инвалидизацию на ближайшие

5–10 лет [27]. Более выраженная частота обострений в пер-

вые два года заболевания ассоциируется как с большим ри-

ском их в последующем [30], так и с более высокой смерт-

ностью у пациентов с ЗСОНМ [31]. 

В публикациях приводятся различные определения

ЗСОНМ с высокой активностью (высокоактивного

ЗСОНМ): 1) два и более инвалидизирующих заболевания за

последний год [18]; 2) два и более обострений за последние

12 мес [32]; 3) по меньшей мере два обострения за послед-

ние 12 мес или три обострения за последние 24 мес с по

меньшей мере одним обострением за последние 12 мес [33].

Другие авторы под высокоактивным ЗСОНМ понимали со-

хранение обострений заболевания, несмотря на проводи-

мую терапию [34]. 

После обсуждения и голосования с помощью элек-

тронной системы голосования SurveyMonkey в ходе КСЭ

было принято определение «высокой активности ЗСОНМ»:
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«Высокая активность ЗСОНМ – клиническая характери-

стика заболевания у пациентов, не получающих терапию,

предупреждающую развитие обострений, в виде наличия

двух обострений за последний год или трех обострений за

последние 2 года (из них одно – за последний год) незави-

симо от их тяжести и/или одного тяжелого обострения» (со-

гласие – 100%, 9 голосов). 

Продолжающиеся обострения ЗСОНМ, несмотря на

проводимую терапию препаратами, предупреждающими

обострения (ППО), следует рассматривать как сохранение

активности заболевания, требующее установления рези-

стентности к терапии. В связи с отсутствием общепринято-

го определения КСЭ определяет ее следующим образом:

«Резистентность к терапии ППО – клиническая характери-

стика, определяемая как развитие обострения заболевания

за период наблюдения на фоне проводимой терапии, на ос-

новании которой необходимо принять решение о замене на

другой препарат, предупреждающий обострения, с учетом

того, что пациент получает лечение в полной рекомендуе-

мой дозе, прошло достаточно времени до развития эффекта

препарата».

Целесообразным является введение понятия субопти-

мального ответа на терапию, но данный вопрос требует

дальнейшего изучения и обсуждения.

О б о с т р е н и е  З С О Н М
Под обострением ЗСОНМ следует понимать появле-

ние новых симптомов или усиление имевшихся ранее,

продолжающееся 24 ч и более и развивающееся более чем

через 30 дней после предшествующего обострения. Сим-

птомы не могут быть объяснены другими причинами (на-

пример, лихорадкой или активной инфекцией) и должны

быть подтверждены объективно по результатам неврологи-

ческого осмотра [3, 35, 36]. Появлению новых симптомов

или усилению имевшихся ранее должно предшествовать

как минимум 30 дней стабилизации состояния [23, 37, 38],

однако определение стабилизации и критерии, позволяю-

щие оценивать ее при ЗСОНМ, в научной литературе от-

сутствуют. Симптомы поражения зоны area postrema оце-

ниваются как обострение в случае их длительности 48 ч

и более, но могут быть расценены как обострение и при

меньшей длительности, если сопровождаются новыми из-

менениями в соответствующей области по данным маг-

нитно-резонансной томографии (МРТ) [3, 39]. Для объек-

тивного подтверждения изменений в неврологическом

статусе используются Расширенная шкала инвалидизации

(Expanded Disability Status Scale, EDSS) [40] и Шкала опти-

коспинальных нарушений (Opticospinal Impairment Scale,

OSIS) [3, 41]. Предложены критерии диагностики синдро-

ма area postrema у пациентов с ЗСОНМ и AQP4-IgG [39].

КСЭ рекомендует при подозрении на обострение ЗСОНМ

осмотреть пациента не позднее 48–72 ч от момента его раз-

вития. Термины «обострение ЗСОНМ» и «атака ЗСОНМ»

являются синонимами.

Актуальным вопросом является оценка тяжести обо-

стрений при ЗСОНМ. С практической точки зрения важна

стратификация обострений с выделением тяжелых и нетя-

желых атак [22]. Общепринятого определения для тяжелых

обострений нет [3, 41–43]. Тяжесть обострения можно оце-

нивать с использованием шкалы OSIS [3, 41], которая при-

менялась с этой целью в исследованиях экулизумаба у паци-

ентов с ЗСОНМ [23]. В соответствии со шкалой OSIS про-

водится оценка нарастания зрительных, двигательных

и сенсорных нарушений по сравнению с исходным уровнем

с присвоением обострению категории «малого» или «боль-

шого» [41]. Увеличение показателя EDSS по меньшей мере

на 2,0 балла от исходного уровня у пациентов с ЗСОНМ при

появлении новых остро развившихся жалоб (симптомов)

также предлагается использовать как критерий тяжелой ата-

ки ЗСОНМ [42]. Предложена шкала оценки тяжести син-

дрома area postrema [39]. С учетом всех имеющихся в науч-

ной литературе данных, в настоящее время для практиче-

ского применения может быть использован критерий уве-

личения показателя EDSS на 2,0 балла и более, однако во-

прос оценки тяжести обострения требует дальнейшего изу-

чения [22]. КСЭ считает, что для окончательной оценки тя-

жести обострения следует проводить динамическую оценку

неврологического статуса и использовать показатели, кото-

рые были получены в период максимальной выраженности

неврологического дефицита.

О б щ и е  с в е д е н и я  о л е ч е н и и  З С О Н М  
Терапия ЗСОНМ включает: 1) терапию обострений;

2) терапию ППО; 3) симптоматическое лечение.

Лечение обострения ЗСОНМ следует начинать непо-

средственно после его диагностики/подтверждения [27].

В качестве первой линии терапии обострений рекомендует-

ся пульс-терапия метилпреднизолоном 1000 мг внутривен-

но капельно 1 раз в сутки в течение 3–5 дней с последую-

щим приемом преднизолона перорально и постепенным

снижением дозы [3, 5, 27, 44], длительность приема которо-

го носит индивидуальный характер и зависит от тяжести

обострения, коморбидности пациента, переносимости глю-

кокортикоидов (ГК) и времени начала ИСТ [27]. Возможно

проведение до семи внутривенных инфузий метилпредни-

золона [42] в течение одного курса терапии. Плазмообмен

относится к терапии второй линии и используется при рези-

стентных к ГК обострениях или, реже, в качестве терапии

первой линии при наличии указаний на ГК-резистентность

при атаках ЗСОНМ в анамнезе. Оптимальным сроком для

начала плазмообмена являются первые 5 дней от начала

обострения, но не позднее 20 дней [27]. Сроки позднее

20 дней от начала обострения ассоциируются со значимым

падением эффективности плазмообмена. Иммуносорбция

рассматривается как не менее эффективная альтернатива

плазмообмену [35]. 

Лечение для предупреждения развития обострений

также должно начинаться максимально рано. В проспек-

тивном исследовании продемонстрировано, что у пациен-

тов с ЗСОНМ с AQP4-IgG, не получавших ИСТ, риск обо-

стрения в ближайшие 5 лет составляет 94% [45]. Основной

целью терапии является отсутствие обострений [5, 46], так

как каждое последующее обострение ЗСОНМ может при-

водить к увеличению инвалидизации и носить жизнеугро-

жающий характер [47]. До последнего времени превентив-

ная терапия включала лекарственные средства, назначае-

мые «вне инструкции по медицинскому применению»

(англ. «off-label»), такие как ритуксимаб (РТМ) [48, 49],

азатиоприн (АЗА) [50, 51], микофенолата мофетил (ММФ)

[52], тоцилизумаб (ТЦЗ) [34]. При назначении руководст-

вовались рекомендациями рабочих групп и экспертов [5,

44, 53, 54]. Крупных многоцентровых рандомизированных
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исследований, которые обеспечили бы высокий уровень

доказательной базы для этих препаратов, не проводилось.

В настоящее время опубликованы данные крупных много-

центровых рандомизированных исследований, по резуль-

татам которых в 2019–2020 гг. в мире для лечения пациен-

тов с ЗСОНМ с AQP4-IgG зарегистрированы и одобрены

препараты, предупреждающие развитие обострений

ЗСОНМ: экулизумаб [23], сатрализумаб [37, 38], инебили-

зумаб [25]. В России по вышеуказанному показанию име-

ют регистрацию экулизумаб (Элизария®) и сатрализумаб

(Энспринг®).

Э к у л и з у м а б  и р е к о м е н д а ц и и  п о  п р о ф и л я м
п а ц и е н т о в  д л я  е г о  п р и м е н е н и я
Экулизумаб является гуманизированным монокло-

нальным антителом, которое подавляет активность терми-

нального комплекса комплемента человека, обладая высо-

кой аффинностью к его С5-компоненту. Как следствие,

полностью блокируется расщепление компонента С5 на

С5а и С5b и образование терминального комплекса комп-

лемента С5b-9. В итоге прерывается патогенетический кас-

кад повреждения астроцитов при ЗСОНМ [23]. Эффектив-

ность и безопасность экулизумаба продемонстрированы

в рамках рандомизированного многоцентрового плацебо-

контролируемого двойного слепого исследования PREVENT

(NCT 01892345), проводимого с целью оценки эффектив-

ности и безопасности применения экулизумаба у пациен-

тов с рецидивирующим ОНМ [23], а также в рамках откры-

того исследования, являющегося продолжением исследо-

вания PREVENT (NCT 02003144) [55]. В исследовании

PREVENT экулизумаб у пациентов с ЗСОНМ с AQP4-IgG

(включено 143 пациента) продемонстрировал снижение

риска развития обострения на 94% по сравнению с плаце-

бо. Количество пациентов, которые не имели обострений

на 48-й неделе, составило 97,9%, на 96-й неделе – 96,4%,

на 144-й неделе – те же 96,4%. Соответствующие показате-

ли в группе плацебо составили 63,2; 51,9 и 45,4%. Среди

96 пациентов в группе экулизумаба обострения отмечались

только у трех пациентов, получавших базисную ИСТ

(двое – терапию АЗА, один – ММФ). В группе пациентов,

получавших экулизумаб в качестве монотерапии, без со-

путствующей ИСТ, к 144-й неделе наблюдения не возникло

ни одного обострения в 100% случаев. Следует отметить,

что в исследование включались пациенты с ЗСОНМ

и AQP4-IgG c признаками высокой активности заболева-

ния [33], т. е. имевшие два обострения за последний год или

три обострения за последние 2 года (из них одно – за пос-

ледний год). 

В мае 2022 г. Минздрав России одобрил применение

препарата Элизария® (экулизумаб) для лечения взрослых

пациентов с ОНМ-ассоциированными расстройствами

с наличием антител к AQP4 и рецидивирующим течением

заболевания. Согласно инструкции по медицинскому при-

менению лекарственного препарата, режим дозирования для

взрослых пациентов (18 лет и старше) включает 4-недель-

ный начальный цикл с последующей фазой поддерживаю-

щей терапии. Начальный цикл: 900 мг препарата Элизария®

внутривенно капельно в течение 25–45 мин (35±10 мин)

1 раз в неделю в течение первых 4 нед (первые четыре инфу-

зии). Фаза поддерживающей терапии: 1200 мг препарата

Элизария® внутривенно капельно в течение 25–45 мин

(35±10 мин) на 5-й неделе (с пятой инфузии) с последу-

ющим введением 1200 мг препарата Элизария® каждые

14 дней ± 2 дня.

КСЭ проанализированы и обсуждены публикации,

посвященные экулизумабу [23, 24, 55, 56], сравнению его

с другими зарегистрированными лекарственными средства-

ми для терапии ЗСОНМ с AQP4-IgG [47, 57], предлагаемые

рекомендации по его применению при ЗСОНМ [17, 18, 47],

инструкция по медицинскому применению лекарственного

препарата Элизария®, который показан для лечения взрос-

лых пациентов с ОНМ-ассоциированными расстройствами

с наличием антител к AQP4 и рецидивирующим течением

заболевания. В результате голосования с помощью элек-

тронной системы SurveyMonkey согласованы профили па-

циентов с ЗСОНМ, которым может быть рекомендован эку-

лизумаб:

1. У пациентов с ЗСОНМ с AQP4-IgG 18 лет и старше

с высокой активностью заболевания экулизумаб может рас-

сматриваться как препарат выбора в виде монотерапии (не-

зависимо от предшествующего лечения) («согласен» – 89%,

8 голосов; «не согласен» – 11%, 1 голос).

2. Пациентам с ЗСОНМ с AQP4-IgG 18 лет и старше,

которые не отвечают на терапию одним из препаратов: АЗА,

ММФ или РТМ, – может быть рекомендована терапия эку-

лизумабом («согласен» – 89%, 8 голосов; «не согласен» – 11%,

1 голос). 

3. Пациентам с ЗСОНМ с AQP4-IgG 18 лет и старше,

которые не отвечают на терапию ТЦЗ или сатрализума-

бом, может быть рекомендована терапия экулизумабом

(с учетом другого механизма действия) («согласен» – 100%,

9 голосов).

4. Пациентам с ЗСОНМ с AQP4-IgG 18 лет и старше,

с плохой переносимостью терапии РТМ, АЗА, ММФ или

при развитии нежелательных явлений, связанных с лечени-

ем этими препаратами, может быть рекомендована терапия

экулизумабом («согласен» – 89%, 8 голосов; «не согласен» –

11%, 1 голос).

5. Пациентам с ЗСОНМ с AQP4-IgG 18 лет и старше,

с плохой переносимостью терапии ТЦЗ или сатрализума-

бом или при развитии нежелательных явлений, связанных

с терапией этими препаратами, может быть рекомендована

терапия экулизумабом (с учетом другого механизма дейст-

вия) («согласен» –100%, 9 голосов).

6. Пациентам с ЗСОНМ с AQP4-IgG 18 лет и старше,

с сопутствующей миастенией гравис, может быть рекомен-

дована терапия экулизумабом («согласен» – 89%, 8 голосов;

«не согласен» – 11%, 1 голос).

П л а н  у п р а в л е н и я  р и с к а м и  
п р и  т е р а п и и  э к у л и з у м а б о м
КСЭ обсужден и согласован план управления рисками

для препарата экулизумаб:

А. Обследования перед назначением терапии:
1. Клиническое обследование пациента, включающее

исключение признаков активной инфекции, вызванной

Neisseria meningitidis, установление наличия вакцинации

против Neisseria meningitidis, поиск и санацию очагов хрони-

ческой инфекции (туберкулез, ВИЧ, гепатит и пр.).

2. При клинической целесообразности: осмотр оку-

листом, терапевтом, гинекологом или другим специали-

стом.
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3. Неврологическое обследование пациента: невроло-

гический статус, оценка по шкале EDSS, оценка по шкале

OSIS.

4. Лабораторные и инструментальные исследования:

клинический анализ крови, биохимический анализ крови

(аланинаминотрансфераза, аспартатаминотрансфераза, би-

лирубин, мочевина, креатинин), тест на беременность, об-

щий анализ мочи, кровь на ВИЧ, гепатит В, С, RW, рентге-

нограмма грудной клетки и диаскин-тест, МРТ шейного

и/или грудного отдела спинного мозга с контрастом (в свя-

зи с последнем обострением – до начала терапии), МРТ го-

ловного мозга с контрастом (в связи с последним обостре-

нием – до начала терапии), МРТ зрительных нервов с кон-

трастом (в связи с последним обострением – до начала тера-

пии). Объем МРТ-обследований должен быть достаточен

для постановки диагноза и исключения альтернативного за-

болевания.

5. Вакцинация против менингококковой инфекции:

не позднее чем за 14 дней до начала терапии экулизумабом.

Первичная серия вакцинации при применении конъюгиро-

ванной четырехвалентной менингокококковой вакцины

предусматривает введение двух доз с интервалом 3 мес,

при этом вторая доза вакцины не влияет на начало терапии

экулизумабом. Если доступна вакцина против менингокок-

ка B, она может вводиться одновременно с вакциной про-

тив серогрупп A, С, W135, Y [58]. До начала терапии необхо-

димо выполнить вакцинации в соответствии с националь-

ным календарем профилактических прививок. Вакцинации

проводятся амбулаторно в кабинете вакцинаций по направ-

лению лечащего врача с обоснованием их необходимости.

Все пациенты должны быть ревакцинированы согласно су-

ществующим в Российский Федерации стандартам. Если

терапию экулизумабом необходимо начать быстрее и нет

возможности соблюсти интервал в 14 дней, вакцинация

проводится на фоне профилактического приема антибио-

тиков в течение 14 дней со дня старта терапии экулизума-

бом. Взрослым пациентам рекомендуются: амоксициллин

2 г/сут перорально, ципрофлоксацин по 500 мг 2 раза в день

перорально, рифампицин 450 мг/сут  перорально [58]. 

6. До начала лечения экулизумабом проводится беседа

с пациентом с разъяснением симптомов менингококковой

инфекции и выдается памятка с информацией для пациен-

та, получающего лечение экулизумабом.

Б. Мониторирование на фоне терапии экулизумабом:
1. Инфузии следует проводить в условиях дневного

стационара. Перед проведением инфузии рекомендуется

осуществлять физикальный осмотр, измерение артериаль-

ного давления, частоты дыхания, частоты сердечных сокра-

щений и температуры тела. 

2. Раствор препарата Элизария® вводят в виде внутри-

венной инфузии в течение 20–45 мин (непрерывное введе-

ние). Общее время инфузии не должно превышать 2 ч. Пос-

ле окончания введения препарата наблюдение за пациентом

должно продолжаться в течение 1 ч.

3. Во время введения препарата, как и при введении

других белковых препаратов, есть вероятность развития ин-

фузионных реакций гиперчувствительности. При выявле-

нии нежелательного явления на фоне инфузии скорость вве-

дения может быть уменьшена, вплоть до полной остановки. 

4. Несмотря на проведение вакцинации, следует конт-

ролировать наличие симптомов менингококковой инфек-

ции [головная боль, лихорадка, ригидность мышц затылка

(менингеальные симптомы), свето- и звукобоязнь, геморра-

гическая сыпь].

5. На фоне терапии экулизумабом рекомендуется на-

блюдение невролога 1 раз в 6 мес или при клинической не-

обходимости.

6. Рекомендуется проводить клинический анализ кро-

ви, биохимический анализ крови и общий анализ мочи 1 раз

в 6 мес, начиная с 5-й недели.

7. Частота рентгенологического обследования лег-

ких – 2 раза в год.

8. Необходимо соблюдение контрацепции на протя-

жении всего периода терапии и 5 мес после ее завершения.

Препарат Элизария® не следует применять во время бере-

менности, за исключением тех случаев, когда польза для ма-

тери превышает возможный риск для плода. Грудное

вскармливание на фоне терапии противопоказано.

К о н с е н с у с н ы й  а л г о р и т м  т е р а п и и  
д л я  п р е д у п р е ж д е н и я  р а з в и т и я  о б о с т р е н и й
у п а ц и е н т о в  с З С О Н М  с A Q P 4 - I g G
КСЭ после анализа опубликованных консенсусных

рекомендаций [17, 18, 27], рекомендаций отдельных рабо-

чих групп [5, 44, 53, 54], изучения результатов, критериев

включения/невключения крупных рандомизированных

плацебоконтролируемых исследований зарегистрирован-

ных в России лекарственных средств для лечения пациентов

с ЗСОНМ с AQP4-IgG [23, 37, 38, 47], данных метаанализов

[49, 52, 57], ряда сравнительных и не сравнительных иссле-

дований с более низким уровнем доказательности [34, 50,

51], обзоров и рекомендаций по применению отдельных

препаратов у больных с ЗСОНМ [48], а также инструкций

по медицинскому применению лекарственных средств эку-

лизумаба (Элизария®) и сатрализумаба (Энспринг®) предло-

жен алгоритм терапии для предупреждения обострений

у пациентов с ЗСОНМ с AQP4-IgG (см. рисунок).

В основу формирования алгоритма терапии были по-

ложены следующие тезисы:

1. Начинать лечение ЗСОНМ необходимо максималь-

но рано.

2. При первоначальном назначении терапии следует

определить, является ли заболевание высокоактивным

у данного пациента.

3. При первичном назначении, а также при смене те-

рапии следует учитывать возраст пациента, наличие проти-

вопоказаний, коморбидность, переносимость предшеству-

ющей терапии.

4. Смена терапии рекомендуется при развитии обост-

рения на фоне лечения и при подтверждении резистентно-

сти к ней; в качестве «мостика» перехода к другому препара-

ту возможно использование поддерживающих доз предни-

золона.

5. Не следует менять терапию, если на ее фоне отсут-

ствуют признаки активности и нет ее непереносимости,

даже если используются препараты «вне инструкции» [17,

27, 47].

6. Экулизумаб является препаратом выбора из заре-

гистрированных в России лекарственных средств у паци-

ентов с высокой активностью ЗСОНМ и AQP4-IgG, назна-

чение экулизумаба возможно с момента развития второго

обострения, результаты метаанализа предполагают боль-
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шую эффективность экулизумаба по сравнению с сатрали-

зумабом [57]. Экулизумаб может назначаться пациентам

с ЗСОНМ и AQP4-IgG как в качестве монотерапии, так

и на фоне ИСТ [23].

7. Сатрализумаб может назначаться после первого

клинического эпизода ЗСОНМ с AQP4-IgG и применяться

в виде монотерапии или в дополнение к терапии ИСТ с уче-

том результатов проведенных клинических исследований

[37, 38] 

8. РТМ остается эффективной и безопасной альтерна-

тивой ТЦЗ, экулизумабу и сатрализумабу [59] и более эффе-

ктивен, чем терапия АЗА и ММФ [27].

9. Смена терапии при резистентности к ней может ос-

новываться в ряде случаев на принципиально ином меха-

низме действия назначаемого препарата [17, 27].

Предложенный алгоритм носит рекомендательный

характер, не является облигатным. Итоговое решение при

назначении терапии принимает лечащий врач при анализе

соотношения польза/риск, с учетом особенностей клиниче-

ской ситуации и возможности соблюдения важного прин-

ципа «непрерывности лечения» пациентов с ЗСОНМ

с AQP4-IgG.

З а к л ю ч е н и е
Учитывая рассмотренные выше вопросы, КСЭ считает:

1. Терминология и алгоритм назначения терапии для

предупреждения обострений у пациентов с ЗСОНМ

с AQP4-IgG, представленный экспертами, имеющими

большой опыт ведения пациентов с ЗСОНМ, позволит

стандартизировать подходы к диагностике и терапии паци-

ентов с этим спектром заболеваний.

2. Экулизумаб – высокоэффективный препарат для

предупреждения обострений у пациентов с ЗСОНМ

с AQP4-IgG. Определение профилей больных, которым мо-

жет быть рекомендована терапия экулизумабом, является

важным для реализации индивидуализированного подхода

при выборе оптимального лечения пациента.

3. Для совершенствования медицинской помощи паци-

ентам с ЗСОНМ необходимо создание единого электронного

регистра пациентов с ЗСОНМ в Российской Федерации.

4. Необходимы разработка и утверждение клиниче-

ских рекомендаций, регламентирующих единые подходы

к диагностике, маршрутизации и терапии пациентов в Рос-

сийской Федерации, направленной как на предупреждение

обострений ЗСОНМ, так и на лечение во время их развития.

Алгоритм назначения терапии для предупреждения обострений у пациентов с ЗСОНМ с AQP4-IgG. 

*Смена терапии должна учитывать противопоказания, коморбидность, доступность препаратов. Малые дозы преднизолона 

могут быть использованы как «мостик» при смене терапии. 1Начиная со второго эпизода обострения. 2В исследовании 

Sakura Star (монотерапия сатрализумабом) пациенты имели по меньшей мере одно обострение за последний год, 

в исследовании SAkuraSky (на фоне ИСТ) – по меньшей мере два обострения за 2 года (одно из них – за последний год).
3https://dgn.org/wp-content/uploads/2021/04/030050_LL_Multiple_Sklerose_2021.pdf

Algorithm for prescribing therapy to prevent exacerbations in patients with NMOSD with AQP4-IgG.

*When the therapy is changed, contraindications, comorbidity, availability of drugs should be considered. Small doses of prednisolone 

can be used as a "bridge" when changing therapy. 1Starting from the second episode of exacerbation. 2In the Sakura Star study 

(satralizumab monotherapy), patients had at least one exacerbation during the last year, in the SAkuraSky study (on the background 

of immunosuppressants), at least two exacerbations during 2 years (one of them during the last year). 
3https://dgn.org/wp-content/uploads/2021/04/030050_LL_Multiple_Sklerose_2021.pdf

Комбинированное лечение и/или интермиттирующий плазмообмен / иммуносорбция3

Эпизод обострения*

Эпизод обострения*

Подтвержденный диагноз ЗСОНМ с AQP4-IgG

Высокая активность Нет высокой активности

Экулизумаб1 РТМ ММФ РТМ Экулизумаб1 Сатрализумаб2

Терапия по показаниям (по инструкции)Терапия по показаниям 

(по инструкции)
Терапия off-label Терапия off-label

РТМ, 

или ТЦЗ3,

или сатрализумаб

Экулизумаб,

или ТЦЗ, 

или сатрализумаб

Экулизумаб,

или ТЦЗ, 

или

сатрализумаб

РТМ 

или ТЦЗ3

Добавить АЗА

или ММФ 

либо сменить 

на экулизумаб

или РТМ

Экулизумаб,

или РТМ, или ТЦЗ, 

или сатрализумаб

(возможно, 

как add-терапия)

АЗА

Начинать лечение максимально рано, учитывая возраст, противопоказания, коморбидность, доступность препаратов
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