
Заболевания спектра оптиконевромиелита

(ЗСОНМ) – группа аутоиммунных воспалительных заболе-

ваний центральной нервной системы (ЦНС) с преимущест-

венным поражением зрительного нерва и спинного мозга

при относительной сохранности головного мозга. Большая

часть всех случаев ЗСОНМ представляют собой аутоиммун-

ную астроцитопатию, вызванную антителами к белку вод-

ных каналов аквапорину-4 (aquaporin 4, AQP4). У пациентов
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В последние десятилетия наблюдается быстрый рост распространенности демиелинизирующих заболеваний среди педиатрических

пациентов. В связи с этим возрастает необходимость изучения данной патологии у детей для своевременного установления диаг-

ноза и раннего назначения высокоэффективного патогенетического лечения. Заболевания спектра оптиконевромиелита (ЗСОНМ)

представляют собой группу тяжелых демиелинизирующих заболеваний, объединенных единым патогенетическим механизмом и по-

ражающих в первую очередь зрительные нервы и спинной мозг. В обзоре представлены основные клинико-эпидемиологические хара-

ктеристики ЗСОНМ в педиатрической популяции. Подробно освещены вопросы патогенеза, в основе которого лежит выработка

антител к аквапорину-4, и потенциальных терапевтических мишеней. Разбираются диагностические критерии и лежащие в их

основе клинические проявления, а также их особенности в детском возрасте. Представлен дифференциально-диагностический ряд

наиболее часто встречающихся состояний, с которыми в первую очередь необходимо дифференцировать ЗСОНМ у детей. Особое

внимание уделено патогенетическому лечению обострений и таргетной терапии для предупреждения обострений, которая отно-

сительно недавно продемонстрировала эффективность и была одобрена к применению у пациентов детского возраста. 
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In recent decades, the prevalence of demyelinating diseases in paediatric patients has increased rapidly. In this context, there is an increasing

need for the study of this pathology in children to enable timely diagnosis and early prescription of highly effective pathogenetic treatment.

Neuromyelitis optica spectrum disorders (NMOSD) are a group of severe demyelinating disorders that are united by a single pathogenetic mech-

anism and primarily affection of the optic nerves and spinal cord. The review presents the main clinical and epidemiological features of NMOSD

in the paediatric population. The issues of pathogenesis, which is based on the formation of antibodies against aquaporin-4, and possible ther-

apeutic targets are discussed in detail. The diagnostic criteria and the underlying clinical manifestations as well as their characteristics in child-

hood are analysed. We present a differential diagnostic framework of the most common diseases, which have to be distinguished from NMOSD

in children. Particular attention is paid to the pathogenetic treatment of exacerbations and targeted therapy to prevent exacerbations, which has

relatively recently proven its efficacy and been approved for use in paediatric patients.

Keywords: neuromyelitis optica; neuromyelitis optica spectrum diseases; aquaporin-4; paediatric patients; differential diagnosis; treatment.

Contact: Nailya Fanilievna Akhmetgaleeva; nailya_9292@list.ru
For reference: Akhmetgaleeva NF, Simaniv TO, Yausheva EM, Saitova YаA, Lyutov OV, Kutlubaev MA, Bakhtiyarova KZ. Neuromyelitis

optica spectrum disorders in children. Nevrologiya, neiropsikhiatriya, psikhosomatika = Neurology, Neuropsychiatry, Psychosomatics.

2024;16(Suppl.2):65–73. DOI: 10.14412/2074-2711-2024-2S-65-73



с ЗСОНМ, в сыворотке которых отсутствуют антитела

к AQP4, в основе патологического процесса может лежать

демиелинизация, связанная с образованием антител к мие-

лин-олигодендроцитарному гликопротеину (myelin oligo-

dendrocyte glycoprotein, MOG). Также возможны дважды се-

ронегативные пациенты, у которых не выявляются ни анти-

тела к AQP4, ни антитела к MOG [1]. 

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
Средний возраст дебюта заболевания – от 20 до 40 лет,

однако встречаются случаи начала заболевания как в дет-

ском, так и в пожилом возрасте. Диапазон дебюта заболе-

вания составляет от 3 до 80 лет. Заболеваемость и распро-

страненность ЗСОНМ у детей мало изучены, поскольку

только у 3–5 % всех пациентов заболевание дебютирует до

18 лет [2]. 

Заболевание распространено повсеместно, но с раз-

личной частотой в разных странах; после проведенного

в 2015 г. пересмотра диагностических критериев ЗСОНМ

выявляемость этой патологии возросла. На данный момент

эпидемиологические исследования ЗСОНМ во многих

странах не завершены до конца; известно, что в афро-ка-

рибской популяции самые высокие ежегодные показатели

заболеваемости и распространенности в мире – 0,73 и 10 слу-

чаев на 100 тыс. человек соответственно. Также высока рас-

пространенность ЗСОНМ в азиатской популяции [3].

С другой стороны, в Австралии и Новой Зеландии самая

низкая заболеваемость (0,037 на 100 тыс. населения) и рас-

пространенность (0,7 на 100 тыс.). В некоторых эпидемио-

логических исследованиях, включавших педиатрических

пациентов, ежегодная заболеваемость варьировала от 0,031

до 0,06 на 100 тыс. детей, а распространенность – от 0,06 до

0,22 на 100 тыс. детей [4]. Например, в Японии частота пе-

диатрического ЗСОНМ составила 0,06 на 100 тыс. детей.

В ретроспективном исследовании населения Каталонии

в Испании распространенность и заболеваемость ЗСОНМ

педиатрических пациентов составили 0,22 и 0,037 на

100 тыс. детей соответственно [2]. В датском исследовании

частота ЗСОНМ у детей была рассчитана как 0,31 на милли-

он. В тайваньском исследовании, проведенном с использо-

ванием базы данных National Health Insurance Research

Database, среднегодовой показатель заболеваемости соста-

вил 1,1 на 1 млн человек [5].

В крупном исследовании, проведенном в клинике

Майо (США, штат Миннесота) у педиатрических паци-

ентов с ЗСОНМ, средний возраст при появлении симпто-

мов составлял 12 лет (диапазон от 4 до 18 лет), преоблада-

ли девочки (88%) и пациенты со смешанным этническим

происхождением [6]. В другом педиатрическом популя-

ционном исследовании в США средний возраст пациен-

тов при появлении симптомов составил 10,2±4,7 года.

У пациентов моложе 11 лет соотношение девочек и маль-

чиков составляло 1,5:1, в то время как у пациентов стар-

ше 11 лет – 3,25:1. Что касается этнической принадлеж-

ности, 37% пациентов были афроамериканцами, 11% –

азиатами и 13% – латиноамериканцами [6]. В бразиль-

ском исследовании детей с ЗСОНМ средний возраст на-

чала заболевания составлял 13 лет (диапазон от 5 до 17 лет),

соотношение девочек и мальчиков составляло 2,6:1, пре-

обладали пациенты смешанной этнической принадлеж-

ности (европеоиды и негроиды) [7].

В Российской Федерации исследования ограниченны,

заболеваемость к 2021 г. составила 0,5 на 100 тыс. населения.

Прогнозируемое число пациентов может составлять от 660

при низкой степени прогноза до 6179 при высокой степени

прогноза [8]. Отдельный анализ подгруппы пациентов дет-

ского возраста в России не проводился, в настоящий мо-

мент в отечественной литературе представлены единичные

случаи ЗСОНМ у детей [9–11].

П а т о г е н е т и ч е с к и е  м е х а н и з м ы  З С О Н М
В основе ЗСОНМ лежит аутоиммунный процесс, на-

чинающийся с активной продукции специфических анти-

тел на периферии с последующим проникновением их че-

рез поврежденный гематоэнцефалический барьер (ГЭБ)

и связыванием с AQP4. AQP4 – белок, играющий ключе-

вую роль в формировании водной поры и являющийся из-

бирательным транспортером воды. Локализуется в различ-

ных отделах ЦНС, наиболее широко представлен в мембра-

не астроцитарных ножек, в местах их контакта с эндотели-

ем кровеносных сосудов. AQP4 сконцентрирован на по-

верхностях, контактирующих с ликвором субарахноидаль-

ного пространства и желудочков мозга [12]. У AQP4-поло-

жительных пациентов AQP4-IgG проникает в ЦНС путем

эндотелиального трансцитоза или в области повышенной

проницаемости ГЭБ и связывается с белком AQP4. Это

приводит к повреждению астроцитов, преимущественным

механизмом которого служит комплемент-опосредованная

цитотоксичность: активируется система комплемента, что

способствует образованию мембраноатакующего комплек-

са, опосредующего цитотоксическое действие на астроци-

ты путем образования пор на клеточной мембране (комп-

лементзависимая цитотоксичность). Образовавшиеся про-

дукты активации комплемента усиливают воспаление за

счет своих хемотаксических эффектов с инфильтрацией

нейтрофилов, эозинофилов и макрофагов в ткани ЦНС

[13]. Взаимодействие AQP4-IgG с астроцитами приводит

к секреции медиаторов воспаления и окислительного

стресса, что в последующем способствует пролиферации

микроглии с сопутствующей инфильтрацией нейтрофила-

ми и макрофагами. Микроглия и макрофаги экспрессиру-

ют Fc-рецепторы для связывания IgG. Связывание Fc-ре-

цепторов с частью Fc AQP4-IgG, связанной с астроцитами,

увеличивает проницаемость ГЭБ, что приводит к деграну-

ляции естественных клеток-киллеров и дополнительному

цитотоксическому воздействию на астроциты. Последую-

щее разрушение ГЭБ и секреция провоспалительных цито-

кинов [14] приводят к дальнейшему вторичному поврежде-

нию олигодендроцитов (которые не экспрессируют AQP4),

вызывая демиелинизацию [15].

Одним из цитокинов, выделяемых поврежденными

клетками, является интерлейкин 6 (ИЛ6) – первичный ре-

гулятор острого и хронического воспаления, способствую-

щий возникновению и поддержанию различных аутоим-

мунных и воспалительных заболеваний [16]. ИЛ6 может

влиять на активность заболевания при ЗСОНМ, способст-

вуя выживанию плазмобластов, снижая целостность

и функциональность ГЭБ и увеличивая дифференцировку

и активацию провоспалительных Т-лимфоцитов. Произ-

водство патогенных высокоаффинных AQP4-IgG требует

наличия В-клеток памяти, аутореактивных по отношению

к AQP4, для последующей дифференциации в плазмобла-
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сты и зрелые плазматические клетки, которые будут проду-

цировать AQP4-IgG, способствуя хроническому течению

процесса [17]. Иммунопатогенетические механизмы серо-

негативных случаев гетерогенны и недостаточно изучены,

диагностика данных форм требует тщательного подхода

и исключения других причин заболевания [18].

У части пациентов, в сыворотке которых отсутству-

ют антитела к AQP4, развитие ЗСОНМ возникает вслед-

ствие повреждения MOG – специфического белка мие-

лина ЦНС, необходимого для поддержания структуры

миелина и экспрессирующегося на его внешней поверх-

ности. В настоящее время пациентов с антителами

к MOG выделяют в отдельную группу, предложены диаг-

ностические критерии заболеваний, ассоциированных

с MOG [19]. Наличие антител к MOG у детей встречается

в 40% случаев ЗСОНМ [20].

К л и н и ч е с к и е  п р о я в л е н и я  
и д и а г н о с т и ч е с к и е  к р и т е р и и  З С О Н М
Для постановки достоверного диагноза в 2015 г. Меж-

дународной группой по диагностике ЗСОНМ были разрабо-

таны и предложены для клинического применения диагно-

стические критерии.

Диагностические критерии для ЗСОНМ с AQP4-IgG:
1. Не менее одного основного клинического синдро-

ма (оптический неврит, острый миелит, синдром поражения

аrea postrema, острый стволовой синдром, острый диэнце-

фальный синдром, церебральный синдром).

2. Положительный тест на AQP4-IgG с помощью ме-

тодов, использующих клеточную презентацию антигена.

3. Исключение альтернативных диагнозов.

Диагностические критерии для ЗСОНМ при отсутст-
вии AQP4-IgG либо при неизвестном AQP4-IgG-статусе:

1. Не менее двух основных клинических синдромов,

явившихся результатом одного или нескольких клиниче-

ских обострений и соответствие дополнительным требова-

ниям к МРТ.

2. Отрицательный тест на AQP4-IgG либо невозмож-

ность проведения теста с помощью методов, использующих

клеточную презентацию антигена.

3. Исключение альтернативных диагнозов [21, 22].

Несмотря на то что большинство клинических, нейро-

визуализационных и лабораторных характеристик ЗСОНМ

у детей аналогичны таковым у взрослых, дифференциаль-

ная диагностика у детей затруднительна в связи с более час-

тым развитием в детском возрасте острого диссеминиро-

ванного энцефаломиелита (син. острый рассеянный энце-

фаломиелит – ОРЭМ) и особенностями клинической кар-

тины рассеянного склероза (РС). Тем не менее новые крите-

рии справедливы и для детей [23].

К основным клиническим характеристикам ЗСОНМ
относятся:

1. Поражение зрительного нерва (односторонний или

нередко одновременно двусторонний оптический неврит)

с включением задних отделов зрительного нерва, также рас-

пространяющееся на хиазму и рядом расположенный гипо-

таламус. Оно может продолжаться несколько часов или

дней. Характеризуется внезапной утратой зрения, снижени-

ем остроты зрения, болью в глазах, ухудшением восприятия

цветов, светобоязнью. Оптический неврит является первым

клиническим проявлением ЗСОНМ у детей более чем в по-

ловине случаев; зачастую (до 50% случаев) он бывает дву-

сторонним [6]. В четверти случаев стойкие зрительные на-

рушения сохраняются у детей после первого проявления

оптического неврита [24].

2. Поражение спинного мозга: полный, реже – парци-

альный поперечный миелит с двусторонними симметрич-

ными и асимметричными двигательными, чувствительны-

ми нарушениями, расстройством функций тазовых органов.

В детской популяции дебют ЗСОНМ с острого миелита

встречается в 30–50% случаев [25].

3. Поражение зоны area postrema – сопровождается

различными проявлениями, включая некупируемую икоту,

тошноту и рвоту, которые могут продолжаться от несколь-

ких дней до нескольких недель. Их частота довольно высо-

ка – достигает 51%.

4. Поражение ствола головного мозга. Острый стволо-

вой синдром представляет собой повреждение ствола голов-

ного мозга. Симптомы: нарушения со стороны глазодвига-

тельных нервов, моторная, сенсорная и мозжечковая дис-

функции. Данный синдром встречается при ЗСОНМ не так

часто, но может привести к летальному исходу вследствие

наличия в области ствола мозга многих жизненно важных

центров. Чаще всего смерть наступает из-за респираторной

и полиорганной недостаточности. Распространенность дан-

ного синдрома сопоставима среди взрослых и детей

с ЗСОНМ [23].

5. Поражение промежуточного мозга. Диэнцефаль-

ные симптомы при оптиконевромиелите связаны с пора-

жением таламуса, гипоталамуса или области III желудочка.

Характеризуется нарколепсией (патологическая дневная

сонливость с эпизодами катаплексии), гиперсомнолентно-

стью, расстройствами пищевого поведения, гипонатриеми-

ей, гипотермией. При этом в педиатрической популяции

пациентов с ЗСОНМ чаще встречаются эндокринные нару-

шения [26].

6. Поражение полушарий головного мозга (гемипа-

рез, обусловленный поражением структур пирамидного пу-

ти, гемигипестезия, энцефалопатия, односторонняя гемиа-

нопсия, корковая слепота). В случае поражения больших

полушарий у детей, чаще чем у взрослых, при нейровизуа-

лизации наблюдаются крупные сливные очаги (ОРЭМ-по-

добные) [27].

Для ЗСОНМ характерны радиологические признаки

продольного распространенного поперечного миелита

(обозначаемого англоязычной аббревиатурой LETM –

Longitudinally Extensive Transverse Myelitis), протяженностью

очага на три и более позвоночных сегмента с вовлечением

центральных отделов серого вещества спинного мозга

и признаками отека, а также распространение очага в шей-

ном отделе на ствол головного мозга (рис. 1) [28]. Однако

при ЗСОНМ иногда обнаруживаются и укороченные (менее

трех позвоночных сегментов) очаги; причинами могут быть

либо выполнение МРТ на ранней стадии развития острого

миелита, когда очаг еще не полностью сформировался, ли-

бо, напротив, проведение нейровизуализации в резидуаль-

ном периоде, когда очаг из непрерывного превратился

в фрагментированный [29]. LETM-очаги в детской популя-

ции встречаются реже, чем во взрослом возрасте; данные

очаги могут также наблюдаться и при ОРЭМ [30].

При ЗСОНМ на МРТ головного мозга обнаруживает-

ся билатеральное поражение зрительных нервов, распро-
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страняющееся более чем на половину длины нерва или затрагивающее преимуще-

ственно задние его отделы с вовлечением хиазмы (рис. 2) [29].

Согласно критериям 2006 г., отсутствие специфических изменений на МРТ

головного мозга относилось к критериям диагностики оптикомиелита [31]. Одна-

ко дальнейшие наблюдения показали, что очаги в белом веществе головного моз-

га наблюдаются в 60% случаев, причем часть этих очагов удовлетворяют МРТ-

критериям Баркофа [32]. Характерна локализация очагов в дорсальных отделах

продолговатого мозга (особенно в area postrema), в диэнцефальной области, глу-

бинных отделах полушарий мозга; наблюдаются крупные сливные очаги и длин-

ные, с признаками отека, очаги в мозолистом теле (рис. 3–5) [27].

Одно из ключевых мест в установлении диагноза ЗСОНМ отводится лабора-

торной диагностике, в первую очередь анализу сыворотки крови на антитела

AQP4-IgG. Для их выявления могут использоваться иммунофлюоресцентные ме-

тоды, к которым относится анализ с тканевой презентацией антигена, непрямая

иммунофлюоресценция с клеточной презентацией антигена, проточная цитофлу-

ориметрия, белковые методы (радиоиммунопреципитация и иммуноферментный

анализ).

Золотым стандартом является метод непрямой иммунофлюоресценции

с клеточной презентацией антигена (cell-based serum assay; детекция с помощью

микроскопии или проточной цитометрии) который основан на выявлении анти-

тел в культуре клеток. Специфичность данного метода определения AQP4-IgG

в сыворотке крови составляет 99%, чувствительность – 75%. Качественным поло-

жительным результатом на AQP4-IgG является детекция специфической флюо-

ресценции при титре разведения 1:10 и более [33]. 

Важным аспектом является обнаружение AQP4-IgG именно в сыворотке

крови, а не в ликворе, так как данные антитела продуцируются В-лимфоцитами

и лишь потом проникают через ГЭБ, где происходит их связывание, поэтому кон-

центрация AQP4-IgG в цереброспинальной жидкости (ЦСЖ) значительно ниже,

чем в крови, а их обнаружение в ЦСЖ возможно, как правило, только в момент

обострения заболевания [34].

Антитела к AQP4 выявляются примерно у 70% пациентов с ЗСОНМ, у ос-

тальных 30% больных выявляются антитела к MOG. Эти пациенты отличаются от

AQP4-IgG-серопозитивных пациентов более молодым возрастом и меньшей веро-

ятностью рецидивирующего течения [19].

В некоторых случаях изначально AQP4-IgG-серонегативные пациенты

позднее становятся серопозитивными. Такие ситуации можно объяснить не аб-

солютной чувствительностью диагностики, возможным появлением антител по

мере возникновения рецидивов заболевания, а также уменьшением уровня ан-

тител к AQP4 вследствие проведения иммуносупрессивной терапии у части па-

циентов [34].
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Рис. 1. Острый миелит при ЗСОНМ.

Очаг LETM, захватывающий 

шейный отдел спинного мозга. 

МРТ в режиме Т2

Fig. 1. NMOSD with acute myelitis.

LETM lesion involving the cervical 

spinal cord on T2 MRI 

Рис. 2. Оптический неврит 

при ЗСОНМ. Накопление контрастного

вещества очагом в хиазме. 

МРТ в режиме T1 с гадолинием

Fig. 2. NMOSD with optic 

neuritis. Contrast-positive lesion 

in the chiasm. T1 Gd+ MRI

Рис. 3. Синдром поражения area

postrema при ЗСОНМ. Очаг 

в продолговатом мозге (area postrema;

стрелка). МРТ в режиме Т2-FLAIR

Fig. 3. NMOSD with area postrema 

syndrome. Lesion in the medulla oblongata

(area postrema; arrow). Т2-FLAIR MRI

Рис. 4. Периэпендимальные 

поражения ствола мозга (моста) 

при ЗСОНМ (стрелки). МРТ 

в режиме Т2-FLAIR

Fig. 4. NMOSD with periependymal

brainstem (pons) lesions (arrows). 

Т2-FLAIR MRI

Рис. 5. Поражение больших 

полушарий головного мозга 

и таламусов при ЗСОНМ. МРТ 

в режиме Т2-FLAIR

Fig. 5. NMOSD with lesions 

in the cerebral hemispheres 

and thalamus. Т2-FLAIR MRI



Д и ф ф е р е н ц и а л ь н а я  д и а г н о с т и к а  З С О Н М
Дифференциальную диагностику ЗСОНМ следует

проводить с другими демиелинизирующими заболевания-

ми: РС и ОРЭМ, характеризующимися как клинически-

ми, так и нейровизуализационными особенностями, ин-

фекционными заболеваниями, нарушениями питания

и обмена веществ, ишемическим и токсическим пораже-

нием, наследственными заболеваниями, в частности бо-

лезнью Лебера, токсической и травматической оптиче-

скими невропатиями, системными аутоиммунными забо-

леваниями (системная красная волчанка, синдром Шег-

рена и др.) [35]. Зачастую пациенты, позитивные по

AQP4-IgG, имеют два или одно параллельно текущих ауто-

иммунных заболевания. В связи с этим остается не до

конца ясным, служат неврологические симптомы при

данном состоянии проявлением единого патологического

процесса или ЗСОНМ; наиболее вероятно, имеет место

коморбидность, которая в детской популяции достигает

40% среди пациентов с серопозитивным ЗСОНМ [36]. 

Основные группы заболеваний, с которыми следует

дифференцировать ЗСОНМ у детей, и дополнительные ме-

тоды исследований [35] приведены в таблице.

Т е р а п и я  З С О Н М
Каждое обострение ЗСОНМ, в частности продоль-

ный миелит или оптический неврит, нередко приводит

к стойким необратимым последствиям. Неврологический

дефицит после дебюта ЗСОНМ может составлять в сред-

нем до 25% от общего уровня инвалидизации в результате

заболевания. В среднем каждое обострение ЗСОНМ при-

водит к увеличению балла EDSS минимум на 1,0 [37]. Па-

тогенетическую терапию ЗСОНМ следует начинать сразу

после постановки диагноза, и ее основной целью является

предупреждение новых обострений, которые могут суще-

ственно усилить инвалидизацию

и даже носить жизнеугрожающий ха-

рактер [38].

Терапия ЗСОНМ состоит из

трех составляющих: 1) терапия обо-

стрений ЗСОНМ; 2) назначение пре-

паратов, предупреждающих обостре-

ния ЗСОНМ; 3) симптоматическая

терапия. Учитывая отсутствие конт-

ролируемых исследований по тера-

пии обострений, лечение детей

должно проводиться на основе опыта

у взрослых. 

Для лечения обострений

ЗСОНМ применяют высокие дозы ме-

тилпреднизолона – 30 мг/кг ежеднев-

но (максимальная суточная доза –

1000 мг) внутривенно капельно с по-

следующим переходом на перораль-

ный прием таблетированного предни-

золона в дозе 1 мг/кг в день, макси-

мум – 60 мг (до 6 мес) с постепенным

снижением дозы каждые 5–7 дней

до полной отмены [35]. При неэффе-

ктивности терапии глюкокортикои-

дами в высоких дозах рекомендуется

использовать иммуноглобулин чело-

века нормальный для внутривенного

введения. Внутривенное введение

иммуноглобулина используется у па-

циентов с ЗСНОМ как для купирова-

ния острых приступов, так и в качест-

ве профилактической терапии [31].

Рандомизированные исследования

для определения оптимальных доз

и длительности терапии не проводи-

лись; доза, используемая в текущей

практике, варьирует и составляет от

1 до 2 г/кг. В случае тяжелых обостре-

ний предпочтительно использование

плазмообмена: в сравнении со стеро-

идной терапией плазмообмен приво-

дил к лучшему восстановлению [39].

Однако в исследовании, проведен-
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Дифференциальная диагностика ЗСОНМ у детей

Dif ferent ial  d iagnosis  o f  pediatr ic  NMOSD

Группа 
Нозологии

Дополнительные
заболеваний диагностические исследования

Демиелини- РС Общий анализ ЦСЖ, 

зирующие ОРЭМ оценка цитоза, клеточного состава, 

заболевания MOG-ассоцииро- исследование олигоклональных антител; 

ванные заболевания выявление антител к MOG в сыворотке

Системные Саркоидоз Панель антинуклеарных антител, 

аутоиммунные Системная антитела anti-SSA и anti-SSB, 

заболевания красная волчанка АПФ в сыворотке и ЦСЖ, оценка  

с поражением Синдром Шегрена цитоза,глюкозы и белка в ликворе, 

ЦНС Болезнь Бехчета КТ и/или ПЭТ грудной клетки, 

(«нейро-Бехчет») наличие системных проявлений

Наследственные LHON Экзомное секвенирование, 

заболевания LBSL (ген DARS2) секвенирование митохондриальной  

HBSL (ген DARS1) ДНК, определение лактата в сыворотке 

Недостаточность и ЦСЖ, оценка органических кислот 

биотинидазы (ген BTD) в моче, определение аммиака

Метаболические Дефицит витамина В12 Общий анализ крови, анализ 

нарушения Дефицит сыворотки на медь, церулоплазмин, 

фолиевой кислоты альфа-токоферол, цианокобаламин, 

Дефицит витамина Е фолаты, метилмалоновую кислоту, 

Дефицит меди гомоцистеин

Сосудистые Ишемическая Диффузионно-взвешенные 

заболевания оптическая невропатия изображения (МРТ)

Инфаркт спинного мозга Спинальная ангиография

Инфекционные Инфекционная Исследования сыворотки и ЦСЖ 

заболевания оптическая невропатия на вирус Эпштейна–Барр, 

Нейроретинит цитомегаловирус, вирус лихорадки 

Инфекционный миелит Западного Нила, вирус варицелла- 

Острый вялый миелит зостер, бартонеллу, токсоплазму

Новообразования Глиома Отсутствие ответа 

зрительного нерва на противовоспалительную 

Опухоли спинного мозга терапию, иммунотерапию, биопсия

Примечание. АПФ – ангиотензинпревращающий фермент; КТ – компьютерная томография; ПЭТ –

позитронно-эмиссионная томография; LHON (Leber's hereditary optic neuropathy) – наследственная

невропатия зрительных нервов Лебера; LBSL (leukoencephalopathy with brainstem and spinal cord

involvement and lactate elevation) – лейкоэнцефалопатия с поражением ствола и спинного мозга и по-

вышением уровня лактата; HBSL (leukoencephalopathy hypomyelination with brainstem and spinal cord

involvement and leg spasticity) – гипомиелинизация с поражением ствола и спинного мозга и спастич-

ностью в ногах.
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ном на небольшой детской полуляции (n=6), плазмооб-

мен был эффективен только в максимально ранние сроки

(10 дней) от начала обострения; в случае проведения плаз-

мообмена через 17 дней и позже от начала обострения вос-

становление неврологического дефицита было незначи-

тельным [40]. 

К сожалению, даже при своевременном лечении обо-

стрений восстановление бывает неполным и у пациентов

может сохраняться остаточный дефицит [24, 25]. Именно

обострения вносят основной вклад в стойкую инвалидиза-

цию педиатрических пациентов с ЗСОНМ; феномен про-

грессирования, наблюдаемый при РС, не характерен [41].

Помимо очаговой неврологической симптоматики сущест-

венно страдает качество жизни пациентов; в частности,

у детей могут наблюдаться стойкие болевые синдромы, эмо-

циональные и когнитивные нарушения и снижение успева-

емости [42]. Раннее назначение терапии для предупрежде-

ния обострений позволяет предотвратить дальнейшее нара-

стание неврологического дефицита. Важность дифферен-

циальной диагностики ЗСОНМ и РС подчеркивает тот

факт, что многие ПИТРС, в частности интерфероны бета,

глатирамера ацетат, финголимод, натализумаб, алемтузумаб

и диметилфумарат, неэффективны либо провоцируют обо-

стрения ЗСОНМ [43–49].

На настоящий момент в России зарегистрирован

единственный препарат моноклональных антител (мАТ)

для предупреждения обострений ЗСОНМ с AQP4-IgG у де-

тей – сатрализумаб [50].

Сатрализумаб — гуманизированное рециркулирую-

щее мАТ к рецепторам ИЛ6, его введение приводит к нару-

шению активации В- и Т-лимфоцитов и дифференцировки

Т-хелперов 17-го типа путем блокировки пути ИЛ6. Кли-

нический эффект достигается за счет снижения количества

циркулирующих плазматических клеток, в том числе про-

дуцирующих антитела к AQP4 [51]. По результатам клини-

ческого исследования, сатрализумаб снижал риск обостре-

ния на 79% в сравнении с плацебо. Сатрализумаб назнача-

ется подкожно в дозе 120 мг каждые 2 нед в течение перво-

го месяца, затем каждые 4 нед. Лечение может проводиться

в амбулаторных условиях [52]. При удовлетворительной пе-

реносимости и эффективности лечение должно проводить-

ся пожизненно. Применение мАТ к рецепторам ИЛ6 было

эффективно в отношении предупреждения обострения

ЗСОНМ у детей, которые не ответили на терапию ритукси-

мабом [53].

Для предупреждения обострений у взрослых пациен-

тов с ЗСОНМ с AQP4-IgG также зарегистрированы препа-

раты мАТ к С5-компоненту системы комплемента – эку-

лизумаб и равулизумаб. В результате действия данных пре-

паратов нарушается сборка мембраноатакующего компле-

кса, что препятствует гибели астроцитов, и блокируется

каскад патологических реакций, приводящих к некрозу

нервной ткани. Высокая эффективность данных препара-

тов в отношении предупреждения обострений ЗСОНМ

продемонстрирована в клинических исследованиях [54,

55]. Несмотря на то что в данных исследованиях принима-

ли участие пациенты от 18 лет (исследование

NCT04155424 – экулизумаб, NCT05346354 – равулизумаб

при ЗСОНМ у детей, проводится в настоящее время), дан-

ные препараты используются у детей при атипичном гемо-

литико-уремическом синдроме и пароксизмальной ноч-

ной гемоглобинурии, соответственно в случае ЗСОНМ

с AQP4-IgG у детей экулизумаб или равулизумаб при необ-

ходимости могут быть использованы off-label. Препараты

вводятся внутривенно капельно, экулизумаб – с частотой 1

раз в 2 нед, равулизумаб – 1 раз в 2 мес, доза рассчитыва-

ется на массу тела. Перед началом лечения антителами

к С5-компоненту комплемента у детей обязательно долж-

на проводиться вакцинация против менингококков, пнев-

мококков и синегнойной палочки [56]. 

При отсутствии антител к AQP4 или неизвестном

статусе пациента по AQP4-IgG, а также в случае недоступ-

ности сатрализумаба у серопозитивных пациентов тера-

пия, направленная на профилактику обострений, включа-

ет в себя препараты без зарегистрированного показания

ЗСОНМ (off-label). Наиболее часто используются ритукси-

маб, азатиоприн и микофенолата мофетил. Ретроспектив-

ное исследование у 67 детей с ЗСОНМ с антителами к AQP4

продемонстрировало больший эффект ритуксимаба в отно-

шении ежегодной частоты обострений в сравнении с мико-

фенолата мофетилом и азатиоприном [24].

Ритуксимаб представляет собой химерное мАТ против

CD20, вызывающее деплецию В-клеток, которое использу-

ется для лечения ЗСОНМ у взрослых и педиатрических па-

циентов [57]. Согласно разным протоколам, возможны сле-

дующие вводные дозы препарата у педиатрических пациен-

тов: 375 мг/м2 еженедельно в течение четырех последова-

тельных инфузий; 500 мг/м2 (максимум 1 г), две инфузии

с интервалом 2 нед либо 750 мг/м2 (максимум 1000 мг), две

инфузии с интервалом 2 нед. Рекомендуется контролиро-

вать уровень В-лимфоцитов через 2–3 нед после последней

инфузии для подтверждения подавления CD19, а затем еже-

месячно [58]. Учитывая риск рецидивов при репопуляции

В-клеток, режим повторного введения зависит от возмож-

ности частого мониторинга CD19-клеток. В зависимости от

возраста пациента препарат повторно вводится в дозе 500

или 750 мг/м2 (максимум 1000 мг) при CD19 >1%, или ка-

ждые 6 мес. Необходимо учитывать профиль безопасно-

сти при применении ритуксимаба. Наиболее частые неже-

лательные явления – инфузионные реакции, гипогаммаг-

лобулинемия, нейтропения и персистирующая деплеция

В-лимфоцитов [59].

Азатиоприн и микофенолата мофетил – иммуноде-

прессанты, блокирующие пролиферацию Т- и В-лимфоци-

тов. Данные препараты могут применяться off-label в дет-

ской популяции ЗСОНМ [24, 25], как и у взрослых, проде-

монстрирована их эффективность в отношении снижения

частоты обострений. Однако их применение в значительной

степени ограничивается нежелательными реакциями, среди

которых повышение уровней печеночных трансаминаз,

лейкопения, алопеция и расстройства желудочно-кишечно-

го тракта [60].

З а к л ю ч е н и е
Широкое распространение случаев демиелинизирую-

щей патологии в педиатрической практике и сложность

дифференциальной диагностики определяют необходи-

мость в конкретном диагностическом алгоритме. Несмотря

на то что большинство клинических, нейровизуализацион-

ных и лабораторных характеристик ЗСОНМ у детей анало-

гичны таковым у взрослых, дифференциальная диагностика

у детей вызывает сложности в связи с частым развитием
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в детском возрасте ОРЭМ и особенностями клинической

картины РС. Вероятно, вопрос о возможности применения

диагностических критериев, принятых для взрослых, в пе-

диатрической практике требует дальнейшего обсуждения.

На сегодняшний день сохраняются сложности со своевре-

менным установлением диагноза и ранним назначением

высокоэффективного патогенетического лечения у педиат-

рических пациентов, что связано с относительно низкой

распространенностью данного заболевания среди детей

и ограниченным выбором препаратов для терапии.
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