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В 2022 г. группой российских экспертов было опуб-

ликовано «Консенсусное мнение по ведению пациентов

с заболеваниями спектра оптиконевромиелита: вопросы

терминологии и терапии». Консенсусный совет экспертов

(КСЭ-2022) принял основные определения и термины при

заболеваниях спектра оптиконевромиелита (ЗСОНМ),

представил классификацию ЗСОНМ в зависимости от ста-

туса по антителам к аквапорину-4 (AQP4-IgG), типа тече-

ния и варианта активности заболевания, обозначил прин-

ципы лечения обострений ЗСОНМ, впервые в России

опубликовал алгоритм терапии, направленной на преду-

преждение обострений ЗСОНМ с AQP4-IgG [1]. В послед-

ние 2 года появились новые данные клинических исследо-

ваний [2, 3]. В 2023 г. в мире и в России для лечения взрос-

лых пациентов с ЗСОНМ с положительным результатом

теста на AQP4-IgG был зарегистрирован ингибитор С5-

компонента комплемента длительного действия препарат

равулизумаб (Ултомирис®)1. В 2023–2024 гг. международ-

ными экспертами опубликованы рекомендации по тера-

пии ЗСОНМ [4, 5]. В научной литературе был представлен

ряд новых публикаций по применению препаратов, преду-

преждающих обострения (ППО), в повседневной клини-

ческой практике [6, 7]. Статья представляет собой консен-

сус среди экспертов – специалистов в области демиелини-

зирующих заболеваний: 1) по уточнениям и новым опреде-

лениям в терминологии при ЗСОНМ; 2) по терапии обост-

рений ЗСОНМ; 3) по профилям пациентов с ЗСОНМ

с AQP4-IgG, которым может быть рекомендован равули-

зумаб, и плану наблюдения за ними во время терапии;

4) по обновленному алгоритму назначения ППО пациен-

там с 18 лет с ЗСОНМ с AQP4-IgG. Экспертный круглый

стол был проведен в сентябре 2024 г. Большинство членов

Консенсусного совета экспертов 2024 г. (КСЭ-2024) явля-

ются соавторами «Консенсусного мнения по ведению па-

циентов с заболеваниями спектра оптиконевромиелита:

вопросы терминологии и терапии» [1]. Все эксперты вхо-

дят в рабочую группу, разработавшую проект клинических

рекомендаций по ЗСОНМ.

М е т о д ы
Участниками КСЭ-2024 проведены анализ и обсуж-

дение новых научных публикаций по вопросам термино-

логии, диагностики и лечения ЗСОНМ, проанализирова-

ны вопросы, поступающие от российских врачей, и возни-

кающие трудности при лечении пациентов с ЗСОНМ в ре-

альной клинической практике, согласованы новые реко-

мендуемые термины и некоторые вопросы терапии

ЗСОНМ.

В о п р о с ы  т е р м и н о л о г и и  п р и  З С О Н М
Обострение
После анализа научной литературы [1, 8–12]

КСЭ-2024 согласовал следующие уточнения в определениях

и терминах:

1. «Обострение ЗСОНМ» – появление новых или уси-

ление имевшихся ранее симптомов, подтвержденных дан-

ными объективного обследования, продолжающееся 24 ч

и более и развивающееся более чем через 30 дней после на-

чала предшествующего обострения. Появлению новых или

усилению имевшихся ранее симптомов должно предшест-

вовать как минимум 30 дней стабилизации состояния. Объ-

ективно изменения в неврологическом статусе должны быть

подтверждены врачом-неврологом с использованием Рас-

ширенной шкалы статуса инвалидизации (РШСИ; англ.

Expanded Disability Status Scale, EDSS) и/или Шкалы оцен-

ки зрительно-спинальных нарушений (ШЗСН; англ.

Opticospinal Impairment Scale, OSIS).

2. «Стабилизация состояния» – отсутствие ухудшения

или улучшение в неврологическом статусе.

3. «Окончание обострения» – временная точка, когда

у пациента в течение 30 дней присутствует стабилизация со-

стояния.

4. «Ремиссия ЗСОНМ» – период отсутствия обостре-

ний.
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Согласно современным представлениям, перед нача-

лом лечения обострения необходимо определить его тя-

жесть [1, 4, 13]. Общепринятого определения «тяжелого»

обострения нет [14–16]. КСЭ-2024 предлагает разделять

обострения на «не тяжелые» («легкие») и «тяжелые».

Под «тяжелым обострением» следует понимать вариант

обострения ЗСОНМ, которое при объективной оценке ха-

рактеризуется увеличением показателя по РШСИ по мень-

шей мере на 2,0 балла от исходного уровня при миелите

и/или по ШЗСН соответствует критерию «большого» обост-

рения. Для окончательной оценки тяжести обострения сле-

дует проводить динамическую оценку неврологического

статуса и использовать показатели, которые были получены

в период максимальной выраженности неврологического

дефицита [1].

В научной литературе нет общепринятых временных

интервалов для оценки исходов обострения. КСЭ-2024 ре-

комендует у всех пациентов с ЗСОНМ при обострении про-

водить оценку неврологического статуса с использованием

РШСИ и/или ШЗСН до начала проведения лечения, на пи-

ке неврологических расстройств, непосредственно после

окончания терапии обострения, на момент стабилизации

состояния с подтверждением через 30 дней и через 6 мес по-

сле начала обострения для определения долговременных

прогнозов того или иного вида терапии у индивидуальных

пациентов и формирования предпочтительного подхода

при последующих обострениях [11, 15, 17–19]. Исходом

обострения может быть полное, неполное (частичное) вос-

становление или его отсутствие. Исход обострения следует

оценивать в зависимости от его характера по двум возмож-

ным сценариям: 1) через 6 мес от его начала или 2) через

30 дней после стабилизации состояния и на основе данных,

полученных во время последнего визита пациента к врачу,

если ранее чем через 6 мес от начала предыдущего обостре-

ния развилось новое.

Активность ЗСОНМ, резистентность к терапии ППО
КСЭ-2022 предложил классификацию ЗСОНМ по ва-

рианту активности заболевания, дал определение рези-

стентности к терапии ППО [1]. КСЭ-2024 были обсуждены

вопросы определения активности ЗСОНМ и резистентно-

сти к терапии ППО, которые нуждаются в уточнении.

КСЭ-2024 предложил понятие «категории активности

заболевания». Определение категории и варианта активно-

сти ЗСОНМ следует проводить после установления статуса

по AQP4-IgG и типа течения заболевания; оно может не

проводиться у пациентов с ЗСОНМ с единственным кли-

ническим эпизодом без AQP4-IgG и с монофазным

ЗСОНМ, так как КСЭ-2024, проанализировав опублико-

ванные данные [11, 20–24], не рекомендует в настоящее

время назначать терапию ППО этой группе пациентов.

КСЭ-2024 по категориям активности заболевания реко-

мендует выделять:

1. «Активное ЗСОНМ» – категорию активности

ЗСОНМ, характеризующуюся наличием у пациентов за пе-

риод наблюдения или анамнестически одного или более

обострения, когда требуется рассмотреть необходимость

первичного назначения или замены ППО.

2. «Неактивное ЗСОНМ» – категорию активности

ЗСОНМ, характеризующуюся отсутствием обострений за

период наблюдения на фоне проводимой терапии ППО.

Также рекомендуется выделять следующие варианты

«активного ЗСОНМ»:

1. Среди пациентов, не получающих терапию ППО:

а) активное ЗСОНМ без высокой активности; б) активное

ЗСОНМ с высокой активностью (высокоактивное

ЗСОНМ).

2. Среди пациентов, получающих терапию ППО:

а) активное ЗСОНМ с резистентностью к терапии ППО;

б) активное ЗСОНМ без резистентности к терапии ППО.

КСЭ-2024 определяет высокоактивное ЗСОНМ как

вариант активного ЗСОНМ, характеризующийся высо-

кой активностью заболевания у терапевтически наивных

пациентов, в виде: 1) наличия двух обострений за послед-

ний год или трех обострений за последние 2 года (из них

одно – за последний год) независимо от их тяжести и/или

2) одного тяжелого обострения за последние 2 года. Вы-

сокоактивное ЗСОНМ может быть высокоактивным по

числу (частоте) обострений, по тяжести обострений или

по числу (частоте) и тяжести обострений. Под «терапев-

тически наивными пациентами» следует понимать паци-

ентов, никогда не получавших ранее терапию ППО или

получавших ее до того, как вновь появилась активность

заболевания (если применимо) и прошло достаточно вре-

мени для утраты терапевтического эффекта препарата

при отсутствии ранее зарегистрированной резистентно-

сти к терапии им.

КСЭ-2024 после анализа данных научной литерату-

ры [1, 4, 25–27] определил «резистентность к терапии

ППО» как клиническую характеристику, определяемую

одним из двух сценариев течения заболевания на фоне ле-

чения: 1) развитие одного тяжелого обострения или не тя-

желых обострений заболевания, но с увеличением их час-

тоты на фоне проводимой терапии ППО с учетом того, что

пациент получает лечение в полной рекомендуемой дозе,

прошло достаточно времени до развития эффекта препа-

рата, или 2) на фоне терапии ППО отмечается увеличение

тяжести обострений или их частоты по сравнению с ана-

логичным предшествующим периодом до терапии ППО

независимо от наличия достаточного времени до развития

эффекта препарата, на основании чего необходимо при-

нять решение о замене терапии на другой ППО. Время

развития полного терапевтического эффекта ППО точно

не определено. В научной литературе присутствуют еди-

ничные, различающиеся по содержанию публикации

с обсуждением этого вопроса [4, 26, 27]. По мнению

КСЭ-2024, для оценки эффективности терапии ППО

у пациентов с ЗСОНМ c целью предотвращения ранней

смены лечения до начала развития ее эффекта целесооб-

разно использовать следующие сроки начала ожидаемого

эффекта ППО после начала терапии: для азатиоприна –

6–12 мес; для микофенолата мофетила – от 8–12 нед

до 6 мес; для ритуксимаба – от 8–12 нед до 6 мес; для то-

цилизумаба – от 4–8 до 12–24 нед; для сатрализумаба –

от 12–24 нед до 12 мес; для экулизумаба и равулизумаба –

от немедленного (в большинстве случаев от 1–2 нед)

до 1–3 мес. КСЭ-2024 считает, что категорию и вариант

активности ЗСОНМ (если применимо) следует оценивать

при каждом визите к врачу с их оценкой за период, про-

шедший с последнего обращения, а также с обязательной

оценкой после развития полного терапевтического эффе-

кта ППО и далее не реже чем каждые 12 мес.
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В о п р о с ы  т е р а п и и  З С О Н М
Лечение обострений
Подходы к терапии обострений ЗСОНМ неоднократ-

но были представлены в публикациях [1, 4, 11, 13].

КСЭ-2024 после анализа научной литературы согласовал

некоторые тезисы и дополнения к уже опубликованным

данным по лечению обострений ЗСОНМ:

1. Всем пациентам с тяжелым обострением ЗСОНМ

рекомендуется раннее проведение плазмообмена в комби-

нации с глюкокортикоидами (ГК) в высоких дозах, а в слу-

чае наличия высоких рисков развития осложнений от одно-

временного комбинированного применения ГК в высоких

дозах и плазмообмена и/или ожидаемого отсутствия пользы

от применения терапии ГК с учетом анамнеза – проведение

плазмообмена [4, 13, 15, 28].

2. Рекомендуется использовать следующие определе-

ния по срокам проведения плазмообмена от начала обост-

рения: а) «раннее» проведение плазмообмена – до 5 дней;

б) «отсроченное» проведение плазмообмена – 5–20 дней;

в) «позднее» проведение плазмообмена – 21–90 дней [13,

17, 18, 26, 28–30].

3. Для эффективного лечения обострения независимо

от его тяжести необходима своевременная регистрация ре-

зистентности к его терапии.

4. «Резистентность к терапии обострения» – клини-

ческая характеристика в виде отсутствия ожидаемого вос-

становления неврологических функций (нет улучшения или

ухудшение) при сравнении неврологического дефицита пе-

ред началом терапии и в момент, когда предполагается эф-

фект от проводимого лечения обострения [4, 11, 14, 31].

5. Рекомендуется регистрировать резистентность

к терапии ГК в высоких дозах в случае отсутствия ожидае-

мого улучшения в период от 7 дней от начала терапии ГК

и до 90 дней от начала обострения (при планировании

в дальнейшем плазмообмена/иммуносорбции) или при

ухудшении в неврологическом статусе на фоне терапии ГК

в любой момент в период до 7 дней от начала терапии ГК

[13, 15, 26, 29].

6. Рекомендуется регистрировать резистентность

к терапии ГК в высоких дозах и плазмообмену (иммуно-

сорбции), или ГК в высоких дозах при наличии противопо-

казаний к плазмообмену (иммуносорбции), или плазмооб-

мену (иммуносорбции), если терапия ГК не проводилась,

в течение не позднее 3,5 мес от начала обострения при при-

нятии решения о дальнейшей терапии внутривенными им-

муноглобулинами [13, 32].

7. После пульс-терапии ГК независимо от тяжести

обострения рекомендуется прием преднизолона в таблетках

в дозе 1 мг/кг в сутки перорально и медленное постепенное

снижение дозы во избежание раннего повторного обостре-

ния [4, 13, 26].

8. Рекомендуется использовать следующие схемы

медленного постепенного снижения дозы преднизолона2:

1) начать прием в дозе 1 мг/кг, далее снижать по 5 мг каждые

3–5 дней или в течение 3 нед до 10–15 мг/сут или 2) начать при-

ем в дозе 20–30 мг/сут и снижать по 2,5 мг каждые 3–5 дней

или в течение 3 нед до 10–15 мг/сут [4, 13, 14, 26, 33].

9. Целесообразен длительный прием «малых доз»

преднизолона до 3–6 мес после снижения его дозы до

10–15 мг/сут или до 7,5 мг и менее до предполагаемого раз-

вития полного терапевтического эффекта ППО, но реше-

ние о дозе и длительности приема следует принимать инди-

видуально с учетом клинической ситуации [4, 13, 26, 33, 34].

Терапия препаратами, предупреждающими обострения
ЗСОНМ

Рабочими группами опубликовано несколько консен-

сусных рекомендаций по назначению ППО при ЗСОНМ [4,

16, 26, 27]. Рекомендуется назначение терапии всем пациен-

там с ЗСОНМ с AQP4-IgG [4, 5, 16, 26, 27]. КСЭ-2022 из

России опубликовал алгоритм терапии, направленной на

предупреждение обострений ЗСОНМ с AQP4-IgG [1]. Реко-

мендации по назначению ППО пациентам c ЗСОНМ без

AQP4-IgG носят противоречивый характер [4, 16, 21, 26].

КСЭ-2024 не рекомендует назначение ППО пациентам

с ЗСОНМ без AQP4-IgG с единственным клиническим эпи-

зодом и монофазным ЗСОНМ. В 2022–2024 гг. были пред-

ставлены новые данные по применению ППО [2, 3, 5, 35,

36]. Опубликованы результаты исследований SAkuraStar

и SAkuraSky, продемонстрировавшие снижение риска тяже-

лого обострения на фоне терапии сатрализумабом по срав-

нению с плацебо [2]. Опубликованы результаты исследова-

ния CHAMPION-NMOSD [3]. В 2023 г. для терапии взрос-

лых пациентов с ЗСОНМ с AQP4-IgG зарегистрирован ра-

вулизумаб (Ултомирис®)1.

Равулизумаб: профиль эффективности и безопасности,
рекомендации по профилям пациентов и наблюдению за ними
при его применении

Блокирование терминальной стадии активации систе-

мы комплемента – ключевое звено в предотвращении раз-

вития комплемент-зависимых эффектов всего иммунопато-

логического каскада при ЗСОНМ с AQP4-IgG [1, 3, 16].

Первым зарегистрированным ингибитором системы комп-

лемента для лечения ЗСОНМ с AQP4-IgG стал препарат

экулизумаб [16]. Период полувыведения экулизумаба соста-

вляет 11,3±3,4 дня3. Равулизумаб – ингибитор С5-компо-

нента комплемента длительного действия, является резуль-

татом таргетной модификации молекулы экулизумаба в ви-

де четырех аминокислотных замен [3]. Средний период по-

лувыведения составляет для равулизумаба у взрослых паци-

ентов с ЗСОНМ 64,3±11,0 дня1. Это позволяет вводить раву-

лизумаб в поддерживающей дозе после нагрузочной реже,

чем экулизумаб, а именно – 1 раз в 8 нед [3]. У 98% пациен-

тов с ЗСОНМ с AQP4-IgG уже после первой инфузии раву-

лизумаба достигалось немедленное и полное ингибирова-

ние C5-компонента комплемента [37].

Эффективность и безопасность равулизумаба проде-

монстрирована в рамках открытого многоцентрового иссле-

дования III фазы CHAMPION-NMOSD с группой внешне-

го плацебо-контроля (NCT04201262). В исследование вклю-

чались пациенты с ЗСОНМ с AQP4-IgG c 18 лет, с одним

и более обострением за последний год и EDSS ≤7,0 балла.

Среднегодовая частота обострений за предыдущие 2 года до
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скрининга у пациентов в группе равулизумаба (n=58) соста-

вила 1,87±1,59. Первичной конечной точкой являлось вре-

мя до первого подтвержденного обострения и связанное

с ним снижение риска обострений в группе равулизумаба

по сравнению с группой плацебо из исследования PRE-

VENT. Медиана наблюдения составила 73,5 нед (от 11,0 до

117,7 нед). Равулизумаб (84 пациенто-лет лечения) проде-

монстрировал снижение риска развития обострения по

сравнению с плацебо (46,9 пациенто-лет лечения) на 98,6%

(p<0,0001). Ни у одного из пациентов, получавших равули-

зумаб, не было зарегистрировано обострения. В подгруппе

пациентов, получавших ритуксимаб в период от 3 до 12 мес

до скрининга, равулизумаб (n=20) также продемонстриро-

вал снижение риска развития обострения по сравнению

с плацебо (n=17) на 93,7% (p=0,0078) [3].

В группе равулизумаба нежелательные явления (НЯ),

наблюдаемые более чем у 10% пациентов, включали

COVID-19 (у 24,1% пациентов), головную боль (у 24,1%),

боль в спине (у 12,1%), артралгию (у 10,3%) и инфекцию мо-

чевыводящих путей (у 10,3%); число серьезных НЯ состави-

ло 13 событий у 9 (15,5%) пациентов; летальных исходов

в основном периоде терапии в исследовании зарегистриро-

вано не было. У двух пациентов на фоне терапии равулизу-

мабом развилась менингококковая инфекция, несмотря на

вакцинацию в соответствии с протоколом и местными ре-

комендациями. Пациенты выздоровели без последствий,

один пациент продолжил лечение [3].

КСЭ-2024 пришел к выводу, что результаты основного

периода исследования CHAMPION-NMOSD подтвержда-

ют эффективность и безопасность применения препарата

равулизумаб у пациентов с ЗСОНМ с AQP4-IgG. Профиль

безопасности соответствовал известному профилю безопас-

ности равулизумаба и ингибиторов С5-компонента компле-

мента, в том числе при применении по другим показаниям.

Пациенты, получающие равулизумаб, подвержены риску

менингококковой инфекции, что является известным фак-

том для терапии ингибиторами С5-компонента комплемен-

та [1, 38].

После анализа данных публикаций [1, 3, 5, 35], инфор-

мации в общей характеристике лекарственного препарата

(ОХЛП) равулизумаб (Ултомирис®)1 и листке-вкладыше –

информации для пациента о лекарственном препарате раву-

лизумаб (Ултомирис®)4 КСЭ-2024 согласовал профили паци-

ентов, которым может быть рекомендован равулизумаб.

1. С целью предупреждения инвалидизирующих

и жизнеугрожающих обострений равулизумаб может быть

рекомендован для лечения следующих категорий пациентов

с ЗСОНМ:

а) терапевтически наивные пациенты с 18 лет с высо-

коактивным ЗСОНМ c AQP4-IgG, как с рецидивирующим

типом течения, так и с единственным клиническим эпизо-

дом (уровень убедительности рекомендации В, уровень досто-

верности доказательств 3); в отдельных случаях с учетом со-

отношения «польза/риск» и при наличии научного и/или

клинического обоснования может быть рассмотрено назна-

чение равулизумаба пациентам с 18 лет с ЗСОНМ c AQP4-

IgG без признаков высокой активности заболевания;

б) пациенты с 18 лет с ЗСОНМ с AQP4-IgG, у которых

зафиксирована резистентность к ритуксимабу (уровень убе-

дительности рекомендации В, уровень достоверности доказа-

тельств 3);

в) пациенты с 18 лет с ЗСОНМ с AQP4-IgG, у которых

зафиксирована резистентность к другим ППО с иным меха-

низмом действия (кроме ритуксимаба) (уровень убедитель-

ности рекомендации С, уровень достоверности доказательств

5); данная рекомендация касается резистентности к тера-

пии азатиоприном, микофенолата мофетилом, сатрализу-

мабом, тоцилизумабом;

г) пациенты с 18 лет с ЗСОНМ с AQP4-IgG с непере-

носимостью терапии другими ППО и/или при развитии

НЯ, связанных с лечением этими препаратами (кроме эку-

лизумаба) (уровень убедительности рекомендации С, уровень

достоверности доказательств 5);

2. С учетом профиля безопасности равулизумаба

и ингибиторов С5-компонента комплемента [1, 3, 38, 39]

рекомендуется соблюдение следующего плана обследова-

ния и наблюдения за пациентом:

а) перед назначением равулизумаба:

– клиническое обследование пациента: исключение

инфекции, вызванной Neisseria meningitidis, установление

наличия вакцинации против Neisseria meningitidis; поиск

и санация очагов хронической инфекции; полный невроло-

гический осмотр, оценка по шкалам РШСИ и ШЗСН; об-

щий (клинический) анализ крови развернутый, определе-

ние активности аланинаминотрансферазы и аспартатами-

нотрансферазы в крови; исследование уровня общего били-

рубина, мочевины, креатинина в крови; исследование мочи

на хорионический гонадотропин для женщин с детородным

потенциалом; общий (клинический) анализ мочи; опреде-

ление в крови: антител M, G к вирусу иммунодефицита че-

ловека ВИЧ-1 и ВИЧ-2, антигена (HbsAg) вируса гепатита

B, антител к поверхностному антигену (HBsAg) вируса гепа-

тита B, антител к ядерному антигену (HBcAg) вируса гепа-

тита B, антител к вирусу гепатита C, антител к бледной тре-

понеме в нетрепонемных тестах (RPR, РМП); рентгеногра-

фия легких и внутрикожная проба с туберкулезным аллерге-

ном; МРТ головного мозга с контрастированием не позднее

чем за 3 мес до начала терапии; вакцинация для профилак-

тики менингококковой инфекции не позднее чем за 14 дней

до начала терапии равулизумабом. Первичная серия вакци-

нации при применении конъюгированной четырехвалент-

ной менингокококковой вакцины включает введение двух

доз с интервалом 3 мес, при этом вторая доза вакцины не

влияет на начало терапии. Если доступна вакцина для про-

филактики менингококковой инфекции, вызываемой

Neisseria meningitidis серогруппы B, она может вводиться од-

новременно с вакциной для профилактики менингококко-

вой инфекции серогрупп A, C, W, Y; все пациенты должны

быть ревакцинированы для профилактики менингококко-

вой инфекции согласно существующим в Российской Фе-

дерации стандартам; если терапию равулизумабом необхо-

димо начать быстрее с невозможностью соблюсти интервал

в 14 дней, вакцинация проводится на фоне профилактиче-

ского приема антибактериальной терапии в течение 14 дней

со дня старта терапии равулизумабом; взрослым пациентам

рекомендуются: амоксициллин 2 г/сут, или ципрофлокса-

цин по 500 мг 2 раза в сутки, или рифампицин 450 мг/сут

перорально;
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– информирование пациента о признаках менинго-

кокковой инфекции и действиях, которые следует пред-

принять, чтобы незамедлительно обратиться за медицин-

ской помощью; предоставление карточки со списком сим-

птомов менингококковой инфекции; вакцинация в соот-

ветствии с национальным календарем профилактических

прививок;

б) на фоне терапии равулизумабом:

– перед инфузией – измерение артериального дав-

ления, частоты сердцебиения и частоты дыхания, термо-

метрия общая; нагрузочная доза равулизумаба, вводимая

в 1-й день, и поддерживающая доза, вводимая на 15-й

день и далее 1 раз в 8 нед [дозы зависят от массы тела па-

циента: нагрузочная доза – 2400 мг (при массе тела ≥40

и <60 кг), или 2700 мг ( при массе тела ≥ 60 и <100 кг), или

3000 мг (при массе тела ≥100 кг), поддерживающая доза –

3000 мг (при массе тела ≥40 и <60 кг), или 3300 мг (при

массе тела ≥60 и <100 кг), или 3600 мг (при массе тела

≥100 кг); введение препарата осуществляется только спо-

собом непрерывного внутривенного введения (внутри-

венно капельно) длительностью в зависимости от массы

тела пациента в соответствии с ОХЛП1]; наблюдение за

всеми пациентами для выявления ранних признаков ме-

нингококковой инфекции или сепсиса; общий (клиниче-

ский) анализ крови развернутый; анализ крови биохими-

ческий общетерапевтический; общий (клинический) ана-

лиз мочи на 2-й, 24-й неделе лечения и далее 1 раз в 6 мес;

МРТ головного мозга с контрастированием 1 раз в 12 мес;

рентгенография легких и внутрикожная проба с туберку-

лезным аллергеном – 1 раз в 6 мес; во время терапии

и в течение 8 мес после нее женщинам с детородным по-

тенциалом следует использовать эффективные методы

контрацепции; у беременных женщин применение раву-

лизумаба может быть рассмотрено только после оценки

соотношения риск/польза; грудное вскармливание следу-

ет прекратить на период лечения равулизумабом и не при-

менять в течение 8 мес после него.

О б н о в л е н н ы й  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-2024 посчитал целесообразным опубликовать

обновленный алгоритм по назначению терапии ППО у па-

циентов с ЗСОНМ с AQP4-IgG. При определении местопо-

ложения ППО в алгоритме лечения учитывались характери-

стики пациентов, включенных в базовые клинические ис-

следования, их результаты с точки зрения эффективности

и безопасности [2, 3, 10, 40, 41], данные ОХЛП [равулизумаб

(Ултомирис®)1, сатрализумаб (Энспринг®)5, экулизумаб

(Элизария®)3], результаты метаанализов [35, 36, 42, 43]. Об-

новленный алгоритм по назначению терапии для предупре-

ждения обострений у пациентов с ЗСОНМ с AQP4-IgG

представлен на рисунке.

КСЭ-2024 сформулировал основные рекомендуемые

принципы назначения терапии ППО при ЗСОНМ, в том

числе согласно обновленному алгоритму по лечению паци-

ентов с ЗСОНМ с AQP4-IgG с 18 лет (см. рисунок), а также

комментарии к нему:

1. Перед назначением ППО при ЗСОНМ необходимо

определить статус по AQP4-IgG, тип течения заболевания,

категорию активности, вариант активного ЗСОНМ (если

применимо) в соответствии с определениями, предложен-

ными КСЭ-2024.

2. Терапевтически наивным пациентам при ЗСОНМ

с AQP4-IgG c единственным клиническим эпизодом реко-

мендуются: а) при высокоактивном ЗСОНМ – равулизумаб,

или ритуксимаб (off-label), или сатрализумаб; б) при актив-

ном ЗСОНМ без высокой активности – азатиоприн (off-

label), или микофенолата мофетил (off-label), или ритукси-

маб (off-label), или сатрализумаб.

3. Терапевтически наивным пациентам при ЗСОНМ

с AQP4-IgG и рецидивирующим типом течения рекоменду-

ются: а) при высокоактивном ЗСОНМ по количеству обост-

рений: равулизумаб, или ритуксимаб (off-label), или экулизу-

маб; б) при высокоактивном ЗСОНМ по тяжести обострений:

равулизумаб, или ритуксимаб (off-label), или сатрализумаб,

или экулизумаб; в) при активном ЗСОНМ без высокой ак-

тивности – азатиоприн (off-label), или микофенолата мофе-

тил (off-label), или ритуксимаб (off-label), или сатрализумаб.

4. При назначении лечения терапевтически наивным

пациентам с ЗСОНМ с AQP4-IgG следует отдавать предпоч-

тение моноклональным антителам.

5. Смену терапии по причине резистентности при

ЗСОНМ следует проводить с учетом ее определений и сро-

ков развития полного терапевтического эффекта препарата,

предложенных КСЭ-2024 в данной публикации.

6. Следует проводить смену терапии при ЗСОНМ по

причине непереносимости ППО и/или при развитии НЯ,

связанных с лечением [1, 5].

7. В случае смены терапии пациентам с ЗСОНМ при

резистентности к ППО и/или его непереносимости следует

учитывать прежде всего имеющийся уровень доказательно-

сти, а в ряде случаев – принципиально иной механизм дей-

ствия назначаемого препарата.

8. При выборе терапии пациентам с ЗСОНМ следует

учитывать коморбидность [5].

9. Не следует менять терапию ППО при ЗСОНМ, ес-

ли на ее фоне отсутствуют признаки активности, нет ее не-

переносимости или нежелательных реакций, даже если ис-

пользуются препараты off-label [4, 5, 26, 27].

10. При наличии клинической целесообразности

в качестве дополнительного лечения к основному ППО при

ЗСОНМ до развития его эффекта при первичном назначе-

нии или смене терапии рекомендуется использование «ма-

лых доз» ГК перорально [1, 4, 16, 21, 26].

11. Назначение ППО при ЗСОНМ с AQP4-IgG вне

представленного алгоритма возможно в отдельных случаях

с учетом соотношения «польза/риск» (особенности клини-

ческой ситуации) и при наличии подтвержденного публи-

кациями обоснования (научные данные, особенности кли-

нической ситуации).

12. При лечении моноклональными антителами при

ЗСОНМ следует отдавать предпочтение монотерапии [4, 5].

13. Терапия ППО при ЗСОНМ с AQP4-IgG должна

быть непрерывной, за исключением случаев, когда при со-

отношении «польза/риск» начинают преобладать риски тя-

желых НЯ.
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5Общая характеристика лекарственного препарата Энспринг® (сатра-

лизумаб) от 03.11.2023, регистрационное удостоверение ЛП-№(001314)-

(РГ-RU) от 17.10.2022, доступна на сайте: https://www.roche.ru



К О Н С Е Н С У С  Э К С П Е Р Т О В

А
лг

ор
и

т
м

 п
ер

ви
чн

ог
о 

н
а

зн
а

че
н

и
я 

и
см

ен
ы

 т
ер

а
п

и
и

 П
П

О
 у

п
а

ц
и

ен
т

ов
 с

З
С

О
Н

М
 с

A
Q

P
4

-I
gG

 с
1

8
 л

ет
. 

П
ре

п
а

ра
т

ы
 в

к
а

ж
д

ом
 и

з 
бл

ок
ов

 п
ре

д
ст

а
вл

ен
ы

 п
ре

и
м

ущ
ес

т
ве

н
н

о 
в

а
лф

а
ви

т
н

ом
 п

ор
яд

к
е 

в
н

а
п

ра
вл

ен
и

ях
 «

св
ер

ху
 в

н
и

з»
 и

«с
ле

ва
 н

а
п

ра
во

»,
 н

о
н

е 
в

со
от

ве
т

ст
ви

и
 с

п
ос

ле
д

ов
а

т
ел

ьн
ос

т
ью

 в
ы

бо
ра

. 

*
В

от
д

ел
ьн

ы
х 

сл
уч

а
ях

, 
с

уч
ет

ом
 с

оо
т

н
ош

ен
и

я 
п

ол
ьз

а
/р

и
ск

 и
п

ри
 н

а
ли

чи
и

 о
бо

сн
ов

а
н

и
я 

(н
а

уч
н

ы
е 

д
а

н
н

ы
е,

 о
со

бе
н

н
ос

т
и

 

к
ли

н
и

че
ск

ой
 с

и
т

уа
ц

и
и

),
 м

ог
ут

 б
ы

т
ь 

ре
к

ом
ен

д
ов

а
н

ы
 р

а
ву

ли
зу

м
а

б 
и

ли
 э

к
ул

и
зу

м
а

б 
(п

ос
ле

д
н

и
й

–
 п

ос
ле

 в
т

ор
ог

о 
об

ос
т

ре
н

и
я)

. 

*
*

Н
е 

за
ре

ги
ст

ри
ро

ва
н

ы
 п

о 
п

ок
а

за
н

и
ю

 З
С

О
Н

М
 в

Р
ос

си
й

ск
ой

 Ф
ед

ер
а

ц
и

и
. 

*
*

*
П

ос
ле

 в
т

ор
ог

о 
об

ос
т

ре
н

и
я

A
lg

or
it

h
m

 f
or

 i
n

it
ia

l 
pr

es
cr

ip
ti

on
 a

n
d

 s
w

it
ch

in
g 

of
 m

ed
ic

a
ti

on
s 

fo
r 

pr
ev

en
ti

on
 o

f 
ex

a
ce

rb
a

ti
on

s 
in

 p
a

ti
en

ts
 w

it
h

 N
M

O
S

D
 w

it
h

 A
Q

P
4

-I
gG

 a
ge

d
 1

8
 y

ea
rs

 a
n

d
 o

ld
er

. 

M
ed

ic
a

ti
on

s 
in

 t
h

e 
in

d
iv

id
u

a
l 

b
lo

ck
s 

a
re

 m
a

in
ly

 l
is

te
d

 i
n

 a
lp

h
a

b
et

ic
a

l 
or

d
er

 t
op

 t
o 

b
ot

to
m

 a
n

d
 l

ef
t 

to
 r

ig
h

t,
 a

n
d

 n
ot

 i
n

 a
cc

or
d

a
n

ce
 w

it
h

 t
h

e 
or

d
er

 o
f 

se
le

ct
io

n
. 

*
In

 s
om

e 
ca

se
s,

 r
a

vu
li

zu
m

a
b

 o
r 

ec
u

li
zu

m
a

b
 m

a
y 

b
e 

re
co

m
m

en
d

ed
 (

th
e 

la
tt

er
 a

ft
er

 t
h

e 
se

co
n

d
 e

xa
ce

rb
a

ti
on

),
 c

on
si

d
er

in
g 

th
e 

ri
sk

-b
en

ef
it

 r
a

ti
o 

a
n

d
 w

it
h

 a
pp

ro
pr

ia
te

 j
u

st
if

ic
a

ti
on

 

(s
ci

en
ti

fi
c 

d
a

ta
, 

sp
ec

if
ic

 c
h

a
ra

ct
er

is
ti

cs
 o

f 
th

e 
cl

in
ic

a
l 

si
tu

a
ti

on
).

 *
*

N
ot

 a
u

th
or

iz
ed

 i
n

 t
h

e 
R

u
ss

ia
n

F
ed

er
a

ti
on

 f
or

 t
h

e 
in

d
ic

a
ti

on
 o

f 
N

M
O

S
D

. 
*

*
*

A
ft

er
 t

h
e 

se
co

n
d

 e
xa

ce
rb

a
ti

on

Р
а

в
у

л
и

зу
м

а
б

Д
а

Н
ет

*
Д

а,
 

п
о

к
о

л
и

ч
е
с

т
в

у
 о

б
о

с
т
р

е
н

и
й

Д
а,

 
п

о
т
я

ж
е
с

т
и

 о
б

о
с

т
р

е
н

и
й

К
ри

те
ри

ал
ьн

о 
по

дт
ве

рж
де

нн
ая

 р
ез

ис
те

нт
но

ст
ь 

к
те

ра
пи

и 
и/

ил
и 

ин
ди

ви
ду

ал
ьн

ая
 н

еп
ер

ен
ос

им
ос

ть
 П

П
О

П
ац

ие
нт

 с
З

С
О

Н
М

 с
A

Q
P

4-
Ig

G
, 

не
по

лу
ча

ю
щ

ий
 т

ер
ап

ию
 П

П
О

 (
те

ра
пе

вт
ич

ес
ки

 н
аи

вн
ы

й 
па

ци
ен

т)

З
С

О
Н

М
 с

ед
ин

ст
ве

нн
ы

м
 к

ли
ни

че
ск

им
 э

пи
зо

до
м

З
С

О
Н

М
 р

ец
ид

ив
ир

ую
щ

ее

В
ы

со
ко

ак
ти

вн
ое

 З
С

О
Н

М
? 

(п
о

 т
я

ж
е
с

т
и

 о
б

о
с

т
р

е
н

и
я

)

В
ы

со
ко

ак
ти

вн
ое

 З
С

О
Н

М
? 

(п
о

 т
я

ж
е
с

т
и

 и
л

и
 к

о
л

и
ч

е
с

т
в

у
 о

б
о

с
т
р

е
н

и
й

)

Р
и

т
у

к
с

и
м

а
б

*
*

С
а

т
р

а
л

и
зу

м
а

б
А

за
т
и

о
п

р
и

н
*
*

и
л

и
 

м
и

к
о

ф
е
н

о
л

а
т
а

м
о

ф
е
т
и

л
*
*

Р
и

т
у

к
с

и
м

а
б

*
*

Р
а

в
у

л
и

зу
м

а
б

Р
и

т
у

к
с

и
м

а
б

*
Э

к
у

л
и

зу
м

а
б

С
а

т
р

а
л

и
зу

м
а

б

Р
и

т
у

к
с

и
м

а
б

*
*

и
л

и
 

с
а

т
р

а
л

и
зу

м
а

б

Р
а

в
у

л
и

зу
м

а
б

,

и
л

и

с
а

т
р

а
л

и
зу

м
а

б
,

и
л

и

э
к

у
л

и
зу

м
а

б
*
*
*

Р
а

в
у

л
и

зу
м

а
б

,

и
л

и

р
и

т
у

к
с

и
м

а
б

*
*
,

и
л

и

э
к

у
л

и
зу

м
а

б
*
*
*

Р
а

в
у

л
и

зу
м

а
б

,

и
л

и

р
и

т
у

к
с

и
м

а
б

*
*
,

и
л

и

с
а

т
р

а
л

и
зу

м
а

б

(м
о

н
о

т
е
р

а
п

и
я

и
л

и
 д

о
б

а
в

и
т
ь

к
а

за
т
и

о
п

р
и

н
у

*
*

л
и

б
о

 

м
и

к
о

ф
е
н

о
л

а
т
а

м
о

ф
е
т
и

л
у

*
*
),

и
л

и

э
к

у
л

и
зу

м
а

б
*
*
*

Р
а

в
у

л
и

зу
м

а
б

,

и
л

и

с
а

т
р

а
л

и
зу

м
а

б
,

и
л

и

э
к

у
л

и
зу

м
а

б
*
*
*

Р
и

т
у

к
с

и
м

а
б

*
*

и
л

и
 

с
а

т
р

а
л

и
зу

м
а

б

Р
а

в
у

л
и

зу
м

а
б

,

и
л

и

с
а

т
р

а
л

и
зу

м
а

б
,

и
л

и

э
к

у
л

и
зу

м
а

б

Р
и

т
у

к
с

и
м

а
б

*
*

и
л

и
 

с
а

т
р

а
л

и
зу

м
а

б

Р
а

в
у

л
и

зу
м

а
б

,

и
л

и

р
и

т
у

к
с

и
м

а
б

*
*
,

и
л

и

э
к

у
л

и
зу

м
а

б

Неврология, нейропсихиатрия, психосоматика. 2024;16(6):134–143 140



З а к л ю ч е н и е
КСЭ-2024 на основании приведенной в данной пуб-

ликации информации считает:

1. Знание и использование рекомендуемой термино-

логии будут способствовать формированию единого подхо-

да при ведении пациентов с ЗСОНМ в Российской Федера-

ции.

2. Приведенная новая информация и уточнения в во-

просах лечения обострений должны способствовать усовер-

шенствованию оказания медицинской помощи при

ЗСОНМ.

3. Обновленный алгоритм назначения терапии ППО

у пациентов с ЗСОНМ с AQP4-IgG с 18 лет позволит стан-

дартизировать подходы в терапии пациентов с данным ди-

агнозом.

4. Равулизумаб – высокоэффективный препарат для

предупреждения обострений у пациентов с ЗСОНМ

с AQP4-IgG. Согласование профилей пациентов, которым

может быть рекомендован равулизумаб, плана наблюдения

за ними, определение положения равулизумаба в алгоритме

назначения терапии ППО являются важными шагами для

формирования структурированного подхода при выборе ле-

чения ЗСОНМ с AQP4-IgG.

5. Предложенные тезисы по лечению обострений

ЗСОНМ и их предупреждению при ЗСОНМ с AQP4-IgG но-

сят рекомендательный характер. Итоговое решение при на-

значении терапии принимает лечащий врач при анализе со-

отношения «польза/риск», с учетом особенностей клиниче-

ской ситуации и приводя обоснованные аргументы, кото-
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