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Расстройства из спектра оптиконевромиелита (ОНМ –

neuromyelitis optica spectrum disorders, NMOSD) – воспали-

тельное демиелинизирующее заболевание ЦНС с избира-

тельным поражением зрительных нервов и спинного мозга.

Ранее расстройство носило название «оптиконевромиелит»

(neuromyelitis optica, NMO), или «болезнь Девика» [1]. 

Распространенность и эпидемиология. Расстройства из

спектра ОНМ занимают 2-е место по частоте среди воспали-

тельных демиелинизирующих заболеваний после рассеянно-

го склероза (РС). Заболевание распространено преимущест-

венно среди лиц азиатского и африканского происхождения,

у которых встречаемость РС невысока. Средний возраст на-

чала заболевания – 39 лет, однако описаны случаи в разных

возрастных группах, включая детей и пожилых людей [2]. 

В Московском областном научно-исследовательском клини-

ческом институте им. М.Ф. Владимирского (МОНИКИ) на-

блюдаются 3 пациента детского возраста с подтвержденным

диагнозом «расстройство из спектра оптиконевромиелита»: у

одной пациентки заболевание дебютировало в возрасте 6 лет,

у другой – в 12 лет и еще у одного ребенка – в 16 лет [3]. По

данным эпидемиологических исследований, среди заболев-

ших преобладают девочки (соотношение – 9:1) и, как показа-

но в недавнем исследовании, больные до 18 лет составляют

всего 5% серопозитивных по NMO-IgG пациентов. Средний

возраст начала заболевания у детей – 12–14 лет [4], однако

описан случай его дебюта в возрасте до 2 лет [5]. В европей-

ских странах и США доля ОНМ среди демиелинизирующих

заболеваний ЦНС составляет 1–5% [2, 6]. Распространен-

ность ОНМ у представителей европеоидной расы, по данным

различных эпидемиологических исследований, – от 0,3 до

4,5 на 100 тыс. населения [7]. Однако многие случаи ОНМ

нередко ошибочно трактуются как РС, рецидивирующий по-

перечный миелит, рецидивирующий ретробульбарный нев-

рит [8]. Данная проблема особенно актуальна для азиатского

(так называемого оптикоспинального) варианта РС, для ко-

торого также характерно сочетание поражения зрительных

нервов и спинного мозга [9]. 

Патогенез. В основе патогенеза заболевания лежит об-

разование аутоантител NMO-IgG к белку водопроводящих

каналов клеточных мембран аквапорину 4 (AQP4). Он пред-

ставляет собой гомотетрамерный белок, экспрессирован-

ный вентрикулярной эпендимой и межнейронным синап-
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сом в поляризованной плазматической мембране астроци-

тарного нервного окончания, связанного с микрососудами

ЦНС [10]. AQP4 активно выделяется астроцитарным нерв-

ным окончанием, образующим вместе с базальной оболоч-

кой эндотелия гематоэнцефалический барьер (ГЭБ). NMO-

IgG, которые продуцируются периферическими плазмоци-

тами, проникают через ГЭБ, вызывают эндоцитоз и напра-

вление антигена по эндолизосомальному пути (антигенная

модуляция). В результате модуляции разрушается транспор-

тер глутамата, что ведет к нейротоксичности. NMO-IgG ак-

тивируют каскад реакций комплемента, в результате чего

нарушаются осморегуляция, функция ГЭБ, захват грануло-

цитов. Проникновение воспалительных клеток через по-

врежденный ГЭБ приводит к повреждению нейронов, де-

миелинизации и некрозу [11]. NMO-IgG выявляются у

73–91% пациентов с ОНМ [12].

Более чем в 50% случаев развитию ОНМ предшествуют

инфекции, вызванные вирусом эпидемического паротита

(особенно часто), Эпштейна–Барр, Herpes zoster, острые рес-

пираторные вирусные инфекции (ОРВИ). Перенесенные

ОРВИ отмечались также и у наших пациентов перед дебютом

заболевания (в 2 случаях заболевание дебютировало через 

7 дней после перенесенного ОРВИ) или очередным его обо-

стрением. По данным М. Koga и соавт. [13], острые вирусные

инфекции встречались у пациентов со сравнительно неболь-

шими сроками заболевания или неполной клинической кар-

тиной (только оптический неврит или только миелит). У па-

циентов с выраженным и длительно существующим ОНМ

предшествующие вирусные инфекции не выявлены. Эти на-

блюдения позволяют предположить, что, как правило, вирус-

ные инфекции ассоциированы с ранними стадиями заболе-

вания и могут служить триггером развития ОНМ. 

Клиническая картина. Клиническая картина ОНМ наи-

более часто представлена оптическим невритом, обширным

поперечным миелитом (>3 сегментов спинного мозга) или

эпизодом икоты, тошноты и рвоты (синдромом area postrema).

Однако у 60% пациентов также наблюдается поражение го-

ловного мозга, которое локализуется чаще перивентрикуляр-

но, в таламусе, гипоталамусе или в мозолистом теле. 

Поражение спинного мозга возникает остро, во мно-

гих случаях с развитием полного поперечного миелита, со-

провождается грубыми двигательными, чувствительными и

сфинктерными нарушениями. Нередко отмечается кореш-

ковая боль, симптом Лермитта, тонические мышечные

спазмы, которые в большей степени характерны для реци-

дивирующего течения. Протяженность поражения вещест-

ва спинного мозга при ОНМ обычно определяется на уров-

не трех и более сегментов шейного или грудного отделов

спинного мозга [12].

К л и н и ч е с к и е  н а б л ю д е н и я
Мы наблюдали пациентку К., 6 лет, поступившую в ре-

анимационное отделение МОНИКИ 30.01 2016 г. с диагнозом:

«Поперечный миелит на уровне ТIII–LI. Нижний парапарез.

Нарушение функции тазовых органов по типу задержки мочи

и кала». После перенесенного ОРВИ у ребенка появились резкая

слабость в ногах, затруднение мочеиспускания и дефекации.

На следующий день температура тела поднялась до 37,8 °С.

По месту жительства проведена магнитно-резонансная то-

мография (МРТ) грудного и поясничного отделов позвоночни-

ка, выявлена картина миелита на уровне грудного отдела. Из

анамнеза известно, что пациентка длительно наблюдалась у

офтальмолога по поводу сходящегося косоглазия, в декабре

2015 г. развилась атрофия диска зрительного нерва слева. 

Неврологический статус при поступлении в реанимаци-

онное отделение: сходящееся косоглазие, активные движения

ограничены в ногах, больше в проксимальных отделах, в ответ

на болевые раздражители подтягивала ноги к туловищу, поло-

жение тела – на спине в позе «лягушки». Отмечались сниже-

ние силы мышц ног до 1 балла, высокие симметричные колен-

ные и ахилловы рефлексы, двусторонний стопный рефлекс Ба-

бинского, без чувствительных нарушений. При осмотре оф-

тальмологом выявлены частичная атрофия зрительного нерва

и непостоянное сходящееся косоглазие левого глаза.

При выписке 04.02 проведена контрольная МРТ головно-

го мозга, шейного, грудного и пояснично-крестцового отделов

позвоночника с внутривенным контрастным усилением: в ре-

жиме Т2 с жироподавлением визуализируется протяженная

патологическая зона повышенного МР-сигнала в веществе

спинного мозга (5 сегментов; рис 1, а). На Т1-взвешенных изо-

бражениях с контрастным усилением (рис. 1, б) признаков на-

рушения ГЭБ не выявлено.

2.10 на фоне благополучия в обоих глазах возникло резкое

снижение зрения до светоощущения, различала лишь контуры

предметов. Консультирована офтальмологом: частичная ат-

рофия зрительного нерва справа, полная атрофия зрительного

нерва слева, VIS OD=0,02 эксцентрично, OS – 0. 

6.10 при МРТ в сравнении с исследованием от 11.08 2015 г.

отмечено появление очага в правом зрительном нерве, накап-

ливающего контрастный препарат. 

Оптическая когерентная томография (ОКТ) выявила

уменьшение толщины перипапиллярных волокон во всех квад-

рантах левого глаза. 

Был проведен анализ крови на антитела к AQP4: их

титр составил 1:160 (при норме <1:10). 

Больная была выписана из неврологического стационара

11.10 с диагнозом: «Оптикомиелит Девика. Частичная атро-

фия зрительного нерва справа, полная атрофия зрительного

нерва слева». 

Этот случай демонстрирует достаточно типичную кар-

тину ОНМ: острый поперечный миелит на большом протя-

жении, не менее острая симптоматика двустороннего опти-

ческого неврита, промежуток в несколько месяцев между

описанными эпизодами [3].

Рис. 1. Контрольная МРТ головного мозга, шейного, 

грудного и пояснично-крестцового отделов позвоночника 

с внутривенным контрастным усилением, выполненная 

у пациентки К., 6 лет

а                                                     б
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Возникновение неврита зрительного нерва одновре-

менно с двух сторон или последовательного с одной и дру-

гой стороны в короткий срок свидетельствует о высокой ве-

роятности наличия ОНМ. 

В 80% случаев заболевание начинается с поражения

зрительных нервов, что проявляется одно- или двусторон-

ним снижением остроты зрения и болезненностью при дви-

жении глазных яблок. Оптический неврит характерен как

для ОНМ, так и для РС, но при ОНМ симптомы оптическо-

го неврита намного выраженнее: потеря зрения, полная или

частичная, односторонняя или двусторонняя; болевой син-

дром в области орбит; позитивные зрительные феномены

(мерцающие вспышки, пятна, линии) [14].

Пациентка П., 12 лет, заболевание дебютировало с оп-

тического неврита. В октябре 2016 г. девочка отметила бо-

лезненность при прикосновении к левому глазу, желто-белые

вспышки, отклонение глазного яблока кнаружи, через день в

левом глазу резко снизилась острота зрения до светоощуще-

ния, возникла болезненность при движении глазом. Эпизод на-

рушения зрения в виде вспышек перед левым глазом отмечался

годом ранее, когда после курса сосудистой терапии через 

1,5 мес зрение восстановилось. 

Осмотрена офтальмологом: острота зрения правого гла-

за – 1,0, на левом глазу определялось только светоощущение,

справа выявлена деколорация диска зрительного нерва (ДЗН),

слева ДЗН деколорирован, границы несколько стушеваны, ар-

терии сужены, вены полнокровны, макулярный рефлекс сохра-

нен в обоих глазах. В неврологическом статусе отмечались от-

клонение левого глазного яблока кнаружи, а также разница в

фотореакциях – OD прямая и содружественная живые, OS

прямая и содружественная практически отсутствуют.

20.10 проведена МРТ головного мозга и орбит с внутри-

венным введением контрастного вещества: выявлялось очаго-

вое поражение левого зрительного нерва с нарушением целост-

ности ГЭБ (рис. 2). 

Для более детальной оценки офтальмологического ста-

туса 21.10 выполнены статическая компьютерная перимет-

рия и ОКТ, а также проверены острота зрения и состояние

глазного дна в динамике. Острота зрения в правом глазу не из-

менилась – 1,0, в левом глазу оставалась низкой – неправиль-

ная светопроекция. На глазном дне в динамике сохранялась

легкая стушеванность границ ДЗН слева. По данным компью-

терной периметрии левым глазом пациентка не отметила ни

одного из 113 объектов. 

При ОКТ выявлено уменьшение толщины перипапилляр-

ных нервных волокон во всех квадран-

тах правого глаза и височном, нижнем

и носовом квадрантах левого глаза.

При оценке макулярной области опре-

делялось уменьшение толщины внут-

ренних слоев сетчатки с обеих сторон,

в частности комплекса ганглиозных

клеток.

Амбулаторно проведен анализ на

антитела к NMO: титр 1:80 (норма

<1:10). 

В конце ноября 2016 г. ребенок

госпитализирован повторно: вновь поя-

вились яркие серо-белые вспышки перед

глазами и болезненность в области

правого глазного яблока при движении,

на следующий день значительно снизилась острота зрения пра-

вого глаза. 

Повторно проведена МРТ головного мозга, шейного и

грудного отделов позвоночника с внутривенным введением

контрастного вещества: картина очагового поражения пра-

вого зрительного нерва с нарушением целостности ГЭБ и про-

тяженного очага в структуре спинного мозга шейного отдела

позвоночника без нарушения целостности ГЭБ.

При офтальмологическом осмотре выявлено выраженное

снижение остроты зрения правого глаза до 0,01 эксцентрично

и левого глаза до 0,02 эксцентрично. При осмотре глазного дна

отека ДЗН не отмечено, ДЗН были деколорированы с четкими

границами в обоих глазах. В сравнении с данными ОКТ от 21.10

общая толщина перипапиллярных нервных волокон увеличилась

на 7 мк на правом глазу и на 20 мк на левом глазу (рис. 3). 

Диагностика. На основании только клинических дан-

ных достоверно судить о наличии или отсутствии ОНМ не-

возможно. В 2006 г., после открытия биомаркера заболева-

ния NMO-IgG, были впервые предложены современные

диагностические критерии ОНМ, пересмотренные Нацио-

нальным обществом рассеянного склероза США и Между-

народной рабочей группой в 2008 г., а затем в 2010 и 2015 гг. 

Последние включают в себя основные и дополнитель-

ные характеристики.

Основные клинические характеристики:
1. Неврит зрительного нерва.

2. Острый миелит.

Рис. 2. МРТ головного мозга и орбит с внутривенным 

введением контрастного вещества, выполненная 

у пациентки П., 12 лет

Рис. 3. ОКТ, выполненная у пациентки П., 12 лет
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3. Синдром area postrema (эпизод иначе не объяснимой

икоты, тошноты и рвоты).

4. Острый стволовой синдром.

5. Симптоматическая нарколепсия или острый диэн-

цефальный клинический синдром с типичным диэнцефаль-

ным поражением, выявляемым при МРТ.

6. Симптоматический церебральный синдром с ти-

пичными поражениями головного мозга. 

Дополнительные требования к МРТ для NMOSD без
AQP4-IgG и NMOSD с неизвестным статусом AQP4-IgG:

1. Острый неврит зрительного нерва: необходима МРТ

головного мозга, показывающая: а) нормальные результаты

или только неспецифическое (резидуально-органическое)

поражение белого вещества и б) гиперинтенсивный очаг на

Т2-взвешенных изображениях или поражение зрительного

нерва на протяжении более 1/2 длины зрительного нерва

или с участием области хиазмы на T1-взвешенных гадоли-

ний-контрастируемых изображениях.

2. Длинные очаги в спинном мозге, занимающие 

≥3 сегментов и обнаруживаемые на Т2-взвешенных изобра-

жениях, отражающие относительно большое вовлечение ве-

щества спинного мозга;

3. Синдром поражения area postrema: очаговое пораже-

ние продолговатого мозга в area postrema.

4. Острый стволовой синдром: признаки периэпенди-

мального поражения ствола мозга.

При положительном тесте на AQP4-IgG для установ-

ления диагноза необходимо наличие как минимум 1 из аб-

солютных критериев, а также отсутствие данных, указываю-

щих на другие заболевания.

В случае, если тест на AQP4-IgG оказался отрица-

тельным, для установления диагноза NMOSD необходимо

наличие как минимум 2 ключевых клинических критери-

ев, возникших в результате ≥1 обострений, причем одним

из двух критериев обязательно должен быть либо неврит,

либо миелит с выраженным поражением спинного мозга

или синдром area postrema. Обязательное условие – рас-

пространенное поражение; диагностике помогают также

наличие дополнительных МР-критериев и отсутствие

данных, указывающих на другие заболевания [15]. В на-

стоящее время диагностические критерии ОНМ продол-

жают уточняться.

Дифференциальная диагностика. Клиническая комби-

нация неврита зрительных нервов и миелита может наблю-

даться при типичном РС, при системных аутоиммунных за-

болеваниях (например, системной красной волчанке, син-

дроме Шёгрена), в качестве параинфекционного феномена,

в ассоциации с инфекционными процессами (туберкулез

легких, различные вирусные заболевания). Дифференци-

альный диагноз следует проводить также с ишемическим и

токсическим поражением, болезнью Лебера, токсической и

травматической оптической невропатией.

Дифференциальная диагностика расстройств спектра

ОНМ с другими формами демиелинизирующих заболева-

ний ЦНС – актуальная проблема. Дифференциальную ди-

агностику РС и расстройств спектра ОНМ значительно об-

легчает идентификация аутоантител к AQP4-Ab в сыворотке

большинства пациентов с NMOSD. Однако аутоантитела

обнаруживаются у 73–91% пациентов, что не исключает

этого диагноза в остальных случаях, так как существуют

критерии диагностики серонегативного NMOSD [3]. 

Как потенциальный биомаркер у пациентов с воспа-

лительными демиелинизирующими заболеваниями ЦНС

недавно стали рассматривать антитела к гликопротеину ми-

елина олигодендроцитов (MOG-Ab). Гликопротеин миели-

на олигодендроцита (MOG) является компонентом миели-

на и встречается исключительно в ЦНС. Он локализуется на

внешней поверхности миелина и плазматической мембра-

ны олигодендроцитов и, следовательно, является подходя-

щей антигенной мишенью для аутоантител. 

Антитела обнаруживались в сыворотке детей и взрос-

лых с различными формами демиелинизирующих заболева-

ний, включая серонегативный NMOSD, острый диссеми-

нированный энцефаломиелит (ADEM), идиопатический

зрительный неврит, идиопатический миелит и атипичный

РС [16].

Возможность рутинного использования MOG-Ab в

дифференциальной диагностике демиелинизирующих за-

болеваний ЦНС в настоящее время продолжает активно

изучаться. К сожалению, в нашей стране анализ на эти ан-

титела не проводится по техническим причинам.

Лечение. Правильная диагностика ОНМ принципи-

ально важна для определения тактики ведения пациента. 

У таких пациентов терапия препаратами, изменяющими те-

чение РС, не только неэффективна, но и может вызвать

ухудшение состояния. В качестве поддерживающего лече-

ния используют ритуксимаб, микофенолата мофетил, аза-

тиоприн и другие иммуносупрессивные препараты [3]. 

Основой лечения острых эпизодов NMOSD являются

высокие дозы глюкокортикоидов (ГК). Как правило, назна-

чают метилпреднизолон внутривенно 1000 мг в течение 

3–5 дней на основе стандартной терапии других острых

клинических проявлений демиелинизации. ГК оказывают

иммуносупрессивный и противовоспалительный эффект за

счет уменьшения уровня периферических лимфоцитов и

провоспалительных цитокинов [17]. Пульс-терапия метил-

преднизолоном обычно переносится хорошо, но важно

обеспечить профилактику язвенной болезни желудка и мо-

ниторинг общих психических побочных эффектов, таких

как бессонница и возбуждение.

Для купирования болевого симптома при движении

глазного яблока нашим пациентам проводилась парабуль-

барная инъекция бетаметазона. Кроме того, терапия опти-

ческого неврита включала пульс-терапию метилпреднизо-

лоном, ретробульбарные инъекции триамцинолона – у всех

пациентов отмечалась положительная динамика в виде

улучшения остроты зрения, восстановления фотореакций. 

Пациентка К., у которой заболевание дебютировало в

виде поперечного миелита, получала комплексное лечение:

пульс-терапию метилпреднизолоном, ступенчатую поддер-

живающую терапию преднизолоном, цефалоспорины и ан-

тимикотический препарат, а также препараты тиоктовой ки-

слоты, витамины группы В, курсы физиотерапии, гиперба-

рической оксигенации и лечебной физкультуры. На фоне об-

ширной терапии отмечалась положительная динамика: сила

мышц в ногах выросла до 4 баллов, восстановились тазовые

функции; больная смогла стоять и ходить с поддержкой.

При неэффективности пульс-терапии рекомендовано

проведение плазмафереза (курс из 5 процедур, выполняемых

через день). При очагах в шейном отделе спинного мозга из-

за риска дыхательных нарушений рекомендуется начинать

терапию с плазмафереза. В некоторых публикациях послед-
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них лет предлагается изначально проводить плазмаферез на-

ряду с терапией ГК, особенно у пациентов с рецидивом пос-

ле предыдущего хорошего ответа на плазмаферез [17]. 

Для поддерживающей терапии используется ритукси-

маб – химерные мышиные/человеческие моноклональные

антитела к СD-20 антигену В-лимфоцитов и их предшест-

венников. Терапию начинают с 1000 мг 1 раз в неделю в те-

чение 2 нед или 375 мг/м2 еженедельно в течение 4 нед, с по-

следующим приемом 375 мг/м2 или 1000 мг/нед в течение 

2 нед, пока содержание СD-19-лимфоцитов не превысит 1%

по данным проточной цитометрии. Возможен вариант при-

менения ритуксимаба в качестве терапии первого ряда у па-

циентов с более агрессивным течением заболевания, чтобы

предотвратить развитие стойкой инвалидизации. Ритукси-

маб противопоказан при тяжелых заболеваниях печени,

предшествующей химиотерапии или прогрессирующей

мультифокальной лейкоэнцефалопатии (ПМЛ) в анамнезе.

К основным побочным эффектам терапии относятся: сеп-

сис, инфекции, лейкопения, повышение уровня трансами-

наз, редко – ПМЛ.

Микофенолата мофетил назначается в дозе 1000–

2000 мг/сут с одновременным приемом преднизолона 

(5–60 мг/сут), механизм действия препарата основан на ин-

гибировании инозин-монофосфат-дегидрогеназы, что ухуд-

шает синтез Т- и В-лимфоцитов. Азатиоприн применяется в

дозе 2–3 мг/кг/сут с сопутствующей терапией преднизоло-

ном (5–60 мг/сут) в течение 6–12 мес, он представляет со-

бой антагонист эндогенных пуринов в ДНК и РНК, препят-

ствует пролиферации лимфоцитов.

Терапия требует контроля с помощью проточной ци-

тометрии лимфоцитов, в показаниях к назначению некото-

рых препаратов (например, азатиоприна) отсутствуют рас-

стройства спектра ОНМ, что тоже потенциально может вы-

звать значительные трудности.

Прогноз при NMOSD вариабельный, при развитии

заболевания в детском возрасте отмечается преимуществен-

но монофазное течение без повторных рецидивов. При

своевременном назначении ГК и имунносупрессивной те-

рапии прогноз ОНМ более благоприятный [18]. 

Заключение. Расстройства из спектра ОНМ являются

актуальной проблемой современной неврологии, встреча-

ются в различных возрастных группах, распространены во

всем мире и требуют дифференциальной диагностики с но-

зологиями различного генеза. Особенно важно отличать

ОНМ от РС для выбора оптимальной тактики поддержива-

ющей терапии. Возможность определения антител к AQP4 и

наличие современных критериев диагностики значительно

упрощают диагностику ОНМ и улучшают прогноз.
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