
КЛИНИЧЕСКИЙ РАЗБОР

43

вариантов злокачественного течения рассеянного 
склероза (РС), и только после выделения в 2004 г. 
V. Lennon и соавт. специфичных для ОМ антител 
(АТ) к аквапорину-4 – NMO-IgG и уточнения его па-
тогенеза ОМ был определен как отдельная болезнь 
[2–4].

ОМ чаще встречается среди лиц неевропеоидной 
расы. В странах Азиатско-Тихоокеанского региона 
ОМ составляет 7,6–17,3% от всех демиелинизирую-
щих заболеваний ЦНС, тогда как в странах Европы 
– около 1%. В последнее время отмечено возраста-
ние случаев этого заболевания и среди европейцев. 
Женщины болеют в 9 раз чаще. Обычно заболевание 
дебютирует в молодом и среднем возрасте, но име-
ются описания начала ОМ в возрасте 1 года и 77 лет. 
В 30–50% наблюдений возникновению ОМ предше-
ствует вирусная инфекция.

В классическом варианте ОМ – тяжелое монофаз-
ное заболевание с практически одновременным по-
ражением зрительных нервов со снижением остроты 
зрения и спинного мозга с клиникой поперечного 
миелита. Однако на сегодняшний день выделяют 2 
отдельные формы ОМ: монофазную – более редкую 
(15–25%) с классической клинической картиной, 
и рецидивирующую (75–85%), при которой также 
определяются АТ к аквапорину-4 и которая часто со-
четается с другими аутоиммунными заболеваниями. 
В 50–70% случаев встречается сочетание ОМ с син-
дромом Шегрена, аутоиммунным тиреоидитом, рев-
матоидным артритом, системной красной волчанкой, 
пернициозной анемией, неспецифическим язвенным 
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Оптикомиелит (ОМ) – идиопатическое, иммунно-
опосредованное воспалительное заболевание ЦНС, 
проявляющееся сочетанием демиелинизирующего 
и некротического поражения зрительных нервов и 
спинного мозга при минимальном вовлечении дру-
гих отделов нервной системы. Заболевание впервые 
было описано в 1894 г. французским неврологом 
E. Devic и его учеником F. Gault. Авторы предло-
жили выделение ОМ в отдельную нозологическую 
форму, которая получила название «оптикомиелит» 
Девика [1]. Однако затем это заболевание в течение 
длительного времени рассматривалось как один из 
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колитом, тромбоцитопенической пурпурой[5].
В настоящее время используют следующие диа-

гностические критерии ОМ:
– неврит зрительного нерва;
– острый миелит;
– наличие как минимум двух из дополнительных 

критериев:
1) очаг поражения спинного мозга на МР-

томограмме протяженностью не менее 3 сегментов;
2) отсутствие характерной для РС МРТ-картины 

головного мозга;
3) наличие АТ к аквапорину-4 в сыворотке крови [4].
Аквапорин-4 – белок, регулирующий водный ба-

ланс клетки и локализующийся главным образом в 
плазматической мембране астроцитов. Наиболее вы-
сока его концентрация в периваскулярных простран-
ствах серого вещества спинного мозга, гипоталаму-
са, дна IV желудочка, стенок III желудочка, серого 
вещества вокруг сильвиева водопровода. Именно 
поэтому характерно сочетание ОМ с васкулитами. 

Приводим собственное наблюдение. П а ц и -
е н т к а  Г., 46 лет, поступила в клинику в феврале 
2013 г. с жалобами на боли стягивающего характера 
в грудной клетке в сегментах ThVI-ThVIII, слабость в 
ногах, больше справа, онемение в них с неприятны-
ми ощущениями в области правого голеностопного 
сустава (по типу дизестезии), нарушение цветового 
зрения,задержку мочеиспускания.

Из анамнеза заболевания известно, что приблизи-
тельно 2,5 года назад отметила отеки век, которые 
были расценены как аллергический конъюнктивит. 
Применение антигистаминных препаратов не ока-
зало выраженного эффекта. 2 года назад возникло 
резкое снижение зрения на правый глаз, офтальмо-
логом был диагностирован ретробульбарный неврит 
и проведено лечение парабульбарным введением 
дексаметазона (8 инъекций). На фоне этой терапии 
острота зрения наросла, но нарушение цветоощуще-
ния сохранялось. В это же время при МРТ головного 
мозга была обнаружена аденома гипофиза размером 
11×13×13 мм, и снижение остроты зрения было рас-
ценено как следствие сдавления хиазмы. Однако при 
консультации нейрохирурга диагноз хиазмального 
синдрома был отвергнут. Вскоре появилась интен-
сивная головная боль, преимущественно лобно-ор-
битальной локализации, и развилась полная потеря 
зрения на правый глаз. Пациентка была госпита-
лизирована в офтальмологическое отделение, где 
вновь был проведен курс парабульбарного введения 
дексаметазона (20 инъекций). На этом фоне зрение 
значительно улучшилось. Через год появились опоя-
сывающие боли стягивающего и простреливающего 
характера вначале в одной половине грудной клетки 
в сегментах ThVI-ThVIII, а затем присоединились ана-
логичные болезненные ощущения и с другой сторо-
ны (по типу обруча). На следующий день появились 
значительная слабость и онемение в правой ноге, за-
тем онемение и слабость в левой ноге. 

Анамнез жизни: замужем, имеет дочь. Образова-
ние высшее. В детстве – частые ОРЗ, тонзиллэкто-
мия, дважды – удаление аденоидов. Галакторея в те-

чение многих лет (в 2012 г. выявлена пролактинома). 
У пациентки имеется аллергия на орехи, проявляю-
щаяся конъюнктивитом. Наследственный анамнез 
не отягощен – отец пациентки страдает бронхиаль-
ной астмой, мать – гипертонической болезнью.

Неврологический статус: больная в ясном созна-
нии, менингеальных знаков нет. Субъективно – нару-
шение цветоощущения. Черепные нервы интактны. 
Нижний центральный асимметричный парапарез 
(справа до 2 баллов в проксимальных отделах, до 1 
балла в дистальных отделах, слева – 4 балла), сухо-
жильные рефлексы на ногах оживлены, двусторон-
ний симптом Бабинского. Тазовые нарушения в виде 
затруднения мочеиспускания. Нарушение глубокой 
чувствительности по проводниковому типу (легкие 
нарушения суставно-мышечной чувствительности 
и умеренные нарушения вибрационной) с уровня 
ThX-ThXII справа. Болевая и температурная чувстви-
тельность нарушена слева также по проводниковому 
типу с уровня ThVIII-ThX. Сегментарные нарушения 
чувствительности в виде стягивающих опоясываю-
щих болей и дизестезии в зоне ThVI-ThVIII. Балл инва-
лидизации по EDSS – 4,0.

Соматический статус без значимой патологии.
Осмотр офтальмолога выявил сохранность остро-

ты зрения на оба глаза (1,0) и полей зрения, наруше-
ние цветового зрения справа и частичную атрофию 
правого зрительного нерва. 

Общие анализы крови, мочи, биохимический 
анализ крови, коагулограмма в норме. Пролактин 
31,23 нг/мл (норма до 27 нг/мл).

Ревматоидный фактор, антистрептолизин-О, анти- 
стрептолизин-S, С-реактивный белок не обнаруже-
ны. 

Цереброспинальная жидкость (ЦСЖ) бесцветная, 
прозрачность полная, лимфоцитарный цитоз 13/3 в 
1 мм3, белок 0,66 г/л. При исследовании ЦСЖ и сы-
воротки крови на наличие олигоклональных анти-
тел они были обнаружены в ЦСЖ и отсутствовали в 
сыворотке,что является весьма характерным для РС. 
Исследование сыворотки крови на АТ к аквапори-
ну-4 по техническим причинам проведено не было.

Исследование зрительных вызванных потенциа-
лов (ЗВП) выявило снижение амплитуды потенциа-
ла Р100 справа и увеличение его латенции с обеих 
сторон. Исследование соматосенсорных вызванных 
потенциалов (ССВП) указывало на снижение объ-
ема афферентации по быстропроводящим волокнам 
с ног выше поясничного утолщения, более грубо с 
правой ноги. Слуховые вызванные потенциалы ство-
ла мозга (СВПСМ) не были изменены.

При МРТ головного мозга в Т2- и Т1-режимах, а 
также в режиме Flair очагов патологического сигнала 
в веществе больших полушарий мозга, ствола и моз-
жечка не выявлено (рис. 1). В интра- и супраселляр-
ной области было обнаружено образование размером 
11×13×13 мм с гиперинтенсивным сигналом в Т2-
режиме, гипоинтенсивным сигналом в Т1- режиме и 
во Flair, являющееся аденомой гипофиза (рис. 2). 

При МРТ грудного отдела позвоночника, прове-
денной с внутривенным введением контрастного ве-
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щества, обнаружен очаг с сирингомие-
лической полостью на уровне сегментов 
ThIII-ThVII, вокруг которого имелось по-
вышение сигнала в Т1-режиме (рис. 3, 4).

Таким образом, двустороннее пора-
жение зрительных нервов (по данным 
ЗВП), снижение наряду с увеличением латенции 
амплитуды потенциала Р100, и обширное пораже-
ние спинного мозга при отсутствии клинических и 
нейровизуализационных признаков поражения го-
ловного мозга позволили диагностировать ОМ. Со-
четанным заболеванием явилась аденома гипофиза 
с галактореей.

Пациентке была назначена пульс-терапия с 5-крат- 
ным внутривенным введением метипреда по 1000 мг. 
Отмечено быстрое и значительное улучшение – сила 
мышц в дистальных отделах правой ноги возросла 
до 4 баллов, в проксимальных – до 5 баллов. Умень-
шилась степень чувствительных расстройств. Тазо-
вые нарушения регрессировали. Нарушение цвето-
вого зрения сохранялось. ЕDSS – 2,5. Больная была 

Рис. 1. МР-томограмма 
головного мозга. 
Т2-взвешенное изображе-
ние. Очагов патологиче-
ского сигнала в веществе 
головного мозга не 
обнаружено.

Рис. 2. Т1-взвешенное изображение. МРТ-
картина аденомы гипофиза.

Рис. 3. МР-томограмма спинного 
мозга. В Т2-взвешенном изобра-
жении определяется очаг гиперин-
тенсивного сигнала на уровне Th 
(обозначен белыми стрелками).

Рис. 4. МР-томограмма (фрон-
тальный срез) – гидромиелити-
ческая полость.

выписана в удовлетворительном состоянии.
Примерно через месяц, после эпизода диспеп-

сических расстройств с тошнотой, рвотой и субфе-
брильной температурой возникло новое обострение 
в виде онемения и слабости в правой руке, стягива-
ющих болей в верхней части грудной клетки. Сим-
птоматика быстро (в течение 2–3 сут) наросла до 
появления выраженной слабости и онемения в ру-
ках и ногах. Амбулаторно вновь была начата пульс-
терапия метипредом, однако состояние продолжа-
лось ухудшаться, появились нарушения дыхания,и 
пациентка была госпитализирована. При поступле-
нии в клинику жаловалась на затруднения дыхания, 
слабость в ногах и руках, больше справа, невозмож-
ность самостоятельного передвижения, онемение и 
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руки на уровне шейного утолщения, отмечается уд-
линение латентного периода ССВП с ног.

Таким образом, по сравнению с предыдущим ис-
следованием отмечена отрицательная динамика в 
виде ухудшения показателей зрительных и сомато-
сенсорных ВП.

Снова была проведена пульс-терапия метипредом 
по 1000 мг 8 сеансов, затем – курс плазмафереза c 
четырёхкратным обменом по 1200–1500 мг плазмы. 
Однако бульбарные нарушения сохранялись, сла-
бость в конечностях наросла до степени тетрапле-
гии, появилась гипотрофия мышц кистей рук, не 
могла переворачиваться в постели, самостоятельно 
принимать пищу. Сохранялись выраженные боли 
стягивающего и опоясывающего характера, грубые 
проводниковые нарушения всех видов чувствитель-
ности с уровня CVII-ThI и тазовые нарушения. Было 
принято решение о назначении митоксантрона – 20 
мг однократно внутривенно капельно (после внутри-
венного введения 1000 мг метипреда), с последую-
щим назначением преднизолона по 20 мг/сут. В те-
чение первой недели после введения митоксантрона 
отмечалась выраженная положительная динамика в 
виде регресса дыхательных и бульбарных наруше-
ний, нарастания силы в правой руке до 3 баллов, в 
левой руке – до 4 баллов. К концу первого месяца 
появились движения сначала в правой, затем в ле-
вой ноге, сила в нижних конечностях – 1–2 балла, 
восстановилась поверхностная чувствительность в 
левой ноге. После введения митоксантрона отмеча-
лосьтранзиторное (в течение 10–14 дней) снижение 
количества лейкоцитов крови до 2 тыс., лимфоцитов 
до 1,1 тыс. Пациентка отмечала временнóе (в тече-
ние 1–3 дней) усиление болевого синдрома, что по-
требовало применения трамадола в течение 5 дней. 
Развилась полиурия до 6–9 л/сут, расцененная эндо-
кринологом как проявление несахарного диабета, в 

боли стягивающего характера в ногах и руках, гру-
бее справа, нарушение функций тазовых органов с 
эпизодами задержки и недержания мочи.

При осмотре: сознание ясное. Ориентирована, 
контактна, поведение адекватно ситуации. Критика 
сохранена. Менингеальных симптомов нет. Симптом 
Горнера справа. Снижение рефлексов с мягкого нёба, 
легкая дисфония. Слабость дыхательной мускулату-
ры со снижением подвижности диафрагмы справа, 
что проявлялось одышкой. Тетрапарез: сила аксиаль-
ной мускулатуры (в мышцах шеи и спины) 2 балла, в 
проксимальных отделах левой руки – 5 баллов, левой 
руки – 4 балла, в разгибателях левой кисти 2 балла, 
правой кисти – 4 балла, в проксимальных отделах ног 
0–1 балл, в стопах 0 баллов. Мышечный тонус резко 
повышен в ногах и правой руке. Глубокие рефлексы 
оживлены с расширением рефлексогенных зон, дву-
сторонние патологические стопные знаки. Динамиче-
ские координаторные пробы в левой руке выполняет 
неуверенно из-за пареза, в ногах не выполняет также 
из-за пареза. Болевая гиперестезия с элементами ди-
зестезии в правой руке и сегментах СVIII-ThII. Гипесте-
зия поверхностной чувствительности по проводнико-
вому типу с уровня ThVI-ThVII с обеих сторон. Перио-
дически возникали болезненные мышечные сведения 
в ногах и правой руке. Нарушение глубокой чувстви-
тельности в ногах и в левой руке. Положительный 
симптом Лермитта. Ощущение наполнения мочевого 
пузыря и позывы на мочеиспускание отсутствовали, 
поэтому была необходима катетеризация. В связи с 
наличием нарушений дыхания пациентка переведена 
в отделение реанимации.

Консультация офтальмолога: частичная атрофия 
диска зрительного нерва справа

Общие анализы крови, мочи, биохимический ана-
лиз крови, коагулограмма в норме. Рентгенография 
органов грудной клетки, ЭКГ – без патологии. 

Комплемент 27, 30 (норма 20–40)
АТ к кардиолипину: IgM 2,27 МЕ/мл (норма 0–7), 

IgG 1,17 МЕ/мл (норма 0–10). 
АТ к нативной ДНК (количество) 4,01 МЕ/мл 

(норма 0.20). 
Aнтинуклеарные АТ – отр (норма отр).
Ревмопробы: ревматоидный фактор, С-реактивный 

белок – отрицательны , антистрептолизин-О – 0 МЕ/мл 
(норма 0–125).

В сыворотке крови были обнаружены АТ к аква-
порину- 4 в титре –1:40 (N < 1:20). 

При МРТ обнаружена демиелинизация в шейно-
ми грудном отделах спинного мозга и сирингомие-
лическая полость на уровне ThIII-ThIV. В сравнении 
с предыдущим МРТ-исследованием имелась отрица-
тельная динамика в виде увеличения размеров оча-
гов демиелинизации в спинном мозге (рис. 5). 

Исследование ЗВП на обращение шахматного 
паттерна выявило снижение амплитуды потенциала 
Р100 с правого глаза и ещё большее увеличение его 
латентного периода: с левого глаза до 133 мс (ранее 
было 121 мс) и с правого глаза до 127 мс (ранее было 
114 мс). При исследовании ССВП выявлены призна-
ки поражения быстропроводящих волокон с правой 

Рис. 5. МР-томограмма: отрицательная динамика в виде уве-
личения очага в размерах с распространением на шейный от-
дел и продолговатый мозг.
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харного мочеизнурения у нашей пациентки был об-
условлен именно распространением патологического 
процесса на область гипоталамуса. Развитие бульбар-
ного синдрома в представленном случае можно объ-
яснить вовлечением в процесс продолговатого мозга. 
Наличие синдрома Горнера и нарушения дыхания у 
пациентки объясняются поражением боковых рогов 
спинного мозга на уровне шейных сегментов, так как 
очаг поражения на шейно-грудном уровне распола-
гался как в белом, так и в сером веществе спинного 
мозга. В 66% случаев при ОМ развиваются нижняя 
параплегия или тетраплегия с нарушениями чувстви-
тельности, в 58% – отмечалось нарушение функции 
тазовых органов, что имелось и у нашей пациентки. 
Болевой синдром, чрезвычайно изнурявший больную, 
носил комплексный характер. Интенсивные жгучие 
опоясывающие боли в дерматомах СVIII–ТhIII, вероят-
но, связаны с поражением желатинозной субстанции 
задних рогов спинного мозга. Стягивающие боли в 
мышцах живота и в ногах по типу болезненных мы-
шечных спазмов были связаны с пароксизмальными  
тонусными нарушениями. Жгучие боли в ногах явля-
лись следствием деафферентации при поражении за-
дних столбов [10]. При распространении ОМ на ствол 
мозга и в область area postrema возникают тошнота, 
рвота, икота, системное головокружение, бульбарный 
синдром, нистагм; описаны также глазодвигательные 
нарушения, снижение слуха, поражение лицевого 
нерва [11, 12]. При поражении гипоталамуса могут 
возникать сомноленция и гипотермия. Хотя нейрови-
зуализационных признаков его поражения выявлено 
не было, нельзя исключить, что это связано с недо-
статочной напряженностью магнитного поля – 1,5 Тс.

связи с чем был рекомендован препарат натива (ана-
лог антидиуретического гормона). Диурез снизился 
до 2,5–3,5 л/сут. 

Учитывая наличие у пациентки пролактиномы и 
имеющиеся в литературе данные о возможном нега-
тивном влиянии пролактина на течение ОМ и усиле-
нии нейровоспаления путем стимуляции Т-хелперов 
[6], была предпринята попытка назначения бром-
криптина, но препарат вызывал выраженную тошно-
ту и был отменен. 

В связи с катетеризацией мочевого пузыря приме-
няли уросептики и антибиотики. Болевой синдром 
плохо купировался, за время лечения последователь-
но проводилась терапия прегабалином, габапенти-
ном, амитриптилином в адекватных дозах, без вы-
раженного эффекта. Наибольший эффект получен на 
комбинированной терапии баклофеном (30 мг/сут) и 
карбамазепином (600 мг/сут).

Терапия митоксантроном была продолжена в дозе 
по 20 мг ежемесячно (норма 3), затем дважды пре-
парат вводили с 3-месячным интервалом. В проме-
жутках между введениями митоксантрона пациентка 
продолжала получать по 20 мг преднизолона. Отме-
чена выраженная положительная динамика: регрес-
сировали тазовые нарушения, затем пациентка начала 
вставать и ходить с поддержкой, а через 2 мес стала 
ходить самостоятельно на расстояние до 500 м. Паци-
ентка была выписана под динамическое наблюдение.

Через месяц была осмотрена амбулаторно. В не-
врологическом статусе отмечен полный регресс паре-
за в руках, сохранялся симптом Тремнера с 2 сторон. 
Мышечные гипотрофии отсутствуют; в ногах сохра-
нялась минимальная слабость только в проксималь-
ных отделах (до 4 баллов), тонус умеренно повышен, 
глубокие рефлексы оживлены, клонус стоп, симптом 
Бабинского справа; поверхностная чувствительность 
восстановилась, сохранялись умеренное снижение 
вибрационной чувствительности с уровня ThVIII, лег-
кое снижение суставно-мышечной чувствительности 
в пальцах ног, негрубая сенситивная атаксия, уме-
ренные опоясывающие боли в сегментах ThV–ThVII, 
тазовые нарушения регрессировали. Самостоятельно 
ходит на расстояние более 500 м. МРТ-исследование 
спинного мозга, проведенное через полгода после на-
чала лечения митоксантроном в комплексе с предни-
золоном, показало положительную динамику в виде 
уменьшения размеров очага (рис. 6). При очередном 
осмотре через 5 мес отмечено полное восстановление 
силы в конечностях с незначительным повышением 
мышечного тонуса в ногах, чувствительные наруше-
ния и боли остаются. Пациентка полностью себя об-
служивает, ходьба не ограничена. EDSS во время тре-
тьего обострения – 9,0 баллов, через год – 2,5 балла.
Обсуждение

Клиника ОМ складывается из поражения зритель-
ных нервов и спинного мозга. Симптомы вовлечения 
головного мозга отсутствуют за исключением тех слу-
чаев, когда патологический процесс распространяется 
на нижнюю часть ствола мозга (11%) и гипоталамус 
(8%) [7–9]. Можно предположить, что эпизод неса-

Рис. 6. МР-томограмма спинного мозга в Т2-взвешенном 
изображении: положительная динамика в виде уменьшения 
объема очага (белая стрелка), клиновидная деформация по-
звонка как следствие остеопороза на фоне иммуносупрес-
сивной терапии (черная стрелка).
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также часто является симптомом РС. При ОМ ОН 
чаще двусторонний, как это было в представленном 
случае, и с худшим восстановлением зрения, чем при 
РС (у нашей пациентки оставалось нарушение цве-
тоощущения). При ОМ в отличие от РС МРТ может 
выявлять поражение хиазмы, зрительных трактов и 
двустороннее поражение зрительных нервов. Дву-
стороннее поражение зрительных трактов описыва-
ется как «симптом крыльев чайки». Даже во время 
ремиссии ОМ исследование ЗВП в большом числе 
случаев выявляет в отличие от РС не удлинение ла-
тентного периода, а снижение амплитуды потенциа-
ла Р100 или полное его отсутствие. Это объясняется 
поражением самих аксонов зрительного нерва, а не 
только его миелиновой оболочки, как это характерно 
для РС. В одной из работ показано, что при ОМ по-
тенциал Р100 в 45% наблюдений отсутствует; в 21% 
обнаруживаются, как в нашем случае, и снижение 
его амплитуды, и увеличение латенции, в 19% слу-
чаев – снижение амплитуды и нормальная латенция 
и в 15% – нормальная амплитуда и увеличенная ла-
тенция (как и при РС). Снижение амплитуды потен-
циала Р100 при первом поступлении больной в кли-
нику позволило уже на том этапе предположить ОМ. 
Помощь в проведении дифференциального диагноза 
между ОМ и РС при ОН может оказать оптическая 
когерентная томография. При ОМ этот метод обна-
руживает более выраженное истончение внутренне-
го слоя сетчатки, чем при РС, а наружные её слои, 
напротив, утолщаются, что обусловлено отеком 
мюллеровых клеток, содержащих аквапорин-4. При 
ОМ имеется также выраженное истончение сосудов 
сетчатки, что коррелирует со степенью снижения 
зрения. Предлагается измерение диаметра этих сосу-
дов использовать как суррогатный маркер ОМ [15]. 

Следует помнить о существовании отдельной но-
зологической формы, называемой «хронический вос-
палительный возвратный неврит зрительного нерва». 
Это редкое заболевание с грубым снижением остроты 
зрения, обычно двусторонним, которое сопровожда-
ется болями в глазах. При этом не обнаруживаются ни 
олигоклональные АТ, характерные для РС, ни АТ к ак-
вапорину-4. Симптоматика регрессирует при приме-
нении кортикостероидов, но после их отмены возоб-
новляется. МРТ головного мозга не выявляет никаких 
изменений, за исключением накопления контраста в 
зрительных нервах. Исследование ЗВП выявляет уд-
линение латенции потенциала Р100. Для предотвра-
щения рецидивов болезни применяют иммуносупрес-
соры (наиболее часто – азатиоприн) [16].

Вторым основным диагностическим критерием 
ОМ является развитие острого миелита, при котором 
очаг поражения в спинном мозге, выявляемый при 
МРТ, занимает не менее 3 сегментов. В представ-
ленном случае очаг поражения в спинном мозге при 
второй экзацербации распространялся на 5 сегментов 
(ThIII-ThVII). Клиническая картина складывается из 
симптомов, зависящих от уровня поражения спинно-
го мозга. Характерные для ОМ очаги в спинном мозге 
выявляются у пациентов как с наличием АТ к аквапо-
рину-4, так и без таковых. Однако у серопозитивных 

Неврологические нарушения при монофазном те-
чении ОМ более тяжелые, но прогноз при этой форме 
лучше, так как каждое обострение рецидивирующего 
ОМ оставляет после себя определенный неврологиче-
ский дефицит, и через 5 лет при отсутствии терапии 
около половины больных полностью теряют зрение 
на один или оба глаза и передвигаются с посторон-
ней помощью. Средняя продолжительность жизни 
пациентов с монофазным течением составляет 16,9 
года, тогда как при рецидивирующем течении – 7,7 
года. Прогностическими факторами рецидивирую-
щего течения являются женский пол, более поздний 
возраст, в котором заболевание возникает, незначи-
тельный двигательный дефект после дебюта, наличие 
сопутствующего аутоиммунного заболевания и нали-
чие в сыворотке крови АТ к аквапорину-4 [9, 13]. В 
представленном случае в период второго обострения 
имелись практически все предикторы рецидивирую-
щего течения ОМ, за исключением сопутствующего 
аутоиммунного заболевания, Кроме того, замечено, 
что, если оптический неврит и миелит развились в 
течение одного месяца, то течение ОМ, как правило, 
монофазное. В нашем же случае картина миелита раз-
вилась примерно через год после поражения зритель-
ных нервов. Наша пациентка перенесла 3 рецидива 
ОМ: неврит зрительных нервов и 2 эпизода миелита 
с интервалом 1 мес. Следует подчеркнуть, что начало 
заболевания и последнее обострение возникли, веро-
ятно, после вирусных заболеваний (конъюнктивита и 
желудочно-кишечной вирусной инфекции).

В случае одновременного развития зрительных 
нарушений и распространенного поражения спин-
ного мозга диагноз ОМ, как правило, не вызывает 
затруднений. Однако неврит зрительного нерва и ми-
елит могут возникать с достаточно большим (до не-
скольких лет) промежутком – в представленном слу-
чае этот период составил около года, что значительно 
осложняет диагностику. Дифференциальный диагноз 
у нашей пациентки проводили с РС и вторичным ми-
елитом на фоне системных заболеваний соединитель-
ной ткани. Для этого были проведены ревмопробы 
и определялись антинуклеарные АТ – изменений не 
было обнаружено. Наиболее часто приходится диффе-
ренцировать ОМ с РС, для которого также характер-
но поражение зрительных нервов и спинного мозга. 
Дифференциальный диагноз очень важен, так как им-
муномодуляторы, назначаемые в качестве превентив-
ной терапии при РС, ухудшают клиническое течение 
ОМ и приводят к появлению новых очагов. Для ОМ 
более характерны старший возраст, в котором начи-
нается заболевание, значительные неврологические 
нарушения в дебюте, выраженные остаточные явле-
ния после первой экзацербации, высокая вероятность 
развития нарушений дыхания. Начальные проявления 
ОМ в какой-то степени зависят от возраста пациента. 
При дебюте болезни до 30 лет в 60% случаев она на-
чинается с оптического неврита (ОН) и только в 30% 
– с распространенного миелита. При начале болезни 
после 50 лет, напротив, – в 75% случаев в начале забо-
левания возникает миелит и только в 25% – ОН [14]. 

ОН, входящий в диагностические критерии ОМ, 
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В нашем случае МРТ головного мозга не обнаружи-
ла изменений, что соответствует диагностическим 
критериям ОМ.

Третьим и очень важным дополнительным диагно-
стическим критерием ОМ является наличие в сыворот-
ке крови АТ к аквапорину-4. Известно, что АТ к аква-
порину-4 действуют путем комплементобусловлен-
ного повреждения астроцитов, однако недавно было 
обнаружено и прямое, комплементнезависимое, воз-
действие этих АТ на астроциты с вторичным повреж-
дением олигодендроцитов, которое, вероятно, обуслов-
лено глютаматной эксайтотоксичностью [24]. Показа-
но, что очаги ОМ у разных пациентов имеют разный 
морфологический паттерн. Выделено 6 типов очагов: 
1-й тип – периваскулярное отложение комплемента 
на поверхности астроцитов с инфильтрацией грану-
лоцитами и некрозом астроцитов, за которым следует 
демиелинизация; это приводит к формированию кист 
– некротических очагов – 2-й тип; формирование таких 
деструктивных очагов ведет к валлеровской дегенера-
ции аксонов спинальных проводников, прилежащих 
к ним, – 3-й тип; вокруг активных очагов ОМ аквапо-
рин-4 может отсутствовать, но определяется аквапо-
рин-1 – 4-й тип; также в очагах могут отмечаться ци-
топлазматическое набухание, вакуолизация и апоптоз 
астроцитов при отсутствии активации комплемента и 
демиелинизации и аксональной дегенерации – 5-й тип; 
очаги с повреждением астроцитов, демиелинизацией, 
обусловленной апоптозом олигодендроцитов, но с со-
хранными аксонами – 6-й тип. У каждого пациента 
и даже в одном и том же очаге могут одновременно 
присутствовать различные компоненты тканевого по-
вреждения и патоморфологические изменения при ОМ 
варьируют от воспалительной демиелинизации до не-
кроза. В хронических очагах отмечаются кистозная де-
генерация, глиоз и атрофия, что может приводить к раз-
витию вторичной сирингомиелии, как это имело место 
в нашем случае [17, 25].

По данным разных авторов, АТ к аквапорину-4 
выявляются у большей части пациентов с ОМ или 
с заболеваниями спектра ОМ (50-90%). Иногда при 
ОМ в ЦСЖ обнаруживаются олигоклональные анти-
тела IgG, характерные для РС, как это было при вто-
ром обострении у нашей пациентки, что заставило на 
определенном этапе предполагать наличие РС. При 
следующем обострении были выявлены АТ к аква-
порину-4 и диагноз ОМ был подтвержден. У серопо-
зитивных больных ОМ протекает тяжелее и ведет к 
большей инвалидизации. При титре АТ к аквапори-
ну-4 в дебюте болезни 1:100 ОМ в дальнейшем, как 
правило, не имеет экзацербаций. Более высокие его 
титры являются прогностическим фактором рециди-
вирующего течения заболевания. При таком течении 
ОМ в период ремиссии титр АТ составляет в среднем 
1:320 и значительно нарастает во время очередного 
обострения, достигая 1:1000 [26, 27]. У части паци-
ентов с клинической картиной ОМ при отсутствии 
АТ к аквапорину-4 обнаруживаются АТ к аквапори-
ну-1, миелинолигодендроцитарному гликопротеину 
(МОГ), глициновым рецепторам, что позволяет пред-
положить гетерогенность этого заболевания. В одной 

больных эти очаги длиннее и занимают более поло-
вины поперечника спинного мозга. Очаги при ОМ 
располагаются не только в белом, но и в сером веще-
стве спинного мозга (в отличие от РС), накапливают 
контраст и сопровождаются отеком, независимо от 
наличия или отсутствия специфических АТ. В пред-
ставленном случае МРТ выявляла обширный очаг 
демиелинизации как в белом, так и в сером веществе 
спинного мозга с вторичной сирингомиелической по-
лостью [17]. При РС кольцевидное накопление кон-
траста в виде открытого кольца весьма характерно 
для церебральных очагов и крайне редко встречается 
в спинном мозге. При ОМ подобный тип контрасти-
рования спинальных очагов отмечается в 25% случа-
ев; так было и в нашем наблюдении. Общая площадь 
очагов в спинном мозге коррелирует с тяжестью тече-
ния миелита, как это имело место и у представленной 
пациентки [18]. При третьем рецидиве заболевания 
очаг поражения в спинном мозге располагался как на 
грудном, так и на шейном уровне, что соотносилось с 
развитием тетраплегии и нарушениями дыхания. 

В настоящее время выделяют «заболевания спек-
тра оптикомиелита», к которым относят рецидиви-
рующий ОН и распространенный миелит. В одной 
из работ определяли наличие АТ к аквапорину-4 у 
пациентов с клинической картиной распространен-
ного миелита и не отвечающих диагностическим 
критериям ОМ, так как отсутствовали признаки по-
ражения зрительного нерва. У большинства серопо-
зитивных больных исследование ЗВП выявило суб-
клиническое поражение зрительного нерва, что по-
могло поставить диагноз ОМ. Иногда картина МРТ 
при распространенном миелите напоминает таковую 
при опухоли спинного мозга. В таких случаях для 
уточнения диагноза прибегают к биопсии вещества 
спинного мозга. Однако эта процедура нередко име-
ет осложнения в виде кровотечения из спинальных 
сосудов или ликвореи. В дальнейшем же у части па-
циентов может развиться клиническая картина ОМ. 
В связи с этим, учитывая высокий риск осложнений 
спинальной биопсии, рекомендуют всем пациентам 
с протяженным поражением спинного мозга прово-
дить определение содержания АТ к аквапорину-4. 
Причиной распространенного миелита у серонега-
тивных пациентов могут быть и другие заболевания: 
инфекции, острый рассеянный энцефаломиелит, 
спинальный инфаркт, васкулит, паранеопластиче-
ская миелопатия [19–21].

Одним из дополнительных диагностических кри-
териев ОМ является отсутствие характерной для РС 
МР-картины головного мозга. Проведение МРТ с на-
пряженностью магнитного поля 7 Тс показало, что 
при ОМ имеются очаги и в полушариях головного 
мозга, но, в отличие от РС, в 93% случаев они лока-
лизуются субкортикально и только в 1% – перивен-
трикулярно и в 3% – в мозолистом теле. Однако в 
одном исследовании показано, что из 63% пациентов 
с ОМ, имевших очаги в головном мозге, у 26% они 
соответствовали МРТ-критериям РС «распростра-
ненности в пространстве». Таким образом, наличие 
подобных очагов не исключает наличие ОМ [22, 23]. 
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ным интервалом привело к отсутствию рецидивов у 
95% пациентов, среднегодовая частота обострений у 
которых до лечения составляла 2,6. Переносимость 
ритуксимаба при этом была хорошей. Предлагаются 
и иные схемы назначения ритуксимаба [32, 33]. Для 
лечения ОМ предложен и другой новый препарат – 
офтумумаб, связывающийся с другим эпитопом ре-
цепторов CD20-В-лимфоцитов. Имеются данные по 
применению еще одного препарата – токлизумаба, 
являющегося моноклональными АТ к рецепторам 
интерлейкина-6. Лечение этим препаратом в дозе 
8 мг/кг в течение года привело к снижению средне-
годовой частоты обострений с 2,0 до 0,5. Основны-
ми нежелательными явлениями при применении 
токлизумаба были лимфопения, анемия, инфекции 
верхних дыхательных путей, пиелонефрит. Описана 
тяжелая экзацербация ОМ при применении другого 
препарата моноклональных антител – натализума-
ба, применяемого при «агрессивных» вариантах РС. 
Это еще раз подчеркивает необходимость проведе-
ния тщательного дифференциального диагноза меж-
ду ОМ и РС. Препараты моноклональных антител 
при неэффективности цитостатиков используются в 
качестве препаратов второй линии.

Таким образом, представленный случай являет-
ся иллюстрацией рецидивирующего течения ОМ, 
соответствующего всем диагностическим критери-
ям. Каждый из трех рецидивов протекал тяжелее 
предыдущего с развитием во время последней эк-
зацербации тетраплегии, бульбарных расстройств и 
нарушения дыхания. Следует отметить быстрый и 
значительный эффект от применения митоксантро-
на. К сожалению, исключить наличие рецидивов ОМ 
в будущем невозможно, поэтому пациентка требует 
постоянного динамического наблюдения.
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