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The review presents data on the prospects for the diagnosis 
of optic neuritis in neuromyelitis optica (NMO). The differential 
diagnosis of NMO with multiple sclerosis and other autoimmune 
diseases is complicated by the similarity of the clinical 
manifestations of optic neuritis. The diagnostic approach, tactics 
of using and interpreting the results of modern laboratory, 
instrumental and hardware research methods are described. 
Additional diagnostic criteria are described for AQPR4-IgG-
seronegative patients with clinical symptoms of acute urinary 

tract infections. NMO is characterized by severe unilateral 
damage to the optic nerve with poor recovery of visual functions 
after conservative therapy, frequent recurrences of optic neuritis 
in one or both eyes, bilateral simultaneous damage to the optic 
nerves or chiasm. Timely diagnosis makes it possible to prescribe 
pathogenetic therapy for NMO and reduce the number of 
relapses of optic neuritis and prevent patients’ blindness.
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РЕФЕРАТ

В обзоре представлены данные по перспективам диа-
гностики оптического неврита при оптиконейромиелите 
(ОНМ). Проведение дифференциальной диагностики ОНМ 
с рассеянным склерозом и другими аутоиммунными забо-
леваниями осложнено схожестью клинических проявле-
ний оптического неврита. Описан диагностический под-
ход, тактика использования и интерпретации результатов 
современных лабораторных, инструментальных и аппа-
ратных методов исследования. Описаны дополнительные 
критерии диагностики для AQPR4-IgG-серонегативных 
пациентов с клиническими симптомами ОНМ. При ОНМ 

характерно грубое одностороннее поражение зрительно-
го нерва с плохим восстановлением зрительных функций 
после консервативной терапии, частые рецидивы оптиче-
ского неврита на одном или обоих глазах, двустороннее 
одновременное поражение зрительных нервов или хиаз-
мы. Своевременная диагностика позволяет назначить 
патогенетическую терапию при ОНМ и уменьшить коли-
чество рецидивов оптического неврита и предотвратить 
инвалидизацию пациентов.

Ключевые слова: оптиконейромиелит Девика, оптиче-
ский неврит, оптическая когерентная томография, рассе-
янный склероз, заболевания спектра оптиконейромиелита, 
аквапорин-4
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Оптиконейромиелит (оптиконевромиелит, 
ОНМ, болезнь Девика)  – это аутоиммунное 
демиелинизирующее заболевание, связанное 

с рецидивирующими эпизодами неврита зрительно-
го нерва и поперечного миелита, часто приводящего 
к необратимой слепоте и/или параличу [1]. Характе-
ризуется селективным поражением зрительного 
нерва (острый неврит зрительного нерва) и спинно-
го мозга (поперечный миелит на уровне грудных, 
реже – шейных сегментов). 

Это заболевание впервые было описано Эженом 
Девиком в 1894 г. как особый вариант рассеянного 
склероза (РС) с разнородным течением и было назва-
но по фамилии автора «оптикомиелит Девика». 
Позднее было доказано, что это отдельная нозоло-
гическая единица, а не вариант течения РС. В насто-
ящее время данная патология относится к группе 
демиелинизирующих процессов (заболевания спек-
тра ОНМ – ЗСОНМ) [2].

ОНМ встречается как в молодом, так и в среднем 
возрасте. В большинстве случаев пациенты обраща-
ются с первыми симптомами в возрасте 30–45 лет. 
Частота встречаемости заболевания у женщин выше, 
чем у мужчин (соотношение 9:1) [1]. Распро- 
страненность заболевания в мире варьируется от 1 
до 3 случаев на 100 тыс. населения. В исследовании 
европейских авторов частота встречаемости ЗСОНМ 
составила 0,71 случая на 100 тыс. населения, а рас-
пространенность – 1,09 случая на 100 тыс. населения. 
Среди них было 79,3% женщин и 20,6% мужчин [3].

Причиной оптического неврита при заболева-
ниях спектра оптикомиелит-ассоциированных рас-
стройств является воспалительная демиелинизация 
зрительного нерва [1, 4].

В 2004 г. впервые были выявлены специфические 
для ОНМ антитела к аквапорину-4 – AQP4-IgG, кото-
рые обнаруживали у 63–73% пациентов. Их наличие 
подтвердило аутоиммунные механизмы патогенеза 
ЗСОНМ [5]. Открытие аутоантител AQP4-IgG, наце-
ленных на аквапорин-4, ускорило понимание кле-
точных механизмов, управляющих патогенезом 
ОНМ. AQP4 – двунаправленный водный канал, экс-
прессируется на плазматических мембранах астро-
цитов клеток Мюллера сетчатки, скелетных мышц и 
некоторых других эпителиальных клеток. Тетрамеры 
AQP4 образуют на клеточной плазматической мем-
бране регулярные супрамолекулярные ансамбли, 
называемые ортогональными массивами частиц. 
Патогенез до конца не изучен, однако ученые, зани-
мающиеся данной проблемой, обращают внимание 
на то, что патологические признаки ОНМ включают 
периваскулярное отложение иммуноглобулина и 
активированного комплемента, потерю астроцитар-
ного AQP4, воспалительную инфильтрацию с нако-
плением гранулоцитов и макрофагов и демиелини-
зацию с потерей аксонов. Текущие данные подтвер-
ждают причинную роль AQP4-IgG в развитии ОНМ, 

при котором связывание AQP4-IgG с ортогональны-
ми массивами AQP4 на астроцитах инициирует ком-
племент-зависимую и антителозависимую клеточ-
но-опосредованную цитотоксичность и воспаление 
[1, 5]. Восприимчивость зрительного нерва к ОНМ 
может также возникать из-за высокой экспрессии 
AQP4 в зрительном нерве по сравнению с мозгом [1].

Выделяют несколько типов течения болезни 
Девика: монофазный и рецидивирующий. 
Монофазный тип течения (20%)  – одновременно 
развивается одно- или двусторонний неврит зритель-
ного нерва и поперечный миелит, затем повторные 
эпизоды миелита и/или оптического неврита не 
регистрируются. Рецидивирующий (ремитирую-
щий) тип (80%) характеризуется разделенными по 
времени атаками оптического неврита или миелита. 
Первые атаки оптического неврита и миелита могут 
быть разделены между собой по времени неделями 
или даже годами. Неврологический дефицит нака-
пливается с каждым последующим обострением. 
Даже одно обострение может привести к глубокой 
инвалидизации или смерти пациента. В ⅓ случаев 
причиной смерти является развитие дыхательных 
нарушений [1, 6, 7].

Пациенты предъявляют жалобы на одно- или 
двустороннее снижение остроты зрения, вплоть до 
слепоты, позитивные зрительные феномены 
(фотопсии в виде мерцающих огней, пятен, линий и 
др.), могут присутствовать такие явления, как фосфе-
ны и сцинтилляции. Кроме того, пациенты отмечают 
головную боль, болевой синдром в области глазниц, 
которая может усиливаться при движении глаз (ассо-
циированный неврит), утрата цветочувствительно-
сти; двоение в глазах, птоз век [8, 9].

Так, в исследовании испанских авторов, у 58,6% 
пациентов первоначальным клиническим прояв-
лением был неврит зрительного нерва, из них у 
20,7% неврит был только на левом глазу, у 6,9% был 
неврит только на правом глазу, а у 31,0% был дву-
сторонний неврит зрительного нерва; поперечный 
миелит в 26,0%, синдром зоны постремы (невроло-
гическое проявление, характеризующееся необъ-
яснимыми приступами трудноизлечимой тошноты, 
рвоты или икоты, длящимися более одной недели) 
в 10,3% и др. [2].

По результатам анализа ряда работ клиници-
стами была предложена следующая схема обследо-
вания пациента: определение остроты зрения, вну-
триглазного давления, поля зрения, прямая и 
непрямая офтальмоскопия, исследование цветово-
го восприятия, оптическая когерентная томогра-
фия (ОКТ) [1, 4, 6, 10]. В этих работах отмечается 
то, что тест с качающимся светом следует исполь-
зовать для поиска дефекта относительной аффе-
рентности зрачка (RAPD, также известного как зра-
чок Маркуса Ганна). Относительный афферентный 
дефект зрачка будет присутствовать в большинстве 
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случаев одностороннего неврита зрительного 
нерва, но может отсутствовать при бинокулярном 
одномоментном или последовательном неврите 
зрительного нерва. При отсутствии относительно-
го афферентного дефекта зрачка диагноз выстав-
ляется с особой осторожностью [6, 8].

Классическая клиническая картина неврита зри-
тельного нерва состоит из окулярной, периокуляр-
ной или в большинстве случаев ретробульбарной 
боли, которая часто предшествует потере зрения и 
дисхроматопсии. Боль, усиливающаяся при движе-
нии глаз, может свидетельствовать о воспалении зри-
тельного нерва. Ряд авторов также показывают, что 
болезненные ощущения в глазах или головная боль, 
не усиливающиеся при движении глаз, или безболез-
ненный неврит зрительного нерва могут указывать 
на воспаление в зрительном канале или во внутри-
черепном пространстве [8–11].

Клиническая картина ОНМ характеризуется 
сочетанием синдромов оптического неврита и/или 
продольно-поперечного миелита. Поражения зри-
тельных нервов и спинного мозга в некоторых слу-
чаях могут возникать одновременно, но чаще с вре-
менным интервалом, который может составлять 
месяцы, годы и даже десятилетия. Симптоматика 
нарастает в течение нескольких дней, а регрессирует 
неделями и месяцами, часто с сохранением остаточ-
ного неврологического дефицита (нарушения со 
стороны двигательной, чувствительной, зрительной 
и вегетативной систем). С каждой последующей ата-
кой неврологический дефицит накапливается и при-
водит к тяжелейшим нарушениям описанных ранее 
систем. Для оценки степени выраженности невроло-
гического дефицита при ОНМ (болезни Девика), как 
и при РС, используется расширенная шкала инвали-
дизации EDSS (Expanded Disebility Status Scale) [1, 6, 
10]. Согласно современным критериям, для ОНМ 
Девика необходимо наличие неврита зрительного 
нерва и поперечного миелита, а также не менее двух 
из трех диагностических критериев, повышающих 
диагностическую специфичность (признаки смеж-
ного поражения спинного мозга не менее чем в трех 
сегментах на результатах магнитно-резонансной 
томографии [МРТ] и др.) [1, 12].

Основные клинические характеристики ЗСОНМ 
включают неврит зрительного нерва, острый миелит, 
синдром зоны постремы (острый синдром ствола 
головного мозга, симптоматическая нарколепсия 
или острый диэнцефальный клинический синдром, 
симптоматический церебральный синдром).

Серопозитивные пациенты по антителам к 
аквапорину-4 (AQP4-IgG) с изолированным неври-
том зрительного нерва или поперечным миелитом 
в настоящее время классифицируются как пациен-
ты, имеющие расстройство ЗСОНМ, которое несет 
в себе высокий риск возможной конверсии в ОНМ 
Девика [1, 12].

Обычно рекомендуется проводить серологиче-
ское тестирование у пациентов с невритом зритель-
ного нерва с изменениями на МРТ, нетипичными для 
РС, с двусторонним или рецидивирующим невритом 
зрительного нерва, с плохим восстановлением зре-
ния или с невритом зрительного нерва, связанным с 
аутоиммунным заболеванием [13].

Исследование специфического маркера антител 
к аквапорину-4 (AQP4-IgG), введенное в клиническую 
практику, позволило уточнить этиологию поражения 
зрительного нерва при ОНМ Девика. Офтальмолог 
должен быть насторожен и информирован в вопро-
се диагностики пациентов с подозрением на ОНМ, 
поскольку тест на AQP4-IgG положителен не более 
чем у 70% пациентов, при этом стоит отметить, что 
серопозитивность по AQPR4-IgG может быть не толь-
ко при ОНМ, а также и при других ЗСОНМ.

В случае отрицательного/неизвестного AQPR4-
IgG имеются дополнительные требования к МРТ: 
острый неврит зрительного нерва. При МРТ голов-
ного мозга нормальные или неспецифические изме-
нения только в белом веществе, обширные пораже-
ния зрительного нерва при гипертензии T2 или T1, 
усиливаемые гадолинием >50% длины зрительного 
нерва или поражение хиазмы, острый миелит – про-
дольно-обширный поперечный миелит, вовлекаю-
щий >/= 3 смежных сегмента спинного мозга, >/= 3 
смежных сегмента атрофии спинного мозга у паци-
ентов с поперечным миелитом в анамнезе, синдром 
зоны постремы.

Ряд исследователей, занимающихся лаборатор-
ной диагностикой данной патологии, указывают на 
то, что у пациентов с ОНМ, кроме серопозитивного 
AQP4-IgG, также присутствует нейтрофильный плео- 
цитоз (>50 кл/мл) [1, 6].

ОКТ и спектральная ОКТ позволяют точно доку-
ментировать изменения толщины слоя нервных 
волокон сетчатки, слоя ганглиозных клеток сетчатки. 
Данное исследование отражает тяжесть поражения 
при неврите и других патологиях зрительного нерва, 
таких как ОНМ [10, 14–18].

Европейские авторы утверждают: в качестве про-
токола стандартного исследования будет более 
информативно получить два скана с использованием 
системы спектральной ОКТ сетчатки. Предлагается 
сделать сканирование перипапиллярного кольца и 
сканирование объема макулы. Есть мнение о том, что 
разница значений толщины слоя нервных волокон 
сетчатки более чем на 20% между двумя глазами 
может свидетельствовать о предшествующем «суб-
клиническом» эпизоде [10].

На ОКТ выявляется утолщение или отек перипа-
пиллярного слоя нервных волокон сетчатки при 
отеке диска зрительного нерва. Помимо того, может 
быть локализованное утолщение внутреннего ядер-
ного слоя, которое может быть связано с микроки-
стозным макулярным отеком (также известным как 
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микрокистозные изменения макулы, или ретроград-
ная макулопатия). Полный спектр патологий, кото-
рые можно выявить с помощью ОКТ, еще не известен, 
и добавляются новые дифференциальные критерии 
по мере улучшения качества данных ОКТ [10, 3, 
14–16, 18].

Проведение дифференциальной диагностики 
осложнено схожестью клинических симптомов ОНМ 
Девика, острых эпизодов неврита зрительного нерва, 
связанного с РС, и других аутоиммунных и воспали-
тельных невритов зрительного нерва [10, 18–23].

Оптический неврит может являться первым при-
знаком неврологических демиелинизирующих забо-
леваний, таких как ОНМ Девика и РС, которые могут 
стать причиной грозных осложнений вследствие 
отсутствия правильного диагностического подхода 
и маршрутизации пациента.

Крайне важно проведение дифференциальной 
диагностики с РС. Во ФГАУ «НМИЦ «МНТК 
«Микрохирургия глаза» им. акад. С.Н. Фёдорова» 
Минздрава России для дифференциальной диагно-
стики разработаны критерии оптического неврита 
при РС и применяются следующие методы исследо-
вания: микропериметрия, ОКТ макулы и диска зри-
тельного нерва, ОКТ-ангиография, МРТ головного и 
спинного мозга [14–16, 19–22]. Во всех случаях дву-
стороннего неврита зрительного нерва и рецидива 
оптического неврита необходимо заподозрить ОНМ 
Девика и направить пациента к неврологу и исследо-
вать специфический маркер AQP4-lgG, чтобы своев-
ременно начать комплексное системное лечение и 
предотвратить грозные осложнения, среди кото-
рых – слепота [11, 18, 23].

Поскольку ОНМ имеет плохой прогноз и в 
тяжелых случаях требует агрессивной иммуноте-
рапии, своевременное выявление пациентов с 
ЗСОНМ может позволить вовремя начать терапию, 
что приведет к снижению рецидивов и даст воз-
можность уменьшить количество осложнений и 
ослабить неврологический дефицит. Кроме того, 
препараты, применяемые при РС, противопоказа-
ны при ОНМ [1]. 

В проведенном обзоре нами представлены дан-
ные по перспективам диагностики оптического 
неврита при ОНМ Девика. При данной патологии 
характерно грубое одностороннее поражение зри-
тельного нерва с плохим восстановлением зритель-
ных функций после консервативной терапии, частые 
рецидивы оптического неврита на одном или обоих 
глазах, двустороннее одновременное поражение зри-
тельных нервов или хиазмы.

В настоящий момент диагностика оптического 
неврита вышла на новый уровень благодаря внедре-
нию высокотехнологичных аппаратных методов 
исследования и оборудования с более высоким раз-
решением и лучшей визуализацией, по сравнению с 
аппаратурой предыдущего поколения. Широкое 

использование современных лабораторных, инстру-
ментальных и высокотехнологичных методов иссле-
дований, открытие новых аутоантител и биомарке-
ров, а также накопившийся большой опыт в диагно-
стике ОНМ Девика тоже способствовали повышению 
уровня диагностики.

В стандарты диагностики оптического неврита 
зрительного нерва следует включать ОКТ двух зон – 
макулы и диска; при подозрении на ОНМ рекомен-
дуется назначить исследование крови на антитела к 
AQPR4. Серонегативный результат по AQPR4-IgG не 
исключает диагноза ОНМ.

При впервые выявленном оптическом неврите, 
отсутствии очагов в головном мозге по данным МРТ 
необходимо заподозрить ОНМ, направить пациента 
на консультацию к неврологу, а также исследовать 
кровь пациента на AQPR4-IgG, что позволит уточнить 
этиологию оптического неврита и начать своевре-
менную терапию. Применение современных лекар-
ственных средств, действие которых вызывает инги-
бирование продукции патологических аутоантител 
против AQPR4, позволит уменьшить количество 
рецидивов оптического неврита и предотвратить 
инвалидизацию пациентов.
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