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Аннотация 
Орфанные заболевания в офтальмологии остаются серьезной медико-социальной проблемой ввиду высокого риска необратимой утра-
ты зрения и инвалидизации пациентов. Среди них особое место занимает нейротрофический кератит (нейротрофическая кератопатия), 
обусловленный повреждением тройничного нерва на любом участке, что ведет к нарушению трофики роговицы и формированию ее 
персистирующих дефектов. Несмотря на внедрение патогенетически ориентированных методов лечения, своевременная диагностика 
данной нозологии в клинической практике остается неудовлетворительной. Целью данной публикации стало обоснование необходимо-
сти внедрения единой системы маршрутизации пациентов с подозрением на нейротрофический кератит для сокращения времени по-
становки диагноза и оптимизации доступа к патогенетически ориентированной терапии на основании анализа проведенного совета 
экспертов, а также данных реальной клинической практики применения такой терапии. Разработана трехуровневая модель движения 
пациента – от первичного офтальмологического звена до федеральных центров. Предложен алгоритм, регламентирующий этапы оф-
тальмологического обследования и конкретные критерии направления больного в профильные федеральные центры. Определены дек-
ретированные сроки мониторинга на фоне терапии и в посттерапевтическом периоде. 
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П о данным Всемирной организации здравоохране-
ния, более 300 млн человек в мире живут с орфан-

ными заболеваниями, многие из которых дебютируют 
уже в детском возрасте [1]. 

В перечне орфанных заболеваний в России 303 нозо-
логии, в том числе офтальмологического профиля – 
изолированные глазные болезни, синдромальные и на-
следственные формы, при которых поражаются сетчат-
ка, зрительный нерв, роговица и др. [2]. 

Орфанным заболеваниям в офтальмологии уделяется 
особое внимание в России, что отмечено на многих кон-
ференциях. Наиболее обширно и подробно эта тема бы-
ла развернута в программном докладе главного вне-
штатного специалиста-офтальмолога Минздрава Рос-
сии, директора ФГБУ «НМИЦ глазных болезней им. 
Гельмгольца», президента Ассоциации врачей-офталь-
мологов академика РАН В.В. Нероева, представленном 
на XXXII Международном офтальмологическом кон-
грессе им. проф. Ю.С. Астахова в 2026 г. В рамках про-
граммного доклада были отмечены современные воз-
можности диагностики и лечения данной группы забо-
леваний – от генетической верификации до генной те-
рапии и нейрорегенеративных технологий [3]. 

В докладе подчеркнуты инвалидизирующая роль одно-
го из орфанных офтальмологических заболеваний – ней-
ротрофического кератита (НК) – и необходимость приме-
нения патогенетической терапии для таких пациентов. 

НК является орфанным заболеванием и включен в 
перечень орфанных заболеваний в РФ [2]. 

Основным механизмом развития НК является наруше-
ние структуры тройничного нерва на любом уровне, ко-
торое вызывает снижение чувствительной и трофиче-
ской иннервации роговицы и приводит к формированию 
ее незаживающего дефекта (от небольшого точечного де-
фекта до язвы роговицы с ее перфорацией). В итоге это 
может привести к необратимым повреждениям анатоми-
ческой структуры глаза, снижению зрительных функций 
и потере глаза [4, 5]. 

При отсутствии своевременного и адекватного лече-
ния заболевание прогрессирует, формируя необрати-
мые изменения, требующие высокотехнологичной по-
мощи, включая хирургические вмешательства, что в ря-
де случаев заканчивается полной потерей зрения. 

Терапия включает консервативные, амбулаторные и 
хирургические методы, но, к сожалению, основные ме-

тоды терапии влияют лишь на уменьшение симптомов 
НК, но не устраняют причину [5]. 

Существуют лишь 2 метода патогенетической тера-
пии (которые влияют непосредственно на причину 
развития НК) – прямая невротизация роговицы (хи-
рургическое восстановление иннервации роговицы) и 
применение рекомбинантного человеческого факто-
ра роста нервов (рчФРН) в форме глазных капель [5]. 

Патогенетическая терапия НК – рчФРН ценегермин – 
появилась в мире относительно недавно, но мировая 
реальная клиническая практика насчитывает уже более 
2 тыс. пролеченных пациентов [6–8]. 

В апреле 2022 г. нозология «нейротрофический кера-
тит» и препарат ценегермин включены в орфанный пе-
речень фонда «Круг Добра» для поддержки детей с тя-
желыми, жизнеугрожающими и хроническими, в том 
числе редкими, заболеваниями. 

В настоящее время уже получены первые длительные ре-
зультаты лечения с использованием рчФРН в России. 

По состоянию на 1 июня 2026 г. препаратом ценегер-
мин обеспечены более 170 детей с различными причи-
нами развития НК. 

Основные выводы, которые были получены в иссле-
дованиях реальной клинической практики [9]: 

• Терапия препаратом ценегермин приводит к зажив-
лению роговицы. Первые результаты появляются в пе-
риод от 6 нед до 2 мес терапии [9–12]. 

• Ценегермин увеличивает чувствительность рогови-
цы [10–12]. 

• Эффект от терапии ценегермином сохраняется на 
протяжении 1 года и более [9, 10]. 

• Ценегермин увеличивает плотность, размер и коли-
чество нервных волокон тройничного нерва, иннерви-
рующих роговицу [9, 10]. 

Эксперты различных центров отмечают, что несмот-
ря на значительный объем работы, проводимой каждой 
организацией, уровень диагностики НК/кератопатии 
остается низким, очень часто происходит длительная 
задержка в постановке корректного диагноза и своевре-
менного начала терапии. 

Задержка в постановке диагноза выходит за рамки 
офтальмологии и затрагивает более широкий социаль-
ный контекст: 

• высокий риск инвалидизации; 
• существенное снижение качества жизни; 
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• увеличение нагрузки на систему здравоохранения за 
счет длительного и многоэтапного лечения, госпитали-
заций и хирургических вмешательств; 

• потеря времени на неэффективные схемы терапии 
при отсутствии стандартизированного подхода и 
маршрутизации; 

• высокий риск осложнений хронических дефектов ро-
говицы, в том числе и инфекционного характера. 

Это создает необходимость в объединении усилий для 
создания единого маршрута пациента, направленного на 
улучшение диагностики и маршрутизации. 

Данные вопросы диагностики, единообразия подхо-
дов в ведении пациентов, маршрута пациентов от по-
дозрения до подтверждения диагноза, критериев на-
правления в федеральный центр обсуждались 16 де-
кабря 2023 г. на совете экспертов «Алгоритм ведения 
пациента с нейротрофическим кератитом от поста-
новки диагноза до посттерапевтического мониторин-
га» (председатели – д.м.н. В.В. Бржеский, д.м.н.  
В.В. Кадышев, д.м.н. Д.Ю. Майчук). 

Результатом деятельности совета экспертов стала 
разработка подходов к оптимизации маршрутизации 
пациентов с подозрением на НК для уменьшения сро-
ков верификации диагноза с учетом важности меж-
дисциплинарного подхода к диагностике и лечению, 
а также критериев направления пациента в специали-
зированные федеральные центры. Были разработаны 
и приняты в практику положения, описанные ниже. 

 
Критерии направления пациента  
в федеральный центр 

• Подозрение или установленный диагноз НК. 
• II или III стадия НК в соответствии с классификаци-

ей I. Mackie (стойкие эпителиальные дефекты с и без 
повреждения стромы). 

• Отсутствие эффекта от проводимой репаративной 
терапии более 3 мес. 

• Сохранение некурабельного эпителиально-стро-
мального дефекта более 3 мес (дефект подтвержден 
прокрашиванием роговицы доступным красителем). 

• Подтвержденное отсутствие или снижение чувстви-
тельности роговицы более 3 мес. 

 
Предложение по оптимизации маршрутизации 
пациентов с подозрением на НК/кератопатию  
в клинической практике офтальмолога 

В связи с тем, что периодически пациенты с данной 
патологией впервые появляются не только у офталь-
мологов, но и у неврологов, врачей-онкологов, генети-
ков, нейрохирургов, челюстно-лицевых хирургов, вра-
чей ожоговых центров, иммунологов-аллергологов и 
эти специалисты могут первыми выявить клиниче-
ские симптомы заболевания (постоянное покраснение 
глаз без видимой причины, светобоязнь, снижение ча-
стоты морганий, возможно, дефект на роговице), сле-
дует повысить информированность смежных врачей о 
НК и о возможности направления пациента к офталь-
мологам. 

Алгоритм маршрутизации пациента  
для подтверждения диагноза и назначения 
терапии 
Этап 1. На уровне офтальмологических учреждений 

первичного звена (поликлиника, офтальмологический 
кабинет) проводится скрининг пациентов для выявле-
ния признаков НК. Постановка диагноза НК должна со-
провождаться: 

а) назначением активной терапии в течение 3 мес 
или 
б) направлением пациента на 2-й или, при невозмож-

ности, 3-й этап. 
Если активная терапия в течении 3 мес неэффективна, 

то пациента можно переадресовать сразу на 3-й этап. 
Этап 2. Обследование пациента специалистами-оф-

тальмологами в профильном региональном учрежде-
нии (специализированная больница, офтальмологиче-
ское отделение). В случае постановки диагноза НК и не-
эффективности терапии в течение 3 мес и более паци-
ент направляется на консультацию профильных спе-
циалистов федеральных центров для оценки показаний 
для назначения терапии ценегермином. 
Этап 3. Консультация профильных специалистов фе-

дерального учреждения: ФГАУ «Национальный меди-
цинский исследовательский центр "Межотраслевой на-
учно-технический комплекс “Микрохирургия глаза” им. 
акад. С.Н. Федорова"» Минздрава России (Москва, 
Санкт-Петербург), ФГБНУ «Медико-генетический на-
учный центр им. акад. Н.П. Бочкова», ФГБНУ «Научно-
исследовательский институт глазных болезней им.  
М.М. Краснова», ФГБОУ ВО «Санкт-Петербургский госу-
дарственный педиатрический медицинский универси-
тет» Минздрава России, ФГБУ «Национальный меди-
цинский исследовательский центр глазных болезней им. 
Гельм-гольца» Минздрава России, ФГБУ «Националь-
ный медицинский исследовательский центр детской ге-
матологии, онкологии и иммунологии им. Дмитрия Ро-
гачева» Минздрава России, ФГБУ «Национальный ме-
дицинский исследовательский центр онкологии им. 
Н.Н. Блохина» Минздрава России и др. – для коррекции 
проводимой терапии в зависимости от этиологического 
фактора нейротрофической кератопатии и, при необхо-
димости, назначения препарата ценегермин. 

 
Сроки и порядок ведения пациента, 
получающего терапию ценегермином 

При назначении лечения, в том числе незарегистри-
рованным лекарственным препаратом, проведение па-
тогенетически ориентированной терапии осуществ-
ляется амбулаторно под наблюдением врача-офтальмо-
лога в декретированные сроки: на 2, 4, 6, 8-й неделях 
лечения с обязательной оценкой чувствительности ро-
говицы и оценкой размера дефекта роговицы, исполь-
зуя метод прокрашивания роговой оболочки. 

Необходимо обязательно проводить и посттерапевти-
ческий мониторинг пациента с аналогичным обследо-
ванием через 1, 3, 6, 9 и 12 мес после окончания курса 
терапии и затем один раз в год. 
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Алгоритм / Clinical Algorithm

Заключение 
НК (нейротрофическая кератопатия) представляет со-

бой орфанную патологию переднего отдела глаза, в осно-
ве которой лежит нарушение структуры роговицы вслед-
ствие поражения тройничного нерва на любом уровне. 

Отсутствие патогенетически ориентированной тера-
пии может привести к формированию стойких эпите-
лиально-стромальных дефектов, в тяжелых случаях – к 
перфорации и необратимой утрате зрительных функ-
ций. Именно поэтому заболевание требует ранней ве-
рификации и междисциплинарного подхода к ведению 
пациентов. При ведении пациентов с нейротрофиче-
ской кератопатией необходимо учитывать диагностиче-
ский спектр, маршрутизацию и посттерапевтическое 
наблюдение. Нарушение алгоритмов, отсутствие ор-

фанной настороженности, некорректный терапевтиче-
ский вектор повышают риск инвалидизации большой 
группы больных. 

Внедрение предложенного стандартизированного 
маршрута пациента – от первичного распознавания 
симптомов до верификации диагноза и направления в 
профильные федеральные центры – способно сократить 
время до назначения патогенетически ориентированной 
терапии и снизить частоту необратимых осложнений у 
пациентов с НК, приводящим к слабовидению и слепоте. 
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