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Введение 
Острый рассеянный энцефаломиелит (ОРЭМ) – это 

острое демиелинизирующее воспалительное заболева-
ние центральной нервной системы (ЦНС), которое 
чаще развивается у детей и подростков после предше-
ствующей инфекции или вакцинации [1, 2]. Клиниче-
ская картина заболевания представлена полифокаль-
ной неврологической симптоматикой, которая при бла-

гоприятном исходе регрессирует в течение нескольких 
недель [3]. Диагностика ОРЭМ может вызывать затруд-
нения ввиду отсутствия разработанных диагностиче-
ских критериев у взрослых [4]. В большинстве случаев 
ОРЭМ протекает монофазно с возвращением к исход-
ному неврологическому уровню в течение 3 мес после 
появления первых симптомов [2]. У 10–36% пациентов 
наблюдаются рецидивирующие формы ОРЭМ [5].  
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Аннотация 
Острый рассеянный энцефаломиелит (ОРЭ) – это острое аутоиммунное воспалительное заболевание центральной нервной системы, ко-
торое традиционно рассматривается как монофазный демиелинизирующий процесс, развивающийся преимущественно у детей и под-
ростков. В последние годы количество случаев рецидивирующего течения данного заболевания увеличивается, однако этиологические 
и патогенетические факторы хронизации демиелинизирующего процесса после дебюта заболевания недостаточно изучены. Нами про-
веден поиск публикаций, посвященных рецидивирующим формам ОРЭ, в информационных базах PubMed, Scopus и Mendeley. В настоя-
щей статье представлены обзор современных представлений о диагностике и лечении ОРЭ, вопросы дифференциальной диагностики с 
другими демиелинизирующими заболеваниями на основании клинической картины, нейровизуализационных данных и специфичных 
лабораторных маркеров. Обобщены литературные данные о рецидивирующих формах заболевания, прогностических факторах хрони-
зации демиелинизирущего процесса, в том числе трансформации в рассеянный склероз. 
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Abstract 
Acute disseminated encephalomyelitis is an acute autoimmune inflammatory disease of the central nervous system, which is traditionally consid-
ered as a monophasic demyelinating process that develops mainly in children and adolescents. In recent years, the number of cases of relapsing 
forms of this disease has increased, however, the etiological and pathogenetic factors of chronic demyelinating process after the onset of the dis-
ease have not been sufficiently studied. We searched for publications devoted to relapsing forms of acute disseminated encephalomyelitis in the 
information databases PubMed, Scopus and Mendeley. This article provides an overview of current concepts of the diagnosis and treatment of 
acute disseminated encephalomyelitis, issues of differential diagnosis with other demyelinating diseases based on the clinical features, neu-
roimaging findings and specific biomarkers. The literature data on relapsing forms of the disease, prognostic factors of chronic of demyelinating 
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Изучение прогностических факторов хронизации де-
миелинизирующего процесса после перенесенного 
ОРЭМ имеет важное клиническое значение для свое-
временной диагностики и лечения демиелинизирую-
щих заболеваний. 

 
Этиология и патогенез 
ОРЭМ считается постинфекционным заболеванием 

ЦНС. В 50–85% случаев развитию ОРЭМ предшествует 
инфекция или вакцинация. Чаще всего ОРЭМ ассоции-
рован с предшествующей вирусной инфекцией дыха-
тельных путей и желудочно-кишечного тракта. Среди 
микроорганизмов, ассоциированных с ОРЭМ, чаще 
встречается цитомегаловирус, вирус Эпштейна–Барр, 
вирус простого герпеса, вирус герпеса человека-6, вирус 
гриппа, вирус гепатита А, вирус иммунодефицита чело-
века, Mycoplasma pneumoniae, лептоспиры, β-гемоли-
тические стрептококки и Borrelia burgdorferi, хотя в 
большинстве случаев возбудитель остается неинденти-
фицированным. В большинстве случаев ОРЭМ развива-
ется через нескольких дней и до 2 мес после вирусной 
или бактериальной инфекции (в среднем 26 дней) [1, 3]. 
ОРЭМ может развиваться после вакцинации от бешен-
ства, кори, коклюша, столбняка, гриппа, гепатита В, ди-
фтерии, краснухи, пневмококка, ветряной оспы, вируса 
папилломы человека, полиомиелита, SARS-CoV-2 [3]. 
Считается, что основу патогенеза ОРЭМ составляет 

аутоиммунный и воспалительный процесс в ЦНС, воз-
никающий под воздействием факторов окружающей 
среды (инфекция, вакцинация) и развивающийся у лю-
дей с генетической предрасположенностью [2]. 
Одним из главных механизмов иммуноопосредован-

ного повреждения ЦНС является «молекулярная ми-
микрия» – перекрестная реакция антител, вырабаты-
ваемых в ответ на воздействие микроорганизмов с ауто-
антигенами миелина [основным белком миелина, про-
теолипидным белком и миелин-олигодендроцитарным 
гликопротеином – МОГ (антитела к МОГ)], приводя-
щая к активации гуморальных и клеточных иммунных 
реакций и, как следствие, к демиелинизирующему про-
цессу [1, 2, 4, 5]. Эта гипотеза подтверждается наличием 
аутоантител иммуноглобулина (Ig) G и Т-хелперных 
клеток, реагирующих на белок миелина, у пациентов с 
ОРЭМ. Последующая активация воспалительного кас-
када приводит к увеличению проницаемости сосудов, 
отеку и разрушению гематоэнцефалического барьера. 
Антитела к МОГ были обнаружены как в сыворотке 
крови, так и в ликворе пациентов во время острой фазы 
заболевания, и их количество постепенно снижалось в 
процессе выздоровления. Экспрессия МОГ в зрелых 
олигодендроцитах предполагает его возможную роль в 
созревании самих олигодендроцитов, а также играет 
ключевую роль в поддержании целостности миелина, в 
адгезии и взаимодействии между клетками [2]. 
При исследовании уровня провоспалительных цито-

кинов в ликворе у пациентов с ОРЭМ было описано по-
вышение тех цитокинов, которые связаны с Th1- и  
Th2-клетками. Уровень цитокинов, связанных с макро-

фагами/микроглией, также был повышен, что указы-
вает на роль врожденного иммунитета при ОРЭМ. Во 
всех исследованиях интерлейкин (ИЛ)-6 был одним из 
цитокинов, который, по-видимому, регулярно повы-
шался у пациентов с ОРЭМ и коррелировал с обнаруже-
нием олигоклональных иммуноглобулинов (ОКИ) и ан-
тител к МОГ [5]. 
Среди других воспалительных факторов, потенци-

ально связанных с развитием ОРЭМ, S. Yang и соавт. 
были отмечены фактор роста нервов бета (β-NGF), ци-
статин D, ИЛ-7, пептидный трансформирующий фак-
тор роста β1 (TGF-β1) и нейротрофин-3 (NT-3) [6].  
Обнаружение специфических воспалительных факто-

ров, участвующих в патогенезе ОРЭМ, имеет важное 
прогностическое значение для разработки патогенети-
ческих методов лечения. 

 
Эпидемиология 
Частота ОРЭМ среди детской популяции варьируется 

от 0,07 до 0,9 на 100 тыс. населения. Пик заболеваемо-
сти среди детей приходит на возраст от 5 до 8 лет.  
У взрослых случаи ОРЭМ зафиксированы в возрасте от 
18 до 82 лет со средним возрастом от 33 до 41 года [1]. 
Заболевание чаще регистрируется у мужчин, чем у жен-
щин, с соотношением 1,3:1 [3]. Отмечается тенденция к 
росту заболеваемости в зимне-весенний период. Гео-
графическое распределение аналогично таковому при 
рассеянном склерозе (РС) с распространенностью, кото-
рая увеличивается с удалением от экватора [2, 5]. 

  
Клиническая картина 
ОРЭМ характеризуется мультифокальной неврологи-

ческой симптоматикой, быстро прогрессирующей в 
течение нескольких дней или недель [3]. Клиническая 
картина ОРЭМ неоднородна. Наиболее распространен-
ными клиническими проявлениями ОРЭМ были пира-
мидные признаки, двигательный дефицит, нарушения 
походки, стволовые симптомы и энцефалопатия [7]. 
Как правило, у пациентов наблюдаются продромаль-
ные симптомы, такие как лихорадка, головная боль, об-
щая слабость, тошнота и рвота. Острая фаза наступает с 
появлением энцефалопатии, облигатного признака 
ОРЭМ, характеризующейся изменением поведения 
(раздражительностью, спутанностью сознания) и со-
знания (летаргия, сопор, кома), связанными с мульти-
фокальным или очаговым неврологическим дефици-
том в зависимости от области, вовлеченной в процесс 
демиелинизации [2, 8]. При поражении затылочной 
доли и зрительной коры у пациентов могут наблю-
даться нарушения зрения – от одноименных дефектов 
полей зрения до кортикальной слепоты. Поражение ас-
социативных областей коры вызывает афазию, алек-
сию, аграфию или акалькулию. Пирамидные признаки, 
такие как парезы/плегия, гиперрефлексия, спастич-
ность и симптом Бабинского, могут возникать, если в 
патологический процесс вовлечена двигательная кора 
головного мозга (ГМ). Сенсорные нарушения вклю-
чают аграфестезию, астереогнозию, потерю проприо-
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цепции и изменение восприятия боли и температуры. 
Поражение зрительного нерва может привести к отеку 
диска зрительного нерва и одностороннему или двусто-
роннему невриту зрительного нерва. Поражение ствола 
ГМ приводит к нарушению функции III–XII черепно-
мозговых нервов (диплопия, нарушение экстраокуляр-
ных движений, дисфагия, дизартрия, нистагм, голово-
кружение, атаксия, нарушение слуха и вкуса), наруше-
нию сознания и к дыхательной недостаточности. По-
вреждение спинного мозга может вызвать вялый пара-
лич с нарушением дефекации и мочеиспускания. Судо-
роги нередки и могут быть фокальными или генерали-
зованными [2].  
Другие атипичные симптомы включают менингеаль-

ные признаки, дистонию или паркинсонизм, хореопо-
добные движения и нервно-психические симптомы 
(изменение поведения, раздражительность, агрессия). 
ОРЭМ у детей характеризуется симптомами менингоэн-
цефалита, включающими энцефалопатию, лихорадку, 
головную боль, тошноту и рвоту [2, 5]. 
У некоторых взрослых наблюдаются признаки пора-

жения периферической нервной системы (ПНС) в виде 
парестезией, гипестезий и атрофии мышц. Пациенты с 
ОРЭМ с поражением ПНС обычно имеют худший про-
гноз и повышенный риск рецидива заболевания по 
сравнению с пациентами с поражением только ЦНС [1]. 

 
Подходы к диагностике 
Предпочтительным методом диагностики ОРЭМ яв-

ляется магнитно-резонансная томография (МРТ). Для 
МРТ-картины ГМ при ОРЭМ характерно наличие ги-
перинтенсивных очагов с нечеткими границами на  
Т2-взвешенных изображениях, FLAIR. Очаги обычно 
не визуализируются на Т1-взвешенных изображениях, 
хотя более крупные очаги могут проявляться как ги-
поинтенсивные. Наиболее характерно, что ОРЭМ про-
является в виде множественных, широко распростра-
ненных, асимметричных поражений >1–2 см в диа-
метре, с нечеткими краями с обеих сторон по всему ГМ 
[1–3, 5, 8, 9]. У большинства пациентов с ОРЭМ вы-
является вазогенный отек ГМ на диффузно-взвешен-
ных изображениях (DWI) [7]. Чаще всего наблюдается 
поражение глубокого и подкоркового вещества, реже – 
перивентрикулярного белого вещества, иногда – ба-
зальных ганглиев, таламуса, коры. Могут быть допол-
нительные инфратенториальные поражения ствола 
ГМ, мозжечка и спинного мозга, но они редко про-
являются как изолированные поражения без сопут-
ствующего поражения ГМ. При геморрагическом и 
сверхостром вариантах ОРЭМ могут обнаруживаться 
области острого кровоизлияния [1–3]. Характерным 
признаком является отсутствие диссеминации патоло-
гического процесса во времени по данным нейровизуа-
лизации (отсутствие гипоинтенсивных очагов в режиме 
Т1-взвешенных изображений, одновременное накопле-
ние контрастного вещества всеми очагами) [4]. 
У взрослых поражение СМ на МРТ может быть пред-

ставлено продольно-распространенным поперечным 

миелитом (LETM), который в значительной степени 
связан с серопозитивным вариантом заболевания спек-
тра оптиконевромиелита (ЗСОНМ), но у детей чаще 
встречаются более протяженные очаги. Короткие, кли-
новидные, эксцентрические очаги чаще наблюдаются 
при РС. Миелит, связанный с антителами к МОГ, может 
сопровождаться LETM, и в этих поражениях преобла-
дает поражение серого вещества, что иногда затрудняет 
дифференциальную диагностику с острым вялым мие-
литом (AFM) [8]. 
Наличие 2 или более перивентрикулярных очагов, 

наличие симптома «черных дыр» на T1-взвешенных 
изображениях и отсутствие двустороннего характера 
поражения во время первого демиелинизирующего 
эпизода характерны для РС [1]. 
Компьютерная томография (КТ) является менее ин-

формативным методом диагностики ОРЭМ. КТ-при-
знаки поражения вещества ГМ могут отсутствовать, од-
нако в субкортикальном белом веществе иногда вы-
являются неспецифические очаги, накапливающие или 
не накапливающие контрастное вещество. В дальней-
шем на КТ наблюдается диффузное снижение плотно-
сти белого вещества (признак распространенной де-
миелинизации) [10]. 
Электроэнцефалография используется как дополни-

тельный метод диагностики у пациентов с судорожным 
синдромом в клинической картине ОРЭМ. Электро-
энцефалография может выявить замедление биоэлек-
трической активности, а также, в некоторых случаях, 
эпилептиформную активность [3].  

 
Диагностика и дифференциальный диагноз 
Диагноз ОРЭМ является клиническим и подтвержда-

ется с помощью данных нейровизуализации. До сих пор 
нет конкретных биологических маркеров, подтвер-
ждающих диагноз, что является целью дальнейших ис-
следований. При постановке диагноза необходимо про-
водить дифференциальную диагностику путем исклю-
чения заболеваний, имитирующих ОРЭМ [2, 5]. Перво-
очередной задачей является исключение острой бакте-
риальной или вирусной инфекции ЦНС, поскольку 
ОРЭМ часто проявляется как острый менингоэнцефа-
лит. Поэтому необходимо как можно скорее провести 
люмбальную пункцию с исследованием ликвора с при-
менением культуральных методов, вирусологических 
исследований (на вирусы простого герпеса 1 и 2-го типа, 
энтеровирус, вирус гриппа, вирус Эпштейна–Барр, ви-
рус ветряной оспы, вирус Западного Нила, цитомегало-
вирус) и бактериальных/вирусных серологических ис-
следований (антитела к боррелии, бледной трепонеме, 
микоплазме, вирусу краснухи) [2, 3]. Метагеномное сек-
венирование нового поколения все чаще используется 
для диагностики менее распространенных инфекций 
ЦНС [8]. 
Показатели ликворограммы у пациентов с ОРЭМ мо-

гут быть в пределах референсных значений или демон-
стрировать умеренный плеоцитоз с преобладанием 
лимфоцитов и моноцитов, повышенный уровень белка 
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(в 50–80% случаев). У 1/3 пациентов обнаруживается 
интратекальный синтез олигоклональных антител, ко-
торый может быть транзиторным [2, 4, 5].  
Является необходимым проводить дифференциаль-

ную диагностику ОРЭМ с другими аутоиммунными за-
болеваниями ЦНС. В настоящее время определен 
спектр аутоиммунных заболеваний ЦНС, при которых 
могут образовываться следующие антитела [3]: 

1) антитела к нейронам – антитела к внутриклеточ-
ным белкам (Hu, Yo, Ma2); 

2) антитела к внеклеточным мембранным белкам (ак-
вапорину 4 – AQP-4, антитела к МОГ, LGI1, CASPR2, ре-
цептору глицина, GABAA-рецептору, GABAB-рецеп-
тору, AMPA-рецептору, mGluR5, DPPX, D2R, IgLON5, 
neurexin 3α, mGluR1 и др.); 

3) антитела к внутриклеточным белкам, которые мо-
гут выходить на поверхность во время экзоцитоза си-
наптических пузырьков (amphiphysin, septin 5, 
synapsin); 

4) антитела к другим структурам ЦНС (внеклеточный 
мембранный белок астроцитов GFAP); 

5) антитела, поражающие не только нервную систему, 
но и другие системы органов (системные аутоиммун-
ные заболевания). 
Международная группа по изучению РС у детей (The 

International Pediatric Multiple Sclerosis Study Group – 
IPMSSG) разработала современные диагностические 
критерии (см. таблицу), опубликованные в 2007 г. и об-
новленные в 2013 г., которые определяют ОРЭМ как 
острый демиелинизирующий эпизод, для которого ха-
рактерно наличие энцефалопатии, полиочагового по-
ражения ЦНС и очагов демиелинизации по данным 
МРТ [1–3, 5, 8]. Однако критерии диагностики IPMSSG 
подвергаются критике в связи с необходимостью таких 
признаков для постановки диагноза, как энцефалопа-
тия и многоочаговое поражение ЦНС, которые обнару-
живаются не во всех случаях. По данным M. Boesen и 
соавт., даже у детей диагноз ОРЭМ ставится в полном 
соответствии с критериями IPMSSG лишь в 35% слу-
чаев. Диагностические критерии ОРЭМ для взрослых 
не разработаны [4]. 
Клинические и нейровизуализационные характери-

стики ОРЭМ существенно различаются в зависимости 
от возраста. Применение диагностических критериев 
IPMSSG ко всем взрослым с диагнозом ОРЭМ приводит 

к тому, что более чем в 1/2 случаев диагноз не верифи-
цируется [7]. 
Дифференциальный диагноз ОРЭМ проводится с 

первым клиническим демиелинизирующим эпизодом 
РС, МОГ-IgG-ассоциированным заболеванием, острым 
вирусным энцефалитом, метастатическим поражением 
ГМ [1]. При возникновении полисимптомной энцефа-
лопатии (например, двигательных расстройств, судо-
рог, психоза) при дифференциальной диагностике  
следует учитывать энцефалит, вызванный анти-NMDA-
рецепторами, лимбический энцефалит, энцефалит  
Хашимото и энцефалит Рассмусена. Кроме того, диф-
ференциальный диагноз ОРЭМ должен включать зло-
качественные новообразования ЦНС, пищевые, токси-
ческие и нейрометаболические нарушения (особенно 
митохондриопатии) [2]. 
Наиболее сложной представляется дифференциаль-

ная диагностика ОРЭМ с ОРЭМ-подобным началом РС. 
Точная диагностика любого из этих состояний имеет 
важное значение, поскольку подход к лечению этих 
двух заболеваний существенно различается. У пациен-
тов с ОРЭМ в анамнезе часто отмечаются симптомы 
продромального периода вирусных заболеваний, такие 
как: лихорадка, ригидность затылочных мышц, остро 
возникшая атаксия, нарушение сознания и энцефало-
патия, которые являются не характерными для РС. Раз-
личается и МРТ-картина поражения ГМ и спинного 
мозга при ОРЭМ и РС. Для ОРЭМ характерны обшир-
ные, двусторонние, асимметричные поражения с нечет-
кими границами. Поражения области таламуса чаще 
наблюдаются при ОРЭМ, в то время как перивентрику-
лярные очаги демиелинизации чаще встречаются при 
РС [1]. Для того чтобы отличить ОРЭМ от РС во время 
первого клинического эпизода, потенциально полезны 
три признака [5]: 

1) два или более перивентрикулярных поражения; 
2) наличие симптома «черных дыр»; 
3) отсутствие двустороннего характера поражения ГМ. 
При наличии двух из этих трех признаков веро-

ятность РС выше, чем ОРЭМ. Тем не менее следует от-
метить, что эти критерии не являются диагностиче-
скими. 
Исследование олигоклональных антител рекоменду-

ется для проведения дифференциальной диагностики с 
РС, так как 2-й тип их синтеза часто встречается при РС 

Таблица 1. Международная группа по изучению РС у детей (IPMSSG) разработала диагностические критерии ОРЭМ [2] 
Table 1. International Pediatric Multiple Sclerosis Society Group (IPMSSG) diagnostic criteria for acute disseminated encephalomyelitis (ADEM) [2]

Первый клинический эпизод полиочагового поражения ЦНС с предпологаемой воспалительной демиелинизирующей причиной

Энцефалопатия, которая не может быть объяснена лихорадкой

Отсутствие новых клинических симптомов и новых МРТ-изменений, возникающих спустя 3 мес и более от дебюта заболевания

Патологические изменения на МРТ ГМ, выявляемые в течение острого периода (3 мес)

Характерные изменения по данным МРТ ГМ:  
– диффузные, плохо очерченные, крупные (>1–2 см) поражения, затрагивающие преимущественно белое вещество ГМ; 
– гипоинтенсивные поражения на T1-взвешенных изображениях в белом веществе встречаются редко; 
– может наблюдаться поражение глубокого серого вещества (например, таламуса или базальных ганглиев)
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и редко – при ОРЭМ. При РС, как правило, не опреде-
ляются антитела к МОГ, тогда как при ОРЭМ в 40% слу-
чаев возможно их обнаружение [3]. 
При отрицательном анализе на антитела к МОГ и об-

наружении в сыворотке крови антител к AQP-4 следует 
заподозрить ЗСОНМ. Также в пользу данного диагноза 
могут свидетельствовать синдром area postrema (эпи-
зоды икоты или тошноты и рвоты, необъяснимой дру-
гими причинами), симптоматическая нарколепсия или 
острый клинический синдром поражения промежуточ-
ного мозга. Кроме того, расстройства из спектра опти-
коневромиелита более характерны для пациентов жен-
ского пола, дебют заболевания отмечается во взрослом 
возрасте; поражение спинного мозга наблюдается 
чаще, чем зрительных нервов; оптический неврит в де-
бюте заболевания чаще односторонний [3]. 
В некоторых случаях возникают трудности в диффе-

ренциальной диагностике ОРЭМ со злокачественными 
новообразованиями ГМ. Тогда может проводиться ис-
следование ликвора цитологическим методом и мето-
дом проточной цитометрии, редко возникает необходи-
мость в биопсии ГМ [3]. 

 
Терапия ОРЭМ 
В настоящее время не существует рандомизирован-

ных плацебо-контролируемых исследований, устанав-
ливающих подходы к лечению ОРЭМ. Стандартом тера-
пии является неспецифическая иммуносупрессивная 
терапия, включающая глюкокортикостероиды (ГКС), 
внутривенные иммуноглобулины (ВВИГ) и плазмафе-
рез. Лечение 1-й линии состоит из внутривенного вве-
дения высоких доз ГКС с последующим переходом на 
пероральный прием с постепенным снижением дозы.  
В большинстве случаев доза пероральных ГКС начина-
ется с использования преднизолона в дозе 1–2 мг/кг в 
сутки, а затем постепенно снижается в течение 4–6 нед 
[2, 5]. Раннее прекращение приема ГКС (менее 3 нед) 
может увеличить риск рецидива заболевания [5, 8]. Ме-
ханизмы действия ГКС в высоких дозах включают по-
давление продукции воспалительных цитокинов, инги-
бирование активации Т-клеток, уменьшение проникно-
вения иммунных клеток в ЦНС и облегчение апоптоза 
активированных иммунных клеток [8]. 
Использование внутривенного Ig и плазмафереза 

считается терапией 2-й линии у пациентов с резистент-
ностью к ГКС, а также у пациентов с противопоказа-
ниями к применению ГКС и рецидивами ОРЭМ. Плаз-
маферез следует рассматривать на ранних стадиях мол-
ниеносного течения ОРЭМ [2]. Weinshenker и соавт. ис-
следовали эффективность плазмафереза при лечении 
пациентов с тяжелыми демиелинизирующими заболе-
ваниями ЦНС, не реагирующими на ГКС, в рандомизи-
рованном контролируемом исследовании по сравне-
нию с плацебо. Исследование выявило улучшение нев-
рологического статуса пациентов, которым проводился 
плазмаферез, по сравнению с другими участниками ис-
следования. Плазмаферез обычно состоит из 3–6 сеан-
сов с различным графиком проведения – от ежеднев-

ного использования до проведения через 1 день или в 
течение 10–14 дней. Некоторые клинические и рентге-
нологические характеристики заболевания могут быть 
полезны для принятия решения о выборе плазмафе-
реза в пользу других методов терапии. Kozioelk и соавт. 
представили ретроспективное исследование, включаю-
щее 3 клинических случая ОРЭМ: у 2 пациентов разви-
лись двигательные симптомы, а у 1 пациента наблю-
дался рецидив ОРЭМ с невритом зрительного нерва. 
После лечения ГКС в высоких дозах и отсутствия кли-
нического улучшения этим пациентам проведен плаз-
маферез с хорошим ответом на проводимую терапию. 
Показанием к плазмаферезу в данном случае являлись 
оценка по шкале EDSS≥6 или тяжелая потеря зрения 
(≤0,2) на одном глазу и отсутствие изменений симпто-
мов по крайней мере после 5 дней применения ГКС в 
высоких дозах. Khurana и соавт. предложили использо-
вать плазмаферез при наличии МРТ-признаков пора-
жения глубокого серого вещества и ствола ГМ, которые 
могут быть связаны с отсутствием реакции на терапию 
ГКС [2]. 
Возможным фактором, свидетельствующим о не-

эффективности использования ГКС, является пораже-
ние ПНС. В таких случаях использование ВВИГ в дози-
ровке 2 г/кг массы тела в течение 2–5 дней является те-
рапевтическим вариантом [2, 5]. В качестве терапии  
2-й линии ВВИГ могут назначаться в качестве моноте-
рапии или в сочетании со вторым курсом ГКС, так как 
их совместное применение может оказывать синергети-
ческий эффект. Сообщалось о применении циклофос-
фамида у взрослых пациентов с ОРЭМ, которые не реа-
гировали на стандартную терапию [2]. 

 
Прогноз 
Прогноз при ОРЭМ сильно варьирует в зависимости 

от возраста пациента, показателей клинической кар-
тины и результатов МРТ-диагностики, а также наличия 
антител к МОГ. Наиболее тяжелые случаи ОРЭМ пред-
ставляют собой острый геморрагический лейкоэнцефа-
лит и острый некротизирующий лейкоэнцефалит, ко-
торые характеризуются кровоизлияниями в очагах де-
миелинизации. Предполагалось, что острый геморра-
гический лейкоэнцефалит является гиперострым вари-
антом ОРЭМ, но из-за различий в патофизиологии 
(увеличения количества нейтрофилов, разрушения 
мелких сосудов с отложением фибрина и кровоизлия-
ний) он также рассматривался как отдельное заболева-
ние [1, 11]. При монофазном течении ОРЭМ летальный 
исход может достигать 30% случаев. От 50 до 80% паци-
ентов полностью выздоравливают при монофазном 
течении ОРЭМ. Около 25% госпитализированных детей 
нуждаются в интенсивной терапии, при этом смерт-
ность составляет от 1 до 3%. Взрослые чаще попадают в 
отделения интенсивной терапии, дольше находятся в 
стационаре, чаще наблюдаются летальные исходы [1]. 
Среди прогностических неблагоприятных факторов 

функционального восстановления после ОРЭМ у детей 
были выделены следующие: отсутствие продромальной 
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головной боли, наличие миоклонуса в клинической 
картине заболевания и обнаружение очагового пора-
жения мозжечка по данным МРТ ГМ [12]. Стоит отме-
тить, что развитие миоклонуса как варианта двига-
тельного расстройства у взрослых в дебюте ОРЭМ не 
является характерным и описано по данным литера-
туры у пациентки с новой коронавирусной инфекцией 
(SARS-CoV-2) [13]. 
В большинстве случаев ОРЭМ протекает монофазно с 

возвращением к исходному неврологическому уровню 
в течение 3 мес после появления первых симптомов [2]. 
У 10–36% пациентов развивается повторный демиели-
низирующий эпизод после перенесенного ОРЭМ [5]. 
Для оценки динамики демиелинизирующего про-

цесса и последующего развития мультифазный ОРЭМ 
(МРЭМ) необходимо повторное проведение нейрови-
зуализации (МРТ) не ранее чем через 3 мес после пер-
вого клинического эпизода, поскольку результаты ра-
диологических исследований могут колебаться в тече-
ние этого периода времени [5]. 

 
Рецидивирующие формы ОРЭМ 
Любые клинические симптомы и рентгенологические 

признаки ОРЭМ, проявляющиеся в течение следующих 
3 мес с момента начала заболевания, считаются частью 
первоначального события. Когда второй эпизод ОРЭМ 
возникает по крайней мере через 3 мес после первого 
эпизода, он определяется как МРЭМ. Второй эпизод 
ОРЭМ может характеризоваться новыми или предше-
ствующими неврологическими симптомами, призна-
ками и поражениями по данным МРТ [2, 5].  
МРЭМ у взрослых – это редкое заболевание с нети-

пичным течением, которое вызывает трудности диаг-
ностики. Asif и соавт. описал клинический случай  
59-летнего мужчины, у которого было диагностировано 
два эпизода ОРЭМ, произошедших с временным интер-
валом в 26 лет, в отсутствие какой-либо недавней ви-
русной инфекции, вакцинации или других классиче-
ских причин [14].  
Три или более клинических эпизода позволяют пере-

смотреть диагноз ОРЭМ и рассмотреть другое хрониче-
ское заболевание, такое как РС, – заболевание, ассоции-
рованное с антителами к МОГ, или ЗСОНМ. Иногда эти 
расстройства могут сливаться, как при ОРЭМ-оптиче-
ском неврите (ОРЭМ-ОН), который является подтипом 
рецидивирующего ОРЭМ, связанным с повторяющи-
мися эпизодами неврита зрительного нерва без энце-
фалопатии [2, 5]. Частота эпизодов одностороннего 
воспаления зрительных нервов может достигать 9, ино-
гда в сочетании с дальнейшими приступами, подоб-
ными ОРЭМ. Интересно, что у детей во время рецидива 
ОН редко обнаруживаются новые повреждения при 
МРТ [5]. 

W. Zang и соавт. провели ретроспективное исследова-
ние с целью анализа клинических, лабораторных, ней-
ровизуализационных показателей 56 пациентов с 
ОРЭМ, из которых у 1/4 больных развился МРЭМ. Было 
отмечено, что некоторые исходные клинические харак-

теристики могут быть использованы для различия мо-
нофазного и многофазного течения. Например, у паци-
ентов с МРЭМ часто наблюдаются симптомы пораже-
ния зрительного нерва и вегетативной нервной си-
стемы. Кроме того, МРЭМ чаще встречается у женщин, 
пациентов с обнаружением ОКИ и пациентов с пораже-
ниями серого вещества коры ГМ, подкоркового белого 
вещества, а также с супратенториальными и инфратен-
ториальными поражениями, выявленными по данным 
МРТ ГМ [9]. 
Выделяют и другие рецидивирующие формы ОРЭМ, 

такие как: ОРЭМ-РС и ОРЭМ-ЗСОНМ. ОРЭМ-РС харак-
теризуется развитием нового клинического эпизода 
спустя 3 мес после перенесенного ОРЭМ с появлением 
очагов демиелинизации по данным МРТ, соответствую-
щих критериям МакДональда для РС. Для ОРЭМ-
ЗСОНМ характерно развитие ОН, миелита, поражения 
зоны area postrema с соблюдением диагностических 
критериев заболевания [5]. 
В связи с этим выявление сывороточных аутоантител, 

нацеленных на антигены ЦНС, может помочь исклю-
чить диагноз ОРЭМ и предсказать клинический исход, 
хотя их роль в патогенезе заболевания не ясна. Перси-
стенция антител к МОГ была связана как с МРЭМ, так и 
с ОРЭМ-ОН. Однако антитела к МОГ не являются спе-
цифичными для ОРЭМ и были обнаружены у пациен-
тов с ОН, поперечным миелитом и ЗСОНМ. Наличие 
сывороточных антител IgG к AQP-4 может помочь диф-
ференцировать ОРЭМ от ЗСОНМ, поскольку они ассо-
циированы с ЗСОНМ, но не с ОРЭМ [2]. 

 
Прогностические факторы хронизации 
демиелинизирующего процесса после ОРЭМ 
Понимание предикторов прогрессирования от пер-

вого демиелинизирующего события ко второму (и 
прежде всего диагноза РС) имеет важное клиническое 
значение. 

L. Papetti и соавт. провели ретроспективное исследо-
вание, включающее 91 пациента ≤16 лет с острым де-
миелинизирующим эпизодом (ОДЭ) с целью выявле-
ния возможных прогностических факторов хронизации 
демиелинизирующего процесса и развития РС. Среди 
33 пациентов с ОРЭМ у 7 пациентов в последующем ди-
агностирован РС. Было установлено, что антитела 
класса IgG к вирусу Эпштейна–Барр были обнаружены 
у 100% пациентов с ОРЭМ, у которых развился РС, и 
только у 34,6% пациентов с монофазным ОРЭМ. Обна-
ружение ОКИ в ликворе у пациентов являлось важным 
предиктором развития РС (р<0,001), однако наличие 
ОКИ в ликворе не является патогномоничным призна-
ком для РС, так как они выявляются у 8–15% детей с 
ОДЭ, у которых не развивается РС. Среди нейровизуа-
лизационных прогностических показателей развития 
РС после ОДЭ отмечены [15]: 

1) наличие хотя бы одного перивентрикулярного 
очага демиелинизации; 

2) наличие хотя бы одного очага демиелинизации в 
мозолистом теле; 
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3) хотя бы один гипоинтенсивный очаг на Т1-взве-
шенном изображении.  
Прогностически неблагоприятными нейровизуали-

зационными факторами у детей с ОРЭМ, по данным 
S. Arktout, являются: симметричные зоны поражения 
височных, теменных и затылочных долей по данным 
первой выполненной МРТ ГМ и наличие очагов де-
миелинизации в лобных или теменных долях на 
последующей МРТ ГМ [16].  
У некоторых пациентов с рецидивирующими фор-

мами ОРЭМ были выявлены антитела к МОГ, для ко-
торых было характерно более частое развитие ОН и 
LETM [1, 2]. Как правило, обнаружение антител к 
МОГ в высоких титрах характерно для дебюта ОРЭМ 
с дальнейшим снижением их уровня до полного от-
сутствия после выздоровления [17]. Пациенты с анти-
телами к МОГ, по-видимому, реагируют на стероид-
ную терапию, демонстрируя монофазное течение за-
болевания и лучший исход, особенно при переходе в 
серонегативный статус [2]. У ряда пациентов наблю-
дается более двух приступов ОРЭМ в сочетании с об-
наружением антител к МОГ [5]. Высокий титр 
(>1:1280) и персистенция антител к МОГ в крови па-
циентов считается одним из прогностических факто-
ров развития РС, рецидивов ОН и неполного восста-
новления ОРЭМ [11, 17]. 
Второе демиелинизирующее событие обычно про-

исходит в течение следующих 12 мес, но временной ин-
тервал и частота приступов значительно варьируются у 
разных пациентов и развитие повторного события мо-
жет занять до 4 лет. У детей с ОРЭМ и последующими 
рецидивирующими демилиенизирующими эпизодами 
на фоне отсутствия антител к МОГ в сыворотке крови с 

большей вероятностью со временем будет поставлен 
альтернативный диагноз [5]. 
Доказательства патогенности и персистентности ан-

тител к МОГ у пациентов как с монофазной, так и с ре-
цидивирующей формами ОРЭМ все еще находятся в 
стадии разработки. Роль антител к МОГ и серологиче-
ский статус других антител должны быть рассмотрены в 
будущих диагностических критериях ОРЭМ [5]. 

 
Заключение 
Классический подход к определению ОРЭМ как мо-

нофазного острого демиелинизирующего заболевания 
претерпел изменения на протяжении последних не-
скольких лет ввиду описания все большего количества 
случаев рецидивирующих форм ОРЭМ, включая 
МРЭМ, ОРЭМ-ЗСОНМ, ОРЭМ-ОН, ОРЭМ-РС. В ходе ис-
следования возможных прогностических маркеров 
ОРЭМ была показана ассоциация между персистенцией 
антител к МОГ и высоким риском рецидива заболева-
ния, что может послужить важным прогностическим 
маркером хронизации демиелинизирующего процесса. 
Необходимо дальнейшее исследование клинических, 
лабораторных, нейровизуализационных прогностиче-
ских факторов рецидивирующих форм ОРЭМ для свое-
временной диагностики данных заболеваний и начала 
патогенетической терапии.  
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