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Резюме
В последнее время была выделена еще одна форма оптического неврита - хронический рецидивирующий изолированный 
оптический неврит (ХРИОН), характеризующийся выраженным снижением зрения, рецидивирующими оптическими не­
вритами, стероидзависимым восстановлением зрения, возобновлением симптомов при отмене глюкокортикостероидной 
терапии. Раннее диагностирование данного состояния имеет важное значение для предотвращения необратимой потери 
зрения. Такие пациенты нуждаются в пожизненной иммуносупрессивной терапии. К сожалению, статистических данных 
относительно заболеваемости ХРИОН в России нет.
Ключевые слова: хронический рецидивирующий изолированный оптический неврит, оптикомиелит, иммуносупрес- 
сивная терапия

Summary
Chronic relapsing inflammatory optic neuropathy (CRION) is a recently described recurrent optic neuropathy, which is steroid 
responsive, characterized by severe degree of visual loss, recurrent episodes after, withdrawal of the steroid. Early diagnosis 
of this condition is important to prevent irreversible loss of vision. Such patients need lifelong immunosuppressive therapy. 
Unfortunately, there is no statistical data on the incidence of CRION in Russia.
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Введение
Наиболее часто рецидивирующий оптический не­

врит рассматривается исследователями в рамках де­
миелин из ирующих заболеваний: рассеянного склероза 
или оптикомиелита, как в качестве первого эпизода за­
болеваний, так и в клинике обострений. Однако в 2003г 
Desmond Kidd et al. [1] описали клинические признаки 
хронического рецидивирующего изолированного опти­
ческого неврита на основании 15 случаев, а в 2004г Vanda 
Lennon et al [2] открыли специфические аутоантитела 
(NMO-IgG) при оптикомиелите. Таким образом, были 
выделены новые формы оптического неврита, которые в 
отличие от ОН при PC, характеризовались высоким ри­
ском развития амавроза. Потребовалось еще 10 лет для 
того, чтобы хронический рецидивирующий изолирован­
ный оптический неврит был отделен от спектра оптико- 
миелит-ассоцииро ванных расстройств[3].

Эпидемиология.
Средний возраст заболевших в различных популя­

циях - 35±14 лет. ХРИОН, как и большинство других 
аутоиммунных заболеваний, чаще наблюдают у женщин;

в настоящее время соотношение мужчины: женщины со­
ставляют в среднем 1:3. [3] Наиболее ранний случай вы­
явления ХРИОН описан в 14 лет [22], наиболее поздний 
- в 69 лет [36]. Этнические и географические различия не 
характерны [4].

С каждым годом увеличивается число описанных 
случаев. Наибольшее количество публикаций из Вели­
кобритании (35 пациентов) [11, 14, 19, 24, 34], Франции 
(20 пациентов) [31], Бразилии (18 пациентов) [33], Индии 
(13 пациентов) [18], Турции (11 пациентов) [29], США 
(11 пациентов) [17,26,27]. К сожалению, статистические 
данные относительно заболеваемости хроническим изо­
лированным рецидивирующим оптическим невритом в 
России отсутствуют.

Этиология
Этиологический фактор остается неизвестным [3]. 

Возможно ХРИОН является иммуноопосредованным 
заболеванием из-за развития положительного ответа на 
иммуносупрессивную терапию. При этом не рекомен­
дуется использовать термин «аутоиммуный оптический 
неврит», полагаясь только на то, что симптомы регресси­



Т и п ичная  ф орма А типичная форма

Возраст Молодой возраст, дебют | Возраст >50 лет или <12 лет 
приходится на период между 15-50 1 
годами 1

Сторона поражения 

Боль

Односторонняя | Двусторонняя (одновременно возникающая с двух
сторон или последовательно с одного глаза на 
другой)

Легкая периокулярная боль, j Интенсивная периокулярная боль, от которой 
усиливающаяся при движении 1 пациент просыпается/безболезненное снижение 
глазом | зрения/ боль продолжается более 2 недель

Зрение От легкого до умеренного 
снижения зрения с последующим 
спонтанным выздоровлением

Выраженное снижение зрения (менее 6/60 или 
20/200)/нет восстановления в течение 3 недель от 
начала симптомов/прогрессирующее снижение 
зрения, продолжающееся больше. чем 2 

1 недели/ухудшение зрения после отмены терапии 
ГКС

Фуцдоскопия Нормальный или отек диска 
зрительного нерва

Выраженный отек диска зрительного 
нерва/нейроретинит/ кровоизлияние в диск 
зрительного нерва

Другие симптомы Феномен Утхоффа, эффект 
Пулъфрнха

Семейный анамнез, в анамнезе указание на 
неопластический процесс/клинические 
проявления диффузных заболеваний 
соединительной ткани, инфекционных процессов 

1 и т.п.
1
i

!

руют при терапии глюкокортикостероидами. Подобный 
ответ на терапию может наблюдаться, к примеру, и при 
гранулематозных заболеваниях.

Клиническая картина
Основными признаками хронического рецидивиру­

ющего оптического неврита являются: [3,4, 6, 11, 20] 
снижение зрения,
периокулярная/ретроорбитальная боль, усили­

вающаяся при движении глазным яблоком,
регресс симптомов при терапии глюко кортико­

стероидами (ГКС),
возобновление клинических признаков на фоне 

снижения или отмены ГКС,
прогрессирующее снижение зрения между ре­

цидивами,
отсутствие другой неврологической симптома­

тики,
исключены следующие заболевания: рассеян­

ный склероз, оптикомиелит, спектр оптикомиелит-ас- 
социированных расстройств, диффузные заболевания 
соединительной ткани, острый рассеянный энцефаломи­
елит, саркоидоз.

Дифференциальная диагностика
При клинике одностороннего или двустороннего 

снижения зрения первоначально необходимо определить­
ся с формой оптического неврита: типичная или атипич­
ная. Выделение формы основано на тщательном сборе 
анамнеза, проведении неврологического и офтальмоло­
гического осмотра (оценка остроты зрения, цветового

зрения, полей зрения, наличия скотом, проведение осмо­
тра глазного дна).

Характерные признаки типичной и атипичной форм 
оптического неврита объединены в таблице 1 [3, 4, 10, 
11].

Типичная форма оптического неврита характерна 
для рассеянного склероза, в то время как атипичная мо­
жет указывать на оптический нерит, ассоциированный с 
оптикомиелитом, диффузными заболеваниями соедини­
тельной ткани, наследственную оптическую нейропатию 
Лебера, переднюю ишемическую нейропатию зритель­
ного нерва и т.д. Поэтому при наличии признаков, ука­
зывающих на атипичную форму, диагностический поиск 
необходимо дополнить следующими лабороторно-ин- 
струментальными методами:

определение в сыворотке крови антител к AQP4, 
антител к ядерным антигенам (ANA), к экстрагируемо­
му ядерному антигену (ENA), к двухцепочечной ДНК 
(анти-dsDNA), уровня витамина В12, фолиевой кислоты, 
глюкозы, I I I , Т4св, ИФА на сифилис, ВИЧ инфекцию 
и выполнение других серологических исследований в за­
висимости от подозреваемого этиологического фактора, 

рентгенография или КТ грудной клетки для ис­
ключения саркоидоза, МРТ орбит, спинного мозга, опти­
ческая когерентная томография.

Если у пациента возникают рецидивы изолирован­
ного оптического неврита при отмене глюкокортикосте­
роидной терапии, отсутствует другая неврологическая 
симптоматика, результаты лабораторно^инструменталь-



Таблица 2.

Передняя ишемическая нейропатия зрительного 
нерва

• Нсартсриитическая (не связанная с артериитом): 
внезапная монокулярная потеря зрения, отсутствие 
болей в глазу, при фундоскопин возможен отек 
ДЗН, плохое восстановление зрения, наличие 
сосудистых факторов риска,

обычно нижние альтитудинальные дефекты поля 
I зрения. Снижение остроты зрения до 61% > 20/200
(6/60)
• Артериитическая (на фоне развития i 

гигантоклеточного артериита): внезапная потеря
1 зрения, может быть двусторонней, отсутствие 

болей в глазу. Снижение остроты зрения до 76% < 
20/200 (6/60). Умеренные «новые» головные боли в 
височной области, болезненность при пальпации 
или снижение пульсации височных артерий, не 
связанные с атеросклерозом сонной артерии, 
высокая скорость оседания эритроцитов (СОЭ >

! 50мм/ч), полимиалгии

Компрессия зрительного нерва (механическое 
сдавление опухолевыми и неопухолевыми 
образованиями, например менингиома, аневризмы)

Преимущественно одностороннее снижение зрения, 
постепенное снижение остроты зрения, в 50% случаев 
орбитальная боль и генерализованная головная боль

Наследственная оптическая нейропатия Лебера Преимущественно поражение мужчин, 
острое/подострое
снижение зрения на одном глазу с последующим 
вовлечением в процесс другого глаза, отсутствие 
болей в глазу, фотореакция сохранена

Токсическая нейропатия зрительного нерва В анамнезе употребления метилового спирта, контакт 
с мышьяком, тетрахлорметаном, свинцом, ртутью, 
одновременное безболезненное снижение зрения с 
двух сторон, острое или постепенно 
прогрессирующее

Алиментарная нейропаггия зрительного нерва

i

На фоне дефицита витамина Bl, В2, В12. фолиевой 
кислоты. Клиника схожа с токсической оптической 
нейропатией

Диабетическая папиллопатня Острый отек ДЗН безболезненный с признаками 
диабетической ретинопатии и легким снижением 
зрения, обычно с хорошим восстановлением

Инфекции (болезнь Лайма, сифилис, туберкулез) • Болезнь Лайма: укус клеща в анамнезе, 
мигрирующая эритема, радикулонейропатия, 
нейроретинит, возможно сочетание с витреитом, 
вовлечением менингеальных оболочек, 
ретинопатия, положительные результаты на IgM, 
IgG к Borrelia burgdorferi

• Сифилис: факторы риска, генитальные язвы, сыпь, 
нейроретинит, витреит, вовлечение задних столбов 
спинного мозга, положительные результаты ИФА 
на сифилис

• Туберкулез: анамнез, рентгенография легких, 
туберкулиндиагностнка, анализ СМЖ

Травматическая нейропатия зрительного нерва В анамнезе прямое или непрямое повреждение 
зрительного нерва в результате черепно-мозговой, 
челюстно-лицевой травм, КТ/МРТ

Системные заболевания (саркоидоз. заболевания 
соединительной тканн:системная красная волчонка, 
болезнь Шегрена)

• Саркондоз: при фундоскопин отек диска 
зрительного нерва, может иметь 
неровную,бугристую поверхность в результате



[37,38,39]

Оптихо миелит

ных данных в пределах нормы, необходимо рассмотреть 
наличие у пациента, хронического изолированного реци­
дивирующего оптического неврита.

Основные заболевания, характеризующиеся пора­
жением зрительного нерва, а также их основные призна­
ки представлены в табл.2 [5, 7, 8, 9, 10, 15,40,41]

Лечение.
Стандартизированных схем терапии хронического 

рецидивирующего изолированного оптического неврита 
в настоящее время нет. Поэтому предлагаемая тактика 
ведения основана лишь на опыте специалистов, стол­
кнувшихся с данной патологией [11, 14, 16,18-24,26-29, 
31,32, 34].

Согласно литературным данным лечение ХРИ- 
ОН состоит из двух этапов:

1. купирование обострения: метилгтреднизолон 
1мг/кг внутривенно капельно в течение 3-5 дней или 
плазмафарез [И , 14,15-26, 28, 31],

2. профилактика рецидивов: преднизолон назнача­
ется с дозы 1мг/кг/сут в таблетированной форме с после­
дующим снижением дозы до наименьшей эффективной 
[11, 14, 15-17, 19-29, 32]. Решение о замене преднизоло- 
на на цитостаггические препараты или их добавлении к 
гормональной терапии решается индивидуально. Имеют­
ся опубликованные случаи применения азатиоприна [6, 
11, 14, 19.21,26-28], метотрексата [1, 17, 18, 22, 26, 27], 
циклофосфамида [17, 27], циклоспорина [21], микофено- 
лата [19, 21, 25, 27, 28]. Некоторые авторы рекомендуют 
внутривенное введение иммуноглобулина [26, 35].

Во время терапии важно оценивать остроту зрения.
В связи с рецидивированием оптического неврита 

при отмене преднизолона, иммуносупрессивная терапия 
назначается пожизненно.

Приводим клиническое наблюдение пациента с хро­
ническим рецидивирующим изолированным оптическим 
невритом.

Больная А., 43 года, 12.01.17 поступила в офтальмо­
логическое отделение Сверловской Областной Клиниче­
ской больницы N1 с жалобами на тупую боль в верхней

развития гранулемы, может сопровождаться 
явлениями витреита, изменения на рентгенографии 
грудной клетки, стероидзависимое восстановление 
зрения, повышение содержания ангиотензин- 
превращающего фермента (АПФ)

• ДЗСТ (системная красная волчанка): 
одностороннее или двустороннее снижение зрения, 

кожная сыпь, артриты, алопеция, положительный 
тест на волчаночный антикоагулянт, наличие антител 
к
двухцепочечной ДНК (анти dsDNA), ядерным 
антигенам (ANA)

Наличие в сыворотке крови антител к AQP4, 
оптический неврит с поражением одного или обоих 
глаз; поперечный миелит, распространенным на 3 н 
более сегмента спинного мозга; 
отсутствие о лито клональных антител в ЦСЖ, МРТ 
головного мозга без патологии или наличие очагов в 
зонах, нетипичных для рассеянного склероза

части левой орбиты, отсутствие зрения слева.
Из анамнеза заболевания:
26.12.2016г - возникли тупые боли в верхней части 

левой орбиты, в связи с чем с 30.12.17 самостоятельно 
стала принимать ибупрофен по 1 капсуле (200 мг) в сутки 
ежедневно. С 3.01 - усиление болевого синдрома (особен­
но при движении глазным яблоком кверху и кнаружи), 
увеличила дозу ибупрофена по 1 капсуле (200мг) 2 раза 
в сутки. 5 - 6.01.17 отметила появление мидриаза слева и 
редких фотопсий. 7.01.17 - ибупрофен по 1 капсуле 3 раза 
в сутки. В ночь с 9 на 10.01.17 проснулась от боли в глазу, 
на утро резкое развитие слепоты на левый глаз. 12.01.17 - 
госпитализация в офтальмологическое отделение СОКБ1 
с диагнозом ретробульбарный неврит слева, где прошла 
курс гормональной терапии (солумедрол 1000мг N5), с 
регрессом болевого синдрома и полным восстановлени­
ем зрения. МРТ головного мозга от 13.01.2017: данные 
за неврит зрительного нерва слева. Выписана из офталь­
мологического отделения с положительной динамикой.
26.01.17 - жалобы на боли в правом глазу, фотопсии.
30.01.17 - госпитализация в неврологическое отделение 
СОКБ1, курс гормональной терапии (солу-медрол 500мг 
N3) с регрессом симптомов. МРТ орбит от 30.01.17: 
МРТ-картин а неврита зрительного нерва слева, без дина­
мики от 13.01.17. МРТ шейного отдела позвоночника от 
01.02.2017: данных за миелит не получено. Тест на волча­
ночный антикоагулянт отрицательный, анализ сыворот­
ки крови на аквапорин4-отрицательный. ИФА крови на 
боррелии (IgM, IgG) - отрицательный, ТТГ, ТЗсв, Т4св, 
АТ-ТПО - в пределах нормы. Анализ на ENA - отрица­
тельный, ЦИК в пределах нормы. Консультация офталь­
молога от 03.02.2017: неврит зрительного нерва справа. 
Исход неврита зрительного нерва слева. VOD с корр 
+2,75D=1,0, VOS с корр. + 2,75D=1,0. Глазное дно: диски 
зрительных нервов - справа немного гиперимирован с ви­
сочной стороны, контуры четкие, слева бледно-розовый, 
контуры четкие: артерии и вены нормального калибра. 
Выписана с положительной динамикой с рекомендацией 
перорального приема преднизолона 60мг через день N5



с последующим медленным снижением дозы до полной 
отмены.

9.04.17- третий рецидив ретробульбарного неврита 
слева через 12 дней после отмены преднизолона. Госпи­
тализация в неврологическое отделение СОКБ1, курс 
гормональной терапии (солумедрол 1000мг в/в капельно 
N5), плазмафарез N3. Курс лечения с положительным эф­
фектом.

МРТ орбит от 11.04.17: МР-признаки неврита лево­
го зрительного нерва. Без динамики от 30.01.2017г. Ис­
следование СМЖ на олигоклональные антитела: отрица­
тельные ИФА на ВИЧ, гепатиты В и С отрицательные. 
Анализ ликвора : норма. ЦИК в пределх нормы. Антите­
ла к аквапорину4 (NMO) менее 1:10. МРТ головного моз­
га от 11.04.17: МР-признаки неврита левого зрительного 
нерва. Без динамики от 30.01.17. ЗВП от 12.04.17: При­
знаки дисфункции левого зрительного анализатора по де- 
миелинизирующему типу. Консультация офтальмолога: 
ретробульбарный неврит левого глаза. Гиперметропия 
Пстепени обоих глаз. Глазное дно OU: ДЗН бледно-розо­
вый, контуры четкие, артерии сужены, вены нормального 
калибра. Без очаговой патологии.

Выписана из неврологического отделения с реко­
мендацией приема преднизолона в таблетированной фор­
ме 60мг через день в течение 2 недель с последующим 
снижением дозы

При снижении дозы преднизолона до 15 мг возоб­
новление болевого синдрома, появление центральной 
скотомы, в связи с чем проведена пульс-терапия солу- 
медролом 1000мг N5 с полным регрессом симптомов с
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Заключение
Учитывая стероидзависимое восстановление зре­
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данных больше данных за хронический рецидивирую* 
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