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Демиелинизирующие заболевания относятся 
к  числу аутоиммунных патологий, основным 
патоморфологическим проявлением которых 
служит разрушение миелина в  центральной 
нервной системе (ЦНС). В  последнее время 
отмечается непрерывный рост демиелини-
зирующих заболеваний ЦНС, в  том числе 
в  детской популяции. Несмотря на активное 
развитие методов диагностики и  верифика-
ции форм демиелинизирующих заболеваний, 
по-прежнему остается актуальной проблема 
дифференциальной диагностики демиелини-
зирующих заболеваний и  других состояний, 
связанных с  изменением структуры белого 
вещества головного мозга, выявляемым с  по-
мощью магнитно-резонансной томографии. 
Нами было обследовано 123 пациента с  подо-
зрением на демиелинизирующие заболевания 
ЦНС, диагноз подтвержден у 102 из них. Самой 
частой формой демиелинизирующих заболе-
ваний ЦНС был рассеянный склероз  – у  79 из 
102 пациентов, намного реже встречались ан-
ти-MOG-ассоциированные расстройства  – у  5, 

заболевания из спектра оптиконевромиелита – 
у 3, острый рассеянный энцефаломиелит – у 2. 
В  лекции охарактеризованы основные клини-
ческие, лабораторные и нейровизуализацион-
ные особенности каждой из этих нозологий, 
освещены основные трудности в  лечении пе-
диатрических пациентов с  демиелинизирую-
щими заболеваниями ЦНС.
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Демиелинизирующие заболевания отно-
сятся к  числу аутоиммунных патоло-
гий, основным патоморфологическим 
проявлением которых служит разру-

шение миелина в центральной нервной системе 
(ЦНС), и представляют собой одну из наиболее 

социально и  экономически значимых проблем 
современной неврологии в  связи с  актуально-
стью вопроса их своевременной диагностики 
и последующей тактики ведения пациентов.

В последнее время отмечается непрерыв-
ный рост демиелинизирующих заболеваний 
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ЦНС, в  том числе в  детской популяции. С  од-
ной стороны, это связано с улучшением диагно-
стики: более широкой доступностью магнит-
но-резонансной томографии (МРТ), наличием 

специализированных кабинетов и центров рассе-
янного склероза (РС). Вместе с тем в российских 
реалиях эти кабинеты и центры созданы для ди-
агностики и лечения РС у взрослых (заболевание 
включено в  список «высокозатратных нозоло-
гий»), тогда как специалистов по педиатрическо-
му РС можно пересчитать по пальцам. С другой 
стороны, наблюдается фактический рост часто-
ты демиелинизирующих заболеваний ЦНС, об-
условленный этиопатогенетическими особенно-
стями данного континуума нозологий. При этом 
в  значительной степени этиология и  патогенез 
демиелинизирующих заболеваний ЦНС, за ис-
ключением редких семейных форм, остаются не-
понятными современной науке, что не позволяет 
добиться явного прорыва в их лечении по срав-
нению с «классическими» детскими инфекциями 
(корь, дифтерия, коклюш и  др.), заболеваемость 
и  смертность от которых после введения всеоб-
щей вакцинации снизились в тысячи раз.

Спектр специфических лаборатор-
ных исследований, которые помогают 

Рис. 2. Магнитно-резонансная томограмма подростка с агрессивным течением рассеянного склероза. Аксиальная и сагиттальная плоскости, режимы Т2 (А–Г) 
и Т2-FLAIR (Д–З). Множественные очаги демиелинизации с супра- и инфратенториальной локализацией очагов: в левой теменной доле перивентрикулярно 
заднему рогу бокового желудочка (Б), в обоих лобно-теменных долях перивентрикулярно боковым желудочкам (В, Е), в субкортикальном белом веществе (Г), 
максимальными размерами до 23 × 22 мм (Ж), в своде и колене мозолистого тела (З), в основании правой средней мозжечковой ножки мозжечка (А, Д)
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Рис. 1. Поражение белого вещества головного мозга у пациентки с генетически 
подтвержденной болезнью Александера: А – в режиме FLAIR визуализируется характерное 
двустороннее симметричное непрогрессирующее поражение белого вещества передних 
отделов гемисфер мозга, Б – на трактографии отображено обеднение количества волокон 
в лобных отделах (обведено красным)
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в  дифференциальной диагностике различных 
типов демиелинизирующих заболеваний ЦНС, 
в последние годы значительно расширился. Для 
подтверждения диагноза РС доступен анализ 
на определение типа синтеза олигоклональных 
антител [1], для подтверждения диагноза рас-
стройств спектра оптиконевромиелита  – ауто-
антител к  белку водопроводящих каналов кле-
точных мембран олигодендроцитов, мишенью 
для которых выступает белок аквапорин-4 [2], 
для оптикомиелита, ассоциированного с  ан-
ти-MOG-антителами,  – антител к  гликопротеи-
ну миелина олигодендроцитов [3, 4].

Несмотря на активное развитие методов 
диагностики и  верификации форм демиели-
низирующих заболеваний, по-прежнему оста-
ется актуальной проблема их дифференциаль-
ной диагностики с  другими заболеваниями, 
связанными с  изменением структуры белого 
вещества головного мозга, выявляемым на 
МРТ. Так, на «неврологические койки» педи-
атрического отделения ГБУЗ МО МОНИКИ 
им. М.Ф. Владимирского за 2016–2020 гг. посту-
пило 123 пациента детского возраста с подозре-
нием на демиелинизирующие заболевания ЦНС. 
Помимо стандартного обследования (анализы 
крови и  мочи, электрокардиограмм и  др.) всем 
пациентам проводили МРТ головного мозга 
(при необходимости – шейного и/или грудного 
отдела позвоночника) на высокопольном маг-
нитно-резонансном томографе 1,5  Тл с  опре-
делением наличия магнитно-резонансных 
критериев диагностики РС Макдональда [5], 
специфические лабораторные тесты (определе-
ние типа синтеза олигоклональных антител, 

антитела к  аквапорину-4, антитела к  MOG), 
оценку по расширенной шкале инвалидизации 
EDSS (Expanded Disability Status Scale) [6].

В результате диагноз демиелинизирующих 
заболеваний ЦНС не был подтвержден у  21  па-
циента. В 14 случаях это были пациенты со слу-
чайно выявленными на МРТ очагами в  белом 
веществе, которые трактовали как постгипок-
сические изменения головного мозга. Поводом 
для проведения у них МРТ послужили неспеци-
фические жалобы (головная боль, утомляемость 
и  др.). Отсутствие органического неврологиче-
ского дефицита, прогрессирования симптомов 
(как клинических, так и  нейровизуализацион-
ных), а  также наличие первого (не патологиче-
ского) типа синтеза олигоклональных антител 
позволили с  высокой степенью уверенности 
отклонить диагноз демиелинизирующих за-
болеваний ЦНС у  данной когорты пациентов. 
У  остальных 7  больных из этой группы были 
констатированы последствия вирусного энцефа-
лита (4  человека), новообразования (1  человек) 
и редкие генетические заболевания с поражени-
ем белого вещества – атрофия Лебера и болезнь 
Александера (2 человека) (рис. 1).

Среди 102 пациентов с подтвержденным ди-
агнозом демиелинизирующих заболеваний ЦНС 
основную долю составили больные РС (79 чело-
век). Трое обследованных с  ретробульбарным 

Рис. 4. Двусторонний оптический неврит у подростка 17 лет 
с синдромом анти-MOG. Режим Т2 с подавлением сигнала от 
жира. Гиперинтенсивный сигнал на большом протяжении от 
проксимальных отделов обоих зрительных нервов (указано 
стрелками)

Рис. 3. Миелит и оптический неврит у ребенка 6 лет 
с оптиконевромиелитом: А – протяженный очаг миелита 
в грудном отделе позвоночника (указан стрелками), Б – атрофия 
левого зрительного нерва в результате оптического неврита 
по данным оптической когерентной томографии (указана 
стрелками)
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невритом, трое с  клинически изолированным 
синдромом и семеро с радиологически изолиро-
ванным синдромом формально не соответство-
вали диагнозу рассеянного склероза, но имели 
крайне высокий риск эволюции своего состоя-
ния в достоверный РС.

Отметим: первоначально под наблюдением 
с диагнозом ретробульбарного неврита находи-
лись 9 детей, однако с течением времени (в сред-
нем через 2,5–3  года от первых симптомов) за-
болевание развернулось в  подтвержденный РС 
у  5  пациентов, и  еще у  1  пациента  – в  оптико-
миелит, ассоциированный с анти-MOG-антите-
лами.

Интересным представляется случай ребенка 
из данной группы с первоначальным диагнозом 
радиологически изолированного синдрома, ко-
торый находился под наблюдением более 4  лет. 
Клинических симптомов и  распространения 
очагов во времени и  пространстве, по данным 
МРТ, при наличии 2-го типа синтеза олигокло-
нальных антител не наблюдалось. Развернутая 
клиническая и МРТ-картина проявилась спустя 
4  года наблюдения, что позволило подтвердить 
диагноз РС и  назначить специфическую тера-
пию.

Типичными признаками РС у  обследован-
ных нами пациентов были эпизоды обостре-
ний с  появлением новой неврологической 

симптоматики в различных системах (зритель-
ной, двигательной, соматосенсорной и  др.), что 
выражалось в нарастании балла инвалидизации 
по шкале EDSS на 1  и  более, появлении новых 
очагов в белом веществе по данным МРТ, появ-
лении «активных» (накапливающих контраст) 
очагов, второго (патологического, характерного 
для РС) типа синтеза олигоклональных антител 
(рис. 2).

Наличие антител к  аквапорину-4 в  крови 
у  пациентов, перенесших единичные или по-
вторные атаки оптического неврита и/или попе-
речного миелита, позволило установить диагноз 
расстройств из спектра оптиконевромиелита 
у 3 обследованных (рис. 3).

Нетипичное для РС клиническое течение 
и  нехарактерные находки на МРТ, отсутствие 
второго типа синтеза олигоклональных антител 
и  отрицательный результат теста на антитела 
к аквапорину-4 определяли показания к прове-
дению анализа крови на антитела к гликопроте-
ину миелина олигодендроцитов, что позволило 
подтвердить диагноз оптикомиелита, ассоции-
рованного с анти-MOG-антителами, у 5 человек 
(рис. 4).

Возникновение симптоматики после пере-
несенной респираторной вирусной инфекции, 
грубые общемозговые нарушения (угнетение 
сознания, психические нарушения, эпилептиче-
ские приступы), выраженный неврологический 
дефицит и  характерная магнитно-резонансная 
картина (одновременное появление множества 
больших по размеру, склонных к  слиянию оча-
гов) позволили установить диагноз острого рас-
сеянного энцефаломиелита у  2  обследованных 
(рис. 5).

Рис. 5. Многоочаговое поражение головного мозга у подростка с острым рассеянным 
энцефаломиелитом. Крупные склонные к слиянию очаги в белом веществе больших 
полушарий, стволе мозга в режимах FLAIR и DWI (указаны стрелками), на месте «старых» 
очагов тут же образуются «новые», что нехарактерно для рассеянного склероза

Рис. 6. Динамика выявления новых педиатрических пациентов с демиелинизирующими 
заболеваниями
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щим образом были рассмотрены и решены вопросы, связанные с точ-
ностью и добросовестностью всех частей работы.

Актуальность проблемы демиелинизиру-
ющих заболеваний ЦНС у  детей подчеркива-
ет и  динамика выявления новых пациентов: 
в  2016  г. было выявлено 5  больных с  данным 
спектром нозологий, в  2017  – 8, в  2018  – 21, 
в 2019 – 23, в 2020 – 27 (рис. 6).

Таким образом, благодаря увеличению до-
ступности МРТ растет как число выявленных 
случаев демиелинизирующих заболеваний 
ЦНС у  детей, так и  количество ложноположи-
тельных результатов, за которыми скрываются 
последствия перинатального поражения ЦНС 
или синдромальная генетическая патология. 
Сходные данные представлены Международной 
педиатрической исследовательской группой 
рассеянного склероза (International Pediatric 
Multiple Sclerosis Study Group, IPMSSG): в список 
состояний, которые могут имитировать острые 
воспалительные демиелинизирующие события, 
были включены другие воспалительные нару-
шения белого вещества, первичные опухоли 
в ЦНС и наследственные нейрометаболические 
заболевания [7, 8]. Резидуально-органические 
заболевания ЦНС или последствия перина-
тального поражения ЦНС, согласно последним 
зарубежным данным, изначально не должны 
ассоциироваться с  дебютом демиелинизирую-
щих заболеваний ЦНС, так как для них харак-
терны следующие признаки, нетипичные для 
демиелинизирующих заболеваний: задержка 
развития в  анамнезе, прогрессирующая или 
резидуальная энцефалопатия, моноочаговое 

поражение головного мозга по данным нейро-
визуализации [9].

Своевременное и  правильное установление 
диагноза – лишь первый шаг на пути к помощи 
таким пациентам. Выбор препаратов для лече-
ния РС у детей в России остается крайне ограни-
ченным (большинство препаратов не одобрены 
у лиц младше 18 лет и очень дороги, что делает 
их применение офф-лейбл практически нере-
альным). Различные клинические исследования 
новейших препаратов не позволяют обеспечить 
всех реально нуждающихся пациентов из-за 
строгости критериев включения в  эти исследо-
вания и их небольшого количества. Число препа-
ратов для лечения заболеваний из спектра опти-
коневромиелита еще более ограничено, в России 
все они без исключения назначаются офф-лей-
бл. Следует также еще раз подчеркнуть важ-
ность правильной диагностики: интерфероны, 
используемые для лечения РС, могут вызывать 
ухудшение у пациентов с оптиконевромиелитом 
[10]. Консенсусных клинических рекомендаций 
по лечению синдрома анти-MOG вообще не су-
ществует не только в России, но и на Западе [11].

Тем не менее последние научные открытия 
позволили сделать существенный шаг вперед 
в  диагностике и  лечении демиелинизирующих 
заболеваний ЦНС, в том числе у пациентов дет-
ского возраста. Очевидно, дальнейший прин-
ципиальный прогресс будет достигнут после 
фундаментальных открытий в области иммуно-
логии и генетики. 
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Demyelinating diseases (DD) are autoimmune 
disorders that morphologically manifest mainly 
with myelin destruction in the central nervous 
system (CNS). Recently, there has been a  contin-
uous increase in DD of the CNS, including those 
in the pediatric population. Despite the active 
development of strategies for the diagnosis of DD 
and verification of its forms, the differential diag-
nosis of DD and other diseases associated with 
abnormalities in the brain white matter structure 
on magnetic resonance imaging continues to be 
problematic. We examined 123 patients with sus-
pected DD CNS. The diagnosis was confirmed in 
102 of them. The most common form of DD CNS 
was multiple sclerosis found in 79 of 102 subjects. 
Much less frequent were anti-MOG-associated dis-
orders (5 patients), neuromyelitis optica spectrum 

disorders (3 patients), and acute disseminated 
encephalomyelitis (2 patients). The main clinical, 
laboratory and neuroimaging characteristics of 
each of these disorders and the main difficulties 
in the treatment of pediatric patients with DD CNS 
are described.
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