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Реферат. Хронічна рецидивуюча запальна оптична нейропатія: діагностичні стратегії та лікування (огляд 
літератури). Негрич Т.І., Копчак М.Б., Кирилюк С.Я. У статті представлено огляд та аналіз наукових праць 
щодо проблематики хронічної рецидивуючої запальної оптичної нейропатії, критеріїв її діагностики та методів 
лікування. Хронічна рецидивуюча запальна оптична нейропатія, уперше описана в 2003 році, – це автоімунне 
запальне захворювання зорового нерва невідомої етіології, що супроводжується частими больовими епізодами 
оптичного невриту, з чіткою реакцією на стероїдну терапію та рецидивами після її відміни. Проведено аналіз 
закордонних праць, опублікованих у базах даних E-Library, CrossRef, PubMed, Web of Science, Scopus з метою 
систематизації даних щодо етіології, патогенезу, клінічних проявів, діагностичних критеріїв, диференційної 
діагностики та лікування цього патологічного стану. Установлено, що хронічна рецидивуюча запальна оптична 
нейропатія є рідкісною, рецидивуючою, кортикостероїдно-залежною зоровою нейропатією, при якій відсутній 
інший неврологічний дефіцит, не виявляється етіологічний чинник та є діагнозом виключення. Важливість 
виявлення таких пацієнтів зумовлена тим, що призначення відповідної імуносупресивної терапії спричинює 
ремісію захворювання. 

Abstract. Сhronic relapsing inflammatory optic neuropathy: diagnostic strategies and treatment (literature 
review). Nehrych T.I., Kopchak M.B., Kyryliuk S.Ya. The article presents a review and analysis of scientific works 
on the problem of chronic relapsing inflammatory optic neuropathy, its diagnostic criteria and treatment methods. 
Chronic relapsing inflammatory optic neuropathy, first described in 2003, is an autoimmune inflammatory disease of the 
optic nerve of unknown etiology, accompanied by frequent painful episodes of optic neuritis, with a clear response to 
steroid therapy and relapses after its withdrawal. An analysis of foreign works published in the E-Library, CrossRef, 
PubMed, Web of Science, Scopus databases was carried out in order to systematize data on the etiology, pathogenesis, 
clinical manifestations, diagnostic criteria, differential diagnosis and treatment of this pathological condition. It has been 
established that chronic recurrent inflammatory optic neuropathy is a rare, recurrent, corticosteroid-dependent optic 
neuropathy in which there is no other neurological deficit, no etiological factor is identified and it is a diagnosis of 
exclusion. It is important to identify such patients because the appointment of appropriate immunosuppressive therapy 
causes remission of the disease. 
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Термін ідіопатичний чи ізольований оптичний 
неврит використовується в сучасній літературі 
при описі зорового невриту, що не пов’язаний з 
демієлінізуючими чи іншими патологіями. Ідіопа-
тичний/ізольований оптичний неврит часто 
обмежується одним епізодом, який описується як 
одиничний/монофазний ізольований оптичний 
неврит (SION). Однак з часом у таких осіб можуть 
виявлятися розсіяний склероз, оптикомієліт 
Девіка, системні чи інші захворювання. Постійні 
рецидиви зорового невриту, що впродовж три-
валого часу не підлягали критеріям цих патоло-
гічних станів, змусили науковців розглянути 
ураження зорового нерва під призмою незалежної 
нозологічної форми. Було запропоновано терміни 
рецидивуючої ідіопатичної оптичної нейропатії 
(relapsing idiopathic optic neuropathy, RION) та 
хронічної рецидивуючої запальної оптичної ней-
ропатії (chronic relapsing inflammatory optic 
neuropathy, CRION).  

Рецидивуюча ідіопатична оптична нейропатія 
(RION) – це неврит зорового нерва, що супро-
воджується больовим синдромом, із загострен-
нями, без явних етіологічних чинників та з 
регресією клінічних симптомів після курсу 
терапії стероїдами [1, 2]. 

Хронічна рецидивуюча запальна оптична 
нейропатія (CRION) – автоімунне запальне 
захворювання зорового нерва невідомої етіології, 
що супроводжується частими больовими епі-
зодами оптичного невриту, з чіткою реакцією на 
стероїдну терапії та рецидивами після її відміни 
[3-6]. CRION відрізняється від RION прогресую-
чою втратою зору, а також розвитком стероїдної 
залежності [6]. 

Мета – провести аналіз наукових праць, 
опублікованих у базах даних E-Library, CrossRef, 
PubMed, Web of Science, Scopus для системати-
зації даних щодо етіології, патогенезу, клінічних 
проявів, діагностичних критеріїв, диференційної 
діагностики та лікування хронічної рецидивуючої 
запальної оптичної нейропатії. 

МАТЕРІАЛИ ТА МЕТОДИ ДОСЛІДЖЕНЬ 
Проведено огляд 70 закордонних літературних 

джерел із залученням пошукових систем PubMed, 
E-Library, CrossRef, Web of Science, Scopus, 36 з 
яких детально проаналізовано та опрацьовано. 

РЕЗУЛЬТАТИ ТА ЇХ ОБГОВОРЕННЯ 
CRION була вперше описана Kidd D. et al. у 

журналі «BRAIN» у лютому 2003 року [3, 4, 5, 6]. 
Нозологію визначали як запальну двобічну 
оптичну нейропатію з поступовим погіршенням 
зору та ремітуючо-рецидивуючим перебігом [3]. 
Згодом, у січні 2014 року, Petzold A. і Plant G. 

узагальнили всі 122 опубліковані випадки CRION 
з 2003 до 2013 року та виділили її як окрему нозо-
логічну одиницю, запропонувавши діагностичні 
критерії та лікувальний підхід [7]. 

CRION є достатньо рідкісною патологією, яка, 
як правило, частіше виявляється в осіб жіночої 
статі, однак чіткої гендерної кореляції не було 
встановлено [4, 5, 6]. Вік маніфестації має досить 
широкі межі і становить 14-69 років (середній вік 
35 років). У той же час RION зустрічається 
частіше, проте такий діагноз потребує тривалого 
спостереження, аби виключити розвиток роз-
сіяного склерозу. Benoilid A. et al. (2013) вивчали 
клініко-демографічні дані 62 пацієнтів з діагнозом 
RION та виявили, що в 40 хворих (64,5%) не 
розвинулись ознаки розсіяного склерозу, оптико-
мієліт-асоційованих розладів чи інших авто-
імунних захворювань упродовж восьми років 
спостереження [2]. 

На сьогодні питання етіології RION/CRION 
досі дискутується. Відмінна реакція на кортико-
стероїди та потреба в імуносупресивній терапії 
свідчать на користь імунозалежного походження. 
При вивченні CRION, Kidd D. et al. зауважили, що 
очні симптоми були подібні до таких при 
саркоїдозі [3]. Однак за вісім років у жодного з 
15 досліджуваних пацієнтів не розвинулись 
ознаки системного запального захворювання, тож 
вони висловили припущення про локалізовану 
форму гранулематозного запалення [3]. 

У 2006 році Wingerchuk D. M. et al. розглядали 
зоровий неврит у межах оптикомієліт-асоційо-
ваних розладів [8], при яких у сироватці крові 
70% пацієнтів присутні автоантитіла до рецеп-
торів аквапорину-4 (anti-AQP4, також відомих як 
NMO-IgG) [9]. Після цього опису виникла дис-
кусія щодо того, чи є CRION окремою нозоло-
гічною одиницею, чи варіантом оптикомієліт-
асоційованих розладів. Однак на сьогодні кри-
терії CRION вимагають відсутності антитіл до 
AQP4, що виключає її зі списку NMO-IgG залеж-
них нейропатій [10, 11, 12, 13]. 

Lee H.J. еt al. проаналізували базу даних з 2011 
до 2017 року та виявили 64 пацієнтів з ідіопатич-
ним оптичним невритом [14], дванадцять з яких 
повністю відповідали критеріям CRION. У всіх 
також були антитіла до глікопротеїну мієліну 
олігодендроцитів (anti-MOG АТ). Прослідко-
вувалась чітка кореляція між залежністю від 
стероїдної терапії та рівнем anti-MOG АТ [14]. 
Однак варто зазначити, що anti-MOG АТ не є 
високоспецифічним маркером CRION/RION, 
оскільки часто спостерігається і при інших 
патологіях (табл. 1) [15, 16]. При anti-MOG асо-
ційованій оптичній нейропатії спостерігається 
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папіліт або набряк диску зорового нерва, на 
відміну від ураження зорового нерва при роз-
сіяному склерозі чи оптикомієліт-асоційованих 

розладах. Папіліт можна підтвердити за допо-
могою офтальмоскопії та магнітно-резонансної 
томографії (МРТ) орбіти [9]. 

 

Т а б л и ц я  1  

Захворювання, при яких наявні anti-MOG антитіла 

Патологія Частота серопозитивних хворих, % 

Гострий демієлінізуючий енцефаломієліт  50-60 

CRION 25-30 

Серонегативний оптикомієліт 8-10 

Розсіяний склероз 3-5 

 
CRION маніфестує як підгостра рецидивуюча 

оптична нейропатія, зазвичай з критичним сту-
пенем втрати гостроти зору [4-6, 17]. Частіше 
CRION описується як однобічний процес, однак 
зустрічаються білатеральні форми, що в ряді 
випадків рецидивують симультанно [18]. Однією 
з основних ознак загострення є гострий періор-
бітальний біль, що за своєю інтенсивністю є 
слабшим порівняно з оптичними невритами іншої 
етіології [19, 20]. Під час периметрії найчастішою 
знахідкою є центральні скотоми [3]. Офтальмо-
скопічно відзначається папіліт, а також блідість 
диска зорового нерва, як ознака атрофії [3]. У ряді 
випадків спостерігається ознака Маркуса-Ганна – 
відносний аферентний дефект зіниці, що вказує 
на знижену реакцію зіниці на світло в ураженому 
оці та характеризується сповільненням або 

відсутністю звуження зіниці при переміщенні 
джерела світла від здорового ока до хворого. 

Для встановлення діагнозу RION/CRION 
потрібно щонайменше два епізоди зорового 
невриту [7]. Тривалість ремісії варіює від тижнів 
до років, що залежить переважно від інтен-
сивності підтримуючої терапії [17]. Клінічні 
критерії CRION запропоновані Petzold A. і 
Plant G. у 2014 році (табл. 2) [7]. Ці критерії є обо-
в’язковими та ґрунтуються на повторних епізодах 
оптичної невропатії, до яких додаються сероло-
гічні результати й дані МРТ головного мозку. 
Критерії підходять і для RION, за виключенням 
стероїдної залежності. Відсутність прогресуючої 
втрати зору та рецидиву зорового невриту після 
відміни лікування свідчить на користь RION. 

 

Т а б л и ц я  2  

Діагностичні критерії CRION 

Анамнез Оптичний неврит щонайменше з одним рецидивом 

Клінічні ознаки Об’єктивні докази зниження гостроти зору 

Лабораторні дані  Відсутність антитіл до AQP4 

Візуалізація (МРТ) Контрастне підсилення ураженого зорового нерва 

Лікування Позитивна реакція на імуносупресивну терапію з рецидивами після її послаблення чи відміни 

 
CRION є діагнозом виключення. Перед вста-

новленням остаточного діагнозу необхідно ви-
ключити такі демієлінізуючі захворювання, як 
розсіяний склероз, оптикомієліт Девіка, а також 
системні захворювання (саркоїдоз, хвороба Бех-
чета, системний червоний вовчак, ревматоїдний 
артрит) [21]. Варто також враховувати інші 
можливі етіологічні фактори невриту зорового 

нерва: інфекційні (хворобу Лайма, туберкульоз, 
токсоплазмоз, сифіліс), обмінні (дефіцит вітаміну 
B12), спадкові (оптичну нейропатію Лебера), 
ішемічні та компресійні (табл. 3) [3, 7, 22, 23]. 

У численних дослідженнях продемонстровано, 
що в близько 38% пацієнтів з оптичним невритом 
розвивається розсіяний склероз після 10 років 
спостереження [24, 25]. Діагностичними ознаками 
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розсіяного склерозу є наявність демієлінізуючих 
вогнищ головного мозку на МРТ та зміни ліквору 
(олігоклональні антитіла), що супроводжується 
різноманітною неврологічною симптоматикою 
[24, 25, 26]. CRION все ж залишається захво-
рюванням зорового нерва, тому клінічні прояви 
поза зоровим шляхом виключають такий діагноз. 

Для діагностики рецидивуючого оптичного нев-
риту рекомендується повне офтальмологічне обсте-
ження [27]. Ряд додаткових досліджень включає 
лабораторні тести (визначення антитіл до AQP4 та 
MOG, виявлення олігоклональних груп у лікворі) та 
інструментальні (МРТ головного мозку з гадо-
лінієм, зорові викликані потенціали, оптична коге-
рентна томографія) [3]. Хоча МРТ спинного мозку 
не є обов’язковою, все ж варто її провести, щоб 
виключити оптикомієліт-асоційовані розлади [17]. 

На МРТ можна зафіксувати запалення зорового 
нерва, проте така знахідка спостерігається не у всіх 
пацієнтів. Ліквородіагностика при CRION не 
виявляє жодних специфічних ознак, однак важлива 
для виключення розсіяного склерозу. Так, оліго-
клональні смуги наявні у 85-90% хворих на 

розсіяний склероз, можуть з’являтись у 10-30% 
осіб з оптикомієліт-асоційованими розладами та 
відсутні при MOG-асоційованих нейропатіях [3]. 

Зорові викликані потенціали допомагають 
підтвердити дисфункцію зорового нерва. При 
RION та CRION спостерігається сповільнення 
передачі імпульсу (тривала затримка P100) з від-
носно збереженою амплітудою, однак така зако-
номірність не дає можливості відрізнити її від 
інших нозологій [3]. 

Bichuetti D.B. еt al. виявили, що гострота зору й 
товщина шару сітківки страждають більше в 
пацієнтів з оптикомієліт-асоційованими розладами 
та CRION, ніж при розсіяному склерозі. Отримані 
дані свідчать про активнішу втрату аксонів при 
цих захворюваннях. Уважається, що шар товщи-
ною 41 мкм є високоспецифічним для CRION та 
оптикомієліт-асоційованих розладів, проте ця 
ознака не здатна розмежувати дві нозології [28]. 

Основні дослідження, які проводяться для ди-
ференційної діагностики CRION та інших пато-
логічних станів, представлені в таблиці 3 [17]. 

 

Т а б л и ц я  3  

Методи диференційної діагностики CRION та інших захворювань 

Метод дослідження Нозології 

МРТ головного та спинного мозку Розсіяний склероз, оптикомієліт-асоційовані розлади, системні 
захворювання, васкуліт, інфекції, хвороби обміну речовин, 
спадкові захворювання, пухлини 

Ліквородіагностика Розсіяний склероз, оптикомієліт-асоційовані розлади, системні 
захворювання, васкуліт, інфекції 

Загальний та біохімічний аналіз крові, електроліти, 
печінкові проби 

Інфекції, системні захворювання, хвороби обміну речовин 

C реактивний білок, ШОЕ, 
Антитіла: ANA, анти-ДНК, ANCA (c-ANCA, p-ANCA),  
ENA, ревматоїдний фактор, антифосфоліпідні антитіла, 
HLAB-B51 * 

Системні захворювання: системний червоний вовчак, синдром 
Шегрена, ревматоїдний артрит, хвороба Бечета, 
антифосфоліпідний синдром. 
Системний васкуліт 

Ангіотензинперетворюючий фактор, 
рентгенографія або комп'ютерна томографія грудної клітки 

Саркоїдоз 

anti-AQP4 антитіла, аnti-MOG-антитіла Оптикомієліт Девіка, аnti-MOG-асоційовані патології 

Вітамін B12, гомоцистеїн, метилмалонова кислота Дефіцитні стани 

Серологія, реакція Манту Інфекції: хвороба Лайма, сифіліс, ВІЛ, туберкульоз 

Біопсія Саркоїдоз, системні васкуліти 

Генетичні тести Спадкова оптична нейропатія Лебера 

Примітки: *ANA – антиядерні антитіла; ANCA – нейтрофільні антицитоплазматичні антитіла; ENA – знімні ядерні антитіла; HLA – антиген 
гістосумісності людини. 
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CRION належить до спектру демієлінізуючих 
захворювань, тому лікувальна тактика повинна 
бути спрямована на пригнічення імунної системи. 
Важливим критерієм у плані діагностики є 
стероїдозалежність [3, 6, 7]. На сьогодні пре-
паратом вибору для лікування загострення зали-
шається метилпреднізолон у вигляді пульс-терапії 
(внутрішньовенно) протягом 3-5 днів або плазма-
ферез [7]. Розпочинати терапію кортикостероїдами 
при рецидивуючому оптичному невриті ре-
комендують з початком больових відчуттів до 
появи зорової дисфункціїї, оскільки це може 
запобігти втраті гостроти зору [29]. У той же час 
різка відмова від лікування може призвести до 
незворотнього погіршення зорової функції [13]. 
Крім того, стероїдна терапія має численні побічні 
ефекти, зокрема гостре відшарування нейро-
сенсорної частини сітківки, що посилює зорову 
дисфункцію [30]. З метою уникнення таких 
ускладнень та попередження розвитку залежності 
застосовують імуносупресивні препарати: 
азатіоприн, метотрексат, мофетил мікофенолат, 
циклофосфамід [31-33]. Оскільки тривала імуно-
супресія також спричиняє несприятливі наслідки, 
деякі автори пропонують лікування внутрішньо-
венними імуноглобулінами, щоб уникнути 
кортикостероїдної залежності. Stiebel-Kalish H. 
et al. показали, що п’ять з шести хворих з CRION з 
реакцією на кортикостероїди після лікування 
внутрішньовенними імуноглобулінами не по-
требували кортикостероїдної терапії, і лише у двох 
спостерігалися рецидиви [34]. Лікування було 
безпечним і добре переносилося. Така терапія 
рекомендована тим пацієнтам, які відмовляються 
від застосування кортикостероїдів або у випадках, 
коли імуносупресанти протипоказані [34, 35]. 

Для тривалої підтримуючої терапії, з метою 
зменшення частоти рецидивів застосовують ком-
бінації цитостатиків з кортикостероїдами, а також 
моноклональні антитіла [36]. Використовують 
такі схеми: 

• Азатіоприн 2-3 мг/кг/добу та преднізолон 
1 мг/кг/добу упродовж 6-12 місяців; 

• Циклофосфамід 1 г кожні 2 місяці та предні-
золон у стандартній дозі; 

• Метотрексат 7,5 мг стартова доза, з титруван-
ням до 15 мг та преднізолон 5-10 мг упродовж 6-
12 місяців; 

• Мікофенолат мофети – 1-2 г/добу та пред-
нізолон у стандартній дозі; 

• Екулізумаб 600 мг щотижня (4 тижні), потім 
900 мг кожні 2 тижні; 

• Ритуксимаб 1 г/тиждень (4 тижні). 

ПІДСУМОК 
Таким чином, CRION є рецидивуючим, корти-

костероїдно-залежним зоровим невритом, при 
якому відсутній інший неврологічний дефіцит та 
не виявляється етіологічний чинник. Для такої 
оптичної нейропатії характерними є порушення 
зору, періорбітальний біль, покращення на фоні 
кортикостероїдної терапії і рецидиви при її 
відміні. Наявність у пацієнта оптичного невриту з 
покращенням на фоні кортикостероїдної терапії і 
рецидивами при її відміні потребує детально 
зібраного анамнезу та проведення диферен-
ціальної діагностики, і в разі відсутності даних 
щодо демієлінізуючого, системного чи іншого 
захворювання центральної нервової системи слід 
думати про RION/CRION. Важливість виявлення 
таких пацієнтів зумовлена тим, що призначення 
відповідної імуносупресивної терапії спричинює 
ремісію захворювання. 
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