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Первые описания острого рассеянного
энцефаломиелита (ОРЭМ), указы-
вающие на связь этого заболевания с

инфекциями (в основном с корью) были даны
в 18 веке. Спустя 100 лет, появились сообще-
ния о связи ОРЭМ с вакцинацией. Уровень
смертности от ОРЭМ после коревой инфек-
ции был высоким - до 30%.

Успешная программа иммунизации про-
тив кори, паротита и краснухи  и усовершен-
ствование вакцин, привела к заметному сни-
жению случаев ОРЭМ, после инфекций.

В статье рассматриваются результаты эпи-
демиологических, клинических и нейровизуа-
лизационных  исследований ОРЭМ с учётом
современных диагностических критериев,
дифференциальной диагностики и представ-
лена стратегия лечения этого заболевания.

ОРЭМ - монофазное, мультифокальное де-
миелинизирущее заболевание центральной
нервной системы (ЦНС).

Исторически - все неинфекционные острые
воспалительные демиелинизирущие заболева-
ния ЦНС, особенно у детей, относили к ОРЭМ.

В 2007 г. с целью улучшения терминологии

Международной исследовательской группой
экспертов педиатрического рассенного скле-
роза (РС) (IPMSSG) [1], было предложено но-
вое определение для приобретенных демиели-
низирующих расстройств ЦНС у детей, кото-
рое было  обновлено в 2013 г [2]. И в настоя-
щее время, ОРЭМ остаётся диагнозом исклю-
чения, всегда требуя тщательного рассмотре-
ния альтернативных диагнозов.

Современные диагностические критерии
ОРЭМ включают:

" Первый полифокальный воспалительный
демиелинизирущий эпизод;

" Энцефалопатия (альтернация в сознании
или в поведении, необъяснимое лихорадкой,
системным заболеванием или постиктальны-
ми симптомами);

" МРТ головного мозга выявляет измене-
ния соответствующие острой фазе демиели-
низации;

" Отсутствие появления как клинических,
так и радиологических очагов, спустя 3 и бо-
лее месяцев, после клинического эпизода.

Клинические симптомы и радиологические
находки могут колебаться по интенсивности
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проявления в первые 3 месяца после начала
заболевания. Соответственно второй эпизод

ОРЭМ может наблюдаться через 3 месяца и
более от начала заболевания и проявляться

новыми симптомами болезни (таб. 1).
Немонофазный ОРЭМ у небольшой подг-

руппы больных с ОРЭМ впоследствии были
диагностированы рецидивирующие расстрой-
ства, включая оптиконевромиелит (ОН) и РС.

В настоящее время нет достаточно точных
диагностических технологий, обеспечиваю-
щих надежное подтверждение того, что
ОРЭМ является монофазным заболеваниям
(таб.1).

В критериях, термин рецидивирующий
ОРЭМ  2013 году был  заменен на мультифаз-
ный рассенный энцефаломиелит (МРЭМ),
описывающих 2 эпизода ОРЭМ, разделенных
интервалом, по меньшей мере в 3 месяца.

Третье событие типа ОРЭМ больше не со-
ответствует (МДЕМ), а указывает на хрони-
ческое рецидивирующее заболевание, за ко-
торым следуют ОН, оптиконевромиелит, воз-
можный РС [3-5].

Диагностика оптикомиелита (ОМ) основа-
на на выявлении, сывороточных NMO-JgG
(neuromyelitis opticoimmunoglobulin G).

В соответствии с критериями ?PMSSG
2013, рецидив, после первого эпизода ОРЭМ,
позволяет диагностировать РС, если при этом
не развивается  энцефалопатия, эпизод возни-
кает позже 3-х месяцев от начала заболевания
и ассоциируется с появлением новых очагов
на магнитно-резонансной томографии (МРТ)
согласно критериям McDonalda 2010 диссе-
минации в пространстве.

Со времен публикации критериев
IPMSSG 2013, повысился интерес к роли а/т
к миелин-олигодендроцитарный гликопро-
теин (МОГ) при иммунно-опосредованных
расстройствах ЦНС. Основываясь на пос-
ледних публикациях ОРЭМ-ОН представ-
ляется, как новый рецидив клинического фе-
нотипа ассоциированного с антителами к
МОГ.

Следует отметить, что МРТ пациентов с
ОРЭМ-ОН демонстрирует разрешения пре-
дыдущих очагов ОРЭМ, без появления новых
очагов в Т2ВИ или воспринимающих конт-
раст очагов (кроме зрительного нерва) во

Таблица 1
Сходство ОРЭМ с другими рецидивирующими демиелинизирующими заболеваниями
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время обострения ОН, тем самым не выпол-
няются МРТ критерии РС-диссеминации оча-
гов в пространстве.

Все эти исследования выявляют сходные
клинические и радиологические признаки за-
болевания у серопозитивных МОГ IGG па-
циентов с ОРЭМ. По данным популяционных
исследований ежегодная частота ОРЭМ сос-
тавляет 0,3-0,6 на 100000 [7-8], заболевание
чаще встречается у детей. Распрост-
ранённость заболевания возрастает пропор-
ционально расстоянию от экватора [6]. Сред-
ний возраст  начала ОРЭМ  5-8 лет, с преоб-
ладанием у мужчин [9-11]. Риск возникнове-
ния поствакцинального ОРЭМ значительно
ниже,чем постинфекционного [12].

В 50-75% случаев ОРЭМ развивается после
предшествующей в основном неспецефичес-
кой инфекции верхних дыхательных путей.
Отличительной чертой патологии ОРЭМ яв-
ляется перивенальная демиелинизация, свя-
занная с воспалительными инфильтратами
миелиннагруженных макрофагов , Т и В лим-
фоцитов, редких плазматических клеток и
гранулоцитов [13].

В очагах - выявляются острые аксональные
повреждения. Большие очаги, возникают в
результате слияния множества  перивенозных
демиелинизирующих очагов [13]. ОРЭМ
единственное заболевание, кроме РС, в кото-
ром может быть идентифицирован полный
спектр кортикальных повреждений, включая
субпиальные и интракортикальные очаги
[13].

При ОРЭМ отмечается мультифокальная
активация кортикальной микроглии. Эти
диффузные корковые микроглиальные из-
менения могут представлять патологичес-
кий субстрат пониженного уровня созна-
ния, обычно наблюдаемого у больных с
ОРЭМ.

Является ли острый геморрагический лей-
коэнцефалит (ОГЛ) отдельным заболева-
нием или гиперактивным тяжелым вариан-
том  ОРЭМ остается противоречивым. Оча-
ги при ОГЛ характеризирующиеся наличием
кровоизлияний фибриноидным некрозом со-
судов, периваскулярной экссудацией, оте-

ком, гранулоцитарной инфильтрацией с пе-
риваскулярной демиелинизацией и реактив-
ным астроцитозом после развития заболева-
ния.

Периваскулярные астроциты демонстри-
руют дистрофические и отечные процессы.

Предполагается, что астроцитарное пов-
реждение может быть ранним событием,
предшествующим демиелинизации при ОГЛ.

Клиника. Заболевание начинается остро и
развивается в течении нескольких дней, после
продромального периода. Клиническая кар-
тина включает, прежде всего, такие неспеци-
фические синдромы, как головная боль, лихо-
радка, рвота, сонливость, апатичность.

Так как при ОРЭМ может вовлекаться лю-
бой отдел нервной системы (НС), неврологи-
ческие проявления чаще всего полисимптом-
ны и разнообразны. Однако могут наблю-
даться и локально ограниченные синдромы,
острая церебеллярная атаксия, поперечный
миелит, вовлечение периферической нервной
системы (ПНС) и даже экстрапирамидные
синдромы. Судорожные припадки не редки,
могут быть как фокальными, так и генерали-
зованными. При этом ОРЭМ может проте-
кать и как псевдотуморозное демиелинизи-
рующие заболевание.

На МРТ головного мозга в режимах Т2 и
FLAIR визиализируются мультифокальные,
гиперинтенсивные, ассиметричные, неодно-
родные очаги [11].

При этом ОРЭМ может протекать и как
псевдотуморозные демиелинизирующие оча-
ги. 

Очаги в большинстве случаев располага-
ются в субкортикальном и центральном бе-
лом веществе на уровне кортикального серо-
го и прилежащего белого вещества больших
полушарий, полушарий мозжечка, в стволе
мозга и спинном мозге, часто вовлекается
глубокое серое вещество: таламус и базаль-
ные ганглии.

Важным отличием ОРЭМ от РС является
отсутствие очагов в виде "пальцев Доусона",
очагов в мозолистом теле и расположенных
преимущественно перивентрикулярно (Таб.
2).
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У 1/3 пациентов с ОРЭМ отмечается вовле-
чение спинного мозга. Очаги обычно расп-
ространяются на несколько сегментов , соп-
ровождаются отеком СМ. У 30% пациентов
очаги воспринимают контраст.

Для подтверждения диагноза ОРЭМ, необ-
ходимо повторные проведения МРТ для иск-
лючения текущей активности болезни. При
ОРЭМ МРТ не выявляет новых очагов спустя
3 месяца от начала заболевания.

Использование современных МРТ мето-
дик, таких как диффузная тензорная магнит-
но-резонансная томография и МР-спектрос-
копия, а также режима с использованием фе-
номена переноса на магниченности (MTI-
magnetiration transfer imaging) выявило, что
ткани головного мозга  больных ОРЭМ не
отличались от здорового контроля, что воз-
можно указывает, что при ОРЭМ, патологи-
ческий процесс  не поражает ткань мозга.

Учитывая, что заболевание начинается с
неспецифических симптомов, как правило,
показано проведение люмбальной  пункции
для исключения острого вирусного бакте-
риального или паразитарного менингоэнце-
фалита.

У 42-72% детей ОРЭМ число лейкоцитов в
пределах нормы [7,11,15-17], отмечается не-
выраженный плеоцитоз, в основном лимфо-
цитарный [17,18].

У 23-62% детей с ОРЭМ имеет место по-
вышение уровня белка до 1,1г/л. Индекс JgG

повышается в редких случаях в цереброспи-
нальной жидкости выявляются олигокло-
нальные цепи JgG (ЦСЖ) - очень редкий фе-
номен у детей с ОРЭМ [11,14]. В случаях, где
олигоклональные цепи JgG, были выявлены
в ЦСЖ у больных с ОРЭМ, они были
выявлены и в сыворотке, и поэтому не могли
рассматриваться как истинные олигокло-
нальные цепи JgG, продуцирующиеся толь-
ко интратекально [19].

Дифференциальный диагноз, анализы и об-
работка исследования. В настоящее время
диагноз ОРЭМ ставится на основании клини-
ческой картины заболевания и данных МРТ.
Широкий спектр начальных клинических
проявлений заболевания, отсутствие специ-
фических биологических маркеров, требует
проведения дифференциальной диагностики
с другими заболеваниями, имеющими сход-
ную картину.

Для подтверждения диагноза, рекомен-
дуется проведение МРТ головного и спинно-
го мозга с контрастным усилением и исследо-
вания ЦСЖ, включающее подсчет клеток,
количество белка, лактата, JgG индекса и
олигоклональных JgG в ЦСЖ и сыворотке,
определение наличия вируса простого герпе-
са, Эпштейн-Барра, микоплазмы; проведение
анализа крови: полный подсчет клеток, опре-
деление скорости оседания эритроцитов
(СОЭ), С-реактивного белка, антинуклеар-
ных a/т; NMO-JgG и МОГ а/т (таб. 3).

Таблица 2
МРТ изменения при ОРЭМ и РС
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Таблица 3
Красные флаги при ОРЕМ и дифференциальная диагностика

ОРЭМ является в основном заболеванием
детского возраста. Клиническая картина за-
болевания включает такие неспецифические
симптомы, как головная боль, лихорадка,
рвота, сонливость, апатичность и т.д., неха-
рактерные для РС.

Изменения ЦСЖ при ОРЭМ характери-
зуются умеренным плеоцитозом (лимфоци-
тарным и повышением уровня белка). В ЦСЖ
олигоклональные цепи JgG в большинстве
случаев отсутствуют.

Лечение. В настоящее время нет рандоми-
зированных исследований по лечению
ОРЭМ. Руководство основано на данных
мнений экспертов и результатах исследова-

ний. Несмотря на отсутствие окончательных
доказательств, высокие дозы кортикостерои-
дов являются препаратами I-ой линии, широ-
ко используемые в настоящее время. Метилп-
реднизалон назначается в дозе 30мг/кг/день
(max 1000 мг/день) в течении 5 дней, с после-
дующим переходом на перооральный пред-
низалон в течении 4-6 недель. Начальная доза
1-2мг/кг/день. Повышенный риск рецидива
наблюдался при снижении дозы препарата
раньше 3х недель [10].

ВВИГ применяются в случаях резистент-
ности к стероидам или как препараты второй
линии [21,22]. ВВИГ используется в дозиров-
ке 2г/кг 2-5 дней.

Примечание: SLA (systemic lupus erythematosis ) - системная красная волчанка, EBV (Epstein-Barr virus)
- Вирус Эпштейна-Барр, HSV (Herpes simplex virus) - Вирус простого герпеса.
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Плазмаферез проводят до 7 раз через день,
больным с тяжелым течением заболевания
[20]. В единичных случаях больным с фульми-

натным ОРЭМ и отеком мозга проводят ги-
потермию или декомпрессивную краниото-
мию. 
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ХЦЛАСЯ

КЯСКИН ДАЬЫНЫГ ЕНСЕФАЛОМИЕЛИТ

1Ширялийева Р.К., 2Мяммядбяйли А.К.
1Азярбайъан Дювлят Щякимляри Тякмилляшдирмя Институту, синир хястяликляри кафедрасы, Бакы, Азярбайъан;

2Азярбайъан Тибб Университети, невролоэийа вя тибби эенетика кафедрасы, Бакы, Азярбайъан

Кяскин даьыныг енсефаломиелит (КДЕМ) кечирян ушагларын чоху саьалыр. Цмуми дурумун дцзялмяси мцалиъя
башлайандан сонра бир нечя эцн ярзиндя йараныр. КДЕМ сябябли юлцм 1-3% тяшкил едир. Йаддаш, диггят, дав-
раныш позунтусу кими когнитив дефисит КДЕМ олан 5 йашына гядяр ушагларда ясас йери тутур. Ресидивверян
КДЕМ - мултифазалы диссеминяолунмуш енсефаломиелит ашаьы тезликдя раст эялинир (<10%). Ресидивверян КДЕМ
олан пасийентляр оптикомиелит вя йа миелин-олигодентроситар гликопротеин антителляринин олмасы иля ассосиасийалы
хястяликляр кими диэяр нейроиммун хястяликлярля олан айры груп ушаглары тямсил етмяси суалы щяля дя дискутабел
олараг галыр. КДЕМ-ин даьыныг склероза (ДС) кечмяси тезлийи ушагларда <10% щадися тяшкил едир. КДЕМ-ин
ДС-ин башланьыъ яламяти олмасы суалы да щяля дя мцзакиря едилир. КДЕМ-ин хястялянмя эюстяриъисинин ашаьы ол-
масыны нязяря алараг, хястялийин патоэенези, спесифик биомаркерляри щагда ятрафлы информасийанын ялдя едилмяси
цчцн чохмяркязли тядгигатларын апарылмасы, мяркязи синир системинин демиелинизасийаедиъи хястяликляри олан ушаг-
ларын мцалиъясинин узаг нятиъяляринин оптимизасийасы мягсяди иля диференсиал диагностиканын, мцалиъяйя еффектив
йанашманын апарылмасы, ваъибдир.
Ачар сюзляр: кяскин даьыныг енсефаломиелит, даьыныг склероз, диференсиал диагностика.
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SUMMARY

ACUTE DISSEMINATED ENCEPHALOMYELITIS

1Shiraliyeva R.K., 2Mammadbayli A.K.
1Azerbaijan State Advanced Training Institute for Doctors named after A.Aliyev,

department of neurological diseases, Baku, Azerbaijan;
2Azerbaijan Medical University department of neurology and medical genetics, Baku, Azerbaijan

Acute disseminated encephalomyelitis (ADEM) is an immune-mediated demyelinating central nervous sys-
tem (CNS) disorder with predilection to early childhood. ADEM is generally considered a monophasic dis-
ease. ADEM often occurs postinfectiously despite the fact that a casual relationship has never been estab-
lished. ADEM is clinically defined by acute polyfocal neurologic deficits including encephalopathy. MRI typ-
ically demonstrates reversible, ill-defined white matter lesions of the brain and often also the spinal cord,
along with frequent involvement of thalamy and basal ganglia. CSF analysis may reveal a mild pleocytosis
and elevated protein, but is generally negative for intrathecal oligoclonal immunoglobulin G synthesis. In the
absence of a specific diagnostic test, ADEM is considered a diagnosis of exclusion. The role of biomarkers,
including autoantibodies like antimyelinoligodendrocyte glycoprotein, in the pathogenesis and diagnosis of
ADEM is currently under debate. Based on the presumed autoimmune etiology of ADEM, the current treat-
ment approach consists of early immunotherapy. Outcome of ADEM in pediatric patients is generally favor-
able, but cognitive deficits have been reported even in the absence of other neurologic sequelae. This review
summarizes the current knowledge on epidemiology, pathology, clinical presentation, neuroimaging features
CFS findings, differential diagnosis, therapy, and outcome, with focus on recent advances and controversies.
Keywords: acute disseminated encephalomyelitis, multiple sclerosis, differential diagnosis.
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