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Оптические нейропатии (ОН) – группа гете-
рогенных заболеваний, для которых общим явля-
ется острая или хроническая потеря ганглиозных 
клеток сетчатки и их аксонов, составляющих зри-
тельный нерв, что заканчивается различной степе-
нью потери зрительных функций вследствие ча-
стичной или полной атрофии зрительного нерва. 

ОН  – частая причина потери зрительных функ-
ций, заболевание, которое необходимо быстро 
диагностировать и определять его этиологию для 
оказания своевременной и корректной терапев-
тической или хирургической помощи. Частичная 
атрофия зрительного нерва в структуре причин 
слепоты и слабовидения в РФ составляет 14 % [2].
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Причины поражения зрительного нерва мно-
гообразны. По этиологии неглаукомную ОН ус-
ловно можно подразделить на воспалительную, 
ишемическую, компрессионную, травматиче-
скую, токсическую, наследственную. В послед-
ние годы благодаря особенно быстрому развитию 
инструментальной диагностики, а также большей 
доступности высокоуровневых лабораторных ме-
тодов исследования появилась возможность бо-
лее раннего дифференцирования различных ви-
дов ОН. Своевременное выявление и адекватная 
трактовка патологических изменений зрительно-
го нерва позволяют повысить эффективность ле-
чения и предотвратить тем самым необратимые 
осложнения, обусловленные поздней и ошибоч-
ной диагностикой заболевания.

Цель работы – изучить этиологическую 
структуру и частоту встречаемости ОН различ-
ного генеза по данным собственных наблюдений.

МАТЕРИАЛ И МЕТОДЫ

Исследование основано на анализе данных 
обследования 658 пациентов (982 глаз) с ОН. Для 
определения генеза ОН у всех больных оцени
вали результаты общеклинического обследова-
ния: КТ/МРТ головного мозга, орбит; часть па-
циентов прошла углубленное МРТ-обследование 
головного мозга и орбит высокого разрешения, 
дополненное контрастированием для подавле-
ния сигнала от жировой ткани. По показаниям 
пациентам выполняли МР-ангиографию. По 
показаниям проводили общеклинические, био-
химические, цитологические, серологические, 
иммунологические, гормональные, микробиоло-
гические, генетические исследования, осущест-
вляли консультации терапевта, гематолога, ото-
риноларинголога, стоматолога, инфекциониста, 
невролога, нейрохирурга. 

Пациентам с подозрением на воспалитель-
ное заболевание зрительного нерва выполняли 
клинический анализ крови, мочи, определяли 
содержание в крови ангиотензинпревращающе-
го фермента, антиядерных антител, антинейтро-
фильных цитоплазматических антител, антител 
к кардиолипинам, маркеров инфекций (сифилис, 
ВИЧ, гепатит, туберкулез, ЦМВ, токсоплазмоз, 
хламидиоз, герпес, вирус Эпштейна – Барр).

Пациентам с подозрением на ишемические 
нарушения зрительного нерва проводили кли-
нический анализ крови, определяли расширен-
ную коагулограмму крови, агрегацию тромбо-
цитов, оценивали биохимические показатели 
крови (липидный профиль, содержание глюкозы, 
С-реактивного белка, гомоцистеина, фолиевой 
кислоты, витамина B12), выполняли дуплексное 

сканирование брахиоцефальных сосудов, ЭКГ, 
эхокардиографию, измерение артериального дав-
ления и пульса в течение нескольких дней утром/
вечером, до и после приема гипотензивных пре-
паратов, мониторинг артериального давления 
и ЭКГ по показаниям. Пациентам до 50 лет до-
полнительно определяли в крови содержание 
антител к кардиолипинам (IgM и IgG), к β-2-гли
копротеину-1, волчаночного антикоагулянта и 
других антител к фосфолипидам, из них 25 паци-
ентам выполняли анализ крови для исключения 
наследственных форм тромбофилии.

Всем пациентам с клиническим диагнозом 
«наследственная ОН» и с доказанным аутосомно-
доминантным типом наследования (по отцовской 
линии) проводили поиск мутаций в «горячих» 
участках (экзонах  8, 14, 15, 16, 18, 27, 28) гена 
OPA1, ответственных за развитие аутосомно-до-
минантной ОН [13]. Пациентам при отсутствии 
семейного анамнеза и с наследственным анам-
незом по частичной атрофии зрительного нерва, 
но без доказанной передачи по отцовской линии 
вначале выполняли исследование на наличие 
трех наиболее часто встречающихся мутаций 
мтДНК m.14484T>C, m.3460 G>A и m.11778G>A, 
затем при отрицательном результате – поиск бо-
лее редких девяти мутаций мтДНК: m.3733G>A, 
m.4171C>A, m.10663T>C, m.14459G>A, 
m.14482C>G, m.14482C>A, m.14495A>G, 
m.14502T>C, m.14568C>T, обусловливающих 
развитие наследственной ОН Лебера. При отсут-
ствии исследуемых мутаций осуществляли поиск 
мутаций в горячих участках гена ОPA1 яДНК, а 
также полное секвенирование мтДНК с целью 
поиска более редких мутаций, ассоциированных 
с наследственной ОН.

РЕЗУЛЬТАТЫ

Распределение всех пациентов с ОН по этио
логии согласно рабочей классификации пред-
ставлено в табл.  1. Выявление этиологии забо-
левания предполагает в большинстве случаев 
многочисленные обследования. Учитывая, что 
офтальмоскопическая визуализация зрительного 
нерва ограничена его диском, лучевые методы 
диагностики занимают важное место в определе-
нии этиологии ОН. 

МРТ/КТ головного мозга и орбит высоко-
го разрешения, МР-ангиография позволили вы-
явить опухолевое или инфильтративное пораже-
ния переднего зрительного пути у 60 пациентов 
(97 глаз) – 9,9 % от всех случаев ОН. Заболева-
ния головного мозга и орбиты как причина ОН 
в 2/3 случаев были установлены впервые. Аде-
нома гипофиза, менингиома в качестве причины 
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компрессионного поражения зрительного нерва 
встречались чаще (34 пациента). В более редких 
случаях (26 пациентов, 33 глаза) обнаружены 
гранулематоз с полиангиитом, глиома переднего 
зрительного пути, краниофарингиома, метастати-
ческое поражение хиазмально-селлярной области 
с компрессией зрительного нерва, глиобластома 
головного мозга с опухолевым поражением хиаз-
мы и зрительного нерва, мешотчатая аневризма 
внутренней сонной артерии, компримирующая 
хиазму или зрительный нерв, метастатическое 
поражение орбиты, ретробульбарная дермоидная 
киста орбиты, кавернозная ангиома орбиты, опу-
холь зрительного нерва. 

Друзы диска зрительного нерва (ДЗН), учиты-
вая их выраженное влияние на волокна зритель-
ного нерва и сосуды, питающие ДЗН, были отне-
сены к компрессионной причине возникновения 
ОН. Среди 98 пациентов (185 глаз) с друзами 
ДЗН острая ишемическая (9 пациентов/10 глаз) и 
хроническая ОН (54 пациента/112 глаз) была вы-
явлена в 60,5 % случаев, что составило 12,4 % от 
всех случаев ОН. В 45 случаях (71 глаз) – 7,2 % 
от всех обследованных – причиной ОН явилась 
компрессия зрительного нерва и сосудов на фоне 
увеличения экстраокулярных мышц вследствие 
эндокринной офтальмопатии. Учитывая анамнез 

основного заболевания, причина ОН была из-
вестна в большинстве случаев заранее [10].

В результате обследования выявлена ишеми-
ческая ОН (ИОН) у 239 пациентов (303 глаза) – 
31,2 % от всех исследованных глаз с ОН, в том 
числе неартериитная (229 пациентов, 291 глаз) и 
артериитная (10 пациентов, 15 глаз) формы. Среди 
всех пациентов с ИОН двустороннее поочередное 
острое сосудистое поражение глаз обнаружено у 
80 (33,5  %) человек (передняя и задняя ИОН у 
62 человек, у 13 – окклюзия центральной артерии 
или вены сетчатки, у пяти – артериитная форма 
ИОН), что свидетельствует о наличии неуточнен-
ных или неразрешенных причин, системных и 
местных факторах риска развития ишемического 
заболевания глаза практически у 1/3 больных в 
период наблюдения. В процессе обследования у 
всех пациентов установлено наличие двух и бо-
лее факторов риска, в том числе анатомические 
особенности ДЗН, различные сосудистые и ге-
модинамические факторы риска, обменные на-
рушения, злокачественные заболевания крови, 
нарушения свертывающей системы крови и т.д. 
Однако у большинства пациентов факторы риска 
развития ИОН были модифицируемыми, т.е. на 
них можно было повлиять изменением образа жиз-
ни либо назначением лекарственных препаратов.

Таблица 1
Распределение пациентов с ОН по этиологии

Причина ОН Количество 
пациентов, n 

Количество 
глаз, n (%)

Количество 
мужчин/ 

женщин, n

Количество 
пациентов 

с двусторонним/ 
одностороним ОН

И
ш

ем
и-

че
ск

ая
 

О
Н

Неартериитная передняя и задняя ИОН 229 291 (29,7) 98/131 62/167
Артериитная передняя и задняя ИОН 10 15 (1,5) 6/4 5/5
Итого 239 306 (31,2) 104/135 67/172 

Ко
мп

ре
сс

ио
н-

на
я 

О
Н

В результате опухолевого поражения 
переднего зрительного пути

60 97 (9,9) 24/36 37/23

Эндокринная нейроофтальмопатия 45 71 (7,2) 11/34 26/19
Друзы ДЗН 632 122 (12,4) 20/43 59/4
Итого 168 290 (29,5) 55/113 122/46

Н
ев

ри
т 

ЗН

Неврит демиелинизирующий 91 126 (12,8) 28/63 35/56
Неврит другой этиологии 23 33 (3,4) 8/15 10/13
Нейрохориоретинит 7 11 (1,1) 1/6 4/3
Саркоидозная ОН 8 10 (1,0) 3/5 2/6
Итого 129 180 (18,3) 40/89 51/78

Наследственная ОН 49 98 (10,0) 41/8 49/0
Травматическая ОН 52 66 (6,7) 33/19 14/38
Токсическая ОН 21 42 (4,3) 19/2 21/0
Всего 658 982 (100) 293/365 327/331
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В результате обследования выявлен оптиче-
ский неврит (ОНевр) у 129 пациентов (180 глаз) – 
18,3 % от всех исследованных глаз с ОН, в том чис-
ле изолированный демиелинизирующий ОНевр 
(28,9  % среди всех обследованных), ОНевр как 
дебют рассеянного склероза (14,4 %), ОНевр при 
ранее выявленном рассеянном склерозе (26,6 %). 
У части больных в результате дополнительного 
обследования и на основе анамнестичсеких дан-
ных обнаружен ОНевр инфекционной природы 
(нейросифилис, герпетическая инфекция) – 2,8 % 
случаев; ОНевр постинфекционный (после пере-
несенных гриппа, острых респираторных вирус-
ных инфекций, пневмонии) – 5,6 %; ОНевр сар-
коидозной природы – 5,6 % случаев; ОНевр при 
фокальных очагах инфекции риногенной и одон-
тогенной природы – 3,3 %; ОНевр аутоиммунный 
при системной красной волчанке, болезни Бехче-
та – 5  %; ОНевр как проявление нейрохориоре-
тинита – 6,1 %; ОНевр при арахноидите – 1,7 %.

Молекулярно-генетическое исследование, 
проведенное 49 пациентам с клинической кар-
тиной наследственной ОН, позволило верифици-
ровать заболевание в 83,6 % случаев, преимуще-
ственно оно было представлено наследственной 
ОН Лебера, возникшей в результате мутаций 
мтДНК (табл.  2). Цитологические исследова-
ния фибробластов кожи по изучению мембран-
ного потенциала митохондрий, выполненные у 
13 больных с наследственной ОН Лебера, у двух 
человек с аутосомно-доминантной ОН, у восьми 
пациентов без выявленных мутаций позволило 
установить у всех пациентов (10 % от всех случа-
ев ОН) митохондриальную патологию. 

Травматическая ОН обнаружена у 52 паци-
ентов (66 глаз) без других повреждений глазного 
яблока – 6,7 % от всех случаев ОН. Основопола-
гающим в выявлении травматической этиологии 

ОН явились данные анамнеза, связь изменения 
функций зрения с черепно-мозговой травмой или 
травмой глаза и орбиты. Изучение анамнеза, а 
также исследование зрительных функций позво-
лило обнаружить у 21 пациента (42 глаза) – 4,3 % 
от всех случаев ОН – токсическую ОН как резуль-
тат острой и хронической алкогольной интокси-
кации, хронического наркотического отравления, 
отравления лекарственными препаратами. У всех 
лиц этой группы содержание фолиевой кислоты, 
витамина В12 в крови находилось в пределах воз-
растной нормы, что отрицает алиментарный и 
подтверждает токсический генез ОН.

ОБСУЖДЕНИЕ

Нам не удалось найти данных литературы о 
количественном соотношении различных видов 
ОН в полной этиологической структуре заболева-
ния. Поэтому сравнительно оценить полученные 
нами результаты не представляется возможным. 
Кроме того, в настоящее исследование включе-
ны пациенты, которые прошли общеклиническое 
исследование, позволившее выявить генез ОН. 
В связи с этим представленная этиологическая 
структура могла быть несколько искажена за счет 
снижения процентного содержания пациентов с 
ИОН и ОНевр, что отчасти было связано с отка-
зом пациента от дорогостоящих исследований. 

В нашей работе выявлены практически все 
известные виды ОН, за исключением инфильтра-
тивной ОН на фоне системных злокачественных 
заболеваний, в том числе лимфоидной и кровет-
ворной ткани. Воспалительная недемиелизирую-
щая ОН не имела всего разнообразия инфекци-
онных агентов, описанного в литературе [5, 12]. 
У другой части пациентов с изолированным де-
миелинизирующим ОНевр, у которых на момент 

Таблица 2
Распределение пациентов с клинически установленным диагнозом наследственной ОН 

в зависимости от выявленных мутаций

Тип ОН Мутация Количество 
пациентов

Количество 
мужчин/ женщин

Наследственная ОН Лебера m.11778G>A 23 20/3
m.14484T>C 6 4/2
m.3460G>A 8 8/0
m.4171C>A 2 2/0

Итого 39 34/5
Аутосомно-доминантная оптическая 
нейропатия

с.869G>A 1 0/1
с.2850delT 1 1/0

Не обнаружены 8 6/2
Всего 49 41/8
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наблюдения не было клинико-диагностических 
признаков генерализованной демиелинизации, в 
дальнейшем нельзя исключить развитие рассе-
янного склероза. По литературным данным, де-
миелинизирующее заболевание клинически вы-
является у 15–20 % пациентов при дебюте ОН, у 
40 % пациентов рассеянный склероз развивается 
позже [4, 11]. 

Выявленные опухолевые или инфильтратив-
ные поражения переднего зрительного пути сви-
детельствуют о том, что наличие ОН с неясной 
или недостаточно ясной этиологией является аб-
солютным показанием для проведения лучевых 
методов исследования головного мозга и зритель-
ного нерва [6].

Клинически друзы ДЗН в большинстве слу-
чаев протекают для пациентов бессимптомно или 
незаметно, однако они могут явиться причиной 
функциональных и структурных нарушений зри-
тельного нерва, развития острой и хронической 
ОН в результате компрессии волокон и сосудов 
зрительного нерва [1, 9]. Пациентам с друзами 
ДЗН, учитывая высокий риск развития нейропа-
тии зрительного нерва (60,5 % случаев), требуется 
полное офтальмологическое обследование, опре-
деление степени изменения зрительных функций 
и кровотока заднего отрезка глаза, а также струк-
туры слоя нервных волокон и ганглиозных клеток 
сетчатки. Учитывая возможность прогрессирую-
щего течения ОН при друзах ДЗН, необходимо 
динамическое наблюдение этих пациентов.

ИОН – наиболее часто встречающееся забо-
левание в нашем исследовании. При этом арте-
риитная форма, возникшая вследствие окклюзии 
сосудов, питающих зрительный нерв, в рамках 
гигантоклеточного артериита, обнаружена только 
в 5 % случаев, в том числе у двух человек – в 42 и 
47 лет, несмотря на то, что эта форма заболевания 
характерна для пациентов более старшего возрас-
та, после 50 лет [3, 8]. У всех больных были отме-
чены системные жалобы (субфебрильная темпе-
ратура, слабость, снижение веса, боль в мышцах 
и суставах), тем не менее диагноз гигантоклеточ-
ного артериита был заподозрен впервые только 
при офтальмологическом осмотре после разви-
тия ИОН, в том числе в пяти случаях – после раз-
вития двусторонней последовательной передней 
ИОН. В результате проведения общеклиническо-
го и биохимического исследования крови у всех 
пациентов с артериитной формой ИОН наблюда-
лись высокие СОЭ и содержание С-реактивного 
белка, в пяти случаях – тромбоцитоз, повышение 
уровня фибриногена, что также характерно для 
артериита. До возникновения артериитной ИОН 
большинство пациентов отмечало неоднократное 
преходящее нарушение зрения. Таким образом, 

вовремя проведенная диагностика и соответству-
ющая терапия у этих пациентов, вероятно, позво-
лила бы сохранить зрительные функции, в том 
числе не допустить вовлечение в патологический 
процесс второй глаз. У всех пациентов с неарте-
риитной ИОН установлены возможные причины 
развития. Терапевтические заболевания, являю-
щиеся причиной ИОН, или совокупность значи-
мых факторов риска диагностированы впервые у 
58 % пациентов.

У пациентов с клинической картиной наслед-
ственной ОН и доказанной митохондриальной 
дисфункцией в восьми случаях мутации не об-
наружены, что можно объяснить большим разно- 
образием мутаций в митохондриальном и ядер-
ном геноме, которое затрудняет поиск патоло-
гических изменений митохондриальной и ядер-
ной ДНК, являющихся причиной заболевания 
[14]. Наследственные и токсические ОН имеют 
общность по патогенетическому началу заболе-
ваний, обусловленному митохондриальной дис-
функцией [7]. Учитывая схожесть клинической 
картины и первичное поражение ганглиозных 
клеток сетчатки, а также возможное триггерное 
действие токсинов на возникновение мутаций 
митохондриальной ДНК с развитием наслед-
ственной ОН Лебера у их носителей, в ряде слу-
чаев пациентам с токсической ОН необходимо 
рекомендовать генетический анализ мтДНК.

ЗАКЛЮЧЕНИЕ

Учитывая высокий современный уровень ин-
струментально-лабораторных методов исследо-
вания, возможность этиологической диагностики 
зрительных нарушений, связанных с дисфункци-
ей зрительного нерва, в настоящее время доста-
точно высока. Все пациенты с ОН должны прой-
ти необходимое общеклиническое исследование 
с целью этиологического дифференцирования 
ОН. Выявление причинного фактора ОН позволя-
ет улучшить не только зрительный, но и во мно-
гих случаях терапевтический и неврологический 
прогноз заболевания.
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ETIOLOGICAL STRUCTURE OF NONGLAUCOMATOUS 
OPTIC NEUROPATHIES

Nataliya Leonidovna SHEREMET1, Nataliya Alekseevna ANDREEVA1, 
Alexey Dmitrievich MESHKOV2, Alena Lvovna CHUKHROVA3, 
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Purpose: to study the etiological structure and incidence rate of various genesis optical neuropathies (ON) according to 
the own observation data. Material and methods. The study is based on the data analysis from a survey of 658 patients 
(982 eyes) with ON. The results of routine physical examination of all patients were analyzed to determine the genesis of 
ON. Results. The most common cases of ON were ischemic ON (31.2 % of all cases), as well as optic neuritis (18.3 % 
of cases). The anterior optic pathway tumor or infiltrative lesions were detected in 9.9 %, dysthyroid ON was found in 
7.2 %. Acute and chronic ON with the optic nerve drusen accounted for 12.4 % of all cases of ON, was found in 60.5 % 
of all patients with the optic nerve drusen. Hereditary ON was found in 10 % of all cases of ON, toxic – in 4,3 % as a 
result of acute and chronic alcohol intoxication, chronic narcotic poisoning, drug poisoning. Traumatic ON was found 
in 6.7 % of all cases of ON. Conclusions. The causes of ON are diverse, vary from innate changes to diseases of the 
optic nerve as a result of serious therapeutic and neurosurgical pathology, which threaten not only the ophthalmologic, 
but also the life prediction. The patient thorough clinical study is required to determine the disease genesis at the time 
of ON symptoms identifying.

Key words: optic neuropathy, causes of optic nerve disease, ischemic optic neuropathy, Leber hereditary optic 
neuropathy, autosomal dominant optic neuropathy, optic neuritis.
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