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В статье рассматриваются особенности зрительных нарушений у пациента c первично-прогрессирующим 
типом течения рассеянного склероза (ППРС). На основании клинических наблюдений выявлено, что ППРС, 
в отличие от рецидивирующе-ремитирующего типа течения рассеянного склероза (РС), характеризуется быстро 
прогрессирующим снижением зрительных и глазодвигательных функций. Процесс развития частичной атрофии 
зрительного нерва при ППРС является симметричным, в отличие от рецидивирующе-ремитирующего типа 
течения РС, и сопровождается нарастанием выраженности очаговых изменений головного мозга по данным 
магнитно-резонансной томографии.
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Первично-прогрессирующий рассеянный 

склероз (ППРС) в популяции наблюдается 

в 10–15 % случаев выявленного рассеянного склероза 

(РС), характеризуется прогрессированием без пери-

одов стабилизации и неблагоприятным прогнозом 

[1]. ППРС чаще начинается у мужчин в возрасте 

35–45 лет, преимущественно поражаются шейный 

и грудной отделы спинного мозга. Преобладают 

двигательные расстройства, а нарушения зрения и 

чувствительности относительно редки. При прове-

дении магнитно-резонансной томографии (МРТ) 

головного мозга обнаруживают гибель аксонов, а 

количество очагов и признаки их активности при 

ППРС выражены меньше. Все это позволяет рас-

сматривать ППРС как особую форму заболевания. 

Эффективное лечение не разработано до сих пор, 

хотя исследования продолжаются. Т  ак как РС 

характеризуется клиническим полиморфизмом, 

диагностика ППРС может быть затруднена. Кроме 

того, у пациентов с ППРС сначала снижается воз-

можность самостоятельного передвижения в связи 

с преобладанием двигательных нарушений, поэтому 

обращение к офтальмологу является отсроченным. 

По мнению исследователей, изучение механизмов и 

последовательности развития общей и регионарной 

атрофии центральной нервной системы (ЦНС) при 

различных типах течения РС может способствовать 

разработке прогностических критериев и определе-

нию предикторов эффективности индивидуализиро-

ванной терапии заболевания [2]. Другими авторами 

было показано нарушение стабильности фиксации в 

большей степени при патологии зрительного нерва, 

чем при патологии сетчатки, что отражает содруже-

ственность зрительной и глазодвигательной систем 

головного мозга [3]. На основании вышеизложенного 

мы полагаем, что изучение изменений зрительного 

анализатора при ППРС как особой формы РС яв-

ляется актуальной задачей для выявления законо-

мерностей поражения зрительной системы на фоне 

общего неблагоприятного течения РС.

ЦЕЛЬ — описать изменения зрительного ана-

лизатора у пациента с первично-прогрессирующим 

типом течения РС.

МАТЕРИАЛ И МЕТОДЫ
Во ФГАУ НМИЦ «МНТК "Микрохирургия 

глаза" им. акад. С.Н. Федорова» (Москва) с 2002 по 

2015 г. находился под наблюдением мужчина 19 лет

на момент первого обращения с подтвержденным 

диагнозом ППРС. Проведение исследований было 

регламентировано документами международ-

ной Хельсинской декларации о защите прав паци-

ентов [4]. Пациент предоставил письменное инфор-

мированное согласие на участие в обследовании и 

публикацию полученных результатов.

Обследование включало визометрию на при-

боре RC-5000 Tomey, пневмотонометрию на СТ-80 

Topcon, авторефрактометрию на KR-8900 Topcon.
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Спектральная оптическая когерентная томогра-

фия (С-ОКТ) проводилась на спектральном оптиче-

ском когерентном томографе Cirrus HD-ОСТ (Carl 

Zeiss Meditec Inc., USA) с исследованием толщины 

перипапиллярного слоя нервных волокон и комплек-

са ганглиозных клеток сетчатки по протоколам Optic 

Disc Cube 200  200 по программе RNFL Thickness 

Analysis, Ganglion Cell Analysis. Компьютерная ми-

кропериметрия на МР-1 (Nidek technologies, Vigonza, 

Italy) проводилась с применением программы 

Macula, 12°, 10 дБ. В процессе тестирования обсле-

довалась центральная зона в пределах 12° от центра 

фиксации путем последовательного предъявления 

68 стандартных световых стимулов Goldmann III 

размером 0,43°. Для подтверждения диагноза РС про-

водилась МРТ головного мозга (Siemens Magnetom 

AVANTO, 3 Tl).

РЕЗУЛЬТАТЫ
Из предоставленных выписок амбулаторной 

карты известно, что впервые клинические проявле-

ния РС проявились в возрасте 19 лет в октябре 2002 г.,

когда появилась слабость в мышцах ног, шаткость 

при ходьбе, выраженная общая слабость, вегетатив-

ные нарушения, без периода улучшения. Через 3 мес 

было обострение заболевания, сопровождавшееся 

вегето-моторными нарушениями, а через месяц по-

сле него присоединились зрительные нарушения 

в виде снижения остроты зрения (Vis OD = 0,7; 

Vis OS = 0,8). Диагноз РС был подтвержден после 

проведения МРТ головного мозга, а первично-про-

грессирующий тип течения установлен через 4 мес 

после появления первых клинических проявлений 

заболевания.

В связи со снижением остроты зрения пациент 

в 2002 г. обратился в МНТК «Микрохирургия гла-

за». При первом осмотре острота зрения обоих глаз 

составила 0,6 без коррекции. ВГД каждого глаза — 

16 мм рт. ст. Выявлен мелкоразмашистый установоч-

ный нистагм, ограничение движения глазных яблок до 

наружной спайки век на 1 мм, замедленная зрачковая 

реакция. Передний отдел обоих 

глаз не изменен. Осмотр глазного 

дна под медикаментозным мидри-

азом: диски зрительных нервов 

бледные с височной стороны, гра-

ницы четкие, сосуды без особен-

ностей, макулярная зона без пато-

логии. Изменений поля зрения не 

обнаружено. Отмечено умеренное 

снижение электрической лабиль-

ности: OD — 34 Гц, OS — 36 Гц. 

Диагноз: «OU — частичная атро-

фия зрительных нервов (ЧАЗН), 

РС, первично-прогрессирующее 

течение, EDSS 3,5 балла».

После проведенного курса 

консервативной терапии ЧАЗН 

острота зрения обоих глаз повысилась до 0,7–0,8, 

мелкоразмашистый нистагм сохранился.

С 2003 по 2013 г. пациент в МНТК «Микрохи-

рургия глаза» не обращался. Из выписок известно, 

что за это время было более 20 госпитализаций с 

внутривенным введением солумедрола в виде пульс-

терапии, подкожное введение интерферона-бета. 

Прогрессирование двигательных нарушений при-

вело к атаксии, и в 25 лет в 2008 г. пациенту была 

установлена инвалидность 2-й группы. В связи с 

развитием атаксии отмечены неоднократные череп-

но-мозговые травмы в результате падений.

В возрасте 30 лет в 2013 г. пациент обратился во 

второй раз с жалобами на низкое зрение и нистагм. 

На представленном заключении МРТ головного 

мозга определялись обширные зоны патологическо-

го изменения МР-сигнала в перивентрикулярном 

белом веществе, в супратенториальной зоне, на 

их фоне визуализировались отдельные гиперин-

тенсивные очаги размерами от 3 мм в количестве 

от 9 очагов, а также отдельные очаги в проекции 

ствола мозга. Острота зрения обоих глаз составила 

0,05 н/к, фиксация эксцентрическая. ВГД каждого 

глаза — 17 мм рт. ст.

Выявлен крупноразмашистый ротаторный 

нистагм, мидриаз. Осмотр глазного дна: диски зри-

тельных нервов бледные, границы четкие, сосуды 

без особенностей, макулярная зона без патологии 

(рисунок).

Из-за выраженного нистагма компьютерная 

периметрия не могла быть проведена, но ручным 

методом обнаружено сужение поля зрения. Отмечено 

грубое изменение электрической лабильности OD — 

25 Гц, OS — 26 Гц.

При проведении ОКТ выявлено истончение в 

слое нервных волокон и слое ганглиозных клеток 

сетчатки обоих глаз.

После проведенного курса консервативной 

терапии ЧАЗН, включавшей применение ноотро-

пила 5,0 мл внутривенно, мексидола 2,0 мл вну-

тримышечно, мильгаммы 2,0 мл внутримышечно, 

Рисунок. Результаты офтальмоскопии правого (А) и левого (Б) глаза пациента
Figure. Results of ophthalmoscopy of the patient's right (А) and left (Б) eyes

А Б
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прозерина 1 % 1,0 мл внутримышечно в сочетании 

с курсом магнитотерапии и электростимуляции в 

проекции зрительного анализатора (глазное яблоко, 

висок, заушная область, затылок), Vis OD = 0,06 cyl 

-2,0 ax 170° = 0,4; Vis OS = 0,08 sph -2,0, cyl -2,0 ax 

10° = 0,5, поле зрения без изменений.

В возрасте 32 лет в 2015 г. был доставлен в кли-

нику МНТК «Микрохирургия глаза» в инвалидном 

кресле. Самостоятельно пациент практически не 

передвигался и с трудом ориентировался в простран-

стве. На МРТ головного мозга: множественные слив-

ные очаги патологического изменения МР-сигнала 

в перивентрикулярном и субкортикальном белом 

веществе головного мозга, а также субтенториальной 

локализации. Сохраняются очаги в проекции ствола 

мозга и выраженная диффузная атрофия головного 

мозга с расширением боковых желудочков и суб-

арахноидальных щелей мозга.

Острота зрения обоих глаз составила движе-

ние руки на расстоянии 15 см от лица, ВГД обоих 

глаз — 16 мм рт. ст. Выявлен крупноразмашистый 

ротаторный нистагм, мидриаз. Передний отрезок 

обоих глаз не изменен. Диски зрительных нервов 

бледные, границы четкие, сосуды без особенностей, 

макулярная зона без патологии. Электрическая ла-

бильность обоих глаз — 0 Гц.

Несмотря на выраженный нистагм и низкую 

остроту зрения, пациент был обследован на микро-

периметре, где было выявлено снижение общей 

светочувствительности в центральной зоне 12° до 

10,5 дБ на правом глазу и до 9,9 дБ на левом глазу, 

отмечена нестабильная фиксация.

После курса консервативной терапии, анало-

гичного проведенному ранее, Vis OD 0,04 cyl -2,0 ax 

170° = 0,1; Vis OS = 0,06 sph -2,0, cyl -2,0 ax 10° = 0,2. 

Отмечено повышение светочувствительности OD 

до 12,3 дБ, OS до 11,8 дБ. Диагноз: «полная атрофия 

зрительного нерва, РС, первично-прогрессирующее 

течение, EDSS 9,5 балла».

ОБСУЖДЕНИЕ
В данном клиническом случае представлена 

динамика изменений зрительного анализатора при 

ППРС. На основании оценки состояния зрительного 

анализатора, жалоб пациента, анамнеза, осмотра, 

результатов основных и дополнительных методов 

обследования выявлено соответствие между изме-

нениями зрительных функций и тяжестью течения 

РС. Манифест заболевания у наблюдаемого пациента 

происходил в виде двигательных и вегетативных на-

рушений, так как для ППРС характерно вовлечение 

пирамидной системы и тазовых нарушений как 

первых клинических проявлений [5].

Дальнейшее прогрессирование основного за-

болевания сопровождалось выраженным снижением 

зрительных функций и глазодвигательными нару-

шениями. Уже при первом обращении был выявлен 

мелкоразмашистый нистагм, который с увеличением 

размеров и количества очаговых изменений в стволе 

головного мозга приобретал ротаторный крупно-

размашистый характер. Показано, что при ППРС 

глазодвигательные нарушения всегда преобладают 

над зрительными [1].

Развитие ЧАЗН у пациента наблюдалось симме-

трично на обоих глазах. При этом тяжесть атрофии 

и степень снижения остроты зрения были связаны 

с выраженностью очаговых изменений головного 

мозга по данным МРТ. У наблюдаемого пациента 

развитие полной АЗН со снижением остроты зрения 

до крайних величин наступило при выраженной 

диффузной атрофии головного мозга. Эти на-

блюдения подтверждаются работами, где показана 

положительная корреляция между толщиной слоя 

нервных волокон сетчатки (СНВС) и глобальным 

объемом вещества головного мозга при различных 

типах течения РС [6–8].

В ранее проведенных нами исследованиях ЧАЗН 

при РС был определен как асимметричный тип пора-

жения зрительного анализатора и выделен лучший и 

худший в функциональном отношении глаз, а также 

описано изменение средней светочувствительности 

сетчатки по данным микропериметрии уже при ма-

нифестации заболевания [9–12]. Наблюдения других 

ученых также характеризуют изменения средней 

толщины СНВС при рецидивирующе-ремитирую-

щем РС (РРРС) [13–15]. В представленном клини-

ческом случае процесс ЧАЗН наблюдался на обоих 

глазах симметрично, что было подтверждено равно-

мерным снижением толщины СНВС по результа-

там С-ОКТ и близким по значениям снижением 

общей светочувствительности по данным микро-

периметрии.

По данным исследователей РС, у больных с 

ППРС показатели СНВС ниже по сравнению с 

РРРС, что может свидетельствовать о прогресси-

рующем нейродегенеративном процессе даже без 

клинических проявлений обострения заболевания. 

Исследователи выявили более выраженное снижение 

толщины СНВС в темпоральном квадранте, которое, 

вероятно, связано с изначально меньшей толщиной 

нейроэпителия, что находит подтверждение при 

офтальмоскопии (побледнение височной половины 

диска зрительного нерва). Было показано преоблада-

ние при ППРС нейродегенеративного процесса над 

демиелинизирующим [2, 8, 16–19].

Таким образом, при наблюдении клинического 

случая ППРС были выявлены характерные для дан-

ной патологии закономерности течения основного 

заболевания и соответствие тяжести зрительных 

нарушений общему неврологическому профилю 

пациента. Кроме того, в данном случае был отмечен 

симметричный характер атрофических изменений 

зрительного нерва, в отличие от ЧАЗН при РРРС. 

При этом тяжесть атрофии зрительного нерва 

определялась нарастанием выраженности атрофии 

структур головного мозга по данным МРТ.
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ЗАКЛЮЧЕНИЕ
Первично-прогрессирующий тип течения РС, 

в отличие от рецидивирующе-ремитирующего, ха-

рактеризуется быстро прогрессирующим снижением 

зрительных и глазодвигательных функций. Процесс 

развития ЧАЗН при ППРС является симметрич-

ным, в отличие от рецидивирующе-ремитирующе-

го типа течения РС, и определяется нарастанием 

выраженности атрофии структур головного мозга по 

данным МРТ.
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