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УКАЗАНИЕ ЗА АВТОРИТЕ
“Двигателни нарушения България” се издава и е официален орган на Асоциация двигателни нарушения и 

множествена склероза и Българска Асоциация по Клинична Неврофизиология. Приемат се само непубликувани 
материали. Авторите подписват декларация, че предоставения материал не е предложен за издаване на друго 
място, съгласие с етичните норми на изданието и декларации за конфликт на интереси. Предоставените мате-
риали и описаните в тях изследвания трябва да отговарят на приетите етични стандарти. При съавторство ут-
върдената за издаване статия трябва да бъде подписана от всички автори. При подаване на материал от автор, 
част от редакторския колектив на изданието се извършва процес по анонимизиране от технически сътрудник и 
рандомизирано възлагане на рецензент от страна на научния секретар.

 

• Списанието публикува и статии, написани изцяло 
на английски език.
• Авторите следва да изпратят своите ръкописи към 
списание „Двигателни нарушения България“ един-
ствено онлайн. Електронното подаване значител-
но намалява времето за редакционна обработка и 
преглед и съкращава общото време за публикува-
не. Подаването е възможно на редакционния имейл 
n.k.kamenova@gmail.com, но предпочитаният способ 
е чрез електронната система достъпна на адрес: 
https://multiplesclerosis-bg.com/journal/ 
• Редакционна статия с текст до 3 страници. Възлага 
се от Редколегията.
• Обзорните статии трябва да съдържат резюме, да 
бъдат до 15 стандартни страници (ок. 27000 знака), 
и с до 40 книгописни източника.
• Оригинални статии – до 10 страници (ок.18000 зна-
ка), включително резюме, таблици, фигури и книго-
пис. Включват заглавна страница, резюме, кратък 
увод, контингент, методи, резултати, обсъждане и 
книгопис (до 20 източника).
• Кратки научни съобщения и клинични случаи до 6 
страници (ок.10000 знака), книгопис (до 10 източника).
• Информации и рецензии на книги. Съдържа инфор-
мация за конгреси и конференции, нови книги, акту-
ална лекарствена информация, предстоящи събития.
• Заглавната страница съдържа пълно и съкрате-
но заглавие, имената на авторите (име и фамилия) 
и месторабота, адрес за кореспонденция, на бъл-
гарски и английски език, с телефон и е-mail. Ин-
ституцията, в която авторите работят, се означава 
с цифра зад името им, ако работят на различни 
места. Подаването на ORCID идентификатор за 
всеки автор е задължително.
• Резюмето е на български и английски език, общо 
до 600 знака. Трябва да съдържа заглавие, имена-
та на авторите, въведение, информация за целта 
и обекта на проучването, методиките, получените 
резултати и обсъждане. Посочват се до 6 ключови 
думи, подредени по азбучен ред.
• Таблиците и илюстрациите (фигури, диаграми, 
формули) се представят вложени в текста, номери-
рани, с кратко заглавие, Трябва да са готови за непо-
средствено полиграфично възпроизвеждане.

• Мерителните единици да се представят по SI-сис-
тема и да се изписват на латиница.
• Книгописът се подава вложен в текста. Авторите 
се подреждат по азбучен ред, като се изписват фа-
милиите и инициалите на всички автори. В началото 
се изброяват източниците на кирилица, а след тях – 
на латиница. Заглавията да се представят изцяло, а 
съкратените названия на списанията – както в Index 
Medicus. В текста цитираните автори се означават с 
поредния номер от книгописа. Данните в книгописа 
се представят по следния начин:
Статия от списание: Автор (и). Заглавие на статията. 
Заглавие на списанието (съкратено по Index medicus), 
година на издаване, том, номер на книжката, стра-
ница (от-до). Пример: Andersen, G., Vestergaard, K., 
Lauritzen, L. Effective treatment of poststroke depression 
with the selective serotonin reuptake inhibitor citalopram. 
Stroke, 1994, 25, 6, 1099-1104.
Публикации от сборник или част от книга: Автор 
(и). Заглавие. В: Заглавие на сборника. Издател (и). 
Местоиздаване, година на издаване, страница (от-
до). Пример: Binnie, C., Jeavsons, M. Photosensitive 
epilepsies. In: Epileptics yndromes in infancy, childhood 
and adolescence, Roger, J., Bureau, M., Dravet, Ch., 
Dreifuss, F.E., Perret, A., Wolf, P., eds., London: John 
Libbey & Company, Ltd, 1992, 299-305.
Цяла книга: Автор (и). Заглавие. Подзаглавни дан-
ни. Местоиздаване, издателство, година на изда-
ване, общ брой страници. Пример: Calligaro, K., 
DeLaurentis, D., Baker, W. Management of Extracranial 
Cerebrovascular Disease. New York: Lippincott–Raven 
Publishers, 1997, 217 pp.
• Латиницата е задължителна. Ако оригиналната 
публикация в книгописа е на кирилица, тя трябва да 
бъде транслитерирана на латиница, непосредстве-
но след оригиналното изписване. Транслитерацията 
на латиница се извършва съгласно Закона за тран-
слитерацията, обнародван на 9 март 2009 г. 
Примери: Каменова, Н., Миланов, И. Фармаколо-
гично лечение на спастичност при множестве-
на склероза – инжекционни методики. Българ-
ска неврология, 2021, 22, 1, 1-5. [Kamenova, N., 
Milanov. I. Farmakologichno lechenie na spastichnost 
pri mnozhestvena sklеroza – inzhektsionni metodiki. 
Balgarska nevrologia, 2021, 22, 1, 1-5.]

НАЧИН НА ОФОРМЯНЕ НА СТАТИИТЕ:
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 AUTHOR GUIDELINES
“Movement Disorders Bulgaria” is published and is the official organ of the Association movement disorders and multi-

ple sclerosis and Bulgarian Association of Clinical Neurophysiology. Only unpublished material is accepted. Authors sign a 
declaration that the submitted material has not been proposed for publication elsewhere, an agreement to the ethical stan-
dards of the publication and a declaration of conflict of interest. Submissions and the research described therein must meet 
accepted ethical standards. In the case of co-authorship, the article approved for publication must be signed by all authors. 
In the case of a submission by an author who is part of the editorial team of the journal, a process of anonymization by a 
technical assistant and random assignment to a reviewer by the scientific secretary is carried out.

•	 The journal also publishes articles written entirely in 
English.

•	 Authors should submit their manuscripts to “Move-
ment Disorders Bulgaria” online only. Electronic 
submission significantly reduces editorial process-
ing and review time and shortens overall publication 
time. Submission is possible to the editorial email 
n.k.kamenova@gmail.com, but the preferred method 
is through the electronic system available at: https://
multiplesclerosis-bg.com/journal/

•	 Editorial with text up to 3 pages. Assigned by the Ed-
itorial Board.

•	 Review articles should contain an abstract, up to 15 
standard pages (approx. 27,000 characters), up to 40 
bibliographic sources.

•	 Original articles –  up to 10 standard pages (18,000 
characters), including abstract, tables, figures and 
bibliography. Include title page, abstract, brief intro-
duction, contingent, methods, results, discussion, 
and bibliography (up to 20 sources).

•	 Brief research reports and clinical cases up to 6 pag-
es (approx. 10,000 characters), bibliography (up to 
10 sources).

•	 Information and book reviews. Contains information 
on congresses and conferences, new books, current 
drug information, upcoming events.

•	 The title page contains a full and abbreviated title, 
the authors’ names (first and last), affiliation, mail-
ing address, written on Bulgarian and English, with 
telephone and e-mail. The affiliation of the authors 
is indicated by a number after their name if they 
work at different places. Submission of an ORCID 
identifier for each author is mandatory.

•	 The abstract should be in Bulgarian and English, up 
to 600 characters, should contain a title, the names 
of the authors, an introduction, information about the 
aim and object of the study, the methods, the results 
obtained and a discussion. Up to 6 keywords should 
be listed in alphabetical order.

•	 Tables and illustrations (figures, diagrams, formulae) 
should be inserted in the text, numbered, with a short 
title, and should be ready for polygraph reproduction.

•	 Units of measurement to be presented in SI and in 
Latin script.

•	 The references should be submitted inserted in the 
text. Authors should be listed alphabetically, with the 
last names and initials of all authors. Sources are list-
ed in Cyrillic script at the beginning, followed by Latin 
script. Titles should be presented in full and abbre-
viated journal titles as in Index Medicus. In the text, 
authors cited are indicated by the number of the bib-
liography. Entries in the bibliography are presented 
as follows:

•	 Journal Article: Author(s). Title of article. Journal title 
(abbreviated by Index medicus), year of publication, 
volume, booklet number, page (from-to). Example: 
Andersen, G., Vestergaard, K., Lauritzen, L. Effective 
treatment of poststroke depression with the selective 
serotonin reuptake inhibitor citalopram. Stroke, 1994, 
25, 6, 1099-1104.

•	 Papers from а compendium / digest / collective book: 
Author(s). Title. In: Title. Publisher(s). Place of publi-
cation, year of publication, page (from to). Example. 
Photosensitive epilepsies. In: Epilepticsyndromes in 
infancy, childhood and adolescence, Roger, J., Bu-
reau, M., Dravet, Ch., Dreifuss, F.E., Perret, A., Wolf, 
P., eds. London: John Libbey & Company, Ltd, 1992, 
299-305.

•	 Whole book: Author(s). Title. Subtitle data. Place of 
publication, publisher, year of publication, total num-
ber of pages. Example: Calligaro, K., DeLaurentis, 
D., Baker, W. Management of Extracranial Ce ribro-
vascular Disease. New York: Lippincott  –  Raven 
Publishers, 1997, 217 pp.

•	 At references the Latin alphabet is mandatory. If the 
original posting in the bibliography is in Cyrillic, it 
must be transliterated into Latin immediately follow-
ing the original spelling. The transliteration into Latin 
is carried out in accordance with the Transliteration 
Act promulgated on 9 March 2009. 

•	 Examples: Каменова, Н., Миланов, И. 
Фармакологично лечение на спастичност при 
множествена склероза – инжекционни методики. 
Българска неврология, 2021, 22, 1, 1-5. [Kameno-
va, N., Milanov. I. Farmakologichno lechenie na spas-
tichnost pri mnozhestvena sklеroza – inzhektsionni 
metodiki. Balgarska nevrologia, 2021, 22, 1, 1-5.]

AUTHORS ARE KINDLY ASKED TO PREPARE THE MANUSCRIPTS IN THE FOLLOWING WAY:
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Сдружение Асоциация Двигателни нарушения 
и МС издава списание Двигателни нарушения 
България два пъти годишно. В него се публику-
ват оригинални статии, обзори, кратки научни 
съобщения, нови диагностични методи и но-
вости в терапията, свързани предимно с болести 
с двигателни нарушения и Множествена склеро-
за. Приемат се само непубликувани материали.

Eтични принципи на Двигателни нарушения 
България

Двигателни нарушения България избира високо-
качествени научни статии, след рецензиране от спе-
циалисти в Неврологията. Рецензирането и целият 
процес по публикуване са изчерпателни, обективни 
и честни. Репутацията на списанието се дължи на 
доверието на читателите, авторите, учените, рецен-
зентите, редакторите, обекта на изследване, спон-
сорите и администраторите на националната здрав-
на политика. 

Дизайн на научната работа и Етика
Научните изследвания трябва да се провеждат 

при високи стандарти за контрол както на качество
то, така и на анализа на данните. Записът на пълни
те данни трябва да се съхранява и да може да се 
предостави за разглеждане при поискване. Фалши
фикацията, укриването на данни, докладването на 
лъжливи данни и изопачаването им представляват 
научно нарушение. Изисква се документирано одо-
брение от етичната комисия на дадена структура, 
когато в научното изследване са включени хора, 
медицинска документация и човешки тъкани. 

Авторство
Авторството представлява значим интелектуа-

лен принос към научната работа, определена роля 
в писането на статията и ревизирането на крайния 
ѝ вариант; но то може да варира в известна степен. 
Кои ще са авторите и в каква последователност, 
трябва да бъде определено от участниците в науч-
ния труд сравнително рано, за да се избегнат диспу-
ти и недоразумения, които могат да забавят или да 
попречат на публикуването на труда. Всички авто-
ри трябва да поемат отговорността към писането и 
достоверността на информацията в статията и само 
един от тях би следвало да гарантира и да поеме 
отговорността за цялата статия.

Конфликт на интереси и представяне
Авторите трябва да обявят в труда си всички 

финансови и други значими конфликти на интере-
си, които са създадени, за да повлияят резултатите 
или интерпретацията на труда. Всички източници 
на финансова подкрепа към проекта трябва да бъ-
дат представени.

The Movement Disorders and MS Association 
publishes the Movement Disorders Bulgaria mag-
azine twice a year. It publishes original articles, 
reviews, short scientific communications, new di-
agnostic methods and novelties in therapy, mainly 
related to diseases with movement disorders and 
Multiple Sclerosis. Only unpublished materials 
are accepted.

Ethical principles of Movement disorders Bulgar-
ia journal

Movement disorders Bulgaria journal selects, through 
peer review, the highest quality science. We consider the 
entire peer review and publication process to be thor-
ough, objective, and fair. Journal’s’ reputation depends 
on the trust of readers, authors, researchers, reviewers, 
editors, patients, research subjects, funding agencies, 
and administrators of public health policy.

Study Design and Ethics
Research should be conducted to high standards of 

quality control and data analysis. Data and records must 
be retained and produced for review upon request. Fabri-
cation, falsification, concealment, deceptive reporting, or 
misrepresentation of data constitute scientific misconduct.

Documented review and approval from a formally 
constituted review board (Institutional Review Board or 
Ethics committee) is required for all studies involving 
people, medical records, and human tissues. 

Authorship
Authorship implies a significant intellectual contribu-

tion to the work, some role in writing the manuscript and 
reviewing the final draft of the manuscript, but authorship 
roles can vary. Who will be an author, and in what se-
quence, should be determined by the participants early 
in the research process, to avoid disputes and misunder-
standings which can delay or prevent publication of a pa-
per. All authors must take responsibility in writing for the 
accuracy of the manuscript, and one author must be the 
guarantor and take responsibility for the work as a whole. 

Disclosure and conflicts of interest
All authors should disclose in their manuscript any fi-

nancial or other substantive conflict of interest that might 
be construed to influence the results or interpretation of 
their manuscript. All sources of financial support for the 
project should be disclosed.

Examples of potential conflicts of interest which 
should be disclosed include employment, consultancies, 
stock ownership, honoraria, paid expert testimony, pat-
ent applications/registrations, and grants or other fund-
ing. Potential conflicts of interest should be disclosed at 
the earliest stage possible.
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Примери за потенциални конфликти, които тряб-
ва да бъдат описани, включват работна длъжност, 
консултации, наличност на собственост, хонорари, 
платена експертна оценка, патентовани апликации/
регистрации, стипендии или друг вид финансиране. 

Потенциалните конфликти на интереси би трябва-
ло да бъдат описани във възможно най-ранна фаза. 

Основни грешки при публикуване 
Когато автор установи значима грешка или не-

точност в труда си, негово задължение е незабавно 
да уведоми редактора на списанието или издател-
ството и да асистира на редактора за оттегляне или 
коригиране на труда. Ако редакторът или издателят 
научат от трета страна, че публикуваният труд съ-
държа основна грешка, задължение отново на ав-
тора е незабавно да оттегли или коригира работата 
си или да представи на редактора доказателства за 
вярността на оригиналния труд.

Рецензиране
Рецензентите са експерти, избрани от редак-

торите на Двигателни нарушения България, за да 
предоставят писмена оценка на силните и слаби-
те страни на дадена работа, с цел да се подобри 
докладът и да се определи най-подходящият и с 
най-добро качество материал за списанието. Обик-
новено рецензентите, избирани от списанието имат 
опит с оригинални научни трудове и публикуване. 

Редакторски решения
Решенията за одобряване на даден материал 

и бъдещото му публикуване се основават на него-
вото значение и важност, оригиналност и яснота, 
както и на свързаността и с обсега и съдържание-
то на списанието. Ако впоследствие се установи, 
че в публикувана статия има грешки и/или недос-
татъци, редакторът поема отговорността да кори-
гира докладите. 

Оригиналност. Предпечат. Връзки с медиите
В Двигателни нарушения България се публикуват 

оригинални материали, които не са публикувани дру-
гаде. Повторно публикуване на друг език или едно-
временно публикуване в няколко различни списания 
с различни аудитории, може да се приеме, при усло-
вие, че е налице обявяване на оригиналния източник 
по време на подаването на статията към редактор-
ския екип. По време на подаване на статията към ре-
дакцията, авторите трябва да представят детайлно 
всички свои статии свързани с публикувания вече 
материал, дори и те да са на друг език, всички техни 
авторски статии публикувани по тази тема в пресата, 
всички техни авторски статии на тази тема, публику-
вани в миналото дори и тези, които са под печат.

Fundamental errors in published works
When an author discovers a significant error or inac-

curacy in his/her own published work, it is the author’s 
obligation to promptly notify the journal editor or publish-
er and cooperate with the editor to retract or correct the 
paper. If the editor or the publisher learns from a third 
party that a published work contains a significant error, it 
is the obligation of the author to promptly retract or cor-
rect the paper or provide evidence to the editor of the 
correctness of the original paper.

Peer Review
Peer reviewers are experts chosen by editors of 

Movement disorders Bulgaria to provide written as-
sessment of the strengths and weaknesses of written 
research, with the aim of improving the reporting of re-
search and identifying the most appropriate and highest 
quality material for the journal. Regular reviewers select-
ed for the journal are required to meet the minimum stan-
dards regarding their background in original research, 
publication of articles, formal training, and previous criti-
cal appraisal of manuscripts.

Editorial Decisions
Decisions about a manuscript are based only on its 

importance, originality, clarity, and relevance to the jour-
nal’s scope and content. If a published paper is subse-
quently found to have errors or major flaws, the Editor 
takes responsibility for promptly correcting the written 
record in the journal. Ratings of review quality and other 
performance characteristics of editors should be period-
ically assessed to assure optimal journal performance, 
and must contribute to decisions on reappointment. 

Originality, Prior Publication, 
and Media Relations
Movement disorders Bulgaria seeks original work 

that has not been previously published. Republication of 
a paper in another language, or simultaneously in multi-
ple journals with different audience, may be acceptable, 
provided that there is full and prominent disclosure of its 
original source at the time of submission of the manu-
script. At the time of submission, authors should disclose 
details of related papers they have authored, even if in 
a different language, similar papers in press, and any 
closely related papers previously published or currently 
under review at another journal.

Advertising
Advertisers and donors have no control over editorial 

material under any circumstances. Movement disorders 
Bulgaria requires all advertisements to clearly identify 
the advertiser and the product or service being offered. 
Commercial advertisements are not placed adjacent to 
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Рекламиране
Рекламодателите и спонсорите нямат ника-

къв контрол върху редакторския материал. Изиск
ванията на Двигателни нарушения България са 
всички реклами да идентифицират ясно рекламо-
дателя и неговия продукт или услугата, която пред-
лага. Реклами не се поставят в близост до статии, 
дискутиращи определен рекламиран продукт, нито 
до статии докладващи изследване на този продукт. 
Рекламите са представени и оформени визуално 
по различен начин от редакторския материал, за 
да не става объркване. Рекламите се отпечатват 
от вътрешната страна на кориците и по изключение 
на последната страница на списанието. Продукти-
те или услугите, които се рекламират трябва да са 
свързани с (а) медицинската практика, (б) медицин-
ското обучение, или (в) някакъв друг вид здравна 
помощ. Списанието има право да откаже всяка една 
реклама. Рекламирането, преиздаването и всякак-
ви други търговски приходи не оказват влияние вър-
ху решенията на редакторския екип на Двигателни 
нарушения България. 

Реагиране при евентуално нарушение
Всички твърдения за нарушение се изпращат 

до главния редактор на списанието, който пре-
разглежда обстоятелствата и се консултира със 
зам. редакторите по този повод. Първоначално-
то изясняване на случая започва, след като всички 
страни бъдат помолени да предоставят своите 
доводи и да обяснят обстоятелствата в писмена 
форма. По въпросите за нарушения във връзка с 
представени изследователски данни (методи или 
технически въпроси), главният редактор може да 
се консултира конфиденциално с експерти, които 
са заслепени за идентичността на авторите; или 
ако твърдението е срещу главния редактор – с 
външен експерт. Главният редактор и зам. редак-
торите ще вземат решение дали има достатъчно 
доказателства, които да накарат разумен човек 
да повярва, че има възможност за извършване на 
такова нарушение. Тяхната задача не е да опре-
делят дали има действително нарушение, нито 
да установяват детайлите около това наруше-
ние. Когато твърденията се отнасят до авто-
ри, рецензирането и публикуването могат да се 
преустановят за момент, докато не се проведе 
описаният по-горе процес. Разследването, описа-
но по-горе ще бъде завършено, дори авторите да 
оттеглят материала си. В случай на твърдения 
отправени към рецензентите или редакторите, 
тези лица ще бъдат заместени от други, докато 
разследването бъде завършено.

any editorial matter that discusses the product being ad-
vertised, nor adjacent to any article reporting research 
on the advertised product, nor should they refer to an 
article in the same issue in which they appear. Ads have 
a different appearance from editorial material so there is 
no confusion between the two. Ads are to be placed only 
on the rear, or inside cover pages. Products or services 
being advertised are germane to (a) the practice of med-
icine, (b) medical education, or (c) health care delivery. 
The journal has the right to refuse any advertisement for 
any reason. Advertising, reprint or other commercial rev-
enue has no impact or influence on editorial decisions.

Responses to possible misconduct
All allegations of misconduct will be referred to the 

Editor-In-Chief, who will review the circumstances in 
consultation with the deputy editors. Initial fact-finding 
will usually include a request to all the involved parties 
to state their case, and explain the circumstances, in 
writing. In questions of research misconduct centering 
on methods or technical issues, the Editor-In-Chief may 
confidentially consult experts who are blinded to the 
identity of the individuals, or if the allegation is against an 
editor, an outside editor expert. The Editor-In-Chief and 
deputy editors will arrive at a conclusion as to whether 
there is enough evidence to lead a reasonable person 
to believe there is a possibility of misconduct. Their goal 
is not to determine if actual misconduct occurred, or the 
precise details of that misconduct.

When allegations concern authors, the peer review 
and publication process for the manuscript in question 
will be halted while the process above is carried out. The 
investigation described above will be completed even 
if the authors withdraw their paper, and the responses 
below will still be considered. In the case of allegations 
against reviewers or editors, they will be replaced in the 
review process while the matter is investigated. 
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НАЦИОНАЛЕН КОНСЕНСУС

ЗА ДИАГНОСТИКА И ЛЕЧЕНИЕ НА 

ЗАБОЛЯВАНИЯ ОТ СПЕКТЪРА

НА ОПТИЧНИЯ НЕВРОМИЕЛИТ

Под редакцията на Акад. проф. д-р И. Миланов, д.м.н. и доц. д-р С. Иванова, д.м.н.

София, 17.04.2025 година

По инициатива на:
Асоциация за двигателни нарушения и множествена склероза

Българско дружество по неврология
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Национален консесус за диагностика и лечение на множествена склероза

	 Днес, 17.04.2025 г., ние долуподписаните специалисти достигнахме до консенсус за 
диагноза и лечение на заболяванията от спектъра на оптичния невромиелит:
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Синдромът (болестта) на Devic (neuromyelitis 

optica NMO), сега е включен във все още уточнява-

ща се група заболявания от спектъра на оптичния 

невромиелит (NMOSD). Тъй като при NMO също 

възникват мозъчни синдроми, терминът NMOSD по-

крива пълния клиничен спектър и е предложен през 

2015 г. от Международният панел за диагностика на 

NMOSD (IPND). Оптичният невромиелит, описан за 

първи път преди повече от век, е автоимунно теж-

ко възпалително демиелинизиращо заболяване на 

централната нервна система (ЦНС). Връзката меж-

ду NMO и множествена склероза (МС) е дебатира-

на дълго, но след разкриването на NMO-типичните 

aquaporin-4 антитела, се установи, че NMO има раз-

лични клинични, магнитнорезонансни, лабораторни 

и имунопатологични характеристики от МС. Така на-

речената азиатска оптико-спинална множествена 

склероза принадлежи към тази група, и вече не се 

счита за вариант на МС.

Болестността варира от 0,52 до 4,4 на 100 000 

души, много по-ниска от тази на множествената 

склероза. Общото разпространение на NMOSD за 

период от 1993 до 2013 г. се оценява на 1,82 на 100 

000 души. Установява се при 1-2% от пациентите с 

погрешно поставена диагноза множествена скле-

роза. Годишно по света един на 770 000 души се 

диагностицира със заболяването. NMOSD е рядко 

заболяване, чието разпространение в световен ма-

щаб не е добре изяснено поради променящите се 

диагностични критерии, както и точността на серо-

логичните диагностични тестове. 

Към 2020 г. приблизително 16131 души (0,003%) 

във всичките 28 държави на Европейския съюз са с 

поставена диагноза за NMOSD, като 46,2% са диаг-

ностицирани като AQP4-IgG серопозитивни.

Съотношението на заболяването между жени и 

мъже варира от 3:1 във Франция и 4,5:1 в Германия 

(47) до 10:1 в Япония. При NMOSD-AQP4 IgG серо-

позитивни, разпространението на заболяването 

сред женския пол е свързано с по-ранна възраст на 

проява на началните симптоми (41 г. вместо 48,7 г.), с 

по-често срещан оптичен неврит, като начален симп-

том (при 44% вместо 17%) и по-голяма честота на оп-

тичен неврит годишно (0,27 вместо 0,08). Жените с 

NMOSD по-често боледуват от пристъпно-ремитент-

на форма в сравнение с мъжете, при които заболява-

нето по-често протича монофазно. Съотношението 

жени към мъже е 40:8 при рецидивиращи NMOSD и 

съответно 11:12 при монофазен NMOSD. При непъл-

нолетни (<18 години), съотношението на заболява-

нето между жени и мъже е 1:1. Хората от бялата раса 

се засягат по-рядко в сравнение с другите раси.

Към настоящия момент няма епидемиологични 

данни за честотата и разпространението на NMOSD 

в България.

Етиологията на NMOSD все още остава неиз-

вестна.

Генетични фактори. Рисковите гени за раз-

витие на заболяването са HLA-DPBI (при японци) и 

HLA-DRBI. При европейците няма такава асоциация. 

При 95% от диагностицираните пациенти с NMOSD 

обаче, няма фамилна анамнеза на заболяването. 

При около 50% от случаите на NMOSD съществува 

фамилна анамнеза за наличието на друго автоимун-

но заболяване, различно от NMOSD, при член на се-

мейството. Има връзка между NMOSD и синдром на 

Sjögren, lupus erythematosus (SLE) и тиреоидит. 

Предходна остра инфекция се установява при 

15%-35% от пациентите с NMOSD. При тях NMOSD 

протича по-тежко с рецидивиращ ход и прогнозата 

им е по-лоша. Средно 25% от тях се възстановяват 

напълно. Въпреки това връзката е неясна и е необ-

ходимо допълнително проучване.

Патогенезата е свързана с хуморални наруше-

ния и е различна от тази при МС, където имунните 

механизми са предимно клетъчни. Приема се за 
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В-клетъчно (антитяло) медиирана каналопатия дъл-

жаща се на NMO-IgG автоантитела срещу антигена 

на водните канали aquaporin-4 (AQP4) при 70% от 

случаите AQP4 рецепторът е целевият антиген на 

NMO-IgG, който има пряка роля в патогенезата на 

NMOSD. Антителата разпознават екстрацелуларни-

те епитопи на мембранния протеин AQP4. Възниква 

активация на комплемента, инфилтрация с грануло-

цити на ЦНС и клетъчно медиирана цитотоксичност. 

Aquaporin-4 е основният воден канал, свързан с 

хомеостазата на течностите в централната нервна 

система и допринася за интегритета на кръвно-мо-

зъчната бариера. Локализацията на антигените е в 

астроцитите, разположени в съседство на капиля-

рите, пията и пространствата на Virchow-Robin в пе-

ривентрикулните области, около спиналния канал, 

сивото спинално вещество, хипоталамуса, ствола и 

зрителният нерв. Голямата гъстота на AQP4 антиге-

ните около III и IV вентрикул обяснява лезиите в зо-

ната на по-гъстото локализиране на рецепторите и 

клиничните прояви с неповлияващи се гадене, пов-

ръщане и хълцане (area postrema синдром), както и 

хипоталамичните нарушения. Свързването на NMO-

IgG с AQP4 предизвиква увреждане на астроцитите 

посредством антитяло зависима клетъчно медиира-

на цитотоксичност и активиране на комплементния 

път. Тези сигнализиращи пътища привличат възпа-

лителни клетки, включително Т- и В-лимфоцити, 

макрофаги, неутрофили и еозинофили. Нарушава 

се AQP4 експресията, нараства пермеабилитетът 

на ендотелно-астроцитната бариера. Нарушава се 

водната хомеостаза и глутаматният транспорт. Ув-

реждат се олигодендроцитите, настъпва демиели-

низация и аксонна дегенерация. Не е ясно поради 

каква причина настъпва демиелинизация. 

Нивата на интерлевкин 6 (IL6) са повишени. Той 

участва в диференцирането на нативните Т клет-

ки в проинфламаторни Т17 хелперни клетки, кои-

то заедно с IL6 потенцират диференциацията на В 

клетките в AQP4-IgG-продуциращи плазмабласти. 

Патогенезата на NMOSD се свързва с функциите на 

IL6, които включват В-клетъчно активиране, дифе-

ренциация на В-клетките до плазмобласти и произ-

водство на патологични автоантитела (срещу AQP4, 

протеин на водните канали, експресиран предимно 

от астроцитите в ЦНС), както и Th17-клетъчно акти-

виране и диференциация, инхибиране на регула-

торните Т-клетки, и промени в пропускливостта на 

кръвно-мозъчната бариера. 

Предполага се, че при AQP4-IgG серонегативен 

NMOSD съществуват и други основни патогенетич-

ни механизми, включително миелин олигодендро-

цитен гликопротеин имуноглобулин G (MOG-IgG). 

Той е идентифициран при 42% от пациентите с 

AQP4-IgG-серонегативен NMOSD и рядко се припо-

крива с AQP4-IgG-положителна експресия. 

Клинично началото на заболяването е 10 годи-

ни по-късно от МС. Проявява се при деца и млади 

хора на възраст 33-46 години, но може да възникне 

и в старческа възраст (над 70 години). При 50% от 

пациентите се предшества от продроми, наподобя-

ващи вирусно заболяване, което дава основание да 

се предполага, че се отключва от вирусна инфек-

ция. Появата на неврологични симптоми може да се 

предшества от радикулерни болки и парестезии в 

долните крайници.

Протича с остро (за часове до дни) двустранно 

или едностранно засягане на зрителния нерв, папи-

лит и последващ пълен и двустранен трансверза-

лен миелит, със симптоми на спинален шок – тежка 

вяла параплегия, арефлексия и тазоворезервоарни 

нарушения поради атония на пикочния мехур. Спи-

налните симптоми може да са по-леки, асиметрични 

и да не са свързани с пълно прекъсване на напреч-

ника на гръбначния мозък. Оптичен неврит и тран-

сверзален миелит се наблюдават и при други нев-

родегенеративни заболявания. 
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Миелитът може да асцендира към продългова-

тият мозък и да доведе до хълцане, дихателни на-

рушения и смърт, но след преминаване на острата 

фаза симптоматиката отшумява. Могат да се поя-

вят булбарни симптоми, засягане на лицевия нерв, 

тригеминална невралгия, офталмопареза, дипло-

пия, вертиго, дизартрия, гадене, повръщане, нарко-

лепсия, загуба на слуха, хемипареза, енцефалопа-

тия, тремор и атаксия.

В някои случаи, по-често при жени, миелитът 

може да се развие известно време (седмици до 

месеци) след неврита на зрителния нерв. Такова 

развитие предполага пристъпно-ремитентен ход 

на заболяването.

Оптичният неврит е тежък, може да засегне 

едното или двете очи (симултанно или постепенно). 

По време на пристъпа степента на увреждане вари-

ра от замъглено зрение до тежка пълна слепота, но 

после зрението при 80% от пациентите се възвръ-

ща. При повтарящи се пристъпи обаче се натруп-

ва дефицит на зрението. Над 50% от пациентите с 

NMOSD са с пълна слепота на едното око и 15% със 

слепота и на двете очи след 8 години. Оптичният 

неврит засяга задната част на оптичния нерв, често 

засяга хиазмата.

При 10-15% от пациентите се появяват симпто-

ми извън гръбначния мозък и зрителния нерв. По-

явява се симптомът на Lhermitte и пароксизмални 

тонични спазми. 

Заболяването е с типичен пристъпен ход. Прис-

тъпите при NMOSD са по-тежки, в сравнение с МС 

и често водят до трайна инвалидизация и загуба на 

зрение. Вторично-прогресивния ход е изключително 

рядко срещан, за разлика от МС. При някои пациен-

ти заболяването протича с чести пристъпи, послед-

вани от ремисии, а при 2% от пациентите между 

пристъпите симптомите прогресивно се влошават.

Лабораторни изследвания. Пациентите трябва 

да бъдат тествани за серумни AQP4-IgG антитела. В 

идеалния случай, тестването трябва да се извърш-

ва по време на пристъпи и преди началото на иму-

нотерапия, тъй като при имунотерапията серопози-

тивният статус може да премине в серонегативен. 

Пациентите, които първоначално са AQP4 антитяло 

серонегативни, трябва да бъдат тествани повторно, 

ако има подозрение за NMOSD. Серумните тесто-

ве за наличието на AQP4-IgG са по-точни спрямо 

тези на ликвора и са достатъчни за поставянето 

на точна диагноза с NMOSD.

Серумното автоантитяло AQP4-IgG, известно още 

като NMO-IgG е специфичен биомаркер за NMOSD. 

AQP4 позитивни са около 70% от пациентите. 

При липса на серологични тестове за AQP4-IgG 

или при AQP4-IgG-серонегативни пациенти, диа-

гнозата трябва да се прецизира. Необходимо е из-

следване на диференциална кръвна картина, ко-

агулация, серумна биохимия, скорост на утаяване 

еритроцитите, кръвна захар, витамин В12, фолиева 

киселина, антитела, свързани с други неврологич-

ни и автоимунни демиелинизиращи заболявания, 

анализ на урина и утайка, хемаглутинация, както и 

анализ на паранеопластични антитела (по-специ-

ално анти-CV2/CRMP5). Въз основа на клиничната 

картина и резултатите от ликвор трябва да се из-

върши анализ за придобит дефицит на мед, който 

може да е резултат от стомашно-чревна операция, 

прекомерно поглъщане на цинк (напр. прекомерна 

употреба на крем за протези) и други причини. 

Серонегативният NMOSD се различава от серо-

позитивния NMOSD по определени характеристики, 

включително еднакво съотношение мъже и жени и 

по-голяма вероятност от едновременен оптичен не-

врит и трансверзален миелит при дебют на болестта.

Серумни антитела срещу MOG (миелин оли-

годендроцитен гликопротеин) имат малка част от 
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AQP4-серонегативни пациенти, предимно деца. Ав-

тоантителата на MOG дефинират припокриващ се 

клиничен синдром, известен като заболяване, свър-

зано с миелиново олигодендроцитно гликопротеин 

антитяло (MOGAD), което често отговаря на клинич-

ните критерии за NMOSD, но има някои разлики в ха-

рактеристиките в сравнение със свързаното с AQP4 

антитяло NMOSD, включително:

•	 По-вероятно е да се прояви едновременен дву-

странен оптичен неврит с оток на папилата при 

фундоскопско изследване.

•	 По-вероятно е да бъде монофазен или да има 

по-малко рецидиви.

•	 По-малко вероятно е да бъде свързано с други 

автоимунни заболявания.

•	 Пропорционално повече лезии на мозъчния 

ствол и малкия мозък и по-малко супратентори-

ални лезии.

•	 Лезиите на гръбначния мозък възникват главно 

в долната част на гръбначния мозък.

•	 Спектърът на заболяването включва остър ди-

семиниран енцефаломиелит (ADEM), особено 

при деца.

•	 Съотношението мъже към жени е близо до 

1:1, за разлика от преобладаването на жени в 

NMOSD с AQP4-IgG антитела.

Клетъчните серумни анализи все още не са 

широко достъпни. Консенсусът за диагностициране 

на NMOSD препоръчва клетъчни серумни анализи 

(микроскопия или откриване на базата на поточна 

цитометрия) за откриване на авто-AQP4-IgG анти-

тела предвид високата чувствителност на методите 

(76,7% с 0,1% фалшиво положителен процент в ко-

хорта на МС). 

Индиректните имунофлуоресцентни анали-

зи и ензимно-свързан имуносорбентен анализ 

(ELISA) са по-достъпни методи за анализ на авто-

AQP4-IgG антитела, но са с по-ниска чувствител-

ност (63%-64%) и с по-висок индекс на фалшиво по-

ложителни резултати (0,5%-1,3% за ELISA).

Анализът на цереброспиналната течност (CSF) 

е полезен за да се разграничи NMOSD от множест-

вена склероза, когато диагнозата е несигурна. При 

пациенти с типично представяне на NMOSD често 

не е необходима лумбална пункция за изследване 

на ликвор. Абнормности на цереброспиналната теч-

ност се откриват при повечето пациенти с NMOSD. Те 

засягат броя на имунните клетки, свързани с възпа-

лителния процес, количеството на провъзпалителни 

протеини и олигоклоналните ивици (OCB). Плеоцито-

зата, характеризираща се с наличие на необичайно 

голям брой моноцити и лимфоцити в CSF се среща 

при 14–79% от пациентите. При 13-35% от тях броят 

на имунните клетки надвишава нормалните 50 клет-

ки x109L и в някои случаи достигат до 1000 клетки 

x 109L. Пациентите с лонгитудинален екстензивен 

трансверзален миелит (LETM) по-често имат плеоци-

тоза, отколкото пациентите с ON. При МС рядко има 

плеоцитоза с над 50 клетки x 109L. Повишени нива 

на провъзпалителни протеини са налице в 46–75% от 

случаите. Рядко (при 20-30%) за разлика от МС (над 

90%) се установяват олигоклонални фракции, които 

могат да бъдат преходни за разлика от MС. 

Наличието на неврофиламенти също е показа-

телно за NMOSD. Неврофиламентите се освобож-

дават в ликвора след увреждане на аксоните, вклю-

чително следствие на оптичен неврит. Нивата на 

тежките вериги (NfH) са значително по-високи в CSF 

при NMOSD, отколкото при пациенти с МС. Също 

така, количеството на глиалния фибриларен кисел 

протеин (GFAP) е значително по-високо в CSF на па-

циенти с NMOSD в сравнение с тези с МС, инфаркт 

на гръбначния мозък и остър дисеминиран енцефа-

ломиелит (ADEM).

Анализът на CSF дава подкрепящи данни, които 

не са много чувствителни или специфични, за поста-
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вяне на диагноза NMOSD и трябва да бъде прове-

ден по време или малко след остра атака. Данните 

за лимфомононуклеарна плеоцитоза с над 50 клет-

ки x109L, присъствие на неутрофили/еозинофили и 

липса на OCB в CSF могат да бъдат показателни, но 

не са специфични за NMOSD.

Невроизобразяващите изследвания магнит-

но-резонансна томография (задължително) и оп-

тичната кохерентна томография (препоръчително) 

са диагностични методи за NMOSD, особено при 

AQP4-IgG-серонегативни пациенти и при случаи, ко-

гато не са налични серологични AQP4-IgG тестове.

Магнитно-резонансна томография (МРТ) 

показва най-специфичната характеристика на 

NMOSD, която не се среща при пациенти с МС –  на-

личието на LETM лезия (лонгитудинален екстен-

зивен трансверзален миелит) на гръбначния мозък. 

Лезиите обикновено са в централното сиво веще-

ство на гръбначния мозък и често достигат и увреж-

дат мозъчния ствол. Засягат се предимно горните 

торакални и шийните (60%) сегменти. Дължината 

на лезията е пряко пропорционална на появата на 

рецидиви и тежестта на пристъпите на трансверза-

лен миелит. Острите Т2 лезии на гръбначния мозък 

заемат по-голямата част от напречното сечение на 

засегнатия сегмент и са с оток и Gd+ (установяват 

се дни до месеци след рецидив). В тежки случаи е 

налице кавитация. Понякога възпалението и отока 

на гръбначния мозък са толкова тежки, че лезията 

може да имитира тумор. Контрастирането на лези-

ите с гадолиний изчезва с лечението, а лезиите се 

редуцират по време на ремисия. С течение на вре-

мето може да се обособи значителна атрофия на 

гръбначния мозък.

Лезиите на гръбначния мозък по-дълги от 

3 гръбначни сегмента се срещат по-често при 

AQP4-IgG-серопозитивни пациенти. При лезии, 

по-къси от 3 гръбначни сегмента, прогнозата и от-

говорът на лечение с кортикостероиди са по-добри. 

Медуларните лезии се свързват с по-високи годиш-

на честота на пристъпите (ARR) и EDSS резултати. 

Те, както и рецидиви на LETM са индикатори за те-

жък ход на заболяването и лоша прогноза. За срав-

нение, гръбначните лезии при МС са с дължина на 

един или по-малко от един гръбначен сегмент и пре-

димно обхващат бялото вещество. Въпреки че LETM 

е характерен за NMOSD, 7%–14% от първоначални-

те и 8% от последващи пристъпи на трансверзален 

миелит при AQP4-IgG-серопозитивни пациенти не 

отговарят на определението LETM. В ранни фази 

или в ремисията на заболяването лезиите могат да 

не обхващат 3 гръбначни сегмента. В допълнение, 

МРТ LETM модел може да се появи и при пациенти 

с инфекциозни, грануломатозни, неопластични и па-

ранеопластични заболявания, с остро дисеминиран 

енцефаломиелит (ADEM), инфаркт на гръбначния 

мозък или дурална артериовенозна фистула. Пора-

ди това, само наличието на LETM не е достатъчно 

доказателство за NMOSD.

МРТ на главния мозък е нормален при 55 до 84% 

от пациентите с NMOSD или показва 2-3 нетипични 

лезии в бялото мозъчно вещество, които не отгова-

рят на критериите за множествена склероза. Отли-

чителен маркер при остър ON (94%) е усилване с 

gadolinium на оптичните нерви или лезии по оптич-

ния нерв, които обхващат половината му дължина. 

МРТ лезията достига до chiasma opticum. При 60% 

от пациентите с лезии в бялото вещество обаче, 

NMOSD не е категорична диагноза. 

С времето, МРТ данни за засягане на мозъка се 

установява при до 85% от пациентите с NMOSD. 

Лезии се установяват в ствола (дорзалните аспекти 

на pons и medulla oblongata), централната медула, 

хипоталамуса, таламуса, диенцефалона и около III 

и IV вентрикул, съответстващи на области с висо-

ка експресия на AQP4. Може да има големи лезии 
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в мозъчните хемисфери и в подкоровото бяло мо-

зъчно вещество. Тези лезии понякога отговарят на 

диагностичните критерии за МС за разпростране-

ние в пространството. Лезиите на кортикоспиналния 

тракт също предполагат NMO.

Включването на STIR секвенция при МРТ изслед-

ването на очните нерви дава възможност за визуа-

лизиране на възпалителните лезии в тях като хипе-

ринтензни зони, както по време на екзацербация на 

заболяването, така и при ремисия на заболяването. 

Постконтрастните Т1 секвенции също позволяват 

визуализация на актуалните възпалителни лезии в 

очните нерви, поради нарушаване на кръвно-мозъч-

ната бариера.

Оптичната кохерентна томография (OCT) е 

бърза и неинвазивна техника за изобразяване на 

немиелинизирани аксони на ЦНС в ретината (нерв-

ните влакна на ретината, RNFL). Увреждането на 

ретината е често срещано при NMOSD и се харак-

теризира главно с намаляване на дебелината на 

слоя на нервните влакна на ретината. При пациенти 

с NMOSD има значителна загуба на RNFL, особено 

в активния стадий на заболяването. Не е ясно дали 

тези патологични промени могат да бъдат свързани 

с риск от рецидив. Полезността на оптичната кохе-

рентна томография като диагностичен инструмент 

не е добре установена.

Електрофизиологичните изследвания (зри-

телни, соматосензорни, моторни и слухови евоки-

рани потенциали на мозъчния ствол) са полезни 

при NMOSD.

Зрителните евокирани потенциали често се 

променят при NMOSD. Установени са удължени ла-

тентности на P100 при около 40% и намалени ам-

плитуди или липсващи потенциали при около 25% 

от тях. Соматосензорните евокирани потенциали 

се отчитат като нетипични при 86% от случаите, зри-

телни евокирани потенциали –  при 83%, а моторни-

те –  при 37%. Аномалиите на слуховите евокира-

ни потенциали на мозъчния ствол са по-чести при 

хората от африкански произход спрямо пациенти от 

други етнически групи (78% спрямо 29%).

Диагнозата се базира на диагностични критерии. 

През 2015 г. международен панел ревизира същест-

вуващите диагностични критерии (IPND) и официал-

но бе обозначен като NMOSD –  обединяващ термин 

за целия клиничен спектър на изразяване на болес-

тта. Отличителен маркер за диагнозата на NMOSD, 

който не се открива при други автоимунни заболя-

вания с подобна клинична картина, е наличието на 

автоантитела срещу AQP4. Въпреки диагностичните 

критерии, пациентите все още често първоначал-

но биват диагностицирани като МС. Забавянето на 

точната диагноза крие риск от тежки рецидиви. Ос-

вен това приложението на някои имуномодулиращи 

терапии за МС може да доведе до влошаване при 

AQP4-IgG серопозитивни пациенти с NMOSD. 

Международният панел за диагностика на 

NMOSD адаптира клиничните диагностични кри-

терии, като стратифицира NMOSD по серологичен 

статус, т.е. с или без наличието на AQP4-IgG. Диаг-

ностичните критерии при AQP4-IgG серонегативни 

пациенти включват по-строги клинични и образни 

изследвания. При двете популации пациенти, неза-

висимо от наличието или липсата на автоантитела, 

клиничната оценка остава ключова. 
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Диагностични критерии за NMOSD при въз-

растни пациенти със или без AQP4-IgG

Диагностични критерии за NMOSD с AQP4-
IgG

1. Най-малко една основна клинична харак-
теристика 

2. Положителен тест за AQP4-IgG, използващ 
най-добрия наличен метод за откриване (силно 
се препоръчва анализ на базата на клетки, по-
ради високата чувствителност (`~75%) и спе-
цифичност (95%-100%) спрямо ензимно-свърза-
ните имуносорбентни анализи)

Диагностични критерии за NMOSD AQP4-
IgG серонегативни или с неизвестен статус 
на AQP4-IgG

1. Най-малко две основни клинични характе-
ристики, възникнали в резултат на един или по-
вече клинични пристъпи и наличието на всички 
от следните изисквания:

а. Най-малко една от клиничните характе-
ристики трябва да бъде оптичен неврит, тран-
сверзален миелит с LETM или синдром на area 
postrema

б. Дисеминация в пространството (наличие 
на две или повече различни основни клинични 
характеристики)

в. Характерна находка при МРТ (изпълнение 
на изискванията за МРТ, ако е приложимо)

2. Отрицателни тестове за AQP4-IgG, при 
използване на най-добрия наличен метод, или 
тестване не е провеждано

3. Изключване на алтернативни диагнози

Основни клинични характеристики
1. Оптичен неврит
2. Остър трансверзален миелит
3. Синдром на area postrema, изразена с нео-

бясними по друг начин хълцане, гадене или пов-
ръщане

4. Остро засягане на мозъчния ствол
5. Симптоматична нарколепсия или остър 

диенцефален клиничен синдром с типични за 
NMOSD диенцефални МРТ лезии

6. Симптоматичен мозъчен синдром с типич-
ни за NMOSD мозъчни лезии

Допълнителни изисквания за МРТ при 
NMOSD AQP4-IgG серонегативни и с неиз-
вестен статус на AQP4-IgG (определя се от 
клиничното представяне)

1. Оптичен неврит: МРТ на главен мозък, 
показващ 

а. нормални резултати или само неспеци-
фични лезии на бялото вещество, или 

б. МРТ на зрителния нерв с Т2-хиперинтен-
зна лезия или Gd+ Т1- лезия, обхващаща повече 
от половината дължина на зрителния нерв или 
включваща chiasma opticum

2. Остър миелит: МРТ  –  интрамедуларна 
лезия обхващаща три или повече съседни сег-
мента (LETM) или три или повече съседни сег-
мента на фокална атрофия на гръбначния мозък 
при пациенти с доказана анамнеза за преболе-
дуване, съвместима с остър напречен миелит

3. Синдром на area postrema: наличие на 
лезии в продълговатия мозък на проекционното 
място на area postrema

4. Засегнат мозъчен ствол: наличие на пе-
риепендимни лезии на мозъчния ствол

AQP4-IgG –  аквапорин-4 имуноглобулин G; LETM –  

лонгитудинален екстензивен трансверзален ми-

елит; МРТ  –  магнитно резонансна томография; 

NMOSD –  заболяване от спектъра на оптичния нев-

ромиелит; ON –  оптичен неврит.

Някои клинични прояви са особено характерни 

за NMOSD. Например, двустранен оптичен неврит, 

със засягане на chiasma opticum. Това води до дефе-

кти на зрителното поле или тежка остатъчна загуба 

на зрението. Цялостното, а не частично засягане на 

гръбначния мозък, особено съпроводено от невро-

логични пароксизмални симптоми, както и проявата 

на синдрома на area postrema (с честота 16%-43% 

от случаите), също са показателни за заболяването.

Педиатрични диагностични критерии за 

NMOSD

IPND също потвърждава приложимостта на ди-

агностичните критерии от 2015 г. за педиатрични 

случаи, но отбелязва, че по-голяма част от децата 
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са с церебрални синдроми и че LETM-асоциираният 

миелит е по-рядко свързан с NMOSD при децата, в 

сравнение с възрастните.

Педиатричната работна група отбелязва, че по-

вечето клинични, невроизобразяващи и лабора-

торни характеристики на педиатричния NMOSD са 

сходни с тези на заболяването при възрастни. Раз-

ликите се характеризират с по-ниска честота на за-

боляването при момичетата и по-често проявяване 

на заболяването като монофазно.

Работната група предупреждава за внимание 

при прилагане на критериите за възрастни NMOSD 

при деца, като отбелязва, че откриването на LETM 

лезия при МРТ, свързана с остър миелит, може да 

бъде по-малко специфично за NMOSD. Прибли-

зително 15% от децата с МС могат да имат LETM 

по време на рецидив. LETM може да придружава и 

монофазен ADEM, а AQP4-IgG рядко се открива при 

деца с монофазен LETM.

При деца, диагностицирани с остър дисеминиран 

енцефаломиелит (ADEM), наличието на AQP4-IgG 

благоприятства диагнозата на NMOSD.

Като изключим изброените предупреждения, 

предложените понастоящем диагностични критерии 

за NMOSD при възрастни (≥ 18 години) са подходя-

щи и за педиатричните пациенти, както и за юноши. 

За поставяне на точна диагноза за NMOSD може да 

се наложи продължително наблюдение на клинич-

ния ход и повторно тестване на AQP4-IgG статуса 

на някои деца, особено на AQP4-IgG-серонегативни 

индивиди с ADEM-подобно събитие, което включва 

оптичен неврит и LETM.

Диференциална диагноза с множествена скле-

роза е трудна, защото NMOSD има сходни клинични 

прояви. При двете заболявания има характерните 

прояви на оптичен неврит и трансверзален миелит. 

Най-честите съображения при диференциалната 

диагноза на NMOSD, положителен за антитяло на 

аквапорин-4 (AQP4)-имуноглобулин G (IgG), са мно-

жествена склероза и заболявания, свързани с анти-

тела срещу миелин олигодендроцитен гликопроте-

ин (MOGAD).

В началото на 2023 г. бяха предложени от меж-

дународен експертен панел диагностични критерии 

за отдиференцирането на заболяванията, свърза-

ни с MOG-IgG (MOGAD). Правилната диагноза на 

MOGAD е важна, тъй като патологията, лечението и 

прогнозата за това заболяване са различни от тези 

за множествена склероза или оптичния невромие-

лит и заболяванията от спектъра му.

Острият дисеминиран енцефаломиелит и дру-

ги автоимунни заболявания като системен lupus 

erythematosus и болест на Behcet рядко могат да 

имат подобни прояви като NMOSD.

В случаите на рецидивиращ оптичен неврит, който 

не се дължи на оптичен невромиелит, миелин олиго-

дендроцитен гликопротеин антитяло-свързано забо-

ляване (MOGAD) или множествена склероза, трябва 

да бъдат изследвани други причини за рецидивиращ 

оптичен неврит, като саркоидоза, lupus erythematosus, 

хронична рецидивираща възпалителна оптична нев-

ропатия (CRION) или паранеопластична оптична нев-

ропатия (серумно CRMP5/CV2 антитяло).

Лонгитудиналната екстензивна трансверзал-

на лезия на гръбначния мозък не е специфична за 

NMOSD. Описана е при пациенти с други автоимун-

ни или възпалителни заболявания, включително 

системен lupus erythematosus, синдром на Sjögren, 

невро-Behcet, саркоидоза, МС, MOGAD, параинфек-

циозни заболявания (напр. остър дисеминиран ен-

цефаломиелит) и анти-N-метил-D-аспартат рецеп-

торен енцефалит.

Остри миелопатии възникват при интратекални 

тумори, съдови аномалии (напр. спинална дурална 

артериовенозна фистула и инфаркти, дължащи се 

на оклузия на предната спинална артерия), мета-

болитни състояния (напр. дефицит на витамин B12, 
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причиняващ подостра комбинирана дегенерация на 

гръбначния мозък), лъчетерапия и вирусни инфек-

ции (напр. HIV-1, HTLV-1).

Лечението със специфична за болестта терапия 

за предотвратяване на рецидиви е от първостепен-

но значение и трябва да започне рано. Много паци-

енти имат трайна и тежка инвалидизация след пър-

вата клинична проява и могат да се влошат с всеки 

следващ рецидив. 

Терапевтичният подход включва:

	 а. Лечение на острите пристъпи.

	 б. Предотвратяване на пристъпи.

	 в. Облекчаване на остатъчни симптоми.

Лечението на пристъп не се различава при се-

ронегативният и серопозитивният NMOSD.

Пристъпът при NMOSD се дефинира като обек-

тивно неврологично влошаване, дължащо се на фо-

кално или мултифокално възпаление на централ-

ната нервна система, което се развива остро или 

подостро при липса на температура или инфекция, с 

продължителност най-малко 24 часа и настъпващо 

повече от 30 дни след предишния пристъп. Това оп-

ределение е подобно на определението за рецидив 

на множествена склероза.

Първоначалното лечение на пристъп е с висока 

дози интравенозен methylprednisolone –  1 g. днев-

но в продължение на 3 до 5 последователни дни. 

Следва бавно отнемане на кортикостероидната те-

рапия и прилагане поддържаща доза (10-20 mg) за 2 

до 6 месеца за постигне ефективна щадяща стеро-

иди имуносупресия. 

Отговорът на първоначалното лечение често 

е субоптимален и повечето пациенти имат нужда 

от повторен курс на високи дози кортикостероиди 

(КС). Допълнителните курсове, особено вторият се 

свързват с повишен процент на ремисии. 

Ескалационна терапия с плазмен обмен се из-

ползва по-често като следващ курс на лечение при 

липса на ефект. Обмените се извършват през ден 

до общо седем. За пациенти с тежки симптоми или 

загуба на зрение, които са слабо повлияващи се от 

КС, терапевтичният плазмен обмен е работещото 

„съпътстващо“ или „спасително“ лечение. 

Ограничени данни сочат (ретроспективни и не-

контролирани проучвания), че пациентите с тежки 

пристъпи на NMOSD се справят по-добре, ако плаз-

меният обмен започне рано като допълнителна те-

рапия към КС. Първоначалното лечение с интраве-

нозни КС плюс ранен терапевтичен плазмен обмен 

е свързано с подобрени резултати в сравнение със 

забавено започване на плазмен обмен след лече-

ние с КС. Интравенозният имуноглобулин не е спе-

циално оценен за остри атаки на NMOSD и рядко 

се използва.

Имуномодулиращото лечение с интравеноз-

ните имуноглобулини (IVIG) като имуномодулираща 

терапия могат да бъдат ефективни предвид потен-

циалната хуморална имунопатогенеза. В литерату-

рата обаче има много малко подкрепящи данни.

Много пациенти с недоказан NMOSD получават 

първоначална диагноза МС и се лекуват с имуно-

модулиращи терапии като interferon-β и glatiramer 

acetate. Някои болест модифициращи терапии, 

използвани за лечение на МС, могат да влошат 

NMOSD. При пациенти с NMOSD, които са лекувани 

с interferon-β 1b могат да настъпят обостряния на те-

жък ОN и трансверзален миелит. 

Имуносупресивното лечение с нерегистрирани 

за профилактика медикаменти, като prednisolone, 

azathioprine, mycophenolate mofetil, mitoxantrone, 

rituximab, tocilizumab, cyclophosphamide и 

methotrexate се прилага за предотвратяване на ре-

цидив при NMOSD. Употребата им е базирана на 

малки, отворени и/или неконтролирани клинични 

проучвания. 

Prednisolone в ниски дози (5–20 mg дневно) на-

малява честотата на пристъпите. Рецидивите се 
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наблюдават значително по-често, когато дозата се 

намали до 10 mg/ден.

Azathioprine първоначално трябва да се комбини-

ра с кортикостероиди. Лечението е ефективно след 

3-6 месеца. Prednisolone (1 mg/kg/дневно) в комбина-

ция с azathioprine (75–100 mg дневно), са ефективни 

за период на лечение от 19 месеца (подобрение на 

EDSS и липса на рецидиви). Наблюдава се клинич-

но влошаване, когато prednisolone е намален под 

5–15 mg/ден.

Cyclophosphamide е частично ефективен при 

NMOSD и подобни автоимунни заболявания. Имуно-

супресията е преходна, когато cyclophosphamide се 

прилага в стандартни пулсови дози и имунната сис-

тема се възвръща към изходното ниво в рамките на 

няколко месеца до една година след прекратяване-

то на лечението. Схемите на лечение с интравено-

зен cyclophosphamide варират от 7 до 25 mg/kg всеки 

месец за период от 6 месеца. За предотвратяване 

на хеморагичен цистит обаче с всяка доза трябва да 

се влива и uromitexan. В допълнение, има повишен 

риск от появата на аменорея и сепсис.

Methotrexate (интравенозно 50 mg седмично) в 

комбинация с prednisolone (1 mg/kg/дневно) води до 

клинично стабилизиране. 

Mitoxantrone е антрацендионов антинеоплас-

тичен агент, който взаимодейства с ДНК и инхиби-

ра ДНК и РНК синтеза, като потиска Т-клетъчния и 

В-клетъчния имунитет. Проспективно проучване (12 

mg/m2 месечно в продължение на 6 месеца, послед-

вана от още три лечения, на всеки 3 месеца), уста-

новява, че четири от пет пациенти с рецидивиращ 

NMOSD се стабилизират и са отчетени подобрения 

при МРТ.

Mycophenolate mofetil в перорална доза 1-3 g/ден 

се препоръчва при случаи, изискващи имуносупре-

сия и се използва най-вече, когато е необходим бърз 

терапевтичен ефект и когато липсва отговор при те-

рапия с azathioprine. Средната годишна честота на 

пристъпите след лечение с mycophenolate mofetil е 

по-ниска от тази преди лечението.

Rituximab е анти-CD20 моноклонално антитя-

ло, способно да изчерпва зрелите и прекурсорните 

В-клетки, намалява активността на заболяването и 

предотвратява натрупването на неврологичен де-

фицит. Повечето от доказателствата, подкрепящи 

ефективността на rituximab, което също е лекарство 

без терапевтични показания за лечение на NMOSD, 

идват от малки неконтролирани клинични изпит-

вания. Rituximab има противоречиви ефекти при 

NMOSD с влошаване на симптомите на заболяване-

то. Причините за това могат да се дължат на факта, 

че CD20 не се експресира върху плазмабластите, 

които произвеждат анти-AQP4-IgG, и няма ефект 

върху повишеното производство на В-клетъчен ак-

тивиращ фактор (BAFF) или на генетичните поли-

морфизми в Fc рецепторния ген FCGR3A. 

Комбинираната терапия е потенциален вари-

ант за пациенти с рецидивиращ ход на заболява-

нето. Пероралните кортикостероиди, комбинирани 

с azathioprine, водят до намаляване на годишната 

честота на пристъпите. Methotrexate в комбинация с 

перорални кортикостероиди води до стабилизиране 

на заболяването. Cyclosporine A, от друга страна, 

в комбинация с ниски дози на перорални стероиди 

също е ефективна терапия при пациенти с NMOSD. 

Периодичната плазмафереза, комбинирана с иму-

носупресивно лечение, намалява клиничните проя-

ви на заболяването.

Лечение с регистрирани за профилактика 

медикаменти, доказали ефективност в рамки-

те на контролирани многоцентрови проучвания. 

Satralizumab и inebilizumab са одобрени от FDA и 

от ЕМА.

Satralizumab (Enspryng) е одобрен от FDA през 

2020 г. и от ЕМА през 2021 г. като монотерапия или 
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в комбинация с имуносупресивна терапия (ИСТ) за 

лечение на заболявания от спектъра на оптичния 

невромиелит (NMOSD) при възрастни пациенти и 

юноши над 12-годишна възраст, които са анти-ак-

вапорин 4 IgG (AQP4-IgG) серопозитивни. Предста-

влява рекомбинантно хуманизирано имуноглобулин 

G2 (IgG2) моноклонално антитяло (mAb), което се 

свързва с разтворимите и с мембранно свързани-

те човешки IL-6 рецептори (IL-6R) и по този начин 

предотвратява низходящото IL-6 сигнализиране, 

осъществено посредством тези рецептори. Нивата 

на IL-6 са повишени в цереброспиналната течност и 

серума на пациенти с NMOSD по време на периоди 

на активност на заболяването. 

Satralizumab 120 mg се прилага чрез подкожна 

инжекция, в предварително напълнена спринцовка 

с една доза. В началото се прилага натоварваща 

доза 120 mg на всеки две седмици за първите три 

приложения (първа доза на седмица 0, втора доза 

на седмица 2 и трета доза на седмица 4) и поддър-

жащи доза 120 mg на всеки четири седмици. Дози-

ровката при юноши ≥ 12 години с телесно тегло ≥ 

40 kg и възрастни пациенти е еднаква. Първата ин-

жекция трябва да се постави под наблюдението на 

медицински специалист. След обучение за поставя-

не на инжекцията, възрастен пациент/обгрижващо 

лице може да прилага другите дози вкъщи.

Satralizumab е изследван в две международ-

ни, рандомизирани, многоцентрови, двойно сле-

пи, плацебо-контролирани клинични изпитвания 

от фаза III за лечение на NMOSD. Лечението със 

satralizumab със или без имуносупресивна терапия 

води до общо намаление на риска от получаване 

на потвърден рецидив с 75% при AQP4-IgG серо-

позитивни пациенти. Намалява годишната честота 

на потвърдени рецидиви с 90% и риска от тежък 

рецидив, определен като повишение в EDSS ≥ 2 

пункта спрямо предишната оценка по EDSS с 85%. 

Ефикасността не е значима при пациенти, сероне-

гативни за AQP4-IgG.

Антилекарствени антитела (ADA) са наблю-

давани при до 71% от пациентите, получаващи 

satralizumab, но тяхната способност да неутрализи-

рат свързването със satralizumab е неизвестна. 

Най-често съобщаваните нежелани реакции 

са главоболие (19,2%), артралгия (13,5%), намален 

брой бели кръвни клетки (13,5%), хиперлипиде-

мия (13,5%) и реакции, свързани с инжектирането 

(12,5%). Най-чести локални реакции на мястото на 

инжектиране са зачервяване на кожата, еритем, 

сърбеж, обрив и болка. Повечето от тях възникват 

в рамките на 24 часа. Най-често съобщаваните сис-

темни симптоми са диария и главоболие.

Повечето случаи (9,6%) на намаление на броя на 

неутрофилите под 1 x 109/l са преходни или интер-

митентни. Намалението на броя на тромбоцитите 

(под 150 x 109/l) възниква при 24,0% от пациентите, 

не е свързано с кървене (не спада под 75 x 109/l) и е 

преходно. Повишение на ALT или AST възниква при 

27,9% от пациентите, повечето са под 3 x ГГН, пре-

ходни са и отзвучават без прекъсване на лечението. 

Повишение на ALT или AST > 3 x ГГН възниква съот-

ветно при 2,9% от пациентите, не е свързано с пови-

шение на общия билирубин. Стойностите са норма-

лизирани след преустановяване на лечението.

Повишение на общия холестерол над 7,75 mmol/l 

възниква при 10,6% от пациентите. Повишение на 

триглицеридите над 3,42 mmol/l възниква при 20,2% 

от пациентите.

Противопоказан е при свръхчувствителност към 

активното вещество или към някое от помощните 

вещества, бременност и кърмене. Приложението на 

satralizumab трябва да се отложи при пациенти с ак-

тивна инфекция до овладяване на инфекцията.

Всички пациенти с положителен тест за AQP4-IgG 

трябва рано да получат дългосрочна имуносупре-
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сия със стероид-щадящи терапия. Цена, достъп, 

коморбидност, планиране на бременност, логистика 

трябва да се вземат под внимание при избора.

Допълнително поддържащи ниски дози prednisone 

(5-20 mg/дн.) могат да бъдат използвани в определе-

ни ситуации за увеличение на ефикасността.

Лечение със Satralizumab при пациенти с 

NMOSD

Критерии за лечение на NMOSD
I. Включващи
1. Диагноза NMO по ревизираните от Меж-

дународният панел за диагностика на NMOSD 
(IPND) критерии на Wingerchuk

2. Възраст над 12 години.
3. Положителен тест за AQP4-IgG, използващ 

най-добрия наличен метод за откриване
4. Инвалидност до 6,5 по скалата на Kurtzke
ІІ. Изключващи
1. Свръхчувствителност към активното веще-

ство или към някое от помощните вещества
2. Бременност и кърмене 
3. Тежки придружаващи заболявания

Лечение не се прилага или ако е започнато 
се спира при:

1. Забременяване на пациентка.
2. Сериозни странични реакции от лечението 

– ALT или AST > 5 x ГГН, общият брой на тром-
боцитите е под 75 x 109/l и това в потвърдено 
с повторно изследване, общият брой на неу-
трофилите е под 1,0 x 109/l и това е потвърде-
но с повторно изследване сериозни реакции на 
свръхчувствителност.

3. Системно неспазване на схемата на прило-
жение.

4. При липса на клинична ефективност от ле-
чението.

Необходими изследвания и контролни 
прегледи при лечение с satralizumab

I. Преди започване на лечение:
1. ПКК с диференциално броене.
2. Серумни трансаминази, билирубин.
4. Живи и живи атенюирани ваксини не 

трябва да се прилагат едновременно със 
satralizumab, тъй като клиничната безопасност 
не е установена. Интервалът между ваксинаци-
ите с живи ваксини и започването на лечение 
със satralizumab трябва да бъде в съответствие 
с актуалните ръководства за ваксиниране при 
лечение с имуномодулиращи или имуносупре-
сивни средства.

II. Проследяване:
1. При пациенти, получаващи лечение със 

satralizumab, се препоръчва внимателно наблю-
дение с цел навременно откриване и диагности-
циране на инфекции. Лечението трябва да бъде 
отложено в случай, че пациентът развие някаква 
сериозна или опортюнистична инфекция.

2. Серумни трансаминази, трябва да се про-
следяват на всеки четири седмици през първите 
три месеца на лечение, в последствие през три 
месеца в продължение на година и според кли-
ничните показания след това.

3. Броят на неутрофилите трябва да се про-
следява за 4 до 8 седмици след започване на ле-
чение и според клиничните показания след това.

Inebilizumab (Uplizna) е одобрен от FDA през 

2020 г. и от ЕМА през 2022 г. като монотерапия за 

лечение на възрастни пациенти със заболявания от 

спектъра на оптичния невромиелит (NMOSD), които 

са серопозитивни за анти-аквапорин-4 имуноглобу-

лин G (AQP4-IgG). 

Inebilizumab е хуманизирано моноклонално анти-

тяло, което се свързва специфично с CD19, клетъчен 

повърхностен антиген, представен върху прекур-

сорите на B-лимфоцитите и зрелите B- лимфоци-

ти, включително плазмобласти и някои плазмени 

клетки. След свързване с клетъчната повърхност 

на B-лимфоцитите inebilizumab спомага за антитя-

ло-зависима клетъчна цитолиза и антитяло-зави-

сима клетъчна фагоцитоза. Възниква деплеция на 
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В-клетките експресиращи CD19, плазмабластите и 

някои плазматични клетки, потискане на секреци-

ята на антитела, презентацията на антигени, взаи-

модействието на В и Т клетките и продукцията на 

инфламаторни медиатори.

Прилага се чрез интравенозна инфузия. Препо-

ръчителната натоварваща доза е 300 mg (3 флако-

на по 100 mg) интравенозна инфузия, последвани 2 

седмици след това от втора интравенозна инфузия 

на 300 mg. Препоръчителната поддържаща доза е 

300 mg интравенозна инфузия на всеки 6 месеца. 

Трябва да се приложи премедикация с кортикос-

тероид (methylprednisolone 80 – 125 mg интравеноз-

но), антихистамин (diphenhydramine 25 – 50 mg перо-

рално) и paracetamol 500 mg перорално 30 минути 

преди всяка инфузия. В случай на активна инфек-

ция инфузията Inebilizumab трябва да се отложи до 

отзвучаване на инфекцията.

Ефикасността на Inebilizumab е проучена в ран-

домизирано, двойносляпо, плацебо-контролирано 

клинично изпитване фаза III (N-Momentum) при въз-

растни с AQP4-IgG серопозитивна или серонегатив-

на NMOSD. Установява се намаление на риска от 

пристъп със 77,3% при AQP4-IgG серопозитивните 

пациенти. Не се наблюдава ефект от лечението при 

AQP4-IgG серонегативните пациенти. 

Inebilizumab предизвиква реакции, свързани с ин-

фузията при 9,2% от пациентите по време на пър-

вия курс, които включват главоболие, гадене, сън-

ливост, диспнея, треска, миалгия, обрив или други 

симптоми. Те са най-чести при първата инфузия. 

Най-често съобщаваните нежелани реакции от 

пациентите, лекувани с Inebilizumab, са инфекция 

на пикочните пътища (26,2%), назофарингит (20,9%), 

инфекция на горните дихателни пътища (15,6%), арт-

ралгия (17,3%) и болка в гърба (13,8%) Наблюдава се 

понижение на средните нива на имуноглобулините, 

неутрофилите и лимфоцитите. 

Лечение с Inebilizumab при пациенти с NMOSD:

Критерии за лечение на NMOSD
•	 Диагноза NMO по ревизираните от Между-

народният панел за диагностика на NMOSD 
(IPND) критерии на Wingerchuk

•	 Възраст над 18 години.
•	 Положителен тест за AQP4-IgG, използващ 

най-добрия наличен метод за откриване
•	 Инвалидност до 6,5 по скалата на Kurtzke

Лечение не се прилага или ако е започнато 
се спира при:
•	 Забременяване на пациентка.
•	 Сериозни странични реакции от лечението
•	 Системно неспазване на схемата на приложе-

ние.
•	 При липса на клинична ефективност от лече-

нието.
•	 Свръхчувствителност към активните или по-

мощните вещества
•	 Тежки активни инфекции, включително актив-

ни хронични инфекции, като хепатит B и C 
•	 Активна или нелекувана латентна туберкулоза
•	 Анамнеза за прогресивна мултифокална лев-

коенцефалопатия (ПМЛ)
•	 Тежко имунокомпрометирано състояние
•	 Активни злокачествени заболявания

Необходими изследвания и контролни 
прегледи при лечение с Inebilizumab:

I.	 Преди започване на лечение:
•	 ПКК, включително диференциално бро-

ене и имуноглобулини
•	 Скрининг за активни хепатит B и С (HBV, 

HCV), както и туберкулоза
•	 Живи и живи атенюирани ваксини 

не трябва да се прилагат едновременно с 
Inebilizumab. Всички имунизации трябва да бъ-
дат направени в съответствие с насоките за 
имунизиране най-малко 4 седмици преди започ-
ване на лечението.
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II.	 Проследяване:
•	 Препоръчват се  периодични оценки на 

пълната кръвна картина, включително диферен-
циалното броене и имуноглобулини, по време на 
лечението и след прекратяване на лечението до 
възстановяване на броя на B-клетките.

•	 В случай на инфекция инфузията трябва 
да се отложи до отзвучаване на инфекцията. Па-
циентите трябва да бъдат инструктирани да съ-
общават своевременно на лекаря за симптоми 
на инфекция. Трябва да се обмисли прекратява-
не на лечението, ако пациентът развие сериоз-
на опортюнистична инфекция или повтарящи се 
инфекции, ако нивата на Ig сочат компрометира-
не на имунната система.

Продължителността на терапията е най-малко 

пет години за пациенти, които са серопозитивни за 

AQP4-IgG антитела, включително тези с единична 

атака, тъй като те са изложени на висок риск от ре-

цидив. Много експерти предполагат, че лечението 

трябва да продължава през целия живот, като се 

има предвид често „опустошителната“ природа на 

болестта. Все още обаче предстои да бъдат опре-

делени оптималната схема на лечение и продължи-

телността на лечението.

Принципът на лечение на серонегативните слу-

чаи е подобен ако са изключени алтернативни диа-

гнози. Tocilizumab и satralizumab се оказаха неефек-

тивни при негативни AQP4-IgG. Серонегативни 

пациенти не са включени в проучването с eculizumab 

поради което ефикасността не е известна.

Прогнозата не е добра, с ранна загуба на зре-

нието и мускулна слабост поради непълно възста-

новяване от пристъпите. Често има спастичност, 

тонични спазми, дизестезии и тазово-резервоарни 

нарушения. При над 33% от пациентите с NMOSD, 

които първоначално развиват трансверзален мие-

лит, има значимо увреждане при 2 годишно просле-

дяване. Трайно двигателно увреждане развиват 34% 

от пациентите, а 23% стават зависими от инвалидни 

колички. В друго проучване 5 години след начало-

то на заболяването 50% от пациентите с NMOSD се 

нуждаят от помощ при ходене на кратки разстояния 

(EDSS 6) и до 62% от пациентите са изцяло слепи в 

рамките на 5-6 години от началото на заболяването. 

Всеки рецидив през първите 2 години от началото 

на заболяването е свързан с 21% по-голям риск от 

смъртност при пациенти с NMOSD. 

Естественият ход на NMOSD е поетапно вло-

шаване (повтарящи се пристъпи), дължащо се на 

натрупване на зрителни, двигателни, сетивни и та-

зоворезервоарни нарушения. При повечето остри 

пристъпи влошаването е с дни, а възстановяването 

за няколко седмици до месеци със значителна оста-

тъчна инвалидизация. Няма ясна прогресивна фаза 

за разлика от множествената склероза.

Смъртността е висока (до 32%). Най-често 

вследствие на неврогенна респираторна недос-

татъчност, която възниква с разширяване на цер-

викални лезии в мозъчния ствол или от първични 

лезии на мозъчния ствол. 

Прогностични маркери –  предикторите за по-ло-

ша прогноза включват броя на рецидивите през 

първите две години, тежестта на първия пристъп, 

по-напреднала възраст в началото на заболяването 

и връзка с други автоимунни заболявания, включи-

телно статус на автоантитела. За момента, налични-

те данни са противоречиви относно това дали авто-

антитялото AQP4 (NMO-имуноглобулин G) може да 

бъде маркер за хода на заболяването и прогнозата.

NMOSD по време на бременност  –  има само 

ограничени и ретроспективни данни за връзката на 

NMOSD и бременността. Те предполагат, че NMOSD 

се свързва с повишен риск от спонтанен аборт и че 

годишната честота на рецидив на NMOSD се увели-

чава през първите три до шест месеца от след ро-

дилния период.

Медикаменти, които трябва да се избягват  –  

лечението на NMOSD с interferon-β, natalizumab 
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или fingolimod не е ефективно и дори може да бъде 

„вредно“. Няма публикувани доказателства относно 

лечението на NMOSD с ocrelizumab.

Симптоматичното лечение се налага защото с 

заболяването се свързва с хронични симптоми, по-

някога остатъчният неврологичен дефицит е тежък и 

това влошава качеството на живот. За да се прецени 

дали един симптом на пациента трябва да се леку-

ва е необходимо симптомите да се категоризират по 

степен на тежест като леки, умерени и тежки. Леки са 

тези симптоми, които не пречат на ежедневните ак-

тивности на пациента и не е необходимо да бъдат ле-

кувани. Умерените симптоми смущават ежедневните 

дейности на пациента, смущават и социалната му ак-

тивност и създават дискомфорт. Тези симптоми тряб-

ва да се повлияят медикаментозно. Тежките симптоми 

инвалидизират пациентите и сериозно ограничават 

техните ежедневни активности. Тези симптоми обик-

новено не се подават на медикаментозно лечение, а 

изискват по-специални мерки и грижи.

Умората е чест симптом. Може да е физическа, 

ментална, сънливост, понижено настроение. Повли-

ява се от редица немедикаментозни методи като 

аеробика, физиотерапия, поведенческа терапия и 

други. Прилагането на amantadine 200 mg дневно, 

fluoxetine 10 до 40 mg дневно и modafinil 100-400 mg 

сутрин повлиява умората.

Придобита нарколепсия и хиперсомния могат да 

възникнат при диенцефален пристъп, но често се въз-

становяват след противовъзпалителното лечение. 

Трайни хипоталамични нарушения са възможни и во-

дят до намалени нива на orexin и последващи ексце-

сивна дневна сънливост и хронична нарколепсия.

Когнитивните нарушения се повлияват от 

donepezil 10 mg дневно, въпреки че ефективността 

на лечението е слаба. 

Депресията се повлиява от трициклични и SNRI 

(потискащи обратния захват на серотонин и норадре-

налин) антидепресанти или инхибитори на обратния 

захват на серотонина. Биполярните разстройства се 

лекуват с литиеви препарати и антиконвулсанти, а 

патологичният смях и плач – с трициклични антиде-

пресанти (amitriptyline 25 mg дневно).

Болката е значима при някои пациенти с NMOSD. 

Често тя е дерматомна и може да съответства на 

лезия в гръбначния мозък, но тежестта не съот-

ветства на продължителност на болестта, възрас-

тта, серологичния статус или броя на пристъпите. 

Наблюдаван е и невропатен пруритус. Повлияват се 

от трициклични и SNRI антидепресанти (amitriptyline, 

venlafaxine, mirtazapine, duloxetine, milnacipran), ан-

тиконвулсанти (carbamazepine, gabapentin, phenytoin, 

topiramate и pregabalin) и миорелаксанти.

Тонични спазми и други неволеви движения като 

пароксизмална или постоянна фокална дистония, 

спинален миоклонус, спонтанен или предизвикан 

клонус, спинален тремор, вторичен синдром на 

неспокойните крака възникват поради фокалните 

лезии на миелона. Повлияват се от антиконвулсан-

ти, особено carbamazepine и oxcarbamazepine.

Мускулната слабост се повлиява най-добре от 

физиотерапия и физически упражнения. Пациенти-

те трябва да се съветват да извършват по-голяма 

физическа активност. Необходими са мерки за огра-

ничаване на мускулните контрактури и за запазване 

на обема на пасивните движения в ставите на засег-

натите крайници. Нарушената походка може да се 

повлияе от блокера на калиевите канали Fampridine 

(Fampyra). Чрез блокиране на калиевите канали 

Fampyra намалява йонния ток, като по този начин 

удължава реполяризацията и усилва формирането 

на акционен потенциал в демиелизираните аксони. 

Прилага се два пъти дневно по една таблетка от 10 

mg. Първоначално медикаментът се прилага за срок 

от 2 седмици, след което се оценява клиничната 

ефективност. Използва се тест, който отчита време-

то, необходимо за да се извърви разстояние от 25 

фута (762 cm). Нарича се „Време за извървяване на 
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25 фута“ (Timed 25-foot Walk, T25FW). Ако не се на-

блюдава подобрение или има влошаване, приемът 

на Fampyra трябва да се спре.

Спастично повишеният мускулен тонус се по-

влиява добре от физиотерапия и миорелаксанти. 

Използват се tizanidine (Sirdalud) до 24 mg дневно и 

baclofen до 70 mg дневно.

Вертигото когато е остатъчен симптом се 

прилагат dimenhydrinat 75-150 mg дн., betahistine 

48 mg дн., комбинирани медикаменти cinnarizine/

dimenhydrinat (Arlevert) –  3x1 т. дн.

Треморът се повлиява трудно, но в някои слу-

чаи clonazepam 2-4 mg дн., propranolol 50- 100 mg, 

isoniazid 1200 mg дневно, glutethimide 1000-4000 mg 

дн. или primidone 250 mg дн. са ефективни. 

Пароксизмалните симптоми се повлияват от 

антиконвулсанти, трициклични антидепресанти 

и бензодиазепини. Медикамент на първи избор е 

carbamazepine (до 1200 mg дневно).

Епилептичните пристъпи се повлияват добре 

от стандартните антиконвулсанти carbamazepine, 

phenytoin и валпроати.

Тазово-резервоарните нарушения влошават из-

ключително качеството на живот на пациентите. Хи-

перактивния пикочен мехур се повлиява от антихо-

линергични медикаменти (oxybutynin 10 mg дн. или 

tolterodine (detrusitol) 4 mg дн. Solifenacin), β3-адре-

нергичния рецепторен агонист mirabegron (betmiga) 

25-50 mg и трициклични антидепресанти, докато при 

вялият пикочен мехур интермитентната катетриза-

ция е метод на избор. При по-леките случаи се при-

лага вибратор върху коремната стена над пикочния 

мехур, който подпомага уринирането. Необходимо 

е пациентът да се наблюдава за остатъчна урина, 

възникване на уринна инфекция и съответно да 

се прилага при необходимост антибиотична тера-

пия. При ноктурия се прилага интраназален спрей 

от антидиуретичния хормон desmopressin (10-40 µg 

за нощ), което намалява уринирането за 6 – 8 часа, 

но може да предизвика хипонатриемия. При дизси-

нергията на детрузора се прилагат миорелаксанти и 

алфа-2 агонисти.

Сексуалните нарушения се повлияват от ан-

тидепресанти, а еректилната дисфункция от при-

лагане на фосфодиестеразния инхибитор тип 5 – 

sildenafil (Viagra) 50 до 100 mg, vardenafil (Levitra) 5-10 

mg перорално, 1 час преди полов акт, tadalafil (Cialis) 

20 mg.

Гастроинтестиналните нарушения, като гаде-

не, повръщане или хълцане, свързани с медуларни 

лезии (area postrema) понякога са неподатливи на 

симптоматично лечение, но се повлияват от лече-

нието с кортикостероиди. 

Запекът трябва да се лекува комплексно. На пър-

во място е необходимо да се изясни дали някои от 

приеманите медикаменти не допринася за запек и 

съответно неговата доза да се намали. След това 

на пациента се препоръчва повишаване на физи-

ческата активност, промяна в хранителния режим с 

включване на храни съдържащи повече целулозни 

влакна, избягване на шоколадови изделия, хидрата-

ция и използване на топли напитки за стимулиране 

на гастро-чревните рефлекси. Ако тези мерки не са 

достатъчно ефективни се препоръчват леки лакса-

тивни медикаменти. 

Дизфагията се повлиява от промяна в храната и 

начинът на хранене, като в краен случай се постави 

назогастрална сонда за хранене.

Зрителните нарушения (диплопия) се повли-

яват от носене на призматични очила. Нистагъмът 

се повлиява от baclofen, clonazepam, scopolamine, 

gabapentin и други медикаменти.

Дихателните нарушения се повлияват чрез ле-

чение на респираторните инфекции, регулиране на 

телесната температура, което подобрява аксонна-

та проводимост и профилактични ваксинации про-

тив грип.
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Рехабилитацията е много важна за пациенти-

те. Трябва да се насочват към физиотерапия и ре-

хабилитация когато техните ежедневни активности 

са вече ограничени и симптоматичното лечение не 

е достатъчно ефективно. В един момент от живота 

си пациентът ще се нуждае от патерици, проходилка 

или инвалидна количка, което най-добре се преце-

нява от специалист физиотерапевт.

Общите грижи за пациентите имат някои ха-

рактерни особености.

Температурата и инфекциите трябва да се пре-

дотвратяват и лекуват своевременно. Демиелини-

зираните влакна са изключително чувствителни към 

минимална промяна в телесната температура и към 

лека ацидоза. Излагането на топлина на плажове, 

сауни, вани, басейни и повишаването на телесната 

температура дори с 1-2 градуса при инфекции вло-

шават заболяването. Поради тази причина често 

пристъпите настъпват дори след леки респиратор-

ни инфекции. Изключително важно е да се лекува 

температурата при инфекции, което може сериозно 

да подобри неврологичните симптоми.

Хирургични интервенции и анестезия влошават 

минимално състоянието на пациентите и съответно 

могат да се прилагат при наличие на сериозни инди-

кации. Трябва да се избягват интратекалната и спи-

налната анестезия, епидуралната се понася добре 

от пациентите.

Храненето и физическата активност са обект на 

множество проучвания. Препоръчва се нормална 

физическа активност, аеробика и спортни занима-

ния, които са приятни за пациента, но да се избягват 

прегряване, дехидратация, преумора и активност 

свързана с потенциално нараняване. Плуването не е 

противопоказано, ако водата не е топла. Пациентите 

със слабост в долните крайници могат да участват 

в спортна активност свързана с горните крайници 

(йога). Няма доказателства, че някоя от предложе-

ните диети имат положителен ефект върху хода на 

заболяването. Стойността на популярната диета с 

ниско съдържание на мазнини не е доказана. На па-

циентите все пак се предлага диета богата на поли-

ненаситени мастни киселини и витамин D, бедна на 

животински мазнини и спиране на тютюнопушенето.

Социалните и психологически аспекти на забо-

ляването са изключително важни. В началото на 

заболяването пациентите научавайки за тежка-

та си прогноза и несигурно бъдеще имат нужда от 

емоционална подкрепа. С нарастването на инва-

лидността пациентите вече не могат да изпълня-

ват трудовите си задължения и в края на краищата 

спират да работят. По-късно те стават зависими в 

ежедневието от други хора, които се грижат за тях. 

През различните стадии на заболяването пациенти-

те се сблъскват с различни проблеми и трябва да 

бъдат подготвени за тях чрез своевременно обуче-

ние. Обучението на пациентите трябва да започне 

с поставянето на диагнозата. На пациента трябва 

да се обясни естеството на заболяването и възмож-

ността за благоприятна прогноза. Необходимо е да 

се обясни хигиенно-диетичния режим, който трябва 

да спазва и да се посъветва да се предпазва от “ал-

тернативни” методи на лечение. В по-късните ста-

дии на заболяването подкрепата, която пациентът 

може да получи от различни асоциации и общества 

е изключително важна.
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