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【摘要】 脱髓鞘性视神经炎（DON）是主要累及视神经的中枢神经系统炎性脱髓鞘疾病。准确诊

断、降低复发率、改善预后一直是临床诊疗过程中关注的重点。随着有关DON临床诊断标志物、疾病

分型及不同亚型治疗研究的深入，越来越多的临床证据不断涌现，迫切需要及时制定DON的诊断和

治疗循证指南，指导临床进一步规范开展工作。为此中华医学会眼科学分会神经眼科学组联合兰州

大学循证医学中心/世界卫生组织指南实施与知识转化合作中心，按照循证指南制定的方法和步骤，

成立指南指导委员会、指南共识专家组和指南外审专家组以及指南制定工作组，通过调研临床一线神

经眼科医师、眼科医师及神经内科医师，收集并整理临床关注问题，全面检索和系统评价国内外相关

研究证据，制定新的系统评价，组织召开专家共识会议，深入访谈和剖析患者偏好和价值观，最终形成

16条针对DON诊断和治疗的推荐意见，主要涉及分类和诊断、急性期和慢性期治疗、随访管理等方

面，并对每条推荐意见进行详细的解释说明，以期为临床有效治疗DON和降低复发率发挥指导作用。

（中华眼科杂志，2021，57：171-186）
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【Abstract】 Demyelinating optic neuritis (DON) is an inflammatory demyelinating disease
of the central nervous system, which can lead to visual loss in young adults as a major factor. The key
points concerned by neuro‑ophthalmologists are to reduce the rate of recurrence and improve the
prognosis in the course of diagnosis and treatment of DON. Companied with the deep research of
diagnostic markers, different classifications and therapies, and evidence‑based medicine, there are
more and more clinical evidences for the development and standardization of evidence‑based
guidelines for diagnosis and treatment. According to the routine procedures, the expert steering
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committee, the guideline development group, the external review expert group and the working
group were established. The clinical concerns were collected directly from neuro‑ophthalmologists,
ophthalmologists of other subspecialties and neurologists. The guideline development group
comprehensively searched and systematically evaluated the relevant research evidence at home and
abroad, analyzed the preferences and values of patients, and organized the expert consensus
meeting. Sixteen recommendations for the diagnosis and treatment of DON were formulated,
including classification and diagnosis, therapies in acute and chronic phases, and the follow‑up
management, which has important guiding significance for the improvement of clinical treatment
and reduction of the recurrence rate. (Chin J Ophthalmol, 2021, 57:171-186)

【Key words】 Optic neuritis; Neuromyelitis optica; Practice guidelines as topic;
Evidence‑based medicine
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一、背景和目的

脱 髓 鞘 性 视 神 经 炎（demyelinating optic
neuritis，DON）泛指视神经的炎性脱髓鞘病变，可

引起急性或亚急性视力下降，是青壮年视力丧失

的主要因素之一。DON的全球发病率为 1.0/10万~
5.36/10万，男女比约为1∶3［1‐6］。我国至今尚无DON
的流行病学数据。临床研究结果显示，其亚型具有

种族特异性，典型DON包括特发性DON（idiopathic
demyelinating optic neuritis，IDON）和多发性硬化

（multiple sclerosis，MS）相关性视神经炎（multiple
sclerosis related optic neuritis，MS‐ON），在高加索人

中高发；视神经脊髓炎谱系疾病（neuromyelitis
optica spectrum disorder，NMOSD）相关性视神经炎

（neuromyelitis optica spectrum disorder related optic
neuritis，NMOSD‐ON）在亚洲人群中高发；视神经脊

髓炎（neuromyelitis optica，NMO）在欧美人群的中枢

神经系统脱髓鞘疾病中仅占 1%~2%，而在亚洲人

群中的比例可达到 24%~48%［7］。NMOSD‐ON作为

我国中青年DON患者中最常见的视神经病变，在

14亿人口中的发病率和患病率不容忽视。本病易

复发且致盲、致残率高，5年复发率高达 80%，近半

数患者发生单眼盲［5］，给家庭及社会带来巨大

负担。

近年来，中枢神经系统脱髓鞘疾病抗体在

DON诊断和治疗中的价值越来越受到关注。水通

道蛋白 4（aquaporin‐4，AQP‐4）抗体的发现，将

NMO 与 MS区分开，并扩展了 NMOSD 的定义。

2015年提出的有关 NMOSD 的最新国际诊断标

准［6］，将AQP‐4抗体阳性的视神经炎纳入 NMOSD，
其治疗不同于经典MS，早期需要使用免疫抑制剂

预防复发。越来越多的研究结果表明，髓鞘少突胶

质细胞糖蛋白（myelin oligodendrocyte glycoprotein，
MOG）抗 体 相 关 疾 病（MOG‐IgG associated

disorders，MOGAD）及其局限型视神经炎的发病机

制不同于MS和NMOSD。MOG抗体相关性视神经

炎（MOG antibodies optic neuritis，MOG‐ON）在儿童

和复发视神经炎患者中多见，部分具有慢性复发性

炎 性 视 神 经 病 变（chronic relapsing inflammatory
optic neuropathy，CRION）的特点，糖皮质激素治疗

反应较好且糖皮质激素依赖、易复发。随着临床研

究深入，焦点问题随即出现，各种亚型之间临床症

状重叠、出现抗体阴性的非典型视神经炎概念、缺

少规范的分类方法等，均给中国神经眼科医师的临

床工作带来新的挑战。

中华医学会眼科学分会神经眼科学组 2014年
制 定 的《视 神 经 炎 诊 断 和 治 疗 专 家 共 识

（2014年）》［8］对提高我国视神经炎的临床诊治水平

发挥了重要的指导作用。目前，国内、外尚缺乏针

对DON诊疗的指南。随着DON临床诊断标志物、

疾病分型及不同亚型治疗研究的深入，越来越多的

临床证据不断涌现，迫切需要及时制定DON的诊

断和治疗循证指南，指导临床进一步规范开展工

作。为此，中华医学会眼科学分会神经眼科学组联

合兰州大学循证医学中心/世界卫生组织（World
Health Organization，WHO）指南实施与知识转化合

作中心，按照循证指南制定的方法和步骤，开展相关

指南的制定工作，以期提高DON的临床诊疗水平。

二、方法

本指南的制定方法和步骤主要基于WHO发布的

《世界卫生组织指南制定手册》［9］，参考美国医学科学

院提出的临床实践指南定义［10］和中华医学会发布的

《制定/修订〈临床诊疗指南〉的基本方法及程序》［11］，遵

循指南研究与评价工具（appraisal of guidelines for
research and evaluation，AGREE）Ⅱ［12］和国际实践指南

报告标准［13］，并借鉴WHO颁布的《国际疾病分类》（第

11次修订版）［14］。具体制定方法和步骤见图1。
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（一）指南发起、制定和支持单位

本指南由中华医学会眼科学分会神经眼科

学组发起和负责制定，由推荐分级的评估、制

定与评价（Grades of Recommendations Assessment，
Development And Evaluation，GRADE）中国中心/兰
州大学循证医学中心/WHO指南实施与知识转化

合作中心提供方法学支持。本指南已在国际实践

指南注册平台（http：//www.guidelines‐registry.cn）注

册（注册号：IPGRP‐2020CN015），读者可联系注册

平台索要指南计划书。

（二）指南使用者和目标人群

为了规范临床DON的诊断和治疗工作，提高

临床医师诊疗DON的整体水平，从而更加有效减

轻患者的病痛，降低DON潜在的致盲及致残风险，

减轻社会及家庭负担，本指南制定项目组遵循循证

指南制定的方法和步骤，制定《中国脱髓鞘性视神

经炎诊断与治疗循证指南》，以期为DON的临床诊

疗提供有效而具体的指导。本指南适用于全国二

级及以上医院的临床眼科医师和患者，使用人群为

临床医师及护理人员，主要目标人群是临床诊断为

DON的患者。

（三）指南制定项目组

指南制定项目组由指南指导委员会、指南共识

专家组、指南制定工作组（包括指南学术秘书组和

证据评价组）及指南外审专家组构成。指南指导委

员会和指南共识专家组共 36人，来自 7个学科或专

中华医学会眼科学分会神经眼科学组决定制定指南

解放军总医院第一医学中心眼科承担指南制定工作

组建指南制定项目组

规划并确定指南范围

构建视神经炎诊疗相关临床问题

指南指导委员会

指南共识专家组

指南外审专家组

指南制定工作组

指南制定工作组成员阅读相关文献，凝练临床问题

解放军总医院、兰州大学第二医院、甘肃省人民医院眼科

专家问卷调查

解放军总医院、兰州大学第二医院、甘肃省人民医院眼科

科室问卷调查

指南共识专家组成员问卷调查（采用改良德尔菲法）

证据检索、评价与综合
临床问题分解为PICO

模式

使用GRADE评价证据体的质量 系统检索证据

推荐意见专家共识会议 制定纳入排除标准

形成指南初稿 筛选并下载纳入文献

指南外部评审 评价现有证据

指南定稿

指南发布

指南传播与推广

指南实施、监测与评估

更新指南

制定检索词

选择数据库

中文数据库:知网、万方、维普、

CBM、CNKI、医脉通等。英文数据

库及网站: PubMed、TheCochrane
Library、 EMBASE Web of
Science、NGC、NICE、GIN、SIGN、
WHO、AAO、ICO等

系统评价
有

使用 AMSTAR 2评价

无

纳入原始研究 高质量且发

表时间<2年
低质量或发

表时间>2年
制定新的系统评价

综合证据体

GRADE示推荐分级的评估、制定与评价，PICO示目标人群、干预措施、对照措施和结局指标，AMSTAR示系统评价方法学质量评价工具，

CBM示中国生物医学文献数据库，CNKI示中国知网，EMBASE示医学文摘数据库，NGC示美国国立临床实践指南文库，NICE示英国国家

卫生与临床优化研究所，GIN示国际指南协作网，SIGN示苏格兰校际指南网络，WHO示世界卫生组织，AAO示美国眼科学会，ICO示国际眼

科理事会

图1 指南制定的具体方法和步骤
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业、17个省或直辖市。患者代表列席推荐意见专

家共识会议，并和法律顾问参与指南外审工作。

（四）临床问题的遴选

在方法学专家指导下，首先经过全面检索和阅

读相关文献，初步拟定指南涉及的 35个临床问题

和 17个结局指标；采用文献回顾、问卷调查、组织

专家讨论等方法，凝练出 28个临床问题，并形成结

构化问卷。指南制定工作组以问卷星形式调查解

放军总医院第一医学中心神经眼科团队、兰州大学

第二医院眼科和甘肃省人民医院眼科的 58名临床

一线医师。经过投票评分和反馈后，形成 16个临

床问题和 18个结局指标。随后指南制定项目组召

开专家共识会议（线上与线下结合），将 16个临床

问题制作成问卷，并以问卷星形式发送给 29名指

南共识专家组成员，采用改良德尔菲法进行评分，

3轮征求临床一线专家的意见。最终，指南制定工

作组确定指南拟关注的 16个有关DON诊断和治疗

的临床问题（表 1）；19个结局指标：（1）急性期治疗

结局指标，包括最佳矫正视力、视野参数、相干光层

析成像术（optical coherence tomography，OCT）检查

的视网膜神经纤维层厚度、视觉诱发电位参数、色

觉、OCT检查的（黄斑区）神经节细胞‐内丛状层厚

度、对比敏感度、OCT显示的内核层状况、有效率，

其中OCT显示的内核层状况为重要结局指标，其他

为关键结局指标。（2）慢性期维持治疗结局指标，包

括年复发率、是否最佳矫正视力≥0.5或≤0.1、治疗

前和治疗后复发次数、严重不良事件数、无复发生

存时间、OCT的视网膜神经纤维层厚度、不良事件

数、扩展的残疾状态量表（expanded disability status
scale，EDSS）评分、视觉结局量表评分，其中视觉结

局量表评分为重要结局，其他为关键结局。

（五）证据的检索

使用计算机检索 Medline（PubMed）、Embase、
the Cochrane Library、Web of Science等英文数据库，

中国知网、万方、维普、中国生物医学文献数据库

（Sinomed）等中文数据库以及美国国立临床实践指

南文库、国际指南协作网、苏格兰校际指南网络、英

国国家卫生与临床优化研究所、世界卫生组织、美

国眼科学会、国际眼科理事会等指南文库。检索时

限均从建库至 2020年 7月，限制语言为中文和英

文，限制研究对象为人。检索工作仅针对电子数

据库，未进行手工检索。同时补充核心研究的参考

文献。

（六）证据遴选和数据提取

主要纳入来自现有临床指南、系统评价、随

机对照试验、队列研究、病例对照研究、横断面

研究并以 DON患者为主要目标人群的研究证

据。必要时对证据发表时间至检索时间超过

2年的系统评价进行更新，形成新的证据。通过

阅读文题、摘要和全文逐级筛选文献，然后根据

预先设计的数据提取表，提取纳入研究的信息。

每篇文献的筛选和信息提取工作均由 2人独立

完成，若存在分歧，则共同讨论加以解决或咨询

第三方。

表1 中国脱髓鞘性视神经炎（DON）诊断和治疗循证医学临床问题

临床问题分类

DON诊断相关问题

DON治疗相关问题

DON随访管理相关问题

临床问题

1. DON的诊断标准？

2. DON血清抗体的检测条件和检测方法？

3. DON的核磁共振检查表现和检查序列？

4.大剂量糖皮质激素冲击治疗DON的效果？

5.血浆置换治疗DON的效果？

6.静脉输注丙种球蛋白治疗DON的效果？

7.首选哪种免疫抑制剂治疗DON？
8.利妥昔单克隆抗体治疗水通道蛋白4抗体阳性DON的效果？

9.利妥昔单克隆抗体治疗髓鞘少突胶质细胞糖蛋白抗体阳性DON的效果？

10.对于采用免疫抑制剂或利妥昔单克隆抗体治疗后复发DON的推荐治疗方案？

11.长期口服小剂量糖皮质激素治疗DON的效果？

12.儿童DON首选哪种免疫抑制剂预防复发？

13.女性妊娠期和哺乳期DON首选哪种免疫抑制剂预防复发？

14.如何预防糖皮质激素治疗相关不良事件？

15. DON患者应用免疫抑制剂期间应注意哪些问题？

16.利妥昔单克隆抗体治疗DON的不良事件及其预防措施？

临床问题分级

关键问题

关键问题

关键问题

关键问题

关键问题

重要问题

关键问题

关键问题

重要问题

关键问题

关键问题

关键问题

关键问题

关键问题

关键问题

关键问题
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（七）证据质量评价与分级

使 用 系 统 评 价 方 法 学 质 量 评 价 工 具

（measurement tool to assess systematic reviews，
AMSTAR）2量表［15］评价现有系统评价、Meta分析、

网状Meta分析的方法学质量，使用AGREE Ⅱ［12］评

价指南证据和决策支持数据库证据的方法学质量；

检索年份不限，若证据的方法学质量高，符合指南

的目标人群、干预措施、对照措施和结局指标要求，

则对其进行更新，作为指南制定证据；否则由指南

制定工作组重新制定系统评价或使用其他证据。

更新和制定系统评价，检索以上相同数据库，并采

用 Cochrane风险偏倚评估工具［16］对随机对照研究

（randomized controlled trial，RCT）的偏倚风险进行

评估。

最终采用GRADE方法［17］对证据体进行质量评

价，将证据质量分为高、中、低、极低4个等级（表2）。
证据分级过程中的 5个降级因素为局限性、不精确

性、不一致性、间接性及发表偏倚；3个升级因素为

效应量、剂量反应关系及可能的混杂因素。完成证

据质量评价后，采用证据概要表呈现证据。

（八）患者偏好和价值观

将本指南初步推荐意见中患者有可能存在不

同偏好的临床问题制成调查问卷，在全国视神经炎

患友群中选取 100例DON患者进行患者偏好调查，

共收集到 100份有效问卷反馈。指南制定工作组

成员对调查结果进行统计分析和整理，并在推荐意

见形成过程中予以考虑。

（九）形成和更新推荐意见

指南指导委员会与指南共识专家组的临床一

线专家一起，根据纳入的国内外证据的质量、患者

偏好和价值观、干预措施的经济成本和风险获益以

及临床诊疗经验，召开线上与线下结合的推荐意见

专家共识会议。采用改良德尔菲法进行 2轮调查，

平衡利弊，就推荐意见达成共识，形成最终的 16条
推荐意见。指南制定工作组计划于 1~2年后根据

本指南的推广应用情况和国内外证据的更新情况，

对本指南进行更新。

（十）外部评审

推荐意见达成共识并形成指南初稿后，交由指

南外审专家组进行评审，外审人员由临床神经眼科

和神经内科专家、指南制定方法学专家、法律顾问

及患者代表组成。

（十一）资金来源及作用

本指南制定得到中华医学会眼科学分会神经

眼科学组科研专项基金和国家重点研发计划资金

支持，其承担指南制定所需的科研费用、材料费用

及项目组织实施费用等。

（十二）指南的传播和实施

在中华医学会眼科学分会官方学术媒体《中华

眼科杂志》正式以文字形式刊出本指南全文，包括

指南制定的具体方法和步骤以及指南制定项目组

的成员和分工。本指南发布后，指南制定项目组将

联合中华医学会中华眼科杂志，主要通过以下方式

进行传播、实施和评价：（1）在全国性学术会议中宣

讲，为从事DON诊疗工作的临床医师进行指南解

读和培训；（2）在国内部分省（市）有计划组织推广

会议，推动临床眼科及神经眼科医师全面准确掌握

和应用指南；（3）通过线上多媒体形式推广指南内

容；（4）在未来 2年定期开展研究，对国内DON诊断

和治疗现状进行评价，进一步了解本指南实施后的

传播应用价值和临床决策影响。

（十三）指南应用时的促进和障碍因素

有利因素：随着临床医师和患者对DON的认

识加深，对DON临床诊断和治疗规范的需求也将

相应提升；随着循证医学的发展，临床医师对基于

高质量证据循证指南的需求也将与日俱增。本指

南遵循科学的循证方法，由中华医学会眼科学分会

神经眼科学组组织神经眼科、眼科、神经内科、影像

科和循证领域专家共同制定，具有较强的科学性、

权威性及指导意义。不利因素：鉴于不同区域医疗

资源分布不均，不同层次临床医师对循证医学知识

掌握的不均衡以及DON属于多学科交叉疾病，推

广、普及、传播和熟练应用本指南尚需要一定时间。

三、结果

本指南由指南指导委员会、指南共识专家组、

表2 GRADE的证据质量和推荐强度分级

分级

证据质量分级

高（A）
中（B）
低（C）
极低（D）

推荐强度分级

强（1）
弱（2）

具体描述

对观察值非常有把握：观察值接近真实值

对观察值有中等把握：观察值有可能接近真实
值，但也有可能差别很大

对观察值的把握有限：观察值可能与真实值有
很大差别

对观察值几乎无把握：观察值与真实值可能有
极大差别

明确显示干预措施利大于弊或弊大于利

干预措施利弊不确定或无论证据质量高低，均
显示利弊相当

注：GRADE示推荐分级的评估、制定与评价
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指南外审专家组和指南制定工作组通过构建临床

问题，系统查找、评价、综合证据，制定新的系统评

价或对已有系统评价进行规范更新，调查患者意

愿，组织专家共识会议，最终形成 16条推荐意见，

主要涉及DON的诊断、急性期治疗、慢性期治疗及

随访管理等方面。

（一）疾病诊断类推荐意见

1.推荐意见 1：推荐DON的诊断条件：（1）急性

视力下降，伴或不伴眼球转动痛。（2）至少合并以下

2项异常：相对性瞳孔传入阻滞、视野缺损、视觉诱

发电位异常、色觉障碍。（3）排除缺血性、外伤性、压

迫及浸润性、中毒性、营养代谢性、遗传性视神经病

变等（1C）。建议对于初诊怀疑DON者，同时评估

对侧眼视功能情况（2D）。

推荐说明：依据中枢神经系统脱髓鞘血清

抗体情况进行临床亚型诊断，考虑各临床亚型

之间症状可能交叉重叠，建议病因诊断优先：

（1）NMOSD‐ON：视神经炎伴 AQP‐4 抗体阳性，

或符合 AQP‐4抗体阴性 NMOSD诊断的视神经

炎；（2）MOG‐ON：视神经炎伴有MOG抗体阳性；

（3）MS‐ON：依据 2017年McDonald诊断标准诊断

MS，并 且 视 神 经 炎 至 少 发 作 1 次 ；（4） IDON：
AQP‐4抗体和MOG抗体阴性，视力持续下降时间

小于 2 周，视力在发病约 3 周开始恢复；（5）
CRION：AQP‐4抗体和 MOG抗体阴性，至少复发

1次，糖皮质激素治疗快速有效，表现出糖皮质激

素依赖特点，在糖皮质激素减量或停药后快速复

发；（6）未归类的视神经炎：AQP‐4抗体和MOG抗

体阴性的非典型视神经炎或其他中枢神经系统脱

髓鞘疾病伴发的视神经炎。

2.推荐意见 2：建议非典型视神经炎及临床可

疑NMOSD行AQP‐4抗体和MOG抗体检测（2D）；建

议 AQP‐4抗体阴性的 NMOSD行 MOG抗体检测

（2C）；推荐使用基于细胞底物的检测法（cell‐based
assay，CBA）行AQP‐4抗体检测；荧光激活细胞分选

法（fluorescence‐activated cell sorting，FACS）和 CBA
不 可 行 时 ，可 采 取 间 接 免 疫 荧 光 法（indirect
immunofluorescence，IIF）检测 AQP‐4抗体；推荐使

用CBA检测MOG抗体（1C）。

推荐说明：证据评价组制定系统评价［18‐24］，

结果显示 AQP‐4 抗体检测，FACS 的诊断正确

率最高（正确率为 0.996 5，灵敏度为 0.7，特异

度为 0.98），CBA 次之（正确率为 0.957 4，灵敏

度 为 0.72，特 异 度 为 0.97），酶 联 免 疫 吸 附 法

（enzyme‐linked immunosorbent assay，ELISA）最 低

（正确率为0.655 7，灵敏度为 0.59，特异度为 0.95），

因此建议使用 FACS和 CBA行 AQP‐4抗体检测。

NMOSD的国际诊断标准推荐采用CBA行AQP‐4抗
体检测［6］；ELISA和 IIF均劣于 FACS和 CBA，IIF的
诊断正确率为 89.75%，而ELISA仅为 65.57%，故在

FACS和CBA无法进行检测的情况下，可行 IIF检测

AQP‐4抗体。2018年有关MOG脑脊髓炎诊断和抗

体检测的专家共识建议使用 CBA，采用人全长

MOG作为靶抗原行MOG抗体检测［25］；不推荐采用

免疫组织化学方法，其灵敏度差，而有关其特异度

的数据有限。

3.推荐意见 3：建议急性期 DON行常规眼眶

MRI检查（1D）；推荐常规眼眶MRI检查序列，包括

T1、T2、磁共振脂肪抑制技术、T1增强。扫描范围：

从眼球后部至颅内视束，扫描层厚为 2~3 mm，层间

距0~0.5 mm（1D）。

推荐说明：在视神经炎急性期，视神经异常率

高达 92%，眶内段受累最为多见（87%），视束受累

最为少见（10%）。MOG‐ON累及长度多大于 1/2视
神经长度；视交叉受累以 NMOSD‐ON多见。。急性

期视神经炎MRI可表现为视神经肿胀、增粗，在使

用脂肪抑制技术的T2加权成像以及联合使用脂肪

抑制技术和钆喷酸葡甲胺增强的T1加权像中均为

高信号，在冠状面显示效果最好。慢性期视神经炎

MRI主要表现为视神经萎缩变细、视神经鞘蛛网膜

下腔增宽。MRI检查的目的：一是排除导致视神经

病变的其他原因；二是检查是否具有特异性脱髓鞘

病灶。伴有神经系统症状的患者建议完善头颅和

脊髓MRI。
（二）急性期治疗类推荐意见

1.推荐意见 4：推荐双眼受累或重症 IDON急

性期进行大剂量糖皮质激素静脉输注治疗（1B）；

对于已在恢复期的单眼 IDON（发病 3周最佳矫正

视力可提高 2行），不强烈推荐进行甲泼尼龙静脉

输注（intravenous methylprednisolone，IVMP）治疗，

不推荐以每千克体重直接口服 1 mg泼尼松作为起

始给药方式（2B）；推荐合并AQP‐4抗体和MOG抗

体阳性DON明确诊断后及早进行 IVMP治疗（1C）。

推荐说明：证据评价组更新 Gal等［26］Cochrane
系统评价（AMSTAR 2量表评分为高质量），结果显

示 IDON急性期静脉输注或口服糖皮质激素后

1、6个月及 1年时最佳恢复视力与安慰剂对照组比

较，差异无统计学意义。视神经炎治疗试验研究结
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果显示，与安慰剂对照组比较，静脉输注糖皮质激

素治疗可加速视功能恢复；而口服糖皮质激素治疗

组与安慰剂对照组比较，治疗后 6个月内最佳恢复

视力及视力恢复速度差异均无统计学意义；同时，

口服糖皮质激素治疗组 5年内视神经炎的复发率

几乎是静脉输注糖皮质激素治疗组（P=0.004）和安

慰剂对照组（P =0.003）的 2倍；5年内MS转化率可

达 30%［27-28］。基于视神经炎种族特异性，中国视神

经炎患者 5年内NMO转化率高达 40%，MS转化率

只有 4.8%［29］，因此中国 IDON的治疗不能完全依照

视神经炎治疗试验的研究结果，建议针对恢复期的

典型性单眼 IDON，不强烈推荐进行 IVMP治疗，同

时也不推荐以每千克体重直接口服 1 mg泼尼松作

为起始给药方式。其他亚型尤其合并AQP‐4抗体

和MOG抗体阳性DON，明确诊断后及早进行 IVMP
治疗［30‐31］。

治疗方案：注射用甲泼尼龙琥珀酸钠 1 g/d（儿

童建议每千克体重 20~30 mg/d），连续静脉输注

3~5 d，后序贯减量；改为口服醋酸泼尼松（每千克

体重 1 mg）或同等有效剂量甲泼尼龙。 IDON或

MS‐ON可快速停用糖皮质激素，其他亚型视神经炎

序贯减量，至少维持4~6个月，以避免早期复发。

患者偏好：指南制定工作组针对大剂量糖皮质

激素冲击治疗方案，对 100例DON患者进行调查，

83%患者愿意接受该方案，12%患者选择先观察，

必要时再进行治疗。

2.推荐意见 5：急性期DON大剂量糖皮质激素

治疗无效时，建议尽早开始血浆置换或免疫吸附治

疗（2D）；对于双眼发作的重症视神经炎（视力≤0.1）
伴AQP‐4抗体阳性患者，建议尽早进行血浆置换或

免疫吸附治疗（2C）。

推荐说明：证据评价组制定系统评价［32‐41］。结

果显示，MS‐ON（OR= 0.78，95%CI：0.68~0.85，P<
0.001）、临床孤立综合征相关视神经炎（OR=0.76，
95%CI：0.57~0.88，P=0.01）、NMO/NMOSD‐ON（OR=
0.71，95%CI：0.53~0.84，P=0.02）血浆置换或免疫吸

附治疗均可获得有效缓解。血浆置换（OR=0.68，
95%CI：0.62~0.75，P<0.001）及免疫吸附（OR=0.82，
95%CI：0.68~0.91，P<0.001）对视神经炎均有治疗

作用。血浆置换或免疫吸附治疗 6个月内的临床

有效率达 73%（95%CI：0.61~0.83，P =0.000 4）。同

时，多因素分析结果显示，血浆置换治疗后完全缓

解的可能性与临床疾病的严重程度和血浆置换治

疗的时机相关（OR=5.3，95%CI：1.8~15.9）［42］，疾病

发作时即进行血浆置换治疗达到临床完全缓解的

可能性为 50%，而发作 20 d以后进行血浆置换治

疗，临床完全缓解的可能性降低至 1%~2%。针对

严重 NMOSD（视神经炎表型占 42.9%），早期同时

行 IVMP叠加血浆置换治疗的临床疗效好于 IVMP
后序贯血浆置换治疗（两者治疗 6个月前后的

EDSS评分差值为-1.8与-1.2，P<0.05）［43］。

血浆置换治疗方案：建议行血浆置换治疗

5~7次，隔日 1次，单次置换剂量以患者血浆容量的

1.0~1.5倍为宜，置换液为白蛋白或新鲜血浆。临

床应避免血浆置换治疗与静脉输注丙种球蛋白

（intravenous immunoglobulin，IVIG）治疗同期进行，

且血浆置换治疗应先于 IVIG治疗。

免疫吸附治疗方案：免疫吸附治疗与血浆置换

治疗比较，其优势在于具有选择性，无需血浆替代。

在免疫吸附治疗期间，患者的血浆通过免疫吸附柱

吸附并去除抗体和免疫复合物后，重新输回体内。

免疫吸附治疗可有效规避白蛋白或新鲜冷冻血浆

输注引起的过敏反应，降低病毒或未知病原体感染

的风险，同时还可避免血浆置换引起的蛋白液丢

失。需注意的是，免疫吸附治疗是所有抗体特异性

吸附，包括AQP‐4抗体。目前建议行免疫吸附治疗

5~7次，隔日1次，每个疗程最多处理2.5 L血浆。

患者偏好：指南制定工作组针对血浆置换治疗

方案，对 100例DON患者进行调查，71%患者愿意

接受该方案，14%患者不愿意接受该方案。

3.推荐意见6：建议 IVMP治疗无反应或继续加

重的DON可以考虑行 IVIG（2D）；对于对其他治疗

具有禁忌证的DON患者，建议将 IVIG治疗作为一

种选择（2C）。

推荐说明：目前有关 IVIG治疗DON的研究数

量有限。尽管RCT研究结果显示，IVIG并不能逆

转视功能损伤［44］，但对于 IVMP治疗无反应、反应性

不佳或进行性加重的DON，IVIG治疗有助于快速

控制症状并降低复发率［45‐47］。DON急性期 IVIG治

疗方案：（1）每天每千克体重 0.4 g，连续 5 d；（2）总

剂量每千克体重2 g，分2次输注。

患者偏好：指南制定工作组针对 IVIG治疗方

案，对 100例DON患者进行调查，IVMP治疗无不良

反应时 75%患者愿意接受该方案，9%患者不愿意

接受该方案。

（三）慢性期治疗类推荐意见

1. 推 荐 意 见 7：推 荐 AQP‐4 抗 体 阳 性

的 NMOSD‐ON 尽 早 启 动 免 疫 抑 制 疗 法
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（immunosuppressive treatments，IST）进行治疗，硫唑

嘌呤和吗替麦考酚酯（mycophenolate mofetil，MMF）
可作为治疗的一线免疫抑制剂（1D）；复发性

IDON、CRION、复发性 MOG‐ON及 MOG抗体持续

阳性 DON，建议行 IST治疗（2D）；NMOSD‐ON和

MOG‐ON不推荐采用治疗 MS的疾病修饰疗法

（disease‐modifying treatment，DMT）（1C）。

推荐说明：多个NMOSD临床实践指南或专家

共识推荐用于慢性期维持治疗的一线药物主要包

括 硫 唑 嘌 呤 、MMF 和 利 妥 昔 单 克 隆 抗 体

（rituximab，RTX）［47‐50］。2019至 2020年，美国食品

和药品管理局（food and drug administration，FDA）
基于 4项安慰剂对照的随机临床试验结果，先后批

准 Eculizumab［51］、Inebilizumab［52］、Satralizumab［53］用
于治疗成人AQP‐4抗体阳性NMOSD。在临床诊疗

过程中除了药物的有效性和可用性外，还应当考虑

患者的特征和价值偏好。目前国家药品监督管理

局尚未批准上述单克隆抗体类药物用于治疗

NMOSD。
多个研究建议对于复发性 IDON、CRION、复发

性MOGAD以及MOG抗体持续阳性的 DON行 IST
治疗［54］，多种传统免疫抑制剂如硫唑嘌呤、MMF和
规律性 IVIG注射均可降低复发率。研究结果显

示，用于治疗MS的DMT无法预防NMOSD和MOG
抗体相关性疾病复发［55‐57］。目前国家药品监督

管理局批准用于治疗 MS的 DMT药物主要包括

注射用重组人 β‐1b 干扰素（2010 年）、特立氟

胺（2018 年）、芬戈莫德（2019 年）和西尼莫德

（2020年）［58］。早期合理使用高效DMT药物有助于

延缓MS‐ON疾病进展［59］。

治 疗 方 案 ：（1）MMF：推 荐 剂 量 为 1 500~
3 000 mg，分 2 次 口 服 ；儿 童 推 荐 剂 量 500~
750 mg/m2体表面积，每天 2次；建议从 250 mg、1或
2次/d开始，每 7 d调整 1次剂量，直至最终剂量，以

提高患儿的耐受性。（2）硫唑嘌呤：推荐每天每千克

体重 2~3 mg。（3）IVIG：诱导总剂量为每千克体重

2 g，每月每千克体重 1 g维持；或每天每千克体重

0.4 g，连续5 d，随后每月每千克体重0.4 g。
患者偏好：指南制定工作组针对免疫抑制剂治

疗方案，对 100例DON患者进行调查，45%患者考

虑药品的并发症，36%患者考虑药品的价格，25%
患者考虑当地是否可购买此药品。在AQP‐4抗体

阳性DON患者中，55%患者愿意尽早接受该方案，

6%患者在疾病复发时再考虑；56%患者选择RTX

治疗，13%患者选择MMF治疗，11%患者选择小剂

量糖皮质激素维持治疗，5%患者选择硫唑嘌呤。

2.推荐意见 8和 9：推荐AQP‐4抗体阳性DON
可以选择 RTX治疗作为慢性期一线治疗方案

（1D）；建议复发性MOG抗体阳性DON选择RTX治

疗降低复发率（2D）。建议在急性期糖皮质激素序

贯减量期间行RTX治疗，糖皮质激素减量疗程至

少维持 1~2个月（2C）；推荐采用外周血CD19+B淋

巴细胞或 CD27+记忆 B细胞作为RTX治疗的监测

指标（1C）。

推 荐 说 明 ：证 据 评 价 组 针 对 RTX 治 疗

AQP‐4抗体阳性NMOSD制定系统评价。RTX治疗

AQP‐4抗体阳性NMOSD的多中心RCT研究结果显

示，对照组有 7次复发事件，RTX治疗组无复发病

例，RTX治疗可显著降低AQP‐4抗体阳性NMOSD
的复发率［60］。证据评价组还对RTX治疗AQP‐4抗
体阳性 NMOSD的非 RCT原始研究进行汇总评

估［61‐69］，结果显示 RTX治疗可降低年复发率及

EDSS评分。同时，证据评价组还检索到 1篇比较

RTX与硫唑嘌呤在 NMOSD治疗效果方面的 RCT
研究文献，结果提示RTX和硫唑嘌呤治疗均可显

著改善 NMOSD的年复发率和 EDSS评分，但 RTX
治疗效果明显优于硫唑嘌呤治疗［70］。因此，建议

AQP‐4抗体阳性DON将RTX作为一线治疗方案以

降低复发率。

对于复发性MOG‐ON，可考虑采用RTX治疗。

但是，相当比例的MOG抗体相关性疾病在RTX有

效治疗期间仍复发，部分患者复发时CD19+B淋巴

细胞比例低于 1%和（或）CD27+/CD19+B淋巴细胞

比例低于 0.05%［71‐74］。目前仍推荐采用外周血

CD19+B淋巴细胞或CD27+记忆B淋巴细胞作为监

测指标，但同时建议须规律注射治疗。目前尚缺乏

设计规范、合理的临床研究探讨MOG抗体相关性

疾病复发的危险因素及 RTX治疗失败的预测

因素。

治疗方案：（1）RTX治疗的常规输注方案：

375 mg/m2 体表面积（最大剂量 1 000 mg），连续

2次，间隔 2周。（2）RTX治疗的小剂量输注方案：每

周 100 mg/次，连续 4次；或 200 mg/次，连续 2次，间

隔 2周。（3）每 6个月重复注射，或当 CD19+B淋巴

细胞大于1%时重复注射初始方案同等剂量药物。

患者偏好：指南制定工作组针对 RTX治疗方

案，对 100 例 DON患者进行调查。在 AQP‐4抗体

阳性 DON患者中，56%患者愿意接受该方案；在
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MOG‐ON患者中，55%患者愿意接受该方案。

3.推荐意见 10：建议硫唑嘌呤或MMF等免疫

抑制剂治疗无效或应用后出现不可耐受不良反应

的DON患者，可考虑RTX治疗（2D）；建议对于采用

硫唑嘌呤、MMF和RTX等一线免疫抑制剂治疗仍

复发的 DON，联合口服小剂量糖皮质激素或采用

规律注射免疫球蛋白治疗，或改为采用二线药物环

磷酰胺、甲氨蝶呤治疗（2C）；建议采用硫唑嘌呤、

MMF 或 RTX 等 一 线 免 疫 抑 制 剂 治 疗 无 效 的

NMOSD‐ON，可考虑采用 Eculizumab、Satralizumab、
Inebilizumab等药物（2B）。

推荐说明：免疫抑制剂用药期间临床判定为复

发者首先应进行治疗剂量及用药期间患者依从性

评估。一般认为，对于硫唑嘌呤或MMF有效治疗

剂量治疗 6个月以上期间出现 2次及以上复发或

1次及以上严重复发者，建议更换免疫抑制剂［75］。

证据评价组制定系统评价，结果显示 RTX可

用于硫唑嘌呤或MMF等其他免疫抑制剂治疗无效

或应用后出现不可耐受不良反应（如骨髓抑制、肝

肾功能损伤）的患者。此外，对于硫唑嘌呤单药治

疗复发的NMOSD或复发性视神经炎，联合 IVIG注

射（每月每千克体重 0.4 g）或联合口服小剂量糖皮

质激素有助于降低年复发率［47，76‐77］。对于一线 IST
（硫唑嘌呤、MMF或RTX）治疗无效者，可采用口服

糖皮质激素联合环磷酰胺或甲氨蝶呤治疗。

MOG‐ON 的复发管理建议参考 NMOSD。对于

MS‐ON，DMT治疗期间治疗效果评估及管理建议参

考《多 发 性 硬 化 诊 断 和 治 疗 中 国 专 家 共 识

（2018版）》》［59］。

4.推荐意见 11：不推荐将长期口服小剂量糖

皮质激素作为AQP‐4抗体阳性DON慢性期治疗的

一线方案（2C）；建议对于无严重不良反应或可耐

受不良反应的复发性MOG-ON患者，可考虑采用小

剂量糖皮质激素维持治疗（2D）。

推荐说明：一项包含 77例中国NMO或NMOSD
患者的非随机临床试验发现，采用硫唑嘌呤联合小

剂量糖皮质激素长期维持治疗的复发风险明显低

于单纯口服硫唑嘌呤，因此对于可耐受硫唑嘌呤不

良反应或硫唑嘌呤单药治疗效果不佳的患者，可尝

试联合服用小剂量糖皮质激素［78］。有关MOG抗体

阳性 DON维持期糖皮质激素治疗的研究数量有

限。研究结果显示，复发性MOG抗体相关性脱髓

鞘性疾病采用小剂量糖皮质激素维持治疗的失败

率要低于其他非糖皮质激素类免疫抑制剂（n=59，

5%与 38%，P=0.016）［74］，建议无严重不良反应或可

耐受糖皮质激素不良反应的复发性MOG抗体阳性

视神经炎患者可考虑采用小剂量糖皮质激素维持

治疗。

小剂量糖皮质激素维持治疗方案：每天醋酸泼

尼松口服剂量 5~10 mg或等效生物剂量的甲泼尼

龙、醋酸泼尼松龙（建议体重<40 kg者口服 5 mg，体
重≥40 kg者口服10 mg）。

5.推荐意见 12：推荐 10岁以上儿童复发性

MS‐ON首选芬戈莫德（1B）；建议儿童 NMOSD‐ON
和复发性MOG‐ON首选RTX治疗和MMF治疗作为

慢性期一线治疗方案（2D）。

推荐说明：2018年 5月美国FDA批准首个用于

10岁及以上儿童和青少年的DMT药物，即芬戈莫

德。多个研究结果证实，治疗MS的其他DMT药物

（β干扰素、醋酸格拉替雷、那他珠单克隆抗体）也

可用于治疗儿童MS［79‐80］。多项研究结果显示，硫

唑嘌呤、MMF及 RTX均能有效降低儿童 NMOSD
的疾病活动程度［81‐84］。Meta分析结果显示，儿童

NMOSD的RTX治疗前、后年复发率的降低程度要

高于硫唑嘌呤（标准化均差：0.93，95%CI：0.17~
1.70，P=0.02）和 MMF 治疗（标准化均差：0.72，
95%CI：0.17~1.28，P=0.01），且RTX治疗后EDSS评
分较治疗前改善。硫唑嘌呤治疗前、后EDSS评分

的改善程度差异无统计学意义（n=1，标准化均差：

0.51，95%CI：-0.34~1.36，P=0.24）［81‐82，84］。因此，推

荐儿童 NMOSD‐ON首选 RTX治疗和MMF治疗作

为慢性期一线治疗方案。

患者偏好：指南制定工作组针对儿童慢性期方

案，对 100 例 DON患者进行调查，44%患者选择

RTX治疗，7%患者选择MMF治疗，11%患者选择

小剂量糖皮质激素长期口服维持治疗，9%患者选

择每月 IVIG治疗。

6.推荐意见 13：建议妊娠期和哺乳期女性

DON急性发作首选 IVMP治疗，若治疗反应不佳或

不能采用糖皮质激素者，可考虑 IVIG治疗。妊娠

期 MS‐ON 不建议启动 DMT 治疗（2C）；妊娠期

NMOSD‐ON不建议使用MMF、RTX治疗，须肯定孕

妇利大于弊时方可应用硫唑嘌呤，但每天剂量应不

大于每千克体重2 mg（2D）。

推荐说明：有关妊娠期和产后用药的研究数

量有限。任何决策均应权衡风险，在充分告知并

征求患者意见的情况下，制定个体化治疗方案。

NMOSD‐ON一旦复发，其视力损伤较其他视神经炎
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损伤程度更重。对妊娠前 1年疾病发作频繁或在

疾病未缓解情况下妊娠的患者，可选择在妊娠期间

使用小剂量泼尼松（<15 mg/d）维持治疗。目前尚

无糖皮质激素引起早产、死产、流产的报道［85］。通

常情况下，妊娠期不使用免疫抑制剂，因其对胎儿

有较大致畸作用。

妊娠期MS患者接受 DMT药物存在不同程度

的潜在风险。美国神经科学学会发布的有关MS的
临床实践指南建议，对于计划妊娠和意外妊娠的

MS患者，建议在妊娠前期和妊娠期停用 DMT药

物，除非MS疾病活动风险大于特定DMT妊娠期风

险［86］。因此，MS‐ON妊娠期不建议启动DMT治疗，

不建议人工哺乳，且产后应尽早开始DMT治疗，以

预防复发［59］。

目前针对NMOSD患者妊娠期硫唑嘌呤应用的

研究数量有限。个别观察性研究结果和NMOSD及

其他风湿免疫学疾病孕期管理共识显示其相对安

全。美国FDA将硫唑嘌呤列为B级妊娠期用药，须

肯定孕妇利大于弊时方可应用，且每天的剂量应不

大于每千克体重 2 mg［48］。妊娠期禁用MMF，在计

划怀孕前至少 6周应停用MMF，不建议哺乳期使用

MMF［87］。
有关 RTX治疗对胎儿影响的研究数量有限。

妊娠前期、妊娠期和哺乳期不建议采用RTX治疗，

RTX治疗后 6个月内应避孕。分娩后是否尽早重

启RTX治疗，应根据疾病活动程度而定，RTX用药

期间停止母乳喂养［48，87‐89］。

患者偏好：指南制定工作组针对妊娠期和产后

治疗方案，对 100例DON患者进行调查，78%患者

选择听从医师安排，7%患者选择 IVMP治疗，8%患

者愿意 IVIG治疗，12%患者选择怀孕期不应用免

疫抑制剂治疗，29%患者愿意必要时分娩后尽早停

止母乳喂养以开始免疫抑制剂治疗。

（四）随访管理类推荐意见

1.推荐意见 14：在启动糖皮质激素治疗前应常

规筛查排除潜在感染；在启动糖皮质激素治疗前、

后应常规监测血压、血糖浓度、心脏功能；用药期

间注意监测眼部情况，关注有无糖皮质激素相关性

青光眼、后发性白内障、视网膜神经上皮层脱离等

发生；密切关注糖皮质激素的全身不良反应，包括

睡眠障碍、抑郁症、急性胰腺炎、股骨头坏死

等（2C）。

推荐说明：预防糖皮质激素相关不良反应，建

议用药前充分评估患者全身和眼部情况，询问有无

严重骨质疏松、消化道出血、精神疾病、恶性肿瘤等

病史，充分告知糖皮质激素治疗的潜在风险。在启

动糖皮质激素治疗前应常规筛查排除潜在感染，包

括细菌、真菌、病毒等，如结核杆菌、人类免疫缺陷

病毒、梅毒螺旋体、丙型及乙型肝炎病毒等；在启动

糖皮质激素治疗前、后应常规监测血压、血糖浓度

（空腹和餐后 2 h的血糖浓度）及心脏功能；出现血

糖浓度和血压水平增高、心率异常时，请专科医师

及时诊治。注意调整用药量，避免糖皮质激素减量

期发生低血糖。

考虑使用糖皮质激素会增加细菌、真菌和病毒

感染的风险，同时存在结核杆菌、人类免疫缺陷病

毒、乙型及丙型肝炎病毒再活化等可能，且免疫抑

制患者一旦发生感染，更倾向出现严重且不常见感

染，因此在启动糖皮质激素治疗前应常规筛查排除

潜在感染。最近一项评估NMOSD急性期治疗不良

事件的回顾性研究发现，急性期 IVMP治疗不良事

件的发生率为 36.7%，最常见的不良事件为高血糖

（43.5%）和感染（29.0%）［90］。

证据评价组制定系统评价，结果显示视神经炎

患者糖皮质激素治疗后血压升高的风险增加（n=3，
OR=3.85%，95%CI：1.96%~6.54%，P<0.000 01）；视

神经炎患者糖皮质激素治疗的严重不良事件

发 生 率 为 2.9%（95%CI：0.99%~6.54%，n=4，P<
0.000 01）。常见的严重不良事件包括急性糖皮质

激素相关性血糖、血压和眼压增高以及后发性白内

障［90‐92］。其他罕见的严重不良反应包括重度抑郁

症、急性胰腺炎、过敏性休克等。因此，在应用糖皮

质激素前应充分评估全身状况，并告知患者潜在的

风险。

患者偏好：指南制定工作组针对糖皮质激素应

用相关注意事项，对 100例 DON患者进行调查，

61%患者愿意遵医嘱进行血糖浓度、血压监测，

71%患者愿意接受定期眼科检查。

2.推荐意见 15：推荐 IST治疗前须完善全身系

统评估，包括进行血液常规项目、肝肾功能、免疫球

蛋白水平、肺部CT等检查，排查潜在感染，合理制

定疫苗接种计划（1C）。建议硫唑嘌呤或MMF等免

疫抑制剂治疗期间应联合口服泼尼松 4~6个月，且

泼尼松剂量不低于10~20 mg（或同等有效剂量甲泼

尼龙），待免疫抑制剂完全起效后糖皮质激素可逐

渐减量至停药（2D）。推荐 IST治疗期间应定期监

测药物剂量和药物不良反应，建议开始用药后的第

1个月每周监测全血细胞计数和肝肾功能，随后每
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1~3个月规律复查全血细胞计数和肝肾功能（1C）。

建议定期检测血清免疫球蛋白水平，发生低免疫球

蛋白血症时（IgG浓度<5 g/L），可以考虑每月补充

1次丙种球蛋白（每千克体重0.4 g）（2C）。

推荐说明：DON患者免疫抑制剂用药期间的

管理主要集中在治疗前的评估和治疗过程中对疗

效、安全性及依从性的监测。长期接受 IST或DMT
治疗的患者可能会增加肝功能损伤、骨髓抑制、免

疫球蛋白降低、机会性感染和潜在疾病复发等可能

性，建议使用免疫调节剂或免疫修饰药物前，根据

个体情况及具体 IST方案，完善全身系统评估并告

知患者潜在风险。

患者偏好：指南制定工作组针对免疫抑制剂应

用相关注意事项，对100例DON患者进行调查，76%
患者愿意定期接受肝肾功能和血液常规项目检查。

3.推荐意见 16：RTX治疗DON不良事件的预

防措施：所有患者在应用RTX前推荐常规检查乙

型肝炎病毒表面抗原和抗乙型肝炎病毒核心抗体、

肺部CT及血液、尿液常规项目（1C）。推荐RTX输

注前预防性给予抗组胺类药物，以降低输注相关不

良反应的发生率，若出现急性输注反应，可静脉给

予甲泼尼龙或地塞米松磷酸钠注射液（1D）。建议

间断性应用免疫球蛋白预防和降低发生感染的可

能性。一旦患者出现不明原因发热、咳嗽，呼吸困

难等症状，建议立即停药，并完善胸部CT检查，以

排除间质性肺炎等可能（2D）；若发生低丙种球蛋

白血症，可考虑定期行 IVIG治疗（每月每千克体重

0.4 g）。

推荐说明：证据评价组制定系统评价，结果显

示有关 RTX治疗 DON潜在不良反应的报道涉及

输注相关不良事件（0.25，95%CI：0.173~0.286，
P<0.001）、低免疫球蛋白血症、白细胞及中性粒

细胞减少（0.065，95%CI：0.029~0.138，P<0.001）、

感染（0.174，95%CI：0.123~0.231）、肝肾功能异常、

肿瘤及死亡（0.029，95%CI：0.010~0.048，P<0.001）、

严 重 不 良 事 件（0.074，95%CI：0.048~0.107，P<
0.001）［93‐98］。其中，以输注相关不良反应最为常见。

输注相关不良反应是指RTX输注过程中或输注后

24 h内发生的不良反应，主要表现为低血压或高血

压、头痛、乏力、寒战发热、恶心、喉咙刺激、咳嗽或

支气管痉挛、皮疹、瘙痒等［93］。部分研究报道RTX
治疗后可出现持续性低丙种球蛋白血症，临床并无

感染迹象［63］。建议接受RTX治疗的患者定期复查

血液常规项目及免疫球蛋白亚类，研究结果显示间

断性应用免疫球蛋白可以防治 RTX相关感染。

RTX治疗可能导致乙型肝炎病毒再活化，引起暴发

性肝炎、肝功能衰竭，甚至死亡［99-101］。考虑中国为

乙型肝炎病毒感染高发区域，推荐所有患者在应用

RTX前常规进行乙型肝炎病毒表面抗原和抗乙型

肝炎病毒核心抗体筛查，必要时启动抗病毒治疗。

患者偏好：指南制定工作组针对 RTX治疗相

关注意事项，对 100例DON患者进行调查，87%患

者愿意定期复查B淋巴细胞亚群，70%患者愿意接

受肺部 CT 检查，50% 患者愿意定期接受 IVIG
治疗。

四、总结

本指南是我国第 1部严格按照WHO指南制定

规范和国际标准制定的有关DON诊断及治疗的指

南。指南制定工作组通过调研临床一线神经眼科

医师、眼科医师、神经内科医师及专家，整理收集临

床视神经炎诊疗关注问题；全面检索和系统评价国

内外相关研究证据，深入访谈和剖析患者偏好和价

值观，最终形成 16条针对DON诊断和治疗的推荐

意见，并对每条推荐意见进行详细的解释说明，对

于急性期治疗、慢性期治疗以及降低复发率等具有

重要的指导意义。指南制定工作组提示，鉴于临床

证据本身的不充分或缺乏，部分推荐意见的级别为

弱推荐。神经眼科及相关专业临床医师在使用本

指南时，应接受相关培训，并结合所在医院的条件

和患者因素具体判断和使用。同时，指南制定工作

组提示临床各种治疗对DON慢性期降低复发率的

效果尚需要大样本、多中心、高质量的临床研究结

果加以验证。

本指南由中华医学会眼科学分会神经眼科学

组承担制定工作，由多学科专家共同完成。欢迎指

南使用者对本指南存在的不足提出宝贵建议和意

见，保证本指南在持续更新中不断完善。此外，本

指南不用于商业推广和宣传。

形成指南意见的专家组成员：（*示中华医学会眼科学分会

神经眼科学组委员）

指南指导委员会

魏世辉 解放军总医院第一医学中心眼科（中华医学会眼

科学分会神经眼科学组组长）*

杨克虎 兰州大学循证医学中心/世界卫生组织指南实施

与知识转化合作中心

张文芳 兰州大学第二医院眼科*

吴卫平 解放军总医院第一医学中心神经内科医学部

韦企平 北京中医药大学东方医院眼科
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娄 昕 解放军总医院第一医学中心放射诊断科

指南共识专家组

钟 勇 中国医学科学院 北京协和医学院 北京协和医院

眼科（中华医学会眼科学分会神经眼科学组副

组长）*

姜利斌 首都医科大学附属北京同仁医院北京同仁眼科

中心（中华医学会眼科学分会神经眼科学组副

组长）*

陈长征 武汉大学人民医院眼科*

岑令平 汕头大学·香港中文大学联合汕头国际眼科中心*

范 珂 河南省人民医院 河南省立眼科医院*

黄小勇 陆军军医大学西南医院全军眼科医学专科中心*

江 冰 中南大学湘雅二医院眼科*

李才锐 大理大学第一附属医院眼科

李晓明 吉林省人民医院眼科*

李志清 天津医科大学眼科医院*

陆 方 四川大学华西医院眼科*

陆培荣 苏州大学附属第一医院眼科*

马 嘉 昆明医科大学第一附属医院眼科*

马 瑾 中国医学科学院 北京协和医学院 北京协和医院

眼科

毛俊峰 中南大学湘雅医院眼科*

彭春霞 首都医科大学附属北京儿童医院眼科

邱 伟 中山大学附属第三医院神经内科

邱怀雨 首都医科大学附属北京朝阳医院眼科*

施 维 首都医科大学附属北京儿童医院眼科*

孙传宾 浙江大学医学院附属第二医院眼科中心*

孙艳红 北京中医药大学东方医院眼科*

田国红 复旦大学附属眼耳鼻喉科医院眼科

王 敏 复旦大学附属眼耳鼻喉科医院眼科*

王 影 中国中医科学院眼科医院*

王艳玲 首都医科大学附属北京友谊医院眼科*

杨 晖 中山大学中山眼科中心

张丽琼 哈尔滨医科大学附属第一医院眼科*

赵 颖 青岛市市立医院眼科

钟敬祥 暨南大学附属第一医院眼科*

钱海燕 解放军总医院第一医学中心眼科

指南外审专家组

童 绎 福建东南眼科医院

唐 健 四川大学华西医院眼科

孙世龙 郑州市第二人民医院神经内科

江汉秋 首都医科大学附属北京同仁医院神经内科

陈耀龙 兰州大学循证医学中心/世界卫生组织指南实施

与知识转化合作中心

张宝珠 解放军总医院第一医学中心医疗风险管理科（法

律顾问）

蔡欣欣 （患者代表）

指南学术秘书组

周欢粉 解放军总医院第一医学中心眼科（执笔）

徐全刚 解放军总医院第一医学中心眼科（执笔）*

杨 沫 解放军总医院第一医学中心眼科

宋宏鲁 解放军总医院第一医学中心眼科

刘 勤 甘肃省人民医院眼科

程康鹏 解放军总医院第一医学中心眼科

赖梦莹 解放军总医院第一医学中心眼科

王锦翠 解放军总医院第一医学中心眼科

证据评价组

谢林丹 解放军总医院第一医学中心眼科（执笔）

魏莉莉 兰州大学循证医学中心/世界卫生组织指南实施

与知识转化合作中心（执笔）

李美萱 兰州大学循证医学中心/世界卫生组织指南实施

与知识转化合作中心

付俊霞 解放军总医院第一医学中心眼科

张建萍 兰州大学第二医院眼科
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王 浩 兰州大学第二医院眼科
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徐新花 甘肃省人民医院眼科

孙明明 解放军总医院第一医学中心眼科
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眼科
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以下人员在指南制定过程中完成问卷调查工作（按姓氏拼

音排序）

陈 洁 温州医科大学附属眼视光医院*

付 晶 首都医科大学附属北京同仁医院北京同仁眼科
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纪淑兴 陆军特色医学中心眼科*

雷迅文 兰州大学第一医院眼科

李宏武 大连医科大学附属第二医院眼科*

卢 艳 首都医科大学附属北京世纪坛医院眼科*
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石 璇 北京大学人民医院眼科*

宋 鄂 苏州大学附属理想眼科医院*
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于金国 天津医科大学总医院眼科*

张秀兰 中山大学中山眼科中心*

声明 本指南制定严格按照WHO、中华医学会的指南制定规范，并
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