
81

Э
К

С
Т

Р
А

П
И

Р
А

М
И

Д
Н

Ы
Е

 Р
А

С
С

Т
Р

О
Й

С
Т

В
А

Дистония – третье по частоте заболевание среди 

экстрапирамидных расстройств после эссенци-

ального тремора и болезни Паркинсона [1]. 

Точная распространенность дистоний оста ется неизвест-

ной, и встречается она значительно чаще, чем диагности-

руется в популяции [2].

Дистония представляет собой двигательное расстрой-

ство, характеризующееся насильственным, непроизволь-

ным сокращением мышц, приводящим к скручивающим 

движениям и формированию патологической позы [3]. 

Это наиболее часто встречающееся определение дисто-

нии, хотя с учетом многоликости ее клинических прояв-

лений его нельзя назвать исчерпывающим. Например, 

встречаются пациенты со спастической кривошеей без 

ротации или наклона головы. 

Для дистонии характерна динамичность, под которой 

понимают способность к трансформации, усилению, осла-

блению или прекращению гиперкинеза под влиянием 

разнообразных эндогенных и экзогенных факторов [4]. 

Дина мич ность связана непосредственно с движением, 

позой, наличием корригирующих жестов, парадоксаль-

ных кинезий и ремиссий, переходом одних форм дисто-

нии в другие, а также эмоциональным и функциональным 

состоянием человека. Диагностика причин и механизмов 

дистонии возможна только на основании анализа клини-

ческой картины [3].

КЛАССИФИКАЦИЯ ДИСТОНИИ

Существуют различные классификации дистонии, 

которые основаны на этиологии, возрасте начала заболе-

вания (раннее, позднее начало), вовлеченности опреде-

ленных частей тела и распространенности (фокальная, 

сегментарная, мультифокальная, гемидистония, генерали-

зованная дистония). Дистония рассматривается как пер-

вичная, если этиология ее неизвестна и гиперкинез явля-

ется единственным проявлением болезни. Такая дистония 

выявляется в 70–80% случаев. Вторичная дистония – про-

явление другого заболевания или поражения нервной 

системы и, как правило, сопровождается дополнительной 

неврологической симптоматикой (зрительными, мозжеч-

ковыми, когнитивными нарушениями и т. д.). 

К первичным дистониям относятся и генетические 

формы. Классификация генетических форм создана 

Организацией генома человека (HUGO). В современной 

номенклатуре выявлен 21 вариант (DYT1-DYT21) генетиче-

ски обусловленных дистоний. В их число входят как чистые 

(проявляющиеся изолированно дистонией), так и смешан-

ные формы, такие как дистония плюс паркинсонизм или 

миоклонус и пароксизмальные дискинезии с дистонией.

К чистым формам, то есть проявляющимся изолированно 

дистонией, относятся DYT1, DYT2, DYT4, DYT6, DYT7, DYT13, 

DYT17 и DYT 21. В большинстве случаев генетические 

формы имеют аутосомно-доминантный тип наследования 

с неполной пенетрантностью. В одной семье у носителей 

гена могут как отсутствовать проявления дистонии, так и 

наблюдаться различные формы, например цервикальная 

дистония, а также блефароспазм и др.

НЕМОТОРНЫЕ ПРОЯВЛЕНИЯ ДИСТОНИИ

Нередко начальными симптомами у пациентов с пер-

вичной дистонией могут быть именно немоторные про-

явления, например чувство инородного тела в глазах при 

блефароспазме или ощущение стягивания в мышцах шеи, 

которые могут проявляться задолго до развития гиперки-
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неза. Эти симптомы в дальнейшем не исчезают, а продол-

жают сопровождать двигательные нарушения. 

В последнее время интерес к так называемым немо-

торным проявлениям дистонии возрастает. Тесное сосуще-

ствование нередко не позволяет разграничить, являются 

ли эти проявления самостоятельными симптомами дисто-

нии, или же они развиваются вследствие гиперкинеза. 

ЭМОЦИОНАЛЬНЫЕ РАССТРОЙСТВА

Еще С.Н. Давиденков при описании пациентов с дис-

тониями обращал внимание на «значительную невротич-

ность этих больных… когда несильные …болевые импуль-

сы в состоянии привести к появлению непропорциональ-

но значительных расстройств» [5]. Проведено большое 

количество исследований по оценке нейропсихиатриче-

ских изменений при первичной дистонии. Накапливается 

все больше данных о сосуществовании депрессии и тре-

вожных расстройств, обусловленном кортико-лимбо-

стриарной дисфункцией при первичной дистонии [6]. 

Так, показано, что у женщин с цервикальной дистони-

ей психические расстройства встречаются чаще, чем у 

женщин, страдающих алопецией, что позволяет рассма-

тривать их как немоторные проявления дистонии, а не 

следствие двигательного дефекта [7]. 

Депрессивные расстройства часто отмечаются у паци-

ентов с цервикальной дистонией, блефароспазмом, 

ларингеальной дистонией и дистонией руки, чем в попу-

ляции [7–9]. При этом тяжесть депрессивных расстройств 

не зависит от тяжести дистонического гиперкинеза, 

позволяя предположить их первичный характер. С другой 

стороны, улучшение эмоционального фона после успеш-

ного лечения дистонии подтверждает вклад двигатель-

ных расстройств и боли в развитие депрессии [10, 11]. 

Высокая частота тревожных заболеваний, включая обсес-

сивно-компульсивные расстройства и социальную фобию у 

пациентов с фокальной дистонией, отмечена во многих 

исследованиях [12–16]. Так, в одном из исследований из 89 

пациентов с фокальной дистонией 57,3% страдали различ-

ными психиатрическими заболеваниями, которые сформи-

ровались в среднем за 18,4 ± 13,9 года до начала дистонии 

[17]. В исследовании, проведенном Heiman с соавт. в 2004 г., 

у носителей DYT1-мутации выявлен повышенный риск раз-

вития рекуррентного большого депрессивного расстройства, 

при этом вероятность его развития не была связана с тяже-

стью дистонического гиперкинеза [18]. В этом же исследова-

нии не получено данных за повышенный риск развития 

тревожных расстройств у носителей гена DYT1.

Большинство работ по изучению тревожных, обсес-

сивно-компульсивных, фобических расстройств имеет 

методологические неточности. В целом взаимосвязь дис-

тонии и психических отклонений недостаточно изучена и 

требует дальнейших исследований.

КОГНИТИВНЫЕ НАРУШЕНИЯ

Когнитивные нарушения могут возникать у пациентов 

с дистоническими гиперкинезами вследствие поражения 

базальных ганглиев. В отдельных исследованиях обнару-

живается дефицит внимания у пациентов с цервикальной 

дистонией в сравнении со здоровыми пациентами [19]. 

После лечения ботулиническим токсином показатели 

внимания улучшались, что может свидетельствовать о 

вторичном характере этих расстройств, обусловленных 

дистоническим спазмом мышц [19]. Не исключено, что 

такие немоторные проявления дистонии, как боль и 

депрессия, также способствуют формированию дефицита 

внимания. В исследованиях, проведенных Vidailhet и 

Pillon у пациентов с первично генерализованной дисто-

нией, не обнаружено когнитивного дефицита в сравне-

нии с группой контроля [20, 21]. В другом исследовании у 

пациентов с носителем гена DYT1 (как манифестирую-

щий, так и неманифестирующий) также не обнаружено 

изменений когнитивных функций [22].

РАССТРОЙСТВА СНА

Жалобы на нарушение сна часто встречаются у паци-

ентов с дистонией. Этот симптом также требует детально-

го рассмотрения в связи с его влиянием на общее само-

чувствие и, как следствие, на выраженность симптомов. У 

пациентов с блефароспазмом и оромандибулярной дис-

тонией установлены снижение эффективности сна и 

представленности фазы быстрого сна, увеличение коли-

чества пробуждений, которые зависели от тяжести забо-

левания [23, 24]. Количественный анализ насильственных 

движений продемонстрировал уменьшение патологиче-

ской мышечной активности по мере перехода из состоя-

ния бодрствования в фазу медленного и затем быстрого 

сна. Однако полного исчезновения насильственных дви-

жений не происходит, регистрируемые импульсы посте-

пенно нарастают к моменту пробуждения [24].

У пациентов с фокальной дистонией также было 

выявлено ухудшение показателей по Питсбургскому 

опроснику сна (Pittsburgh Sleep Quality Index) по сравне-

нию с контрольной группой, которое не зависело от тяже-

сти дистонии, но коррелировала с тяжестью депрессив-

ных расстройств, что позволяет предположить вторичный 

характер нарушений сна [25]. При этом повышенной 

дневной сонливости (в сравнении со здоровыми пациен-

тами) не обнаружено [25, 26]. По данным Trotti et al., 

получены противоположные результаты, хотя увеличение 

дневной сонливости может быть связано с влиянием 

антихолинергических препаратов [27].

В недавно проведенном крупном исследовании 221 

пациента с цервикальной дистонией и блефароспазмом 

нарушение качества сна выявлено у 44 и 46% соответ-

ственно (в группе здоровых пациентов – у 20%); оценка 

проводилась по Питсбургскому опроснику сна [26]. В этом 

исследовании не было выявлено зависимости с тяжестью 

дистонии (шкалы TWSTRS и Jancovic), пациенты также не 

отметили улучшения сна после проведенного лечения 

ботулиническим токсином. Отмечена зависимость инсом-

нии от наличия депрессивных расстройств и синдрома 

беспокойных ног. Риск возникновения нарушений сна 

увеличивают женский пол и наличие бруксизма. 
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Приблизительно 28% пациентов в каждой группе прини-

мали антидепрессанты, снотворные и анальгетические 

препараты, которые также могли оказывать влияние на 

результаты. В исследовании, проведенном J. Yang у паци-

ентов с цервикальной дистонией, качество сна хуже, чем 

у пациентов с блефароспазмом [28].

В целом распространенность нарушений сна у паци-

ентов с фокальными формами дистонии колеблется 

между 40 и 70% [29, 30]. 

Примечательно, что нарушение качества сна больше 

ассоциировано с депрессивными симптомами, чем с 

выраженностью моторных симптомов. Во время полисом-

нографического исследования сна выявлено снижение 

частоты и продолжительности дистонических движений. 

После введения ботулинического токсина, несмотря на 

значительное улучшение моторных функций, качество 

сна не улучшалось. Результаты исследований указывают 

на снижение качества сна у пациентов с фокальной дис-

тонией, тем не менее причины этих нарушений остаются 

малопонятными. Описанные нарушения сна являются 

неспецифичными и могут быть обнаружены при многих 

других заболеваниях нервной системы.

Обсуждается несколько гипотез возникновения нару-

шений сна при фокальных дистониях.

Первое предположение основано на том, что в основе 

этих нарушений лежит та же дисфункция в работе мозга, 

которая приводит к формированию дистонии. Пато физио-

логия дистоний до конца не понятна, но можно предпо-

ложить, что ядром заболевания является сбой работы 

областей мозга, ассоциированных с движением, таких как 

базальные ганглии. Драматический эффект использова-

ния Леводопы в дофа-чувствительных дистониях указыва-

ет на вовлечение допаминергических систем как мини-

мум в нескольких формах дистонии. Еще одно подтверж-

дение гипотезы вовлечения этих систем основано на 

формировании «тардивных дистоний», которые возника-

ют как результат побочной реакции на антидофаминерги-

ческую терапию и клинически напоминают первичную 

дистонию. Исследование, проведенное Dauvilliers, также 

подтверждает потенциальную роль дофамина в формиро-

вании бессонницы [29]. Тем не менее данных, доказываю-

щих эту гипотезу, недостаточно. Требуются дальнейшие 

научные работы в этом направлении.

Согласно второй гипотезе, причиной нарушений сна 

могут быть побочные действия препаратов, которые при-

нимают пациенты с фокальными дистониями. В представ-

ленных исследованиях больные с цервикальной дистони-

ей получали в основном лечение ботулиническим токси-

ном, который является препаратом первой линии при 

этом заболевании. Ботулинический токсин, как известно, 

не вызывает нарушение сна. Однако подавляющая часть 

пациентов, кроме этого, получает лечение другими лекар-

ственными препаратами. Так, Eichenseer в исследовании 

54 пациентов с цервикальной дистонией отметил исполь-

зование следующих лекарственных средств: у 35% – бен-

зодиазепины, у 20% – антидепрессанты, у 7% – баклофен, 

у 4% – антихолинергические препараты [30]. Бензодиа зе-

пины и агонисты бензодиазепиновых рецепторов исполь-

зуются для лечения коротких эпизодов нарушения сна 

[31]. Известно, что бензодиазепины угнетают фазу мед-

ленного сна и потенциально могут вызвать утреннюю 

сонливость, седацию и усиление инсомнии после прекра-

щения их приема [32], и соответственно, быть ответствен-

ными за снижение качества сна у части пациентов. 

Большинство антидепрессантов, включая селективные 

ингибиторы обратного захвата серотонина, снижают фазу 

быстрого сна, также есть данные о нарушении продолжи-

тельности сна у пациентов с дистонией при использова-

нии этой группы препаратов [33]. Таким образом, нельзя 

исключить побочное действие лекарственных препара-

тов на качество сна у пациентов с фокальными формами 

дистонии.

Третья гипотеза строится на том, что нарушения сна 

вызваны дистоническими движениями и ассоциированы 

с болью. Однако данные исследований говорят против 

предположения, что гиперкинезы приводят к инсомнии. 

Во-первых, тяжесть дистонии не коррелирует с жалобами 

на сон [25–27]. Во-вторых, согласно данным Eichenseer, 

качество сна после введения ботулинического токсина не 

улучшается, несмотря на значимое улучшение со стороны 

двигательной функции [30]. В-третьих, в нескольких 

исследованиях продемонстрировано, что частота и про-

должительность патологических движений значительно 

снижается во время сна [34–36]. Этот феномен представ-

ляется крайне интересным, но, к сожалению, малопонят-

ным. Возможно, он мог бы быть информативным в отно-

шении изучения патофизиологии и разработки новых 

подходов в лечении. Данные этих исследований можно 

расценивать как показатель нормального функциониро-

вания нисходящего моторного ингибирования во время 

сна или положительное влияние сна на регионы мозга, 

которые вызывают патологическую мышечную гиперак-

тивность. С другой стороны, Lobbezoo [35] выявил, что 

гиперкинезы заметно уменьшаются при положении паци-

ента лежа на спине и без намерения уснуть. Это дает 

основания предполагать, что уменьшение патологиче-

ских движений может быть ассоциировано с позицией на 

спине в большей степени, чем связано собственно со 

сном. Также есть данные, что в группе пациентов с дис-

тонией чаще встречается синдром беспокойных ног, чем 

в группе контроля [26], соответственно, нарушения сна 

также могут быть обусловлены именно этим синдромом. 

И наконец, четвертая гипотеза объяснения нарушений 

сна – эмоциональные расстройства. Недавнее исследова-

ние по оценке качества жизни у 70 пациентов с церви-

кальной дистонией показало, что 47% из них испытывает 

депрессию и чувство раздражения, 33% – одиночество или 

изоляцию, 73% предъявляют жалобы на ощущение нелов-

кости при общении с другими людьми в связи с гиперки-

незами [37]. Еще в двух исследованиях обнаружено, что 

данные Питсбургского опросника качества сна позитивно 

коррелируют со шкалой Бэка у пациентов с фокальной 

дистонией [25, 26]. Можно предположить, что депрессив-

ные симптомы ассоциированы с нарушением сна у паци-

ентов с цервикальной дистонией, патофизиологические 

же механизмы требуют дальнейших исследований.
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Необходимо изучение нарушений сна у пациентов с 

фокальной дистонией на более высоком качественном 

уровне. Во-первых, использование опросников и полисом-

нографии для оценки сна нуждается в анализе с более стро-

гими критериями по качеству выборки, на «чистом» фоне 

без влияния лекарственных препаратов, а также в сравне-

нии с сопоставимой по возрасту и полу группой здоровых 

лиц. Необходимо выяснить, существует ли соответствие 

результатов опросников сна при дистонии и результатов 

полисомнографии, оценивающей продолжительность и 

структуру сна. Во-вторых, гипотезы, касающиеся причин 

нарушений сна, нуждаются в дальнейшей проверке. Роль 

нарушений со стороны центральной нервной системы, соб-

ственно гиперкинезов, боли и психологических факторов 

как факторов, вызывающих инсомнию, неясна. В-третьих, 

нарушение сна нуждается в лечении. По предварительным 

данным, использование ботулинического токсина незначи-

тельно влияет на улучшение сна, но необходимо более тща-

тельно оценить эффективность такого лечения в отношении 

инсомнических расстройств. При отсутствии улучшения сна в 

результате применения ботулинотерапии использование 

стандартной терапии, например когнитивно-поведенческой, 

при необходимости возможно адаптировать для пациентов 

с дистонией. Это следует из предположения, что когнитивно-

поведенческая терапия эффективна у пациентов с инсомни-

ей и коморбидными заболеваниями, следовательно, можно 

предположить, что такое лечение поможет улучшить сон у 

пациентов с дистонией. Кроме того, ее можно использовать 

как альтернативный психологический метод лечения немо-

торных симптомов у пациентов с дистониями.

СЕНСОРНЫЕ НАРУШЕНИЯ И БОЛЬ

Еще одним немоторным симптомом, широко пред-

ставленным у пациентов с первичной дистонией, являют-

ся сенсорные нарушения. К ним относятся неприятные 

тянущие ощущения в мышцах шеи, которые появляются 

задолго до развития моторных нарушений, чувство вос-

паления и раздражения глаз, предшествующее развитию 

блефароспазма, раздражение в горле до проявления 

спастической дисфонии [38]. Нередко пациенты объясня-

ют патологические движения попыткой избавиться от 

ощущения дискомфорта [39, 40]. Использование корриги-

рующего жеста позволяет ослабить проявление гиперки-

неза или на короткое время полностью его прекратить. 

Наличие жестов-антагонистов указывает на вовлече-

ние в патологический процесс сенсорных афферентных 

систем. При цервикальной дистонии они обнаруживаются 

у 70% пациентов, более низкая частота наблюдается при 

других формах дистонии [41–47]. 

Электрофизиологические исследования продемон-

стрировали, что жесты-антагонисты изменяют электро-

миографические показатели, нередко это происходит 

еще до непосредственного прикосновения к коже [48]. 

Патофизиология этого феномена остается неясна, оче-

видна роль нарушенной сенсомоторной интеграции. 

Болевые ощущения также относят к немоторным про-

явлениям дистонии. Нередко именно с них и начинается 

заболевание задолго до проявления моторных симпто-

мов. Так, боль у пациентов с цервикальной дистонией 

встречается в 70% случаев и достигает 30% при фокаль-

ной дистонии руки и «писчем спазме» [49, 50]. Крайне 

мало работ, посвященных сочетанию фокальной дисто-

нии и головных болей. Известно, что около 60% пациен-

тов с цервикальной дистонией страдают головными 

болями различного типа. Боль чаще локализована в заты-

лочной и шейно-затылочной областях [51]. 

Учитывая значимость болевого синдрома как фактора, 

ухудшающего течение основного заболевания, а также 

его связь с депрессивными расстройствами, требуется 

проведение дальнейших исследований, изучающих взаи-

моотношения между симптомами, и, соответственно, раз-

работки стратегии лечения.

КАЧЕСТВО ЖИЗНИ

Влияние немоторных симптомов на качество жизни при 

первичной дистонии было оценено во многих исследова-

ниях. В основном использовался опросник SF-36 (short 

form-36) и Cervical Dystonia Impact Profile-58 [52–56]. 

Показано значимое влияние боли, депрессии и тревоги 

на качество жизни [49, 50, 57, 58]. Отмечено, что у паци-

ентов с цервикальной дистонией этот показатель хуже, 

чем у пациентов с блефароспазмом и «писчим спазмом» 

[49, 56, 59]. Значительно снижает качество жизни и син-

дром хронической усталости, при этом степень устало-

сти от умеренной до тяжелой предъявляют до 50% боль-

ных даже при коррекции депрессивных расстройств и 

нарушений сна [60]. В одном из недавно проведенных 

исследований [61] авторы оценивали благополучие 

интимной сферы как важного аспекта психологического 

здоровья. В этом исследовании выявлены более выра-

женные нарушения у пациентов с фокальной дистонией, 

чем у здоровых людей и пациентов, страдающих геми-

фациальным спазмом. Среди причин сексуальной дис-

функции обсуждается роль повреждения кортико-стриа-

то-таламо-кортикальных путей; подчеркивается необхо-

димость адекватной психологической поддержки таких 

пациентов, что будет способствовать улучшению их 

качества жизни.

ЛЕЧЕНИЕ

Вопрос лечения немоторных проявлений дистонии 

остается открытым. Двойных слепых исследований влия-

ния пероральных медикаментов на эти симптомы не про-

водилось. Ряд лекарственных препаратов, влияющих на 

некоторые проявления дистонии или сопутствующие 

заболевания, например нейролептики или антидепрес-

санты из группы селективных ингибиторов серотонина, 

могут ухудшать течение дистонии [62]. 

Очевидно, комплексная оценка пациента, страдающе-

го дистонией, позволит достичь максимального результа-

та при использовании мультимодального подхода, 

направленного на коррекцию не только непосредственно 

гиперкинеза, но и сопутствующих заболеваний.
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К препарату первого ряда, используемому для лече-

ния фокальных дистоний, относится ботулинический ток-

син. Многочисленные исследования (уровень доказатель-

ности А) подтверждают его высокую эффективность в 

лечении не только моторных проявлений. Использование 

ботулинотерапии позволяет воздействовать на ряд сим-

птомов, которые в конечном счете приводят к улучшению 

качества жизни пациентов. Снижение боли после ботули-

нического токсина оказывает влияние практически на 

все немоторные проявления, сопровождающие дистонию. 

В течение уже 10 лет в России используется для лечения 

фокальных дистоний ботулинический токсин второго 

поколения Ксеомин, который отличается высокой степе-

нью очистки от комплекс-образующих белков, что позво-

ляет его считать препаратом с самой низкой иммуноген-

ностью. Это дает возможность использовать гибкий 

интервал введения при необходимости, а также вводить 

большие дозы без опасения развития аллергических 

реакций. Несомненным преимуществом Ксеомина явля-

ется удобный температурный режим хранения, позволя-

ющий хранить его при комнатной температуре. Препарат 

выпускается в дозировках 50 и 100 ЕД, обеспечивая воз-

можность использования более точных дозировок.

Весьма перспективным направлением лечения таких 

немоторных симптомов, как боль, тревожные и депрессив-

ные расстройства, является когнитивно-поведенческая 

терапия. Особенно это актуально в связи с ограничениями 

(из-за возможных побочных эффектов) в выборе лекар-

ственных препаратов. Этот метод психотерапии использу-

ется в лечении психических, неврологических, а в послед-

нее время и терапевтических заболеваний и имеет доста-

точную базу доказательной эффективности. Важно, что для 

лечения депрессии, тревожных и обсессивно-компульсив-

ных расстройств когнитивно-поведенческая терапия имеет 

уровень рекомендации А [63, 64]. Целью когнитивно-пове-

денческой терапии является научить пациента адекватно 

относиться к своим ощущениям, дать представление о сути 

заболевания, комплексности подхода к лечению и актив-

ном участии самого больного в изменении сложившихся 

поведенческих стереотипов. Впервые этот вид терапии был 

применен А. Беком для пациентов с тревожными и депрес-

сивными расстройствами. Позднее выявлена высокая 

эффективность когнитивно-поведенческой терапии для 

лечения хронических болевых синдромов. Использование 

этого метода для лечения как немоторных проявлений дис-

тонии, так и вторичных симптомов моторных проявлений 

позволит значительно повысить эффективность терапии.

Таким образом, немоторные проявления первичной 

дистонии широко представлены в клинической картине 

этих заболеваний и имеют патофизиологическую основу, 

в определенной степени сходную с возникновением 

моторных симптомов. Негативное влияние немоторных 

симптомов на качество жизни, а возможно, и течение 

заболевания демонстрирует важность их оценки для ком-

плексного подхода в лечении пациентов с дистонией и 

диктует необходимость дальнейших исследований.
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