
Блефароспазм (БФС; син.: доброкачественный эссен-

циальный блефароспазм, первичный блефароспазм) – ва-

риант фокальной дистонии, проявляющийся непроизволь-

ным спазмом век с закрыванием глаз и/или c усиленным са-

мопроизвольным морганием. Со времени первых современ-

ных описаний БФС как локальной формы мышечной дис-

тонии наши знания о нем значительно расширились. Уточ-

няются клинические особенности, механизмы формирова-

ния гиперкинеза, совершенствуются методы лечения [1].

Имея хроническое заболевание, сопровождающееся дли-

тельным спазмом круговой мышцы глаза, пациенты могут

быть функционально слепыми и не способны вести нор-
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мальную профессиональную и общественную жизнь. До-

полнительно БФС сочетается с большим спектром эмоцио-

нальных и поведенческих расстройств [2]. 

Судя по картине Питера Брейгеля Старшего, БФС

был известен еще в XVI в. [1, 3]. На заре научного изучения

он считался психогенным заболеванием. На основании

описания 21 случая БФС в 1956 г. J.W. Хендерсоном [5],

а также собственных наблюдений 39 пациентов в 1976 г. [1]

C.D. Marsden пришел к выводу, что БФС может быть одним

из проявлений торсионной дистонии взрослых и связан

с дисфункцией базальных ганглиев. 

Э п и д е м и о л о г и я ,  ф а к т о р ы  р и с к а
БФС – редкое заболевание, его распространенность

составляет от 16 до 133 случаев на 1 млн населения. Заболе-

вание характеризуется гиперкинезами круговой мышцы

глаз и других периорбитальных мышцы [5]. Существует пер-

вичный и вторичный БФС, в клинической практике чаще

встречается первичный БФС. Обычно он спорадический,

за исключением семейных или наследственных форм [6].

Согласно большинству исследований, БФС является менее

распространенным, чем первичная цервикальная дистония,

хотя в Японии и Италии наблюдается обратная тенденция

[7]. БФС чаще встречается среди женщин в возрасте от 50 до

70 лет [8]. Семейный анамнез отягощен по БФС в 27–32%

случаев [6, 9]. Большинство пациентов отмечают подобные

симптомы у своих родственников первой степени родства,

что согласуется с гипотезой аутосомно-доминантного хара-

ктера заболевания с низкой пенетрантностью [10]. Четких

данных об этнической предрасположенности нет, однако

некоторые источники сообщают о более высокой заболева-

емости среди кавказоидов [11]. 

Доля вторичного БФС составляет менее 10% от числа

всех случаев; он встречается после очагового поражения

ствола мозга, таламуса, базальных ганглиев, мозжечка или

даже кортикального повреждения. БФС также может воз-

никать при болезни Паркинсона, прогрессирующем надъ-

ядерном параличе, поздней дискинезии, параличе Белла,

глазной форме миастении или при заболеваниях, приводя-

щих к раздражению роговицы [5, 9].

БФС имеет тенденцию к распространению на сосед-

ние части тела (обычно в течение первых 5 лет) чаще, чем

при цервикальной дистонии или дистонии верхних конеч-

ностей [12]. У пациентов с БФС может наблюдаться тремор

головы или рук [13–15].

В одном из масштабных исследований обобщаются

и расширяются эпидемиологические сведения о 240 паци-

ентах с БФС [9]. По его результатам, БФС чаще встречается

у женщин (соотношение женщины:мужчины – 2,8:1), 93%

из которых – кавказоиды. Половина (50%) имеют изолиро-

ванный БФС, 31% – синдром Мейжа, у 4% БФС сочетается

с апраксией открывания век. О предшествующей светобояз-

ни сообщили 25% пациентов, о других заболеваниях глаз –

22%. Большинство обследованных не курят, не принимают

антимиметики или антипсихотические препараты, у них от-

сутствует отягощенный перинатальный анамнез или череп-

но-мозговая травма. Ассоциировали дебют БФС со стрес-

сом, непосредственно предшествовавшим появлению сим-

птомов, 72% больных. У 32% пациентов отмечен семейный

характер дистонии различной локализации, наиболее часто

отмечался БФС [9].

По другим сведениям, факторами риска развития

симптомов БФС могут служить прием противорвотных или

антипсихотических препаратов, травмы головы [16]. По не-

которым данным, для пациентов с БФС было характерно

высокое потребление кофеина. От 24 до 72% больных сооб-

щают об одном или нескольких стрессовых событиях, пред-

шествующих развитию симптомов [17]. 

Фотофобия и заболевания глаз предшествуют появле-

нию БФС соответственно в 25–57 и 22–50% случаев [9, 18].

К л и н и ч е с к и е  п р о я в л е н и я
Клиническая феноменология БФС включает как мо-

торные, так и немоторные проявления. Моторные симпто-

мы вызваны непроизвольным движением, возникающим

в одной из трех функционально различных частей круговой

мышцы глаза (КМГ) – орбитальной, пресептальной или

претарзальной. В небольшой степени в патологический

процесс вовлекается мышца, опускающая верхнее веко. Ха-

рактерная моторная особенность БФС – короткий или ус-

тойчивый спазм, приводящий к сужению глазной щели или

закрыванию века, который в течение нескольких месяцев

прогрессирует до стереотипного синхронного двусторонне-

го сокращения [5]. Опускание бровей обусловлено активно-

стью преимущественно орбитальной и пресептальной пор-

ций КМГ. Частота и продолжительность спазма могут варь-

ировать при выполнении задач, требующих повышенного

внимания [11]. 

БФС почти исключительно двусторонний, хотя есть

несколько сообщений о случаях монокулярного заболева-

ния, которое в конечном итоге становится двусторонним

в течение нескольких месяцев [19].

Апраксия поднимания века (АПВ) – еще одно распро-

страненное проявление БФС. Она характеризуется времен-

ной потерей произвольного открывания глаз после спазма,

несмотря на устойчивую активность лобной мышцы [20].

При сочетании БФС и АПВ непроизвольное закрывание

глаз сопровождается трудностями их открывания и удержа-

ния открытыми. В этом случае сокращение КМГ выступает

в роли триггерного фактора, вызывая расслабление мышцы,

поднимающей верхнее веко [21]. 

Патофизиологические механизмы АПВ до конца не

изучены. Предположительный «виновник» апраксии – ак-

тивность претарзальной порции круговой мышцы и/или

временное непроизвольное ингибирование мышцы, подни-

мающей верхнее веко, которое препятствует открыванию

века. Вероятно, АПВ возникает вследствие нарушения

надъядерного контроля произвольного поднятия век, за-

ключающегося в активации мышцы, поднимающей верхнее

веко, и параллельной ингибиции функции КМГ. По дан-

ным электронейромиографии было установлено, что АПВ

могут вызывать следующие факторы: интермиттирующее

или постоянное торможение мышцы, поднимающей верх-

нее веко, постоянное сокращение претарзальной части

КМГ или их сочетание. 

Сенсорный трюк (СТ), или корригирующий жест, – хо-

рошо известное явление, которое может уменьшить тяжесть

дистонии [22, 23]. Не у всех пациентов с БФС СТ влияют на

интенсивность спазма, а многие пациенты могут не знать об

их наличии [24]. Описано множество различных сенсорных

маневров; одним из наиболее распространенных является

надавливание на периокулярную и периорбитальную об-
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ласть или прикосновение к ней [25]. Предположительно,

пациенты могут временно уменьшать спазм давлением на

периорбитальную или височно-лицевую область, управляя

проприоцептивным сенсорным входом, модулируя сенсо-

моторную интеграцию, которая уменьшает патологический

дистонический ответ. Среди других подавляющих БФС ма-

невров – жужжание, свист, зевание, кашель, поправление

очков, закрывание одного глаза. При более тяжелых формах

БФС применяется силовое воздействие на периокулярные

мышцы [26]. Возможно, при БФС СТ могут устранять нару-

шение центральной обработки информации и изменять не-

соответствие между сенсорным входом и моторным выхо-

дом сигнала [25, 26]. 

Светобоязнь (фотофобия). Термин «светобоязнь» оп-

ределяется K. Digre и K. Brennan [27] как сенсорное состоя-

ние, при котором свет вызывает дискомфорт в глазу или го-

лове либо реакцию избегания без явной боли. 

В исследовании W. Adams и соавт. [28] продемонстри-

ровано, что пациенты с БФС имели такую же чувствитель-

ность к свету, как пациенты с мигренью, но отличались по

этому показателю от группы контроля. При опросе 316 па-

циентов с БФС 94% сообщили о повышенной светочувстви-

тельности; обычное освещение вызывало спазм примерно

в половине случаев, в то время как яркий свет приводил

к почти постоянному зажмуриванию [29]. Светобоязнь

предшествует дебюту спазма у 25% пациентов, и до 74%

больных отметили одновременное появление БФС и свето-

боязни [9].

Обсуждаются как минимум три механизма развития

фотофобии. Согласно первому, свет через фоторецепторы

сетчатки активирует нейроны тройничного нерва ствола

мозга, вызывая вазодилатацию и активацию ноцицепто-

ров кровеносных сосудов [30, 31]. Второй путь – прямая

связь между фотосенситивными ретинальными ганглио-

нарными клетками (ipRGC) и таламическими сенсорны-

ми ядрами [32]. Предполагается, что третий путь не задей-

ствует зрительный нерв, а ipRGCs и/или ipRGC-подоб-

ные меланопсин-содержащие нейроны радужной оболоч-

ки имеют афферентные связи с системой тройничного

нерва в обход зрительного нерва [33, 34]. Открытие второ-

го пути особенно важно для понимания сущности БФС,

так как таламус является значимым звеном сенсорной ин-

теграции и имеет обширные связи с соматосенсорными

центрами коры.

Светобоязнь – второй по значимости (после дистони-

ческого спазма) фактор, отрицательно влияющий на каче-

ство повседневной жизни пациентов с БФС. Понимание

механизмов фотофобии важно для создания методов лече-

ния БФС. 

Нарушения со стороны сенсорной системы (жжение

и ощущение инородного тела в глазу, СТ, светобоязнь) могут

иметь фундаментальное значение в патофизиологии пер-

вичной дистонии с поздним началом. Факторы, вызываю-

щие перегрузку сенсорной системы в определенной области

тела, могут объяснить возникновение топографически свя-

занной локальной дистонии [7].

Помимо сенсорных, немоторные проявления включа-

ют психические расстройства, нарушения сна и когнитив-

ные нарушения [9]. 

Для БФС разработан диагностический алгоритм, ос-

нованный на клинических проявлениях заболевания: на-

личии стереотипных, двусторонних и синхронных спазмов

КМГ, идентификации СТ, наличии облегчающих БФС фа-

кторов или, напротив, факторов, усиливающих моргание

[11, 22]. Данные критерии имеют чувствительность 93%

и специфичность 90%. Разработана шкала тяжести БФС

(Jankovic Rating Scale, JRS), основанная на шести клини-

ческих аспектах, включая степень и продолжительность

закрывания век, частоту спазмов, наличие АПВ, возник-

новение БФС во время письма и увеличение частоты мига-

ния [11, 22].

Применение клинических оценочных шкал (JRS,

Функциональная шкала оценки повседневной активности

при блефароспазме – BSDI) позволяет также объективи-

зировать состояние пациента и эффективность лечения

[35, 36]. 

П а т о г е н е з
Патогенез БФС до сих пор не ясен. У пациентов

с БФС, как и при дистонии любой другой локализации, на-

рушается сенсорная временная и пространственная дис-

криминация [36, 37]. Исследования на животных моделях

позволяют предположить вклад раздражения роговицы

и дисфункции базальных ганглиев, приводящих к потере

надъядерного контроля рефлекса моргания при БФС [38]. 

Мигательный рефлекс. Предполагается, что возбуди-

мость мигательного рефлекса находится под контролем ро-

стральных структур, включая базальные ганглии, и патоло-

гически повышена при БФС [23]. У пациентов с БФС опре-

деляется недостаточное ингибирование подпорогового сти-

мула вызывания мигательного рефлекса, особенно у тех,

у кого не эффективны корригирующие жесты [39]. Возмож-

ная причина этого – предрасположенность субъектов к не-

адаптивным пластическим изменениям в контроле возбу-

димости ствола мозга, которые могут привести к клиниче-

ски выраженной дистонии [40]. 

Гипервозбудимость интернейронов ствола мозга под-

тверждает усиление R2-компонента мигательного рефлек-

са. Выраженность усиления коррелирует с интенсивностью

спазма [41]. Установлено, что усиление R2-компонента

встречается при мышечной дистонии другой локализации

(например, цервикальной) [42, 43]. Данный факт, вероятно,

отражает отсутствие тормозного влияния базальных гангли-

ев в понтомедуллярном круге, ответственном за рефлекс

моргания при дистонии в целом. 

Предполагается, что БФС представляет собой гиперак-

тивность рефлекторного, а не спонтанного моргания, осо-

бенно провоцируемого светом [44]. 

Психогенный и эссенциальный БФС и мигательный реф-
лекс. Психогенный БФС считается относительно редким

состоянием. В серии наблюдений пациентов с психогенны-

ми расстройствами движения (n=131) БФС или другие ги-

перкинезы лица составляли только 0,3% [45]. Среди прочих

конверсионных гиперкинезов психогенный БФС встречал-

ся у 2–7% пациентов [46]. Такие различия в распространен-

ности обусловлены сложностью клинической дифференци-

ации истинного и психогенного БФС. В исследовании

P. Schwingenschuh и соавт. [47] 22% всех пациентов с БФС

имели нетипичные черты и клинические признаки, позво-

ляющие заподозрить психогенное расстройство движения.

Однако у 7 из 9 пациентов уровень диагностической досто-

верности расценивался как «возможно психогенный». 
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Существует немного клинических признаков, позво-

ляющих отличить нетипичный БФС от истинного дистони-

ческого. К наиболее значимым клиническим особенностям

БФС психогенного характера можно отнести внезапность

начала заболевания. Ответ на инъекции ботулинического

токсина может быть положительным лишь отчасти. 

Методом дифференциации может служить мигатель-

ный рефлекс. Усиление R2-компонента рефлекса мигания

отмечается только у пациентов с эссенциальным БФС.

У пациентов с атипичным (предположительно психоген-

ным) БФС кривая R2 не меняется. Патологический индекс

R2 позволяет идентифицировать пациентов с клинически

типичным БФС со специфичностью 90% и чувствительно-

стью 100% [48].

Н е й р о в и з у а л и з а ц и я
Пациенты с БФС демонстрируют изменения в базаль-

ных ганглиях, мозжечке, первичной/вторичной сенсомо-

торных и визуальных зонах по данным функциональной маг-
нитно-резонансной томографии. Это может отражать вовле-

чение указанных областей в подавление дефектного движе-

ния и сенсомоторной дезинтеграции.

В исследованиях с применением воксельной морфо-
метрии (voxel-based morphometriy, VBM) установлено увели-

чение объема серого вещества хвостатого ядра и мозжечка

с обеих сторон в сочетании с уменьшением скорлупы и та-

ламуса, а также обнаружено двустороннее изменение тол-

щины сенсомоторной коры по сравнению с гемифациаль-

ным спазмом [49]. 

Патофизиология БФС связана с изменениями в пер-

вичной моторной коре. В частности, было описано умень-

шение серого вещества первичной моторной и премотор-

ной коры, отвечающей за область лица, при БФС [50]. Пре-

моторная кора напрямую участвует в контроле непроиз-

вольных движений [51]. Структурные изменения в этих об-

ластях могут быть связаны с изменением процесса инициа-

ции непроизвольного движения и адаптации к новому по-

рядку движений [52]. 

У пациентов с БФС были обнаружены снижение

фракционной анизотропии в левом красном ядре и в правом

бледном шаре и увеличение ее в субталамическом ядре по

сравнению с контролем. Стимуляция красного ядра на жи-

вотных моделях вызывала реакцию моргания и была иссле-

дована в качестве модели БФС на животных [53]. Посколь-

ку красное ядро является ключевым звеном в передаче ин-

формации от мозжечка, растущий объем научных знаний

подтверждает ключевую патофизиологическую роль моз-

жечково-таламо-кортикальных сетей при дистонии. 

Причина изменения диффузии в базальных ганглиях,

стволе мозга и мозжечке у пациентов с БФС и цервикаль-

ной дистонией не известна. Одним из возможных объясне-

ний является изменение морфологии клеток в структурах

серого вещества мозга из-за гиперактивности нейронов

(вследствие потери ингибирования) и/или патологической

нейропластичности [54–56]. Другое возможное объяснение

микроструктурных изменений – накопление железа, кото-

рое влияет на показатели анизотропии диффузионной тен-
зорной магнитно-резонансной томографии и коэффициент

диффузии [57]. При БФС и цервикальной дистонии гомео-

стаз железа может быть регионарно изменен патофизиоло-

гическим процессом нейропластичности и гиперактивно-

сти нейронов из-за потери нормальных ингибирующих ме-

ханизмов.

Снижение метаболизма глюкозы в зрительной (осо-

бенно задней) коре, может отражать функциональную поте-

рю зрения у пациентов с БФС. Обычно у таких пациентов

частота мигания увеличивается, а в тяжелых случаях мига-

ние подавляется чрезмерным непроизвольным закрывани-

ем век, что влечет за собой недостаточную стимуляцию зри-

тельной коры и снижение метаболизма глюкозы [58]. 

Б о т у л и н о т е р а п и я
Еще в 1998 г. R.L. Anderson и соавт. [59] обнаружили,

что инъекции ботулинического токсина типа А (БТА) эф-

фективны у 86% пациентов с БФС. Установлено, что введе-

ние БТА в КМГ и мышцы межбровья является наиболее

эффективным средством лечения БФС [35]. Считается, что

инъекция в претарзальную часть КМГ особенно важна для

хорошего результата. M. Aramideh и соавт. [60] показали,

что комбинированные претарзальные и орбитальные инъ-

екции БТА могут привести к усилению ответа на лечение

БТА по сравнению с одними только орбитальными инъек-

циями. Сообщалось также, что претарзальные инъекции

БТА эффективны при лечении пациентов с БФС, у которых

не наблюдается улучшения при увеличении дозы стандарт-

ных подкожных орбитальных инъекций [61]. Авторы обна-

ружили, что при инъекциях в претарзальную часть общая

необходимая доза БТА может быть снижена. При прямом

сравнительном исследовании между инъекциями в претар-

зальную и пресептальную части КМГ при лечении БФС

и гемифациального спазма отмечено, что у претарзальных

инъекций выраженность и длительность ответа значитель-

но выше [62].

В настоящее время существует три наиболее изучен-

ных и одобренных Управлением по санитарному надзору за

качеством пищевых продуктов и медикаментов США (Food

and Drug Administration, FDA) препарата БТА:

IncobotulinumtoxinA, AbobotulinumtoxinA и Onabotulinum-

toxinA. Все они имеют одну и ту же активную молекулу ней-

ротоксина. Продукты различаются процедурами очистки

и наличием или отсутствием вспомогательных белков. Кли-

нические испытания не показали существенных различий

в терапевтическом ответе или продолжительности эффекта

среди трех токсинов типа А при использовании соответству-

ющей эквивалентной дозы [63].

Ботулинический токсин Ксеомин® (Incobotulinum-

toxinA) – первый БТА, который не содержит комплексооб-

разующих белков и, как следствие, имеет низкую вероят-

ность образования антител. Еще одним преимуществом

данного препарата является сохранение стабильности при

комнатной температуре, что упрощает условия транспорти-

ровки и хранения препарата [64]. 

Эффективность Ксеомина® при лечении БФС и цер-

викальной дистонии исследовалась неоднократно.

D. Dressler [65] обобщил мировой опыт применения Ксео-

мина при краниоцервикальной дистонии за 5 лет. В обзоре

указывается, что его эффективность была подтверждена

в крупных рандомизированных двойных слепых плацебо-

контролируемых исследованиях. Наряду с сопоставимыми

с Ботоксом® (OnabotulinumtoxinA) лечебными эффектами,

переносимостью и продолжительностью действия, в силу

своей малой молекулярной массы (150 кДa) и отсутствия
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комплекса белков нетоксичной части, Ксеомин® демонст-

рирует аналогичный Ботоксу® уровень диффузии [65]. 

Несмотря на высокую эффективность БТА в лечении

БФС, также установлено, что у 13% респондентов эффект

длится менее 4 нед [59]. Поэтому было предпринято иссле-

дование, в дизайне которого была предусмотрена оценка

эффективности и переносимости Ксеомина® при БФС

с гибким графиком частоты инъекций [66]. Повторные инъ-

екции Ксеомина®, введенного с интервалами от 6 до 20 нед

в соответствии с потребностями пациентов, обеспечили

стойкую эффективность лечения. Наиболее частыми по-

бочными эффектами были птоз века (31,4%) и сухой глаз

(17,6%). При укорочении интервала между инъекциями ме-

нее чем до 12 нед частота нежелательных явлений и титр

нейтрализующих антител в крови не возрастали [66]. Еще

одно исследование подтверждает эти же данные и содержит

рекомендации, позволяющие провести повторную инъек-

цию ранее 12 нед, если лечебный эффект закончился,

не опасаясь вторичной резистентности [67]. 

В результате более ранних рандомизированных конт-

ролируемых исследований в 2013 г. на основе фактических

данных был определен уровень А рекомендации для лечения

БФС с помощью IncobotulinumtoxinA и OnabotulinumtoxinA

[68], что отменяло предыдущую рекомендацию уровня В для

ботулинических нейротоксинов при блефароспазме [69].

Таким образом, клинические симптоматические эф-

фекты БТА (в том числе Ксеомина®) абсолютно доказаны,

что позволяет оказывать помощь пациентам с БФС с хоро-

шей переносимостью и безопасностью.

Изучение эффектов БТА привело исследователей

к потребности анализа влияния БТА на патофизиологиче-

ские процессы формирования дистонического гиперкине-

за. Безусловно, точные функциональные и структурные из-

менения, которые происходят наряду с улучшением сим-

птомов после терапии БТА, пока не ясны. В то же время ис-

следования с применением транскраниальной магнитной

стимуляции показывают, что долгосрочный потенциал дей-

ствия, увеличенный у пациентов с БФС (признак патологи-

ческой нейропластичности), восстанавливается после лече-

ния БТА [70]. После ботулинотерапии пациенты с БФС де-

монстрируют уменьшение объема патологически гипертро-

фированной вследствие дистонии сенсомоторной коры (ле-

вой нижней височной, левой премоторной, правой лобно-

ростральной и первичной моторной коры) [71, 72]. Вероят-

но, использование БТА при БФС, наряду с клиническим

улучшением, нормализует реструктурированный информа-

ционный поток через кортико-кортикальные и ганглио-

кортикальные связи, что позволяет предположить модифи-

цирующие и патогенетические эффекты ботулинотерапии

при БФС и требует дальнейшего изучения.
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