
А к т у а л ь н о с т ь  п р о б л е м ы
Дистония характеризуется постоянными или прерыви-

стыми мышечными сокращениями, вызывающими ненормаль-

ные, часто повторяющиеся движения, позы или и то, и другое;

обычно с выписыванием узоров, скручиванием или тремором;

часто инициируется или ухудшается в результате произволь-

ных движений и связана с чрезмерной мышечной активностью

[1]. Дистония значительно ухудшает качество жизни паци-

ентов, приводя к инвалидизации. В настоящее время для

дифференцирования дистоний используется классифика-

ция International Consensus Committee (2012), основанная на

клинических характеристиках (возраст возникновения, ло-

кализация в определенной части тела, временной паттерн и

ассоциированные нарушения) и этиологии (в результате па-

тологии нервной системы, наследственная, приобретенная

или идиопатическая формы) заболевания. По локализации

выделяют фокальную, сегментарную, мультифокальную ди-

стонию, гемидистонию и генерализованную дистонию [1].

В начале XX в. Н. Oppenheim впервые описал четырех

пациентов с деформирующей мышечной дистонией и обра-

тил внимание на двигательный феномен и нейроанатомиче-

ский субстрат этого загадочного заболевания. Автор пред-

положил, что в основе патофизиологии измененной мото-

рики лежат различные «сетевые» связи между корой голов-

ного мозга, полосатым телом, зрительным бугром и моз-

жечком, а также изменения пластичности синаптических

связей. В соответствии с уровнем научных знаний и диагно-

стики того времени в качестве лечения предлагалось устра-

нение двигательных нарушений. 

Сегодня широкое внедрение в клиническую практику

инъекционной ботулинотерапии позволяет устранять пато-

логическую моторику и значительно улучшать состояние

пациентов с цервикальной дистонией (ЦД). Использование

ботулотоксина в нашей стране началось в 1994 г., и сейчас в

нашем распоряжении имеется препарат уже второго поко-

ления incobotulinumtoxinum (ксеомин), выгодно отличаю-

щийся от других представителей этой группы высокой сте-

пенью очистки от вспомогательных белков и, соответствен-

но, низкой иммуногенностью. Это позволяет использовать

гибкие интервалы между инъекциями и достигать удовле-
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творительного результата, не опасаясь развития нечувстви-

тельности или гипериммунного ответа на повторное введе-

ние. Препарат выпускается в удобных дозах (50 и 100 ЕД) и

не требует специальных температурных условий при хране-

нии. Его эффективность в отношении устранения мотор-

ных симптомов у пациентов с ЦД подтверждена многочис-

ленными исследованиями с высочайшим уровнем доказа-

тельности (IA) [2]. 

Однако, несмотря на купирование двигательных сим-

птомов заболевания, многочисленные наблюдения свиде-

тельствуют о том, что качество жизни пациентов остается

неудовлетворительным. В чем же причина этого? Все ли

усилия приложены для улучшения качества жизни таких

больных? Не упущено ли что-то важное в картине заболева-

ния? В современной литературе есть ответы на эти вопросы.

В последнее время появляется все больше свидетельств то-

го, что у пациентов с ЦД отмечаются не только патологиче-

ские движения и/или позы, но и ряд симптомов, не связан-

ных с нарушением моторики [3–9]. Имеются данные о вы-

явлении у больных с дистонией когнитивных нарушений,

изменений настроения, сна и болевого восприятия, различ-

ных расстройств поведения, вплоть до суицидального, дис-

функций автономной нервной системы. Все эти клиниче-

ские проявления можно обозначить как «недвигательные

симптомы» (НДС) [3–9].

НДС могут превосходить по влиянию на качество

жизни моторную симптоматику [3–9]. Такие выводы о ве-

сомости НДС были сделаны в течение текущего десятиле-

тия на основании данных контролируемых исследований

[10–12]. В настоящее время неуклонно растет интерес к

изучению патофизиологических и нейроанатомических

основ развития НДН с целью оптимизировать лечение па-

циентов с дистониями. В нашей работе рассмотрены НДН

при ЦД. 

ЦД характеризуется непроизвольными сокращениями

мышц, вызывающими аномальные позы и/или вращательные

движения головы и шеи [13]. ЦД представляет собой наибо-

лее распространенную форму первичной фокальной дисто-

нии у взрослых, ее частота достигает 28–183 на 1 млн насе-

ления [14, 15]. Женщины болеют в 2 раза чаще мужчин.

Имеются разноречивые данные о распространенности тех

или иных НДС у пациентов с ЦД. Определенную роль в

этом играет метод диагностики. 

Н а и б о л е е  р а с п р о с т р а н е н н ы е  Н Д С  
L. Klingelhoefer и соавт. [10] использовали специаль-

ный опросник для пациентов с болезнью Паркинсона в ка-

честве инструмента для скрининга НДС. Пациенты само-

стоятельно заполняли анкеты. Были получены данные о

распространенности НДС у 102 пациентов с ЦД, получав-

ших инъекционную терапию ботулотоксином в одной кли-

нике. Почти все (95%) пациенты сообщили о наличии у них

НДС. 36% больных имели по меньшей мере семь симпто-

мов. Наиболее распространенными были: утрата уверенно-

сти в себе (61,8%), затруднение при засыпании и прерыви-

стый ночной сон (60%), усталость (51%) [10]. 

Снижение уверенности в себе и самооценки отметили

и большинство из 79 пациентов с ЦД, описанных 

I. Papathanasiou и соавт. [16]; при количественной оценке

больные указали на максимально возможную степень этих

изменений. 

S. Lehericy и соавт. [14] установили, что снижение са-

мооценки, развивающееся вследствие потери уверенности в

себе на фоне ЦД, выступает наиболее важным предиктором

депрессии при данном заболевании.

Нарушения сна – НДС, встречающийся, по данным

разных авторов, у 44–70% пациентов с ЦД [6, 10–12]. Оцен-

ка качества сна имеет первостепенное значение, поскольку

его нарушения влияют на общее состояние здоровья. 

L. Avanzino и соавт. [12] детально исследовали расстройства

сна у пациентов с ЦД с помощью питтсбургского показате-

ля качества сна (Pittsburgh Sleep Quality Index, PSQI): заре-

гистрировано объективное ухудшение качества сна у боль-

ных по сравнению с таковым у лиц контрольной группы,

сопоставимых по полу и возрасту. 

Наиболее частыми нарушениями сна при ЦД являют-

ся затруднение засыпания и прерывистый ночной сон, ко-

торые встречаются практически у 60% больных, а также не-

досыпание и нехватка сна – у 40% пациентов [17]. В проспе-

ктивном исследовании S.R. Eichenseer и соавт. [6], в кото-

ром участвовали пациенты с ЦД, этот параметр также оце-

нивался по PSQI – 65% обследованных набрали общий балл

>5, что указывает на ухудшение этого показателя. У пациен-

тов с ЦД отмечались значительное ухудшение качества сна,

недостаточная его эффективность, более выраженная днев-

ная дисфункция, чем у здоровых испытуемых. При сравне-

нии групп сопоставимого пола и возраста в этом исследова-

нии было выявлено, что наличие ЦД сопровождается прак-

тически двукратным увеличением числа случаев нарушения

качества сна, и это негативное различие не уменьшалось да-

же после инъекционной терапии ботулотоксином [6].

Логично предположить, что ухудшение качества сна у

пациентов с ЦД должно негативно повлиять на дневной об-

раз жизни. В то же время имеющиеся данные об относи-

тельно чрезмерной дневной сонливости и ее связи с ЦД

противоречивы. Для оценки этой связи F. Lobbezoo и соавт.

[18] использовали шкалу дневной сонливости Эпворта

(Epworth Sleepiness Scale, ESS). У части пациентов с ЦД

объективно была зарегистрирована чрезмерная дневная

сонливость, диагностируемая при оценке >11 баллов. И та-

ких больных при ЦД было достоверно больше, чем при дру-

гих фокальных видах дистонии или в сопоставимой по воз-

расту группе контроля. Однако при применении другой

оценочной шкалы – Toronto Western Spasmodic Torticollis

Rating Scale (TWSTRS) или ее модификации – какой-либо

корреляции между чрезмерной дневной сонливостью и ЦД

не прослеживалось [18]. L. Avanzino и соавт. [12] с помощью

ESS не выявили какого-либо различия по этому показателю

между пациентами с ЦД и лицами контрольной группы. Та-

ким образом, вопрос, является ли повышенная дневная

сонливость одним из НДС при ЦД, остается открытым.

S.R. Eichenseer и соавт. [6], детально изучавшие струк-

туру сна у пациентов с ЦД, указали на уменьшение у них фа-

зы быстрого сна. При этом прослеживалась взаимосвязь

данного изменения с показателем эффективности сна и тя-

жестью двигательных симптомов заболевания [19]. 

Установленные нарушения сна позволяют расши-

рить терапевтические возможности у пациентов с ЦД. 

У этих больных важно оценивать состояние ночного сна

и проводить терапию обнаруженных нарушений. Это

должно стать обязательным компонентом ведения паци-

ентов с ЦД [12].
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Б о л ь  и  с е н с о р н ы е  н а р у ш е н и я
Боль является одной из наиболее распространенных и

тяжелых жалоб при дистонии, она наблюдается у 67–75%

пациентов с ЦД [20–22]. В то же время в исследовании 

L. Klingelhoefer и соавт. [10] зарегистрирована значительно

более низкая распространенность боли у таких пациентов –

только 43%. Тем не менее это не делает данный НДС менее

значимым. Наиболее часто в болевой процесс вовлекаются

трапециевидная и грудино-ключично-сосцевидная мышцы

в области шеи, возможна также боль в верхней конечности

на стороне, в которую поворачивается голова [18, 23].

Причинами возникновения боли при ЦД могут быть

изменения болевого порога и восприятия боли. М. Tinazzi и

соавт. [24], исследовавшие болевую рецепцию у этих боль-

ных, показали, что болевой порог у них был практически в

2 раза ниже, чем у здоровых испытуемых без дистонии (кон-

трольная группа), сопоставимых по возрасту и полу. Более

того, снижение болевого порога прослеживалось у этих па-

циентов и в других группах мышц, в которых не отмечалось

нарушения моторики.

Отдельно можно выделить достаточно разнородную

группу симптомов, которые объединяет общая причина – в

основе их развития лежат нарушения в сенсорной системе.

В ряде исследований получены данные, свидетельствующие

об изменении двигательной, вестибулярной, слуховой, зри-

тельной и тактильной рецепции [10, 25]. Симптомы, обу-

словленные нарушением сенсорной чувствительности у па-

циентов с ЦД, могут проявиться как до манифестации дис-

тонии, так и на фоне развившихся двигательных нарушений

[25]. Практически 30% пациентов с ЦД указывают на нали-

чие парестезий в виде ощущения покалывания, жжения,

ползания мурашек [10]. Афферентная рецепция сенсорных

раздражителей при ЦД изучалась в ряде исследований. Так,

D. Bradley и соавт. [26] для объективизации оценки исполь-

зовали два показателя: порог пространственной чувстви-

тельности (минимальное расстояние, при котором два раз-

дражителя, воздействующие на одну и ту же часть тела, рас-

цениваются как раздельные) и порог временной чувстви-

тельности (минимальный интервал между стимулами, при

котором испытуемые ощущают пару тактильных стимулов

как раздельные). Оба эти показателя у пациентов с дистони-

ей были патологически повышены по сравнению с таковы-

ми у лиц контрольной группы без двигательных нарушений.

Обращает на себя внимание то, что выявленные D. Bradley

и соавт. [26] сенсорные нарушения затрагивают как вовле-

ченные в дистонию зоны, так и не задействованные в этом

патологическом процессе части тела. Кроме того, измене-

ния чувствительности отмечаются не только у больных дис-

тонией, но и у их родственников первого колена, не имею-

щих этого заболевания [27–33]. Исследователи предполо-

жили, что изменение порога временной чувствительности

обусловлено нарушением обработки сенсорной информа-

ции базальными ганглиями как у пациентов с дистонией,

так и у их здоровых родственников [30–33].

Принято считать, что определенную роль в изменении

сенсорной системы при дистонии играет пластичность си-

наптических связей кортикальной сенсомоторной зоны.

Нарушение торможения между нейронами и сенсорно-мо-

торной интеграции было документировано с помощью

транскраниальной магнитной стимуляции [34, 35]. Прото-

кол исследования основывался на парной ассоциативной

стимуляции, которая сочетала в себе сенсорный стимул с

активацией первичной двигательной коры. Полученные ре-

зультаты позволили D. Belvisi и соавт. [34] выявить повы-

шенные индуцированные потенциалы как в целевых, так и

в нецелевых мышцах.

Практически у половины пациентов с ЦД отмечается

нарушение восприятия движения и положения собственно-

го тела или его отдельных частей [10]. Патологическое изме-

нение пространственного представления может быть обу-

словлено расстройством координированной работы совер-

шенно разных рецепторов и сенсорных систем. S. Rome и 

R. Grü newald [36], изучая вибрационно-индуцированную

иллюзию движения у пациентов с дистонией, сделали вы-

вод о нарушении у них сенсорно-моторной интеграции.

П с и х и ч е с к и е  н а р у ш е н и я
У пациентов с ЦД зарегистрирована более высокая

степень психической патологии, чем в общей популяции и

у пациентов с другими видами дистонии [37–40]. Этот по-

казатель достигает 90%! При ЦД частота депрессии на

15–53%, а тревожных расстройств на 26–83% выше, чем в

общей популяции [25, 35, 39–45]. 

Имеются наблюдения, которые наглядно демонстриру-

ют появление депрессивного расстройства до манифестации

двигательной симптоматики. Такая последовательность про-

слеживалась более чем у половины пациентов с ЦД [46]. Эти

данные стали вызовом традиционному мнению о том, что

психические нарушения вторичны по отношению к мышеч-

ной дистонии. В настоящее время патогенез депрессивных и

тревожных расстройств при ЦД не до конца изучен. Однако

результаты нейрофизиологических исследований позволяют

сделать выводы об интересной взаимосвязи: изменения кор-

тико-стриато-таламо-коркового пути задействованы в разви-

тии не только двигательных нарушений, но и психической

симптоматики [47, 48]. Вместе с этим данные нейровизуали-

зации у пациентов с дистонией указывают на структурные от-

клонения в участках мозга (поясная извилина, предклинье,

префронтальная область, зрительный бугор), которые участ-

вуют в регуляции эмоций [49, 50]. Эти результаты подтвер-

ждают взаимосвязь патогенетических механизмов развития

двигательных и эмоциональных симптомов у пациентов с ЦД. 

В то же время корреляция степени тяжести дистонии с

тревожными и депрессивными расстройствами неясна, так

как имеющиеся данные достаточно противоречивы [43, 51]. 

J. Muller и соавт. [52] оценивали динамику депрессив-

ного расстройства у пациентов с ЦД на фоне инъекционной

терапии ботулотоксином и обнаружили, что у некоторых

больных тяжесть психических нарушений не снижалась, не-

смотря на значительное облегчение двигательного и боле-

вого синдромов. Таким образом, в данном исследовании не

выявлено достоверной корреляции между психической па-

тологией и моторными нарушениями.

J. Jankovic и соавт. [53] и M. Jahanshahi и C.D. Marsden [54]

отметили, что у более молодых пациентов наблюдались значи-

тельно более выраженные психические нарушения, чем у по-

жилых. Это свидетельствует о наличии обратной корреляции

между возрастом больных и их восприятием видимых проявле-

ний ЦД и связанных с этим эмоциональных расстройств.

На фоне ЦД могут развиваться и другие личностные рас-

стройства. Для более точной их диагностики Е.С. Lauterbach 

и соавт. [42] использовали пятифакторный опросник лич-
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ности (Five Factor Personality Inventory): распространен-

ность обсессивно-компульсивных нарушений у этой кате-

гории пациентов составила 22,1%, замкнутость и некон-

тактность – 16,3%. 

В литературе имеются данные о том, что частота слу-

чаев социофобии, агорафобии и панических расстройств

при ЦД повышена в 4,5 раза по сравнению с таковыми в об-

щей популяции [47].

Применение другими исследователями шкал социо-

фобии (Social Phobia) и тревоги при социальных взаимодей-

ствиях (Social Interaction Anxiety Scale) продемонстрировали

схожие результаты: выявлено наличие социофобии в тече-

ние жизни у 71% пациентов с ЦД, что в 10 раз превышает

распространенность данного расстройства личности в об-

щей популяции [51]. Развитие социофобии у пациентов с

ЦД, по данным исследования, коррелировало с измененным

восприятием собственного тела и «неадекватным отношени-

ем» к болезни. При этом с объективной тяжестью двигатель-

ных проявлений дистонии четкой связи не прослеживалось.

Т. Wenzel и соавт. [46] исследовали частоту злоупотреб-

ления алкоголем у больных ЦД: этот показатель был стати-

стически значимо выше, чем у здоровых пациентов контроль-

ной группы. Появление этого «психического проявления» ча-

сто предшествовало началу двигательных расстройств [55].

Длительное наблюдение за пациентами с ЦД показа-

ло, что даже при снижении тяжести двигательных наруше-

ний на фоне лечения различные психические симптомы со-

хранялись [56].

К о г н и т и в н ы е  н а р у ш е н и я
Имеются данные о развитии когнитивных нарушений у

пациентов с ЦД. R. Romano и соавт. [57] использовали n-Back –

тест, который позволил выявить дефицит рабочей памяти у

пациентов с ЦД. Применение шкалы памяти Векслера

(Wechsler Memory Scale) дало возможность объективно заре-

гистрировать нарушение умственного контроля и визуально-

го воспроизведения. Снижение скорости обработки инфор-

мации у пациентов с ЦД проявилось в тесте на зрительно-мо-

торную координацию (Trail Making Test). Авторы выдвинули

предположение, что зафиксированные ими когнитивные на-

рушения у пациентов с ЦД не зависят от клинического про-

явления дистонии и могут отражать кортикальные и подкор-

ковые изменения, обнаруженные с помощью функциональ-

ных исследований и воксель-базированной морфометрии у

пациентов с различными формами дистонии.

Т. Loetscher и соавт. [58] провели сравнительную оцен-

ку рабочей памяти и исполнительных функций у пациентов

с ЦД и здоровых испытуемых с помощью генерации случай-

ных чисел и показали, что при ЦД имеются повышенная

стереотипность реагирования и трудности при подавлении

привычных ответов. Для исследования взаимосвязи тяже-

сти двигательного расстройства и когнитивных нарушений

мышечную симптоматику у всех больных оценили по

TWSTRS. Какой-либо корреляции между изучаемыми пара-

метрами заболевания не выявлено. У больных с ЦД опреде-

лялись умеренные субклинические изменения некоторых

показателей вариабельности сердечного ритма и чувстви-

тельности барорецепторов, которые диагностировались уже

до начала инъекционной терапии ботулотоксином. 

Сегодня отсутствуют публикации, посвященные нару-

шению эректильной функции, работы мочеполовой систе-

мы или кишечника у пациентов с ЦД [51].

L. Avanzino и соавт. [12] проследили возможную связь

между различными НДС у больных с ЦД. Для этого они

оценивали тяжесть депрессивной симптоматики с помо-

щью опросника депрессии Бека (The Beck Depression

Inventory), а индекс качества сна – с помощью PSQI. Про-

демонстрирована корреляция между степенью выраженно-

сти этих недвигательных компонентов ЦД.

Выявленная связь между различными НДС позволила

предположить наличие общих механизмов их развития. 

И действительно, было установлено, что в основе таких

групп симптомов, как сенсорные, эмоциональные, вегета-

тивные, когнитивные, а также связанные с регуляцией цик-

лов сна и бодрствования, лежат изменения в кортико-стриа-

то-таламо-кортикальном и кортико-мозжечковом путях [59].

У х у д ш е н и е  к а ч е с т в а  ж и з н и
НДС являются одной из составляющих качества жиз-

ни пациентов с ЦД. Многочисленные исследования в этой

области позволяют утверждать, что именно группа психиче-

ских симптомов является наиболее важным предиктором

ухудшения качества жизни у таких больных [9, 60, 61].

Крупное ретроспективное исследование, проведенное у па-

циентов с дистонией, продемонстрировало значимую кор-

реляцию между развитием депрессивных и тревожных рас-

стройств и показателями качества жизни, причем как физи-

ческими, так и психическими [54, 62]. 

Появлению депрессии и ухудшению качества жизни у

пациентов с ЦД способствуют и такие факторы, как много-

летняя инвалидизация, болевой синдром, деформация лич-

ности и изменения образа жизни. По значимости все пере-

численные выше НДС превосходят двигательные наруше-

ния у этих больных [63].

До настоящего времени остается неопределенной воз-

можность восстановления исходного уровня или улучшения

качества жизни на фоне лечения пациентов с ЦД [52, 64, 65].

З а к л ю ч е н и е
Таким образом, накоплен большой объем данных о

проявлениях НДС при ЦД. Однако требуют дальнейшего

изучения взаимосвязь клинических проявлений дистонии

и недвигательной симптоматики и терапевтические подхо-

ды при этих разноплановых нарушениях. 
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